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Wprowadzenie
Szanowny Pacjencie! Szanowny Czlonku Rodziny!

Czerwienica prawdziwa, w skrdcie PV, jest rzadka chorobg, o ktdrej
najprawdopodobniej nie styszale$ przed diagnoza.

Dzigki niniejszej broszurze lepiej zrozumiesz swojg chorobe i leczenie, a takze
dowiesz sie, jak zy¢ z PV w mozliwie najlepszy sposob. Broszura jest jedynie
rodzajem przewodnika i nie zastepuje rozmowy z lekarzem. Im bardziej otwarcie
porozmawiasz z zespolem terapeutycznym o swoim samopoczuciu, tym latwiej
bedzie dostosowac leczenie do twoich indywidualnych potrzeb. W przypadku
dalszych pytan o chorobe lub leczenie skontaktuj sie z lekarzem, ktory

z przyjemnoscia udzieli ci dodatkowych porad i wsparcia.
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Szanowny Pacjencie! Szanowna Rodzino Pacjenta!

Diagnoza czerwienica prawdziwa jest dla wielu pacjentow i ich rodzin wstrzgsem.
Jest to przeciez choroba nowotworowa, a nowotwor to powazna sprawa.

Taka informacja obarczona jest wysokim lekiem i niepewnoscia.

Co sie ze mngq stanie i jaka bedzie moja przysztosc¢?

Dlatego, chce na wstepie ponizszego informatora dostarczy¢ Panstwu kilku istotnych
informacji. Faktem jest, ze czerwienica prawdziwa jest chorobg nowotworowa.

Ma charakter przewlekly i nalezy do tzw. nowotwor6ow mieloproliferacyjnych

i chorob rzadkich. To powazna choroba moggca doprowadzi¢ do niekorzystnego
finatu. Jednak, gdy sie ja dobrze leczy i dba, zeby nie pojawily sie powiklania,

to mozna osiggnac przezycie, ktore jest zblizone do tego w zdrowej populacji.

Mamy obecnie do dyspozycji bardzo skuteczne metody leczenia, dlatego warto
skontaktowac sie ze specjalistg, poddac sie leczeniu i fachowej opiece medyczne;.

Dodatkowo w celu dostarczenia wiekszej wiedzy oddajemy w Panstwa rece broszure
dla pacjentéw i ich rodzin, aby zmniejszy¢ niepokoj zwigzany z diagnoza oraz
dostarczy¢ praktycznych informacji dotyczacych zycia z czerwienicg prawdziwag.

Mamy nadzieje, ze w ten sposob ulatwimy zrozumienie tej jednostki chorobowe;j
i przyblizymy mozliwo$¢ powrotu do normalnego zycia.

Prof. dr hab. n. med. Tomasz Sacha
Kierownik Katedry i Kliniki Collegium Medicum Uniwersytetu Jagielloriskiego




wiele twarzy [ ]




e Czym jest czerwienica prawdziwa (PV)?

Czerwienica prawdziwa (PV) jest przewlekia chorobg komorek wytwarzajacych
krew (krwiotworczych) w szpiku kostnym. Powoduje ona nadmierna produkcje
krwinek, a w szczegolnosci krwinek czerwonych (erytrocytéw). Moze jednak
obejmowac takze wzrost liczby krwinek biatych (leukocytow) i ptytek krwi
(trombocytow). Zwiekszona produkcja krwinek podnosi stezenie statych
skladnikow we krwi, w wyniku czego staje sie ona bardziej lepka. Poniewaz
wiekszo$¢ roznych krwinek to erytrocyty, stanowigce 99% calkowitej objetosci
komorek krwi, majg one najwiekszy wplyw na wilasciwosci przeptywu krwi.

Hematokryt — kluczowy wskaznik choroby

Procentowy stosunek statych i ptynnych sktadnikéw krwi wskazuje poziom
hematokrytu (Hct). Warto$¢ hematokrytu réwna 45 oznacza, ze krwinki
stanowia 45% calkowitej objetosci krwi. Poniewaz krwinki czerwone zawieraja
czerwony barwnik krwi (hemoglobing, Hb), ktory wigze sie z tlenem — w ten
sposOb umozliwiajac jego transport — odnotowuje sie rowniez podwyzszone
stezenie hemoglobiny we krwi, gdy odsetek krwinek czerwonych jest wyzszy.
Dane z badan wykazaty, ze zmniejszenie hematokrytu do wartos$ci ponizej 45%
prowadzi do istotnego zmniejszenia ryzyka zakrzepicy i znaczacej poprawy
wskaznikow przezycia.



Zagrozenia zwigzane z choroba

Gdy krew staje sie bardziej lepka z powodu wysokiej liczby krwinek czerwonych,
wzrasta ryzyko zaburzen krazenia i niedroznosci naczyn. O zakrzepicy mowimy,
gdy taki zakrzep miejscowo blokuje naczynie krwionos$ne, a o zatorowosci — gdy
zakrzep sie przemieszcza, np. w kierunku serca lub mézgu, powodujac ryzyko
zawahu serca lub udaru mozgu. Zob. strona 12.

HEMATOKRYT
-
Osocze krwi
Osocze =
: Trombocyty + leukocyty ok. 1%
Hematokryt 1 Erytrocyty 44%

Wartos¢ hematokrytu rowna 45 oznacza, ze krwinki
stanowia 45% catkowitej objetosci krwi.
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Krwiotworcze komorki
macierzyste w szpiku
kostnym
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Losowa mutacja (mutacja Nadmierne namnazanie sie
kinazy Janusa 2, JAK2) zmutowanej komorki
w materiale genetycznym macierzystej

komérki macierzystej

Prof. dr Wolf:

»Czqsteczka JAK2 odgrywa waznq role w przekazywaniu
sygnatow w krwiotwdrczych komorkach szpiku kostnego.
Dziala jak przelqcznik swiatta. Po jego wlgczeniu komdrka
jest stymulowana do wzrostu i podziatu. Jesli przetqcznik
jest wytgczony, nie ma bodZca do wzrostu. Zmiana
genetyczna w tej czqsteczce, tj. mutacja JAK2, powoduje,
ze przelqcznik pozostaje stale wiqczony, co umozliwia
komdrkom niekontrolowane namnazanie sie.“



PV - nowotwor krwi

Biorgc pod uwage mutacje komérek macierzystych, Swiatowa Organizacja Zdrowia
(WHO) klasyfikuje PV jako nowotwor krwi (nowotwdr mieloproliferacyjny).
Nie jest to agresywna posta¢ nowotworu, lecz choroba przewlekla.

Poza PV do kategorii nowotworow mieloproliferacyjnych naleza inne przewlekle
choroby krwi, w przebiegu ktérych dochodzi do zwiekszonego tworzenia sie
komorek. Sa to np. nadplytkowosc samoistna, w ktorej dochodzi do nadmiernego
wytwarzania przede wszystkim plytek krwi, oraz pierwotne wldéknienie szpiku
(mielofibroza), w przypadku ktérego krwiotwdrcze komorki szpiku kostnego

sg stopniowo zastepowane przez komorki tkanki tgcznej. Te trzy choroby maja
wiele wspdlnych cech, jesli chodzi o sposéb rozwoju, a we wczesnych stadiach
nie zawsze sg tatwe do odroznienia.

PV rodzni sie od innych choréb nowotworowych krwi tym, ze jej
progresja nie jest agresywna, ale przewlekla. Przy prawidlowym
1 konsekwentnym leczeniu mozna 0siaggnac przezycie
porownywalne ze zdrowa populacja

PV jest bardzo rzadko przekazywana dzieciom przez rodzicéw. Zmiany genetyczne
w komarkach szpiku kostnego pojawiaja sie spontanicznie i przypadkowo w ciggu
zycia pacjenta, czyli jest to choroba nabyta. PV moze wystapi¢ w kazdym wieku,
cho¢ najczesciej obserwuje sie ja miedzy 50. a 70. rokiem zycia. Nie sg znane zadne
szczegolne czynniki ryzyka rozwoju choroby. W wiekszosci przypadkow postepuje
ona powoli, a oczekiwana diugos¢ zycia jest tylko nieznacznie skrocona pod
warunkiem $cistego monitorowania choroby i stosowania odpowiedniego leczenia.

11
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Czerwienica prawdziwa: fakty

Rzadki nowotwor krwi

Na ogét wystepuje u 0séb powyzej
50. roku zycia

Zwiekszona produkcja krwinek,
gtéwnie krwinek czerwonych, ale tez
krwinek biatych i ptytek krwi

Przyczyna: zmiany genetyczne
(gtéwnie mutacja JAK2) w komoérkach
krwiotworczych w szpiku kostnym,
wystepujgce samoistnie w ciggu zycia
pacjenta

Konsekwencja: wzrost stezenia statych
sktadnikéw krwi, tj. wzrost hematokrytu
i zwiekszenie lepkosci krwi

Mozliwe powiktania: zaburzenia
krazenia, zakrzepica, zatorowos¢,
zawat serca i udar mézgu




»,Pacjenci moga

prowadzié¢
Komentarze lekarzy specjalizujacych sie normalne
w chorobach krwi (hematologow) s e s
na temat PV: ZYCIe
Zycie z PV

Prof. dr T. Sacha:

»Dla wiekszosci hematoonkologow leczenie czerwienicy prawdziwej nie nalezy do
trudnych zadan. Ze wzgledu jednak, ze leczenie musi by¢ prowadzone przez okres wielu
lat i jego celem jest zapewnienie jak najlepszego komfortu przezycia porownywalnego do
0s0b ze zdrowej populacji wymagane jest doswiadczenie pozwalajqce na zaplanowanie
optymalnego, dtugotrwatego leczenia. Konieczna jest doktadna analiza objawow
wystepujgcych u danego Pacjenta, ocena indywidualnego profilu ryzyka, poznanie jego
stylu zycia, chordb towarzyszqcych oraz oczekiwari dotyczqcych procesu leczenia.
Bardzo istotna jest modyfikacja stylu zycia (o ile jest to konieczne), wprowadzenie
zasad zdrowego zywienia (najlepiej w konsultacji z dietetykiem), pozbycie sie nadwagi,
rzucenie palenia, aktywnosc¢ fizyczna i odpowiednie nawadnianie organizmu. Niezwykle
wazne jest rowniez optymalne leczenie schorzen towarzyszqcych pod kontrolg

innych specjalistow jak np. nadcisnienia lub cukrzycy. Powyzsze czynniki pozwalajq

w znacznym stopniu zredukowac ryzyko powiktan zakrzepowych w uktadzie sercowo
—naczyniowym i osiggnqc jeden z gtownych celow leczenia. Odpowiednio prowadzona
terapia tej choroby nie niesie ze sobq istotnych uciqzliwosci ani ograniczen dla
prowadzonego trybu zycia.“
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Zycie z PV

Prof. dr J. Géra-Tybor:

»Celem terapii jest dobra kontrola choroby, czyli stabilne utrzymanie poziomu
hematokrytu <45%, normalizacja liczby krwinek biatych i ptytek krwi, zmniejszenie
ryzyka powiktan zakrzepowo-zatorowych oraz transformacji do mielofibrozy

i ostrej biataczki szpikowej. Dodatkowo najnowsza wiedza wskazuje na zasadnosc
zmniejszania zawartosct zmutowanego allelu JAK2 V617F, ktory wystepuje

u okoto 95 proc. chorych., co prawdopodobnie wptywa na zmniejszenie ryzyka
powikitan zakrzepowych i transformacji choroby. Czas przezycia prawidtowo
leczonego pacjenta nie rézni sie istotnie od czasu przezycia rowiesnikow nie
chorujgcych na czerwienice prawdziwg. Bardzo istotna jest wiedza chorego

na temat czynnikow niezaleznych od choroby, a wptywajqcych bardzo istotnie

na ryzyko powiktan zakrzepowych takich jak: cisnienie tetnicze krwi, stezenie
cholesterolu i glukozy, aktywnosc¢ fizyczna, waga ciata, niepalenie papierosow.“

Prof. dr Kiladjian:

»Ta choroba czesto przeraza ludzi, poniewaz zalicza sie jq do kategorii nowotworow.
Tak, PV oficjalnie nalezy do tej szerokiej kategortii, ale w Zaden sposob nie mozna jej
poréwnac z obecnosciq guza ani ryzykiem przerzutow. Choroba nie jest agresywna,
lecz przewlekla. Postepuje dtugotrwale i nalezy regularnie kontrolowac morfologie
krwi pacjenta, przynajmniej dwa, trzy razy w roku. PV tatwo sie leczy, a pacjenci
mogq prowadzi¢ normalne zycie bez ograniczen. Nie powinni dac sie zwies¢
przerazajgcym opowiesciom w sieci, poniewaz publikujq tam gtéwnie pacjenci,
ktdrzy majq problemy lub skupiajq sie tylko na nich. Jest wielu pacjentow z PV,
ktorzy sq zadowoleni ze swojego zycia, ale rzadko dzielq sie tym w internecie.
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Nie cierp
W ciszy —

porozmawiaj
z lekarzem

Jakie objawy i powiklania
e MoOga wystapic?

Nie u kazdego pacjenta wystepuja objawy we wczesnym stadium
choroby. Moga one réznic sie u poszczegélnych osob, w tym pod wzgledem
nasilenia i czesto zmieniajg sie w trakcie choroby. PV czasami wykrywa sie
przypadkowo podczas rutynowej morfologii krwi, ktéra ujawnia podwyzszony
poziom hematokrytu lub podwyzszone stezenie hemoglobiny.

Lepka krew i zaburzenia krazenia — najczestsze

przyczyny objawow

Objawy pojawiaja sie dos¢ czesto z powodu lepkosci i zwiekszonej objetosci krwi.
Naleza do nich: zaczerwieniona cera, sine/czerwone przebarwienia skory, bole
glowy i podwyzszone cis$nienie krwi (nadcisnienie tetnicze). U pacjentow moga
rowniez wystapi¢ zaburzenia krazenia w postaci zaburzen widzenia, dretwienia
lub bolesnego rumienia (zaczerwienienia), obrzeku, Swigdu lub pieczenia palcow
stop i rak (tzw. erytromelalgia), przede wszystkim pod wplywem ciepla. Czasami
wystepuja tez zawroty glowy i szumy uszne, skurcze miesni tydek lub béle
stawow i koSci. Jedli liczba plytek krwi jest znacznie podwyzszona, pacjenci moga
dodatkowo doswiadcza¢ krwawienia z nosa i dzigset.

16



e 90%

@ @ przewlekte

zmeczenie

70%

sSwiad prawie nie
\ / do zniesienia

@ 0 &) 58%

nocne poty

Najczestsze objawy:

Az 90% pacjentow z PV skarzy sie na
przewlekle zmeczenie, a 70% — na
trudny do zniesienia $wigd. W wielu
przypadkach jest on wywolywany
przez kontakt z wodg, np. gorace
kapiele/prysznice (tzw. Swiad wodny).
Czesto wystepuja rowniez nocne
poty. Objawy obejmujace gorna czes¢
brzucha moga wynika¢ z powiekszenia
$ledziony (splenomegalii),

poniewaz coraz czesciej bierze ona
udzial w zadaniach zwigzanych

z tworzeniem, gromadzeniem
irozkladaniem komorek krwi

z powodu nieprawidlowego
funkcjonowania szpiku kostnego.

Wiekszosci tych objawOw nie mozna
na poczatku z cala pewnoscia
zidentyfikowac jako PV, gdyz moga one
miec¢ tez inne przyczyny. Konieczne sa
zatem dalsze badania specjalistyczne
w celu ostatecznego rozpoznania
czerwienicy prawdziwej.
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Informacje zwrotne od pacjentow:
istotne znaczenie maja objawy PV

Prof. dr Kiladjian:

»Dla hematoonkologéw nowotwdr mieloproliferacyjny nie nalezy
do kategorii chorob agresywnych. Niekiedy prowadzi to do
nieporozumien podczas rozmow z pacjentami. Dla pacjentow z PV
jednak pewne objawy, takie jak pocenie sie lub swiqd, sq prawie
nie do zniesienia, przede wszystkim jesli koriczq sie na przyklad
unikaniem kontaktu z wodgq (prysznicow, kgpieli). Powinni zatem
byc otwarci i szczerze rozmawiac z lekarzem o tym, jak bardzo
dokuczajq im objawy.“
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Mozliwe objawy PV

Przewlekte zmeczenie
- Swiad (zwtaszcza w kontakcie z woda)
« Bole gtowy
« Zaczerwieniona cera
« Zaczerwienienie i obrzek palcéw
stop irak
» Dretwienie i mrowienie palcéw stop i rak
» Nocne poty
« Zawroty gtowy, mgta mézgowa
« Zaburzenia widzenia

« Uczucie ucisku w lewej gérnej czesci
brzucha (powiekszona sledziona)

- Bol stawow/kosci

19



Pomoz

zidentyfikowac
zagrozenia

Mozliwe powiklania PV

Najpowazniejszym objawem PV jest niedroznos¢ naczyn krwionosnych
spowodowana zakrzepami krwi i ich konsekwencjami, ktére sa znane jako
zdarzenia zakrzepowo-zatorowe. W tym przypadku otaczajaca tkanka nie
otrzymuje juz wystarczajgcej ilosci tlenu i moze obumierac. Jesli dotyczy to duzych
naczyn krwionos$nych, taki proces moze prowadzi¢ do niewydolnos$ci narzaddéw.

Krétkotrwale zablokowanie matych naczyn krwiono$nych w mézgu moze
spowodowac tymczasowe przerwanie doplywu krwi na ograniczonym obszarze
(przemijajacy atak niedokrwienny). W zalezno$ci od zajetego obszaru méozgu
moze sie to przejawiac krotkotrwatymi zawrotami glowy, zaburzeniami mowy,
dezorientacja, zaburzeniami widzenia, niestabilnym chodem lub brakiem czucia

w niektorych cze$ciach ciala. Przemijajace ataki niedokrwienne okresla sie rowniez
jako mini udary, poniewaz powodujga podobne objawy. W przeciwienstwie jednak do
udaru objawy te szybko ustepuja — w ciagu kilku godzin (najpdzniej po 24 godzinach)
-1 calkowicie zanikajga. Mimo to przemijajace ataki niedokrwienne nalezy

traktowac powaznie, poniewaz sg one wczesnym sygnatami ostrzegawczymi udaru
mozgu i wymagaja odpowiedniego leczenia. Nie ryzykuj zatem i informuj lekarza

o wszystkich objawach, nawet jesli nie trwajg one zbyt diugo.
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Przemijajacy atak niedokrwienny
Udar moézgu

Zawat serca

Zakrzep krwi w ptucach (zatorowos¢ ptucna)
Zakrzepica zyt gtebokich

Zakrzepica zyt jamy brzusznej

Zwiekszona sktonnos¢ do krwawien
(u pacjentéw z chorobg von Willebranda)
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Udar mézgu

Zawal serca

Zatorowos$c¢ ptucna

Zakrzepica zyt gtebokich

ZAGRAZAJACE ZYCIU POWIKLANIA PV
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Szybkie dzialanie ratuje zycie

Powazne i potencjalnie zagrazajgce zyciu powiklania PV obejmujg niedroznosc
duzych naczyn krwionos$nych, ktore moga dotyczyc¢ tetnic (z krwia bogata w tlen)
lub zy} (z krwig uboga w tlen). Niedrozno$c tetnicy w sercu moze powodowac
zawal serca, a w mézgu — udar mozgu. Jesli zakrzep krwi przemiesci sie do ptuc
i zablokuje tetnice ptucna, prowadzi to do zatorowosci ptucne;j.

Wystepuja wtedy zazwyczaj dusznosc i bol w klatce piersiowej i moze dojs¢

do niewydolnosci kragzeniowej. W kazdym przypadku konieczne jest szybkie
dzialtanie.

Niedroznosc¢ zyly glebokiej w nodze nazywana jest zakrzepica zyl glebokich.
Moze si¢ ona objawiac bolesnym obrzekiem, czerwonawym przebarwieniem
skdry i uczuciem ciepta w nodze. Jesli zakrzep sie uwolni i przemiesci do ptuc,
istnieje ryzyko zatorowosci plucnej. Zakrzepica moze rowniez wystapi¢ w duzych
zylach jamy brzusznej (zyle wrotnej, Sledzionowej, zylach watrobowych).
Bardzo rzadkim powiklaniem jest zwiekszona sklonnos¢ do krwawien, ktora
czasami wystepuje przy znaczacym wzroscie liczby plytek krwi (trombocytow),
dodatkowo zbiegajacym sie z zaburzeniem (choroba von Willebranda). Ptytki
krwi nie moga juz penic¢ swojej podstawowej funkgcji, tj. uszczelniania naczyn
krwionos$nych przez krzepniecie, co moze prowadzi¢ do ciezkiego krwawienia
wewnetrznego lub zewnetrznego.
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Mozliwe dlugoterminowe skutki PV

PV nalezy leczy¢ mozliwie jak najszybciej, aby ztagodzi¢ objawy, uniknac
powaznych powiklan i zapobiec przeksztalceniu si¢ stanu w inng chorobe

na pdzniejszym etapie.

U niektorych oséb diugotrwale cierpiacych na PV dochodzi do zmiany
(transformacji) szpiku kostnego. Komorki krwiotworcze sg czesciowo
zastepowane przez komorki tkanki 1gcznej, co ogranicza tworzenie sie krwi.
Nazywa sie to wtornym wldéknieniem szpiku lub wléknieniem szpiku

w nastepstwie PV. Poczatkowo nastepuje poprawa zbyt duzej ilo$ci krwi, ale
w dtuzszej perspektywie doplyw krwi moze by¢ niewystarczajacy, co prowadzi
do anemii (niedokrwistosci). Nie tylko szpik kostny, lecz takze sledziona i watroba
moga produkowac komdrki krwi. W narzadach tych dochodzi do zwiekszonego
wytwarzania krwi, co powoduje ich powiekszenie.

W bardzo rzadkich przypadkach PV moze sie przeksztalci¢ w ostra bialaczke
szpikowa (AML) w pdznym stadium choroby. Jest to spowodowane dalsza
degeneracjg komorek krwiotworczych w szpiku kostnym. Proces ten hamuje
dojrzewanie komorek krwi, uniemozliwiajgc im funkcjonowanie.

Czesto zbiega sie to ze znacznym wzrostem zmienionych krwinek bialych
(leukocytow). AML jest nowotworem zlosliwym, ktory bez leczenia szybko
postepuje i moze w krotkim czasie prowadzic¢ do Smierci, gtdwnie z powodu
krwawienia lub niemoznos$ci opanowania zakazen (niewydolnos$¢ uktadu
odpornosciowego). Jesli jednak pacjenci niezwlocznie otrzymaja kompleksowe
leczenie, istnieje szansa na calkowite wyleczenie.
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Wtérne widknienie szpiku

Ostra biataczka szpikowa (AML)

Transformacja szpiku kostnego w komorki tkanki tacznej

Niewystarczajaca podaz funkcjonujacych komoérek krwi:
anemia (niedokrwistosc)

Zmiany ztosliwe komorek krwiotwérczych
w szpiku kostnym

Gwattowny wzrost ilosci niefunkcjonalnych
komérek krwi

Choroba zagrazajaca zyciu
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Jak diagnozuje sie czerwienice
e prawdziwg?

Wyrazne wskazniki PV pojawiaja sie w morfologii krwi i badaniu klinicznym
(objawy, badanie przedmiotowe pacjenta). Konieczne sg jednak dalsze badania

w celu potwierdzenia rozpoznania PV.

Decydujgcymi czynnikami w morfologii krwi sa poziom hematokrytu i stezenie
hemoglobiny. Aby dokladniej wyjasnic lub potwierdzi¢ rozpoznanie, zazwyczaj
wykonuje sie badania szpiku kostnego i badania genetyczne pod katem zmian
w kariotypie i istotnych mutacji. Badania obrazowe, takie jak USG, sa rowniez
wazne dla oceny ewentualnego powiekszenia narzadéw (np. Sledziony). W ocenie
poziomu ryzyka dla pacjenta istotnymi czynnikami sg takze ocena ryzyka
sercowo-naczyniowego i badanie przedmiotowe.

DIAGNOZA PV
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Badania w diagnostyce PV

» Wywiad medyczny
- Wczesdniejsze objawy
- Istniejgce czynniki ryzyka powiktan
ze strony naczyn krwionosnych

- Istniejaca choroba serca lub ptuc

» Badanie przedmiotowe
- Wielkos¢ sledziony i watroby
- Wskazniki zaburzen krazenia

- Wskazniki choroby serca lub ptuc

» Badania krwi (wyniki badan
laboratoryjnych)

- Morfologia krwi: hematokryt, liczba
ré6znych komérek krwi, stezenie
hemoglobiny

- Parametry krzepniecia

- Stezenie zelaza

- Parametry czynnosci watroby

- Parametry stanu zapalnego
i wszelkie inne parametry

Badanie narzadow

- Badanie ultrasonograficzne jamy
brzusznej (watroby, sledziony)

- Czynnosc serca (EKG)

- Czynnos¢ ptuc

Biopsja aspiracyjna i trepanobiopsja

szpiku kostnego

- Badanie mikroskopowe, histologiczne
i cytogenetyczne pobranego szpiku
kostnego

Badanie w kierunku obecnosci mutacji
w genie JAK2, z badania krwi lub
szpiku kostnego
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Badanie krwi

W badaniu krwi okresla sie poziom hematokrytu oraz liczbe trzech poszczegélnych
rodzajow komorek krwi: krwinek czerwonych, krwinek biatych i ptytek krwi.

W przypadku czerwienicy prawdziwej wszystkie trzy linie komorkowe sg
zasadniczo podwyzszone, ale rzeczywisty zakres rozni sie u poszczegolnych
pacjentow i nie zawsze jest jasny na poczatkowym etapie. Czynnikami decydujacymi
o rozpoznaniu sg hematokryt i liczba krwinek czerwonych wraz z zawartoscia
hemoglobiny. Konieczne jest jednak regularne monitorowanie liczby komorek,
poniewaz moze sie ona zmienia¢ w przebiegu choroby i w zwiazku z tym wpltywac
na leczenie, ktorego wymaga pacjent. Inne kluczowe wartosci, ktore moga byc¢
zwigzane z chorobg, to np. stezenie zelaza i niektore parametry czynnosci watroby.

Do potwierdzenia rozpoznania PV stuza

nastepujace kryteria (zgodnie z WHO 2022)":

o Morfologia krwi:
Wartos¢ hematokrytu co najmniej 48% u kobiet i co najmniej 49% u mezczyzn
lub

stezenie hemoglobiny co najmniej 16,0 g/dl u kobiet i co najmniej 16,5 g/dl
u mezczyzn

» Badanie szpiku kostnego (punkcja i trepanobiopsja):

Zwiekszenie liczby wszystkich trzech linii komorkowych, ktdre nie jest
prawidtowe dla wieku (krwinek czerwonych i biatych, ptytek krwi),
z charakterystycznymi zmianami w wygladzie komorek

- Badania genetyczne:

Obecnos¢ mutacji w genie JAK2, czasami zaburzenia kariotypu
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Badanie szpiku kostnego (aspiracja szpiku kostnego)

Badanie szpiku kostnego jest niezbedne, jesli wyniki badan krwi wykazuja
wartos$ci graniczne lub sg niejednoznaczne. Ponadto jest ono jedynym sposobem
ustalenia, czy u pacjenta z PV doszio juz do przeksztalcenia szpiku kostnego

w tkanke 1gczna (wtérne widknienie szpiku). Badanie to pomaga réwniez

w wiarygodnym odrdznieniu czerwienicy prawdziwej od innych chorob

0 podobnym charakterze (nadptytkowosci samoistnej, wtoknienia szpiku),

w ktorych wystepuja tez zmiany w komorkach krwi.

W celu zbadania szpiku kostnego lekarz najpierw podaje Srodek miejscowo
znieczulajacy, a nastepnie za pomoca specjalnej igly pobiera probke

tkanki z wnetrza kosci, zazwyczaj z miednicy. Probka tkanki jest barwiona
i badana pod mikroskopem przez specjaliste. Zwykle badanie prowadzi do
jednoznacznej diagnozy.

Badania genetyczne

Probki krwi moga zosta¢ wykorzystane do badania molekularnego pod katem
mutacji genetycznych. Mutacje JAK2 stwierdza sie u 98% pacjentow z czerwienicg
prawdziwg?. Wystepuje ona jednak nie tylko u tych pacjentéw, lecz takze u 0séb
pozostalymi dwoma nowotworami mieloproliferacyjnymi, cho¢ w znacznie
mniejszym stopniu.

Prof. Géra-Tybor:

~Mutacje JAK2 (kinazy Janusa 2) identyfikuje sie w specjalnych laboratoriach przy
uzyciu metod biologii molekularnej (genetycznych). Laboratoria czesto sprawdzajq
jedynie, czy mutacja wystepuje (tak lub nie). W razie potrzeby mogq rowniez
wykonac zroznicowany pomiar, czyli okreslic ilos¢ zmienionej JAK w stosunku do
ilosci prawidtowej JAK. Pozwala to na oszacowanie ryzyka okreslonych powikiar,
na przykitad zakrzepicy.“
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Jak leczy sie czerwienice Konsekwentne

® prawdziwg? leczenie jest
kluczowe dla
PV jest choroba przewlekla, ktdra na ogol nalezy leczy¢ powodzenia

przez cale zycie pacjenta. Poniewaz jej progresja rozni sie

u poszczegolnych oséb, wazne jest, aby indywidualnie oceniac
sytuacje kazdego chorego. Ta indywidualna ocena stanowi podstawe
strategii leczenia przyjetej przez lekarza, ktory przy podejmowaniu
decyzji o rozpoczeciu leczenia rozwaza rézne aspekty: koniecznos¢
lagodzenia objawow choroby i zapobiegania powiklaniom, a z drugiej

strony ryzyko dzialan niepozadanych przyjmowanych lekéw. Tolerancja lub
skutecznos$c roznych lekow takze moga sie roznic¢, w zwigzku z czym czasami
decyzje o dlugoterminowym leczeniu mozna podjac¢ dopiero po pierwszej
probie leczenia.

Jesli nauczysz sie akceptowac chorobe, a przede wszystkim bedziesz przestrzegac
uzgodnionego z lekarzem planu leczenia, w znacznym stopniu przyczyni sie to do
jego powodzenia. Kazdy pacjent powinien zatem szczegotowo omowic chorobe

z lekarzem i bez wahania wyrazi¢ wszelkie swoje obawy i watpliwos$ci. Taka
rozmowa z pewnoscig zaowocuje satysfakcjonujacym rozwiazaniem.

terapii

-+ —

Ocena leczenia pod katem skutecznosci,
dziatan niepozadanych i ryzyka
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Cele leczenia PV3

« Zmniejszenie ryzyka zakrzepicy i zatorowosci

« Zmniejszenie ryzyka przeksztatcenia sie choroby
w zwitdknienie szpiku lub ostra biataczke

« Zmniejszenie ryzyka krwawienia
» tagodzenie objawow
« Utrzymanie lub uzyskanie dobrej jakosci zycia

+ Leczenie w szczegdlnych sytuacjach
(np. cigza, zabieg chirurgiczny)

Leczenie ma na celu normalizacje morfologii krwi pacjenta
(pelna remisja hematologiczna) i utrzymanie pelnej
kontroli objawéw
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Klasyfikacja ryzyka u pacjentow

Wybor poczatkowego leczenia zalezy przede wszystkim od oceny ryzyka u pacjenta.
Jezeli pacjent jest nadal stosunkowo mlody i nie wystapily u niego zakrzepica ani
zaden incydent zakrzepowy, mozna go zakwalifikowac do grupy niskiego ryzyka.
Oznacza to, Ze nie wymaga on intensywnego leczenia (terapii cytoredukcyjnej), ale
jedynie terapeutycznego upustu i rozrzedzenia krwi (kwasem acetylosalicylowym,
czyli aspiryng, ASA). Jesli pacjent nie jest mlody (>60 lat) lub wystapil u niego wczesniej
incydent zakrzepowy, traktuje sie go jako pacjenta wysokiego ryzyka, tj. rokowanie jest
mniej korzystne, a leczenie musi byc¢ intensywniejsze, aby zapobiec powiktaniom.

Klasyfikacja ryzyka PV wedlug udowodnionych czynnikow ryzyka?

Ryzyko niskie + Wiek ponizej 60 lat

+ Dotychczas bez incydentu zakrzepowego

Ryzyko wysokie + Wiek co najmniej 60 lat
+ Incydent zakrzepowy w wywiadzie chorobowym

Ocena ryzyka czasem obejmuje rowniez dodatkowe czynniki, takie jak bardzo
wysoka liczba krwinek biatych (leukocytoza) lub istniejace czynniki ryzyka
sercowo-naczyniowego (np. palenie tytoniu, wysokie ciSnienie krwi, cukrzyca,
wysoKkie stezenie cholesterolu). W niektorych przypadkach takie aspekty moga mie¢
wplyw na terapie i stanowic¢ wskazanie do wdrozenia leczenia cytoredukcyjnego.
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STRATEGIE LECZENIA PV**

Pacjenci z grupy niskiego

Upust krwi i niskie dawki
kwasu acetylosalicylowego (ASA)

Pacjenci z grupy wysokiego
ryzyka

=N [ CE. + Leczenie pierwszego rzutu
(D

Pierwszy etap leczenia

Interferon alfa lub hydroksymocznik

« Leczenie drugiego rzutu
Drugi etap leczenia,
jesli terapia pierwszego

rzutu jest nieskuteczna lub

Hydroksymocznik, ruksolitynib lub interferon alfa nie jest tolerowana
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Poziom

Strategie leczenia PV

Jesli czerwienica prawdziwa nie jest leczona, oczekiwana dlugos¢ zycia
pacjentow bedzie znacznie krotsza (gldwnie z powodu powiklan naczyniowych).
Jezeli jednak zostanie zastosowana odpowiednia terapia i uda sie uniknac takich
powiklan, oczekiwana dlugosc zycia znacznie sie nie skroci.

U pacjentéw z grupy niskiego ryzyka wykonuje sie regularnie upusty krwi,
a takze podaje male dawki kwasu acetylosalicylowego. Upusty krwi stuza
szybkiemu obnizeniu hematokrytu (lepkosci krwi), nie powinny by¢ jednak
stosowane przewlekle jako jedyna metoda terapii.

Pacjenci z grupy wysokiego ryzyka wymagaja leczenia lekami zmniejszajgcymi
wytwarzanie krwinek w szpiku kostnym (terapia cytoredukcyjna). Dostepnych
jest wiele substancji czynnych, ktore r6znig sie mechanizmem dzialania.

CEL: OBNIZENIE HEMATOKRYTU DO WARTOSCI PONIZEJ 45%*
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Zglaszaj sie
regularnie

1 ERTVAYRY
lekarskie

Zalecenia ogolne

Wazne jest zminimalizowanie czynnikdw ryzyka sercowo-naczyniowego, aby
zapobiec powaznym powiklaniom, takim jak zawal serca lub udar mozgu.
Obejmuje to unikanie nadwagi, regularne wykonywanie ¢wiczen fizycznych,
unikanie siedzenia przez diuzszy czas, powstrzymanie sie od palenia tytoniu, picie
duzej iloSci ptynow, stosowanie zdrowej diety o niskiej zawartosci cholesterolu

i odpowiednie leczenie cukrzycy lub nadci$nienia tetniczego.

Zglaszanie sie regularnie na wizyty lekarskie w celu wykonania badan krwi

jest niezbedne, aby umozliwi¢ monitorowanie postepu choroby i optymalizacje
leczenia. Czesto$¢ zglaszania sie pacjentow na wizyty zalezy od aktualnego statusu
choroby. Wizyty powinny sie odbywac czesciej w trakcie dostosowywania leczenia,
dopoki wyniki badan sie nie ustabilizuja. Jesli pacjent zamierza sie wybra¢ w diuga
podroz (autokarem/autobusem, samolotem itp.), warto omowic z lekarzem
dodatkowe Srodki, np. przepisanie lekow hamujacych krzepniecie krwi.

35



Terapeutyczny upust krwi (flebotomia)

Na poczatku choroby regularne upusty krwi czesto wystarczaja do zmniejszenia
liczby krwinek czerwonych we krwi, a tym samym obnizenia hematokrytu do
akceptowalnego poziomu (ponizej 45%). Procedura terapeutycznego upustu krwi
przypomina oddawanie krwi. Podczas kazdej sesji upuszcza sie od 250 do 500 ml
krwi. Terapeutyczny upust krwi jest najszybsza i najprostsza metoda regulacji
lepkosci krwi. Ma réwniez najmniej dzialan niepozadanych. Przed kazda sesja
pacjenci powinni pi¢ duzo ptynéw, aby poprawic¢ szybkos¢ przeptywu krwi.
CzestoS¢ przeprowadzania tego rodzaju leczenia zalezy od indywidualnej sytuacji
pacjenta. Terapeutyczny upust krwi redukuje wszystkie sktadniki krwi, tj. nie tylko
krwinki czerwone, lecz takze krwinki biale i ptytki krwi.

W trakcie tej procedury wytracane jest zelazo, poniewaz wchodzi ono w sklad
hemoglobiny — barwnika krwinek czerwonych. Powstaly niedobdr zelaza w tym
przypadku jest pozadany, gdyz utrudnia wytwarzanie nowych krwinek czerwonych.
Zelazo podaje sie w celu jego uzupelnienia wylgcznie w wyjgtkowych okolicznosciach.

Czesta reakcja organizmu na terapeutyczny upust krwi jest rowniez wzrost
liczby plytek krwi. Dzieje sie tak, poniewaz organizm interpretuje te procedure
jako utrate krwi w wyniku urazu i chce jak najszybciej zamknac ,rane” przez
zwiekszenie krzepliwosci.

Alternatywa dla terapeutycznego upustu krwi jest erytrocytafereza, w ktorej z krwi
izolowane sg jedynie erytrocyty (krwinki czerwone). Poniewaz ta procedura jest
technicznie bardziej pracochlonna (podobna do dializy) i jest mozliwa w niewielu
osrodkach, przeprowadza si¢ jg niezbyt czesto i tylko w szczegolnych sytuacjach.
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Leki przeciwzakrzepowe (np. kwas acetylosalicylowy)

Prawie wszyscy pacjenci przyjmuja leki przeciwzakrzepowe, na ogét kwas
acetylosalicylowy (ASA) jako Srodek zapobiegajacy zakrzepicy. ASA hamuje
zlepianie sie plytek krwi, zmniejszajac w ten sposob ryzyko zakrzepow

i zaburzen krazenia.

U wielu pacjentow ASA lagodzi objawy zwigzane z zaburzeniami mikrokrazenia,
takie jak zaburzenia widzenia, dretwienie, mrowienie palcow stop lub rak,
zawroty lub bole glowy. U niektdrych pacjentow nie jest on jednak wskazany,

np. u 0séb z tendencja do krwawien lub z choroba wrzodowa zoladka badz
owrzodzeniem jelit w wywiadzie, poniewaz zwigksza ryzyko krwawienia.

+
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Farmakoterapia cytoredukcyjna

Leki cytoredukcyjne oddzialuja na wytwarzanie krwinek w szpiku kostnym,
zmniejszajac ich liczbe. Ich sposob dzialania jest rozny, a twdj lekarz bedzie
wiedzial, jakie leczenie jest najlepsze w twoim przypadku. Czas rozpoczecia
leczenia cytoredukcyjnego zalezy od wieku pacjenta i wczesniejszych powiklan
(pacjenci z grupy wysokiego ryzyka). Jednak pacjenci z grupy niskiego ryzyka
rowniez moga czasem wymagac leczenia cytoredukcyjnego z powodu progresji
choroby, np. gdy konieczne sa bardzo czeste terapeutyczne upusty krwi w celu
utrzymania hematokrytu na odpowiednim poziomie lub gdy liczba krwinek
biatych lub plytek krwi znacznie przekracza zakres prawidlowy.

Zgodnie z oficjalnymi wytycznymi?* (zaleceniami dotyczacymi rozpoznawania
ileczenia choroby) jako lek pierwszego wyboru (pierwszego rzutu) w ramach
leczenia cytoredukcyjnego nalezy stosowac interferon alfa (IFN) lub
hydroksymocznik (HU). Jezeli nie beda one skuteczne lub dobrze tolerowane,
moze by¢ konieczna zmiana leczenia.

Jako leczenie drugiego rzutu (tj. gdy leczenie pierwszego rzutu
nie bylo wystarczajaco skuteczne lub bylo Zle tolerowane) mozna
podawac interferon alfa lub hydroksymocznik — w zaleznos$ci od

tego, ktory z nich nie byt wczesniej stosowany — albo ruksolitynib. Twoje
Istnieje takze mozliwos¢ polaczenia leku cytoredukcyjnego . .

z okazjonalnym terapeutycznym upustem krwi lub —jedli liczba leczenie deZIe
plytek krwi jest wyjatkowo wysoka - z substancja czynna dostosowane

(anagrelidem) przeznaczong do obnizania liczby ptytek krwi.

do Twoich
potrzeb
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Hydroksymocznik (HU)

Hydroksymocznik (w postaci tabletek lub kapsultek do codziennego podawania)
jest lekiem o dtugoletnim zastosowaniu w leczeniu czerwienicy prawdziwej;
kiedys by} stosowany jako standardowe leczenie PV i innych nowotworéw
mieloproliferacyjnych, zanim staly sie dostepne nowoczesniejsze rozwigzania.
Jako lek chemioterapeutyczny, w zaleznosci od dawki hydroksymocznik wpltywa
rowniez na inne linie komorkowe (krwinki biale, plytki krwi), powodujac spadek
ich ilo$ci w niepozadanym stopniu. Poniewaz hydroksymocznik dziala nie tylko na
komorki szpiku kostnego, zmiany mogq wystapi¢ w innych komoérkach organizmu,
np. w skorze (uszkodzenie skory, a w rzadkich przypadkach nawet rak skory).
Dlatego pacjenci musza by¢ monitorowani pod katem takich niekorzystnych dziatan.
Pacjenci przyjmujacy hydroksymocznik powinni chronié¢ skore przed storicem.
Opisywano takze wystepowanie trudnych do leczenia owrzodzen na podudziach.

Niektorzy pacjenci nie reaguja na leczenie hydroksymocznikiem, co okresla sie
mianem opornosci na HU. Leku nie nalezy podawac mezczyznom ani kobietom,
ktorzy chca miec dzieci, ze wzgledu na jego szkodliwe dzialanie genetyczne.
Nie powinno sie go tez stosowac w czasie cigzy lub karmienia piersia. Jego
podawanie moze prowadzi¢ do nieodwracalnej nieptodnosci u mezczyzn.

Biorac pod uwage potencjalne dlugoterminowe zagrozenia, niektore
wytyczne zalecaja, aby w miare mozliwosci lekarze unikali przepisywania
hydroksymocznika jako leku pierwszego rzutu mlodszym pacjentom®*.

» ® » @
®
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Ropeginterferon alfa-2b, Interferon alfa (IFN)

Interferon alfa jest substancja czynna o szerokim zakresie dzialania, ktdra okazala
sie niezwykle przydatna w leczeniu réznych choroéb (np. przewleklej bialaczki
szpikowej, wirusowego zapalenia watroby typu B i O). Interferony sa endogennymi
substancjami przekaznikowymi (cytokinami) i odgrywaja role np. w zwalczaniu
wirusow. Podczas leczenia czerwienicy prawdziwej interferon (IFN) moze hamowac
namnazanie si¢ komorek krwiotworczych przez wplyw na przekazywanie sygnaltow
w komorce i w ten sposéb zmniejszac liczbe krwinek (czerwonych, bialych

1 plytek krwi), a tym samym poziom hematokrytu. Wykazano, ze IFN powoduje
diugoterminowe zmniejszenie obcigzenia zmutowanym allelem genu JAK2, a tym
samym moze zmniejszy¢ ryzyko zdarzen zakrzepowo-zatorowych.

Najczestsze dzialania niepozadane zwigzane z leczeniem IFN obejmuja obnizong
liczbe krwinek bialych (Ieukopenie) lub plytek krwi (matoplytkowosc), bole stawow
i mies$ni, wyczerpanie (zmeczenie), objawy grypopodobne, $wigd i podwyzszone
parametry czynnosci watroby. Nie nalezy podawac IFN pacjentom z depresja,
niektérymi chorobami ukladu krazenia lub chorobami autoimmunologicznymi

w wywiadzie. Tylko ropeginterferon alfa-2b jest zarejestrowany do leczenia
czerwienicy prawdziwej. Jest to pegylowany interferon alfa, ktory nie tylko dziala
diuzej niz konwencjonalne IFN, lecz takze jest lepiej tolerowany.

Ropeginterferon alfa-2b moze by¢ podawany samodzielnie przez pacjentéw
za pomoca potautomatycznego pena (napeinionego fabrycznie wstrzykiwacza).
Jest to prosty w uzyciu lek, ktéry wstrzykuje sie pod skore co 2 lub 4 tygodnie.
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Ruksolitynib

Ruksolitynib jest rowniez stosunkowo nowa substancjg czynng, ktéra hamuje
kinaze Janusa (1 1) 2 (JAK2), powstrzymujac w ten sposob niekontrolowane
podzialy komorek krwiotworczych. W rezultacie powstaje mniej krwinek

i poziom hematokrytu spada. Ruksolitynib jest jednak zarejestrowany w leczeniu
czerwienicy prawdziwej wylacznie jako lek drugiego rzutu, tj. gdy leki pierwszego
rzutu nie sg skuteczne lub tolerowane przez pacjenta. W wielu przypadkach
powiekszona Sledziona zmniejsza sie po zastosowaniu ruksolitynibu.

Hematologiczne dzialania niepozadane tego leku moga obejmowac zbyt mala
liczbe krwinek czerwonych (niedokrwisto$c¢), zbyt malq liczbe plytek krwi
(matoplytkowos$¢) lub zbyt mala liczbe krwinek biatych (neutropenia). Czestymi
niehematologicznymi dzialaniami niepozadanymi sa zawroty glowy, zaparcia,
podwyzszone ci$nienie krwi, przyrost masy ciala i podwyzszone parametry
czynnosci watroby. Nalezy zachowac ostroznos$¢ w przypadku takich zakazen jak
gruzlica, polpasiec i zapalenie drog moczowych.

Ruksolitynib podaje sie w postaci tabletek dwa razy na dobe.
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Leczenie objawow PV

Skuteczne leczenie czerwienicy prawdziwej, ktére przywraca wartosci
hematokrytu do normy, zazwyczaj zmniejsza rowniez objawy zwigzane z PV.

Silny $wiad wystepujacy w tej chorobie u niektorych pacjentow nie ustepuje,

ale wydaje sie znaczgco tagodniec¢ po zastosowaniu leczenia cytoredukcyjnego

— interferonu alfa lub ruksolitynibu. Pacjentom zaleca sie znalezienie wlasnych
sposobow na zltagodzenie tego objawu przez unikanie sytuacji, o ktorych wiadomo,
ze pogarszaja $wiad, np. goracych prysznicéw lub kagpieli. Swiatlo stoneczne

i promieniowanie UV mogg czasami pomac, ale do tej pory nie ma ukierunkowanego
leczenia takiego $wigdu, poniewaz jego przyczyna pozostaje niejasna.
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Notatki




Nowe
metody leczenia

umozliwiaja lepsze
i normalne
Zycie

e Podsumowanie

Czerwienica prawdziwa jest rzadka chorobag, ktéra moze wystgpi¢ w kazdym
wieku, chociaz dotyczy gtdwnie oséb miedzy 50. a 70. rokiem zycia. Jej progresja
jest przewlekla, w zwiazku z czym pacjenci wymagaja leczenia przez cate

zycie, ale jesli zastosuje sie odpowiednig terapie, oczekiwana diugosc ich zycia
praktycznie sie nie zmienia w stosunku do zdrowej populacji.

Celem leczenia jest zlagodzenie objawow i unikniecie powiklan, ktore

moglyby skroci¢ oczekiwang dlugos¢ zycia. Ogolna strategia leczenia opiera

sie na zaleceniach zawartych w oficjalnych wytycznych, ale moze by¢ r6zna

w zaleznosci od indywidualnych okoliczno$ci. W ciggu ostatnich 10 lat

opracowano nowe, wysoce skuteczne leki (ropeginterferon alfa-2b, ruksolitynib)

do leczenia czerwienicy prawdziwej. Sg one stosowane jako uzupelinienie

klasycznych metod leczenia, tj. upustu krwi i hydroksymocznika, i daja

pacjentom nowe mozliwosci i lepsza jakoSc zycia.

1) Swerdlow S.H. i wsp. WHO classification of Tumours of Haematopoietic and Lymphoid Tissues. 4th edn International Agency
for Research on Cancer, Lyon, Francja, 2017.

2) Onkopedia Leitlinie Polycythaemia vera (PV). https://www.onkopedia.com/de/onkopedia/guidelines/polycythaemia-vera-
pv/@@guideline/html/index.html. Dostep 2023-09-29.

3) Nordic MPN Study Group. Nordic care program for patients with essential thrombocythemia, polycythemia vera and primary
myelofibrosis. http://nmpn.org/index.php/guidelines/17-nmpn-care-program-2017/file Letzter Zugriff am 28.01.2022.

4) BarbuiT. i wsp. Philadelphia chromosome-negative classical myeloproliferative neoplasms: revised management
recommendations from European LeukemiaNet. Leukemia 2018;32:1057-69.
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Doswiadczenia
Z czerwienica
prawdziwa:

6 perspektywa
e pacjenta

Nie jestes

sam!
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o Ciesz sie
zyciem i mysl
pozytywnie
Szok wywolany diagnoza

Historia pacjentki:

»Gdy lekarz powiedziatl mi, Ze zachorowatam na pewien
rodzaj nowotworu krwi, bytam przede wszystkim
wstrzgsnieta. Ktos mowi ci, ze jestes chory i to w dodatku
na raka. Najpierw musisz to przepracowac wewnetrznie,
a to rowniez wpltywa na twojq rodzine.

W moim przypadku postawienie prawidtowej diagnozy zajeto
ponad rok. W tym czasie czutam, zZe cos jest nie w porzqdku.
Cos sie zmienilo, ale nie wiedziatam co. Nie byto Zadnych
konkretnych objawdw. Mozesz miewac zawroty gltowy, bdl
glowy i nie czuc sie zbyt dobrze. Te objawy nie wskazujq jednak
na nic konkretnego. Pacjent z PV nie wyglgda na chorego,

PO prostu czuje sie nieco inaczej.

Lekarz powiedziatl mi, zZe to przewlekta choroba nowotworowa,
ale mozna sobie z niq poradzic¢ i dozyc pézZnej starosci.

Ale oczywiscie trzeba sie nauczyd, jak sobie z niq radzic.

To niezaprzeczalne wyzwanie, zarowno dla ciebie, jak i dla
twojej rodziny i przyjaciol. Na poczqtku miatam mnostwo
negatywnych mysli i bardzo sie batam. Ale potem zdatam sobie
sprawe, Ze tak dalej by¢ nie moze. Chciatam cieszyc sie Zyciem

i znow myslec pozytywnie.“
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Pozytywne podejscie do radzenia sobie z choroba

»Znalaztam rozne sposoby lepszego radzenia sobie z chorobq i pomoglam sobie
lepiej jq znosic. Bardzo wazna okazala sie rozmowa z innymi osobami dotknietymi
tg chorobq. Czesc¢ osob bardzo szybko przyjeta pozytywne nastawienie do zycia,
podczas gdy innym zajelo to kilka lat. Niektorzy ludzie nie majq pojecia, jak sobie
poradzic. Sq oczywiscie pacjenci, ktorzy od lat zyjq z PV i majq do zaoferowania
cenne spostrzezenia. Wszystkie te osoby znajdziesz w grupach wsparcia.

W naszej grupie wsparcia najwazniejsza jest po prostu wymiana informacji

i doswiadczeri. Nawet sobie nie wyobrazasz, jakie pozytywne emocje tworzq te grupy

i jakimi pozytywnymi emocjami sie dzielq. Kazdy cieszy Sie, ze nie jest sam i zZe sq

inne osoby, ktore naprawde rozumiejq, przez co przechodzisz. To zacheca, by dostrzec
wiasne mozliwosci — uprawiac sport i cwiczyc, sprobowac diety lub wielu innych rzeczy.
Organizujemy tez dni informacyjne z rozmowami, wskazowkami i doniesieniami,

na przyktad o najnowszych odkryciach. Grupy wsparcia nie sq tylko dla pacjentow,

sq rowniez bezcenne dla ich rodzin. Cztonkowie rodziny czasami cierpiq z powodu
choroby bardziej niz pacjent, poniewaz chcq pomdc, ale nie wiedzq jak.
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Doswiadczenia w grupie wsparcia

Dlaczego grupa wsparcia dla chorych na nowotwory
mieloproliferacyjne jest dla mnie wazna?

Oto kilka odpowiedzi udzielonych przez cztonkow
stowarzyszenia:

»W grupie moge rozmawiac o mojej chorobie i wyzwaniach
z nig zwiqzanych, stuchajqc opinii i przekonarn innych 0sob.“

»~Moge rozmawiac o moich objawach i problemach bez
poczucia, ze kogos irytuje lub komus przeszkadzam, poniewaz
wlasnie ze wzgledu na te problemy sie spotykamy.“

»Chce dodac odwagi innym osobom w grupie wsparcia. Sam
czesto czulem sie zrozpaczony, zastanawiajqc sie, jak dtugo
bede musiat lub bede w stanie tolerowac te sytuacje. Nigdy nie
sqdzitem, ze znow bedzie tak dobrze.“

»~Dobrze bylo tez ustyszec, ze nie jestem jedynq osobq

z niezidentyfikowanym bdlem, ktorego nie mozna wyjasnic
w kategoriach medycznych: inni pacjenci rowniez cierpieli
z tego powodu. W grupie wsparcia nawiqzatam przyjaznie
z innymi chorymi. Warsztaty i wspdlne spotkania dodajq
mi skrzydet do dalszego leczenia. W grupie moge napisac
wszystko o czym nie moge porozmawiac z najblizszymi.
Dzieki grupie mam site do dalszego leczenia.“
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»Spotkanie innych 0sob cierpigcych na te samq chorobe.“
»Odkrywanie innych rodzajow leczenia, ktorych nigdy mi nie sugerowano.

»Zrozumienie dziatar niepozqdanych poszczegolnych lekow dzieki
rozmowie z innymi osobami.“

»Nowe produkty dostepne na rynku. Dzieki informacji na grupie,
wiem jakie jest najnowsze leczenie dostepne w Europie i na swiecie.“

~Zmniejszanie dziatan niepozqdanych dzieki zastosowaniu wtasnych srodkow.“

»Ksiqzki oferujqce pomoc. Materialy edukacyjne, ktore otrzymuje sq dla
mnie skarbnicq wiedzy o mojej chorobie

»0czywiscie wspaniale jest dowiedziec sie, Ze nie jestes sam.“

Porady pacjentow

« Poszukaj informacji, rozwigzan i metod leczenia
- Wazne, aby miec¢ dobrego lekarza, ktéremu sie ufa

« Wprowadz wiasna rutyne, ktéra Ci pomoze i pobudzi
Cie do dziatania

« Nawiaz kontakt z innymi pacjentami
i porozmawiaj z nimi

« Pozostan otwarty na prowadzenie dobrego zycia
i znajdz cos, co Cie uszczesliwi i zadowoli
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PV - perspektywa pacjenta

Nie wygladam na chorego...

”Nie wygladam na chorego, chce jeszcze dtugo zyc, a choruje na chorobe, ktora wedtug
statystyki jest chorobq ludzi starszych.

Nie wyglgdam na chorego, jestem jeszcze mioda, a choruje na chorobe, ktéra wedtug
statystyki jest chorobq ludzi starszych.

Nie wygladam na chorego, ale nogi mi czesto dretwiejq i uginajq sie bez ostrzezenia.

Nie wyglgdam na chorego, ale czuje sie zupetnie wyczerpany, a czasami nawet proste
ruchy sprawiajq, Zze mam wrazenie, jakbym poruszat sie w wodzie.

Nie wyglgdam na chorego, ale czasami odczuwam swedzenie fantomowe. Drapie sie,
jakby mnie paskudnie ukqsit komar, ale oczywiscie nic takiego nie miato miejsca.

Nie wyglgdam na chorego, ale czasami odczuwam taki bol w kosciach, jakby potrqcit
mnie samochdd, zwlaszcza gdy zmienia sie pogoda.

Nie wyglgdam na chorego, ale czesto mam trudnosci z koncentracjq, co powoduje
problemy z pamieciq.

Nie wyglgdam na chorego, ale kiedy jestem zestresowany, od razu wptywa to na cate
moje ciato — wszystkie moje objawy dajq o sobie znac, tak po prostu.

Nie wyglgdam na chorego, ale czasami wykonanie prostej czynnosci zajmuje mi piec¢
razy wiecej czasu niz zdrowej osobie, a takze pochlania piec razy wiecej energii.

Nie wyglgdam na chorego, ale czasami po prostu nie widze wszystkiego. A mimo to
kocham zycie.“
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Notatki
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