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Vorwort
Liebe Betroffene und Angehdrige,

zu den myeloproliferativen Erkrankungen, im Engl. myeloproliferative disorders
(mpd), gehoren neben der Polycythaemia vera (PV), die essentielle Thrombo-
zythamie (ET) und die primaren Myelofibrose bzw. Osteomyelofibrose (PMF/
OMF). Die Konfrontation mit der Diagnose einer myeloproliferativen Erkrankung
ist fUr viele Betroffene, Angehdrige und Freunde eine grundlegende personliche
Erschutterung, die Angst und Verunsicherung auslost. Es ist deshalb Uberaus
wichtig fir die Betroffenen, Zugang zu verstandlichen Informationen zu erhal-
ten, die helfen, die Krankheit zu verstehen und mit ihr leben zu lernen.

Diese Broschiire mdchte hier eine Hilfestellung geben und haufige Fragen
beantworten, die sich Betroffene in dieser Situation stellen. Die Zusammen-
stellung der Fragen und Antworten beruht auf den Erfahrungen der Mitglieder
des mpd-netzwerk e. V. Das mpd-netzwerk e. V. ist eine Selbsthilfegruppe fur
Menschen mit myeloproliferativen Erkrankungen, die 2002 als Internet-Forum
gegrindet wurde. Aktuell (Dezember 2008) zahlt das mpd-netzwerk e. V. Uber
200 Mitglieder.

Diese Broschure ist erstellt worden von Betroffenen flir Betroffene. Ziel dabei
ist es, Erfahrungen zum Leben mit einer MPD-Erkrankung weiterzugeben und
Betroffene im Umgang mit ihrer Erkrankung zu ermutigen und zu unterstitzen.
In die Antworten flieBen deshalb das Wissen und die Kompetenzen mit ein, die
zahlreiche Patienten im Umgang mit ihrer Erkrankung erworben haben.

Die Informationen in der Broschiire erheben jedoch nicht den Anspruch auf Voll-
standigkeit, vor allem ersetzen sie auf gar keinen Fall den Besuch bei einem
Arzt.

Die Menge und der Grad an Informationen, die ein Patient benétigt, sind sehr
unterschiedlich und der Umgang mit einer chronischen Erkrankung ist eine
personliche Entscheidung, die sich im Laufe des Lebens mit der Erkrankung
verandern kann. Im Anhang finden Sie deshalb Links und Literatur fir zusatzli-
che Informationen, die Sie bei Interesse nutzen kénnen.

Wir mdchten allen Mitgliedern unseres mpd-netzwerk e. V. danken, die diese
Broschiire durch den Austausch ihrer Erfahrungen erst mit Leben geflillt haben.
Sie haben ihr Wissen zum Nutzen von anderen Betroffenen weitergegeben.

Wir danken auch Herrn Prof. Dr. Martin GrieBhammer, einem der wenigen
Experten in Deutschland fir MPD-Erkrankungen, der diese Broschire fur uns
gegengelesen hat und der dem Netzwerk bei Fragen hilfreich zur Seite steht.

Flr den Vorstand des mpd-netzwerk e. V.

Marlies Hommelsen und Carina Oelerich-Sprung




Was ist eine ,,Polycythaemia vera” (PV)?

Der Begriff Polycythaemia vera kommt zum einen aus dem Griechischen und
bedeutet viele (poly) Zellen (cyt) im Blut (haemia) und zum anderen von dem
lateinischen Wort fur wahr (vera). Die Polycythaemia vera (PV) ist, wie alle
MPD-Formen, eine Erkrankung der blutbildenden Zellen im Knochenmark.
Obwohl bei der PV in der Regel eine Vermehrung aller drei blutbildenden
Zellreihen vorliegt (Vorstufen der roten Blutzellen, weifen Blutzellen und der
Blutplattchen), steht im Allgemeinen die chronische Uberproduktion der roten
Blutzellen (Erythrozyten) im Vordergrund.

In Folge dieser Uberproduktion der roten Blutzellen steigt der Hamatokritwert,
der den prozentualen Anteil dieser Zellen im Blut anzeigt. Der Hamatokrit ist
ein Gradmesser flr die Zahfllissigkeit (Viskositat) des Blutes. Der Normbe-
reich liegt fur Manner bei 40 bis 52 %, fur Frauen bei 37 bis 47 %. PV-Patien-
ten haben zum Diagnosezeitpunkt nicht selten Werte von tber 60 %.

Haufig zeigt das Blutbild zusatzlich erhdhte Werte fir Thrombozyten (Blutplatt-
chen) und Leukozyten (weifle Blutzellen).

Welche Ursache hat eine PV?

Hintergrund aller MPD-Formen ist eine Funktionsstérung der blutbildenden
Zellen im Knochenmark. Diese hat zur Folge, dass bestimmte Blutzellen im
Ubermaf produziert werden.

In neuester Zeit wurde bei einer deutlichen Mehrheit der PV-Patienten (ca.
90%) eine erworbene (d. h. nicht angeborene!) Veranderung in einem Gen
gefunden, die so genannte JAK2-Mutation, die fir diese Funktionsstérung mit-
verantwortlich ist (s. Seite 25). AuRere Ursachen fiir diese so genannte “Mu-
tation” und die sich daraus ergebende Funktionsstérung sind nicht bekannt.

Wie verbreitet bzw. wie selten ist eine PV und wer ist betroffen?

PV gehort zu den seltenen Erkrankungen. In Deutschland bekommen jéhrlich
zwischen 500 und 600 Patienten die Diagnose “PV” gestellt. Bei Diagnose-

stellung sind die meisten Betroffenen (87 %) deutlich alter als 50 Jahre. Sehr
selten sind junge Erwachsene betroffen (2 % zwischen 18 und 30 Jahren), in

Einzelféllen auch Kinder.:

1 Quelle: Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fir Hdmatologie und Onkologie (DGHO) zur Di-
agnostik und Therapie der Chronischen Myeloproliferativen Erkrankungen von November 2006
(siehe Literaturverzeichnis)



Welche Symptome konnen durch eine PV auftreten?

Es ist nicht selten, dass die Erkrankung schleichend beginnt und Patienten
zum Zeitpunkt der Diagnose keinerlei Beschwerden haben.

Wenn Symptome auftreten, sind die haufigsten Beschwerden:

® Mikrozirkulationsstérungen im Sinne von Durchblutungsstérungen an
Handen und Flfen

® Schwindel, Kopfschmerzen und Sehstérungen

® Juckreiz, der insbesondere nach heiem Duschen oder Baden auftritt
(aquagener Pruritus). Insbesondere der Juckreitz wird von vielen Be-
troffenen als besonders belastend empfunden.

Weitere Symptome, die im Zusammenhang mit einer PV auftreten konnen:

Ohrensausen, Tinnitus (Ohrgerausche)

Gesichtsrétung

Mudigkeit, Abgeschlagenheit

Hauttrockenheit

Nachtschweif

Hamatome (Blutergiisse), u. U. mit Verhartungen/Schwellungen?
Wadenkrampfe

Schmerzen in den Beinen

Glieder- und Knochenschmerzen (durch die Ausdehnung des blutbildenden
Marks)

Bluthochdruck (Hypertonie)

Nasen- und Zahnfleischbluten

ungewdhnlich starke (u. U. auch schwache) Menstruationsblutungen
Druckgeflihle und/oder Schmerzen im linken Oberbauch (wg. Milzvergrofe-
rung)

Blauliche Verfarbung, Schmerzen, Kribbeln, Brennen oder Taubheitsgefiih-
le der Finger und/oder Zehenspitzen (Erythromelalgie)

® Missempfindungen der Haut (z. B. Gefiihl, als wirde etwas Uber den Arm
krabbeln)

® Atemnot (selten; bei Patienten mit Herz- Kreislauf-Erkrankungen)

2 Bluterglsse entstehen durch Blutungen unter der Haut. Je nach Starke der Blutung kénnen
dabei Verhartungen/Schwellungen im Gewebe entstehen, die nur sehr langsam vom Kérper
wieder abgebaut werden. In einigen Féllen bleibt anschlieBend eine braunliche Verfarbung der
Haut zurtick.




Wie wird die PV festgestellt (Diagnostik)?

Ausgangspunkt flr den Verdacht einer PV-Erkrankung ist die erhéhte Erythro-
zytenzahl (> 5,5 pro pl) bzw. der erhohte Hamatokritwert (> 52 % bei Man-
nern; > 49 % bei Frauen). Bei einem Teil der Patienten werden die ungewdhn-
lich hohen Werte zufallig bei einer Blutuntersuchung festgestellt. Bei anderen
fallen Durchblutungsstérungen aufgrund der veranderten FlieReigenschaften
des Blutes - der so genannten Blutviskositat (Zahflissigkeit) - auf. Landlaufig
wird das Blut dann als ,zu dick” bezeichnet.

Beim Vorliegen eines Verdachts auf eine PV sollte ein Hamatologe (Facharzt
der inneren Medizin, der sich speziell mit Bluterkrankungen befasst) hinzu-
gezogen werden. Weitere Hinweise auf eine PV sind eine deutlich erhdhte
Thrombozytenzahl (> 400.000 pro pl) und eine erhdhte Leukozytenzahl
(>10.000 pro pl). Haufig wird der Verdacht auBerdem durch den Nachweis
einer MilzvergréRerung (Splenomegalie)® erhartet, die allerdings bei vielen
Patienten erst im weiteren Verlauf der Erkrankung feststellbar wird.

In der Praxis gibt es zwei Situationen, bei denen die Feststellung einer PV
schwierig sein kann:

1. Bei Patienten, die ausschlielich erhéhte Erythrozyten-Werte haben (ohne
zusatzlich vermehrte Thrombozyten und Leukozyten).

In diesen Fallen muss ausgeschlossen werden, dass eine andere Ursache flr
die Vermehrung der Erythrozyten (sekundare Erythrozytose, friher auch als
sekundare Polyglobulie bezeichnet) vorliegt.

Solche Ursachen kénnen z. B. sein:

Sauerstoffmangel durch Aufenthalt in groBen Héhen
Sauerstoffmangel durch eine chronische Lungenerkrankung
starkes Rauchen

angeborene Erythrozytosen

ein Tumor in Niere oder Leber

In diesen Fallen ist im Gegensatz zur PV ein erhéhter Erythropoetinspiegel
(Menge des Erythropoetins im Blutplasma)* die Ursache flr die vermehrte
Produktion von Erythrozyten.

2. Bei Patienten, die erhohte Thrombozytenzahlen aufweisen und einen noch
normalen oder nur leicht erhohten Hamatokritwert (48 bis 52%). Hier geht es

3 Die VergréRerung der Milz geht auf den gesteigerten Umsatz von Blutzellen in diesem Organ
zuriick und tritt im Krankheitsverlauf bei 75% der Betroffenen auf.

4 Erythropoetin ist ein zu 90 % in der Niere gebildetes Hormon, dessen Ausschittung die
Neubildung von Erythrozyten stimuliert. Ein erhéhter Erythropoetinspiegel ist entweder eine
sinnvolle Regulation des Korpers zum Ausgleich eines Sauerstoffmangels im Gewebe oder
Folge einer abnormen Erythropoetinbildung in Tumorzellen.



um die Abgrenzung der PV von der essentiellen Thrombozythamie (ET). Sie ist
von Bedeutung, da die Behandlungsnotwendigkeiten und Behandlungsformen
sich teilweise unterscheiden kénnen. Nach neuesten Erkenntnissen spricht
in diesen Fallen der Nachweis des JAK2-Gens (s. Seite 25) flr das Vorliegen
einer PV.

In Einzelfallen ist die Abgrenzung der MPD-Krankheitsbilder der essentiellen
Thrombozythamie (ET), der Polycythaemia vera (PV) und der primaren Myelofi-
brose (PMF) allerdings so schwierig, dass nur Uber die langerfristige Beobach-
tung des Krankheitsverlaufs eine Unterscheidung moglich wird.

Zur Absicherung der Diagnose sollte ein Gentest (JAK2-Mutation) und in der
Regel eine Untersuchung des Knochenmarks vorgenommen werden.

Gibt es eine Heilungschance?

Die PV ist eine chronische Erkrankung. Die derzeit einzige Chance auf Hei-
lung der Grunderkrankung bietet eine Knochenmarktransplantation bzw.
Stammzelltransplantation (SZT). Aufgrund der hohen Risiken dieses Eingriffs
wurde die SZT bislang bei MPD-Betroffenen nur selten vorgenommen. Den-
noch wurden in den letzten Jahren groe Fortschritte in der Behandlung von
MPD-Erkrankten (insbesondere bei PMF-Betroffenen) mit einer SZT erzielt.
In einzelnen Fallen ist diese Therapie inzwischen auch im fortgeschrittenen
Lebensalter méglich.

Nichtsdestotrotz bleibt die SZT ein extremer Eingriff mit hohem Sterblich-
keits- und Folgeerkrankungsrisiko. Deshalb wird sie zumeist erst in Erwagung
gezogen, wenn die Erkrankung sehr weit fortgeschritten ist. PV-Patienten sind
in der Regel Uber viele Jahre einfach zu gesund, um diese Risiken in Kauf zu
nehmen. Geht man von weiteren medizinischen Fortschritten in Bereich der
SZT aus, so konnte diese Therapie in Zukunft jedoch haufiger als bisher zum
Einsatz kommen.

Aufgrund der jingsten Entdeckungen zum genetischen Hintergrund der MPD-
Erkrankungen besteht auerdem die Hoffnung, dass in einigen Jahren gege-
benenfalls neue Arzneimittel zur Verfligung stehen werden, die die Erkrankung
und ihre Symptome dauerhaft kontrollieren kénnen.

Was bedeutet eine PV fiir meine Lebenserwartung?

Die PV ist vor allem dann ein Risiko fur Patienten, solange sie nicht diagnosti-
ziert wurde und damit unkontrolliert bleibt. PV-Patienten kdnnen eine norma-
le Lebenserwartung haben, wenn die Erkrankung aufmerksam beobachtet
und im Bedarfsfall behandelt wird. Eine unbehandelte PV dagegen kann die




Lebenserwartung erheblich verkirzen, da der steigende Hamatokrit und die
damit verbundene “Zahfliissigkeit” des Blutes schwerwiegende Komplikatio-
nen, wie Thrombosen, Schlaganfall, Herzinfarkt o. &. zur Folge haben kénnen.

Ein grundsatzliches Risiko bedeutet die im Vergleich zur Normalbevolke-
rung gesteigerte Thrombose- und Embolieneigung, die die Lebenserwartung
deutlich beeintrachtigen kann. Wie hoch dieses Risiko ist, hangt allerdings
von vielen zusatzlichen Faktoren ab (z. B. Rauchen, GefaRerkrankungen) und
muss flr jeden Patienten individuell geprift werden.

Auch mogliche Folgeerkrankungen konnen die Prognose in einzelnen Féllen
verschlechtern.

Im Internet und leider auch von schlecht informierten Arzten werden Patien-
ten bisweilen mit unangemessenen und schockierenden Angaben zur Lebens-
erwartung (Prognose) konfrontiert, die verstandlicherweise Angst und Verunsi-
cherung ausldsen.

Hintergrund dieser Aussagen ist die Unkenntnis aktueller Behandlungsmog-
lichkeiten und die irreflihrenden Auslegungen der vorliegenden Statistiken.
Zum einen wird die statistische Angabe des Medians® immer wieder falsch-
licherweise als durchschnittliche Uberlebenserwartung interpretiert. Zum
anderen wird die Datengrundlage der (z. T. veralteten) Statistiken nicht ausrei-
chend berucksichtigt bzw. in die Interpretation der Ergebnisse einbezogen.

Einige Hinweise:

® Fruher wurde eine PV bei vielen Patienten erst aufgrund gravierender Kom-
plikationen, wie z. B. einem Herzinfarkt oder Schlaganfall, festgestellt.
Solche Komplikationen beeintrachtigen selbstversténdlich die Lebenser-
wartung erheblich, hatten bei rechtzeitiger Behandlung jedoch méglicher-
weise verhindert werden kénnen.

® Heute wird eine PV immer haufiger - auch bei jingeren Patienten - zufal-
lig bei Routineuntersuchungen diagnostiziert. Solche Patienten haben
friiher vermutlich schon lange mit der Erkrankung gelebt, ohne dass diese
bemerkt worden ware und ohne dass diese ,gesunden Jahre® in die Sta-
tistik mit aufgenommen wurden! Dazu kommt, dass die friihe Diagnose
die Chance birgt, durch aufmerksame Beobachtung und ggf. Behandlung
gefahrlichen Komplikationen rechtzeitig vorbeugen zu kénnen.

® Der Grofteil der Betroffenen, deren Krankheitsverlauf in diese Statistiken ein-
geflossen ist, war bei der Diagnose bereits in einem gehobenen Alter (50 und
alter) und hatte damit eine altersbedingt kirzere Lebenserwartung. Solche
Angaben lassen sich nicht ohne weiteres auf jlingere Patienten Ubertragen.

5  Eine verstandliche Erlauterung des Medians und weitere Hinweise zum Umgang mit Prognose-
angaben finden Sie auf den Seiten der Deutschen Leukédmie- & Lymphomhilfe e. V.: (Link s. Anhang)



® Nicht zuletzt muss erwahnt werden, dass in einigen Statistiken auch
Krankheiten und Todesursachen einflieBen, die nicht zwangslaufig mit der
PV-Erkrankung zu tun haben.

Welche schwerwiegenderen Komplikationen kénnen in Folge
der PV auftreten?

Die grofte Gefahr bei der PV besteht in der erkrankungsbedingten Neigung
zu Thrombosen oder Embolien. Eine Thrombose bedeutet die vollstandige
Verstopfung eines Blutgefafes durch ein Gerinnsel (Thrombus). Im Falle einer
solchen Verstopfung wird das umliegende Gewebe nicht mehr mit Sauerstoff
versorgt und stirbt ab. Geschieht dies in den HerzkranzgefaBen, so spricht
man von einem Herzinfarkt. Ist ein Blutgefas im Gehirn betroffen, so ist dies
ein Hirnschlag bzw. Schlaganfall. Lost sich ein solcher Thrombus vom ur-
springlichen Gerinnungsort ab und wandert mit dem Blutstrom weiter, bis er
ein kleineres Gefas verstopft, so spricht man von einer Embolie, z. B. einer
Lungenembolie.

Verstandlicherweise steigt das Risiko solcher Komplikationen mit der “Zah-
flissigkeit” des Blutes. Daher ist die Kontrolle des Hamatokrits von entschei-
dender Bedeutung in der Behandlung der PV.

Parallel kann gleichzeitig eine erhohte Blutungsneigung bestehen, die hau-
figer zu Haut- und Schleimhautblutungen (Bluterglsse, Nasenbluten etc.),

im Einzelfall aber auch zu Magendarm- oder Hirnblutungen fiihren kann. Die
Ursache fiir diese paradoxe Situation ist eine ebenfalls erkrankungsbeding-
te Funktionsstérung der Thrombozyten (Blutplattchen), die normalerweise
Blutungen stoppen, indem sie zusammenklumpen und das Gefaf abdichten.
Diese Eigenschaft der Blutplattchen ist bei MPD-Erkrankungen wie der PV
haufig gestort.

Zu den moglichen schwerwiegenderen Komplikationen aufgrund der gestei-
gerten Thrombose- bzw. Emboliegefahr zahlen:

Beinvenenthrombose

Pfortaderthrombose

Lebervenenverschluss (Budd-Chiari-Syndrom)

Herzinfarkt

Milzinfarkt

TIA (Abkirzung flr: Transitorisch ischamische Attacke, dies bedeutet eine
vorlibergehende Schlaganfallsymptomatik)

Lahmungserscheinungen (u. U. Schlaganfallanzeichen)

Schlaganfall

® Lungenembolie




Zu den moglichen schwerwiegenderen Komplikationen einer ggf. gesteigerten
Blutungsneigung gehoren

® gastrointestinale (Magen-Darm) Blutungen
® Hirnblutungen (sehr selten)

Welche Bedeutung hat ein hoher Hamatokritwert?

Das grofte Risiko fur Komplikationen resultiert bei der PV aus der erhdhten
Blutviskositat (Zahflissigkeit), die durch den Hamatokrit ausgedrickt wird.
Die Blutbild-Angaben zu den Erythrozyten (abgekirzt: RB), dem Hamatokrit
(abgekirzt: HKT/HK) und dem Hamoglobin (abgekirzt: HGB/HB) hangen
unmittelbar miteinander zusammen. Die Erythrozyten sind die roten Blutkor-
perchen (Normbereich fir Manner: 4,4 bis 5,9 pro pl, fir Frauen: 3,8 bis 5,2
pro pl). Der Hdmatokritwert gibt den prozentualen Anteil der Erythrozyten im
Blut an (Normbereich fir Manner: 40 bis 52 %, fir Frauen: 37 bis 47 %). Der
Hauptbestandteil der Erythrozyten ist das Hamoglobin: der rote Blutfarbstoff
bindet den Luft-Sauerstoff in der Lunge und gibt ihn Giber die Blutbahn an die
Organe weiter.

Eine Abfallen des HB-Wertes unter den Normbereich wird von Medizinern Ana-
mie (,Blutarmut®) genannt, eine Vermehrung Polyglobulie oder Erythrozytose.

Erythrozyten sind verhéltnisméaRig grofe Zellen. Wenn diese stark vermehrt
sind, nimmt auch das Blutvolumen zu, und das Verhéltnis von festen und
flissigen Bestandteilen im Blut (ausgedriickt durch den Hamatokrit) wird
schlechter. Je héher der Anteil an Zellen im Blut ist, desto schlechter werden
seine FlieReigenschaften. Damit erh6ht sich das Risiko, dass es zu Durchblu-
tungsstérungen oder zu Verstopfungen von Gefaien (Thrombosen, Embolien)
kommt.

Da bei der Diagnose der PV in der Regel ein zu hoher Hamatokritwert vorliegt,
ist die erste Behandlung der so genannte Aderlass.

Wie wird eine PV behandelt?

1. Aderlasstherapie

Ausschlaggebend flr die angemessene Behandlung der PV ist die regelma-
Bige Kontrolle des Blutbildes. Der grofte und unbestrittene Risikofaktor flr
Komplikationen ist der zu hohe Hamatokrit (> 45 %)¢. Um diesen schnell und

6 Die Kriterien fiir den Beginn einer Therapie bzw. die Grenzwerte fiir den Hamatokrit kénnen
(abhangig von individuell unterschiedlichen Risikofaktoren) von Fall zu Fall verschieden sein. Die Richt-
werte (Manner: +/- 45 %, Frauen: +/- 42 %) ergeben sich aus der Erfahrung, dass nur unter diesen
Bedingungen die ,Zahflissigkeit“ des Blutes und damit die Thromboseneigung optimal reduziert wird.



effektiv zu senken wird zum Einstieg in die Behandlung in der Regel die Ader-
lasstherapie eingesetzt.

Der etwas altertimlich klingende Ausdruck ,Aderlass” (Phlebotomie) steht
flr die Entnahme einer gréferen Menge Blut. Das praktische Vorgehen ist
ahnlich wie beim Blutspenden. Leider kann das entnommene Blut in diesem
Fall jedoch nicht zum Nutzen anderer verwendet werden. In der Regel werden
bei einem Aderlass 250 bis 500 ml Blut entnommen.” Die Aderlasstherapie
ist die alteste, wirkungsvollste und nebenwirkungsarmste Behandlungsmaog-
lichkeit der PV. Der zu hohe Hamatokritwert kann durch die mit dem Aderlass
verbundene Reduzierung des Blutvolumens in den meisten Fallen schnell und
effektiv gesenkt werden. Abhangig von der Hohe des Hamatokrits sind zu
Beginn der Behandlung unter Umstéanden mehrere Aderlasse hintereinander
notwendig (in 2 bis 3- tagigen Abstanden), um den gewlinschten Wert (Man-
ner < 45 %, Frauen < 42 %) zu erreichen.

Die Abstande zwischen den Aderlassen (Aderlassfrequenz) werden nach
diesem anfanglichen Absenken gréfer, weil durch die umfangreichen Blutent-
nahmen ein gewollter Eisenmangel erzeugt wird, der die Nachproduktion von
Erythrozyten (Zellmasse) hemmt. Nach Moglichkeit sollte der Hamatokrit auf
einen gleichmagigen Wert zwischen 40 und 45 % eingestellt werden. Abhan-
gig vom Befinden des Patienten und seinen individuellen Risikofaktoren sind
jedoch im Einzelfall auch héhere Werte vertretbar.

Es ist nicht ungewdhnlich, dass unter der Aderlasstherapie die Thrombo-
zytenzahlen steigen. Dies ist eine normale Reaktion des Korpers, der den
Blutverlust sozusagen als ,Wunde“ deutet. Zur Unterstiitzung der Gerinnung
(Verschluss der vermeintlichen Wunde) werden deshalb vermehrt Thrombozy-
ten produziert. Im Vergleich zum Hamatokrit gelten die Thrombozytenzahlen
bei der PV zwar als nachrangiger Risikofaktor, dennoch miissen auch sie
beobachtet werden. Werte Uber 1 Mio. kdnnen namlich ein steigendes Blu-
tungsrisiko bedeuten. Abhangig vom Einzelfall kann demnach auch eine hohe
Thrombozytenzahl ein zuséatzliches Kriterium fir den Einstieg in eine medika-
mentdse Therapie sein.

Unter alleiniger Aderlasstherapie wird von einem erhéhten Thromboserisiko
ausgegangen, deswegen wird zur prophylaktischen Einnahme von niedrigdo-
siertem ASS (40 bis 100 mg/Tag) geraten.

Wie kann ich den Aderlass erleichtern?

Aderlasse kénnen manchmal sehr schwierig sein, weil das Blut aufgrund seiner
Zahflissigkeit kaum flieRt. Daher ist es empfehlenswert, vor einem Aderlass

7 Bei gefahrdeten Patienten (gehobenes Alter, GefaRprobleme, Herzmuskelschwache) sollte
die Blutentnahme in geringeren Mengen und groReren Absténden erfolgen, um nicht méglicher-
weise durch die zu abrupte Therapie Komplikationen zu provozieren.




reichlich zu trinken (keinen Kaffee oder schwarzen Tee, sondern moglichst
Wasser oder Krautertee), um die FlieRfahigkeit des Blutes zu verbessern. Auch
nach dem Aderlass ist es sinnvoll, viel zu trinken, um den Kérper zu unterstit-
zen, das entnommene Blut moglichst schnell wieder zu ersetzen.

Manche Arzte fiihren vor dem Aderlass Uber den bereits gelegten Venen-
zugang eine isotonische Losung (mineralisiertes Wasser) zu. Dies hat den
Vorteil, dass das Blut besser abfliet und der Kérper insgesamt weniger be-
lastet ist, da er dieselbe Menge (z.B. 500 ml) Flissigkeit unmittelbar ersetzt
bekommt. Diese Vorgehensweise ist insbesondere empfehlenswert, wenn
wahrend oder nach dem Aderlass Unwohlsein oder Schwindelgefiihle auftreten.

Patienten, deren Venen schlecht getroffen werden und die Angst vor dem
“Stochern” beim Setzen der Nadel haben, kdnnen in der Apotheke ein Pflas-
ter oder eine Salbe zur Betaubung der Einstichstelle erwerben. Damit die
Wirkung rechtzeitig einsetzt, sollten das Pflaster oder die Salbe ein bis zwei
Stunden vor dem Aderlass aufgetragen werden.

2. Medikamentose Behandlung
Thrombozytenaggregationshemmer

Acetylsalicylsaure (im weiteren Text abgeklrzt: ASS, Handelsnamen: Aspirin®,
ASS ratiopharm®, u.a) ist ein Thrombozytenaggregationshemmer, d.h. er
hemmt die Funktion der Thrombozyten, miteinander zu “verklumpen” (Ge-
rinnung). Dies verbessert die FlieReigenschaften des Blutes und Durchblu-
tungsstorungen konnen verhindert werden. ASS ist daher in vielen Fallen ein
wirkungsvolles Mittel gegen Mikrozirkulationsstérungen (z. B. Durchblutungs-
stérungen an Handen und FuRen, Schwindel, Kopfschmerzen und Sehstérun-
gen). AuBerdem hat sich in Studien die Einnahme von ASS als wirkungsvoll
zur Vorbeugung arterieller Thrombosen bei Patienten erwiesen, daher wird sie
grundsatzlich allen PV-Betroffenen empfohlen.

ASS sollte ggf. nicht genommen werden, wenn Hinweise auf eine bereits er-
héhte Blutungsneigung vorliegen (Thrombozytenfunktionsstérung, verlangerte
Blutungszeiten, Thrombozytenzahlen von tber 1 Mio. pro pl) oder bei be-
kannten Magen- und Zwolffingerdarmgeschwiren. In solchen Fallen missen
Nutzen und Risiko bsonders sorgfaltig abgewogen werden.

Einnahmeform: Tabletten, i. d. R. taglich (40 - 200mg).

Mogliche® Nebenwirkungen:

ASS kann eine Verstarkung der Blutungsneigung zur Folge haben. Ausserdem
8 Das Wort ,moglich” bei ,Mogliche Nebenwirkungen* sollte hier sehr wortlich ggnommen

werden. Genauso wie die Wirksamkeit, so ist auch die Vertraglichkeit eines Medikaments bei
jedem Menschen unterschiedlich.



kann es Magengeschwiire und -blutungen verursachen. Flir magenempfindli-
che Patienten kann es von Vorteil sein, auf etwas teurere, daflir aber magen-
schonende ASS-Varianten auszuweichen (z.B. Aspirin protect®, ASS TAD®), die
im Handel erhaltlich sind.

Wichtig:

ASS ist ein frei verkaufliches Schmerzmittel, das haufig unbedacht in rela-
tiv hohen Dosen genommen wird (eine Standard-Schmerztablette enthalt
500 mg des Wirkstoffs). Da ASS die Blutungsneigung verstarken kann,
sollten PV-Patienten hier vorsichtig sein und nach Mdéglichkeit lieber auf
ein anderes Schmerzmittel ausweichen. ASS in héheren Dosen sollte nur
in Absprache mit dem Hamatologen genommen werden.

Zytoreduktive Medikamente

Wenn eine medikamentdse Therapie zur Reduzierung der Zellzahlen (zyto-
reduktive Therapie) als notwendig angesehen wird, werden in erster Linie
folgende Wirkstoffe eingesetzt®:

1. Hydroxyurea (HU), Handelsnamen: Litalir®, Hydrea®, Syrea®

2. Zytokine wie Interferon-alpha (INF), Handelsnamen: Interferon®,
PegIntron®, Pegasys®

In Sondersituationen

3. Anagrelid (AG), Handelsnamen: Xagrid®, Agrelin®, Agrylin®, Thrombo-
reductin®

Die verschiedenen Medikamente kénnen mit der Aderlasstherapie und auch
untereinander kombiniert werden. Ziel der Behandlung ist ein Blutbild im
Normbereich, insbesondere die Kontrolle des Hamatokritwertes und der
Thrombozytenzahl. Unter Umstanden kann es dabei sinnvoller sein, die medi-
kamentdse Therapie nur niedrig zu dosieren und zusatzlich gelegentlich einen
Aderlass zu machen, als Aderlédsse auf Kosten einer sehr hohen Dosierung

9 Radiophosphor (32p) wurde lange Jahre effektiv zur Zellreduktion bei der PV eingesetzt
(Bestrahlung des Knochenmarks durch intravends verabreichtes, radioaktives Phosphor). Die
Wirkung setzt nach zwei bis drei Monaten ein und kann jahrelang anhalten. Aufgrund der unter
der Behandlung erhéhten Rate von akuten Leukdmien wird es heute jedoch nur noch in wenigen
Ausnahmeféllen eingesetzt, wenn keine der anderen Behandlungsformen vertréaglich ist oder
das Leukéamierisiko aufgrund des Alters der Betroffenen in Kauf genommen werden kann. Ahn-
liches gilt fir Substanzen wie Chlorambucil (Handelsname. Leukeran®), Busulphan (Handelna-
me: Myleran®) und Pipobroman (Handelsname: Vercyteﬁ), die heute nur noch in Sondersituatio-
nen eingesetzt werden. Aktuell wird in Studien der Einsatz von Imatinib (Handelsname: Glivec®)
zur Behandlung der PV getestet. Ergebnisse liegen jedoch bislang noch nicht vor.




der Medikamente ganzlich zu vermeiden. Grundsatzlich gilt es hier, Risiken
und Nebenwirkungen gegeneinander abzuwagen.

Bei allen Standarttherapieformen ist in der Regel eine Erhaltungstherapie
erforderlich, d. h. die Blutwerte steigen nach Absetzen der Behandlung un-
terschiedlich schnell wieder an. Die Dosierungen sind individuell anzupassen
und kénnen sich im Verlauf &ndern.

zul. Hydroxyurea (HU)

Dieser Wirkstoff wird schon seit vielen Jahrzehnten zur Therapie der MPD-
Erkrankungen eingesetzt und gilt auch heute noch als Standardtherapie. HU
ist ein Chemotherapeutikum (Zytostatikum, Zellteilungsgift), das die Funktion
des Knochenmarks einschrankt und damit die (Blut)Zellproduktion reduziert.
HU wirkt auf alle drei Zellreihen (Erythrozyten, Leukozyten und Thrombozyten).
Nach dem Absetzen der Therapie steigen die Blutwerte im Allgemeinen sehr
schnell wieder an.

Die Behandlung mit HU kann die Verkleinerung einer vergréferten Milz be-
wirken und u. U. den Juckreiz dampfen oder beseitigen. Das Auftreten von
Thrombosen soll unter der Behandlung mit HU seltener sein als unter der
reinen Aderlassbehandlung.

Wegen des umstrittenen Verdachts, bei Langzeiteinnahme (moglicherweise
nach 10-15 Jahren) das Leukamierisiko zu erhéhen, sollte HU insbesondere
bei jlingeren Patienten nur zuriickhaltend eingesetzt werden. MPD-Betroffene
haben im Vergleich zur Normalbevélkerung ohnehin ein leicht erhdhtes Risiko
im Verlauf ihrer Erkrankung eine akute Leukamie zu entwickeln. Daher wird
das umstrittene zusatzliche Risiko durch die Einnahme von HU unterschied-
lich bewertet. Einige Arzte betrachten es als minimal und akzeptabel, andere
dagegen nicht.

Einnahmeform: Tabletten bzw. Kapseln (@ 500mg), i. d. R. taglich.

Mégliche Nebenwirkungen:

Leichter Haarausfall, multiple Hautveranderungen (da intensive Sonnenein-
strahlung das Risiko von Hautveranderungen erhoht, sollte diese gemieden
werden, d. h. nach Méglichkeit Aufenthalt im Schatten, Kopfbedeckung, sorg-
faltiger Sonnenschutz etc.). Nach langerer Einnahme kénnen Geschwire an
den Unterschenkeln auftreten. Bei einem Wechsel der Therapie verschwinden
diese Geschwire i. d. R. innerhalb kurzer Zeit wieder.

zu 2. Interferon (INF)

Interferon ist ein Zytokin (hormonahnlicher Botenstoff), dessen genaue
Wirkungsweise bei der PV unklar ist. In vielen Fallen bewirkt es eine Redu-



zierung aller drei Zellreihen (Erythrozyten, Leukozyten und Thrombozyten)
sowie der MilzgroBe. Neuere Studien weisen darauf hin, dass es auerdem
die Mutation des JAK-2 Gens effektiv zurlickdrangen kann. Die Wirksamkeit
tritt etwas langsamer ein als bei HU und AG. (Ansprechen innerhalb von 1
bis 3 Monaten, maximaler Erfolg u. U. erst nach einem Jahr). In vielen Fallen
muss daher parallel die Aderlasstherapie fortgesetzt werden, bis die Werte
ausreichend kontrolliert sind. Bei etwa 10 bis 20 % der Patienten bleibt die
gewlinschte zellreduzierende Wirkung ganz aus. Im Gegensatz zu AG und HU
ist die Wirkung von Interferon jedoch anhaltender und geht nach dem Abset-
zen langsamer verloren. Ebenso wie beim HU kann die Behandlung mit INF
eine Reduzierung der vergroferten Milz bewirken und den Juckreiz wesentlich
verbessern oder sogar kontrollieren.

Im Gegensatz zu AG und HU muss INF unter die Haut gespritzt werden wie In-
sulin bei Diabetikern. Dies méchten viele Arzte ihren Patienten nicht zumuten.
Zudem sind die unmittelbar spurbaren Nebenwirkungen (wie z. B. grippeahnli-
che Symptome) insbesondere bei Einstieg in die Behandlung fir viele Betrof-
fene ein Grund, die Behandlung schon friihzeitig abzubrechen. In der Regel
lassen sich diese Nebenwirkungen jedoch mit dem Wirkstoff Paracetamol
effektiv bekampfen und gehen nach einer Gewohnungsphase bei den meisten
Patienten deutlich zuriick.

Neue Studien weisen darauf hin, dass die pegylierten Interferone' von vielen
Patienten besser toleriert werden, weil sie nur einmal - statt mehrmals - wo-
chentlich gespritzt werden missen.

Ein zuséatzliches Problem kann - abhéngig vom Arzt - darin bestehen, dass INF
in Deutschland fir die Behandlung der PV nicht zugelassen ist. Da es zudem
wesentlich teurer ist als HU und AG, wird es von manchen Arzten nicht verord-
net bzw. die Finanzierung von der Krankenkasse abgelehnt. Eine Verschrei-
bung im Rahmen des “Off-Lable-Use” ist jedoch trotzdem moglich.**

Wenn ein Kinderwunsch besteht bzw. wahrend einer Schwangerschaft, ist
Interferon derzeit DAS Medikament, welches eingesetzt werden sollte, wenn
auf eine zellreduzierende Behandlung nicht verzichtet werden kann.

Einnahmeform: Spritzen (subkutan, unter die Haut), taglich bis wochentlich.

Maogliche Nebenwirkungen:
Grippeahnliche Symptome nach der Injektion (Fieber, Muskel- und Knochen-

10 Pegylierte Interferone sind eine neue, chemisch verénderte Variante des herkémmlichen
Interferons, die seltener gespritzt werden miissen (sogen. Depotfunktion, d. h. der Wirkstoff
wird nach dem Spritzen Uber einen langeren Zeitraum erst nach und nach an den Koérper abge-
geben).

11 Hinweise zum Einsatz von nicht zugelassenen Arzneimitteln gibt es auf den Internet-Seiten
der Deutschen Leukdmie- & Lymphomhilfe e. V. : (DLH - Link s. Anhang)




schmerzen, Schiittelfrost, Ubelkeit, Durchfall), Rétungen/ Reizungen an der
Injektionsstelle, Haarausfall, Hautreaktionen, Depressionen, Gewichtsverlust,
Konzentrationsstérungen, Schilddrisenfunktionsstérungen.

Bei Interferon kann das Einschleichen der Therapie mit zuerst niedrigen,
dann langsam ansteigenden Dosen die Nebenwirkungen deutlich mildern.
Die akuten Nebenwirkungen wie Grippesymptome sind meist zu Beginn der
Therapie besonders stark und gehen nach einer Gewdhnungsphase deutlich
zurlick. Langzeitnebenwirkungen wurden z.B. bei Patienten mit chronischer
Virushepatitis, die bereits weit langer mit Interferon behandelt werden, nicht
beobachtet.

zu 3.  Anagrelid (AG)

Anagrelid kommt in der Behandlung der PV nur in Sondersituationen zum
Einsatz. Es ist ein relativ neues Medikament, das vor allem in der Behandlung
der essentiellen Thrombozythamie (ET) eingesetzt wird, weil es speziell die
Neubildung von Thrombozyten (Thrombozytenreifung) einschrankt. Da biswei-
len auch in der Behandlung der PV eine gezielte Reduzierung der Thrombozy-
tenzahlen erreicht werden soll, kann es hier u. U. ebenfalls sinnvoll eingesetzt
werden. In der Regel wird bei der Behandlung mit AG jedoch eine zusatzliche
Therapie zur Kontrolle des Hamatokrits notwendig sein (Fortsetzung der Ader-
lassbehandlung oder zytoreduktive Behandlung mit HU oder INF).

Die Wirksamkeit in Bezug auf die Kontrolle der Thrombozytenzahlen ist mit
der von HU vergleichbar. Ebenso wie bei der Behandlung mit HU steigen die
Werte im Allgemeinen nach dem Absetzen der Therapie sehr schnell wieder
an.

Neueste Ergebnisse einer englischen Studie haben gezeigt, dass unter der
Kombination von AG und ASS die Blutungsneigung steigt, daher sollten beide
Medikamente - von begriindeten Ausnahmefallen abgesehen - nicht parallel
eingenommen werden. Laufende Untersuchungen zum Vergleich der Wirksam-
keit von HU und AG sind derzeit noch nicht abgeschlossen.

Wichtig:

Wegen der moglichen Nebenwirkungen auf den Herzmuskel (Herzrasen),
ist bei Patienten mit hochgradiger Herzinsuffizienz besondere Vorsicht
geboten. Hier sollte AG nur nach sorgfaltiger Risiko-Nutzen Abwagung
eingesetzt werden.



Einnahmeform: Tabletten bzw. Kapseln, i. d. R. taglich
Mogliche Nebenwirkungen:

Kopfschmerzen, Durchfélle, Odembildung, Schwindel und Herzrasen. Das
Nebenwirkungsrisiko wird deutlich gesenkt, wenn der Einstieg in die Therapie
mit einer geringen Dosierung erfolgt, die nach und nach auf die endgultige
Dosierung gesteigert wird (so genanntes ,Einschleichen®).

Aufgrund der noch relativ kurzen Einsatzzeit dieses Medikaments koénnen
zu moglichen langfristigen Nebenwirkungen noch keine Aussagen gemacht
werden.

Fazit:
DIE richtige Therapie fiir ALLE PV-Patienten gibt es nicht!

Jede Behandlung hat Risiken und Nebenwirkungen, die im Einzelfall gegen
den Nutzen abgewogen werden missen. Die Vertraglichkeit und auch die
Wirksamkeit der verschiedenen Medikamente ist individuell unterschiedlich,
so dass haufig erst ein Behandlungsversuch ein Urteil ermdglicht. Arzt und
Patient sollten sich beraten und gemeinsam die optimale Therapie herausfin-
den. Diese kann im langjahrigen Verlauf durchaus wechseln.

Hauptziele der Behandlung sind:

® die Kontrolle von Symptomen, die die Lebensqualitat einschranken

® die bestmdgliche Senkung des Risikos von Thrombosen bzw. Embolien
sowie von Blutungsereignissen

® die Verzogerung bzw. Vermeidung von Spatkomplikationen, wie der
sekundéren Myelofibrose (sMF) und der akuten Leukamie.

Wann sollte mit einer medikamentésen Behandlung begonnen
werden?

Leider ist es mit den heutigen Therapiemdglichkeiten haufig schwierig, alle
drei Ziele gleichzeitig optimal zu erreichen. Daher muss die Behandlung im
Einzelfall sorgfaltig abgewogen werden. Dies bedeutet, dass die Prioritaten
im Gesprach zwischen Arzt und Patient festgelegt werden mussen, um ent-
sprechende Entscheidungen treffen zu konnen. Der Einstieg in eine Therapie
ist haufig ein Kompromiss zwischen der Bekampfung von Beschwerden und




Eingrenzung von Risiken auf der einen Seite und dem Auftreten von Nebenwir-
kungen durch die Medikamente auf der anderen Seite.

Zu Beginn der Erkrankung reicht es in vielen Fallen Uber lange Zeit aus, durch
gelegentliche Aderlasse die Werte zu kontrollieren. In der Regel wird zuséatz-
lich die prophylaktische Einnahme von ASS in niedriger Dosierung (40 bis
100 mg/Tag) empfohlen, da es sich in Studien als wirkungsvolle Vorbeugung
arterieller Thrombosen bei PV-Betroffenen erwiesen hat. Auch beim Auftreten
von Symptomen, die auf Durchblutungsstérungen hinweisen, wird zunéachst
beobachtet, ob die Symptome unter der Einnahme von ASS zurlickgehen. Bei
gesteigerter Blutungsneigung sollte allerdings auf ASS verzichtet werden, da
diese ansonsten noch verstarkt werden kénnte.

Sind dauerhaft in sehr kurzen Abstéanden Aderlésse notwendig (mehr als ca.
12 Mal jahrlich 500 ml), wird in der Regel eine medikamentdse Therapie zur
Verminderung der Zellbildung (zytoreduktive Therapie) in Erwagung gezogen.
Dies wird auch bei sehr hohen Thromobzytenzahlen (> 1 Mio.) der Fall sein,
da sich diese nicht durch Aderlasse vermindern lassen.'? Auch eine stark
vergroRerte Milz, die moglicherweise Beschwerden verursacht, kann Anlass
flr den Einstieg in eine medikamentdse Therapie sein, da diese die Grofle
der Milz u. U. wieder reduzieren kann.

Im Hinblick auf die Wahl der richtigen Therapie ware es besonders wichtig,
jene Patienten herauszufinden, die ein hohes Risiko fir Thrombosen haben
und daher von einer medikamentdsen Therapie eindeutig profitieren. Leider
ist diese Auswahl noch immer relativ schwierig. Allgemeine Kriterien kdnnen
nur als Orientierung dienen, da flir die Behandlungsentscheidung jeder Fall
individuell betrachtet werden muss (Alter, Symptome, Stand der Erkrankung,
personliches Thromboserisiko, Vorgeschichte etc.).

Hier eine Auswahl der zu bertcksichtigenden Faktoren:

® Wie alt ist der/die Betroffene?

® Sind bereits Symptome aufgetreten? Welche? Wie haufig?

® Wie lange besteht die Diagnose, wie war der bisherige Krankheitsverlauf?

® Hat es gravierende Komplikationen (Thrombosen, Blutungen etc.) in der

Vorgeschichte des Betroffenen (oder auch in der Familie) gegeben?

Wie haufig sind Aderlasse notwendig (iber 12 Mal pro Jahr)?

® Liegt eine MilzvergrofRerung vor und bereitet diese Probleme (Schmerzen
0.4a.)?

@ Sind die Thrombozytenzahlen stark erhoht?

12 Leider bewirken Aderlasse in einigen Fallen sogar ein Ansteigen der Thrombozytenzahlen,
weil der Korper auf den ,Blutverlust“ mit vermehrter Bildung dieser fiir den Verschluss einer
Wunde wichtigen Zellen (Gerinnung) reagiert.



® Bestehen PV-unabhangige Risikofaktoren flr thromboembolische Ereig-
nisse (Thrombophiliemarker®, Rauchen, die Pille, GefaRerkrankungen,
Diabetes, Ubergewicht etc.)?

® Besteht ein symptomatischer Eisenmangel, der die Fortfiihrung der Ader-
lasse nicht erlaubt?

® Wie ist das Gesamtbefinden?

® Wie ist die voraussichtliche Vertraglichkeit der Medikamente (Allergien,
Nebenwirkungen etc.)?

® Welche Haltung/Einstellung hat der Patient zur geplanten oder bereits-
durchgeflihrten Behandlung?**

Sollte etwas Gravierendes wie eine Thrombose, ein Herzinfarkt oder ein
Schlaganfall auftreten, wird sofort eine Behandlung zur Reduktion der Zell-
zahlen begonnen, um die akute Gefahr abzuwenden und das Risiko weiterer
Komplikationen moglichst zu minimieren.

Fazit:
PV ist eine chronische Erkrankung, die einen gutartigen Verlauf nimmt.

Jeder Betroffene muss sich - wie bei jeder chronischen Erkrankung - auf
einen lebenslangen Umgang damit einstellen. Bei konsequenter Behand-
lung und standigen Verlaufskontrollen ist jedoch ein nahezu normales
Leben mdglich. Einen allgemein gliltigen optimalen Zeitpunkt fir den Ein-
stieg in eine medikamentdse Therapie gibt es nach aktuellem Stand der
Forschung bislang noch nicht. Die Kriterien fir den Beginn einer Therapie
konnen von Arzt zu Arzt unterschiedlich sein. Im Idealfall bespricht er die-
se mit seinem Patienten und beide treffen die Entscheidung gemeinsam.

Jede Entscheidung fur oder gegen eine medikamentdse Therapie sollte
sehr grindlich und sehr individuell abgewogen werden, sowohl von Seiten
des Arztes, als auch vom Patienten selbst.

Der Zeitpunkt fur den Beginn der Aderlasstherapie ist durch den Wert des
Hamatokrits relativ klar definiert.

13 Thrombophiliemarker bezeichnen bestimmte angeborene - anhand einer Blutuntersuchung
feststellbare - Faktoren, welche auf eine erhéhte Blutgerinnungsneigung hinweisen.

14 Dieser Aspekt wird unserer Meinung nach in der Verordnung von Therapien noch immer
viel zu wenig beriicksichtigt, obwohl allgemein bekannt ist, dass die (im Optimalfall gemeinsa-
me) Uberzeugung von Arzt und Patient Uber die Richtigkeit und Wirksamkeit der Behandlung von
entscheidender Bedeutung fir deren Erfolg ist.




Was kann ich tun, um mein personliches Risiko fiir Komplikatio-
nen zu senken?

Neben der aufmerksamen Selbstwahrnehmung und dem regelméagRigen Arzt-
besuch kommen hier all diejenigen Dinge zum Tragen, die grundsatzlich zur
Vorbeugung von Herzinfarkt- und Schlaganfallrisiko empfohlen werden:

® Gewichtsnormalisierung

Nikotinverzicht

regelmagige Bewegung

Vermeiden von Austrocknung, d. h. regelméasig und viel trinken (taglich

mindestens 2 Liter Wasser, Krautertee o. a.)

Vermeiden von langem Sitzen (z. B. auf Langstreckenfliigen)

® Information Uber Frihsymptome einer Thrombose, um ggf. sofort reagieren
zu konnen (siehe Seite 28)

® effektive Behandlung von kardiovaskularen (das Herz- und GefaBsystem
betreffenden) Risikofaktoren, z.B. Bluthochdruck, Diabetes, zu hoher Cho-
lesterinspiegel im Blut.

Welche Untersuchungen sollte ich regelméafiig durchfiihren lassen?

Zu den empfohlenen Untersuchungen bei der PV gehoren:

® RegelmaBige Blutuntersuchung zur Kontrolle des Hamatokrits und der
Thrombozytenzahl. Die Abstande kdnnen dabei - abhangig vom Erkran-
kungs- und Therapiestand - zwischen wenigen Tagen (z. B. bei Thera-
pieeinstieg) und mehreren Monaten (bei stabilem Verlauf) liegen.

® Etwa vierteljahrliche umfassendere Untersuchungen, um den Erkran-
kungsverlauf, mogliche Komplikationen und Therapienebenwirkungen
im Blick zu behalten.

® Etwa jahrlicher Ultraschall (u. a. wegen einer méglichen Milzvergrofe-
rung).

® |n groReren Abstanden Knochenmarksuntersuchungen, um den Verlauf
der Erkrankung beurteilen zu kdnnen. Hier wird ein Abstand von 2 bis
3 Jahren seitens der Arzte empfohlen. Von Patientenseite pladieren
wir daflr, wiederholte Punktionen nur dann vorzunehmen, wenn der
Krankheitsverlauf diese sinnvoll oder notwendig erscheinen lasst (z. B.
bei Nichtansprechen auf eine bestimmte Therapie oder bei gravieren-
den Veranderungen des korperlichen Befindens oder des Blutbildes).




Die richtige arztliche Betreuung ist bei einer chronischen Erkrankung wie der
PV sehr wichtig. Nach erfolgter Diagnose durch den Facharzt (i. d. R. Hama-
tologe) kdnnen die regelmasigen Blutuntersuchungen auch vom Hausarzt
vorgenommen werden. Dieser sollte jedoch in jedem Fall auf Dauer mit einem
spezialisierten Hamatologen zusammenarbeiten, um sich mit diesem bei
Behandlungsentscheidungen, Anderungen des Krankheitsbildes oder sich an-
deutenden Folgeerscheinungen beraten zu konnen. Da die MPD-Erkrankungen
selten sind, sollte sich selbst der (nicht spezialisierte) Hamatologe vor Ort
nach Méglichkeit mit spezialisierten Kollegen Uber die Therapie beraten.

Die oben angefiihrten Untersuchungen sollen lediglich als Orientierung die-
nen. Letztlich ist die individuelle, personliche Situation (Erkrankungsverlauf,
Befinden etc.) dafur ausschlaggebend, in welcher Haufigkeit welche Untersu-
chungen stattfinden sollten. Im Idealfall arbeiten Patient und Arzt hier zusam-
men.

Kann sich die Krankheit im Verlauf verandern oder fortschreiten?

In einigen Fallen kann sich aus der Erkrankung eine sekundare Myelofibro-
se (myeloische Metaplasie) entwickeln. Diese ist durch ein “Ausbrennen”
(Verdden) des Knochenmarks und durch die Verlagerung der Blutbildung in
andere Organe (Leber bzw. Milz) gekennzeichnet. Eine extreme Vergréferung
dieser Organe kann die Folge sein. Diese Veranderung dufert sich zunachst
in einem verminderten und schlielich in ganzlich fehlendem Aderlassbedarf.
Letztendlich folgt eine Anamie (Blutarmut), haufig verbunden mit zu niedrigen
Thrombozyten- und Leukozytenzahlen.

In einigen Fallen kann sich - meist erst nach jahrzehntelangem Verlauf - aus
einer PV eine sekundéare akute Leukédmie entwickeln. Patienten, die bereits
eine sekundare Myelofibrose entwickelt haben, tragen ein erhdhtes Risiko, im
weiteren Verlauf an einer solchen Leukdmie zu erkranken.

Die Moglichkeit, dass sich die Erkrankung veréandern kénnte, ist ein weiterer
Grund, den individuellen Krankheitsverlauf von einem MPD-versierten Arzt
begleiten zu lassen und Veranderungen im Blutbild oder im Befinden mit ihm
zu besprechen.

Wichtig:

Schwankungen im Blutbild und/oder Befinden sind nicht ungewohnlich
und bedeuten nicht zwangslaufig ein Fortschreiten der Erkrankung. Haufig
weisen sie nur darauf hin, dass die Therapie angepasst werden muss.




Welche Rolle spielt die Milzvergrofierung bei einer PV?

Eine Milzvergroferung (Splenomegalie) kommt bei ca. 75 % der PV-Betroffe-
nen vor, da die Milz den erkrankungsbedingt groferen Umsatz an Blutzellen
bewaltigen muss und in einzelnen Fallen selbst einen Teil der Blutbildung
Ubernimmt (extramedullare Blutbildung, d. h. Blutbildung auferhalb des
Knochenmarks). In vielen Féllen macht die Vergroferung der Milz keinerlei
Probleme und bleibt Uiber lange Zeit stabil.

In einigen Fallen (insbesondere beim Ubergang in eine sekundére Myelofib-
rose) kann die Milz jedoch so stark anwachsen, dass sie Druck auf andere
Organe ausubt und Schmerzen verursachen kann. Daher sollte man die Ent-
wicklung der Milz moglichst friihzeitig in die Entscheidung Uber die Therapie
miteinbeziehen, um ggf. rechtzeitig ein weiteres Wachstum zu verhindern oder
auch eine Verkleinerung erreichen zu koénnen (z. B. durch die Behandlung mit
HU oder Interferon).

Uber die Behandlung einer stark vergroRerten Milz besteht auch bei den
Medizinern Unsicherheit. Friiher wurde gelegentlich bestrahlt. Bestrahlungen
werden heute jedoch nur noch selten vorgenommen. Auch eine operative Ent-
fernung der Milz (Splenektomie) wird nur in sehr seltenen Fallen in Betracht
gezogen. Ein solcher Eingriff wird in der Regel erst Uberlegt, wenn die Milz
sehr stark vergroBert ist, Probleme verursacht oder ein Milzinfarkt unmittel-
bar droht oder bereits stattgefunden hat.

Was passiert bei einer Knochenmarkspunktion (KMP)?

Bei einer Knochenmarkspunktion (KMP) wird eine geringe Menge Knochen-
mark aus dem Beckenkamm entnommen, bei einer Knochenmarksstanze
auch ein kleines Stlick Knochensubstanz. Der Eingriff erfolgt i. d. R. ambulant
in einer hamatologischen Praxis oder in der Ambulanz einer Klinik.

Bei hohen Thrombozytenzahlen (> 1 Mio.) und/oder der Einnahme von ASS
besteht in vielen Fallen eine erhohte Blutungsneigung. Nach Absprache mit
dem Arzt sollte die ASS-Behandlung daher méglichst eine Woche vor der
Punktion abgesetzt werden.

Wahrend der Punktion liegt der Patient auf der Seite oder auf dem Bauch.

Die Stelle am Becken/Rlcken, an der der Eingriff vorgenommen wird, wird
ortlich betdubt. Es wird ein kleiner Schnitt in die Haut durchgefiihrt, eine
spezielle Nadel durch den Huftknochen in den Beckenkamm gebohrt und die
zu untersuchende Gewebs- und Knochensubstanz entnommen. Die kleine
Wunde muss nicht genaht werden. Die Punktionsstelle wird nach dem Eingriff
abgeklebt. Fur einige Tage sollte der Kontakt mit Wasser vermieden werden,
bis der Schnitt verheilt und die Punktionsstelle geschlossen ist.



Der Schnitt ist durch die lokale Betaubung schmerzlos. Einen ziehenden
Schmerz verursacht in der Regel nur der Moment, in dem das Knochenmark
mit der Spritze angesaugt wird. Unsere Erfahrung zeigt, dass die KMP sehr
unterschiedlich empfunden wird. Es gibt zahlreiche Patienten, die eine KMP
schmerzfrei erleben. Schlimmer als der tatséachliche Schmerz sind in vielen
Fallen die mit dem Eingriff verbundenen Angste. Ob zusatzlich zur értlichen
Betaubung ein Beruhigungsmittel notwendig ist bzw. gewlinscht wird, ist eine
personliche Entscheidung. Am besten ist es, die Moglichkeiten mit dem Arzt
zu besprechen, wenn die Punktion geplant wird.

Welche Bedeutung hat die ,,JAK2- Mutation“ (Genuntersuchung)
bei einer PV?

Die Entdeckung der JAK2-Mutation ist noch relativ neu (2005). JAK2 ist eine
genetische Veranderung (Mutation), die fast ausschlieBlich bei Patienten

mit MPD-Erkrankungen nachgewiesen wurde. Wenn dieser Gentest positiv
ausfallt, liegt mit hoher Sicherheit eine MPD-Erkrankung (ET, PV oder PMF)
vor. Wahrend jedoch nur etwa 50 % der ET- und PMF-Betroffenen JAK2-positiv
sind, lie} sich bei tber 90 % der PV-Betroffenen diese Mutation nachweisen.
Dies lasst die Schlussfolgerung zu, dass bei einem Patienten mit Verdacht
auf PV, dessen Genuntersuchung den Nachweis des JAK2-Gens ergibt, die
Diagnose PV als gesichert betrachtet und eine sekundare Erythrozytose aus-
geschlossen werden kann.

Da diese Mutation zwar bei allen MPD-Formen (ET, PV und PMF) auftaucht,
andererseits allerdings nicht bei allen Betroffenen nachgewiesen werden
kann, muss bislang offen bleiben, ob diese Storung méglicherweise auf der
Mutation eines weiteren - noch nicht bekannten - Gens beruht oder ob andere
Ursachen verantwortlich sind.

Die bisherigen Ergebnisse deuten darauf hin, dass MPD-Betroffene, die
JAK2-positiv sind, ein gréReres Risiko fir thromboembolische Komplikationen
haben konnten, als diejenigen, die diese Mutation nicht tragen. Hier sind
weitere Forschungsergebnisse abzuwarten.

Mit der weiteren Erforschung dieses Genmarkers ist die Hoffnung verbunden,
in absehbarer Zeit ein effektives Medikament entwickeln zu kénnen, um die
MPD-Erkrankungen gezielter behandeln zu kénnen. Ob sich diese Hoffnung
erflllen wird, ist heute jedoch leider noch nicht absehbar.




Spezielle Fragen

Was kann ich gegen den Juckreiz tun?

Der eigentlich harmlose Juckreiz (Pruritus) ist fir viele Patienten ein quélen-
des Symptom, das die Lebensqualitat erheblich beeintrachtigen kann. Uber
die Ursachen besteht keine Klarheit, daher gibt es auch fir die Behandlung
bislang keine Standardldsung. Eine Vermutung ist, dass der Juckreiz auf
Durchblutungsstérungen der feinen BlutgefaBe in der Haut zurlickzufiihren
ist. Von medizinischer Seite gilt daher als wirkungsvollste Therapie das Ab-
senken des Hamatokrits (< 45 flr Manner, < 42 fur Frauen). In einigen Fallen
besteht der Juckreiz jedoch auch bei einem Hamatokritwert im Normbereich.

In diesen Fallen kann eine Behandlung mit zytoreduktiven (zellreduzierenden)
Medikamenten, wie Interferon oder HU, versucht werden.*®

Weitere Behandlungsmaoglichkeiten des Juckreizes sind:
Antihistaminika

Histamine sind wichtige Botenstoffe bei allergischen Entziindungen. Sie werden
von bestimmten weilen Blutkdrperchen (Mastzellen, basophilen Granulozyten)
freigesetzt und kénnen, je nach individueller Anfalligkeit, vielfaltige Reaktionen
auslosen (Juckreiz, Hautausschlage, Asthma usw.). Antihistaminika sind Sub-
stanzen, welche die Histaminwirkung hemmen konnen. Leider wird berichtet,
dass Antihistaminika gegen Juckreiz bei PV nicht so erfolgreich sind, wie man
es sich wiinschen wirde. Anzumerken ist auerdem, dass viele Antihistaminika
mude machen und daher lieber abends eingenommen werden sollten.

Mehrere PV-Betroffene aus unserem Netzwerk berichteten von der Linderung
ihres Juckreizes durch den Wirkstoff ,Ebastin®.

Tipps von Betroffenen aus dem MPD-Netzwerk zur Linderung des Juckreizes:

® Wenn der Juckreiz nur nach dem Baden oder Duschen auftritt: Wech-
selduschen; anschlieRendes Einreiben der noch feuchten Haut mit Ol
oder Korperlotion.

® Viele Betroffene berichten, dass der Juckreiz im Sommer bzw. durch
Sonnenbestrahlung (UV) weniger stark ist als im Winter. Einigen hilft
auch der Besuch eines Sonnenstudios.

® |m Winter: Ein Anwarmen der Kleidung vor dem Anziehen (z.B. auf der
Heizung).

15 Wenn bereits eine zytoreduktive Therapie mit z.B. HU erfolglos versucht wurde, hilft bei
manchen Patienten der Umstieg auf Interferonpréparate (andere Wirkweise).



Photochemotherapie

Bei der Photochemotherapie (PUVA, Psoralen + UV-A) wird die Haut mit einer
speziellen Substanz (meist Psoralen) besonders lichtempfindlich gemacht,
dann einer UV-A-Lichtquelle (,Blacklight“) ausgesetzt. Die PUVA wird haupt-
sachlich zur Behandlung der Schuppenbildung bei Psoriasis angewandt, soll
aber auch Juckreiz bei der PV lindern konnen.

Was bedeutet Eisenmangel bei PV?

Durch die Aderlasstherapie bzw. den damit verbundenen Blutverlust wird bei
PV-Patienten ein Eisenmangel hervorgerufen. Wahrend Eisenmangel bei ge-
sunden Menschen behandelt wird, ist er im Fall der PV sogar erwinscht, weil
das Zuflihren von Eisen die Produktion der Erythozythen anregen und damit
den Hamatokritwert ansteigen lassen wirde.

AuBerdem verandert sich in der Eisenmangelsituation die geschilderte Bezie-
hung zwischen Erythrozytenzahl, Hamatokrit und Hamoglobinkonzentration
des Blutes. Bei Eisenmangel werden die Erythrozyten kleiner und enthalten
weniger Hdmoglobin (Blutfarbstoff). Dies ist erkennbar an den - bei den
Blutbildwerten meist angegebenen - Werten fiir MCH (Hamoglobingehalt) und
MCV (Gro3e der einzelnen Erythrozyten). Sind diese Werte sehr niedrig, so ist
u. U. zwar die Erythrozytenzahl stark erhéht, Hamatokrit und Hamoglobin sind
aber noch normal oder fast normal.

Verkirzt kdnnte dies folgendermafien ausgedriickt werden:
Der Eisenmangel verringert die Aderlassbedurftigkeit!

Symptome eines Eisenmangels konnen sein:

Appetitlosigkeit, eingerissene Mundwinkel, Durchfall, Blahungen, trockene
und spréde Haut, briichige Haare und Nagel, Zungenbrennen, Schluckbe-
schwerden. Die Symptome sind jedoch in den seltensten Fallen so gravie-
rend, dass ein Zufuhren von Eisen notwendig ist und ein Anstieg des Hamato-
krits in Kauf genommen wird.

Wie aufdert sich eine Thrombose?

Leider werden insbesondere die gefahrlicheren Thrombosen in den tiefen
Beinvenen in etwa einem Drittel aller Falle gar nicht bemerkt. Trotzdem gibt
es typische Symptome, die man ernst nehmen sollte:




Symptome einer Thrombose:

® Schwellung, Warme- und Schweregefiihl im betroffenen Korperteil,

® gerotete und gespannte ggf. glanzende Haut, eventuell Blaufarbung,

® Spannungsgefihl und muskelkaterartige Schmerzen in Fuf3, Wade und
Kniekehle, die bei Hochlagerung nachlassen,

® evtl. Fieber.

Im Gegensatz zu den tiefen Venenthrombosen sind oberflachliche Thrombo-
sen (Venenentziindungen z. B. durch Krampfadern) harmlos, weil hier nicht
die Gefahr besteht, dass ein Blutpfropf in die Blutbahn gelangen kann. Sie
zeigen in der Regel typische Symptome eines entzlindlichen Prozesses.

Symptome einer Venenthrombose:

® ROtung Uber der betroffenen Vene und meist auch flachig im umliegen-
den Areal,

® Schwellung und Ausbildung eines harten Stranges im Verlauf der Vene,

® Schmerzen, die beim Betasten meist deutlich zunehmen,

® Warme- oder Hitzegefihl.

Zu unterscheiden ist die oberflachliche von der tiefen Venenthrombose da-
durch, dass sie unmittelbar sichtbar ist, lokal schmerzt und der Schmerz bei
Druck starker wird.

Trotzdem sollte man in beiden Fallen im Zweifel zur Abklarung zum Arzt ge-
hen.

Wie dufdert sich eine TIA oder ein Schlaganfall?

Eine transitorische ischamische Attacke (TIA) ist eine voribergehende Durch-
blutungsstérung des Gehirns. Vorlibergehend heifit, dass die Symptome nicht
langer als 24 Stunden anhalten.

Typische Symptome einer TIA sind:

® Sehstérungen

Sprachstoérungen

(halbseitige) Lahmungserscheinungen
Schwindel

Gangunsicherheit



Da ein Schlaganfall im Akutfall nicht von einer TIA zu unterscheiden ist und
TIAs zudem haufig im Vorfeld eines ,richtigen Schlaganfalls auftreten, ist bei
diesen Symptomen besondere Vorsicht angeraten.

Wichtig:

Bei starkeren oder anhaltenden Symptomen einer TIA sollte man sich
moglichst direkt in ein Krankenhaus mit einer Schlaganfall-Akutstation
(Stroke Unit) fahren lassen. Dort bestehen im Zweifel die besten Behand-
lungsmoglichkeiten, um bleibenden Schaden vorzubeugen bzw. entgegen-
zuwirken.

Was ist vor einer anstehenden Operation zu beachten?

MPD-Erkrankungen bedeuten kein generelles Risiko flir einen operativen
Eingriff. Wichtig ist eine gute Einstellung der Blutwerte (HKT und Thrombozy-
tenzahl) vor der Operation, da sonst ein erhdhtes Operationsrisiko bestehen
kann. AuRerdem sollten in jedem Fall der operierende Arzt und der Narkose-
arzt im Vorfeld Uber die Erkrankung informiert und das konkrete Vorgehen im
Einzelfall mit dem betreuenden Hamatologen abgestimmt werden.

ASS sollte mindestens 7 Tage vor dem Eingriff abgesetzt werden, da es die
Blutgerinnung hemmt bzw. die Blutungsneigung erhoht und diese Wirkung erst
mehrere Tage nach der Einnahme vollstandig abklingt. Nach Absprache mit
dem Hamatologen wird die Aspirin-Therapie eventuell voribergehend durch ein
anderes Medikament ersetzt (z. B. Heparin).

Darf ich trotz PV die ,,Pille“ nehmen?

Die Einnahme der ,Pille“ erhdht - auch bei gesunden Patientinnen - das
Thromboserisiko. Dies gilt besonders fiir Raucherinnen. Durch das zusatzli-
che MPD-bedingte Risiko ist es daher empfehlenswert, nach Moglichkeit auf
andere Verhitungsmethoden auszuweichen. Wenn dies nicht méglich oder
vorstellbar ist, sollte der Einzelfall mit dem Hamatologen und Gynékologen
abgesprochen werden.

Was bedeutet eine PV-Erkrankung fiir Schwangerschaft und
Kinderwunsch?

Hierzu finden Sie einen eigenen, ausfiihrlichen Frage- und Antwortkatalog auf
unserer Website www.mpd-netzwerk.de.




Darf ich in den Wechseljahren (Menopause) eine Hormonthera-
pie machen?

Eine Hormonbehandlung kann ebenso wie die ,Pille* Einfluss auf das Throm-
boserisiko haben und sollte daher im Einzelfall mit dem Hamatologen und
dem Gynakologen beraten werden.

Darf ich mit einer MPD-Erkrankung in die Sauna gehen?

Ein Saunabesuch ist nicht ausgeschlossen. Ausschlaggebend ist, dass ein
starker Flissigkeitsverlust wegen moglicher Folgen flr die FlieBfahigkeit

des Blutes vermieden wird. Daher gilt: Vor und nach dem Saunabesuch viel
trinken (Wasser, Krautertee o. &.) und beim Saunieren selbst auf das eigene
Befinden zu achten, ggf. kurzer oder nicht zu heif} saunieren.

Darf ich mit einer MPD-Erkrankung fliegen?

Das Fliegen (insbesondere Langstreckenfllige mit permanentem Sitzen) ist
ein zusétzlicher Risikofaktor flir Thrombosen. Daher sollte man in dieser Situ-
ation auf jeden Fall Vorsorge betreiben durch ausreichendes Trinken, die Wahl
eines Gangplatzes und méglichst viel Bewegung. Einige Arzte raten dazu, vor
Langstreckenfligen Heparin zu spritzen.

Was ist eine ,Erythrozytapherese“?

Die ,Erythrozytapherese” ist eine alternative Methode zu den Aderlassen, die
allerdings nur in dafiir ausgestatteten Einrichtungen vorgenommen werden
kann.

In einer etwa einstindigen Sitzung wird das Blut in kontinuierlichem Fluss
durch einen Zellseparator von Erythrozyten befreit. Der Vorgang ist in etwa
vergleichbar mit dem der Dialyse.

Vorteil dieser Methode ist der schnelle Effekt, der gerade bei einem akut dia-
gnostizierten sehr hohen Hamatokritwert wichtig sein kann, um den Patienten
schnell aus dem Risikobereich zu bekommen. AuBerdem sind deutlich gro-
Bere Abstande moglich als beim Aderlass (ca. 3 Sitzungen pro Jahr reichen
aus). Ein Nachteil ist die Gebundenheit an Zentren und der hohe apparative
Aufwand.

Sollte ich meine Blutwerte dokumentieren?

Viele Betroffene aus dem mpd-netzwerk e. V. haben die Erfahrung gemacht,
dass es hilfreich und sinnvoll sein kann, die Ergebnisse regelméagig stattfin-



dender Blutuntersuchungen in einer Tabelle zu notieren. Damit werden auf

einen Blick Veranderungen der Blutwerte Uber die Zeit sichtbar. Gleichzeitig
liegen die gesammelten Werte auch nach Jahren beim Patienten selbst vor
und erméglichen eine bessere Einschatzung des Erkrankungsverlaufs (auch
bei eventuellem Arztwechsel).

Manche Hamatologen bieten ihren Patienten einen ,Therapieausweis“ an
in den die Blutwerte und auch die Medikation eingetragen werden kénnen.
Andere Betroffene haben sich hierflr selbst eine Tabelle angelegt.

Nachwort

Wir hoffen, dass wir lhnen mit dieser Broschure wichtige Informationen tber
die Polycythaemia vera (PV) liefern konnten.

Wir hoffen auch, dass wir Sie ermutigt haben, sich nach der Diagnose mit
Menschen auszutauschen, die ebenfalls an einer PV leiden. Nur der unmit-
telbare Kontakt mit anderen Betroffenen im mpd-netzwerk e. V. und die hier
vorhandene Betroffenenkompetenz kann eine Unterstiitzung fiir den Umgang
mit der Erkrankung sein und hilfreich bei der Bewaltigung der Diagnose.

Wir hoffen, dass wir |hr Interesse flr das mpd-netzwerk e. V. wecken konnten.
Uber eine Unterstiitzung unserer Arbeit — durch Ihre aktive Mitgliedschaft oder
eine Fordermitgliedschaft oder durch Spenden - wirden wir uns sehr freuen.
Ein Beitrittsformular finden Sie auf Seite 33.

Wir sind eine gemeinnltzige Selbsthilfeorganisation und Zuwendungen (Spen-
den) sind steuerlich absetzbar.

Unsere Bankverbindung:

mpd-netzwerk .e.V.

Verwendungszweck: Spende

Bank Bank fiir Sozialwirtschaft

BLZ 850 205 00

Konto 3634300

IBAN DE09850205000003634300
BIC/Swift BFSWDE33DRE

Alles Gute flr Sie,

der Vorstand des mpd-netzwerk e. V.

(Jurgen Bieker, Marlies Hommelsen, Rainer Kuhimann, Corina Maertins,
Yvonne Mesch, Carina Oelerich-Sprung und Sabine Tengeler)




Links und Literatur:

mpd-netzwerk e. V.

Selbsthilfeforum fiir Betroffene von chronischen myeloproliferativen Erkrankungen
mpd-netzwerk e. V.

Zechlinstr. 25

21355  Liineburg

info@mpd-netzwerk.de

www. mpd-netzwerk.de

Informationen zu Polycythamia vera
PD Dr. M. Griesshammer, Universitatsklinikum Uim

www.kompetenznetz-leukaemie.de/content/aerzte/therapie/cmpe/pv/

Angeborene und erworbene Polyzythamien

Siegel, Fabian P.; Petrides, Petro E.

Dtsch Arztebl 2008; 105(4): 62-8
www.aerzteblatt.de/v4/archiv/artikel.asp?src=heft&id=58710

en fiir Arzte zur Diagnose und Therapie der MPD-Erkrankungen
Deutsche Gesellschaft fiir Hdmatologie und Onkologie (DHGO)
www.dgho.de/_cmsdata/_file/file_172.pdf

Merkblatt zum Thema off-label-use
Info-Blatt: Hinweise zum Umgang mit Prognoseangaben

Deutsche Leukamie- & Lymphom-Hilfe .e.V
http://www.leukaemie-hilfe.de/informationen.html

Polycythaemia vera (PV) - Der Informierte Patient
Autor: Prof. Dr. Artur Wehmeier, Sana-Klinikum-Remscheid GmbH

Die essentielle Thrombozythamie (ET) - Der informierte Patient
Autor: Prof. Dr. Martin Griesshammer, Johannes Wesling Klinikum Minden

Die priméare Myelofibrose (PMF) - Der informierte Patient
Autor: Prof. Dr. Martin Griesshammer, Johannes Wesling Klinikum Minden

Diese Broschiiren sind zu bestellen bei der

Deutsche Leukadmie- & Lymphom-Hilfe .e.V
Thomas-Mann-Strate 40

53111 Bonn

Tel: 0228/33889200

www. leukémie-hilfe.de

Alle Links sind am 20.12.2008 auf iher Aktualitat geprift worden.




Falls Sie unserem Verein beitreten wollen, senden Sie bitte das ausgeflite
Formular an die folgende Adresse

mpd-netzwerk e. V.
Zechlinstr. 25
21355 Liineburg

Antrag auf Mitgliedschaft im mpd-netzwerk e. V.

Name: Vorname:
Strafe: PLZ, Wohnort:
Tel.-Nr.: E-Mail:

Zutreffendes bitte ankreuzen

Hiermit beantrage ich die Aufnahme in das mpd-netzwerk e. V. als

[J aktives Mitglied ‘ [] Férdermitglied
Ich bin
[] Betroffene/r ‘ [ Angenhorige/r

[] ET (Essentielle Thrombozythédmie)

[] PV (Polyzythdmia vera)

[C] PMF ( primare Myelofibrose)

Datum ‘ Unterschrift

Bankeinzugsermachtigung

Hiermit erméachtige ich das mpd-netzwerk e. V., den jahrlichen Mitgliederbeitrag

in Hohe von € ( bitte gewlinschten Betrag einsetzen,
Mindestbeitrag 60,00 €) von meinem Konto bei der:

Bank

Nr. BLZ

Datum Unterschrift

abzubuchen.

Die Einzugsermachtigung wird ungultig, wenn ich meinen Austritt schriftlich
erklart habe bzw. die Mitgliedschaft erlischt.
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