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¢QUE ES LA HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA NOCTURNA?

La Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna (HPN), o enfermedad de Marchiafava-Michelli, es una
enfermedad poco frecuente, con una prevalencia comprendida entre 7,8 a 15,9 casos / millén al
afio. Se caracteriza por la destruccién de los glébulos rojos en el torrente sanguineo. El agente
causal de la destruccion es, paraddjicamente, un mecanismo de defensa del propio organismo: el
sistema del complemento.

El sistema del complemento es un sistema de defensa inespecifico e innato presente en todos los
seres humanos. Una vez activado (lo activan virus, bacterias, etc.) desempefia un papel esencial
en las relaciones de defensa del organismo (protege contra ataques externos). En condiciones
normales, las células sanguineas estan protegidas de la accién del sistema del complemento por
proteinas de superficie que regulan o inhiben su efecto perjudicial para las células del propio
organismo. Si no existen estas proteinas concretas en la superficie de los glébulos rojos (como
ocurre con las personas enfermas de HPN) estos son destruidos por el propio sistema del
complemento del enfermo.

Suele presentarse por igual tanto en hombres como en mujeres, y la edad media en que aparece
son los 33 afios. La enfermedad evoluciona de forma progresiva y crdnica, y su repercusién a
medio plazo sobre la esperanza de vida de los pacientes es importante.

DATOS DE LA ENTIDAD

Asociacion de Hemoglobinuria Paroxistica Nocturna, "HPN'
NIF: G-65052029

N de registro nacional: 591920

Direccion: Av. Barcelona, 174, 12-22 08700 Igualada (Barcelona)

Teléfono: 93 804 09 59

e-mail: gestion@hpne.org

Pagina web: www.hpne.org

Junta directiva:

Presidente: Lazara Pomares Toro
Vicepresidente: Ignacio Pablo Macavila Garcia
Vocal: Yolanda Navarro Echevarria

Vocal: M2 Elena mayorga Pérez

Vocal: Gemma Aguasca Solé

Recursos Humanos:
Trabajadora social: M2 Teresa Marti



La entidad nace fruto de la iniciativa de una familia afectada por esta enfermedad, con la voluntad
de dar respuesta a las necesidades de las personas que padecen HPN y mejorar su calidad de vida
y autonomia personal.

Objetivos de La asociacion:

- Asesorar, apoyar e informaciéon a las personas que padecen la enfermedad y a sus
familias.

- Fomentar la investigacién cientifica sobre las causas, desarrollo y terapias para la
enfermedad de la HPN.

- Promocionar seminarios, conferencias y actos publicos para favorecer el intercambio de
conocimiento de la enfermedad y su divulgacidn entre el personal médico, cientifico y los
pacientes.

- Promocionar actuaciones de cardcter preventivo, conocimiento del HPN y su difusién.

- Promocionar becas cientificas que contribuyan a un mejor conocimiento y avance en la
busqueda de soluciones para los afectados y afectadas por la enfermedad.

Otras entidades a las que pertenece:

- Federacién Espaiola de Enfermedades Raras (FEDER), que aglutina las enfermedades
minoritarias de Espana (www.enfermedades-raras.org).

- ECOM, un movimiento asociativo de personas con discapacidad (www.ecom.cat).
- Eurordis, alianza de asociaciones de pacientes de Europa (www.eurordis.org)
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ACTIVIDADES

CELEBRACION DEL 102 ANIVERSARIO DE LA ASOCIACION HPN
Este afno hemos cumplido 10 afios.

El 22 de noviembre se llevd a cabo la cena de celebracidon del 102 Aniversario de la Asociacion
HPN. La Cena tuvo lugar en el Restaurant PasaTapas de Barcelona y fue un gran encuentro donde
familias e integrantes de la asociaciéon pudimos conocernos, charlar y compartir una velada muy
agradable.

Después de la cena, el Dr. Vives Corrons se dirigid a los asistentes, hablando de lo que es la
enfermedad HPN.

Durante la velada se otorgaron reconocimientos a diferentes personas por su colaboracidn
continuada con la entidad.



JORNADA SOBRE LA HPN Y LA ENFERMEDAD DE GAUCHER.
Hostipal Virgen del Rocio de Sevilla. 15 de septiembre 2018.

La Asociacion HPN Espafia con la colaboracion del Dr. Ramiro Nuilez, asesor de la entidad y
experto en hematologia, del Hospital Universitario Virgen del Rocio de Sevilla organizé
una Jornada Cientifico Familiar dedicada a la dos entidades: la HPN y la enfermedad de Gaucher.

Durante toda la mafiana el Psicélogo de la entidad Sr. Eduardo Brignani estuvo atendiendo
consultas individualmente.

Empezaron las charlas con la bienvenida del Dr. Ramiro Nufez, Hematdlogo del Hospital Virgen
del Rocio que ademas fue la persona que nos animd y colabord en realizar las Jornadas en el
citado Hospital de Sevilla.

El doctor hablé del manejo en la consulta de un paciente con Gaucher y HPN y como se trabaja en
la coordinacion con los demas profesionales.

Después intervino el Dr. José Morales, Radidlogo del mismo hospital quien explicé aspectos del
diagndstico y seguimiento en radiologia. Es importante tener presente que desde las pruebas de
radiologia también se encuentra el diagndstico.



La Dra. Hada Macher, del servicio de bioquimica del Hospital hablé del estudio enzimatico de la
enfermedad de Gaucher y tratd todo el panel que utilizan de trabajo para el diagndstico, y la
importancia de éste.

En el coloquio hubo varias preguntas sobre algunos aspectos de mejora de calidad de vida y sobre
el uso de farmacos y pudieron resolver dudas que afectan a una gran mayoria.

En la pausa café tuvimos la oportunidad de intercambiar cuestiones y poder hacernos una foto de
familia-grupo.

Después habld el Dr. Ramiro Nuiez, centrandose mas en la HPN, tratar los farmacos aprobados y
los que vienen en estos tiempos con nuevas posibilidades.

En la experiencia del paciente D. Ignacio Garcia comentd la importancia que tiene un buen
asesoramiento acompafado de un buen equipo médico, y que en estos momentos comenté que
se adhiere a la Junta directiva nueva de la Asociacién con la intencidn de colaborar al maximo en el
movimiento asociativo.

A continuacién tuvimos al abogadoD. Alvaro Lavandeira, que esdoctor en Derecho
Sanitario quien nos explicd la importancia que tiene el paciente en el cumplimiento de los
derechos y el acceso a los tratamientos farmacoldgicos.

Jordi Cruz, Presidente de HPN Espaia, concluyé el acto dando las gracias y animando a los
presentes a colaborar para poder avanzar en el conocimiento.

Después tuvimos la oportunidad de comer todos juntos.

ENCUENTROS CON PERSONAL MEDICO

Uno de los objetivos de la entidad es fomentar el conocimiento de la HPN para acortar el tiempo
del diagndstico. Por este motivo es muy importante tener contacto directo con los profesionales
médicos.

Por otra parte, estos encuentros sirven para actualizar los conocimientos cientificos y de esta
manera poder dar informacion a las personas afectadas y sus familiares.

ASISTENCIA A ACTOS Y CONGRESOS

Dia Mundial de las Enfermedades Raras

Barcelona. 28 de febrero.
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Con motivo del Dia Mundial de las Enfermedades Raras, la Comision Gestora del Dia Mundial de
las Enfermedades Raras en Catalufia (integrada por asociaciones de pacientes, la Federacion
Catalana de Enfermedades Raras, FEDER delegacidn Cataluiia y la Plataforma de Malaties
Minoritaries) organiza su 112 edicidn.

La jornada tuvo lugar el miércoles 28 de febrero en el Hospital Universitario Vall d’"Hebron de
Barcelona, bajo el lema “Hacemos pifia, Hacemos investigacion”.

2 febrer
21014 8

DiA MUNDIAL DE LES
MALALTIES IMINORITARIES

VIIl Jornada del Grupo de Enfermedades Minoritarias del Adulto

El pasado 1 de junio se celebré en el Hospital Clinic de Barcelona la VIII Jornada del Grupo de
Enfermedades Minoritarias del Adulto: De los aspectos basicos a las unidades expertas. Jordi Cruz,
de HPN, estuvo presente en la Jornada.

EHA Congress Stockholm. 14-17 june 2018

EHA ( European Hematology Association) - Congreso de Estocolmo 14-17 junio 2018

El Congreso fue un éxito para la HPN. Proporciond nuevos conocimientos sobre la enfermedad y
su tratamiento. Ademas, se han sentado las bases para la cooperacién europea en el ambito de la
cooperacion e intercambio de conocimiento.

Jordi Cruz asisti6 a dicho congreso como representante de la asociacién espainola de HPN.




HEALTHIO 2018. Una cita con la medicina del futuro
16-17-18 de octubre en Barcelona.

Feria sobre innovacidn aplicada al campo de la salud, en la que se dan cita profesionales de la
medicina, ciudadanos, pacientes y empresas tecnoldgicas para presentar proyectos y productos
que formaran (o forman) parte del futuro de la sanidad.

Congreso de pacientes ASPHER 2018
Del 16 al 18 de noviembre en Zaragoza.

Un representante de la entidad, y afectado de HPN, estuvo presente en el primer congreso de
pacientes de la asociacion ASPHER, Asociacidon de Pacientes de Enfermedades Hematoldgicas
Raras de Aragdn. Congreso en el que intervinieron 29 ponentes y se presenta el libro “100
preguntas que debes conocer sobre las enfermedades hematoldgicas raras”, realizado entre once
profesionales sanitarios y un grupo de pacientes.




WODC 2018
Congreso Internacional de Medicamentos Huérfanos

7 y 8 de noviembre. Barcelona

Dos jornadas intensas de conferencias y mesas redondas interactivas, distribuidas en cinco salas
paralelas que funcionaban de manera simultanea. Las salas se centraban en diferentes bloques
temadticos que englobaban todos los aspectos que rodean los medicamentos huérfanos. Nuestra
asociacién estuvo representada por Jordi Cruz.

ACTOS DE SENSIBILITZACION

Foro debate organizado por el CSA (Consorci
24-5-2018- Igualada

HPN participa en el 52 Foro de Debate organizado por el CSA (Consorcio sanitario de la comarca de
I’Anoia).

El Foro, dirigido principalmente a profesionales sanitarios, conté en esta quinta edicién con un
espacio de participacion para las asociaciones de pacientes. Cada asociacién tuvo la ocasion de
presentarse y exponer sus proyectos y sus necesidades e inquietudes ante el colectivo médico y
una gran concurrencia de personas interesadas en los temas tratados. Jordi Cruz fue uno de los
ponentes representando a la asociaciéon HPN en este Foro.

forum de depat



http://www.csa.cat/el-csa-101.html
http://www.csa.cat/el-csa-101.html

Reunion de entidades representantes de afectados CSA

7-3-2018

La Asociaciéon HPN Espafia participa en la reunién convocada por el Consorcio Sanitario de I’Anoia,
CSA, con el objetivo de reunir a todas las entidades representantes de afectados por alguna
patologia médica con sede en la comarca del Anoia y ver entre todos como podemos mejorar la
relacidn y visibilidad de estas asociaciones en el Consorcio Sanitario. Con este objetivo se
conforma un grupo de trabajo conjunto de todas las asociaciones de afectados.

El grupo Los Secretos esta de gira y hace unos dias en el concierto de Barcelona grabaron un
video para todos nosotros.

Gracias a Los Secretos por la sensibilidad, el carifio y el apoyo.

iii Juntos somos mas fuertes y mas visibles, muchisimas gracias !!!
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SERVICIOS

Servicio de Orientacion, Informacién y Atencion Social

Este servicio tiene como objetivo crear un espacio donde cualquier persona afectada o familiar
pueda exponer su situacién.

Pretendemos dar respuesta a las inquietudes de todas las personas afectadas por HPN, sus
familias y la poblacién en general.

Nuestra entidad representa a los afectados por una patologia de baja prevalencia y en ocasiones
poco conocida por el colectivo médico. Después del diagndstico la informacién que reciben los
afectados puede ser escasa lo que agrava la situacion de ansiedad y desconcierto que ya de por si
supone la comunicacion del diagndstico de una enfermedad rara. Desde este servicio
pretendemos dar apoyo y orientacién a todas las personas que asi lo requieran.

La Asociacién confia en el valor del apoyo social y uno de nuestros objetivos es establecer un nexo
de unidén entre las personas afectadas por HPN, que asi lo deseen, con el objetivo de favorecer el
intercambio de experiencias y apoyo mutuo como forma de compartir la carga emocional que
supone el diagndstico de una enfermedad de baja prevalencia como es la HPN y la falta de
informacidn y desorientacion que ello supone.

La Asociacién HPN ofrece a todos los afectados de manera gratuita los siguientes servicios:
informacidn, orientaciéon y atencidn social; atencién psicoldgica; informacion y difusién de la
enfermedad al personal sanitario y la poblacidn en general; fomento de la investigacidn cientifica.

El 2018 hemos atendido a unas 150 persones afectadas de HPN

Servicio Psicoldgico

Este servicio va dirigido tanto a los afectados de HPN como a sus familiares. El objetivo es
potenciar las fortalezas personales o grupales de los usuarios.

Con este servicio se ofrece ayuda en la resolucidn de los trastornos psicolégicos que puedan surgir
tras el diagndstico o durante el proceso de la enfermedad.

La atencién dada ayuda a mejorar la calidad de vida de las personas afectadas y sus familias.
Gracias a las nuevas tecnologias y los programas como Skype o VoipSunt, se ofrece la posibilidad

de que el servicio llegue a todas las personas sin que el lugar en el que residen sea un
impedimento.
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Asesoria Juridica.

Los afectados y familiares pueden dirigir sus consultas directamente a los abogados por mail,
teléfono o presencialmente. La Asociacion HPN ha firmado un convenio con un despacho de
abogados especializado en derecho sanitario y de la seguridad social, derecho laboral, negligencias
médicas, derecho de familia, derecho administrativo y derecho civil para dar respuesta a una de
las necesidades mas importantes del colectivo de personas afectadas por HPN.

PEREZ TIRADO

ABOGADOS

ACCIONES DE DIVULGACION

La difusidn del conocimiento de la enfermedad es uno de los pilares de la asociacion.

Y Edicidn del n2 8 de la revista HPN Looks, dirigida a pacientes y profesionales con una tirada de
1.500 ejemplares (distribucién gratuita). Podéis descargar la revista en nuestra pagina web.
(https://www.hpne.org/portall/images/content/REVISTA-HPN-8-2019.pdf)
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Y web http://www.hpne.org/ con el objetivo de dar mayor visibilidad a las actividades de la
asociaciéon y dar a conocer la enfermedad.

A Presencia a les redes sociales:
0  https://www.facebook.com/AsociacionHPN, con 505 seguidores.
0 Twitter @AsociacionHPN

Y Distribucion de tripticos de la entintad en hospitales, universidades, centres educativos, entre
otros.

FORMACION
Jornada sobre Proteccion de Datos APDCAT

El personal de HPN asistié a la Jornada sobre Proteccion de Datos que organizé la APDCAT el
pasado mes de octubre.

CAPTACION DE FONDOS

Y Loteria de Navidad: per quinto afio, la asociacion HPN ha puesto a la venta loteria de Navidad

Muchas gracias a todas las personas quehai®isayudado a vender los nimeros!
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DISTRIBUCION GASTOS E INGRESOS

Ingresos HPN 2018

INGRESOS EXTRAORDINARIOS
0,03%

CUOTAS DE SOCIOS
13%

%,

DONACIONES PARTICULARES

INGRESOS EVENTOS Y ACTOS
0,21%

2%

DONATIVOS LOTERIA NAVIDAD
1%

SUBVENCIONES PRIVADAS
ACTIVIDAD
70%

SUBVENCIONES OFICIALES
ACTIVIDAD
14%

GASTOS FINANCIEROS

Gastos HPN 2018 COMISIONES BANCARIAS CORREOS
% 3% 0,32%
SEGURIDAD SOCIAL CARGO
ENTIDAD

PUBLICIDAD Y RRPP
1%
25%

IMPRENTA
1%
SUELDOS Y SALARIOS
42%
/ GASTOS WEB
1%
TRABAJOS REALIZ.OTRAS “
EMPRESAS — DIETAS Y DESPLAZAMIENTOS
17% 2%
. CUOTAS ASOCIACIONES
TRANSPORTES \ 0,20%
1%
GASTOS SUPORT ASSOCIATIU
REPARACIONES Y CONSERVACION

5%
0,11%

GASTOS EVENTOS BENEFICOS HPN
0,27%
TASAS Y OTROS TRIBUTOS
0%

GASTOS DIVERSOS
1%

14



LA HISTORIA DE GEMMA

Hace un aiio y medio que me diagnosticaron HPN y Hipoplasia
medular y llevo un afio con el tratamiento de Eculizumab.

Durante este tiempo mi vida ha sido todo menos aburrida y estable,
es como si me hubiera apuntado a un cursillo intensivo de
autoconocimiento y aceptacion, en el cual a veces he deseado
marcharme y dejar a medias, pero que al final me he quedado porque
sé que vale la pena vivirlo.

El hematdlogo que me lleva, el Dr. Albert Valles, fue rapidisimo en
hacer el diagndstico y aun mas rapido en conseguir que me

concedieran el tratamiento, por ello y por su trato le estoy
inmensamente agradecida. Soy su primera paciente con HPN, asi que juntos vamos aprendiendo
sobre esta enfermedad.

He pasado por las fases habituales : negacidon, pdnico, rabia, tristeza, y creo que ahora ya estoy
mas o menos instalada en la aceptacidn, aunque a veces hago visitillas a las fases anteriores, pero
son cortas y normalmente salgo de alli mas fuerte y con mds ganas de vivir.

Mentiria si dijera que llevo la misma vida que antes, mi vida ha cambiado, pero no para peor, sino
simplemente diferente. He aprendido a cuidarme de verdad y sobre todo a tener mas consciencia
de quien soy, de mis limitaciones y de lo que me rodea.

He dejado de hacer ciertas cosas como deportes extremos y trabajos fisicos pero he empezado a
hacer otras y con mucha curiosidad por lo que esta por venir.

Es como si la HPN me hubiera venido a despertar, para aprender a vivir y no solo sobrevivir, a
mostrarme a aceptar lo inaceptable y seguir adelante.

Estoy muy agradecida a todos los que me han acompafiado durante este periodo, no lo he puesto
nada facil a veces, y aun asi siguen apoyandome en esto que es la vida.
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TRABAJAMOS EN RED

Estas son las entidades con las que colaboramos:

entidad de o
ad piblica

feder 30

FEHHA

o1 Estudio de 1a

Flundacién para
Hematologia y Hemoterapia en Aragen

**'-' " g
o S ale’®

' EURORDIS

RARE DISEASES EUROPE
PEREZ TIRADO

ABOGADODS

PLATAFORMA
MALALTIES MINORITARIES

SIN VOSOTROS NO SERIA POSIBLE!!!

nerca

European Network for Rare
and Congenital Anaemias

Muchas gracias a todas las personas, empresas e instituciones publicas que nos habéis dado

vuestro apoyo.
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Generalitat de Catalunya Di P utacio
Departament de Treball, Barcelona
Afers Socials i Families
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DEESPANA DE SANIDAD, Ct
Y BIENESTAR SOCIAL
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( POR SOLIDARIDAD
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d'lgualada

Apellis

Tainer SpedS.L.
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