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KILKA StOW O MIELOFIBROZIE

Mielofibroza, zwana wioknie-
niem szpiku, to rzadka choroba
nowotworowa szpiku kostnego.
Wiedza spoteczenstwa na temat
tego schorzenia jest niewielka,
a materiaty informacyjne sg adre-
sowane gtownie do specijalistow
hematologow.

Poradnik skierowany jest do osob
chorujgcych na mielofibroze oraz
ich przyjaciot i cztonkodw rodziny.
Po ustyszeniu diagnozy w gtowie
pacjenta pojawia sie wiele pytan,
na ktore trudno znalez¢ odpowie-
dzi. Dlatego ten poradnik napisa-
ny zostat w formie odpowiedzi na
najczesciej zadawane sobie lub
lekarzowi pytania.

Z jednej strony poradnik dostar-
czy pacjentom informacji podsta-
wowych na temat choroby: czym
jest mielofibroza, jakie wystepuja
typy tej choroby, jakie sg jej ob-
jawy, jakie badania sg niezbedne
do postawienia wtasciwego roz-
poznania, jakie sg wspotczesne
mozliwosci leczenia oraz jakie ro-
kowania majg pacjenci z mielofi-
broza.

Z drugiej strony poradnik porusza
rowniez nie mniej wazne informa-
cje na temat zycia codziennego
z mielofibrozg. Pacjent znajdzie tu
odpowiedzi na pytania dotyczgce
diety, suplementow, aktywnosci fi-
zycznej, zycia seksualnego i cigzy
oraz pracy zawodowej. Dodatko-
wo w poradniku poruszony zostat
temat udziatu pacjentéw z mielofi-
brozg w badaniach klinicznych.
Obecnie trwajg prace nad nowymi
lekami, ktére moga skutkowac po-
prawg rokowania chorych na mie-
lofibroze. Dlatego tez udziat cho-
rych w tych badaniach jest bardzo
wazny.

Poradnik powstat przy aktywnej
wspotpracy z pacjentami z Grupy
Wsparcia Chorych na Nowotwory
Mieloproliferacyjne, dziatajgcej pod
patronatem Polskiej Koalicji Pa-
cjentéw Onkologicznych.

Nalezy jednak pamietac,
ze zawart@seéporadnika ma
jedynie charakier informacyjny,
a w celuuzyskania bardziej
szczegotowyeh danych nalezy
porozmawiac z lekarzem

(hematologiem) prowadzgcym.
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1. CO TO JEST SZPIK KOSTNY?

Szpik kostny to ttusta i ggbczasta tkanka znajdujgca sie wewnatrz kosci.

Funkcjg szpiku kostnego jest produkcja krwinek — dojrzatych
komorek krwi, ktore powstajg z komorek macierzystych.

Prawidiowy szpik kostny

LS Szpik kostny o prawidfowej gestosci
N/ i odpowiednim dojrzewaniu krwinek

Prawidtowa liczba wtdkien siateczki
(rusztowania szpiku) widoczna jako czarne nitki,
zaznaczone czerwong strzatkg
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Komorki macierzyste to pierwotne, niewyspecjalizowane komorki
majgce zdolnos¢ do szybkiego dzielenia sie oraz rdznicowania
(przeksztatcania sie) w inne wysoko wyspecjalizowane komorki,
np. w komaorki krwi. Wyrdzniamy trzy rodzaje krwinek: krwinki czerwone,
krwinki biate oraz ptytki krwi.

Komorka macierzysta szpiku i komorki krwi obwodowej

— @

Krwinka czerwona

(transportuje tlen do tkanek) 5

Krwinka biata

Komarka (zwalcza infekcje)

macierzysta

> @@ d
Plytki krwi
(wspomagajg proces krzepniecia,

zapobiegajg krwawieniu poprzez
tworzenie skrzepow Kkrwi)
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2. CO TO JEST MIELOFIBROZA?

Mielofibroze, wspodlnie z czerwienicg prawdziwg oraz nadptytkowo-
$cig samoistng, zaliczamy do klasycznych nowotworéw mieloprolife-
racyjnych — chromosom Filadelfia ujemnych.

Czym jest chromosom Filadelfia?

Nasza informacja genetyczna, czyli wiadomos¢, w jaki sposob
ciato cztowieka ma by¢ zbudowane oraz jak ma funkcjonowac,
zapisana jest w 23 parach chromosomaow.

Zmiana potozenia fragmentéw chromosomow 9 i 22
(tzw. translokacja), nazywana chromosomem Filadelfia, jest typowa
dla przewlektej biataczki szpikowe;.

Zmiana ta nie wystepuje w przypadku nowotworow mieloprolifera-
cyjnych chromosom Filadelfia ujemnych (nadptytkowos¢ samoist-
na, czerwienica prawdziwa i wtoknienie szpiku).

Typy nowotworow mieloproliferacyjnych

Nowotwory
mieloproliferacyjne

Y

Obecnosce Bez

chromosomu chromosomu
Filadelfia Filadelfia

Y Y Y

F;rifa?a\?giif Czerwienica Nadptytkowos¢ N!ielofibro.za
. prawdziwa samoistna U
szpikowa » faza wczesna

* faza wtorna

Wtdrna mielofibroza

rozwijajaca sie
z czerwienicy lub
nadptytkowosci
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Mielofibroza
Y ¥
»Pierwotna” »Wtorna”
* Moze by¢ zdiagnozowana w kazdym wieku. * Rozwija sie
* Najczesciej diagnozowana po 50. roku zycia, u 0sob chorujg-
u chorych, u ktérych uprzednio nie stwierdzono cych uprzednio
innego nowotworu mieloproliferacyjnego. na czerwienice
» Zgodnie z najnowszg klasyfikacjg Swiatowej prawdziwg |UP,
Organizaciji Zdrowia (ang. World Health nadpiytkowosc
Organization, WHO). samoistng.

W przebiegu mielofibrozy zdrowy szpik kostny
stopniowo zastgpowany jest przez tkanke wioknista.

Szpik kostny objety masywnym wi
z obnizeniem gestosci komorek krwinkotworczych

W, WML LR Sk TG o n T N GVl
P s o : el
DCATCINGET ‘?i“!,?*‘ztg.'

\,‘_‘ d. ;‘._" . — B

5

Silne widknienie widoczne jako grube pasma
czarnych widkien

Zdjecia i komentarz: dr n. med. Krzysztof Zduniak
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Proces witdknienia jest stopnio-
wy. Poczatkowo wystepuje wcze-
sna faza przedwtoknieniowa. Wow-
czas pacjenci mogg by¢ zupetnie
bezobjawowi, a widknienie w szpiku
kostnym jest znikome. Stopniowo
proces widknienia nasila sie; szpik
kostny zostaje zastgpiony przez
tkanke wtoknistg (tzw. faza zwitok-
niata). Na tym etapie dochodzi do
zmniejszenia produkcji krwinek, co

Kiedy szpik kostny zostaje
zastgpiony przez tkanke
wioknistg, wystepujg objawy
niewydolnosci szpiku:

* niedokrwistosc,
* leukopenia,
* matoptytkowosc.

Nastepuje rowniez
powiekszenie Sledziony

wigze sie z wystgpieniem objawow
niewydolnosci  szpiku (niedokrwi-
stosc¢, leukopenia, matoptytkowos¢)
oraz z nasileniem hematopoezy po-
zaszpikowe] (powiekszeniem Sle-
dziony — splenomegalig oraz/lub
powiekszeniem watroby — hepato-
megalia).

(splenomegalia) oraz/lub
powiekszenie watroby.

3. JAKIE SA NAJCZESTSZE OBJAWY
MIELOFIBROZY?

Witdknienie szpiku u kazdego pacjenta moze objawiac sie w rézny spo-
sob. W przypadku 70% chorych nastepuje nasilone wtoknienie szpi-
ku. Wowczas obserwuje sie przede wszystkim postepujgce ostabienie,
gtownie zwigzane z niedokrwistosciag, czyli niedoborem krwinek
czerwonych. Ponadto pacjenci uskarzajg sie na niezamierzony spadek
masy ciata, gorgczke i poty (zwtaszcza nocne), bole kostno-stawowe
(zwtaszcza konczyn dolnych). Dodatkowym objawem moze by¢ swigd.
Wraz z postepujgcym widknieniem, a poprzez to nasilajgcg sie niewy-
dolnoscig szpiku, obserwuje sie stopniowy wzrost wielkosci watroby
(hepatomegalia) i Sledziony (splenomegalia), ktéry objawia sie uczu-
ciem petnosci i bélem brzucha (wynikajgcym z ucisku powiekszone;
Sledziony czy watroby na zotgdek oraz jelita), a takze zmiany rytmu
wyproznien. Zwiekszenie czestosci infekcji jest sygnatem niedoboru
biatych krwinek, a krwawienia — spadku liczby ptytek krwi.
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Charakterystycznym objawem mielofibrozy jest splenomegalia,
czyli powiekszenie sledziony.

U niektorych pacjentow moze dojs¢ do hepatomedgalii

— powiegkszenia watroby.

OBJAWY MIELOFIBROZY

Nadmierne pocenie sig

Zmeczenie

Temperatura ciafa
powyzej 38°C

3\8 \“\\E

Splenomegalia
(objawy: brak apetytu, szybkie
uczucie sytosci)

Bol brzucha

Swigd

Spadek masy ciata
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U okoto 30% chorych w chwili roz-

poznania nie wystepujg zadne obja-
wy choroby (mielofibroza przedwtok-
nieniowa). Woéwczas w morfologii
krwi stwierdzamy prawidtowg lub
podwyzszong liczbe biatych krwi-
nek, prawidtowe, ale dyskretnie ob-
nizone lub podwyzszone wartosci
hemoglobiny i typowo podwyzszong
liczbe piytek (nadplytkowose). Sle-
dziona ma wymiar prawidfowy lub
jest nieznacznie powiekszona.

Ocena objawow wedtug skali MPN-SAF TSS

Do oceny nasilenia objawow zwigzanych z mielofibrozg stosuje sig for-
mularz objawow nowotworéw mieloproliferacyjnych (ang. Myeloproli-
ferative Neoplasm Symptomn Assessment Form Total Symptom Score,
MPN-SAF TSS). Skala ta moze stuzy¢ do oceny skutecznosci dotych-
czas stosowanego leczenia i do jego ewentualnej modyfikacji. Objawy
ocenia sie w skali od 0 do 10.

n oznacza brak objawu m oznacza najgorszy mozliwy

Czasami pacjent ma problemy z interpretacjg odczuwanego objawu:
czy zwigzany jest on z chorobg (z mielofibrozg), czy z ogdélnym sta-
nem zdrowia (np. wiekiem, wplywem pogody, innymi chorobami to-
warzyszgcymi). Dla przyktadu, u osob starszych lub chorujgcych na
serce czasami bardzo trudno oceni¢ objaw, jakim jest zmeczenie. War-
to wowczas zastanowiC sig, na ile objawy nasility sie w poréwnaniu
z okresem przed diagnozg czy rozpoczeciem leczenia. Lekarz hema-
tolog moze Panstwu pomaoc w ich interpretacji, analizujgc catg Waszg
historie medyczng oraz wyniki innych badan dodatkowych i konsultaciji
specijalistycznych.
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U 0s6b starszych lub chorujgcych na serce czasami
bardzo trudno oceni¢ objaw, jakim jest zmeczenie.
Warto wowczas zastanowic sie, na ile objawy nasility sie
w poréwnaniu z okresem przed diagnozg czy rozpoczeciem leczenia.

POZ NAJ SWOJ Imig i nazwisko:

WYNIK ..

Wypetnij ponizszy formularz, aby monitorowa¢ nasilenie objawow.

Objaw: od 1 do 10, gdzie 0 oznacza brak, a 10 najgorszy mozliwy.

Prosze oceni¢ zmeczenie (wyczerpanie, znuzenie), zakreslajac kétkiem jedna liczbe,
opisujagcg NAJGORSZY poziom zmeczenia w ciggu ostatnich 24 godzin.

| Zmeczenie |
o | 1+ | 2 | 3 | 4 | 5 | e | 7 | 8 | 9 | 1o
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)

Zakres| kotkiem jedna liczbe, opisujgca stopien nasilenia, jaki wywotywat kazdy z objawéw
w ostatnim tygodniu.

| Szybkie uczycie sytosci podczas jedzenia (wczesna sytosé) |
o | 1+ 1 2 1 3 |1 4 | 5 | 6 |1 7 1 8 |1 9 | 10

(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE) 1 1

| Niespokojny brzuch |
o | 1+ | =2 | 3 | a4 | 5 | & | 7 1 8 1 9 ] 10

Chcac uzyskacé jednoznaczny obraz samopoczucia,

mozna dodaé wyniki czastkowe, aby wyliczy¢ A "
wynik objawoéw tacznych. ogo'em -

(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)
| Brak aktywnosci |
o | 1+ | 2 | 3 | 4 | 5 | e | 7 | 8 | 9 | 1o
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)
| Problemy z koncentracja —w poréwnaniu z okresem sprzed diagnozy |
o | 1 |1 2 |1 3 |1 4 | 5 | s 7 | 8 | 9 | 1o
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)
3 | Nocne poty |
o | 1+ | 2 | 3 | 4 | s | e | 7 | 8 | 9 | 1o
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)
| Uczucie swedzenia ($wiad) |
0 1+ | 2 | 3 | 4 | s 6 7 | 8 | 9 | 1o
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE)
=z
| BAl kosci (rozproszony, nie bol stawow ani zapalenie stawdw) | 1“3’
o | 1 | 2 | 3 | 4 | 5 | e | 7 | & | 9 | 10 &
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE) £
o
m
| Goraczka (> 37,8°C lub 100°F) | g
0 1l 2 | 3 |1 4 | 5 ] s 7 | 8 |1 9 | 10 g
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE) =
H
| Niezamierzona utrata masy ciata w ciggu ostatnich 6 miesiecy | 2
o | 1+ | 2 | 8 | 4 | 5 | & | 7 | 8 | 9 | 1o g
(BRAK) (NAJGORSZE MOZLIWE) o
[+]
=
'5.
'_D‘
4

Formularz oraz dodatkowe informacje na temat nowotworéow
mieloproliferacyjnych sa dostepne réwniez online pod adresem www.spotlightonMPN.com
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4. JAKA JEST PRZYCZYNA ZACHOROWANIA NA
MIELOFIBROZE?

Przyczyna rozwoju mielofibrozy nadal nie jest poznana. Wiadomo jed-
nak, ze do rozwoju wtoknienia szpiku dochodzi w momencie, gdy ko-
morka macierzysta podlega zmianie genetycznej. W wyniku tej zmiany
w komorce macierzystej szpiku (odpowiedzialnej za produkcje krwi-
nek) dochodzi do zaburzen szlaku sygnatowego JAK2-STAT, co
powoduje niekontrolowany podziat komorki macierzystej oraz jej nie-
wiasciwe funkcjonowanie. Nieprawidiowe komaorki wydzielajg cytoki-
ny prozapalne - rodzaj biatek, ktére w prawidfowych warunkach kon-
trolujg procesy zapalne, a u chorych na mielofibroze odpowiadajg za
wystgpienie objawéw ogolnych (ostabienie, gorgczka, utrata masy
ciata) oraz powodujg wytwarzanie substancji wtoknistej, ktéra stopnio-
WO zajmuje miejsce prawidtowego szpiku.

U okoto 50'60% chorych z mielofibrozg zaburzenie szlaku
JAK2-STAT zwigzane jest z obecnoscia mutacji (zmiany) w genie
JAK2 (mutacja o nazwie JAK2 V617F). Wiadomo jednak, ze szlak
JAK-STAT jest réwniez zaburzony u chorych, u ktérych mutacja
JAK2 V617F nie wystepuje. Wowczas za zaburzenie szlaku JAK2-STAT
odpowiadajg inne mutacje (CALR u okoto 20%, MPL u okoto 5% lub
inne do tej pory nieznane mutacje u okoto 15% chorych z mielofibrozg).
Nie sg to tzw. mutacje germinalne, czyli dziedziczone rodzinnie. Muta-
cje te wzajemnie sie wykluczajg, a na ich wystgpienie nie majg wptywu
ani styl zycia, ani dieta czy aktywnosc fizyczna.

Proces rozwoju mielofibrozy

Prawidiowa Mutacje w materiale genetycznym Niekontrolowane namnazanie sie
(bez mutaciji) komarki macierzystej: zmutowanych
komorka macierzysta JAK2 V617F, CALR, MPL, inne komorek macierzystych
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5. CZY MOGE ZAPOBIEC ZACHOROWANIU
NA MIELOFIBROZE?

Nie sg znane czynniki ryzyka wptywajgce na zachorowanie na mielofi-
broze. Dlatego tez nie istniejg zadne zalecenia, w jaki sposob zapobie-
gac jej rozwojowi.

6. CZY MIELOFIBROZA JEST CHOROBA 13
DZIEDZICZNA?

W sSwietle aktualnej
wiedzy medycznej
mielofibroza nie jest
chorobg dziedzicz-
ng. Dlatego tez nie
ma ryzyka przekaza-
nia jej z rodzicoéw na
dziecko.

Warto jednak za-
znaczyc, ze istniejg
przypadki rodzinne-
go wystepowania
nowotworéw mielo-
proliferacyjnych

(w tym mielofibrozy).
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7. JAK CZESTO WYSTEPUJE MIELOFIBROZA?

Mielofibroza nalezy do choréb
rzadkich. Zgodnie z definicjg cho-
roba ma charakter rzadki, jesli wy-
stepuje u mniej niz 50 na 100 000
0soOb w roku (w przypadku mielofi-

cia. Jednak u okoto 10% chorych
mielofibroze rozpoznaje sie przed
45. rokiem zycia. Mielofibroza
w rownym stopniu dotyka mez-
czyzn i kobiety.

brozy zapadalnosc roczna wynosi
0,5-1,5 zachorowania na 100 000
mieszkancow). Na mielofibroze
mozna zachorowa¢ w kazdym
wieku. Najczesciej jest diagnozo-
wana u 0sob po 50. roku zycia,
przy czym szczyt zachorowan
przypada na 6. i 7. dekade zy-

Choroba rzadka to taka, ktora
wystepuje u mniej niz
50 na 100 000 oséb.

Na mielofibroze rocznie zapada
0,5-1,5 na 100 000 osob.

Regularne wizyty u lekarza rodzinnego oraz wykonywanie morfologii
krwi obwodowej wspierajg wczesne rozpoznanie mielofibrozy!

8. JAK ROZPOZNAC MIELOFIBROZE?

Rozpoznanie mielofibrozy wymaga przede wszystkim wykluczenia in-
nych choréb nowotworowych uktadu krwiotworczego oraz wtérnych
przyczyn wtoknienia szpiku.

Mielofibroza, jako choroba rzadka, jest mato znana. Jej poczgtko-
we objawy czesto nie sg zbyt charakterystyczne, a przebieg moze byc¢
powolny lub bardzo agresywny. Czes¢ chorych, zwtaszcza we wcze-
snej fazie (mielofibroza przedwidknieniowa), przez wiele lat nie ma
prawidfowo postawionego rozpoznania. Lekarz podstawowej opieki
zdrowotne] (POZ) moze podejrzewa¢ mielofibroze na podstawie wy-
wiadu (osfabienie, gorgczki, poty, spadek masy ciafa) oraz badania fizy-
kalnego (np. stwierdzajgc przy badaniu brzucha powigkszenie Sledziony).



Poradnik dla pacjentow

Nastepnie chory powinien by¢ skierowany do dalszej diagnostyki w porad-
ni-hematologicznej. Hematolog ustala rozpoznanie mielofibrozy na pod-
stawie kryteriow ustalonych przez WHO (Swiatowg Organizacje Zdrowia).

Sciezka diagnostyki chorego na mielofibroze

@ ® L 4 >
Objawy Wizyta u lekarza Dalsza Ustalenie
POZ - wywiad, bada- diagnostyka rozpoznania
nie fizykalne, ogodlne u specjalisty na podstawie
badanie krwi hematologa kryteriow WHO

Po zebraniu wywiadu i przeprowadzeniu badania fizykalnego pacjent powinien
mieC wykonane nastepujgce badania dodatkowe u specijalisty hematologa:

1 Badanie krwi pod katem oceny:

a. liczby krwinek biatych, czerwonych oraz ptytek krwi,
b. zaburzen budowy krwinek, obecnosci blastow,
czyli mtodych postaci krwinek,
c. poziomu LDH (dehydrogenaza mleczanowa),
ktory w mielofibrozie moze by¢ podwyzszony,
d. obecnosci zaburzen molekularnych:

* wykluczenia obecnosci chromosomu Filadelfia celem
roznicowania z nowotworem mieloproliferacyjnym
chromosom Filadelfia dodatnim,

e stwierdzenie mutacji JAK2 V617F, a w razie jej braku
— mutacji JAK2-exon12, CALR lub MPL.

2 USG jamy brzusznej (ocena wielkosci sledziony)

Badanie szpiku kostnego (mielogram,
trepanobiopsja, badanie cytogenetyczne)



Odpowiedzi na najczestsze pytania zadawane przez chorych na mielofibroze

9. JAKIE SA ROKOWANIA PACJENTOW
/MAGAJACYCH SIE Z MIELOFIBROZA?

Przebieg mielofibrozy moze byc¢
bardzo rézny. Srednia przezycia
chorych z mielofibrozg waha sie
od kilku miesiecy do kilku lat. Po-
nadto u okoto 20% chorych na
mielofibroze w ciggu pierwszych

Dlatego tez, w celu lepszego zroz-
nicowania chorych oraz dostoso-
wania odpowiedniej terapii do da-
nego pacjenta, stworzono skale
rokownicze/prognostyczne.
Skale te sg zbiorem czynnikow,

10 lat po rozpo-
znaniu  dochodzi
do transformacii
w ostrg biafacz-

W ostatnich latach nastgpit
postep w leczeniu
pacjentow z mielofibroza.

ktore wptywajg na
przebieg choroby.
Obecnie  najcze-
Sciej uzywang ska-

ke szpikowg. Na
szczescie w ostatnich latach obser-
wujemy postep w leczeniu pacjen-
tow z mielofibroza.

lg rokowniczg przy
rozpoznaniu mielofibrozy jest IPSS
(ang. International Prognostic Sco-
ring System).

wiek > 65 lat,

IPSS bierze pod uwage pie¢ czynnikow ryzyka przy rozpoznaniu:

obecnos¢ objawow ogolnych,

niedokrwisto$¢ (hemoglobina < 10 g/dl),
podwyzszong liczbe leukocytéw (> 25 x 10%1),
obecnosc¢ blastow we krwi obwodowej (> 1%.)

Skala dynamiczna IPSS (DIPSS) jest modyfikacjg IPSS, uwzglednia-
jaca te same parametry, jednak nie tylko w chwili rozpoznania,
lecz takze w trakcie przebiegu choroby.

Skala DIPPS plus jest kolejng modyfikacjg wskaznika rokowniczego,
ktora analizuje dodatkowo zapotrzebowanie na przetoczenia koncen-
tratow krwinek czerwonych, liczbe ptytek krwi < 100 G/I oraz nieko-
rzystny kariotyp w badaniu cytogenetycznym.
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W zaleznosci od liczby czynnikow chorzy sg kwalifikowani do 4 grup
ryzyka:

niskiego posredniego-1  posredniego-2 wysokiego

Czasy przezycia w poszczegolnych grupach znacznie sie roznia.

Najnowsze tworzone skale rokownicze uwzgledniajg oprocz powyzej
omawianych czynnikow takze zaburzenia genetyczne: mutacje JAK2,
CALR, MPL oraz inne. Warto wspomniec¢, ze wsrod ,innych” mutacii
znajdujg sie tzw. mutacje wysokiego ryzyka (m.in. mutacja ASXL1).

Chorzy z mutacjami wysokiego ryzyka majg gorsze rokowanie (istnieje
wieksze ryzyko transformacji choroby do ostrej biataczki szpikowe)).
Dlatego tez w miare mozliwosci, szczegolnie u mtodszych chorych
oraz kandydatow do allogenicznego przeszczepienia szpiku, zalecane
jest wykonanie powyzszych badan genetycznych.

Celem uzyskania petnej informacji na temat rokowania w kazdym
indywidualnym przypadku zalecamy skonsultowac sie
z prowadzacym lekarzem hematologiem.
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10. JAK LECZY SIE MIELOFIBROZE?

Mielofibroza jest ztozong chorobg. Jej przebieg
i objawy sg rozne. Czesto symptomy choroby
naktadajg sie na choroby wspdtistniejgce. Le-
czenie pacjenta jest zindywidualizowane. Na
rynku dostepne sg leki tradycyjne i nowocze-

Leczenie pacjenta
z mielofibrozg jest
zindywidualizowane.

sne, jednak o wyborze wtasciwego leku decyduje lekarz wraz z pacjentem.
Medycyna ciggle sie rozwija, w opracowaniu sg innowacyjne terapie.

Obecnie jedyng metodg dajgcg szanse na
catkowite wyleczenie mielofibrozy jest alloge-
niczne przeszczepienie komoérek macie-
rzystych szpiku (alloHSCT). Procedura ta
polega na wymianie uszkodzonych komorek
macierzystych chorego na mielofibroze na zdro-
we komorki macierzyste od dawcy rodzinnego
lub niespokrewnionego. Wigze sie ona jednak
z duzg liczbg powiktan, dlatego tez jest prze-
znaczona dla osob mtodych bez istotnych ob-
cigzen internistycznych, a przy tym z zaawan-
sowang fazg mielofibrozy. W celu ustalenia

Jedyng metodg
dajgcg szanse
na catkowite
wyleczenie
mielofibrozy jest
allogeniczne
przeszczepienie
komorek
macierzystych
szpiku.

szczegotowych kryteriow kwalifikacji do alloHSCT w indywidualnym przy-
padku konieczna jest rozmnowa z prowadzgcym lekarzem hematologiem.

Leczenie farmakologiczne. Pozostate znane metody leczenia mie-
lofibrozy majg charakter objawowy. Leki dostosowywane sg do indywi-
dualnych potrzeb chorego. Szczegodtowych informacji o schemacie le-
czenia kazdorazowo udziela lekarz prowadzacy — hematolog.

-

‘

T—
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U pacjentow we wczesnej przedwioknieniowej

fazie mielofibrozy konieczne moze byé obniza- Jakosc zycia
nie podwyzszonej liczby krwinek biatych oraz w chorobie jest
plytek krwi, aby zmniejszy¢é ryzyko zakrzepicy. bardzo wazna!

W tym celu stosowane sg tzw. leki cytore-
dukcyjne, czyli zmniejszajace liczbe komadrek nowotworu. Istotna jest
kontrola czynnikdw ryzyka sercowo-naczyniowego.

U chorych z zaawansowang fazg mielofibrozy
wazna jest poprawa jakosci zycia: kontrola obja-
wow ogolnych, objawdw wynikajgcych z powiek-
szenia $ledziony, niedokrwistosci, matoptytkowo-
8ci, zwiekszonej czestosci infekcji i innych. Do
kontroli wielkosci sledziony u czesci chorych sto-
sowane sg leki cytoredukeyjne, natomiast w przy-
padku braku odpowiedzi oraz u chorych z duzg
i/lub bolesng splenomegalia moze by¢ uzyta
radioterapia na obszar sledziony, a w bar-
dzo rzadkich przypadkach - splenektomia
(zabieg usuniecia $ledziony). Chorzy z anemig
moga wymagac farmakoterapii (sterydoterapii
lekami immunomodulujgcymi, czynnikami  sty-
mulujgcymi wytwarzanie krwinek czerwonych)
lub przetaczania koncentratu krwinek
czerwonych, podobnie jak w przypadku ma-
foptytkowosci, gdzie oprocz farmakoterapii (jak
powyzej) konieczne jest przetaczanie koncen-
tratu krwinek ptytkowych.

Obecnie, dzieki lepszemu poznaniu przyczyn rozwoju mielofibrozy — za-
burzenia drogi JAK-STAT, rozpoczeta sie nowa era w terapii mielofibrozy
— era lekéw celowanych, kontrolujgcych drogi sygnafowe. Leki te do-
brze kontrolujg objawy towarzyszace mielofibrozie, nie sg jednak w stanie
powstrzymac rozwoju choroby.

Kolejnym aspektem u chorych na mielofibroze jest ryzyko transformaciji
do ostrej biataczki szpikowej. Rokowanie tych chorych jest zte, a jedyna
szansa na wyleczenie to intensywna chemioterapia (leczenie takie jak
W biafaczce szpikowej), a nastepnie przeszczep od dawcy spokrewnione-
go lub niespokrewnionego.
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11. CZY SA PROWADZONE BADANIA KLINICZNE
DLA PACJENTOW Z MIELOFIBROZA?

Trwajg badania nad nowymi lekami dla pacjentow zmagajgcych sie
z mielofibrozg. Dostep do tych lekow mozliwy jest w ramach badan kli-
nicznych, a informacje na temat prowadzonych badan klinicznych w Pol-
sce i za granicg mozna znalez¢ na ponizszych stronach:

https://www.badaniaklinicznewpolsce.pl/baza-badan-klinicznych

https://www.ciekawebadania.pl

https://www.clinicaltrials.gov

https://www.coi.pl/o-instytucie/uslugi-komercyjne/badania-kliniczne

http://www.ihit.waw.pl/rejestr-badan-klinicznych.html

https://www.onkologia.gumed.edu.pl/39030.html

https://www.pkopo.pl/badania_kliniczne

http:/ww.szpitalplonsk.pl/ruszaja-badania-kliniczne-w-spzzoz-w-plonsku

Sl S E s

https://www.uczestnikbadania.pl

Czym jest badanie kliniczne i czy nalezy si¢ go bac¢?

Badania kliniczne przeprowadzane sg z udziatem ludzi, a ich ce-
lem jest potwierdzenie skutecznosci i bezpieczenstwa nowych lekéw lub
metod leczenia. Leki testowane w badaniach przedklinicznych na ko-
morkach | modelach zwierzecych wczesniej przez wiele lat byly anali-
zowane w laboratoriach, gdzie oceniano m.in. ich bezpieczenstwo dla
ludzi. Wiekszos¢ badan klinicznych dostepnych w Polsce to badania
II'i lll fazy, co oznacza, ze wczesniej przeprowadzano je juz z sukcesem
Z udziatem pacjentow. Badania pierwszej fazy przeprowadza sie u zdrowych
ochotnikéw, ale w przypadku nieuleczalnych nowotworow takze u chorych.
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Badania kliniczne podlegajg Scistej kon- =

troli przez lekarza prowadzgcego, firme
wprowadzajgcg lek oraz przez organy
panstwowe (Urzad Rejestracji Produktow
Leczniczych). Kazde badanie kliniczne =
musi zosta¢ zatwierdzone przez Komisje

ds. Etyki oraz Ministerstwo Zdrowia.

Udziat w badaniu klinicznym jest zawsze dobrowolny, a chory w kazdej
chwili moze wycofa¢ zgode na kontynuacje uczestnictwa w badaniu.
Terapia stosowana w badaniu klinicznym stwarza pacjentom szanse
na poprawe zdrowia, nalezy jednak pamietac o mozliwosci wystgpienia
powikian. Zadne badanie kliniczne nie gwarantuje petnej skuteczno-
sci. W trakcie badania kazdy pacjent znajduje sie pod Scistg kontrolg,
a lekarz prowadzgcy w kazdej chwili moze podjg¢ decyzje o wycofaniu
chorego z badania, jesli stwierdzi, ze zagraza ono zdrowiu pacjenta.

Nie powinnismy obawiac sie badan klinicznych, gdyz podlegajg one
Scistemu nadzorowi. Dodatkowo badania kliniczne stwarzajg szanse
na dostep do nowych, czesto bardzo drogich lekdw, niedostepnych
w innych warunkach. Warto zapyta¢ hematologa, w jakich osrod-
kach hematologicznych sg prowadzone obecnie badania kliniczne
nad mielofibrozg i czy jest szansa na ewentualng kwalifikacje do ta-
kiego badania.
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12. JAK ZACHOWAC JAKOSC ZYCIA
W CHOROBIE?

Zaburzenia metaboliczne u chorych z mielofibroza

Pacjenci z mielofibrozg majg czesto zaburzony metabolizm, co pro-
wadzi do spadku masy ciata i w konsekwencji wyniszczenia. Spadek
masy ciata zwigzany jest z progresjg choroby, jesli towarzyszg mu inne
objawy ogdlne (gorgczka, poty, bodle kostne), odchylenia w morfolo-
gii (narastajgca lub spadajgca leukocytoza, anemia, matoptytkowosc)
oraz wzrost wartosci poziomu cholesterolu.

Niekontrolowany spadek masy ciafa w przebiegu mielofibrozy ma zwig-
zek z wieloma czynnikami i nie jest jeszcze do konca poznany. Z jedne;
strony powiekszona sledziona i watroba, uciskajgc na zotgdek i jeli-
ta, powodujg bdl brzucha, nudnosci, zaburzenia rytmu wyprozniania,
co skutkuje brakiem apetytu. Z drugiej strony zaburzenie na szlaku
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Powiekszona $ledziona i watroba, uciskajgc na zotgdek
I jelita, powodujg bl brzucha, nudnosci, zaburzenia
rytmu wyprézniania, co skutkuje brakiem apetytu.

Zaburzenie na szlaku JAK-STAT wywotuje niekontrolowang
produkcje cytokin prozapalnych, ktére sg zaangazowane
w kontrole masy ciata.

Przewlekly stan zapalny i stan wzmozonego zuzy-
cia energii powodujg wstrzymanie produkcji biatka
w watrobie, co nasila stan wyniszczenia.

JAK-STAT wywotuje niekontrolowang produk-
cje cytokin prozapalnych, ktére sg zaangazo-
wane w kontrole masy ciata (wyniszczenie). : .
Dodatkowo przewlekly stan zapalny i stan hi- Ciafa oraz poziomu 2_3_
- : : cholesterolu.

perkataboliczny (stan wzmozonego zuzy-

cia energii) powodujg wstrzymanie produkcji

albumin (biatko) w watrobie, co dodatkowo nasila stan wyniszczenia.
U chorych z mielofibrozg dodatkowo zaobserwowano nieprawidto-
wo niskie wartosci cholesterolu. Terapie celowane (inhibitory drogi
JAK-STAT), powodujgc zmniejszenie wielkosci $ledziony (i watroby)
oraz kontrolujgc produkcje cytokin prozapalnych, przyczyniajg sie do
stopniowego wzrostu masy ciata oraz poziomu albumin i cholesterolu
u chorych na mielofibroze. Wigze sie to z poprawg ich stanu ogolnego.

Chorzy wymagaja
Scistej kontroli masy




Odpowiedzi na najczestsze pytania zadawane przez chorych na mielofibroze

Zalecenia dietetyczne dla chorych z mielofibroza

Prawidtowo zbilansowana dieta jest jednym z elementéw wspomagaja-
cych leczenie mielofibrozy. W przebiegu choroby nowotworowej zapo-
trzebowanie organizmu na skfadniki odzywcze:

* weglowodany - biatko * tluszcze

zwieksza sie Srednio o 1 0'20% w porownaniu z zapotrzebowa-
niem sprzed choroby.

Chorzy z mielofibroza majg ob-

nizong odpornosc. Dlatego tez Niedobér skiadnikéw

wszystkie spozywane przez nich | pokarmowych moze skutkowaé

produkty powinny by¢ swieze wieksza podatnoscig na

| dobrze umyte. infekcje, zaburzeniami
funkcjonowania wielu

W walke z nowotworem zaanga- narzadow wewnetrznych

zowany jest uklad odpornosciowy i gorsza tolerancja leczenia.

(immunologiczny) osoby chorej,

ktérego wzmozona praca wymaga
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regularnego dostarczania pefno-
wartosciowego biatka, a takze an-
tyoksydantow (witamin, mineratow
I innych substancji bioaktywnych
zawartych w zywnosci). Niedobor
tych sktadnikow moze skutkowac
wiekszg podatnoscig na infekcije,
zaburzeniami funkcjonowania wie-
lu narzgdow wewnetrznych i gor-
szg tolerancjg leczenia.

Prawidtowy sposdéb zywienia,
w tym: dobor produktow,
techniki kulinarne stosowane do
przygotowywania positkow,
tempo jedzenia, moga
przynajmniej cze$Sciowo
zmniejszyC nasilenie wielu
dolegliwosci towarzyszgcych
chorobie i stosowanej terapii.

Istotnym problemem jest rowniez wptyw choroby na Sledzione i watrobe
oraz skutki uboczne leczenia onkologicznego, co moze dawac roznego
rodzaju dolegliwosci, m.in.: bole brzucha, wczesne

uczucie sytosci, nudnosci, biegunki, zaparcia,
nieche¢ do jedzenia. Prawidfowy sposob zy-
wienia, w tym: dobor produktow, techniki
kulinarne stosowane do przygotowywania
positkow, tempo jedzenia, mogg przynaj-
mniej czesciowo zmniejszy¢ nasilenie wielu
dolegliwosci towarzyszgcych chorobie i sto-
sowanej terapii.

Wiegcej informaciji na temat roli prawidto-
wego odzywiania w osigganiu celow tera-
peutycznych oraz wskazowki dietetyczne
znajdujg sie w opracowaniu Mielofibroza.
Poradnik zywieniowy dla pacjentow au-
torstwa lwony Sajor, Kierownika Pracowni
Prewencji i Leczenia Zywieniowego Nowo-
twordw Instytutu Zywnosci i Zywienia.
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Lol
Suplementy diety - rh;a.&ﬁ

—
—_— -
Na polskim rynku istnieje wie- -
le suplementéw diety, witamin, Suplementy diety
ziot, $rodkow wzmacniajgcych” mogg wehodzi¢ w reakeje

i innych, ktére zgodnie z zapew- | Z lekami stosowanymiw terapil
nieniami 0sob je sprzedajgcych mielofibrozy. Ich stosowanie
sa w stanie wyleczy¢ niejedna skonsultuj z hematologiem
dolegliwo$¢. Niestety wiekszosce prowadzacym!

z tych preparatow pochodzi
z niesprawdzonych zrédet. Dodatkowo mogg one wchodzi¢ w reak-
cje z lekami stosowanymi w terapii mielofibrozy, powodujgc nasilenie
(zwiekszenie toksycznosci) lub ostabienie (zmniejszenie skutecznosci)
ich dziatania. Dlatego tez zanim rozpoczniesz stosowanie nowego pre-
paratu, porozmawiaj z hematologiem prowadzgcym.

26  uzywki

Staba kawa lub czarna herbata nie sg
przeciwwskazane w trakcie terapii mie-
lofibrozy. W przypadku herbaty zielonej
lub herbat ziotowych zalecamy konsul-
tacje z hematologiem. Zalecane jest
zaprzestanie palenia tytoniu ze wzgledu
na ogolnie znane skutki uboczne oraz
zwiekszone ryzyko zakrzepicy w przebie-
gu mielofibrozy.
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Higiena - zycie codzienne Ny -

Zachowanie zasad higieny, jak w kazdej chorobie nowotworowej, ma
bardzo duze znaczenie. U chorych na mielofibroze obnizona odpor-
nosc¢ zwieksza ryzyko infekcji. Nalezy zawsze pamieta¢ o myciu rgk
PO wyjsciu z toalety oraz przed kazdym positkiem. Bardzo waznym
zagadnieniem jest higiena jamy ustnej. Zalecane jest uzywanie miek-
kiej szczoteczki do zebow, aby zmniejszy¢ ryzyko krwawienia z dzigset
(zwiekszone ryzyko krwawienia zwigzane z obnizong wartoscig ptytek
krwi). Zeby nalezy my¢ rano i wieczorem oraz po kazdym positku. Do-
datkowo w razie potrzeby zalecane jest ptukanie jamy ustnej. Chory
powinien przeprowadzac¢ regularne kontrole stomatologiczne. Przed
planowang ekstrakcjg zebow zalecana jest kontrola morfologii krwi ob-
wodowej i wizyta u hematologa. Lekarz moze przepisac profilaktyke
antybiotykowg, dodatkowo pacjent moze wymagac przetoczenia kon-
centratu ptytek.

Uzywaj miekkiej szczoteczki do zebow,
aby zmniejszyC ryzyko krwawienia z dzigset!

Pamietaj o regularnych kontrolach
stomatologicznych.
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Szczepienia ochronne > e R "i""—r"

Wszyscy chorzy na mielofibroze powinni byC co roku szczepie-
ni przeciwko grypie. Dodatkowo zalecane sg szczepienia prze-
ciwko WZW B — trzeba zaplanowac je przed rozpoczeciem lecze-
nia, przed allogenicznym przeszczepieniem szpiku. Nalezy réwniez
pamietaC o tym, aby wszystkie planowane szczepienia omowic
z hematologiem prowadzgcym. W przypadku oséb z chorobg nowo-
tworowg, u chorych przed i po allogenicznym przeszczepieniu szpiku,
przeciwwskazane sg szczepionki zywe (przeciwko gruzlicy — BCG, po-
lio — OPV, odrze, swince, rozyczce — MMR oraz ospie wietrznej).

Wszystkie planowane szczepienia omawiaj
z hematologiem prowadzacym!

=r
Praca zawodowa

Funkcjonowanie zawodowe pa-
cjentow zmagajgcych sie z mie-
lofibrozg jest Scisle zwigzane
Z zaawansowaniem  choroby.
Chorzy z wczesng fazg mielofi-
brozy (prePMF), u ktorych nie
wystepujg zadne objawy typowe
dla choroby, moga wykonywac prace zawodowg bez zadnych ograni-
czen. W przypadku chorych z zaawansowang fazg mielofibrozy mozli-
WOoSC pracy zawodowej uzalezniona jest od sytuacji klinicznej danego
pacjenta. Praca fizyczna u chorego z niedokrwistoscia, matg liczbg pty-
tek czy splenomegalig jest wykluczona. Dopuszczalna jest zas praca
umystowa, zwtaszcza jesli ma dobry wptyw na samopoczucie i psychi-
ke chorego.

W przypadku chorych z zaawan-
sowang fazg mielofibrozy
mozliwos¢ pracy zawodowe;
uzalezniona jest od sytuacii
kliniczne] danego pacjenta.




Aktywnosé¢ fizyczna
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U chorych na mielofibroze zale-
cany jest regularny niewielki lub
umiarkowany wysitek fizyczny,
a uprawiany sport powinien byc
dostosowany do stanu ogoélnego
chorego. Na przyktad powieksze-
nie sledziony jest przeciwwska-
zaniem do uprawiania sportow
kontaktowych (np. judo) oraz tych
angazujgcych ttocznie brzuszng

Regularny niewielki wysitek fizyczny
jest wskazany u pacjentdw chorych
na mielofibroze.

Porozmawiaj z prowadzacym
hematologiem oraz fizjoterapeutg
na temat ewentualnych zagrozen

wynikajgcych ze sportu, ktory

chcesz uprawiac.

(np. dzwiganie ciezarow) z powodu ryzyka jej pekniecia. Zawsze nale-
zy porozmawiac z prowadzgcym hematologiem oraz fizjoterapeutg na
temat ewentualnych zagrozen zwigzanych z uprawianiem okreslonego

typu sportu.
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Zycie seksualne i cigza

L% 1
Zycie seksualne to wazny aspekt zy- | Mielofibroza coraz czescie]
cla kaZdegO CZiOWIGka, bez WZng- diagnozowana jest u ludzi
du na jego stan zdrowia. Aktywnosc¢ mifodych.

_3_0 seksualna ma dziatanie przeciwde-
presyjne, wzmacnia ukfad immunologiczny, podwyzsza prog odczu-
wania bolu. Dodatkowo mielofibroza coraz czesciej diagnozowana
jest u ludzi mtodych, a okoto 30% chorych w chwili rozpoznania nie
odczuwa lub nie podaje zadnych

objawéw typowych dla tej choroby. Rozpoznanie mielofibrozy
Ograniczenia aktywnosci seksualnej absolutnie nie przekresla
moga wigzac sie ze stanem ogolnym szansy na posiadanie
chorego. Dodatkowym czynnikiem dziecka.

limitujgcym moze by¢ zmniejszo-
na liczba ptytek (zwiekszone ryzyko
Krwawienia) oraz obnizona liczba leu-
kocytow (zwiekszone ryzyko infekcii)
—w tym przypadku zaleca sie uzycie
prezerwatyw.

Wazna jest rozmowa
z prowadzgcym
hematologiem w celu
ustalenia, czy i kiedy
pacjentka planuje cigze oraz
jak powinno wygladac
leczenie w trakcie cigzy

Kolejnym  zagadnieniem jest cigza. , ,
| po porodzie.

Rozpoznanie mielofibrozy absolutnie nie
przekresla szansy na posiadanie dziec-
ka. Nalezy jednak pamietaC o zwigkszonym ryzyku powiktan zakrzepowych
u pacjentéw z nowotworem mieloproliferacyjnym (w tym réwniez u pacjentow
z mielofibrozg).




Powiktania te mogg zagrazac nie tyl-
ko prawidtowemu rozwojowi ptodu,
ale rowniez zdrowiu matki. Dodatko-
WO wiekszosC lekow stosowanych
w terapii mielofibrozy moze nieko-
rzystnie wptyng¢ na rozwoj dziecka
w tonie matki oraz na ptodnos¢ mez-
czyzn i jakos¢ nasienia. Dlatego tez
wazna jest rozmowa z prowadzgcym
hematologiem w celu ustalenia, czy
i kiedy pacjentka planuje cigze oraz
jak powinno wygladac leczenie w trak-
cie cigzy i po porodzie. Do rozwazenia
jest réwniez aspekt ewentualnego za-
mrozenia nasienia i komorek jajowych.

Osoby, ktore nie planujg posiadania po-
tomstwa, powinny porozmawiac z pro-
wadzgcym hematologiem oraz gineko-
logiem na temat skuteczneji bezpiecznej
metody antykoncepcji. Kobiety choruja-

ce na nowotwory mieloproliferacyjne nie
powinny stosowac ztozonych tabletek*
antykoncepcyjnych — potegujg one ryzy- -

ko zakrzepicy. Jednakze tabletki jedno-

sktadnikowe (np. wytgcznie progesteron)

sg dopuszczalne. Te same zalecenia do- |"

tyczg kobiet, ktdére chciatyby stosowaé‘-\ﬂ

hormonalng terapie zastepcza.

Poradnik dla pacjentow
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13. JAK RADZIC SOBIE Z CHOROBA RZADKA?

Informacja, ze chorujesz na rzadkg chorobe, potencjalnie zagrazajgca
zyciu, moze byc¢ trudna do zaakceptowania. Dodatkowym problemem
jest brak dostepnych informacji na temat mielofibrozy. Szacuje sie, ze
w Polsce diagnoze ustyszato ok. 1000 pacjentdw, dlatego prawdopodo-
bienstwo poznania innych chorych z tym rozpoznaniem jest mate.

Pamietaj, ze:

1 Bardzo wazna jest rozmowa z hematologiem prowadzgcym.
Moze on wyjasni¢ wiele nurtujgcych Cie watpliwosci i obaw.

2 Nie zapominaj o rodzinie i bliskich, ich wsparcie jest nieodzowne.
Wazne, aby na wizyty do hematologa wybierac sie z kims,
na kim mozesz polegac — razem bedzie fatwiej zrozumiec,
_3_2 na czym polega choroba i jak wyglada jej leczenie.

3 Wsparcia mozesz tez szukac poprzez Facebook — dziata tam

grupa pacjentow pod patronatem Polskiej Koalicji
Pacjentéw Onkologicznych (https://es-la.facebook.com/
KoalicjaPacjentow). Jesli znasz jezyk angielski:
http://www.mpnresearchfoundation.org/Primary-Myelofibrosis

4 Warto tez skorzysta¢ z pomocy psychologa.

Polska Koalicja
Pacjentow Onkologicznych
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POZNAJ HISTORIE PACJENTOW CHORYCH NA
MIELOFIBROZE

W 2010 r. zdiagnozowano u mnie mielofibroze. Prawdopodobnie choroba
rozwijafa sie juz duzo wczesniej. Kilka lat wczesnigj jako dawca kiwi zosta-
fem cofniety z punktu krwiodawstwa. Lekarz powiedziat, ze mam bardzo niskg
hemoglobine (ok. 10) i ze zona mnie Zle karmi. Trzeba zaczac brac jakies
suplementy zelaza, jesC wiecej warzyw i powinno przejsc. Jak sie pozniej oka-
zato, nie przeszio, tylko choroba robifa spustoszenie w moim organizmie. Lek-
cewazona anemia okazala sie nowotworem szpiku kostnego. Lata jezazitem
na rowerze — kolarstwo to moja pasja i drugie zycie. Potrafitern przejechac
0k. 100 km co drugi dzien. W 2010 r. wrdcitem z treningu. Pofozytem sie na
fozku | zauwazytem, ze maoj brzuch jest duzy, a z lewej strony jakby cos wy-
stawato. Okazalo sie, ze to moja Sledziona, ktdra urosfa do 26 cm. Lekarka
rodzinna, do ktorej trafifem, nie miafa pojecia, co mi jest. Sama zadzwonifa do
pracowni USG i kazala je natychmiast zrobiC. Zlecita tez badania krwi. Nastep-
nego dnia zalecita mi natychmiast pojechac do przychodni i wystawita skie-
rowanie do szpitala na oddziat hematologii. Po tygodniowym pobycie w Szpi-
talu, gdzie miatem robione wszystkie badania, w tym trepanobiopsje szpiku,
dowiedziatern sie, ze jestern chory na mielofibroze. Wrocitern do domu i prze-
czytatem wszystko, co jest w internecie na temat tej choroby, i tu zaczat sie
moj dramat. Caty maoj Swiat przewrocit sie do gory nogami. Na szczescie nie
na dfugo. Trafifern na cudownego lekarza, ktory do dzis jest dla mnie wielkim
autorytetem i ktdremu ufarm w 100%. To on ,kazat” wrocic do czynnej jazdy na
rowerze. Rocznie przejezdzam na rowerze ok. 11 tys. kilometrow. Uczestnicze
w wyscigach amatorskich. Sg momenty, ze brakuje mi sity, tlenu i wiem, ze
wiece/ nie dam rady i musze odpuscic, ale sie nie zrazam i jade dalej swoim
tempem. Rozmawiatem z lekarzami na temat intensywnego uprawiania Sportu
przy mojej chorobie. Kazdy z nich byt zdania, ze moge jezaziC na rowerze,
tylko musze uwazac na sledzione. Mowili takze o szybszej wymianie gazowej
I Szybszej przemianie materii — w ten Sposob takze oczyszcza sie organizm.
Trzeba tylko uzupefniaC utracone elektrolity, mikro- i makroelementy. Przez
9 lat mojej choroby przyjmuje zalecone leki i wspomagam organizm roznymi
specyfikami.

Namawiam wszystkich chorych, aby nie rezygnowali ze swoich pasji, nie pod-
dawali sie i spefniali swoje marzenia.

Albert
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Moje zmagania z chorobami
-3 mieloproliferacyjnymi zaczely sie
w 1995 roku. Pierwszym obja-
Polska Koalicja .' wem byly bé/@ o,ouszkc?w p?/—
COW rgk. Tak jakby ktos wbijat
drzazgi lub szpilki. Pozniej ten
bol przeniost sie rowniez na
palce stop. Bylem leczony leka-
mi, ktore niczego nie zmieniaty.
W konicu trafitem do lekarza
| Z duzg wiedzg. Dat mi skierowa-
nie na morfologie krwi z ozna-
p czeniem liczby ptytek. W tym
[ .;.‘_. czasie, a byt to rok 2000, takie
W ' badanie wykonywano ,recznie”,
PO prostu liczono phytki pod mi-
kroskopem. Mocno przekracza-
jgca norme liczba plytek byfa
zaskoczeniem dla laborantek. 3_5_
Badanie powtorzono i wynik
niestety potwierdzit sie. Dosta-
fem skierowanie do hemato-
loga z dopiskiem ,pilne”, bez
zadnej Informacji, gazie moge
znalezc¢ takiego lekarza. Praco-
9 znajdziesz nas: watem wtedy w biurze i miatem
/groups/mielofibrozag dostep do telefonu i interetu.
Wyszukiwatem przychodnie he-
matologiczne i lekarzy o tej spe-
cjalnosci. | dzwonitem. W tym
czasie, mimo ze jestem twardym
facetem, pewnie chodzgcym
po ziemi realistg, byfem Dbliski
zatamania. Czufem sie zupemie
bezradny, a przeciez z tyloma
problemami  potrafitern  sobie
poradzic. Wiedziatem, ze dopa-
dafa mnie jakas grozna choroba,
i czutem bezsilnosc. W koncu

Pacjentdw Onkologicznych

ZESPOL CHORYCH
NA MIELOFIBROZE

GRUPA WSPARCIA CHORYCH
|A NOWOTWORY MIELOPROLIFERA
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zadzwonitern do Migjskiego Szpitala Specjalistycznego w sgsiednim Toruniu.
Pani rejestratorka po ustyszeniu, ze na skierowaniu jest napisane ,pilne”, zapi-
Safa mnie na wizyte w barazo krotkim terminie. W czasie szukania odpowied-
niego lekarza przydatoby sie jakies wsparcie czy podpowiedz, gdzie szukac
takiego specjalisty. Potem wydarzenia potoczyly sie juz bardzo szybko. Wizyta
w przychodni odlegtej o 40 km i w ciggu tygodnia trzydniowy pobyt na oddzia-
le kardiologiczno-hematologicznym. Po badaniach (trepanobiopsja i biopsja)
postawiono wstepng diagnoze — nadpfytkowosc samoistna. Nie wiedziatem,
CO to jest, lekarka prowadzgca probowata mi wyttumaczyc, na czym polega
ta choroba. Poniewaz jestem mechanikiem, nie rozumiatem, co do mnie mo-
wifa. Dopiero po powrocie do pracy zajrzatem do internetu i ,wtosy stanety
mi deba”. Najgorszy wpis, jaki zobaczylern, dotyczyt czasu przezywalnosci
w tej chorobie; wynosit on okofo 10 lat. A ja miatem dopiero 54. To byt kolejny
moment zatamania. Kiedy poszedfern na wizyte do hematologa, zapytatem
0 nurtujgcg mnie kwestie — czas przezycia. Ustyszafem, ze mam nie zaglgdac
do internetu, nie leczy¢ sie u dr. Google’a, co zresztg zalecam innym chorym.
W 20170 roku, po 8 latach zmagar z chorobg, postawiono diagnoze — mielofi-
broza. W czasie tych wieloletnich zmagarn z chorobami mieloproliferacyjnymi
przeszedfem kilka zafaman, raz bytem bliski depresji. Poradzitern sobie z nimi
sam, chociaz byto ciezko. W pierwszych latach choroby w ogole nie przy-
szto mi do gfowy, zeby szukac¢ pomocy u psychologa, wtedy to nie byfo takie
powszechne, jak staje sie obecnie. W 2008 r. znalazfem w internecie forum
www.nadplytkowoscsamoistna.fora.pl. Zaczgtem sie tam troche udzielac.
Wykfady eksperta na spotkaniach forumowiczow wiele wniosty w zrozumienie
Istoty naszych chorob. Nasza wiedza o mielofibrozie zaczeta sie tez poszerzac
dzieki Polskiej Koalicji Pacjentdw Onkologicznych, ktora w 2014 r. zorganizo-
wata cykl spotkari ,Zycie to nie statystyka — choroby rzadkie 0s6b starszych:
mielofibroza”. W czerwcu 2015 roku moglismy uczestniczy¢ w warsztatach
zorganizowanych przez PKPO dla pacjentow z mielofibrozg i ich bliskich. Pod-
czas tego spotkania nie tylko uzyskalismy porady od lekarza i psychologa, kto-
1zy odpowiadali bezposrednio na nasze pytania, ale przede wszystkim mogli-
Smy wymienic sie doswiadczeniami, porozmawiac o wspolnych problemach.
Wtedy powstat tez pomyst powofania organizacji chorych na mielofibroze,
wspierajgcych sie w procesie leczenia i prowadzgcych wspolne dziatania na
rzecz dostepu do nowoczesnych terapii. Od tamtego czasu przy pomocy
PKPO udafo sie nam zawigzac¢ Grupe Wsparcia Chorych na Nowotwory Mie-
loproliferacyjne (www.grupawsparciampn.pl.)

Antoni
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ORGANIZACJE PACJENTOW
HEMATOONKOLOGICZNYCH:

Polska Koalicja
Pacjentéw Onkologicznych

Fundacja Polska Koalicja
Pacjentéw Onkologicznych
www. pkopo.pl
info@pkopo.pl
tel.: 22 428 36 31

@

HEMATOONKOLOGICZNI
STOWARZYSZENIE CHORYCH
NA NOWOTWORY KRWI | ICH BLISKICH

Stowarzyszenie
Hematoonkologiczni
www.facebook.com/groups/mielofibrozaPL

FUNDACJA
CARITA

Zy¢ ze Szpiczakiem

Fundacja Carita im. Wiestawy Adamiec
www.szpiczakmnogi.pl
kontakt@fundacjacarita.pl
tel.: 601 763 506

(\PRzEeNeg

Stowarzyszenie Przyjaciot
Chorych na Chtoniaki
Przebisnieg
www. przebisnieg.org
przebisnieg.lymphoma@gmail.com

Stowureyszenie Pomocy

- Krwiw Zamoiciu
Stowarzyszenie Pomocy
Chorym na Nowotwory Krwi
w Zamosciu
www.spchn.lbl.pl
spchn@o?2.pl
tel.: 84 677 50 90

(/°)

Stowarzyszenie Wspierajace Chorych
na Chtoniaki ,Sowie Oczy”

sowieoczy.pl
ssowieoczy@gmail.com

— FUNDACIA
« OnkoCale

RAZEM LEPIEI]

Fundacja Onkocafe — Razem Lepiej
onkocafe.pl
biuro@onkcoafe.pl
tel.: 537 888 789

DKMSE

POKONAJMY NOWOTWORY KRWI

Fundacja DKMS
www.dkms.pl
fundacja@dkms.pl
tel.; 22 88294 00

Fundacja Centrum Leczenia Szpiczaka
szpiczak.org
fundacja@szpiczak.org
tel.: 601 539 077

Hss

Ogélnokrajowe Stowarzyszenie
Pomocy Chorym na Przewlektia
Biataczke Szpikowg
spbs.com.pl
biuro@spbs.com.pl
tel.: 500 291 289
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MIEJSCE NA NOTATKI CHOREGO
(1 OSOBY WSPIERAJACEJ)

W razie pytan prosze zapisac je w tym miejscu, a potem skonsultowac
z lekarzem hematologiem.
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