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Inleiding tot deze gids

Eosinofiele granulomatose met polyangiitis (EGPA) is een
zeldzame medische aandoening. Het kan mensen op
verschillende manieren treffen.

Zoals veel zeldzame aandoeningen, is er een groot gebrek
aan bewustzijn over EGPA, zelfs onder artsen.

Deze gids is bedoeld om mensen die leven met EGPA
te helpen meer te begrijpen over hun aandoening.

Het bevat tips en begeleiding hoe u
het meeste uit uw afspraken met
verschillende artsen kan halen.

We hopen dat deze gids u vertrouwen
geeft om vragen te stellen aan uw
artsen en om uw zorgen kenbaar te
maken, zodat u de best mogelijke
behandeling en zorg krijgt.

Wij hopen dat deze gids u
aanmoediging, kracht en hoop geeft.
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Wat is EGPA?

Een inleiding

EGPA staat voor
Eosinofiele Granulomatose met Polyangiitis.

EGPAis een zeldzame medische aandoening. Het treft ongeveer 15 op 1
miljoen mensen wereldwijd.

EGPA werd vroeger het Churg-Strauss-syndroom genoemd, en soms noemen
mensen het nog steeds zo.

De oorzaak van EGPA is momenteel onbekend, maar EGPA is een
complexe aandoening die verschillende delen van het lichaam kan
aantasten en veel verschillende symptomen kan veroorzaken.

Mensen met EGPA hebben enkele gemeenschappelijke kenmerken, zoals
te veel eosinofielen (een bepaald type witte bloedcellen). Te veel
eosinofielen kunnen leiden tot ontsteking van de bloedvaten (vasculitis
genoemd). De ontsteking in de bloedvaten kan schade veroorzaken aan
weefsels en organen. Als dit onbehandeld blijft, kan het tot ernstige
problemen leiden.

Het is een levenslange aandoening zonder bekende genezing, hoewel
het met verschillende medicijnen onder controle kan worden gehouden.

Er is een algemeen gebrek aan kennis over EGPA,
zelfs onder artsen




EGPA is een complexe aandoening

Het is een aandoening die in de loop der tijd kan
veranderen.

EGPA kent doorgaans drie stadia en mensen kunnen in elk
stadium verschillende symptomen ervaren:

Allergieén beginnen Eosinofiele Bloedvaten

of worden erger niveaus stijgen zijn ontstoken

(het allergische (het eosinofiele waardoor organen

stadium) stadium) beschadigd raken
(het vasculitische
stadium)

EGPA kan vaak worden verward met andere aandoeningen, zoals sommige
soorten kanker, parasitaire infecties of andere door eosinofielen veroorzaakte
ziekten, zoals HES (hypereosinofiele syndroom). Dit kan het voor artsen
moeilijk maken een diagnose te stellen.

EGPA is een complexe aandoening en kan
moeilijk te diagnosticeren zijn




EGPA tast verschillende delen van
het [ichaam aan

Enkele veel voorkomende symptomen van EGPA zijn:

Kortademigheid/ Loopneus/ Pijn op Vermoeidheid Oogproblemen
astma gezichtspijn de borst
Zenuw- en (Jeukende) Bloedvlekken Maagpijn/bloed Gevoel van
gewrichtspijn huiduitslag in de huid in de ontlasting gevoelloosheid
Mensen met EGPA kunnen veel Het kan nuttig zijn om veranderingen

verschillende symptomen hebben die in  in de huidige symptomen op te
de loop van de tijd kunnen veranderen.  schrijven, of als u nieuwe symptomen
ontwikkelt. U kunt uw aantekeningen

Sommige symptomen kunnen uw bij elke afspraak met uw arts delen.
bewegingsvrijheid aantasten, waardoor  Bij ernstige symptomen moet u meteen
het moeilijk wordt om naar uw werk contact opnemen met uw arts.

te gaan of dingen te doen die u leuk
vindt. Dit kan uw kwaliteit van leven en
emotionele welzijn aantasten, waardoor
u zich bezorgd of somber voelt.

Het is belangrijk om uw symptomen te kennen,
om nieuwe symptomen bij te houden, en uw artsen
te vertellen over eventuele veranderingen




Wat zijn eosinofielen? g
Welke rol spelen ze in uw lichaam? e g
=

Het immuunsysteem bestaat uit verschillende
soorten witte bloedcellen, zoals eosinofielen,
lymfocyten en neutrofielen. Ze hebben
allemaal een andere rol.

Deze bloedcellen worden allemaal gemaakt
in uw beenmerg, en worden onderdeel van
uw immuunsysteem.

Eosinofielen spelen normaal gesproken een rol
in de manier waarop uw lichaam zich verdedigt
tegen infecties, reageert op allergieén en
weefsels herstelt.

Eosinofielen wordt
uitgesproken als
"EE-oh-si-no-fie-len"

Ze zijn een natuurlijk onderdeel
van uw immuunsysteem




Inzicht in eosinofiele niveaus

Welke rol spelen eosinofielen in EGPA?

Verschillende soorten witte bloedcellen,

zoals lymfocyten en eosinofielen,
worden geacht een belangrijke rol te

spelen bij EGPA. Bij mensen met EGPA
kan het aantal eosinofielen in het bloed

zeer hoog zijn (meer dan 1500 cellen
per microliter bloed).

Hoge aantallen eosinofielen kunnen
ontstekingen en schade in uw
lichaam veroorzaken.

Er zijn veel verschillende testen die
mensen met EGPA ondergaan.

Een bloedtest om uw gehalte aan
eosinofielen en ontstekingswaardes
te controleren kan helpen bij de
diagnose en behandeling van EGPA.
Wanneer een bloedonderzoek over
meerdere maanden hoge aantallen
eosinofielen laat zien, en als er geen
andere oorzaak (zoals een infectie)
wordt gevonden, zullen artsen kijken
of de eosinofielen bijdragen aan uw
symptomen.

Zij kunnen ook nagaan of er andere

ontstekingswaardes in uw bloed zitten

die met EGPA in verband worden
gebracht.

Inzicht in de niveaus van uw
eosinofielen en andere ontstekings-
markers kan uw arts helpen een
behandelplan voor u op te stellen.

Het kan u en uw arts ook helpen
beslissen of een verwijzing naar
een andere arts met een andere
specialisatie nodig is.




Het Is belangrijk om de resultaten
van uw bloedonderzoek bij te houden

Niveaus van eosinofielen en andere
ontstekingsmarkers kunnen veranderen
afhankelijk van de behandelingen die u
misschien krijgt.

Daarom kan het regelmatig meten van uw eosinofielen
en andere ontstekingswaardes u en uw artsen helpen

een beter inzicht te krijgen in uw medische toestand.
Dit kan uw arts helpen uw behandelplan op maat
te maken.

66 \Wat

Door uw testresultaten in de loop van de tijd betekent dit
te volgen, kunnen u en uw arts patronen voor mij? 99
beginnen te zien in uw symptomen en uw ’

testresultaten.

Het kan nuttig zijn om regelmatig te noteren
hoe u zich voelt, zodat u verbanden begint
op te merken tussen uw symptomen en
triggers, die de symptomen veroorzaken. ' 4
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Vraag uw arts om uitleg over eventuele testresultaten

en wat ze betekenen voor uw behandeling



Welke medicijnen zijn voor u

beschikbaar?

Waarom is het belangrijk om uw
behandelingsmogelijkheden te begrijpen?

Uw aandoening kan in de loop van de
tijd veranderen. Dit betekent dat u op
verschillende momenten verschillende
soorten geneesmiddelen nodig kunt
hebben.

Uw behandelingsbehoeften kunnen
veranderen als uw ziekte:

Actief is: wanneer uw EGPA
nieuw is, voortduurt of
verergert.

In remissie is: wanneer de
tekenen en symptomen van
uw EGPA stabiel zijn, beter
worden, of een tijd verdwenen
zijn.

Opvlamt: wanneer uw
symptomen terugkomen of
verergeren na een periode
van remissie.

Er zijn verschillende geneesmiddelen
beschikbaar om u te helpen uw symptomen
onder controle te houden.

Uw arts kan u voorschrijven:

v
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Steroiden: worden gewoonlijk
gebruikt om uw symptomen
onder controle te houden door de
activiteit van uw immuunsysteem
te verminderen en zo
ontstekingen tegen te gaan.

Andere immunosuppressiva:
werken om de activiteit van

uw immuunsysteem te
verminderen.

Doelgerichte behandelingen:
werken op een andere manier dan
steroiden en immunosuppressiva
door zich te richten op specifieke
immuuncellen of moleculen om
ontstekingen te verminderen.

Verschillende geneesmiddelen werken beter voor verschillende mensen,
maar ze kunnen allemaal bijwerkingen hebben. Daarom moet u
misschien verschillende geneesmiddelen of een combinatie van
geneesmiddelen proberen om te kijken wat het beste voor u werkt.




Vraag uw arts naar alle
verschillende opties en beslis
samen wat voor u het beste is.

Steroiden kunnen uw symptomen
helpen verminderen, maar ze hebben
ook bijwerkingen en kunnen u het
gevoel geven dat sommige
symptomen erger worden.

Immunosuppressiva bestrijden ook
de symptomen van EGPA. Maar net
als steroiden kunnen zij na verloop
van tijd gezondheidsproblemen
veroorzaken.

Herhaald of langdurig gebruik van

steroiden kan de oorzaak zijn van:

= Moeite met slapen

= Somber voelen

= Staar

= Dunner wordende botten
= Diabetes

= Gewichtstoename

» Maagproblemen

» Hoge bloeddruk of verhoogd
cholesterolgehalte

Praat met uw arts als

u steroiden of immuno-
suppressiva krijgt
voorgeschreven en u zich
zorgen maakt over eventuele
bijwerkingen.

Als u regelmatig steroiden of
Immunosuppressiva gebruikt om uw
symptomen onder controle te houden,
vraag uw arts dan om uw
behandelingsplan te herzien om te
zien of een andere behandeling voor
u geschikt zou kunnen zijn.

Herhaald of langdurig gebruik van
iImmunosuppressivawordt in
verband gebracht met:

= Verhoogde kans op infectie
= Verminderde leverfunctie

= Huid- en bloedkanker

= Misselijkheid en braken

= Haaruitval

= Spontane bloedingen en
blauwe plekken

Praat altijd met uw arts voordat u
medicijnen stopt of verandert, of als u
bezorgd bent over bijwerkingen




Welke artsen zou u kunnen zien?

Hoe kunt u het meeste uit uw afspraken halen?

Omdat mensen met EGPA veel
verschillende symptomen kunnen
hebben, moet u misschien met artsen
van verschillende specialismen

afspreken om de beste zorg te krijgen.

Een cardioloog kan bijvoorbeeld een
test doen zoals een echocardiogram
(meestal een 'ECG' genoemd) om te
zien of eosinofielen enig effect
hebben op uw hart.

Probeer te begrijpen welke mensen
en specialisten bij uw zorgplan
betrokken zijn, en hoe u met hen
kunt samenwerken om de beste
resultaten te bereiken. Vraag hen
hoe u kunt helpen met uw zorg.

Probeer aantekeningen bij te houden
over uw favoriete zorgverleners en,
indien mogelijk, toekomstige
afspraken met hen in te plannen.

Zij kennen uw medische

geschiedenis het beste.

Zorg ervoor dat u begrijpt wat elke
arts doet en hoe de artsen
samenwerken.

U bent een belangrijk lid van uw

gezondheidsteam. Door als partner

samen te werken met uw
zorgverleners kunt u de beste
resultaten bereiken.

Het kan nuttig zijn om
informatie uit te wisselen
tussen verschillende

specialisten die bij uw zorg

betrokken zijn.

Het hebben van

meerdere specialisten
de

kan betekenen dat u

de beste zorg voor

elk van uw
symptomen Kkrijgt
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De meest voorkomende specialisten
die mensen met EGPA bezoeken zijn:

----® Allergologen/Immunologen
Immuunsysteem - voor symptomen
zoals hoest en piepende ademhaling

Neurologen: @------.

Hersenen en zenuwstelsel
- voor symptomen

zoals gevoelloosheid

of ledemaatzwakte

® Reumatologen
Gewrichten en spieren
- voor symptomen zoals
spier- of gewrichtspijn

Cardiologen e--
Hart - voor symptomen
zoals pijn op de borst

Longartsen @-:-::--

Longen -voor B | csescsesccnccse . VaSCuIaIre
symptomen zoals specialisten
kortademigheid Bloedvaten - voor

symptomen zoals
bloedvlekken of
symptomen in het hele
lichaam die niet specifiek
zijn voor een andere
specialist

Nefrologen g.......
Nieren - voor onderzoek
van uw urine, aangezien
nierproblemen meestal
geen symptomen
vertonen

------® Dermatologen
Huid - voor symptomen
zoals huiduitslag of jeuk

13




Zoek een vriend of familielid om
u te helpen bij uw afspraken
of aantekeningen te maken

" Voor en tijdens uw
- doktersafspraken

Voor uw volgende afspraak kan
- het nuttig zijn om:

- [ Een lijst te maken met onder-
werpen en vragen die u wilt
bespreken en geef dat bij het
begin van uw bezoek bij de
arts aan.

- [J Uw vragen te prioriseren
om ervoor te zorgen dat de

belangrijkste vragen eerst door .

uw arts worden behandeld.

- O Te bedenken hoe u
eventuele zorgen ter
sprake zult brengen
tijdens de afspraak

[] Vraag uw arts hoe

u tussen de /
afspraken door %
vragen kunt stellen

Het is belangrijk dat u bij uw artsen
zich vrij voelt om alles te zeggen.
Dit kan inhouden dat u vraagt

. wat u nodig heeft en dat u uw

gedachten en gevoelens deelt.

Open en eerlijke discussies met
uw artsen kunnen u helpen uw
behandelplan en uw behandelings-
mogelijkheden beter te begrijpen.

Help uw arts door betrokken te

zijn bij beslissingen over uw zorg.
Uw arts moet bereid zijn samen met
u een behandelplan te vinden dat
aan uw behoeften voldoet.

Opkomen voor uzelf
helpt u om een sterker lid
van uw zorgteam te zijn.

Dit kan de kwaliteit van
de behandeling en zorg
die u krijgt verbeteren.
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Hoe kunt u zich aanpassen
aan het leven met EGPA?

Wat kunt u doen om uw symptomen
beter te begrijpen en te beheersen?

Het kan nuttig zijn om te
begrijpen of iets de oorzaak
IS van de verergering van
uw symptomen. Dit kan u
helpen opvilammingen te
voorkomen.

Hoewel opvlammingen soms kunnen
worden voorkomen door bekende
triggers te vermijden, kunnen
opvlammingen ook optreden zonder
duidelijke oorzaak.

Het bijhouden van een dagboek
kan u helpen triggers en patronen
in uw symptomen na verloop van tijd
te herkennen, hoewel het ook kan
voorkomen dat u misschien geen
trigger kunt aanwijzen.

Als er symptomen optreden, kan het
nuttig zijn om op te schrijven:

De datum en tijd

Waar u was

Wat u aan het doen was

Wat u had gegeten of gedronken
Alle medicijnen die u had genomen

Dit kan helpen bij het vaststellen
van eventuele voedsel- of omgevings-
triggers.

Als u visuele symptomen heeft (zoals huiduitslag), neem
een foto om aan uw arts te laten zien. Dit kan uw arts
helpen beter te begrijpen hoe EGPA invloed op u heetft.




Hoe kunt u hulp zoeken bij anderen?

Wat kunt u doen om de beste zorg te krijgen?

Zoals elke chronische medische Help uw familie en vrienden

aandoening kan leven met EGPA uw ervaringen te begrijpen en te
gevoelens van eenzaamheid en begrijpen waarom uw stemming
iIsolatie veroorzaken. Het is normaal kan veranderen, zodat ze weten

om veel emoties te voelen, waaronder  hoe ze u kunnen helpen.

angst, vrees of frustratie.
U kunt ook contact opnemen met

Het kan nuttig zijn om de patiéntenvereniging om te hulp
veranderingen in uw stemming met te vragen.
uw arts te bespreken.

Het kan nuttig zijn contact
66, nnen op _te nemen met anderen
we praten? 99 die EGPA hebben en te
leren hoe ze omgaan met
hun EGPA

Dit kan u beter helpen
u aan te passen aan het

leven met EGPA




Praten over EGPA kan
u en anderen helpen

Leven met EGPA is niet altijd gemakkelijk, maar praten
met uw familie, vrienden of anderen kan belangrijke
emotionele en praktische hulp bieden.

Het kan uw omgeving ook helpen te
begrijpen wat u doormaakt.

Leg uit hoe ze u het beste kunnen helpen,
en moedig hen aan vragen te stellen
zodat ze beter begrijpen hoe het leven
met EGPA is.

Het kan een uitdaging zijn om u aan
te passen aan het leven met EGPA.
Door met anderen over uw aandoening

en de gevolgen ervan te praten, kunt
u middelen, zorgen, successen

en praktische adviezen delen.

De patiéntenvereniging is er opgericht
om patiénten en hun familie te
vertegenwoordigen en te helpen.

Neem contact op met anderen met EGPA
via de Vasculitis Stichting (https://vasculitis.nl/), de
patiéntenvereniging voor mensen met o.a. EGPA, om
ervaringen te delen en hulp te krijgen
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https://vasculitis.nl/

Aantekeningen




Deze gids is ontwikkeld door GSK, patiénten en vertegenwoordigers
van patiéntenorganisaties waaronder:

American Partnership for Eosinophilic Disorders (APFED)
APACS (Associazione Pazienti Sindrome di Churg Strauss)
Vasculitis Stichting
Vasculitis UK

Het project werd ondersteund door een subsidie van GSK
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