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For Kunskap & Livskraft!

Blodcancerforbundet dr en patientférening vars huvudsyfte ér att stodja dem som
drabbats av en blod- eller blodcancersjukdom, nirstdende och personal verk-
samma inom vuxenhematologin i Sverige. Vidare arbetar forbundet aktivt for att
bidra till 6kad forskning inom blodcanceromradet, samt for att 6ka kdnnedomen
om och forstaelsen for hur det &r att leva med en blod- eller blodcancersjukdom.

Vi representerar drygt dussinet olika diagnoser, dir det kan vara svart att finna
korrekt och tillforlitlig information om just sin specifika blodcancerform. Blod-
cancerforbundet har dérfor tagit fram en serie diagnosbroschyrer med grund-
laggande information om de olika sjukdomarna som vi foretrdder. Samtliga
texter har forfattats av landets framsta specialister inom respektive blodcancer-
diagnos. Blodcancerférbundet tar fullt ansvar for innehéllet i broschyrerna.

En stor del av var verksamhet handlar om att sprida kunskap. Hér spelar diagnos-
specifika informationsbroschyrer som denna en viktig roll. Vér férhoppning
ar att blodcancerdrabbade, nirstdende och personal inom vuxenhematologin i
Sverige har stor nytta av dessa broschyrer.

Vi vill slutligen tacka alla dem som har bidragit till att denna broschyr har
blivit verklighet. Er hjélp har varit ovérderlig, och vi tackar er fran djupet av
vara hjartan!

Med varma hdlsningar

Blodcancerforbundet
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Nir en person drabbas av sjukdom dr behovet av information stort. Vad innebér
sjukdomen for mig och min familj? Hur allvarligt &r det? Kan jag bli frisk? Finns
det olika behandlingar att vdlja bland? Hur fungerar den behandling jag ska
ha? Kommer jag att kunna leva mitt vanliga liv? Fragorna dr naturliga och
kommer inte alltid fram vid det inledande samtalet med doktorn. Mottaglig-
heten for information &r ofta himmad i borjan da oro och dngslan dominerar.

En skriftlig information &r av mycket stort viarde. Patient och ndrstaende kan ldsa
den tillsammans och léttare stélla fragor vid kommande méten med lékare eller
sjukskdterska. Saklig och lugn information dr betydelsefull for fortsatt korrekt
handlidggning av sjukdomen. Blodcancerforbundet ger ut ett antal informations-
skrifter om olika blod- och blodcancersjukdomar pa ett ldttbegripligt sprak.
Dessa skrifter ar ett utméarkt exempel pa det goda samarbete som utvecklats
mellan ldkare och Blodcancerférbundet.

Overlikare Eva Lifvenberg
Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge

Diagnosbroschyr_PVC.indd 4 2016-06-21 13:40:14



Benmargens funktion

Alla sorters blodceller tillverkas av benmérgen. Den finmaskiga porosa
viavnaden i det inre av skelettets ben (framforallt backenet, brostbenet och
kotorna) fungerar som en noggrant kontrollerad fabrik for bildning av tre
huvudgrupper av blodceller:

» Roda blodkroppar (erytrocyter) innehaller 4ggvitedmnet hemoglobin och
svarar for transporten av syre till kroppens alla vévnader. Bildningen av
roda blodkroppar stimuleras av hormonet erytropoetin och &r bland annat
beroende av tillgang pa jarn.

+ Vita blodkroppar (leukocyter) finns av tre huvudtyper; granulocyter,
lymfocyter och monocyter. Var och en av dessa celltyper spelar en viktig
roll i bekdmpandet av infektioner.

» Blodpléttar (trombocyter) behdvs for att blodet ska kunna levra sig
(koagulera) och forhindra blodningar.

Bildandet, tillvéixt och utmognad av normala blodceller &r omsorgsfullt reglerade
funktioner. Blodceller tillverkas allt efter behov, med syfte att uppratthalla god
hélsa och tillfredsstéllande kroppsfunktioner. Det stéller stora krav pa benmérgen,
som har att svara for bildande av miljontals blodceller per sekund.

Blodet bestdr av tre huvudtyper av celler:

* Raéda blodkroppar (erytrocyter) transporterar syre
 Vita blodkroppar (leukocyter) bekimpar infektioner
* Blodplittar (trombocyter) forhindrar blodningar
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Kontrollen av blodbildning satt ur spel

Olika slags blodceller hdrstammar fran gemensamma stamceller eller moder-
celler, som har formagan att tillverka olika celltyper i successivt mognande
stadier till vélfungerande blodceller. Benmérgens produktion dr hos den friska
ménniskan i harmonisk balans, det vill siga tillverkningen varierar beroende pa
efterfragan. Vid okad efterfragan pa syresatt blod, till exempel vid vistelse pa
hog hojd, svarar benmédrgen med att producera extra mycket roda blodkroppar,
vilket dr en helt normal reaktion.

Vid polycytemia vera dr den normala kontrollen satt ur spel och en del av ben-
mérgens stamceller dr felprogrammerade. Benmérgen producerar en stor och
okontrollerad mingd av frdmst roda blodkroppar, men ofta dven vita blod-
kroppar och blodpléttar. Polycytemia vera drabbar framforallt dldre ménniskor,
genomsnittspatienten dr 65-70 ar vid diagnos, dér ca 160 personer insjunknar
arligen.

Sjukdomen réknas till tumérsjukdomarna, eftersom de onormala blodcellerna
forokar sig pa friska blodcellers bekostnad och inte respekterar normala kontroll-
mekanismer. Orsaken till den sjukliga férdndringen vet vi mycket lite om, men
pa senare ar har en genmutation (JAK 2 v617f) som é&r vanligt forekommande
vid polycytemia vera identifierats. Pavisande av denna i blodet ar till stor hjélp
vid diagnostik av sjukdomen.

C Benmdirgen producerar miljontals blodceller per sekund. )
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Symtom vid polycytemia vera

Den stora produktionen av blodceller resulterar i 6kad blodvolym och blod-
overfyllnad i organ, slemhinnor och hud. I sin mest uttalade form visar sig
polycytemia vera i rodnad ansiktsfarg, rdda dgonvitor och besvirlig klada,
speciellt vid varmbad. I buken kan man ha obehag av en svullen lever/mjilte
eller 6kad midngd magsyra, med magkatarr och magsér som f6ljd. Blod-
trycket &r ofta forhdjt. Onormal trétthet, yrsel och dgonflimmer kan vara
tecken pé forsédmrad blodcirkulation i sma blodkarl till f61jd av sjukdomen.

Blodproppar uppstér léttare, bade pa grund av den 6kade blodcellsmiangden
och blodplittarnas oforméga att fungera normalt. Riskerna géller bade for kérl
som for blodet till och fran hjértat (vener och artérer). Savil ytliga som djupa
blodproppar i vensystemet kan forekomma. Aven 6kad risk for proppar som
kan ge cirkulationsstorning i hjartats kranskérl, artdrer till extremiteter och
hjarnans karl finns. Paradoxalt nog kan dven risk for blodningar vara dkad hos
patienter med polycytemia vera. Den 6kade blodoverfyllnaden i vdvnaderna,
kombinerad med blodplédttarnas avvikande beteende, 6kar hos vissa patienter
risken for till exempel blodande magsar och ndsblodningar.

Symtom )

o Okad blodvolym (hudrodnad, roda ogonvitor, klida, svullen lever/
mjdlte, okad méingd magsyra)

o Forsimrad blodcirkulation (onormal trétthet, yrsel, 6gonflimmer)

o Forhaojt blodtryck

o Okad risk for blodproppar/blodningar

. J
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Sa stills diagnos

Misstanke om sjukdom far man pa ett vanligt blodprov dér blodvéardet
ar onormalt hogt. Om dessutom antalet trombocyter och vita blodkroppar
dar okade 1 antal forstarks misstanken.

Ett benmérgsprov kan ge virdefulla upplysningar, men &r inte alltid
avgorande. Nar sjukdomen &r uttalad forsvinner mycket av fettet fran
benmérgen och ersitts av den dkade méngden blodceller. Ibland finns en
bindvavsokning i benmérgen som kan inge misstanke om blodsjukdom.

Ultraljudsundersokning, datortomografi eller annan rontgenundersokning
anvinds for att storleksbestimma mjilte och lever; organ som kan vara
forstorade vid polycytemia vera.

Ett blodprov kan ge upplysning om mingden erytropoetin. Ett onormalt
lagt véarde 1 kombination med 6kad bildning av roda blodkroppar, ér ett
starkt stod for diagnosen polycytemia vera. Orsaken till den laga erytro-
poetinnivan &r att blodbildningen vid polycytemia vera klarar sig utan
denna hormonstimulans, som friska celler behover.

Mutation av JAK2 v617f kan identifieras i blodprov hos mer &n 95 %
av patienter med polycytemia vera.

Metoder for diagnos

e Blodprov for analys av blodviirde, trombocytvirde
och vita blodkroppar

* Benmidirgsprov

o Undersokning av mjilte och lever

* Miitning av halten erytropoetin i blod

* Analys av genmutation av JAK 2 i blodprov
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Behandling av polycytemia vera

Malet med behandlingen é&r att ”stélla in” blodvdrdena sa bra som mojligt och
fa dem att ligga kvar pa en normal niva. Noggrann behandling &r viktig for att
astadkomma symtomlindring och minska risken for komplikationer. Det finns
flera sitt att fa kontroll 6ver blodproduktionen. Vid val av den ldmpligaste be-
handlingen tas hansyn till sjukdomens yttringar, patientens alder och eventuella
andra sjukdomar.

Blodtappning

Regelbundna blodtappningar kan vara ett bra alternativ for att halla blodvardet
pa en normal niva. Vid varje aderlatningstillfille tappar man vanligen av
400-500 ml blod och patienten far nagot att dricka. Aterkommande blodprovs-
tagningar ger en fingervisning om hur tita blodtappningarna behdver vara.
Maingden réda blodkroppar kan héllas under kontroll pa detta sétt, men inte
trombocyter och vita blodkroppar.

4 )

Behandling:

* Muilet dir att normalisera blodviirdena

o Upprepade blodtappningar

* Behandling med cytostatika = cellhiimmande likemedel,
det vanligaste hydroxyurea

o Interferon till yngre patienter

* Acetylsalicylsyra eller annan proppforebyggande behandling
till alla som tal det

* Anagrelid kan vara aktuellt mot hoga trombocytviirden
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Cytostatika

Om sjukdomen krdver en generell himning av blodproduktionen anvénds
cytostatika, sa kallad cellhdmmande behandling. Hydroxyureakapslar dr den
mest anvinda medicinen, speciellt hos dldre manniskor, men det finns andra
alternativ. Hos yngre (under 60 ar) anvénds ibland interferon, som injiceras
under huden en eller flera ganger per vecka. Om hoga trombocytvérden &r ett
dominerande problem kan ett nyare preparat, anagrelid, bli aktuellt.

Acetylsalicylsyra

Acetylsalicylsyra i lag dos (Trombyl®) har visat sig minska risken for blod-
proppar vid polycytemia vera. I speciella situationer kan andra proppfore-
byggande alternativ vara aktuella. Forsiktighet tillrddes om patienten haft
blodande magsar eller visat andra tecken péa dkad blodningsbendgenhet.
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Uppféljning

Medicinska kontroller

Det &r viktigt att sta under livslang kontroll hos sin ldkare. Sjukdomen kan med
tiden dndra karaktir och behandlingen kan behdva dkas, minskas eller dndras pa
annat sétt. Om man behandlas med blodtappningar ger upprepade blodvérdes-
bestdmningar upplysningar om néir nésta blodtappning &r lamplig. Hur ofta
man behover tappas dr mycket individuellt och maste provas fram. Benmaérgs-
prov behdver inte tas regelbundet men kan ge vardefulla upplysningar om be-
handlingen inte fungerar tillfredsstéllande eller om rutinkontrollerna antyder att
sjukdomen &ndrat karaktér. Det hdander, men dr mycket ovanligt, att patienter
med polycytemia vera utvecklar myelofibros eller leukemi.

Kost, motion, rokning

Eftersom polycytemia vera &r en riskfaktor for hjért- och kérlsjukdom ar det
viktigt att man i mojligaste man undviker ytterligare riskfaktorer. Man ska allts&
avsta fran rokning och skaffa sig sunda kost- och motionsvanor. En kost som dr all-
sidigt sammansatt, fiberrik och fettbalanserad kan i allmédnhet rekommenderas.

Uppfoljning
o Livslanga medicinska kontroller

* Rokstopp
¢ Sunda kost- och motionsvanor

i1
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Framtidsutsikter

En vilbehandlad och vilkontrollerad patient bor kunna rdkna med en i det
nirmaste normal livsldngd, om inte sjukdomen hunnit ge ndgon svar kompli-
kation innan behandling paborjats. Om en operation planeras (till exempel
hoftprotes) dr det mycket viktigt att blodvardena ar vilinstdllda i god tid fore
operationen for att minska risken for blodproppar.

Behandling med blodtappning innebér att kroppens forrad av jirn minskas,
for att dérigenom minska blodbildningen. Jdrnmedicinering bor normalt und-
vikas. I vissa situationer kan jdrn vara aktuellt, men d& maste patientens
behandlande enhet informeras om detta och oftast behovs titare provtagning.
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Blodcancerférbundet

Blodcancerférbundets huvudsakliga fokusomraden &r patientinflytande, jam-
lik vard, rehabilitering, stod till nérstdende, kronisk cancer samt vardens be-
namning “palliativ vard” av kroniskt blodcancerdrabbade. Den nationella
verksamheten bedrivs fran forbundets kansli i Sundbyberg strax utanfor Stock-
holm. De lokala foreningarna har emellertid en ndrmare medlemskontakt.
Har kan medlemmar motas for att utbyta erfarenheter med likasinnade, ge
varandra vardefullt stod och rad samt ldra sig mer om hur man béttre handskas
med sin sjukdom.

Blodcancerforbundet strdvar efter att vara ett vdlkomnande och livskraftigt
forbund med en positiv paverkan pa vara medlemmars vardag. Vi dr dessutom
mycket ména om att sprida kunskap om hur det &r att leva med en blod- eller
blodcancersjukdom. For att uppnd dessa mal erbjuder vi vara medlemmar
bland annat;

* Medlemstidningen Haema som utkommer 4 ganger per ar

* Mojlighet till utbildad stédperson med egen erfarenhet av liknande sjukdom
* Medlemsmoten pa bade lokal- och riksniva

» Diagnosspecifika informationsfilmer pa youtube

Dessutom bedriver Blodcancerforbundet ett aktivt intressepolitiskt arbete, bade
via Nétverket Mot Cancer som forbundet &r medlemmar i, samt dértill i egen
regi. Detta via kontinuerliga mdten med politiker, representation i de sex
Regionala Cancercentrum (RCC) och genom att arrangera egna seminarier
under t.ex. Almedalsveckan. Vidare ansvarar Blodcancerférbundet for den
ideella stiftelsen Blodcancerfonden, som arligen delar ut medel till forskning/
omvardnad inom vuxenhematologin i Sverige samt, till utbildning av sjukvards-
personal verksamma inom denna sektion.

Gor det mojligt for oss att fortsétta vart viktiga arbete till formén for Sveriges
blod- och blodcancersjuka. Bli medlem i Blodcancerférbundet via din lokala
blodcancerforening genom att fylla i talongen i denna broschyr och posta den
till oss, eller genom att ga in pd www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem och
fylla i blanketten for medlemskap.
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Hur blir jag medlem?

Du blir medlem i Blodcancerférbundet via en av véra drygt femton lokala
foreningsverksamheter. Priset for medlemskap skiljer sig at mellan de olika
lokalféreningarna och beror dértill pa typen av medlemskap. Hur som helst
sé gar det alldeles utmarkt att bli en del av var gemenskap genom att;

e Gain pad www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem
och fylla i webbformuléret.

¢ Ringa forbundskansliet pa tel. 08 546 40 540 man-fre kl. 09.00 - 12.00.

e Skicka en e-post till info@blodcancerforbundet.se. Ange i sddana fall
namn, adress, foédelsedatum, e-postadress, tel.nr samt ev. diagnos. Skriv
ocksé om det géller medlemskap som patient, anhdrig eller stédjande
samt om du dnskar att tilldelas var medlemstidning Haema eller inte.

¢ Fylla i svarsposttalongen pa baksidan och skicka den kostnadsfritt
till Blodcancerférbundet.

Du vet vél att vi finns pa Facebook?
www.facebook.com/blodcancerforbundet

Dessutom hittar du oss péa youtube:
www.youtube.com/user/blodcancerforbundet

Las mer om véra lokalféreningar pa;
www.blodcancerforbundet.se/lokalforeningar

BLODCANCERFORBUNDET
Kontaktuppgifter

Tel. Férbundsansvarig: 070 273 89 72
e-post: info@blodcancerforbundet.se

www.blodcancerforbundet.se

Bankgironummer: 5435-7025

Denna broschyr har tagits fram med stdd av féljande foretag:
Abbvie, Amgen, Celgene, Janssen, Novartis, Roche och Takeda
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