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Blodcancerforbundet —
for kunskap och livskraft!

Ett liv med blodsjukdom behdver inte vara ett sadmre liv, men det ar ett

annat liv an det du hade innan. | den har nya vardagen kan det vara skont
att veta att du inte ar ensam. Att vi ar fler i samma situation som vill hjalpa
varandra i bdde goda och svara stunder. Det ar darfér Blodcancerforbundet

finns. Vi vet att ensam inte ar stark, men tillsammans kan vi bli starkare
och pdaverka bdde var gemensamma och din egen situation.

BLODCANCERFORBUNDET AR EN ideell
riksorganisation till f6r de som &r berorda
av blodcancer eller annan allvarlig blod-
sjukdom. Vi bestar av lokalféreningar med
verksamhet i hela landet. Vart uppdrag ar
att alla som drabbas ska ha god informa-
tion, kunskap, stod och hjilp for sin vard.
Forbundet arbetar intressepolitiskt fér att
lyfta din rost gentemot varden, politiker,
myndigheter och andra akt6rer inom
hilso- och sjukvarden.

Vi f6ljer och paverkar utvecklingen inom
forskningen som gjort stora framsteg de
senaste decennierna. Forskningen &r fort-
satt livsviktig for bot och bittre behand-
lingar. Forbundet har genom var egen
ideella stiftelse Blodcancerfonden en
insamling till forskning som arligen delar
ut medel till forskning och utbildning av
hematologisk personal. Eftersom vi
tycker att patientens erfarenhet och rost
ir sa viktig har vi en patientpanel till hjilp
i prioriteringarna av ans6kningarna.

HOS 0SS OCH vara lokalforeningar far
medlemmar mojlighet att motas for att
utbyta erfarenheter, ge varandra viirde-
fullt stéd och rad samt lira sig mer om hur
man bittre handskas med sin sjukdom.
Vi kan erbjuda stodpersoner med egen
erfarenhet av blodcancersjukdom och
diagnosspecifika stodgrupper pa Facebook.
Som medlem far du var medlemstidning
Haema, med aktuella fragor och forskning,
fyra ganger om aret.

I din hand haller du en av vara diagnos-
specifika informationsbroschyrer. Att
sprida information om de diagnoser vi
som forbund representerar ir att av vara
viktigaste uppgifter. Var forhoppning ir
att alla berorda av blodcancer eller annan
allvarlig blodsjukdom och deras nérsta-
ende kidnner sig vilinformerade och far
en god vard.

Vi finns har for dig
- och dina narstaende!

Broschyren ar uppdaterad och faktagranskad 2025. Blodcancerférbundet tar fullt ansvar fér innehéllet.
Bilder: Blodcancerférbundet, Pixabay Royalty free och Shutterstock.

Tryck: Lenanders Grafiska, Kalmar. Form: Géran Hagberg.

BLODCANCERFORBUNDET
08-546 40 540
info@blodcancerforbundet.se
www.blodcancerforbundet.se
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BLODCANCER APLASTISK ANEMI
FORBUNDET

Forord

JAG VILL TACKA Blodcancerforbundet fér mojligheten att uppdatera denna
informationsskrift om aplastisk anemi. Aplastisk anemi &r en allvarlig och
sillsynt blodsjukdom. Den som drabbas remitteras ibland till sjukhus av sin
likare med misstanke om leukemi, och néir det sedan visar sig att det ir fraga
om aplastisk anemi innebér detta bade ldttnad och f6rvirring.

Den hér informationsskriften ska vara ett komplement till informationen som
ges av ldkare och sjukskoterskor och ska hjélpa fa 6verblick och forstaelse om
sjukdomen och aktuella behandlingsmojligheter. Forhoppningsvis kan denna
informationsskrift &ven besvara nagra av de manga fragor man som patient
eller nirstaende kan ha i en sadan situation.

Krista Vaht
Specialistlakare,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset
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Nar blodet blir sjukt

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

GENERELLT SETT KAN blodsjukdomar
delas in i tre huvudgrupper: cancersjuk-
domar, sjukdomar som har med blodets
koagulering att gora samt blodbrist. En
blodsjukdom kan antingen vara medfédd
eller utvecklas nagon gang under livet,
samt dértill vara godartad eller elakartad.

BEGREPPET BLODCANCER a andra sidan
anvinds ofta som ett samlingsnamn for
ett flertal olika cancersjukdomar i blod,
benmiirg eller kortlar. Blodcancerférbundet
ar unika pa sa siitt att vi representerar
diagnoser dir sjukdomarnas symtom,
behandlingen av dessa och prognoserna
kan skilja sig at kraftigt beroende pa
vilken blod- eller blodcancersjukdom

det ror sig om. Uppemot 5 000 personer
insjuknar arligen i nagon av de diagnoser
som vart férbund foretrader, vilka omfattas
av alla blod- och blodcancersjukdomar
férutom blodarsjuka.

Dessa diagnoser ir en heterogen grupp
med allt ifran mycket akuta fall som kriiver
omedelbar behandling, till langsamt fort-
skridande sjukdom dér det ricker med att
félja utvecklingen over tid. Vidare dr
konsfoérdelningen bland vara sjukdomar
generellt sett jimn. Overlag ir det dock
till stor del dldre personer som diagnos-
tiseras av blod- eller blodcancer, dir de
underliggande orsakerna i majoriteten
av fallen dr okénda.

VISSTE DU ATT?

« Manga blod- och blodcancersjukdomar
har atskilliga undergrupper vars behand-
ling kan skilja sig at ganska visentligt.
Be dérfor din likare skriva ner namnet
pa just din specifika diagnos.

e Du som patient har ritt till en sa kallad
second opinion som innebdr ritten att
komplettera din likares bedomning
med ett utlatande fran en annan ldkare.

e Det ir din ldkares ansvar att radgora
och informera om kliniska studier dér
du kan fa tillgang till en behandling du
annars inte skulle erbjudas.

BLODCANCERFORBUNDET

e Det ir lagstadgat att erbjudas en
kontaktsjukskoterska som bland annat
ansvarar for att en skriftlig individuell
vardplan upprittas for dig.

* Du som patient har ritt att ta del av din
patientjournal som bor vara skriven
begripligt och med littforstaeligt sprak.

« Manga sjukhus erbjuder en kurator, en
del har psykologer medan de flesta sjuk-
hus har en sjukhusprist att prata med.

¢ Den vard man far ska enligt Patientlagen
sa langt det gar planeras och genom-
foras i samrad med dig som vardtagare.
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Aplastisk Anemi

Aplastisk anemi ar en sallsynt sjukdom som drabbar
strax over fjugo personer varje ar i Sverige.

ORDET APLASTISK KOMMER FRAN tva
grekiska ord som tillsammans betyder
oformaga att utvecklas till ny véivnad.
Aplastisk anemi anvinds for att beskriva
benmiirgens oférmaga att bilda de celler
som cirkulerar i blodet. For patienten
betyder detta blodbrist (anemi) till foljd
av for fa réda blodkroppar, infektions-
kinslighet beroende pa en brist pa vita
blodkroppar och blédningstendens
beroende pa brist pa blodplttar.

SA BILDAS BLODKROPPAR

Alla slags blodkroppar produceras av

benmirgen. Benmérgen finns inuti manga

av de stora benen och fungerar som en
noggrant kontrollerad fabrik som produce-
rar huvudsakligen tretyper av celler:

« Réda blodkroppar (erytrocyter)
innehaller dggviteimnet hemoglobin
som transporterar syre till kroppens
alla viivnader.

¢ Vita blodkroppar (leukocyter) finns av
huvudsakligen tre slag, monocyter,
granulocyter och lymfocyter.

¢ Blodplittar (trombocyter) dr nodvindiga
for att blodet ska kunna levra sig.

TILLVAXT OCH UTVECKLING av normala
blodkroppar ér noggrant kontrollerad

i benmirgen sa att denna ska producera
de olika cellerna i de antal som behovs for
att bibehalla ett gott hilsotillstand. Detta
stiller mycket stora krav pa benmérgen som
bildar tre miljoner réda och 120 000 vita

29

Benmadrgen bildar tre miljoner
roda och 120 000 vita blodkroppar
per sekund.

blodkroppar per sekund. Aven om det
alltsa finns manga olika typer av blod-
kroppar ér alla dessa bildade fran ett
enda slags cell som kallas stamcell.

Stamcellerna utgor bara en mycket liten
andel av cellerna i benmérgen men de
bildar via en serie av hittills ofullstindigt
kéinda mekanismer de olika celltyper som
slutligen ger de blodkroppar som man
finner i det cirkulerande blodet. Nir stam-
cellerna delar sig bevaras dock en av
cellerna sa att antalet stamceller forblir
oforandrat. Vid aplastisk anemi har antalet
stamceller minskats och dérutéver har
formagan att bilda mogna blodkroppar
paverkats.

ORSAKER TILL APLASTISK ANEMI
Mycket forskning har genomforts for att
klargora den bakomliggande mekanismen
for aplastisk anemi. Dagens kunskap stodjer
att de flesta patienter med aplastisk anemi
har en sa kallad autoimmunt orsakad
sjukdom. Detta innebdr att patientens
immunsystem vinder sig mot den egna
benmirgen och forstor stamceller. Pa
senare ar har det ocksa visats att patienter
med aplastisk anemi kan ha skador

i kromosomernas reparationsfunktioner.
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VISSA YTTRE FAKTORER sasom likemedel,
kemikalier och virus har ocksa satts i sam-
band med utvecklingen av sjukdomen.
Manga olika likemedel har misstinkts
orsaka aplastisk anemi. Det som gor det
svart att faststélla ett samband &r att
likemedel som for de flesta individer &r
oskadliga for blodet kan hos enstaka
personer ge upphov till aplastisk anemi.
Varfor vissa individer verkar mer kiinsliga
ar okdnt. Man har ocksa misstéinkt att
vissa kemikalier som anvinds i industrin
eller i hushallen kan orsaka sjukdomen.
Hepatitvirus, som vanligtvis endast
angriper levern, kan hos kinsliga individer
utlosa aplastisk anemi.

FORVARVAD APLASTISK ANEMI, som iir det
som vanligen kallas aplastisk anemi, fir inte
arftlig. Ddremot finns det ofta en drftlighet
for autoimmuna sjukdomar hos patienter
som far aplastisk anemi. Det finns en typ av
arftlig aplastisk anemi som kallas Fanconis
anemi som &r helt skild fran den forvérvade
typen. De flesta fall av Fanconis anemi
uppticks under barndomen eller i tidig
vuxen alder. De bada sjukdomarna kan
skiljas at genom en undersokning av
patientens blod som hos misstinkta fall
gors pa ett tidigt stadium av utredningen.

Forvarvad aplastisk anemi
ar inte arftlig.

Fanconis anemi

ar arftlig.
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Misstankta orsaker

» Autoimmunitet immunférsvaret
angriper kroppens egna celler)

» Likemedel

» Kemikalier

e Virus

FA FALL | SVERIGE

Det intriffar mellan tva till fem nya fall
av aplastisk anemi arligen per miljon
ménniskor enligt internationell statistik.
For Sveriges del ir siffran ca 2,3 fall per
miljon invanare och ar. Sjukdomen kan
upptrida i alla aldrar men den forefaller
ha en topp i ungdomsaren och hos unga
vuxna och dérefter stiger aterigen risken
i de hogsta aldrarna. Bada kénen drabbas
av sjukdomen. Sjukdomen &r vanligare

i andra delar av virlden #n i Sverige.

SMYGANDE SYMTOM

Symtomen vid aplastisk anemi samman-
hinger med de minskade antalen cirkule-
rande blodkroppar och &r inte unika foér
aplastisk anemi. Likartade symtom kan
ocksa aterfinnas vid leukemi och sa kallad
myelodysplastiskt syndrom (MDS) och
det ér dérfor patienter med aplastisk
anemi till en borjan kan misstinkas ha
en annan blodsjukdom.

BRIST PA RODA BLODKROPPAR (anemi)
utvecklas langsamt och patienten kan ha
begrinsade problem forutom en tilltagande
trotthet och blekhet eftersom kroppen
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anpassar sig till langsamt utvecklad blod-
brist sa linge denna inte blivit mycket
starkt uttalad. Patienten kan ldgga mérke
till att han eller hon blir andfadd vid gang
i trappor och kan fa hjirtklappning efter
anstringning. Dessa symtom beror pa att
blodet inte kan leverera tillriickligt mycket
syre till vivnaderna.

Det kanske vanligaste tecknet pa sjukdo-
men 4r att patienten litt far blamérken
och/eller bloder fran tandkottet nér han
eller hon borstar tinderna. Denna bléd-
ningsbenigenhet beror pa brist pa blod-
pléttar. Det gor att blod lécker ut ur fina
blodkirl med slemhinneblédningar och
blamérken som f6ljd, &ven utan att man
har lagt mérke till nagot sar. I en del fall
ir denna tendens till blamérken mérkbar
som ett hudutslag av sma, roda prickar,
sérskilt pa benen. Dessa smaprickar
kallas petekier. Hos kvinnor kan det laga
antalet blodplittar resultera i ymniga

och utdragna mensblodningar.

BRISTEN PA VITA BLODKROPPAR leder till
okad risk for infektioner men denna brist
kan léinge f6rbli oupptéckt. Ibland har
patienterna sma sméirtande sar i munnen
och pa tungan eller far sa “ont i halsen”
att de soker likare. Vid aplastisk anemi &r
det den typ av vita blodkroppar som kallas
granulocyter som saknas i forsta hand.
Dessa celler ir sérskilt viktiga i forsvaret
mot bakteriella infektioner medan flertalet
patienter med aplastisk anemi har en
normal férmaga att virja sig mot virus-
infektioner.

Symtom

e Trotthet

* Blekhet

» Andfaddhet

* Hjirtklappning

e Blamérken

¢ Blodningar i tandkottet
* Ymniga mensblédningar
* Infektioner

BLODCANCERFORBUNDET



Diagnos

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

SA STALLS DIAGNOSEN

Diagnosen kan endast stillas efter under-
s6kning av blod och benmirg. Rikning av
antalet blodkroppar avslgjar en minskning
av alla de tre typerna av blodkroppar.
Hemoglobinet (de réda blodkropparnas
fargimne), antalet vita blodkroppar
inklusive granulocyter och antalet
blodpléttar &r alla laga i forhallande till
normala virden, men till skillnad fran
forhallandet vid leukemi finns det inga
onormala celler i det cirkulerande
blodet. Diagnosen bekriftas genom en
benmirgsundersokning.

ETT BENMARGSPROV TAS under lokal-
beddvning genom att man for in en nal i
mérghélan, vanligen baktill i bickenbenet,
och suger ut en liten méingd benmirg som
sedan undersoks i mikroskop pa laborato-
riet. Ddrigenom kan man utesluta fore-
komsten av onormala celler. For att fa en
uppfattning om benmirgens totala férmaga
att producera blodkroppar tar man ett
storre prov tillsammans med enmingd
benvivnad med en sa kallad biopsinal.

BADA PROCEDURERNA GAR relativt fort,
cirka 20 minuter, men kan ibland vara en
smula obehagliga. Dessa undersdkningar
dr dock nédvéndiga for att stélla diagno-
sen aplastisk anemi. Prover behéver tas
fran mer #n ett stélle for att diagnosen
ska kunna stillas, eftersom cellhalten

i benmirgen kan variera mellan olika
stillen. I benmirgen ska det vid en aplastisk
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anemi finnas en minskad méngd blodbil-
dande mirg och en 6kad méngd fettviv.
Dirutover far det inte finnas tecken pa
andra blodsjukdomar.

DET KAN IBLAND vara svart att skilja
aplastisk anemi fran andra sjukdomar som
paverkar benmirgen. Nagra viktiga sidana
ar svar vitaminbrist (B12 och/eller folsyra),
myelodysplastiskt syndrom (MDS) och
paroxysmal nokturnhemoglobinuri (PNH).
Olika specialunderskningar till exempel
undersokning av kromosomerna anvénds
for att skilja pa de olika sjukdomarna.

TVA GRUPPER

Nir ldkaren stéller diagnosen aplastisk
anemi ir det viktigt att hen uppskattar
hur allvarlig benmérgsskadan &r. Detta
sker med ledning av benmérgens utseende
och antalet cirkulerande blodkroppar.
Man brukar tala om svar aplastisk anemi
och icke svar aplastisk anemi f6r att géra
en grov distinktion mellan tva grupper
som dock gar 6ver i varandra. Skilet for
denna distinktion &r att den gor det
ldttare att avgora vilken typ av behandling
som har de storsta forutséttningarna att
lyckas for den enskilda patienten.

Det kan ibland vara svart

att skilja aplastisk anemi fran ! !

andra sjukdomar som pdverkar
benmdrgen.
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Behandling

APLASTISK ANEMI

Det som avgor val av behandling for den enskilda patienten ar om
det ror sig om svar aplastisk anemi eller icke-svar aplastisk anemi.

TALAMODSKRAVANDE BEHANDLING
Det ér viktigt att patienten vet om att
aplastisk anemi éir en envis eller langdragen
sjukdom. Det krivs mycket talamod hos
den sjuke, hos de anhdériga och hos ldkare
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 ir sd kallad under-
stodjande behandling som innebir att
man genom transfusion ersétter de roda
blodkroppar och blodpléttar som fattas.
Dessutom forsdker man férhindra att det
tillstoter infektioner, vanligen genom att
ge antibiotika. Man dr numera pa det klara
med att patienter med aplastisk anemi
kan tillfriskna utan annan slags behand-
ling in denna, men det kan ta manader
eller till och med ar och sker sillan hos
patienter med svar aplastisk anemi.

DEN ANDRA BEHANDLINGSLINJEN avser att
paskynda benmérgens aterhimtning.
Detta kan ske pa tva sitt, antingen genom
att ersétta den defekta benmérgen genom
en benmirgstransplantation eller att ge
likemedel som tillfdlligt himmar kroppens
immunsystem samt stimulera stamceller
och didrmed stoppa forstorelsen av stam-
celler. Bada metoderna har sina for- och
nackdelar och de utesluter inte nédvén-

digtvis varandra.

BLODTRANSFUSIONER

Tyngdpunkten i den understédjande
behandlingen ligger i transfusion av réda
blodkroppar och blodplittar. Syftet med
detta ir att fa patienten att kiinna storsta
mojliga vilbefinnande i véintan pa att
benmirgen ska aterfa sin funktion.

Anemin &r relativt 14tt att halla under
kontroll med hjélp av transfusion av réda
blodkroppar. I svara fall av aplastisk anemi
krivs det att man ger sadana transfusioner
varannan eller var tredje vecka. Langsiktigt
kan detta skapa problem genom att jirn
lagras upp i kroppen. Blodplittar kan
ocksa utan svarighet ges som transfusion
men de haller sig inte kvar i cirkulationen
lika linge och det kan bli n6dvéndigt att
ge dem ett par ganger i veckan eller i svara
fall 4nnu oftare. Det finns ocksa en risk
att utveckla sa kallade antikroppar vilket
gOr att nyttan av transfusioner med blod-
pléttar minskar efter hand. Transfusion av
vita blodkroppar ges aldrig i férebyggande
syfte, men kan i undantagsfall ges for att
behandla svara infektioner.

DET BOR UNDERSTRYKAS att blodtransfu-
sioner maste foretas med storsta forsik-
tighet for att undvika oonskade reaktio-
ner. Alla givare undersoks betréffande
eventuella virusinfektioner inklusive
hepatitvirus och HIV, sa fran den
synpunkten dr transfusionerna nu niistan
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helt riskfria. Man gor ocksa allt for att
forsikra sig om att man ger ritt blod till
ratt mottagare.

Kravet pa kontroller att sa sker leder nagon
gang till att den ldmpligaste tidpunkten
for en transfusion passeras. Aven med de
mest rigorosa férberedelser for att finna
lampligt och riskfritt material for trans-
fusionen kan den ge upphov till feber och
frysningar. Sadana symtom kan férebyggas
eller hivas genom att man ger kortison.

Vid feber kontakta
lakare.

INFEKTIONSRISKER

Forebyggande av bakteriella infektioner &r
en viktig del av varden och behandlingen
av patienter med aplastisk anemi. De flesta
ménniskor ténker sig att infektioner &r
nagonting man far fran sin omgivning
eller fran andra ménniskor. Hos patienter
med aplastisk anemi uppstar flertalet
infektioner fran dem sjilva, det vill séiga
orsakas av mikroorganismer som vi alla
bir pa men som ir ofarliga sa linge
antalet vita blodkroppar dr normalt.

Det dr viktigt att papeka att patienter med
aplastisk anemi kan ha mycket varierande
infektionskénslighet. Vissa patienter har
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mer framtriddande brist pa réda blod-
kroppar och blodplittar men relativt
normalt antal vita blodkroppar och ddrmed
ett relativt normalt infektionsforsvar. Andra
har mycket lagt antal vita blodkroppar
och dirmed &r mycket kéinsliga fér infek-
tioner. Infektionsrisken ar storre tidigt
efter en transplantation eller mer aggressiv
immunsupprimerande behandling.

ETT SATT ATT MINSKA RISKEN for infektio-
ner ir att ge antibiotika i férebyggande
syfte. Detta anvinds dock alltmer séllan
eftersom det finns risk att motstands-
kraftiga (resistenta) bakterier utvecklas.
Det ér dérfor viktigt att minska risken
for att nya och mojligen mer aggressiva
infektioner tillférs utifran. Patienter med
laga antal granulocyter uppmanas dérfor
att undvika folktringsel och nira kontakter
med personer som ir infekterade, till
exempel dr forkylda eller har ont i halsen.
1 samma syfte kan en speciell diet ordine-
ras, med lagt innehall av bakterier vilket
i stort sett betyder maltider pa nykokta
ingredienser och att man ska undvika
sallader och oskoljd frukt.

OM PATIENTEN FAR EN INFEKTION maiste
denna omedelbart behandlas med limpliga
antibiotika. Det ir viktigt att varje
temperaturstegring verkligen tas pa allvar
och att snabb kontakt tas med den likare
som har hand om behandlingen.
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SKYDDANDE ISOLERING

Mycket av behandlingen vid aplastisk
anemi kan ske i 6ppen vard, dven om
patienten till att borja med vanligen tas
in pa sjukhus f6r utredning. Sjukhus &r
ingen ofarlig miljo for patienter som bor
undvika att bli infekterade. Av det skilet
placerar man vanligen patienter med
aplastisk anemi och lagt antal vita blod-
kroppar i enkelrum diir de kan vara
isolerade fran sjukhusmiljon i 6vrigt.
Metoderna for sadan isolering varierar
mellan olika sjukhus. Isoleringen av
patienterna kan naturligtvis innebéra
vissa problem, sirskilt fér patienter som
mar bra. Internetuppkoppling for laptop/
lasplatta och radio och bocker ér till god
hjilp nér det giller att fordriva tiden och
halla patientens humoér uppe.

OVRIG BEHANDLING

Man dr numera 6verens om att det i fler-
talet fall av aplastisk anemi finns en del
stamceller kvar i benmérgen som, om de
kan stimuleras, kommer att aterstilla
benmérgens innehall av blodproducerande
celler. Vad man inte vet #r hur man hos den
enskilde patienten ska kunna astadkomma
en sadan stimulering. Ofta maste man
prova sig fram med olika terapiformer for
att finna den ritta och det kan ta lang tid.

Likasa maste risker och fordelar med
olika behandlingsformer vigas mot
sjukdomens svarighetsgrad. Det finns tva
olika huvudalternativ i behandlingen,
immunsupprimerande likemedel och
benmiirgstransplantation.

IMMUNSYSTEMET BROMSAS
Anvindning av likemedel for att paskynda

APLASTISK ANEMI

benmiirgens tillfrisknande vid aplastisk
anemi bygger pa uppfattningen att
sjukdomen ofta orsakas av kroppens
egen reaktion mot de blodproducerande
stamcellerna - autoimmunitet. Syftet
med immunsupprimerande behandling
ar att bryta en sadan reaktion for att
mojliggora ett tillfrisknande.
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Immunsupprimerande behandling
= |adkemedelsbehandling

som bromsar lymfocyterna

i immunforsvaret

ALG/ATG

De celler som tros underhalla aplastisk
anemi kallas lymfocyter. De deltar normalt
i kroppens immunf6rsvar, men hos patien-
ter med aplastisk anemi har de angripit
patientens egna stamceller. Da ges
immunsystemshimmande behandling som
gar ut pa att lymfocyterna reduceras till
antalet. Detta kan goras med hjilp av en
behandling med sa kallad antilymfocyt-
globulin (ALG) eller antitymocytglobulin
(ATGQG). Dessa medel kombineras med
likemedel som hetercyklosporin och
eltrombopag. Dessa medel kombineras
for det mesta med ett likemedel som
heter cyklosporin.

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

ALG ELLER ATG ges som intravendst dropp
under fyra till fem dagar. Bieffekter som
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frysningar och feber pa behandlingens
forsta dag dr vanliga liksom en fordréjd
reaktion med feber och ibland ledsmértor
och hudutslag. Bada dessa reaktioner kan
forebyggas eller mildras genom limplig
behandling. Paradoxalt nog 6kar ofta
risken f6r infektion under och omedelbart
efter behandlingen och dérfér innebér
denna behandling omkring tre veckors
sjukhusvistelse.

Tillfrisknandet kommer inte pa en gang
och man kan faktiskt inte avgéra om
behandlingen har varit framgéangsrik eller
ej forrin efter tre till fyra manader fran
det behandlingen givits. Under denna tid
kan patienten ofta skotas i 6ppen vard.
En sadan behandling kan upprepas. Upp
till 70 till 75 procent av patienterna svarar
pa en behandling och omkring hilften av
dem som inte svarar pa den forsta kuren
svarar pa en andra kur. Andelen patienter
som svarar pa denna behandling varierar

BLODCANCERFORBUNDET

med de olika orsakerna till sjukdomen
och med svarighetsgraden.

CYKLOSPORIN AR ETT likemedel som ges
till patienter som genomgatt en organ-
eller stamcellstransplantation for att fére-
bygga avstotning av det transplanterade
organet genom att dimpa lymfocyternas
funktion. Som behandling vid aplastisk
anemi verkar cyklosporin formodligen
pa samma sitt som ATG/ALG genom att
himma lymfocytfunktionen. Cyklosporin
kan ges intravendst men vanligtvis som
kapslar eller 16sning och har férdelen att
endast mattligt 6ka infektionsrisken. Det
har ocksa visat sig vara ett mycket viirde-
fullt tillskott till behandlingen med
ALG/ATG nir det giller att stimulera
benmiirgens aterhdmtning, varfor
kombinationsbehandling idag &r regel.

Hos éldre patienter ges ibland cyklosporin
som enda behandling da dessa patienter
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kan ha svart att tala biverkningarna av
ALG/ATG. Cyklosporin ges oftast under
flera manader till flera ar efter en ALG/
ATG-behandling. Det kan dock ge bi-
effekter som 6kad kroppsbeharing, skador
pa njurarna och levern. Behandlingen
maste darfér 6vervakas noga vilket gors
genom regelbundna kontroller av like-
medelsméngderna i blodet och kontroll av
njurfunktion, saltbalans och levervirden.

CYKLOSPORIN
ar ett ldkemedel som ges efter trans-
plantation fér att férebygga avstdtning.

KORTISON

Kortison ir ett kroppseget hormon som
bildas i binjurarna. Kortison ges alltid

i kombination med ALG/ ATG for att
minska bieffekterna, savil de tidiga
effekterna som de mer férdréjda. Oftast
ges kortison under nagra veckors tid men
kan hos vissa patienter beh6va ges ldngre.
Kortison har manga biverkningar, framfor
allt i hoga doser och under langvariga
behandlingar. Dirfor ges sa sma doser som
mojligt under sa kort tid som mojligt.

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

TILLVAXTFAKTORER
Benmirgsstimulerande tillvixtfaktorer ar
naturligt forekommande dggviteimnen
som stimulerar produktionen av olika
typer blodkroppar och kan nu framstillas
med hjilp av genteknik. De dr ett mojligt
tilldgg till behandlingen av aplastisk anemi,
i forsta hand som understédjande behand-
ling. G-CSF (granulocyte colonystimula-
ting factor) kan ges for att 6ka antalet
vita blodkroppar och minska risken f6r
infektioner. Den vanligaste anvindningen
ar idag da patienten fatt en infektion, for
att om mojligt gora utlikningen av infektio-
nen snabbare. Andra tillvixtfaktorer
finns f6r att paverka bildningen av réda
blodkroppar (erytro-poeitin) och blod-
plittar men dessa anviinds idag sillan
vid aplastisk anemi.

TILLVAXTFAKTORER

stimulerar produktionen av
vita och réda blodkroppar.

BLODCANCERFORBUNDET



Syskon ar forstahandsval som donatorer

vid benmargstransplantation. 9 ’

ELTROMBOPAG (Revolade®) som anvinds
for att 6ka blodplittarna, har i studier
visats ge forbittrade blodvirden av
(hemoglobin, granulocyter, blodpléttar)
hos aplastisk anemi patienter. Man har sett
att eltrombopag binder sig med stamceller
och stimulerar dem. Denna behandling
ir godkiind sedan 2015 for patienter som
inte har svarat pa immunsupprimerande
behandling och dir benmirgstransplan-
tation inte dr ett alternativ. Ytterligare
studier har visat forbéttrad effekt for
nyinsjuknade patienter och kombinations-
behandling med ATG/ALG samt cyklo-
sporin har visat ge snabbare behandlings-
svar samt okad svarsfrekvens. Eltrobopag
ges i tablettform och behandlingstid &r
vanligtvis 3 till 6 manader.

ANDROGENER

Androgener dr &mnen som liknar de
manliga konshormonerna och som anviinds
av idrottsmén och muskelbyggare som
dopingmedel f6r att 6ka muskelmassan.
De stimulerar ocksa benmirgens aktivitet
och var de forsta medel som introduce-
rades med framgéng nir det gillde att
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stimulera stamcellernas férokning.
Eftersom det ir manliga hormoner har
de bieffekter som kan vara oroande for
kvinnliga patienter. Dessa medel anvéinds
nu alltmer sillan vid behandling av
aplastisk anemi.

ANDROGENER
&r dmnen som liknar manliga kénshormo-
ner och ges for att stimulera benmargen.

BENMARGSTRANSPLANTATION

Den defekta benmirgen vid aplastisk
anemi kan erséttas med normal benmirg
fran en limplig donator. De bést passande
givarna hittar man bland patientens
syskon. Det ir en chans pa fyra att ett
syskon kan passa, det vill sdga ha en
benmiirg som kan transplanteras till
patienten. Om det inte finns nagot
lampligt syskon kan man 6verviga
obesliktade, frivilliga donatorer. Idag
finns mer dn 38 miljoner donatorer
tillgéingliga genom manga register runt
om i virlden och i Sverige finns Tobias-
registret, uppkallat efter en patient som
led av just aplastisk anemi.
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Tekniken bestar i att benmirg tas fran
givaren med samma utrustning som
anvénds for att ta benmérg for diagnostiska
andamal. Det fordras emellertid stora
méngder benmirg sa det dr nédviandigt
att proceduren genomférs under narkos
eller i ryggbeddvning. Benmérgen ges
sedan till patienten som dropp precis som
vid en blodtransfusion. Problem med
benmirgstransplantation &r dels infektio-
ner, och dels risken f6r avstétning av
benmirgen fran patientens sida eller dess
motsats. Detta da benmérgen framkallar
en o6nskad reaktion hos patienten, sa
kallad transplantat-mot-viird-reaktion
(graft-versus-host disease).

FOR ATT MINSKA RISKERNA for sadana
reaktioner behandlas patienten med
likemedel bade fore och under lang tid
efter transplantationen. Det finns idag
mojlighet att anvinda andra stamcells-
kéllor sasom stamceller skordade fran
donatorns blod eller navelstringsstam-
celler. Det har visats att benmérg ger de
bista transplantationsresultaten och den

stamcellskillan anvinds darfor i forsta
hand.

Obeslaktade donatorer kan
overvaga Tobiasregistret, ett

register med frivilliga
benmargsdonatorer. 9 9
FORE TRANSPLANTATIONEN ges vanligtvis
ett cytostatikum (cellgift) som heter

cyklofosfamid kombinerat med ALG/ATG,
och efter transplantation ges cyklosporin.

APLASTISK ANEMI

Om man anvinder en obesliktad givare
kan andra férbehandlingar, till exempel
stralbehandling, bli aktuella. En ben-
méirgstransplantation gor det vanligen
nodvindigt 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 ars
noggrann uppfoljning innan man kan
tala om patienten som botad.

HOS YNGRE PATIENTER kan benmérgs-
transplantation vara det bésta alternativet
eftersom komplikationerna till behand-
lingen har minskat kraftigt de senaste aren.
Benmirgstransplantation ir ofta den
bista behandlingen for patienter under
20 till 30 ar med svar aplastisk anemi,
under forutséttning att en syskondonator
finns tillgéinglig. Chanserna till en lycko-
sam utgang ir da cirka 90 procent om
behandlingen sitts in tidigt efter diagnos.

AVEN HOS ALDRE PATIENTER upp till 6ver
60 ar eller hos patienter som inte har
nagon syskondonator kan benmérgs-
transplantation bli aktuell. T sadana fall
rekommenderas dock att immunsystems-
himmande behandling provats forst
eftersom riskerna for allvarliga kompli-
kationer orsakade av transplantationen
da &r storre.

Bieffekter vid benmérgstransplantation:

* Infektioner

* Risk for avstotning

* GVH graft-versus-host dér den donerade
benmiirgen attackerar mottagarens
vivnad
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HUR STOR AR RISKEN FOR ATERFALL?
Framgangsrik behandling av aplastisk
anemi behover inte innebéra ett ater-
stidllande av normalt antal blodkroppar.
Det forsta steget pa vigen till hiilsa &r att
forbittra benmirgsfunktionen tillrickligt
mycket for att patienten inte ldngre ska
behova transfusioner. Ett sadant tillstand
med en viss grad av anemi och ett lagt
antal blodplittar kan kvarsta under
atskilliga ar under vilka patienten har en
synbart god hilsa. Till slut kan benmirgen
vara helt aterstilld. Efter immunsystems-
himmande behandling finns en relativt
stor risk for aterfall som kan komma.

BLODCANCERFORBUNDET

Framfor allt nir sadan behandling avslutas,
men ocksa manga ar senare. Hos en del
av patienterna kan det manga ar efter
behandling upptrida nya rubbningar

i benméirgen som kriver ytterligare
utredning och behandling, till exempel
sa kallade myelodysplastiska syndrom
(MDS). Dirfor dr det né6dvandigt att
patienter med aplastisk anemi kontroll-
eras regelbundet, kanske en gdng om aret,
i manga ar efter sin behandling.

MYELODYSPLASTISKA SYNDROM MDS
ar en sjukdom med nya rubbningar
i benmargen.
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Framtiden

Trots att aplastisk anemi ar en allvarlig blodsjukdom har

prognosen forbattrats avsevart de

BEHANDLINGEN AV APLASTISK ANEMI ir
svar, tidskridvande och full av motgangar,
men kan med tdlamod och omsorg bli
framgangsrik for manga patienter. Under
de senaste tjugo aren har behandlings-
resultaten forbittrats kraftigt. Fran att
den stora majoriteten av alla patienter
dog i sin sjukdom inom férsta aret fran
diagnos, fram till de resultat vi ser idag
dér en majoritet av patienterna kan bli
botade eller leva utan symtom under
manga ar.

senaste decennierna.

FORSKNING PAGAR OCKSA stiindigt
rorande denna sjukdom. For varje ar som
gar okar forstaelsen av hur benmérgen
fungerar och varje framsteg pa detta
omrade forbittrar utsikterna till en
framgangsrik behandling.
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BLODCANCERFONDEN

Forskningen om allvarliga blodsjukdomar har gjort
stora framsteg de senaste decennierna och ar fortsatt
livsviktig for battre behandlingar och bot.

Vi féljer och paverkar utvecklingen inom blodcancer
och andra allvarliga blodsjukdomar och administrerar
insamlingar till forskning om dessa genom var ideella
stiftelse Blodcancerfonden.

Blodcancerfonden delar érligen ut medel till forskning
och utbildning av hematologisk personal samt delar ut
utmérkelserna "Arets hematologisjukskéterska” och
"Arets hematologiska avhandling”.

Ditt st6d, testamente eller din donation gor skillnad! /

Ge en gava: www.blodcancerforbundet.se/stod-oss /&
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Du behovs
som medlem!

Du kan bli medlem som patient, anhérig/ndrstdende eller vara stédmedlem.

Medlemsavgiften varierar mellan 150-250 kronor/ar
for en enskild medlem. Familjemedlemskap finns.

Information och ansdékningsformular:
www.blodcancerforbundet.se/medlem

Du kan ocksé kontakta oss pa:
Telefon: 08-546 40 540

Epost: info@blodcancerforbundet.se
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