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Vad ir benmiirg?

Benmarg ar en naringsrik mjuk vavnad som huvudsakligen ligger i de ihaliga delarna av
langa platta ben som bréstbenet och hoftbenen. Det finns tva typer av benmarg: réd benmarg
och gul benmarg. Gul benmarg har en mycket stérre mangd fettceller an réd benmarg. Bada
typerna av benmarg innehaller blodkarl.
Visste du att?

Stamceller o , o

.. B - Vid fodseln &r all benmarg rod. Nar vi aldras
Benmargen fungerar som e.n fa.br'k sqm konverterar mer och mer av benmargen till
producerar alla celler som finns i benmargen och gul benmérg. Hos vuxna &r ungefir hilften av
i perifera blodbanan. Denna fabrik ar beroende benmirgen réda celler och hilften &r gula.

av funktionen av pluripotenta stamceller.
Pluripotenta betyder majligheten for en cell att bli
manga olika typer av celler.

Pluripotent kommer fran latin pluri
betyder mer och potent betyder kraft.




Svampiga ben

Langa ben

R6d benmiirg

Kompakta ben



Processen att utveckla olika blodceller fran dessa pluripotenta stamceller kallas
hematopoes och innebar att stamcellerna under inflytande av vavnad och hormonella
faktorer utvecklas till olika typer (linjer) av blodceller. Nar dessa celler differentierar
eller mognar blir de celler som vi kan identifiera i blodbanan. Benmargen innehaller
aven mesenkymala stamceller som utvecklas till benmargens stodjevavnad.

Mesenkymalceller dr embryonal vivnad som bildar bindvdv, blodkdrl och lymfkdrl.

Hematopoes dr bildandet och utvecklingen av blodceller i benmdrgen.






Dessa inkluderar erytrocyter eller réda blodkroppar (RBC). Réda blodkroppar ansvarar for
transporten av syre fran lungorna till alla delar av kroppen. Vita blodkroppar (LPK) innefattar
lymfocyter, grundbulten | vart immunsystem, och myeloida celler, vilka innefattar granulocyter:
neutrofiler, monocyter, eosinofiler och basofiler. Vita blodkroppar bekampar infektioner genom
att angripa och forstora bakterier eller virus. Granulocyter ar involverade i en uppsjoé av
immunsystemets processer. Blodplattar ar fragment av megakaryocyternas cytoplasma, en
tredje typ av benmargceller.

Visste Du att?
Trombocyter (blodplattar)

stoppar blédning genom att bilda
blodproppar nér kroppen skadas.

Blodpropp




Pluripotent Stamcell

Monocyt



Maijoriteten av réda blodkroppar, trombocyter, och de flesta vita blodkroppar bildas i den

réda benmargen medan endast ett fatal bildas i gul benmarg. Alla behéver en kontinuerlig
produktionscykel av blodceller fran var benmarg genom hela vara liv eftersom varje mogen
blodcell har en begransad livslangd. Frisk benmarg producerar s manga celler som din kropp
behdver. Produktion av réda blodkroppar 6kar nar kroppen behdver mera syre. Blodplattar dkar
om blédning uppstar och vita blodkroppar 6kar om infektion hotar.

Vikten av kretsloppssystemet

Det cirkulara systemet genomsyrar varje organ och - ”
system i kroppen. Réda blodceller flyter i blodomloppet VD AELT

for att transportera syre. Varje cell behover tillgang till Roda blodkroppar lever i genomsnitt
kretsloppssystemet for att fungera eftersom syre ar 120 dagar och blodplattar | 8-10 dagar.

nédvandigt fér cellernas funktion. Vissavitablodknoppan animycket
kortlivade och lever bara nagra timmar

medan andra kan leva i manga ar.

Hemoglobin

Hemoglobin (Hb) ar ett protein som finns i rdda
blodkroppar. Det ar detta protein som gor blodet
rott. Hemoglobinets uppgift ar att plocka upp syre i lungorna, transportera syret via
roda blodkroppar till vavnaderna som behover detta som hjarta, muskler och hjarna.
Hemoglobin avlagsnar ocksa CO, (koldioxid) genom att transportera detta avfall till
lungorna for utandning.







Jarn

Jarn ar ett viktigt naringsémne i kroppen. | kombination med protein bildar det hemoglobin i de
réda blodkropparna och ar avgérande for produktionen av réda blodkroppar (erytropoesen).
Kroppen lagrar jarn i lever, mjalte och benmarg. Jarn lagras | form av ferritin och kan matas
genom ett blodprov. Det mesta av det jarn som behdvs varje dag for att framstalla hemoglobin
kommer fran atervinning av gamla réda blodkroppar.

Roda blodkroppar Visste du att?
Produktionen av roda blodkroppar kallas
‘ erytropoes. Det tar ca 7 dygn fér en avsedd Kroppen har inget aktivt satt att
stamcell till att mogna till en fullt funktionell rod avlagsna oonskat jam. Valdigt
' blodkropp. Réda blodceller har en begransad lite jam forsvinner fran kroppen
livslangd pa cirka 120 dagar och ersatts pa ett naturligt satt.

kontinuerligt av kroppen.

Erytropoesen stimuleras genom brist pa syre (Hypoxi) i kroppen. Hypoxi signalerar till njurarna
att producera ett hormon, Erytropoietin (EPO). EPO stimulerar benméargen att producera roda
blodkroppar. Erytropoietin gor detta genom att ga ut i blodbanan och sprida sig | hela kroppen.
Alla kroppens celler utsatts for erytropoietin, men endast roda benmargsceller svarar pa detta
hormon. Nar dessa nya blodkroppar produceras och fors in i blodomloppet och syrenivan ar
tillracklig signaleras njurarna att minska utséndringen av EPO.



Roda Blodkroppar

\

Hemoglobin

9
Y - r

”~
%

- --/‘,: -
\. d




Erytropoetin. Denna “feedback” i kroppen innebar att antalet réda blodkroppar férblir relativt
konstant och att tillrackligt med syre alltid ar tillgangligt for att uppfylla kroppens behov.
Varefter de réda blodkropparna aldras blir de mindre aktiva och mer sarbara.

De aldrande réda blodkropparna avliagsnas eller ats upp av vita blodkroppar (makrofager)

i en process som kallas fagocytos och innehallet i dessa celler frisatts i blodet. Jarn fran
hemoglobin pa forstérda celler transporteras via blodet till antingen benmarg fér produktion av
nya réda blodkroppar eller till levern eller andra vavnader for lagring.

Normalt ersatts lite mindre an 1% av kroppens rdda blodkroppar varje dag. Antalet réda
blodkroppar som produceras pa en dag i en frisk person, ar omkring 200 miljarder.

Makrofag kommer frdn grekiskan:
‘makro’ betyder stor och fag’ betyder dta.
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Vita blodkroppar

Benmargen producerar manga olika typer av vita blodkroppar, vilket ar nédvandigt for ett
sunt immunsystem. Dessa celler bade férebygga och bekampa infektioner. Det finns fem
huvudsakliga typer av vita blodkroppar, eller leukocyter:

s ("N
L2 _ Lymfocyter
- Lymfocyter bildas i benmargen. De skapar naturliga antikroppar for att bekdmpa

¥ infektioner som orsakas av virus genom nasan, munnen eller sar. De gor detta genom
att upptacka frammande amnen i kroppen och skickar en signal till andra celler for
att angripa dessa. Antalet lymfocyter okar till foljd av dessa infektioner. Det finns tva
huvudtyper; B- och T-lymfocyter.

Monocyter
Monocyter produceras ocksa i benmargen. Mogna monocyter har en livslangd i blodet pa bara
3-8 timmar, men nar de flyttar in i vavnader, mognar de till storre celler som kallas

makrofager. Makrofager kan 6verleva i vavnader under langa perioder dar
de attackerar och forstor bakterier, vissa svampar, déda celler och andra
material frammande for kroppen.

Granulocyter

Granulocyter ar samlingsnamn for tre typer av vita blodkroppar: neutrofiler,
eosinofiler, basofiler. Utvecklingen av en granolycyt kan ta tva veckor

men denna tid kan vara kortare om det uppstar komplikationer sdsom en
bakteriell infektion.




Margen lagrar aven en stor reserv av mogna granulocyter. For varje granulocyt i blodet, kan det
vara 50 till 100 celler som vantar i margen att slappas ut i blodbanan. Som resultat kan halften
av granulocytenar i blodbanan vara tillganglig for att aktivt bekampa en infektion i kroppen inom
7 timmar efter en indikation péa att en infektion féreligger! Nar en granulocyt har lamnat blodet
kan den inte atervanda. Den kan Overleva i vavnader sa lange som 4 eller 5 dagar beroende pa
de villkor som den finner, men Gverlever bara nagra timmar i blodet.

Neutrofiler
Neutrofiler &r de vanligaste granulocyterna. De kan angripa och forstéra bakterier och virus.

Eosinofiler

Eosinofiler ar involverade i kampen mot manga typer av parasitinfektioner
och mot larver av parasitara maskar och andra organismer. De ar ocksa
involverade i nagra allergiska reaktioner.

Basofiler

Basofiler ar den minst vanliga typen av vita blodkroppar och reagerar pa
olika allergener som orsakar frisattning av antihistaminer och andra @mnen. Dessa
amnen orsakar irritation och inflammationer i paverkade vavnader. Din kropp kanner
irritation/inflammation och breddar (utvidgar blodkarlen) sa att mer vatska kan lamna
cirkulationssystemet och komma in i vavnaden i ett forsok att forsvaga det irriterande
amnet. Denna reaktion ses i hosnuva, vissa former av astma, nasselfeber, och i dess
mest allvarlig form, anafylaktisk chock.




Blodplattar

Blodplattar produceras i benmargen genom en process som kallas trombopoes. Blodplattarna
ar ndédvandiga for blodkoagulering och bildandet av blodproppar for att stoppa blédningar.

Vid plétslig blodforlust utléser blodplattarna en aktivitet dar en skada eller sar uppstatt. Har
klumpar blodplattarna ihop sig med andra amnen och bildar fibrin.

Fibrin har en tradliknande struktur och bildar en extern sarskorpa eller blodpropp.

Brist pa blodplattar gor att man bléder lattare och Iatt far blamarken. Blodet kanske inte
koagulerar vid 6ppna sar, och det kan vara storre risk for inre blédningar om man har lagt
antal blodplattar.

mangd som far plats pa ett knappnalshuvud.

Visste du att?
‘ Frisk benmarg tillverkar normalt mellan 150.000
and 450.000 blodplattar per mikroliter blod, en

</



Hur péverkar MDS min benmiirg?

Hos manniskor med myelodysplastiska syndrom (MDS) kan inte benmargen producera
tillrackligt med friska blodkroppar. MDS kan paverka en, tva eller tre av benmargens cellinjer.
Rdéda blodkroppar, vita blodkroppar eller blodplattar kan inte mogna och vissa av dem kommer
inte ut i blodbanan, utan samlas i benmargen. Dessa celler kan ha en kortare livslangd, vilket
resulterar i farre mogna blodceller i blodet.

Cellerna kan faktiskt d6 i benmargen innan de mognar. Detta resulterar i ett hogre antal
omogna celler (blaster) i benmargen och farre mogna blodkroppar i blodomloppet. Laga
blodvarden dvs brist av réda blodkroppar, vita blodkroppar, och blodplattar ar utmarkande for
MDS. Laga blodvarden medfor nagra av de problem som MDS patienter erfar sdsom infektion,
anemi, blamarken eller 6kad risk for blédning.

Forutom lagre antal blodkroppar i omsattning kan cellerna kan vara dysplastiska. Den formella
definitionen av dysplasi ar onormal form och utseende (morfologi) i en cell. Prefixet myelo ar
fran grekiska och betyder marg. Myelodysplasi betyder bara att mogna blodceller i benmargen
eller cirkulerande i blodet ar missbildade Dysplastiska celler fungerar inte korrekt. Utdver
dysplasi har 50% av MDS-patienterna ett 0kat antal mycket omogna celler som kallas blaster i
benmargen.



Effekt pa roda blodkroppar
Lagt antal (Anemi)

Benmargen producerar normalt mogna réda blodkroppar och hemoglobinet i dessa celler
transporterar syre till vavnaderna i kroppen. Andelen réda blodkroppar i den totala blod-
volymen mats som B-hemoglobin (Hb). Hos friska kvinnor ar Hb vardet normalt 120-155
gram per liter, medan friska man har Hb varden mellan 130-170 gram per liter. Nar Hb vardet
sjunker under det normala finns det inte tillrackligt antal friska, mogna réda blodkroppar for
att effektivt leverera syre till alla vavnader i kroppen.

Tillstand med laga Hb varden, dvs for fa réda blodkroppar kallas anemi eller blodbrist.
Anemin kan vara mild, mattlig eller uttalad. Vid mattlig eller uttalad anemi har man vanligen
symptom till foljd av syrebrist i vavnaderna.

W9
1S

Friska, mogna roda blodkroppar Onormala, (“dysplastiska”) roda blodkroppar




Effekt pa vita blodkroppar
Lagt antal vita blodkroppar (Neutropeni)

Benmargen producerar normalt mellan 4 000 och 10 000 vita blodkroppar per mikroliter
blod. Hos Afro-amerikaner ar intervallet lagre, mellan 3 200 och 9 000 vita blodkroppar per
mikroliter.

Vissa MDS patienter utvecklar neutropeni eller ett Iagt antal vita blodkroppar. MDS patienter
med neutropeni har vanligtvis alltfor fa neutrofiler. Med farre antal neutrofiler foreligger 6kad
risk att drabbas av bakteriella infektioner sdsom lunginflammation och urinvagsinfektioner, ofta
med feber. Ibland kan infektioner intraffa trots ett adekvat antal neutrofiler eftersom de vita
blodkropparna inte fungerar sa bra som det goér hos en person utan MDS. Vissa MDS former
kan ocksa ha ett 6kat antal vita blodkroppar, t ex neutrofiler eller monocyter.

Effekt pa blodplattar
Lagt antal blodplattar (Trombocytopeni)

MDS kan ocksa fororsaka ett lagt antal blodplattar eller trombocytopeni. Manniskor med
avvikande eller lagt antal trombocyter kan vara utsatta for bldmarken aven efter mindre
stétar, rivningar och skrapningar.

Allvarlig trombocytopeni, vilket ar ovanligt, definieras som en blodplattsrakning under 20
och associeras med allvarligare blédningar. Vissa MDS former kan ocksa ha ett 6kat antal
trombocyter.



Benmiirgsprov

Nar blodprov indikerar férekomst av laga blodvarden (cytopeni) brukar din lakare
rekommendera ett benmargsprov. Ett benmargsprov kan avsloja abnormiteter i celler fran
benmarg (t.ex. dysplastiska celler) och mdjliggor utvardering av kromosomer (cytogenetik).

Proven ger ytterligare information som kan hjalpa till att faststalla diagnosen. Det finns tva
delar av ett benmargsprov: aspirat och biopsi. Bada procedurerna utfors vanligen pa samma

gang.

Benmargsaspirat

Benmargsaspirat ar ett prov fran den flytande delen av benmargen. Provet ger information
om formen pa cellerna (morfologi), hur mogna cellerna ar (differentiering) och antalet blaster
(omogna celler i benméargen). Detta aspirat kan ocksa anvandas for ytterligare tester, sasom
cytogenetik som kan hjalpa till att beddoma orsaken till cytopeni.

Benmargsbiopsi

Benmargsbiopsi ar ett litet prov fran den svampiga delen i benmargen. Biopsin ar vanligen
1,5-2,0 cm lang och 1-2 mm tjock. Den ger information om benmargens cellularitet (6kad=
hypercellular, minskad = hypocellular). Det kan ocksa ge information om férekomst av jarn
och fibros i benmargen, samt narvaro av andra onormala celler. Biopsin ar ocksa viktig for att
kunna bedéma megakaryocyterna tillrackligt bra.



Analys av proverna

Proverna fran aspirat och biopsi placeras pa objektglas och i olika laboratorierér. Dessa
skickas till en hematopatolog som utbildats for att utvardera blod och benméarg prover

fér diagnos av sjukdomar. Lakaren anvander ett mikroskop for att undersdka celler i
benmargen fran aspirat och biopsi. Resultaten fas i allmanhet inom 2—4 dagar. Cytogenetiska
undersdkningar och andra sarskilda studier kan krava upp till 2 veckor.

Hur gar benmargsprovet till?

Ett benmargsprov tas normal pa sjukhus och tar ca 20 liac crest
minuter. Det genomfdrs normalt med lokalbeddvning.
Ibland kan mild narkos eller lugnande medel behdvas.

1. Patienten ligger pa sidan eller pa mage.

2. Biopsin tas fran hoger eller vanster sida av
hoftbenet.

3. Provtagningsstallet bedévas med
lokalbeddvningsmedel.

4. Nar skinn och ben ar beddvade tas aspiration och
biopsi p4 samma stalle. Ibland anvands tva nalar
efter varandra, ibland racker det med en nal.

Benmarg



5. Efter utfort prov lagger lakaren press pa provtagningsstallet for att forhindra blédning och
en kompress laggs pa.

6. Efter provtagning skall man inte duscha pa 24 timmar. Fraga sjukhuspersonalen hur man
skall behandla biopsistallet.

7. Vissa patienter kan utveckla blamarken eller svulinad under skinnet sarskilt patienter
med lagt antal blodplattar eller patienter som tar blodfértunnande medel. Meddela
din vardgivare om du anvander lakemedel som acetylsalicylsyra eller annan
blodfértunnande medicin.

8. Mild smarta eller obehag kan forekomma runt provtagningsstallet | tva till tre dagar efter
provtagning.

9. Det ar bra om patienten kan ha séllskap av anhdrig, van eller stddperson. Om lugnande
medel givits bor patienten inte kora bil eller annat motorfordon.



Fiir mer information om MDS, Patientorganisationer:

The MDS Foundation, Inc. Blodcancerforbundet
4573 South Broad St. Suite 150 Hamngatan 15B
Yardville, NJ 08620 USA 172 66 Sundbyberg Sweden
tel: +1-609-298-1035 (outside US) Telefon (vaxel): 08-546 40 540
email: patientliaison@mds-foundation.org E-post: info@blodcancerforbundet.se

Hemsida: www.mds-foundation.org
| Sverige: www.blodcancerforbundet.se
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