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Diagnose
PV er en kronisk lidelse i knoglemarven 
med overproduktion af blodceller. Denne 
overproduktion (knoglemarven kører i 
for højt et gear) skyldes en erhvervet fejl 
i et såkaldt JAK2 enzym (en JAK2V617F-
mutation), som findes hos næsten alle PV-
patienter.

Sygdommen medfører primært et stærkt 
forhøjet antal røde blodlegemer, som giver 
en stor blodmængde i kroppen, så blodet 
bliver tyktflydende (høj hæmatokrit). Ofte 
er der også forhøjet antal hvide blodlege-
mer og blodplader.

Der diagnosticeres ca.150 nye tilfælde pr.år 
i Danmark. Diagnosen stilles ved hjælp af 
blodprøver og en knoglemarvsprøve. Der 
foretages også en undersøgelse af miltens 
størrelse (ultralydscanning) og ligeledes 
en røntgenundersøgelse af lungerne.

Symptomer
Sygdommen udvikler sig ofte gennem 
flere år, og opdages i mange tilfælde ved 
en rutineundersøgelse eller anden lejlig-
hed, som har vist en meget høj blodpro-
cent (forhøjet ”hæmatokrit”), et udtryk for 
blodets ”tykkelse” , en forhøjelse af hvide 
blodceller og en forhøjelse af blodplader-
ne. Disse forandringer i blodet kan give så-
vel blodpropper som blødninger. 

Klagerne er ofte hovedpine, svimmel-
hed, dobbeltsyn, stikken og prikken i hu-
den, ofte også i fingre og tæer, muskel og  
ledsmerter, samt øget tendens til at svede. 

Blødningerne kan vise sig som næseblød-
ning, blødning i maven, blod i urinen/affø-

ringen eller i sjældene tilfælde hjerneblød-
ning. Blodpropsdannelse kan forekomme 
overalt - arme og ben, lungerne, maven 
eller i pulsårene til hjertet og hjernen. Der 
kan være forhøjet urinsyre i blodet som 
kan give nyrestensdannelse eller urinsur 
gigt.

De fleste symptomer kan henføres til 
kredsløbsforstyrrelser som følge af øget 
cellevolumen og blodets tykkelse med 
tilstopning af blodkarrene, langsom blod-
gennemstrømning og til sidst iltmangel 
i vævene. Således vil ansigtsfarven ofte 
være præget af blårød hudfarve, og pa-
tienten kan klage over hjertekrampe, 
smerter i benene og fødderne, samt ofte 
udpræget mangel på energi og koncen-
trationsbesvær. Sure opstød og halsbrand 
på grund af mavesår optræder 4 - 5 gange 
hyppigere hos disse patienter. Ofte er hud-
kløe et dominerende problem,især efter 

Polycytæmi Vera  ( PV )
Polycytæmia betyder ” mange celler i blodet”.



varme bade. Det skyldes formentligt øget 
histaminafgivelse fra de hvide blodlege-
mer (kemisk stof der udvider blodkarrene) 
i huden. Ved undersøgelse ses svulne slim-
hinder, udvidede nethindevener og i ca. 75 
% tilfælde en forstørrelse af milten.

Polycytæmia vera er en alvorlig lidelse. 
Ubehandlet vil halvdelen af patienter være 
døde efter ca. 2 år på grund af komplikatio-
nerne med blødninger og blodpropsdan-
nelser, og tilstanden kan i 10-15 % over en 
periode på 10 – 15 år ændre 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 undersøgelser ikke 
ligger langt fra baggrundsbefolkningen. 

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

magnyl gives ikke til patienter som debu-
terer med blødning før blodpladetallet er 
bragt ned i normalområdett. I begyndel-
sen af behandlingen nedbringes den høje 
blodmængde med blodtapninger á ca. 
500 ml. pr. gang. Når blodmængden, ”hæ-
matokritten” er bragt ned til ca. 40 – 42 for 
kvinder og under 45 for mænd, reguleres 
niveauet, for det meste med medicinsk be-
handling og blodtapning.

For at tilstræbe, at tallene ligger så tæt på 
det normale som muligt, gives der cel-
ledræbende medicin , enten som injektio-
ner (alpha-intereferon) eller tabletbehand-
ling (hydrea) . Hvis mængden af urinsyre 
er forhøjet i blodet vil også blive behand-
let med en tablet mod forhøjet urinsyre ( 
allopurinol).Da der som regel også er et 
forhøjet antal blodplader, som blodtapnin-
gen ikke hjælper på, vil der som nævnt ind-
ledningsvis blive givet hjertemagnyl, som 
nedsætter blodpladernes evne til at danne 
blodpropper.



ET er en kronisk lidelse i knoglemarven. 
Man kender ikke årsagen til denne syg-
dom, men den ligger i de tidlige moder-
celler til blodcelleproduktion (som poly-
cythæmia vera og myelofibrose). 

Hos nogle patienter findes forandringer i 
kromosomerne og hos ca. halvdelen er det 
en fejl i enzymet Janus kinase 2, hvor der 
er opstået en erhvervet såkaldt 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 også en 
beskeden forhøjelse af hvide blodlegemer 
og måske også blodmangel.

Der diagnosticeres mellem 50 – 150 nye 

tilfælde om året i Danmark.
Diagnose
Ofte erkendes sygdommen ved et tilfælde 
i andet sammenhæng.

Diagnosen stilles ved hjælp af blodprøver 
og knoglemarvsprøve. Der foretages også 
en undersøgelse af miltens størrelse med 
ultralydskanning. Røntgenundersøgelse af 
lungerne foretages også hos alle patienter.

Symptomer
Ofte har patienterne ingen symptomer 
og sygdommen opdages tilfældigt i for-
bindelse med rutineundersøgelse eller un-
dersøgelse for anden sygdom. Symptomer 
omfatter i mange tilfælde træthed samt en 
særlig rødmen og svien i fingre og tæer.

Som ved PV er der en øget risiko for blod-
propper i hjerne, hjerte eller andre organer 
med risiko for varige følgevirkninger på 
grund af de forhøjede blodpladetal.. Der 
er også en øget risiko for blødninger, hvis 
blodpladetallet er særlig højt. 
Efter mange år kan der dannes bindevæv 
i knoglemarven. Risiko for blodpropper el-
ler symptomer på iltmangel i livsvigtige or-
ganer forøges med alderen og overvægt.

Behandling
Der gives som regel Hjertemagnyl . Efter 
en vurdering af blodpladetallet behandles 
almindeligvis med medicin, der nedsæt-
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 
ønske og de forskellige typer bivirkninger. 

Essentiel trombocytose ( ET )
Essentiel trombocytose ( ET ) betyder ” for mange blodplader ”





Diagnose
Diagnosen stilles ved hjælp af blodprøver 
og en knoglemarvsprøve, samt en ultra-
lydskanning af milten.

Primær Myelofibrose er en sjælden kronisk 
blodcancersygdom. Sygdommens årsag 
kendes ikke men hos ca. 50 % af patien-
terne kan påvises den såkaldte  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 mængden af hvi-
de blodlegemer og blodplader forhøjet, 
hvorimod antaller af røde blodlegemer of-
test er nedsat ( ”blodmangel”). Hos nogle 
patienter ses der en nedsættelse af alle 
tre cellelinier med ofte svær blodmangel 
til følge. Der diagnosticeres ca. 50 nye til-
fælde Danmark pr. år.

Symptomer.
Symptomer på blodmangel. Træthed, nat-
tesved, vægttab og undertiden også feber 
er de symptomer,som fører patienten til 
lægen. Besvær med vejrtrækningen ved 
fysisk anstrengelse på grund af blodman-
gel ses ofte. Infektioner og blødninger på 
grund af det lave antal hvide blodlegemer 
samt blodplader er hyppige komplikatio-
ner.

Trykken og ubehag i mellemgulvet og 
maven på grund af den forstørrede milt er 
karakteristisk. Ofte ses også en forstørret 
lever på grund af det øgede antal bloddan-
nende celler, der også – som i milten - kan 
sætte sig i leveren .

Hos nogle optræder hudkløe på grund af 

den unormale celleomsætning. Celleom-
sætningen kan også give podagra (urinsy-
regigt). Jernmangel, folinsyre-eller vitamin 
-B12 mangel skal udelukkes som konkur-
rende årsager til blodmanglen

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

Behandling
Behandlingen af PMF er meget indivi-
duel. For ca. 3 år siden blev det muligt at 
behandle med et helt nyt stof – såkaldt 
JAK2-hæmmer. Herhjemme er foreløbig 
kun markedsført én JAK2-hæmmer – Ja-
kavi. Behandlingen er en tabletbehandling 
som virker lige godt på JAK2-positive som 
JAK2-negative patienter. Alle myelofibro-
sepatienter med såkaldte hypermetabole 
symptomer ( træthed, vægtab, nattesved 
og måske også periodevis lidt feber , som 
ikke er forklaret ved infektion ) og/eller en 
forstørret milt, som giver symptomer ( f.eks 
smerter/trykken i venstre side af maven) 
bliver tilbudt behandling med Jakavi.

Behandlingen medfører hos langt de fleste 
patienter en hurtig (i løbet af dage) bed-
ring i almenstilstanden med mere energi 
og mindre træthed . Appetitten vender 
tilbage og en evt hudkløe svinder meget 
hurtigt. Har patienten haft et større vægt-
tab bliver det som regel genvundet i løbet 
af de første måneders behandling i takt 
med , at den forstørrede milt også aftager 
i størrelsen . Behandlingen er forbundet 
med en lidt øget risiko for infektioner , 
især urinvejsinfektioner . Ved blodmangel 
kan der gives tabletbehandling med dana-
zol (Danocrine), som er et slags mandligt 
kønshormon, der kan stimulere produktio-
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nen af røde blodceller og måske også for-
hindre de røde blodcellers ødelæggelse i 
den forstørrede milt. Hvis behandling med 
danazol ikke har hjulpet efter ca. 3-4 måne-
ders behandling kan forsøges med erytro-
poeitin (EPO), som givessom injektioner i 
underhuden på maven én gang om ugen.

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

I sjældne tilfælde kan der blive tale om at 
fjerne milten, men miltfjernelse er en van-
skelig og risikofyldt operation ved denne 
sygdom – især hos ældre patienter med 
konkurrende hjerte-lungesygdomme. 
Miltbestråling kan forbigående nedsætte 
miltstørrelsen og lindre eventuelle smerter 
fra den forstørrede milt. Disse 2 behand-
lingsformer er imidlertid sjældne i dag , 
hvor vi har JAK2-hæmmerbehandling som 
beskrevet ovenfor.

Hos yngre patienter - oftest under 60 år 
- skal knoglemarvstransplantation altid 
overvejes.
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Med omhyggelig kontrol og den optimale behandling har 
PV-, ET-  og PMF-patienter mulighed for at opnå den samme livslængde 

som den øvrige befolkning.

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

Ved operative indgreb, også hos tandlægen, er det vigtigt
at gøre opmærksom på sin sygdom.
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Meld dig ind i Dansk MPN Forening og få kontakt med andre 
i samme situation.

Foreningen søger hele tiden i ind- og udland at få det sidste nye 
om sygdommene og deres behandling.
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