Blodcancerforbundet

Ett liv med blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom behover inte
vara ett samre liv, men det &r ett annat liv an det du hade innan. Och i den
har nya vardagen kan det vara skont att veta att du inte ar ensam. Att vi
ar fler i samma situation som vill hjdlpa varandra i bade goda och svara
stunder. Det ar ocksa darfor Blodcancerforbundet finns. Vi vet att ensam
inte ar stark men tillsammans kan vi paverka. Vi kan bidra till forskning, vi
kan sprida kunskap och vi kan framférallt stotta varandra.

Hos oss far medlemmar majlighet att métas for att utbyta erfarenheter,
ge varandra vardefullt stéd och rad samt ldra sig mer om hur man battre
handskas med sin sjukdom. Vi arrangerar medlemsdagar med informativa
forelasningar, formedlar kunskap via webb och filmer, ger ut diagnos-
specifika informationsbroschyrer, har en egen medlemstidning och
erbjuder stod i form av stodpersoner med egen erfarenhet av sjukdom.

Blodcancerforbundet ansvarar dven for den ideella insamlingsstiftelsen
Blodcancerfonden som varje ar delar ut pengar till forskning, omvard-
nadsprojekt och utbildning av sjukvardspersonal. Vi ar slutligen ocksa
intressepolitiskt aktiva och arbetar dedikerat for att lyfta din rést som
berdrd av de sjukdomar vi representerar gentemot varden, politiker, myn-
digheter och andra aktorer inom halso- och sjukvarden.

Vifinns hdr for dig — och dina nérstaende

BLODCANCERFORBUNDET
Hamngatan 15 B, 172 66 Sundbyberg
08-546 40 540
info@blodcancerforbundet.se
www.blodcancerforbundet.se
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Ett liv med en blodsjukdom
behover inte vara ett samre liv,
men det dr ett annat liv dn

det du hade innan




For Kunskap & Livskraft!

Blodcancerforbundet &r en ideell riksorganisation till for dem berérda av
blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom. Vi bestar av lokalféreningar
med verksamhet i hela landet och representerar dussinet olika sjukdomar.
Ett av vdra framsta mal &r att sprida information om de diagnoser vi som
forbund representerar. For att uppna detta syfte spelar diagnosspecifika

informationsbroschyrer sasom denna en viktig roll.

Var férhoppning ar att alla berorda av blodcancer eller annan allvarlig
blodsjukdom, narstaende samt personal inom vuxenhematologin i Sverige
har stor nytta av dessa broschyrer som tagits fram sarskilt for er. Detta med
god hjdlp av lakare, sponsorer och engagerade eldsjalar som bidragit till att
informationen i vara uppskattade diagnosbroschyrer kunnat uppdateras.
Ert stod har varit ovarderligt.

BLODCANCERFORBUNDET 2017

Blodcancerférbundet tar fullt ansvar fér innehdllet i denna broschyr.



Forord

| samband med att en blodsjukdom misstanks eller konstaterats
kommer ofta ett stort antal fragor hos patient och anhériga. Fragor
som allvarlighetsgrad, prognos och behandling dyker ofta upp ome-
delbart. Nar patient och anhériga far besked om att det rér sig om
nagon form av blodcancer blir manga blockerade och har svart att ta
in mycket av den information som ges initialt. Det kan da vara av stort
vdrde att ha en skriftlig information, som man i lugn och ro kan lasa
och fundera 6ver.

Denna skrift skall ses som ett komplement till den information som
ges av din ldkare och annan mottagningspersonal, men skall inte
ersatta denna. Det blir lattare att formulera fragor kring sjukdomen
om man tagit till sig grundlaggande fakta. Broschyren du haller i din
hand ar ett exempel pa det goda samarbete som finns mellan hema-
tologer och Blodcancerférbundet sedan manga ar.

Bjérn Andréasson

Overlikare, Docent
Hematologsektionen, Uddevalla, NU-sjukvarden

Innehall
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Essentiell trombocytemi

En blodsjukdom ar en sjukdom i blodet eller i organen som
bildar blod, det vill saga benmargen och lymfkortlarna.

Blod- och blodcancer-
sjukdomar

Generellt sett kan blodsjukdomar delas
in i tre huvudgrupper: cancersjukdo-
mar, sjukdomar som har med blodets
koagulering att gora samt blodbrist. En
blodsjukdom kan antingen vara med-
fodd eller utvecklas ndgon géang under
livet, samt dartill vara godartad eller
elakartad.

BEGREPPET BLODCANCER & andra sidan
anvands ofta som ett samlingsnamn for
ett flertal olika cancersjukdomar i blod,
benmarg eller kortlar. Dessa diagnoser
ar en heterogen grupp med allt ifran
mycket akuta fall som kréver omedelbar
behandling, till lAngsamt fortskridande
sjukdom dar det racker med att folja
utvecklingen 6ver tid. Vidare &r kons-
fordelningen bland de sjukdomar som
Blodcancerforbundet representerar
generellt sett jamn. Overlag 4r det dock
till stor del dldre personer som diagnos-
tiseras av blod- eller blodcancer, dér de
underliggande orsakerna i manga fall &r
okdnda.

Vi har
kommit nagot
narmare en
forklaring till
sjukdomens
mekanismer de
senaste 10 aren

Bakgrund

Trombocyter (blodpldttar) ar de blod-
kroppar, som dr nddvandiga for att
blodet ska kunna levra sig normalt. De
ar de minsta av blodkropparna, mindre
an halften sa stora som roda blod-
kroppar. Antalet trombocyter i blodet
varierar normalt mellan cirka 140 och
400 miljarder per liter. Nar en skada
uppkommer i vaggen till ett blod-

karl, utsdbndras dmnen som aktiverar
trombocyterna. Deras form forandras
och de blir klibbiga, det vill sdga de
fastnar lattare i varandra och i strukturer

vid skadan. Pa det sattet bidrar de till
uppkomsten av ett skyddande internt
férband som tatar skadan och hindrar
blédning fran kérlet.

Vad betyder essentiell
trombocytemi (ET)?

Ordet trombocytemi betyder att antalet
trombocyter ar hogre an normalt i
blodet, och essentiell, som kommer fran
latinet, anger helt enkelt att orsaken

ar okand. Vi har dock kommit nagot
narmare en forklaring till sjukdomens
mekanismer de senaste 10 aren.
Ménniskan har ett system for reglering




av blodkropparnas produktion som

ska hallas i balans av stimulerande

och bromsande faktorer i samverkan.
Vid de sa kallade myeloproliferativa
sjukdomarna, dit ET hor, tillsammans
med polycytemia vera och myelofibros,
ar den balansen rubbad genom att

de bromsande faktorerna delvis &ar
urkopplade.

Det finns tre typer av blodkroppar:

e RODA BLODKROPPAR (erytrocyter)
innehaller dggvitedmnet
hemoglobin som transporterar syre
till kroppens alla vavnader

VITA BLODKROPPAR (leukocyter) finns
av huvudsakligen tre slag: mono-
cyter, granulocyter och lymfocyter.

BLODPLATTAR (trombocyter) dr néd-
vandiga for att blodet skall kunna
levra sig

Cirka 200
nya fall av ET
upptacks varje ar
1 Sverige

VID ET AR DET FRAMFORALLT BROMSEN
pa trombocytproduktionen som fallerar.
Produktionen av trombocyter dr darfor
okad, vilket i benmargen, dar blodkrop-
parna bildas, syns genom att forsta-
dierna till de mogna trombocyterna
(megakaryocyter) ér fler an normalt.

Ar 2005 uppticktes att drygt hilften av
ET-patienterna har en rubbning i den
gen som styr balansen i blodkropps-
produktionen, en sa kallad mutation,
som fatt namnet JAK2-mutation efter
namnet pa genen. Mutationen &r inte
nedarvd utan uppkommer spontant
under livet. 2013 upptacktes mutationer
i calretikulingenen, som ocksa deltar

i styrningen av blodproduktionen.

30 % av ET-patienterna bar pa denna
storning. Pa senare tid har flera andra
mutationer hittats hos ET-patienter, och
fler upptackter kan vantas.

Medelalder vid
insjuknande ar 65 ar
och nagot vanligare

hos kvinnor

Hur vanlig ar essentiell
trombocytemi?

Essentiell trombocytemi &r en ovan-

lig sjukdom. | Sverige upptacks cirka
150-200 nya fall varje ar, ndgot fler
kvinnor an man. Sjukdomen férekom-
mer danda fran unga ar men medel-
aldern for insjuknande ligger kring 65 ar.
Sjukdomen &r inte arftlig, men i enstaka
familjer forekommer flera fall.

I vilka andra situationer

kan trombocytantalet vara
forhojt?

Benmargen kan reagera pa en rad olika
handelser med att 6ka produktionen av
trombocyter. Vanliga infektioner, jarn-
brist, operationer och blddningar kan
alla ge forhojt antal trombocyter. Denna
typ av trombocytforhojning kallas for
reaktiv och ar helt ofarlig.

DET FINNS VISSA BLODSJUKDOMAR som &r
slakt med essentiell trombocytemi dar
trombocytférhsjning ocksa forekom-
mer, ndmligen polycytemia vera och
myelofibros.




Diagnos

Mer in hilften av patienterna med essentiell trombocytemi
uppticks av en slump och har inga symtom nir sjukdomen

diagnostiseras.

Vilka symtom ser man vid
essentiell trombocytemi?

De flesta patienter som kommer under
kontroll och behandling ar sedan sym-
tomfria och har inga besvar av sjuk-
domen annat an kontrollerna och att
medicineringen hos vissa personer
kan ge biverkningar. Ibland
upptdcks sjukdomen
genom att patienten

far en blodpropp

eller har cirkulations-
besvar fran han-

derna eller fotterna

i form av domningar,
smadrtor, kdldkansla

eller missfargning av
huden.

Komplikationer och symptom
som kan férekomma:

® Blodpropp

® Blodningar (vid mycket hdga trom-
bocythalter)

® Cirkulationsrubbningar i hander och
fotter i form av domningar, smartor,
koldkénsla eller missfargning

Virldshalso-
organisationen
WHO har 2016
utfardat nya
rekommendationer
for diagnosen ET

DEN VANLIGASTE KOMPLIKATIONEN vid
ET &r blodproppar i benen, hjartat
eller hjarnan. Risken fér proppar beror
pa vilken riskgrupp man tillhor (se
avsnitt behandling ) och anges till nagra
procent per patientar. Egendomligt
nog forekommer det ocksa att ett hogt
antal trombocyter ger upphov
till blédningar, till exempel
nasblod eller blédningar
fran tarmen. Anled-
ningen till detta ar att
trombocyterna ibland
inte fungerar normalt,
sarskilt nar det blir val-
digt manga trombocyter
i blodcirkulationen, och att
ett dmne som ar ndédvandigt
for blodkoagulationen (Willebrand-
faktorn) konsumeras av de manga
trombocyterna.

Om sjukdomen inte behandlas, utan
patienten far ha héga trombocytvarden
under mycket lang tid, 6kar ocksa risken
for blodproppar och blédning.

Hur stalls diagnos vid
upptackt av hoga trombocyt-
nivaer?

Varldshalsoorganisationen WHO har
2016 utfardat nya rekommendationer
for diagnosen ET. Forst maste man
utesluta andra orsaker till trombocytfor-
hojning, till exempel inflammation och
jarnbrist. Sedan underséker man om
patienten uppfyller vissa kriterier, som
innefattar en férhdjning av trombocy-
terna till >450 i mer an tre manader,
benmargsforandringar av ett karaktaris-
tiskt slag och eventuell forekomst av en
sarskild mutation.

Man kan hos drygt 80 % av patienterna
analysera forekomst av mutation i

antingen JAK2-genen eller calretikulin-

genen. Dessa mutationer kan ocksa
forekomma vid narbeslaktade sjukdo-
mar, men inte hos friska individer. De
kan alltsa inte sakert sdga att det ar just
ET som en patient har, men talar starkt
for att patienten har en myeloprolifera-
tiv sjukdom, och ET kan sedan urskiljas
genom benmargens utseende och
genom att det bara ar trombocyterna
som ar forhojda, inte de andra blod-
kropparna.

Diagnos:

® Prov for blodstatus: blodvarde,
trombocyter och vita blodkroppar

® Benmargsprov

® Genetiskt prov (tas som vanligt
venprov i armen)




Behandling

Det huvudsakliga malet med behandling vid ET ar att minska
risken for blodproppar och blédningar samt att minska

eventuella symptom.

Behandling av essentiell
trombocytemi

DET FINNS INTERNATIONELLA och natio-
nella rekommendationer om hur man
ska beddéma risken for blodproppar och
blédningar hos ET-patienter. Patienter
med hogre risk ar sddana som ar éver
60 ar, som tidigare haft proppar eller
som har éver 1500 miljarder trombo-
cyter. Lag risk har de patienter som
saknar dessa faktorer.

PATIENTER MED HOGRE RISK behandlas
med lakemedel som sdnker trombocyt-
nivan, helst till normalt varde. Dessutom
ges salicylsyra, som haller isér trombocy-
terna sa att de inte klumpar ihop sig och
bildar proppar. Patienter med lag risk

kan ofta slippa behandling, men méanga
far salicylsyra, sarskilt om det finns andra
riskfaktorer for att bilda blodproppar
som hjart-karlsjukdom, sockersjuka,
arftlighet for proppar eller rékning. Alla
som har cirkulationsbesvér i huden i
extremiteterna far ocksa salicylsyra, som
brukar ha god effekt pa dessa symptom.
Salicylsyrabehandlingen ar densamma
som manga andra patienter har for

att forebygga hjartinfarkt eller andra
blodproppar.

Behandling:

® Patienter med hogre risk behandlas
med trombocytsankande medicin
och salicylsyra

Patienter med I3g risk slipper
ofta behandling eller tar enbart
salicylsyra

DET VANLIGASTE LAKEMEDLET &r hydrox-
yurea (Hydrea®), ett cellhdmmande
medel som tas som en tablett. Dosen
kan vara mycket olika hos olika indi-
vider, men bestar oftast av en till tre
tabletter dagligen. Enstaka patienter

far ett visst illamaende av tabletterna,
men den besvarligaste biverkan ar
annars hudutslag och sar i slemhin-
norna, som en del patienter far med
tiden. Hydroxyurea kan ocksa

dampa produktionen av

av andrahandsmedlen interferon eller
anagrelid (Xagrid®). Interferon ar en
substans som normalt finns i kroppen
men som ocksa kan ges som lakeme-
del. Vid ET anvénds i allméan-
het en langverkande form

Patienter

réda och vita blodkrop-
par, och om en hég

dos behovs for att

halla nere trombocy-
terna, kan detta bli

ett problem genom att
blodvéardet (Hb) sjunker
eller antalet vita blodkrop-
par blir for lagt.

Om hydroxyurea inte har tillracklig
effekt eller ger biverkningar som inte
kan tolereras kan man anvdnda nagot

med hogre risk
ar over 60 ar, som
tidigare haft proppar
eller som har 6ver
1500 miljarder
trombocyter

av interferon, som ges
en gang per vecka.
Effekten dr god, men
det ar tdmligen vanligt
med biverkningar i
form av trétthet och
nedstamdhet. Interferon
ar inte som hydroxyurea
ett sa kallat cellhdmmande
medel men har liksom denna en allmént
dampande effekt pa benméargen och
kan alltsa @ven den ge problem med
sdankt blodvérde (Hb). Xagrid®) har inte
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nagon allmant dampande effekt pa
benmargen utan verkar bara pa trombo-
cyternas forstadier och minskar déri-
genom produktionen av trombocyter.
Tamligen vanliga biverkningar av Xag-
rid®) ar huvudvark, hjdrtklappning och
16s avforing, som dock brukar minska
eller férsvinna inom nagra veckor.

DET AR OCKSA MOJLIGT att kombinera
flera av dessa lakemedel om effekten

av ett inte ar tillracklig eller om patien-
ten far biverkningar av den dos av ett
ldkemedel som skulle behovas for att
halla trombocytnivan normal. Genom
att kombinera tva lakemedel som verkar
pa olika satt kan man halla nere dosen
av bada medlen och darmed minska
biverkningar.

Essentiell
trombocytemi
ar en kronisk sjukdom
med god prognos

Om ingen av dessa behandlingar
fungerar kan man ocksa ge radioaktivt
fosfor, oftast som en drickbar I6sning.
Effekten av detta ar [dngvarig och det
gar att upprepa behandlingen. Det
finns ocksa ett par andra cellhammande
medel som kan anvandas i speciella
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situationer, men alla dessa behand-
lingar ger en viss 6kning av risken for
att utveckla leukemi, varfor de anvands
bara i speciella situationer.

Hydroxyurea

@ Ett cytostatikum
(cellhemmande medel)

® Ovanliga biverkningar: hudutslag,
sar i slemhinnorna och ibland
illamaende

Interferon

® En substans i immunforsvaret som
ocksa finns som lakemedel

Biverkningar: trétthet och
nedstamdhet
Anagrelid

® En medicin som hammar
trombocytproduktionen

® Biverkningar: huvudvark,
hjartklappning och 16s avféring

Nya lakemedel

Sedan JAK2-mutationen hittades har
lakemedel som riktar sig direkt mot
denna utvecklats och provas vid alla de
tre narbesldktade sjukdomarna ET, poly-
cytemia vera och myelofibros. Framst
verkar de ha sin plats vid myelofibros,
eftersom deras effekt framfor allt ar att
lindra de allménsymptom som &r van-
liga hos patienter med den sjukdomen.

Dessa ldkemedel har @nnu ingen plats i
ET-behandlingen. Flera ldkemedel med
andra verkningsmekanismer provas
ocksa for ndrvarande inom omradet,
som de senaste aren blivit ett mycket
livligt och dynamiskt forskningsomrade.
Man kan alltsa forvanta sig att nya lake-
medel kommer till anvdandning vid ET sa
smaningom.

Prognos

Essentiell trombocytemi &r en kronisk
sjukdom med god prognos, trots att den
klassas som en tumdrsjukdom i WHO:s
klassifikationssystem. Patienter med ET
har knappast en kortare livslangd an

andra, och om kontroller och behand-
ling genomférs ordentligt har de flesta
inga symtom av sjukdomen. Tidigare
siffror gallande frekvensen av blodprop-
par och blédningar hdarstammar fran

en tid da sjukdomen inte behandlades
lika aktivt som nu. | mycket séllsynta

fall kan sjukdomen utvecklas till en

akut leukemi. Hos ndgra procent av
ET-patienterna 6vergar sjukdomen i den
narbeslaktade sjukdomen myelofibros,
som ar ett allvarligare tillstand och yttrar
sig genom att en fiberdkning i benmar-
gen minskar dess férmaga att tillverka
blodkroppar, med bland annat blodbrist
som foljd.




Hur blir jag medlem?

Du blir medlem i Blodcancerférbundet genom intrade i en av vara drygt
femton lokala féreningsverksamheter. Priset for medlemskap ar 100-250 kr
beroende pa lokalférening och typen av medlemskap. Det finns manga satt
att bli medlem i nagon av Blodcancerférbundets féreningar, till exempel
genom att:

GA IN PA www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem
och fylla i webbformuldret pa sidan

RINGA FORBUNDSKANSLIET PA 08-546 40 540 (vardagar mellan 09.00-12.00)

SKICKA EN E-POST TILL info@blodcancerforbundet.se. Ange namn, adress,
fodelsedatum, e-postadress, telefonnummer samt diagnos. Skriv ocksa om
det galler medlemskap som patient, anhorig eller stodjande

FYLLA | SVARSPOSTTALONGEN pa ndsta sida i denna broschyr och skicka den
kostnadsfritt till forbundskansliet.

BLODCANCERFORBUNDET

ADRESS: Hamngatan 15B, 172 66 Sundbyberg
TEL: 08-546 40 540

MAIL: info@blodcancerforbundet.se
HEMSIDA: www.blodcancerforbundet.se

Folj oss gdrna pa

FACEBOOK: www.facebook.com/blodcancerforbundet

TWITTER: www.twitter.com/BCF_1982

INSTAGRAM: www.instagram.com/blodcancerforbundet1982

LINKEDIN: www.linkedin.com/company/the-swedish-blood-cancer-association

Mer information - lankar

WEBBSIDA: www.blodcancerforbundet.se/att_leva_med_blodcancer
STODPERSON: www.blodcancerforbundet.se/stodperson

VAR APP: www.blodcancerforbundet.se/appen_blodcancerstodet
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Medlemskap

Fyll i talongen nedan for att ansluta dig till Blodcancerférbundet

Namn
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Adress

Postadress

Telefon

e-post

Diagnos
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