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21 Fragen

zum Thema Polycythaemia vera

...und ein guter Link fur noch mehr Antworten
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Aderlass

»Warum brauche ich Aderldasse und wie lange?“

Aderlasse sind eine Standardtherapie bei Polycythaemia vera (PV). Sie dient dazu,
den Anteil roter Blutzellen (Erythrozyten) im Blut zu reduzieren. Damit soll der Ha-
matokrit-Wert unter 45% gehalten werden! Der Hamatokrit definiert den Volumen-
anteil fester Bestandteile am Blut und besteht hauptsachlich aus Erythrozyten.?

Der zeitliche Abstand zwischen den Aderlassen variiert je nach Patient! Es gibt
jedoch auch Grenzen fir diese Therapie. Wenn Sie zum Beispiel an krankheitsbe-
dingten Symptomen wie chronischer Mudigkeit oder starkem Juckreiz leiden, kann
lhre PV-Therapie angepasst werden. Ebenso dann, wenn Sie belastende Nebenwir-
kungen wie Schwindel oder Mudigkeit sptiren oder wenn die Durchflihrung fiir Sie
unverhéltnismaBig aufwendig wird.

Arztgesprach

»Was ist im Gesprach mit dem Arzt besonders wichtig?“

Bei der PV gibt es fiir lhren Arzt drei vorrangige Therapieziele: die Kontrolle der Er-
krankung (um Risiken wie Thrombosen zu senken), die Erhaltung lhrer Lebensquali-
tat und die Verhinderung von Folgeerkrankungen! Der Erfolg der Therapie kann in
vielen Bereichen durch Laborwerte und Untersuchungen festgestellt werden — zum
Beispiel anhand des >Blutbilds oder auch durch Ultraschalluntersuchung der Milz!

Andere Symptome der PV kann lhr Arzt jedoch nur durch lhre Mitteilung zur Kennt-
nis nehmen: haufige Symptome wie Mudigkeit, Juckreiz, friihes Sattigungsgeftihl
oder Konzentrationsstérungen.? Es ist also besonders wichtig, dass Sie Uber alle
Veranderungen lhres Befindens sprechen, da dies flir das Therapieziel sehr relevant
sein kann. Hilfreich kann hier der >MPN10 Symptomerfassungsbogen sein.3




Blutbild

»Warum sind regelméaBige Kontrollen der Blutwerte notwendig?“

Polycythaemia vera ist eine chronische Erkrankung, bei der im Knochenmark zu
viele Blutzellen produziert werden. Ein erhdhter Anteil von Blutzellen im Blut kann zu
teils schweren Komplikationen wie > Thrombosen oder >Schlaganfall fihren,?2 wenn
die Erkrankung nicht richtig behandelt oder regelmaBig beobachtet wird.

Mit einem Blutbild wird festgestellt, ob sich Ihre Blutwerte in einem normalen
Rahmen befinden oder erhoht sind. Hierbei wird zum Beispiel auf die Anzahl der
Erythrozyten, auf den Hamoglobinwert, auf den >Hamatokrit-Wert sowie auf eine
eventuell erhdhte Zahl von Thrombozyten (Blutplattchen) und Leukozyten (weiBe
Blutkorperchen) geachtet.

Fatigue / Miidigkeit

»Was kann ich gegen chronische Miidigkeit tun?“

Die Fatigue betrifft einen GroBteil der Patienten mit Polycythaemia vera: 92% der
PV-Patienten leiden an dieser dauerhaften Erschopfung.* Da mit einer Fatigue fast
zu allem die Energie fehlt, werden die Patienten im Alltag stark eingeschrankt: Kon-
takte verklimmern, Hobbys missen aufgegeben werden, sogar die Berufsfahigkeit
ist betroffen.®

Eine Ursache der Fatigue ist die Fehlregulation von Zy-

tokinen, die mit der Polycythaemia vera verbunden ist. q P

Bei Zytokinen handelt es sich um Botenstoffe, die im
Knochenmark freigesetzt werden. Eine erste Gegen- . J
maBnahme klingt tiberraschend: Kérperlich aktiv sein
hilft gegen Fatigue! Aber auch medikamentése Mdg-
lichkeiten bestehen: Zielgerichtete Therapien kdnnen

die Fehlregulation kontrollieren und die Gesamt-

Fatigue reduzieren. Starke Miidigkeit
(Fatigue)
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Hamatokrit

»Warum hat der Hamatokrit-Wert so eine groBe Bedeutung?“

Der Hamatokrit bezeichnet den Anteil Ihres Gesamtblutvolumens, der aus festen
Bestandteilen wie roten Blutzellen besteht. Bei der Polycythaemia vera werden zu
viele Blutzellen produziert. Dieses ,,Zuviel” an zellularen Blutbestandteilen ,verdickt“
das Blut und macht es zahfllssiger. Damit erhoht sich das Risiko, dass es zu Durch-
blutungsstérungen oder GefaBverschliissen kommt.2

Ein wichtiges Therapieziel ist es daher, den Hamatokrit unter 45% zu halten. Liegt
Ihr Hamatokrit-Wert Gber 45%, ist das ein Hinweis, dass die Therapie angepasst
werden sollte, um den Wert zu senken!

Haut

»Warum sollte ich bei einer PV besonders auf meine Haut achten?“

Bei einer Polycythaemia vera kdnnen sowohl durch die Erkrankung wie durch die
Behandlung bedingte Hautprobleme entstehen. Die Krankheit selbst kann Juckreiz
(>Pruritus) oder auch eine schmerzhafte Rétung der Haut verursachen.?

Therapiebedingte Probleme stehen im Zusammen- )
hang mit der Behandlung durch >Hydroxyurea, mit der ”~
die PV oft behandelt wird. Hier sind die Hauttrocken- ' ¢
heit zu nennen und sogenannte aktinische Kerato-

sen - tastbare Hautrauheiten, die eine Vorstufe von '
weiBem Hautkrebs sind. Beingeschwiire (Ulzerationen)

koénnen krankheits- oder therapiebedingt sein.? Achten

Sie auf alle Hautveranderungen - checken Sie lhre

Haut regelmaBig. Juckreiz und
Brennen der Haut
(oft verstarkt durch
Wasserkontakt)
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Hydroxyurea

»Wann wird diese Therapie bei der PV eingesetzt?“

Abhangig von Ihrer personlichen Risikoeinstufung kann Ihr Arzt auch eine zyto-
reduktive Therapie verschreiben. Die zytoreduktive Therapie dient dazu, die hohe
Zahl der Blutzellen zu senken. Haufig wird der Wirkstoff Hydroxyurea eingesetzt, um
die Zellzahlen zu reduzieren. Bei einer Therapie mit Hydroxyurea kénnen allerdings
Hautprobleme auftreten.? Achten Sie deshalb auf alle Veranderungen der >Haut.

Ein Alter 260 Jahre und bereits erlittene thrombotische Ereignisse bedeuten ein
hohes Risiko fur erneute Thromboembolien und sind deswegen eine Indikation fiir
den Einsatz einer Blutzellzahl-senkenden Behandlung. Doch auch bei Niedrigrisiko-
Patienten konnen sich Griinde fiir eine zytoreduktive Therapie ergeben, vor allem
eine zunehmende Blutzellenbildung, ein steigendes Risiko fir Thromboembolien und
Blutungen sowie anderweitig nicht kontrollierbare belastende Symptome!

Januskinase (JAK)

,Wie kommt es eigentlich zur Uberproduktion von Blutzellen?“

Fast alle Patienten mit einer Polycythaemia vera haben eine genetische Verande-
rung in ihren blutbildenden Zellen: die Mutation der Enzyme Januskinase

1und 2 (kurz JAK1 und JAK?2)® Enzyme sind EiweiBe im Korper, die biochemische
Prozesse steuern. Besonders das JAK2-Enzym spielt eine wichtige Rolle bei der
Blutbildung: Normalerweise schaltet es die Vermehrung der blutbildenden Zellen
nach Bedarf an oder aus.

Doch durch die Mutation des JAK2-Enzyms steht dieser fehlerhafte Schalter
standig auf ,ein“. Die Folge ist eine unkontrollierte Uberproduktion von Blut-
kdrperchen - insbesondere von roten. Eine zielgerichtete Therapie kann in
diesen gestorten Signalweg kontrollierend eingreifen!
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Knochenmarkuntersuchung

»Warum ist die Knochenmarkpunktion so wichtig?“

Fir die sichere Diagnose, ob es sich wirklich um eine Polycythaemia vera handelt,
ist in der Regel auch eine Untersuchung des Knochenmarks notwendig.? Die Kno-
chenmarkprobe zeigt unter dem Mikroskop, ob und wie die blutbildenden Zellen des
Knochenmarks verandert sind. Auf diese Weise kann der Arzt in den meisten Fallen
eine Polycythaemia vera diagnostizieren oder ausschlieBen.?

Bei der Knochenmarkuntersuchung entnimmt ein Arzt eine kleine Menge Knochen-
mark direkt aus dem Beckenknochen fiir die Laboranalyse. Der Arzt betaubt das
umliegende Gewebe mit einem ortlichen Betaubungsmittel (Lokalanésthetikum). Die
verwendete Punktionsnadel ist hohl und stanzt bei diesem Vorgang einen winzigen
Zylinder aus dem Knochen und Knochenmark heraus.?

Kontrolluntersuchungen
»Welche regelméaBigen Untersuchungen brauche ich?“

Die regelmaBige arztliche Betreuung ist bei einer chronischen Erkrankung wie der
Polycythaemia vera sehr wichtig. Nach der Diagnose durch den Facharzt kann lhr
Hausarzt die regelmaBigen Blutuntersuchungen durchfiihren. lhr Krankheitsverlauf
und lhr Befinden sind entscheidend dafiir, wie oft welche Untersuchungen stattfinden!

RegelmaBig sollte die Blutuntersuchung zur Kontrolle lhres Hamatokrit und der
Thrombozytenzahl stattfinden. Die Abstéande kénnen zwischen Tagen und Monaten
liegen! Etwa vierteljahrlich sind Untersuchungen zu Erkrankungsverlauf, moglichen
Komplikationen und Nebenwirkungen sinnvoll. Etwa jahrlich sollte ein Ultraschall
wegen einer moglichen MilzvergroBerung vorgenommen werden!




MPN Patiententage

»Was kann ich von einem Besuch eines Patiententags erwarten?“

Die MPN Patiententage sollen Patienten und Angehdrigen die Moglichkeit geben,
mit medizinischen Experten fiir Myeloproliferative Neoplasien (MPN) und mit an-
deren Betroffenen ins Gesprach zu kommen. Im Mittelpunkt stehen die drei MPN-
Erkrankungen Polycythaemia vera (PV), Myelofibrose (MF) und Chronische Myelo-
ische Leukamie (CML). Neben dem Gesprach mit Experten gibt es auch Vortrage
zu wichtigen Aspekten der Erkrankungen. Jetzt kdnnen Sie auch online einfach
und bequem von zu Hause teilnehmen. Veranstaltungsorte und Termine erfahren
Sie auf www.leben-mit-pv.de und www.mpn-patiententage.de.

MPN10 Symptomerfassungsbogen

»Wozu dient der MPN10 Symptomerfassungsbogen?*

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen hilft lnnen, die Symptome Ihrer Erkrankung
konsequent zu erkennen, zu erfassen, zu bewerten und fur Ihren Arzt zu doku-
mentieren. Er soll zudem zeigen, wie sehr (oder wenig) Symptome Ihren Alltag
beeinflussen. Die Bewertung der Symptome erfolgt tiber eine Skala von 1 bis 10.

So koénnen Sie die Schwere Ihrer Symptome beurteilen und tber den Vergleich der
Gesamtwerte die Entwicklung verfolgen. Der MPN10 Symptomerfassungsbogen ist
als Download verfligbar unter: www.leben-mit-pv.de. Alternativ kénnen Sie auch den
MPN Tracker nutzen: www.mpntracker.com/de-DE.

Pruritus / Juckreiz

»Kann man gegen den Juckreiz bei Polycythaemia vera etwas tun?“

Bei den durch die PV verursachten Problemen ist der Juckreiz oder Pruritus be-
sonders belastend: Er tritt bei bis zu 65% der Patienten auf.* Vor allem nach dem
Kontakt mit Wasser kann ein brennender Schmerz auftreten, der bis zu 40 Minuten
anhalten kann. Juckreiz in der Nacht kann den Schlaf und die Leistungsfahigkeit be-
eintrachtigen. Fir den Juckreiz gibt es keine Standardbehandlung, da die Ursache
noch nicht gentigend erforscht ist. Schrankt der Juckreiz jedoch die Lebensqualitat
zu sehr ein, kann der Einsatz von zielgerichteten Therapien die Symptome reduzieren.?
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Reisen

,Muss man beim Verreisen etwas besonders beriicksichtigen?“

Grundsatzlich steht bei einer gut kontrollierten Polycythaemia vera einer Reise
nichts im Wege. Auf ein paar Dinge kénnen Sie jedoch im Vorfeld achten. Bevor es
losgeht, empfiehlt sich ein Arztbesuch. Nehmen Sie auf die Reise Unterlagen (z.B.
einen Arztbrief) mit, die lhre Erkrankung dokumentieren, damit Arzte ggf. iiber eine
schnelle Information verfligen.

Nehmen Sie lhre Medikamente in ausreichender Menge mit — und denken Sie auch
wahrend der Reise an die regelmaBige Einnahme. Das Fliegen ist ein zusatzlicher
Risikofaktor fiir Thrombosen.? Beugen Sie vor — mit ausreichendem Trinken, der
Wahl eines Gangplatzes und maoglichst viel Bewegung.

Risiken
,,Gibt es bei der Polycythaemia vera besondere Risiken?“

Die Polycythaemia vera ist eine chronische Erkrankung, bei der die Blutbildung im
Knochenmark gestort ist. Es werden zunachst zu viele Blutkdrperchen gebildet,
hauptsachlich rote. Aus dieser Grunderkrankung folgen die spezifischen Risiken.
Wegen der Verdickung des Blutes besteht ein erhéhtes Risiko flir GefaBprobleme
wie Thrombosen, Herzinfarkt und Schlaganfall.?

Im Verlauf der Erkrankung besteht die Gefahr einer MilzvergréBerung, weil die Blut-
bildung in die Leber bzw. Milz ausgelagert wird. Da in der spaten Phase weniger
Blutzellen gebildet werden, kann es auch zu einer Blutarmut kommen (Mangel an
roten Blutkdrperchen) bzw. zu erhéhter Blutungsneigung (Mangel an Blutplattchen).
Eine regelmaBige Kontrolle ist deshalb unerlésslich, damit Sie die jeweils richtige
Therapie erhalten.?




Schlaganfall

»Wie kann ich einen Schlaganfall erkennen?“

Wegen der Uberproduktion roter Blutzellen haben Sie bei einem nicht kontrollierten
und nicht gut eingestellten Hamatokrit bei der Polycythaemia vera ein erhdhtes
Risiko fiir GefaBkomplikationen. Ein Schlaganfall ist eines dieser Risiken.?2 Symp-
tome eines Schlaganfalls konnen dieselben sein wie die einer voriibergehenden
Durchblutungsstérung des Gehirns: Seh- oder Sprachstérungen, Lahmungserschei-
nungen, Schwindel und Gangunsicherheit.

Lassen Sie sich bei starkeren oder anhaltenden Symptomen mdglichst direkt in ein
Krankenhaus mit einer Schlaganfall-Akutstation fahren (Stroke Unit).

Sport

»Kann ich mit einer Polycythaemia vera sportlich aktiv sein?“

Kérperliche Aktivitét hat positive Auswirkungen auf lhr Befinden und wird von Arzten
auch nach schwereren Erkrankungen schon in der Rehabilitation empfohlen. Es gibt
viele Bereiche, in denen Sie von korperlicher Aktivitat profitieren: Sie verbessern
den Blutfluss und verringern damit das erhéhte Thromboserisiko, senken damit ggf.
auch das Risiko flr Herzinfarkt und >Schlaganfall und beeinflussen positiv die chro-
nische Mudigkeit bei der PV (>Fatigue).

Sprechen Sie mit lhrem Arzt bzw. einem Physio- oder Sporttherapeuten tber lhre
Maoglichkeiten, regelmaBig korperlich aktiv zu werden, welche Belastungen bzw.
Sport- und Bewegungsarten fiir Sie in Frage kommen und wie oft Sie Sport treiben
kénnen.




Symptome

»Auf welche Symptome kann ich bei der
Polycythaemia vera achten?“

Die PV hat viele Gesichter, so kbnnen Symptome auf- q ?
treten, die oft gar nicht als krankheitsbedingt erkannt .

werden. Diese Symptome kdnnen jedoch lhre Leis- ! J
tungsfahigkeit und Lebensqualitat stark einschranken.

Besonders haufig sind >Pruritus (Juckreiz) und die

>Fatigue. Darliber hinaus konnen aber auch Fieber,

NachtschweiB, Konzentrationsstérungen, Oberbauch- Starke Miidigkeit
schmerzen und friihes Sattigungsgefiihl auftreten.? (Fatigue)

Oberbauchschmerzen und Sattigungsgefihl konnen auf eine MilzvergréBerung
hinweisen. Nutzen Sie fiir die Erfassung von krankheitsbedingten Symptomen den
>MPN10 Symptomerfassungsbogen. Da die Erhaltung der Lebensqualitat ein The-
rapieziel ist, kann |Ihr Arzt bei Auftreten der genannten Symptome eine entsprechen-
de Therapie einleiten.

Thrombosen

,sWas sind Thrombosen?“

Zu viele rote Blutzellen verdicken Ihr Blut und erhéhen Ihr Risiko, eine Thrombose
(Blutgerinnsel) in den groBeren BlutgefaBen zu erleiden. Wenn ein Gerinnsel eine
wichtige Arterie blockiert, kann das einen Herzinfarkt oder Schlaganfall auslésen.
Wenn ein Gerinnsel eine Vene blockiert, kann eine tiefe Venenthrombose (TVT) ent-
stehen und sogar zu einer lebensbedrohlichen Lungenembolie fiihren.

Eine TVT ist ein Blutgerinnsel in einer tiefen Vene, hauptsachlich in den Beinen. Eine
Lungenembolie kann auftreten, wenn das durch eine TVT verursachte Gerinnsel
sich abldst, im Blutstrom weiterwandert und eine der Lungenarterien verstopft. Eine
gute Erndhrung, ausreichend Getréanke (2 | Wasser), Nichtrauchen, viel Bewegung
und nicht zu langes Sitzen kénnen das Risiko von Thrombosen verringern.2
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Zielgerichtete Therapie

»Was heiBt zielgerichtet genau?“

Zielgerichtete Therapien sind erst seit wenigen Jahren bei der Behandlung der
Polycythaemia vera im Einsatz. lhre Wirkung beruht auf einem sogenannten JAK-
Inhibitor. Das bedeutet, dass das Medikament eine Januskinase hemmt, ein EiweiB,
das eine entscheidende Rolle in einem Signalweg zur Zellteilung im Knochenmark
spielt!

Bei vielen PV-Patienten sind die Januskinasen {iberaktiv und 16sen so die Uber-
produktion von Blutzellen aus. Da der JAK-Inhibitor die Aktivitat der Januskinasen
direkt in der Zelle hemmt und somit kontrollierend in den Signalweg eingreifen
kann, hei3t die Therapie zielgerichtet!

Zytoreduktive Therapie

»Wie wirken zytoreduktive Therapien?“

,Zyto* als Wortbildungs-Element bedeutet ,die Zellen betreffend”. Zytoreduktiv heil3t
eine ,die Zellen betreffende Reduktion“. Eine zytoreduktive Therapie ist also eine
Behandlung, die generell die Zellbildung hemmt, um die Anzahl der Zellen zu sen-
ken.?2 Dabei wirkt diese Therapie unspezifisch auf alle Zellen des Korpers.

In der Therapie der PV werden vor allem Hydroxyurea und auch Interferon als zyto-
reduktive Therapien eingesetzt. Vor allem Hydroxyurea wird dann eingesetzt, wenn
der Aderlass alleine nicht mehr zur Kontrolle des Hamatokrit ausreicht! Hydroxyurea
kann jedoch eventuell auftretende >Symptome nicht lindern.




Haben Sie noch offene Fragen
zum Thema Polycythaemia vera?
Ihre Arztin oder Ihr Arzt ist in
jedem Fall der erste Ansprech-
partner. Viele grundlegende Infor-
mationen zur PV, zu Themen wie
Diagnose, Symptome, Therapien,
Therapieanpassung und Lebens-
qualitat, finden Sie auch auf dieser
speziell fur Patienten und Angeho-
rige entwickelten Website:
www.leben-mit-pv.de

> NOVARTIS

Novartis Pharma GmbH,
Roonstr. 25, 90429 Niirnberg
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