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Polycytaemi Vera (PV)

Polycytaemia betyder " mange celler i blodet”.

Diagnose

PV er en kronisk lidelse i knoglemarven
med overproduktion af blodceller. Denne
overproduktion (knoglemarven kerer i
for hgjt et gear) skyldes en erhvervet fejl
i et sdkaldt JAK2 enzym (en JAK2V617F-
mutation), som findes hos nzesten alle PV-
patienter.

Sygdommen medferer primeert et steerkt
forhgjet antal rede blodlegemer, som giver
en stor blodmaengde i kroppen, sa blodet
bliver tyktflydende (hgj haematokrit). Ofte
er der ogsa forhgjet antal hvide blodlege-
mer og blodplader.

Der diagnosticeres ca.150 nye tilfeelde pr.ar
i Danmark. Diagnosen stilles ved hjeelp af
blodprgver og en knoglemarvsprgve. Der
foretages ogsa en undersggelse af miltens
sterrelse (ultralydscanning) og ligeledes
en rentgenundersggelse af lungerne.

Symptomer

Sygdommen udvikler sig ofte gennem
flere ar, og opdages i mange tilfelde ved
en rutineundersggelse eller anden lejlig-
hed, som har vist en meget hgj blodpro-
cent (forhgjet "haematokrit”), et udtryk for
blodets "tykkelse” , en forhgjelse af hvide
blodceller og en forhgjelse af blodplader-
ne. Disse forandringer i blodet kan give sa-
vel blodpropper som blgdninger.

Klagerne er ofte hovedpine, svimmel-
hed, dobbeltsyn, stikken og prikken i hu-
den, ofte ogsa i fingre og taeer, muskel og
ledsmerter, samt @get tendens til at svede.

Blgdningerne kan vise sig som naeseblad-
ning, bladning i maven, blod i urinen/affe-

ringen eller i sjeeldene tilfeelde hjernebled-
ning. Blodpropsdannelse kan forekomme
overalt - arme og ben, lungerne, maven
eller i pulsarene til hjertet og hjernen. Der
kan vaere forhgjet urinsyre i blodet som
kan give nyrestensdannelse eller urinsur

gigt.

De fleste symptomer kan henfgres til
kredslgbsforstyrrelser som fglge af @get
cellevolumen og blodets tykkelse med
tilstopning af blodkarrene, langsom blod-
gennemstremning og til sidst iltmangel
i veevene. Sdledes vil ansigtsfarven ofte
vaere praeget af blared hudfarve, og pa-
tienten kan klage over hjertekrampe,
smerter i benene og fedderne, samt ofte
udpraeget mangel pa energi og koncen-
trationsbesvaer. Sure opsted og halsbrand
pa grund af mavesar optraeder 4 - 5 gange
hyppigere hos disse patienter. Ofte er hud-
klge et dominerende problem;isaer efter



varme bade. Det skyldes formentligt aget
histaminafgivelse fra de hvide blodlege-
mer (kemisk stof der udvider blodkarrene)
i huden. Ved undersggelse ses svulne slim-
hinder, udvidede nethindevener ogica. 75
% tilfeelde en forsterrelse af milten.

Polycyteemia vera er en alvorlig lidelse.
Ubehandlet vil halvdelen af patienter vaere
dede efter ca. 2 ar pa grund af komplikatio-
nerne med blgdninger og blodpropsdan-
nelser, og tilstanden kan i 10-15 % over en
periode pa 10 - 15 ar sendre sig til en an-
den af de myeloproliferative blodsygdom-
mene. Behandlet korrekt har sygdommen
en god prognose med en langtidsoverle-
velse som i de seneste undersggelser ikke
ligger langt fra baggrundsbefolkningen.

Behandling

Alle patienter vil blive behandlet med
hjertemagnyl (75 mg/daglig) for at undga
sammenklumpning af blodcellerne i blod-
banen og dermed blodpropper . Hjerte-

magnyl gives ikke til patienter som debu-
terer med blgdning for blodpladetallet er
bragt ned i normalomradett. | begyndel-
sen af behandlingen nedbringes den hgje
blodmaengde med blodtapninger & ca.
500 ml. pr. gang. Nar blodmaengden, "hae-
matokritten” er bragt ned til ca. 40 - 42 for
kvinder og under 45 for maend, reguleres
niveauet, for det meste med medicinsk be-
handling og blodtapning.

For at tilstraebe, at tallene ligger sa teet pa
det normale som muligt, gives der cel-
ledraebende medicin , enten som injektio-
ner (alpha-intereferon) eller tabletbehand-
ling (hydrea) . Hvis maengden af urinsyre
er forhgjet i blodet vil ogsa blive behand-
let med en tablet mod forhgjet urinsyre (
allopurinol).Da der som regel ogsa er et
forhgjet antal blodplader, som blodtapnin-
gen ikke hjeelper pa, vil der som naevntind-
ledningsvis blive givet hjertemagnyl, som
nedsatter blodpladernes evne til at danne
blodpropper.




Essentiel trombocytose (ET)

Essentiel trombocytose ( ET ) betyder ” for mange blodplader ”
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ET er en kronisk lidelse i knoglemarven.
Man kender ikke arsagen til denne syg-
dom, men den ligger i de tidlige moder-

celler til blodcelleproduktion (som poly-
cythaemia vera og myelofibrose).
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Hos nogle patienter findes forandringer i
kromosomerne og hos ca. halvdelen er det
en fejl i enzymet Janus kinase 2, hvor der
er opstaet en erhvervet sdkaldt mutation
(JAK2V617F-mutationen). Senest er be-
skrevet en ny mutation - CALR-muta-
tionen, som findes hos 60-70 % af de JAK2-
negative patienter. Ofte findes der ogsa en
beskeden forhgjelse af hvide blodlegemer
og maske ogsa blodmangel.

Der diagnosticeres mellem 50 - 150 nye

tilfeelde om aret i Danmark.

Diagnose

Ofte erkendes sygdommen ved et tilfelde
i andet sammenhaeng.

Diagnosen stilles ved hjeelp af blodprover
og knoglemarvsprgve. Der foretages ogsa
en undersggelse af miltens storrelse med
ultralydskanning. Rentgenundersggelse af
lungerne foretages ogsa hos alle patienter.

Symptomer

Ofte har patienterne ingen symptomer
og sygdommen opdages tilfeeldigt i for-
bindelse med rutineundersggelse eller un-
dersggelse for anden sygdom. Symptomer
omfatter i mange tilfeelde treethed samt en
saerlig redmen og svien i fingre og teeer.

Som ved PV er der en gget risiko for blod-
propper i hjerne, hjerte eller andre organer
med risiko for varige fglgevirkninger pa
grund af de forhgjede blodpladetal.. Der
er ogsa en gget risiko for blgdninger, hvis
blodpladetallet er szerlig hgijt.

Efter mange ar kan der dannes bindeveev
i knoglemarven. Risiko for blodpropper el-
ler symptomer pd iltmangel i livsvigtige or-
ganer forgges med alderen og overvaegt.

Behandling

Der gives som regel Hjertemagnyl . Efter
en vurdering af blodpladetallet behandles
almindeligvis med medicin, der nedsaet-
ter produktionen af blodpladerne. Der
findes flere typer medicin (f.eks interferon,
hydrea, anagrelid) og det bestemmes in-
dividuelt, hvilken der egner sig bedst, ud
fra patientens almentilstand, patientens
onske og de forskellige typer bivirkninger.






Primaer Myelofibrose (PMF)

Betyder for@get maengde af bindeveev i knoglemarven.

Diagnose

Diagnosen stilles ved hjeelp af blodprever
og en knoglemarvsprgve, samt en ultra-
lydskanning af milten.

Primaer Myelofibrose er en sjeelden kronisk
blodcancersygdom. Sygdommens arsag
kendes ikke men hos ca. 50 % af patien-
terne kan pavises den sdkaldte JAK2-mu-
tation (se tidligere under PV og ET). Senest
er opdaget en ny mutation — CALR-mu-
tationen - som findes hos ca. 80-90 % af
de JAK2-negative myelofibrosepatienter.
Hos en del patienter er maengden af hvi-
de blodlegemer og blodplader forhgjet,
hvorimod antaller af rede blodlegemer of-
test er nedsat ( "blodmangel”). Hos nogle
patienter ses der en nedseettelse af alle
tre cellelinier med ofte sveer blodmangel
til folge. Der diagnosticeres ca. 50 nye til-
feelde Danmark pr. ar.

Symptomer.

Symptomer pd blodmangel. Traethed, nat-
tesved, veegttab og undertiden ogsa feber
er de symptomer,som fgrer patienten til
leegen. Besveer med vejrtreekningen ved
fysisk anstrengelse pa grund af blodman-
gel ses ofte. Infektioner og blgdninger pd
grund af det lave antal hvide blodlegemer
samt blodplader er hyppige komplikatio-
ner.

Trykken og ubehag i mellemgulvet og
maven pad grund af den forstarrede milt er
karakteristisk. Ofte ses ogsa en forsterret
lever pd grund af det egede antal bloddan-
nende celler, der ogsa — som i milten - kan
seette sig i leveren .

Hos nogle optraeder hudklge pa grund af

den unormale celleomsatning. Celleom-
saetningen kan ogsa give podagra (urinsy-
regigt). Jernmangel, folinsyre-eller vitamin
-B12 mangel skal udelukkes som konkur-
rende drsager til blodmanglen

Nogle patienter har i starten af sygdom-
men ingen symptomer.

Behandling

Behandlingen af PMF er meget indivi-
duel. For ca. 3 ar siden blev det muligt at
behandle med et helt nyt stof — sdkaldt
JAK2-haemmer. Herhjemme er forelgbig
kun markedsfert én JAK2-hzemmer - Ja-
kavi. Behandlingen er en tabletbehandling
som virker lige godt pa JAK2-positive som
JAK2-negative patienter. Alle myelofibro-
sepatienter med sdkaldte hypermetabole
symptomer ( treethed, vaegtab, nattesved
0og maske ogsa periodevis lidt feber , som
ikke er forklaret ved infektion ) og/eller en
forstarret milt, som giver symptomer (f.eks
smerter/trykken i venstre side af maven)
bliver tilbudt behandling med Jakavi.

Behandlingen medfarer hos langt de fleste
patienter en hurtig (i lebet af dage) bed-
ring i almenstilstanden med mere energi
og mindre treethed . Appetitten vender
tilbage og en evt hudklge svinder meget
hurtigt. Har patienten haft et sterre vaegt-
tab bliver det som regel genvundet i Igbet
af de forste méneders behandling i takt
med , at den forsterrede milt ogsa aftager
i starrelsen . Behandlingen er forbundet
med en lidt gget risiko for infektioner ,
iseer urinvejsinfektioner . Ved blodmangel
kan der gives tabletbehandling med dana-
zol (Danocrine), som er et slags mandligt
kenshormon, der kan stimulere produktio-



nen af rede blodceller og maske ogsa for-
hindre de rgde blodcellers gdelaeggelse i
den forsterrede milt. Hvis behandling med
danazol ikke har hjulpet efter ca. 3-4 mane-
ders behandling kan forseges med erytro-
poeitin (EPO), som givessom injektioner i
underhuden pa maven én gang om ugen.

Hos nogle patienter ses god effekt pa blod-
manglen under behandling med predniso-
lon. Den ggede celleproduktion kan ogsa
nedbringes ved hjzlp af hydrea-behand-
ling eller hos yngre med for mange hvide
blodceller og blodplader alpha-interferon.

| sjeeldne tilfeelde kan der blive tale om at
flerne milten, men miltfiernelse er en van-
skelig og risikofyldt operation ved denne
sygdom - iseer hos aldre patienter med
konkurrende hjerte-lungesygdomme.
Miltbestraling kan forbigdende nedseette
miltsterrelsen og lindre eventuelle smerter
fra den forstgrrede milt. Disse 2 behand-
lingsformer er imidlertid sjeldne i dag ,
hvor vi har JAK2-haemmerbehandling som
beskrevet ovenfor.

Hos yngre patienter - oftest under 60 ar
- skal knoglemarvstransplantation altid
overvejes.

Med omhyggelig kontrol og den optimale behandling har PV-,ET- og PMF-patient-
er mulighed for at opna den samme livslaengde som den @vrige befolkning.

Sygdommene er ikke arvelige, men der kan veere flere i samme familie.

Ved operative indgreb, ogsa hos tandleegen, er det vigtigt at gere
opmaerksom pa sin sygdom.

Sygdommen smitter ikke
Rygning frarades
Undga stress

Navn

Fadselsar

Adresse

Postnr. og by

Telefon

Send kuponen eller mgd os pa www.danskmpnforening.dk



Teksterne er revideret af Professor Hans C. Hasselbalch - Marts 2015

Meld dig ind i Dansk MPN
i samme situation.

Foreningen s@ger hele tiden i ind- og u
om sygdommene og deres behand ‘l E _

g

_ _' ’

—ry -
* PFe-

o T——

Foreningens formand:
Per Kjeer Erichen
Telefon: 5194 15 86

E-Mail: mpn@danskmpnforening.dk

HUSK
PORTO

Dansk MPN Forening
Hjorthgj 16
4400 Kalundborg



