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 framforallt stétta 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,
myndigheter och andra aktérer 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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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.
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Nar blodet blir sjukt

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: cancersjuk-
domar, sjukdomar som har med blodets
koagulering att géra samt blodbrist. En
blodsjukdom kan antingen vara med-
fodd eller utvecklas nagon géng under
livet, samt dartill vara godartad eller
elakartad.

BEGREPPET BLODCANCER d andra sidan
anvands ofta som ett samlingsnamn

for ett flertal olika cancersjukdomar i
blod, benmarg eller kortlar. Blodcancer-
férbundet ar unika pa sa satt att vi
representerar diagnoser dar sjukdomar-
nas symptom, behandlingen av dessa
och prognoserna kan skilja sig at kraftigt
beroende pa vilken blod- eller blod-
cancersjukdom det rér sig om. Uppemot

5000 personer insjuknar arligen i ndgon
av de diagnoser som vart forbund
foretrader, vilka omfattas av alla blod-
och blodcancersjukdomar férutom
blédarsjuka.

Dessa diagnoser dr en heterogen grupp
med allt ifran mycket akuta fall som kra-
ver omedelbar behandling, till ldingsamt
fortskridande sjukdom dér det racker
med att folja utvecklingen over tid.
Vidare ar konsférdelningen bland vara
sjukdomar generellt sett jamn. Overlag
ar det dock till stor del dldre personer
som diagnostiseras av blod- eller blod-
cancer, dar de underliggande orsakerna
i majoriteten av fallen ar okdnda.

Visste du att?

® Manga blod- och blodcancersjuk-
domar har atskilliga undergrupper
vars behandling kan skilja sig at
ganska vasentligt. Be darfor din
lékare skriva ner namnet pa just din
specifika diagnos.

Du som patient har rétt till en sa
kallad second opinion som innebéar
ratten att komplettera din lakares
bedémning med ett utldtande fran
en annan ldkare.

Det &r din ldkares ansvar att rddgoéra
och informera om kliniska studier
dér du kan fa tillgang till en behand-
ling du annars inte skulle erbjudas.

Det ar lagstadgat att erbjudas en
kontaktsjukskoterska som bland
annat ansvarar for att en skriftlig
individuell vardplan upprattas.

Du som patient har rétt att ta del

av din patientjournal som bér vara
skriven begripligt och lattforstaeligt
sprak.

Manga sjukhus erbjuder en kurator,
en del har psykologer medan de
flesta sjukhus har en sjukhusprast
att prata med.

Den vard man far ska enligt Patient-
lagen sd langt det gar planeras och
genomféras i samrdd med dig som
vdrdtagare.

Blodcancerférbundet erbjuder
utbildade stodpersoner med egen
erfarenhet av sjukdom till dig som
patient och dina ndrstdende. Ring
garna 08-546 40 540 (kl 09-12
vardagar) for mer information om
hur du kan fa en egen stédperson!




Aplastisk Anemi

Aplastisk anemi ar en sillsynt sjukdom som bara
drabbar strax Over tjugo personer varje ar i Sverige

Ordet aplastisk kommer fran tva grekiska
ord som tillsammans betyder of6rmdga
att utvecklas till ny vivnad. Aplastisk
anemi anvands for att beskriva benmar-
gens oférmaga att bilda de celler som
cirkulerar i blodet. For patienten betyder
detta blodbrist (anemi) till foljd av for fa
roda blodkroppar, infektionskénslighet
beroende pa en brist pa vita blodkrop-
par och blddningstendens beroende pa
brist pa blodplattar.

Sa bildas blodkroppar

Alla slags blodkroppar produceras av
benmargen. Benmargen finns inuti
manga av de stora benen och fungerar
som en noggrant kontrollerad fabrik
som producerar huvudsakligen tre
typer av celler:

® Roda blodkroppar (erytrocyter)
innehaller 4ggvitedamnet hemo-
globin som transporterar syre till
kroppens alla vavnader.

® Vita blodkroppar (leukocyter) finns
av huvudsakligen tre slag, mono-
cyter, granulocyter och lymfocyter.

® Blodplattar (trombocyter) ar
nddvandiga for att blodet skall
kunna levra sig.

TILLVAXT OCH UTVECKLING av normala
blodkroppar dr noggrant kontrollerad i
benmargen sa att denna skall producera
de olika cellerna i de antal som erford-
ras for att bibehalla ett gott halsotill-
stand. Detta stéller mycket stora krav
pa benméargen som bildar tre miljoner
réda och 120 000 vita blodkroppar per
sekund. Aven om det alltsé finns manga
olika typer av blodkroppar ar alla dessa
bildade fran ett enda slags cell som
kallas stamcell.

Stamcellerna utgor bara en mycket liten
andel av cellerna i benmargen men de
bildar via en serie av hittills ofullstandigt
kdanda mekanismer de olika celltyper
som slutligen ger de blodkroppar som
man finner i det cirkulerande blodet.
Nar stamcellerna delar sig bevaras dock
en av cellerna sa att antalet stamceller
forblir oférandrat. Vid aplastisk anemi
har antalet stamceller minskats och
déarutover har formagan att bilda mogna
blodkroppar paverkats.

Orsaker till aplastisk anemi

Mycket forskning har genomférts for att
klargéra den bakomliggande mekanis-
men for aplastisk anemi. Dagens kun-
skap stodjer att de flesta patienter med
aplastisk anemi har en sa kallad auto-
immunt orsakad sjukdom. Detta innebar
att patientens immunsystem vander sig
mot den egna benmargen och forstor
stamceller. P4 senare ar har det ocksa
visats att patienter med aplastisk anemi
kan ha skador i kromosomernas repara-
tionsfunktioner.

VISSA YTTRE FAKTORER sasom lake-
medel, kemikalier och virus har ocksa
satts i samband med utvecklingen av

Férvarvad
aplastisk anemi
ar inte arftlig
Fanconis anemi
ar arftlig

sjukdomen. Manga olika ldkemedel har
misstankts orsaka aplastisk anemi. Det
som gor det svart att faststalla ett sam-
band &r att lakemedel som for de flesta
individer ar oskadliga for blodet kan hos
enstaka personer ge upphov till aplastisk
anemi. Varfor vissa individer verkar mer
kansliga ar okant. Man har ocksa miss-
tankt att vissa kemikalier som anvands

i industrin eller i hushallen kan orsaka
sjukdomen. Hepatitvirus, som vanligtvis
endast angriper levern, kan hos kansliga
individer utlosa aplastisk anemi.




FORVARVAD APLASTISK ANEMI, som ar
det som vanligen kallas aplastisk anemi,
ar inte arftlig. Daremot finns det ofta en
arftlighet for autoimmuna sjukdomar
hos patienter som far aplastisk anemi.
Det finns en typ av arftlig aplastisk
anemi som kallas Fanconis anemi som
ar helt skild fran den forvarvade typen.
De flesta fall av Fanconis
anemi upptacks under
barndomen eller i tidig
vuxen alder. De bada
sjukdomarna kan

skiljas 4t genom en
undersokning av
patientens blod som
hos misstankta fall gors
pa ett tidigt stadium av
utredningen.

Misstankta orsaker

® Autoimmunitet (immunforsvaret
angriper kroppens egna celler)

® Likemedel
Kemikalier
® Virus

Fa fall i Sverige

Det intraffar mellan tva till fem nya fall
av aplastisk anemi arligen per miljon
manniskor enligt internationell statistik.
For Sveriges del ar siffran ca 2,3 fall per
miljon invanare och ar. Sjukdomen kan
upptrada i alla aldrar men den forefaller
ha en topp i ungdomsaren och hos unga
vuxna och dérefter stiger anyo risken i

Benmargen
bildar tre miljoner
roda och 120 000

vita blodkroppar
per sekund

de hogsta dldrarna. Bada kénen drabbas
av sjukdomen. Sjukdomen &r vanligare i
andra delar av vdrlden an i Sverige.

Smygande symtom

Symtomen vid aplastisk anemi sam-
manhanger med de minskade antalen
cirkulerande blodkroppar och &r inte
unika for aplastisk anemi. Lik-
artade symtom kan ocksa
aterfinnas vid leukemi
och sa kallad myelo-
dysplastiskt syndrom
(MDS) och det ar
darfor patienter med
aplastisk anemi till en
borjan kan misstankas
ha en annan blodsjukdom.

BRIST PA RODA BLODKROPPAR (anemi)
utvecklas langsamt och patienten kan
ha begransade problem férutom en
tilltagande trotthet och blekhet efter-
som kroppen anpassar sig till langsamt
utvecklad blodbrist sa ldnge denna inte
blivit mycket starkt uttalad. Patienten
kan ldagga marke till att han eller hon
blir andfadd vid gang i trappor och kan
fa hjartklappning efter anstrangning.
Dessa symtom beror pa att blodet inte
kan leverera tillréckligt mycket syre till
vdvnaderna.

Det kanske vanligaste tecknet pa sjuk-
domen &r att patienten latt far blamar-
ken och/eller bléder fran tandkottet nar

han eller hon borstar tanderna. Denna
blédningsbendgenhet beror pa brist pa
blodplattar. Det gor att blod lacker ut ur
fina blodkarl med slemhinneblédningar
och bldmarken som f6ljd, dven utan att
man har lagt mérke till ndgot sar. | en
del fall &r denna tendens till bldmarken
markbar som ett hudutslag av sma, réda
prickar, sérskilt pa benen. Dessa sma
prickar kallas petekier. Hos kvinnor kan
det laga antalet blodplattar resultera i
ymniga och utdragna mensblédningar.

BRISTEN PA VITA BLODKROPPAR leder till
okad risk for infektioner men denna
brist kan lange forbli oupptéckt. Ibland
har patienterna sma, smartande sar i

-

munnen och pa tungan eller far sa "ont i

halsen” att de soker lakare. Vid aplastisk
anemi ar det den typ av vita blodkrop-
par som kallas granulocyter som saknas
i forsta hand. Dessa celler ar sarskilt
viktiga i forsvaret mot bakteriella infek-
tioner medan flertalet patienter med
aplastisk anemi har en normal férmaga
att varja sig mot virusinfektioner.

Symtom
Trotthet

Blekhet

Andfaddhet
Hjartklappning
Blamarken

Blodningar i tandkottet

Ymniga mensblédningar

Infektioner




Diagnos

Metoder for diagnostisering av aplastisk anemi ar
undersokning av blod, benmarg och benvavnad

Sa stélls diagnosen

Diagnosen kan endast stallas efter
undersdkning av blod och benmérg.
Rakning av antalet blodkroppar avsldjar
en minskning av alla de tre typerna av
blodkroppar. Hemoglobinet (de roda
blodkropparnas fargdmne), antalet vita
blodkroppar inklusive granulocyter

och antalet blodplattar &r alla [3ga i
forhallande till normala varden, men till
skillnad fran férhallandet vid leukemi
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finns det inga onormala celler i det cir-
kulerande blodet. Diagnosen bekraftas
genom en benmargsundersokning.

ETT BENMARGSPROV tas under lokal-
beddvning genom att man for in en
grov nal i marghalan, vanligen baktill

i backenbenet, och suger ut en liten
mangd benmdrg som sedan undersoks
i mikroskop pa laboratoriet. Darigenom

kan man utesluta forekomsten av onor-

mala celler. For att fa en uppfattning om
benmargens totala formaga att pro-
ducera blodkroppar tar man ett storre
prov tillsammans med en liten méngd
benvavnad, varvid man anvander en sa
kallad biopsinal. Aven detta sker under
lokalbeddvning.

BADA PROCEDURERNA gar relativt fort; de
tar ungefar 20 minuter, men kan ibland
vara en smula obehagliga. Dessa under-
sokningar ar emellertid nodvéandiga for
att stalla diagnosen aplastisk anemi.
Prover behover tas frdn mer an ett stélle
for att diagnosen skall kunna stéllas,
eftersom cellhalten i benmérgen kan
variera mellan olika stéllen. | benmargen
skall det vid en aplastisk anemi finnas en
minskad mangd blodbildande mérg och
en 6kad mangd fettvav. Darutover far
det inte finnas tecken pa andra blod-
sjukdomar.

DET KAN IBLAND VARA SVART att skilja
aplastisk anemi frdn andra sjukdomar
som paverkar benmargen. Nagra viktiga

sadana ar svar vitaminbrist (B12 och/
eller folsyra), myelodysplastiskt syn-
drom (MDS) och paroxysmal nokturn
hemoglobinuri (PNH). Olika special-
undersokningar till exempel undersok-
ning av kromosomerna anvdnds for att
skilja upp de olika sjukdomarna.

Tva grupper

Nar lakaren staller diagnosen aplastisk
anemi dr det viktigt att han uppskat-
tar hur allvarlig benmargsskadan ar.
Detta sker med ledning av benmérgens
utseende och antalet cirkulerande
blodkroppar. Man brukar tala om svdr
aplastisk anemi och icke-svdr aplastisk
anemi for att géra en grov distinktion
mellan tva grupper som dock gar 6ver i
varandra. Skélet for denna distinktion ar
att den gor det lattare att avgora vilken
typ av behandling som har de storsta
forutsattningarna att lyckas for den
enskilda patienten.

Det kan ibland
vara svart att skilja
aplastisk anemi fran

andra sjukdomar
som paverkar
benmargen.



Behandling

Det som avgor val av behandling for den enskilda
patienten dr om det ror sig om svar aplastisk anemi

eller icke-svar aplastisk anemi

Talamodskravande
behandling

Det &r viktigt att patienten vet om att
aplastisk anemi ar en envis eller kronisk
sjukdom. Det kravs mycket talamod

hos den sjuke, hos de anhériga och hos
lakare och sjukskoterskor som behandlar
patienten. Det finns tva huvudlinjer att
folja i behandlingen av aplastisk anemi
och oftast kombineras de tva linjerna.

DEN FORSTA LINJEN &r sa kallad under-
stodjande behandling som innebar

att man genom transfusion ersatter

de roda blodkroppar och blodplattar
som fattas. Dessutom forséker man
forhindra att det tillstoter infektioner,
vanligen genom att ge antibiotika. Man
ar numera pa det klara med att patienter
med aplastisk anemi kan tillfriskna utan
annan slags behandling @n denna, men

,!

det kan ta manader eller till och med ar
och sker séllan hos patienter med svar
aplastisk anemi.

DEN ANDRA BEHANDLINGSLINJEN avser
att paskynda benmaérgens aterhamt-
ning. Detta kan ske pa tva
satt, antingen genom att
ersdtta den defekta
benmaérgen genom

en benmargstrans-
plantation eller att ge
lakemedel som tillfal-

ligt hdmmar kroppens
immunsystem och
darmed stoppa forsto-
relsen av stamceller. Badda
metoderna har sina fér- och nackde-
lar och de utesluter inte nédvandigtvis
varandra.

Blodtransfusioner

Tyngdpunkten i den understddjande
behandlingen ligger i transfusion av réda
blodkroppar och blodplattar. Syftet med
detta ar att fa patienten att kdnna storsta
majliga valbefinnande i vantan pa att
benmargen skall aterfa sin funktion.

Anemin dr relativt att att halla under
kontroll med hjélp av transfusion av
roda blodkroppar. | svara fall av aplastisk
anemi fordras det att man ger sddana
transfusioner varannan eller var tredje
vecka. Langsiktigt kan detta skapa
problem genom att jarn lagras upp i

Avgor behandling:
svdr aplastisk anemi
eller icke-svar
aplastisk anemi

kroppen. Blodplattar kan ocksa utan
svarighet ges som transfusion men de
haller sig inte kvar i cirkulationen lika
lange och det kan bli n6dvandigt att ge
dem ett par ganger i veckan eller i svara
fall annu oftare. Det finns ocksa en
risk att utveckla sa kallade
antikroppar vilket gor att
nyttan av transfusio-
ner med blodplattar
minskar efter hand.
Transfusion av vita
blodkroppar ges
aldrig i forebyg-
gande syfte, men kan i
undantagsfall ges for att
behandla svara infektioner.

DET BOR UNDERSTRYKAS att blodtrans-
fusioner maste foretas med storsta for-
siktighet for att undvika odnskade reak-
tioner. Alla givare undersdks betraffande
eventuella virusinfektioner inklusive
hepatitvirus och HIV, sa fran den
synpunkten ar transfusionerna nu nastan
riskfria. Man gor ocksa allt for att forsakra
sig om att man ger ratt blod till ratt
mottagare. Kravet pa kontroller att sa
sker leder ndgon gang till att den lamp-
ligaste tidpunkten for en transfusion
passeras. Aven med de mest rigordsa
forberedelser for att finna lampligt och
riskfritt material for transfusionen kan
den ge upphov till feber och frysningar.
Sadana symtom kan forebyggas eller
havas genom att man ger kortison.




Infektionsrisker

Forebyggande av bakteriella infektioner
ar en viktig del av varden och behand-
lingen av patienter med aplastisk anemi.
De flesta méanniskor tanker sig att
infektioner ar ndgonting man far fran sin
omgivning eller fran andra manniskor.
Hos patienter med aplastisk anemi upp-
star flertalet infektioner fran dem sjalva,
det vill sdga orsakas av mikroorganismer
som vi alla badr pa men som &r ofarliga
sa lange antalet vita blodkroppar ar
normalt.

Det ar viktigt att papeka att patien-
ter med aplastisk anemi kan ha
mycket varierande infektions-
kanslighet. Vissa patienter

har mer framtradande

brist pa réda blodkroppar

och blodplattar men relativt
normalt antal vita blodkroppar
och darmed ett relativt normalt infek-
tionsforsvar medan andra har mycket
lagt antal vita blodkroppar och darmed
ar mycket kénsliga for infektioner.
Infektionsrisken ar storre tidigt efter

en transplantation eller mer aggressiv
immunsupprimerande behandling.

ETT SATT ATT MINSKA RISKEN for infektio-
ner ar att ge antibiotika i forebyggande
syfte. Detta anvands dock alltmer séllan
eftersom det finns risk att motstands-
kraftiga (resistenta) bakterier utvecklas.
Det ar darfor viktigt att minska risken
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for att nya och mojligen mer aggressiva
infektioner tillférs utifran. Patienter

med laga antal granulocyter uppmanas
darfor att undvika folktrangsel och néara
kontakter med personer som &r infek-
terade, till exempel forkylda eller har
onti halsen. | samma syfte kan de ocksa
ordineras en speciell diet, byggd pa foda
med lagt innehall av bakterier vilket i
stort sett betyder maltider pa nykokta
ingredienser och undvikande av sallader
och oskéljd frukt.

OM PATIENTEN FAR EN INFEKTION maste
denna omedelbart behandlas med
lampliga antibiotika. Det &r
viktigt att varje temperatur-

Vid feber stegring verkligen tas pa
kontakta lakare!

allvar och att snabb kontakt
tas med den lakare som har
hand om behandlingen.

Skyddande isolering

Mycket av behandlingen vid aplastisk
anemi kan ske i 6ppen vard, dven om
patienten till att bérja med vanligen
tas in pa sjukhus for utredning. Sjuk-
hus innebér inga ofarliga miljéer for
patienter som inte bor riskera att bli
infekterade. Av det skalet placerar

man vanligen patienter med aplastisk
anemi och lagt antal vita blodkroppar

i enkelrum dar de kan vara isolerade
fran sjukhusmiljon i 6vrigt. Metoderna
for sadan isolering varierar mellan olika
sjukhus. Isoleringen av patienterna kan

naturligtvis innebara vissa problem,
sarskilt for patienter som mar bra. Saker
som video, radio och bdcker ar till god
hjélp nér det galler att fordriva tiden och
halla patientens humér uppe.

Ovrig behandling

Man dr numera éverens om att det i
flertalet fall av aplastisk anemi finns

en del stamceller kvar i benmérgen
som, om de kan stimuleras, kommer
att aterstalla benmargens innehall av
blodproducerande celler. Vad man inte
vet dr hur man hos den enskilde patien-
ten skall kunna astadkomma en sadan
stimulering. Ofta maste man prova

sig fram med olika terapiformer for att
finna den ratta och det kan ta lang tid.

r

Likasa maste risker och férdelar med
olika behandlingsformer vdgas mot
sjukdomens svarighetsgrad. Det finns
tva olika huvudalternativ i behandlingen,
immunsupprimerande ldkemedel och
benmargstransplantation.

Immunsystemet bromsas

Anvéndning av lakemedel for att
paskynda benmadrgens tillfrisknande
vid aplastisk anemi bygger pa upp-
fattningen att sjukdomen ofta orsa-
kas av kroppens egen reaktion mot

de blodproducerande stamcellerna

- autoimmunitet. Syftet med immun-
supprimerande behandling ar att bryta
en sadan reaktion for att mojliggora ett
tillfrisknande.




ALG/ATG

De celler som tros underhalla aplas-
tisk anemi kallas lymfocyter. De deltar
normalt i kroppens immunférsvar, men
hos patienter med aplastisk anemi har
de angripit patientens egna stamceller.
Da ges immunsystemshammande

Immunsupprime-
rande behandling =
lakemedelsbehandling
som bromsar
lymfocyterna i
immunforsvaret

behandling som gar ut pa att lymfocy-
terna reduceras till antalet. Detta kan
goras med hjdlp av en behandling med
sa kallad antilymfocytglobulin (ALG) eller
antitymocytglobulin (ATG). Dessa medel
kombineras for det mesta med ett lake-
medel som heter cyklosporin.

ALG och ATG ges som dropp under
fyra, fem dagar. Bieffekt: Feber,
frossa och infektioner.

ALG ELLER ATG ges som intravenost
dropp under fyra-fem dagar. Bieffekter
som frysningar och feber pa behand-
lingens forsta dag ar vanliga liksom en
senare, fordréjd reaktion med feber
och ibland ledsmartor och hudutslag.
Bada dessa reaktioner kan forebyggas

eller mildras genom ldamplig behand-
ling. Paradoxalt nog 6kar ofta risken
for infektion under och omedelbart
efter behandlingen och darfoér innebar
denna behandling omkring tre veckors
sjukhusvistelse.

Tillfrisknandet kommer inte pa en gang
och man kan faktiskt inte avgéra om
behandlingen har varit framgangsrik
eller ej forran efter tre till fyra manader
fran det behandlingen givits. Under
denna tid kan patienten ofta skotas i
Oppen vard. En sddan behandling kan
upprepas. Upp till 70-75 procent av
patienterna svarar pa en behandling
och omkring hélften av dem som inte
svarar pa den forsta kuren svarar pa en
andra kur. Andelen patienter som svarar
pa denna behandling varierar med de
olika orsakerna till sjukdomen och med
svarighetsgraden.

CYKLOSPORIN dr ett lakemedel som

ges till patienter som genomgatt en
organ- eller stamcellstransplantation for
att forebygga avstotning av det trans-
planterade organet genom att ddmpa
lymfocyternas funktion. Som behandling
vid aplastisk anemi verkar cyklosporin
formodligen pd samma satt som ATG/
ALG genom att hdmma lymfocytfunk-
tionen. Cyklosporin kan ges intravendst
men vanligtvis som kapslar eller [6sning
och har fordelen att endast mattligt 6ka
infektionsrisken. Det har ocksa visat sig

vara ett mycket vardefullt tillskott till
behandlingen med ALG/ATG nar det gal-
ler att stimulera benmargens aterhamt-
ning, varfor kombinationsbehandling
idag ar regel.

Hos dldre patienter ges ibland cyklos-
porin som enda behandling da dessa
patienter kan ha svart att tala biverk-
ningarna av ALG/ATG. Cyklosporin ges
oftast under flera manader till flera ar
efter en ALG/ATG-behandling. Det kan
dock ge bieffekter som 6kad kroppsbe-
haring, skador pa njurarna och levern.
Behandlingen maste darfor 6vervakas
noga vilket gors genom regelbundna
kontroller av ldkemedelsmangderna

i blodet och kontroll av njurfunktion,
saltbalans och levervarden.

Cyklosporin ar ett Iakemedel som
ges efter transplantation for att
forebygga avstotning.

Kortison

Kortison dr ett kroppseget hormon
som bildas i binjurarna. Det har en viss
effekt pa aplastisk anemi men anvands
idag sdllan ensamt. Daremot ges det
ndstan alltid i kombination med ALG/
ATG for att minska bieffekterna, saval
de tidiga effekterna som de mer for-
drojda. Oftast ges kortison under nagra
veckors tid men kan hos vissa patienter
behova ges langre. Kortison har ménga
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biverkningar, framfor allt i hdga doser
och under langvariga behandlingar.
Darfor ges sa sma doser som mojligt
under sd kort tid som mojligt.

Kortison ar ett kroppseget hormon
som ges for att minska bieffekter.

Tillvaxtfaktorer

Benmargsstimulerande tillvaxtfaktorer ar
naturligt forekommande dggviteamnen
som stimulerar produktionen av olika
typer blodkroppar och kan nu framstallas
med hjalp av genteknik. De ar ett mojligt
tillagg till behandlingen av aplastisk
anemi, i forsta hand som understodjande
behandling. G-CSF (granulocyte colony
stimulating factor) kan ges for att 6ka
antalet vita blodkroppar och minska
risken for infektioner. Den vanligaste
anvandningen dr idag da patienten fatt
en infektion, fér att om mojligt gora
utldkningen av infektionen snabbare.
Andra tillvaxtfaktorer finns for att paverka
bildningen av réda blodkroppar (erytro-
poeitin) och blodplattar men dessa
anvands idag séllan vid aplastisk anemi.

Tillvaxtfaktorer stimulerar
produktionen av vita och roda
blodkroppar.

ELTROMBOPAG (Revolade®) som anvands
for att 6ka blodplattarna, har i studier
visats ge férbéttrade blodvéardena
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(hemoglobin, granulocyter, blodplattar)
hos refraktar aplastisk anemi patienter
upp till 40 % . Denna behandling ar
godkand sedan 2015 for patienter som
inte har svarat pa immunsupprimerande
behandling och dar benmargstrans-
plantation inte ar ett alternativ. Ytter-
ligare studier pagar for att utvardera
lakemedelseffekt och sakerhetsprofil for
nyinsjuknade patienter.

Syskon ar
forstahandsval som
donatorer vid
benmargs-
transplantation

Androgener

Androgener @r amnen som liknar de
manliga kénshormonerna och som
anvands av idrottsman och muskel-
byggare som dopingmedel for att

O0ka muskelmassan. De stimulerar

ocksa benmargens aktivitet och var de
forsta medel som introducerades med
framgang nar det géllde att stimulera
stamcellernas forokning. Eftersom det ar
manliga hormoner har de bieffekter som
kan vara oroande for kvinnliga patienter.
Dessa medel anvands nu alltmer sallan
vid behandling av aplastisk anemi.

Androgener ar amnen som liknar
manliga kénshormoner och ges for
att stimulera benmargen.

Benmargstransplantation

Den defekta benmargen vid aplastisk
anemi kan ersattas med normal ben-
marg fran en [amplig donator. De bast
passande givarna hittar man bland
patientens syskon. Det &r en chans pa
fyra att ett syskon kan passa, det vill sdga
ha en benmérg som kan transplanteras
till patienten. Om det inte finns nagot
Iampligt syskon kan man &vervaga obe-
slaktade, frivilliga donatorer. Idag finns
mer dn 28 miljoner donatorer tillgangliga
genom manga register runt om i varlden
och i Sverige finns Tobiasregistret, upp-
kallat efter en patient som led av just
aplastisk anemi.

Tekniken bestar i att benmarg tas fran
givaren med samma utrustning som
anvénds for att ta benmaérg for diagnos-
tiska @andamal. Det fordras emellertid
stora mangder benmarg sa det ar nod-
vandigt att proceduren férsiggar under
narkos eller i ryggbeddvning. Benmérgen
ges sedan till patienten som dropp precis
som vid en blodtransfusion. Problem
med benmargstransplantation ar dels

Obeslaktade
donatorer kan
overviga Tobias-
registret, ett register
med frivilliga
benmargs-
donatorer




infektioner, och dels risken for avstotning
av benmargen fran patientens sida eller
dess motsats. Detta da benmargen fram-
kallar en oonskad reaktion hos patienten,
sa kallad transplantat-mot-vard-reaktion
(graft-versus-host disease).

FOR ATT MINSKA RISKERNA for sddana
reaktioner behandlas patienten med
ldkemedel bade fore och under lang tid
efter transplantationen. Det finns idag
mojlighet att anvanda andra stamcells-
kallor sdésom stamceller skordade fran
donatorns blod eller navelstrangs-
stamceller. Det har visats att benmarg
ger de bésta transplantationsresultaten
och den stamcellskallan anvands darfor
i forsta hand.
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FORE TRANSPLANTATIONEN ges vanligt-
vis ett cytostatikum (cellgift) som heter
cyklofosfamid, ibland kombinerat med
ALG/ATG, och efter transplantation

ges cyklosporin. Om man anvander en
obeslaktad givare kan andra forbehand-
lingar, till exempel stralbehandling,

bli aktuella. En benmaérgstransplanta-

tion gor det vanligen nédvandigt for

patienten att bli kvar pa sjukhus i drygt
en manad, men om transplantationen
har haft ett lyckosamt forlopp kan
patienten se fram mot ett normalt liv.
Det behovs dock flera &rs noggrann
uppfdljning innan man kan tala om
patienten som botad.

HOS YNGRE PATIENTER kan benmargs-
transplantation vara det basta alter-
nativet eftersom komplikationerna till
behandlingen har minskat kraftigt de
senaste aren. Benmargstransplantation
ar ofta den béasta behandlingen for
patienter under 20 till 30 ar med svar
aplastisk anemi, under forutsattning

att en syskondonator finns tillganglig.
Chanserna till en lyckosam utgéng ar da
cirka 90 procent om behandlingen satts
in tidigt efter diagnos.

Myelodysplastiska Syndrom MDS
= sjukdom med nya rubbningar i
benmargen

AVEN HOS ALDRE PATIENTER upp till
over 60 ar eller hos patienter som

inte har ndgon syskondonator kan
benmargstransplantation bli aktuell.

I sddana fall rekommenderas dock att
immunsystemshammande behand-
ling provats forst eftersom riskerna for
allvarliga komplikationer orsakade av
transplantationen da ar storre.

Bieffekter vid benmargs-
transplantation:

® Infektioner
® Risk for avstotning

® GVH graft-versus-host dar den
donerade benmadrgen attackerar
mottagarens vavnad

Hur stor ar risken for aterfall?

Framgangsrik behandling av aplastisk
anemi behover inte innebdra ett ater-
stdllande av normalt antal blodkroppar.
Det forsta steget pa vagen till hilsa

ar att forbattra benmaérgsfunktionen
tillrdckligt mycket for att patienten inte
langre skall behdva transfusioner. Ett
sadant tillstdnd med en viss grad av
anemi och ett 1agt antal blodplattar kan
kvarsta under atskilliga ar under vilka
patienten har en synbart god hélsa. Till
slut kan benmargen vara helt aterstalld.
Efter immunsystemshdmmande behand-
ling finns en relativt stor risk for aterfall
som kan komma framfor allt ndr sddan
behandling avslutas, men ocksa manga
ar senare. Hos en del av patienterna kan
det manga ar efter behandling upptrada
nya rubbningar i benmargen som kraver
ytterligare utredning och behandling, till
exempel sa kallade myelodysplastiska
syndrom (MDS). Dérfor ar det nédvandigt
att patienter med aplastisk anemi kon-
trolleras regelbundet, kanske en gang
om aret, i manga ar efter sin behandling.




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 foreningar, till exempel
genom att:

GA IN PA www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem
och fylla i webbformuléret 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 gdller medlemskap som patient, anhorig eller stédjande

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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Fodelsedatum

Adress

Postadress

Telefon

e-post

Diagnos

MEDLEMSKAP FOR

[] patient [] Anhérig [ Stédjande

Namn

Fodelsedatum

Adress

Postadress

Telefon

e-post

Diagnos

MEDLEMSKAP FOR

[] patient [] Anhérig [] Stédjande
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Framtiden

Trots att aplastisk anemi ar en allvarlig blodsjukdom sa har
prognosen forbattrats avsevirt de senaste decennierna

Behandlingen av aplastisk anemi ar
svar, tidskravande och full av mot-
gangar, men kan med tdlamod och
omsorg bli framgangsrik for manga
patienter. Under de senaste tjugo aren
har behandlingsresultaten forbéattrats
kraftigt, fran att den stora majoriteten
av alla patienter dog i sin sjukdom
inom forsta aret fran diagnos, fram till
de resultat vi ser idag dar en majoritet
av patienterna kan bli botade eller leva
utan symtom under manga ar.

FORSKNING PAGAR ocksa standigt
rorande denna sjukdom. For varje ar
som gar okar forstaelsen av hur ben-
margen fungerar och varje framsteg pa
detta omrade forbattrar utsikterna till en
framgdngsrik behandling.

De flesta
patienter med
aplastisk anemi blir
i dag botade eller
lever symtomfria
1 manga ar




