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Myeloproliferativa 
sjukdomar (MPN) 

�  Polycytemia vera 

�  Essentiell trombocytemi 

�  Myelofibros 



Symptom vid MPN  

�  Många patienter upptäcks vid blodprovstagning 

�  Många patienter debuterar med blodproppar, ofta 
mer ovanliga varianter, eller med blödningar 

�  Symptom har klassiskt uppfattats ganska 
okarakteristiska med synstörningar, huvudvärk, 
klåda,  

�  Senare studier har visat att patienter med MPN har 
betydligt mer symptom än vi trott 









Symptom 



Mest uttalade symptom 



Sammanfattning symptom: 

�  Fatigue besvärar huvuddelen av patienterna med 
såväl ET, PV och MF 

�  Buksmärtor, andfåddhet, depression, svaghet, 
huvudvärk,nattsvettningar, klåda, domningar är 
vanliga symptom hos såväl ET, PV som MF 

�  Flest patienter upplever svåra symptom av fatigue, 
koncentrationssvårigheter, depression, ofrivillig 
viktnedgång, huvudvärk 



Upplevelse och effekt av 
symptom 



Påverkan på livskvalité 



Yrkesliv 



Sammanfattning 

�  Ca en tredjedel av patienterna med MPN, flest vid 
MF, upplever att sjukdomen kraftigt påverkar deras 
livskvalité 

�  Många patienter har svårt att klara fullt arbetsliv 



Behandlingsmål MF 



Behandlingsmål PV 



Behandlingsmål ET 



Sammanfattning 
förväntningar 

�  Patienter är ofta mer oroliga för sjukdomsutveckling 
än läkarna 

�  Såväl läkare som patienter tycker att det är viktigt 
att minska symptom av sjukdomen, speciellt vid MF 

�  Att minska risken för proppar och blödningar är 
viktigare för läkaren än för patienter 



Behandling av symptom 

�  Approach to MPN Symptom Assessment 

�  Geyer, Mesa 2017 



Patientrapportering av 
symptom 

�  MF-SAF: bukobehag, fatigue, hosta, nattsvettningar, 
bensmärta, viktförlust, tidig mättnadskänslan, 
inaktivitet, klåda, feber, livskvalité 

�  MPN-SAF utvecklades och mätte också 
sömnsvårigheter, sexuell dyspunktion, yrsel, 
ostadighet, domningar, huvudvärk, 
koncentrationssvårigheter 



Fatigue 

�  Multifaktoriell 

�  Kronisk fatigue (35%), sporadisk fatigue (30%), båda 

�  Korrelerar med funktionell kapacitet 

�  Mer uttalat hos pat med andra tillstånd såsom 
njursjukdom, diabetes, fibromyalgi, restless legs 

�  Korrelerar till bruk av antidepressiva och 
ångestlindrande medicin 



Fatigue 

�  Kontrollera anemi, näringsbrister, okontrollerad 
smärta, depression 

�  Träningsprogram 

�  Yoga 

�  Läkemedel 

�  Ruxolitinib har visat effekt mot fatigue 



Depression 

�  Internetstudie visade depression hos 23% 

�  Korrelerar ej till sjukdomsrisk 

�  Fatigue, aptitlöshet, bristande sexuellt intresse kan 
vara uttryck för depression 

�  Ingen standardbehandling 

�  Stödgrupp 

�  Läkemedelsbehandling 



Bukbesvär 

�  Vanligt och kan bero på många olika saker 
�  Stor lever och mjälte, syrebrist efter propp i bukkärl, 

propp i portavenen, blodbildning utanför benmärgen 

�  Hydroxurea, ruxlitinib kan vara bra 

�  Mjältstrålning eller mjältoperation kan övervägas 
men har risker 



Sexuell dysfunktion 

�  Sexuella problem hos 64% av MPN patienter 

�  Påverkar patientes funktion och livskvalité 

�  Underskattade besvär 

�  Patienter över 65 med låga värden har ofta dessa 
besvär och kortison kan öka besvär 

�  Kvinnor mer uttalade symptom 



Sexuell dysfunktion  

�  Relationsproblem och initimitetsproblem remitteras 
till specialist 

�  Bukbesvär behandlas 

�  Remiss till gynekolog för att överväga 
hormonbehandling 

�  Se över medicineringar speciellt kortison and 
danazol 



Behandlingsmetoder 



. 

J Palmblad fec 2004 



Hydrea 

�  Används för att sänka höga trombocyter, leukocyter 
och i viss mån hemoglobin 

�  Kan minska förstorad mjälte 

�  Kan ibland påverka symptom 

�  Kan orsaka ökade besvär med låga värden men kan 
ibland förbättra anemi och trombocytopeni 

�  Minskning av fibros har beskrivits 



Ruxolitinib 

�  Jak-2 hämmare 

�  Indikation: sjukdomsrelaterad mjältförstoring och 
symptom vid myelofibros, polycytemia vera för 
patienter som inte har nytta av eller inte kan ta 
hydrea 



Ruxolitinib Phase III Trials—COMFORT-I 
Symptom Response 

From Verstovsek S, et al. N Engl J Med. 2012;366(9):799-807. Copyright © 2012 Massachusetts Medical Society. Reprinted with 
permission from Massachusetts Medical Society. 





Anemibehandling 

�  Erytropoetin 

�  Kortison 

�  Blodtransfusion 

�  Anabola steroider 

�  Luspatercept ASH 2018, MDS 



Tack! 


