


SEHR GEEHRTE PATIENTINNEN
UND PATIENTEN!

o 7

Polycythaemia vera (PV) ist eine seltene Erkrankung, von der Sie
moglicherweise noch nie gehort haben, was sie nun wahrscheinlich
vor neue Herausforderungen, Geflihle und Angste stellt.

Diese Broschiire soll lhnen als ein praktisches Nachschlagewerk
dienen und dabei helfen, die Ursachen, Symptome und Auswirkun- LL

gen dieser Krankheit zu verstehen, um bestmoglich mit Ihrer Erkran-

kung und der Behandlung umzugehen.

Wir mochten lhnen auBerdem einen Leitfaden zur Seite stellen, der Sie in den Gespra-
chen mit lhrem Behandlungsteam unterstiitzen soll. Wir wollen lhnen Mut machen, trotz
lhrer Sorge ganz genau auf lhr Befinden zu achten und dieses im Symptomerfassungs-
bogen zu dokumentieren. Denn je genauer Sie lhrem Arzt oder lhrer Arztin Uber lhr
Befinden Auskunft geben, desto besser kann die Therapie individuell an lhre Bedirfnisse
angepasst werden.

Denken Sie daran, dass es etliche hilfreiche Moglichkeiten der fachlichen und sozialen
Unterstitzung im Umgang mit |hrer Erkrankung gibt:

+ |hr Hamatologen- und Behandlungsteam
« |hre Familie und Freunde

+ Selbsthilfegruppen

+ Psychologen

Wir wiinschen lhnen von Herzen, dass lhnen diese Lekture dabei hilft, Ihr Leben trotz
und mit Polycythaemia vera erfiillt und aktiv zu gestalten.

UNIV.-PROF. DR. DOMINIK WOLF -

MEDIZINISCHE UNIVERSITAT INNSBRUCK
»lhre Mitarbeit in Bezug auf die Symptomdokumerltation
ist essentiell, nur so konnen wir als behandelnde Arzte
eine moglichst mageschneiderte Therapie verordnen.«
PRIV.-DOZ. DR. SONJA HEIBL - A
KLINIKUM WELS-GRIESKIRCHEN Q{\@
»Erfreulicherweise haben sich die Behandlungsstrategien @
\\Wﬁ&h

Uber die letzten Jahrzehnte deutlich verbessert, was sich positiv
auf die Lebenserwartung und den Krankheitsverlauf auswirkt.«

©Rr obert Kor\<\5°\(\\
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Brustschmerzen bei
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Biopsie: Gewebeent-
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Embolus: Gerinnsel, dass
sich durch den Blutstrom
losreif3t

Erythropoetin: Hormon
fir die Bildung und

GLOSSAR

Reifung von Erythro-
zyten

Erythrozyt: rote
Blutkorperchen

Exon: spezieller
Abschnitt eines Gens

Fatigue: von Erschop-
fung Uber Abgeschlagen-
heit bis extreme
Midigkeit

Gen: Trager von
Erbinformation, befindet
sich in der menschlichen

Zelle
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festen Bestandteile im
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myeloischen Leuka@mie:
akute Blutkrebserkran-
kung

Periostitis: Knochen-
hautentziindung
Polycythaemia vera
(PV): seltene chronische
Erkrankung der
blutbildenden Zellen des
Knochenmarks

Pruritus: Juckreiz

Splenomegalie:
vergrofRerte Milz

Thrombozyt:
Blutplattchen

Thrombus: Blutgerinnsel




Circa
1,9 Menschen

(pro 100.000 Einwohner)

WAS IST POLYCYTHAEMIA OO Y

VERA (PV)? QR

Polycythaemia vera (PV) ist eine seltene chronische Erkrankung der 5 60 Jahre
blutbildenden Zellen des Knochenmarks.! Der Name leitet sich vom

griechischen Poly fir »viele«, cyt fir »Zellen« und haemia fur »im Blut«

ab, aulBerdem vom lateinischen vera fir »wahr«.> Jahrlich erkranken etwa 1,9 Personen
pro 100.000 Einwohner an PV.2 Die Erkrankung wird meist im Alter zwischen 60 und
65 Jahren diagnostiziert, kann aber in Einzelfallen auch jingere Personen betreffen.!>
PV zahlt gemeinsam mit der Myelofibrose und der essentiellen Thrombozythamie zur
Gruppe der BCR-ABL negativen myeloproliferativen Neoplasien.! Bei allen drei Erkran-

kungen konnen Blutzellen in unterschiedlichem Ausmal? ibermalig produziert werden.’

UND PLOTZLICH HEISST ES: ICH HABE KREBS.

Wegen des unkontrollierten Zellwachstums im Knochenmark, wird die Polycythaemia
vera als Blutkrebs klassifiziert.> Das Fortschreiten der Krankheit verlauft in der Regel

Wie werden Stammzellen gebildet?

Das menschliche Knochenmark ist das wichtigste blutbildende Organ des Korpers. Im roten
Knochenmark befinden sich Blut-Stammzellen, die reifen und sich zu gesunden Blutzellen entwickeln:

Rotes Knochenmark

i Rote Blutkorperchen
Blut= ~ (Erythrozyten) - transportieren

Sauerstoff zu Geweben und Organen

) @ Weifle Blutkorperchen

Stammzellen

gk (Leukozyten) — bekdmpfen
Ge|bes @ Infektionen und Krankheiten
"3
Knochenmark E T
Blutplattchen (Thrombozyten)
- wichtig fur Blutgerinnung, z. B. nach
T Verletzungen

Abbildung angepasst nach: https://cancer.gov/publications/dictionaries/cancer-terms?cdrid=45622
(letztes Zugriffsdatum 11.02.2021)


https://cancer.gov/publications/dictionaries/cancer-terms?cdrid=45622

langsam, allerdings sind die Symptome und die Prognose von Patientlnnen sehr unter-
schiedlich, wobei bei guter Kontrolle der Erkrankung von einer medianen Uberlebenszeit
von knapp 19 Jahren ausgegangen wird. Das heil3t, bei einer Diagnosestellung nach dem
60. Lebensjahr haben PV-PatientInnen eine nahezu normale Lebenserwartung,
wenn sie gut gefuhrt und entsprechend behandelt werden.">Symptome
Das der PV sind unter anderem Midigkeit, Nachtschweil und Juckreiz.3
menschliche >Wird die PV nicht unter Kontrolle gebracht, wachst das Risiko von
wichggizhl;z:;?lzt:;:grgan Thrombosen (Blutgerinnsel in Arterien oder Venen) enorm.3 Ziel
des Karpers. der aktuellen Therapien ist nicht die Heilung der PV, sondern die
Risikoreduktion von Blutgerinnseln, deren mogliche Folgen wie
Verstopfung von Gefaflen (Thromboembolie), Eindammung der
Blutzell-Uberproduktion, Linderung der Symptome, sowie einer

Verzogerung des Fortschreitens der Erkrankung ab."3:5

URSACHEN DER POLYCYTHAEMIA
VERA

,,Warur:‘: trifft es gerade mich? — Eine Frage, die sich viele Patientlnnen OBFf';:/Jf%

stellen. Gendefekt vor,
- . . . . . welcher nicht

Sie fragen sich bestimmt, warum die Produktion der blutbildenden Zellen Ve il

uberhaupt aufler Kontrolle gerat. Die genaue Ursache der Polycythaemia
vera ist nicht bekannt, aber es wurde herausgefunden, dass sie durch Veran-
derungen der DNA (sog. Mutationen) hervorgerufen wer- s

den kann. _ @ _

/ -\
Gen-Mutation = _. .
Gen = Trager von Erbinfor-

Zirka 95% der PV-Patientlnnen weisen in ihren Blutzellen ::ﬁ::};lie:;d;:ﬁ:h in jeder
eine Mutation im Janus-Kinase 2 (kurz JAK2) Gen im Exon = spezicller Abschnitt
Abschnitt 14 namens JAK2V617F auf. Wenige tragen andere eines Gens

Mutationen im JAK2 Gen. Das JAK2 Gen spielt eine wich-

tige Rolle in den blutbildenden Zellen im Knochenmark.! Die Mutation dieses Gens kann
eine Storung der Funktion von JAKs in der Zell-Kommunikation bewirken und dazu fih-
ren, dass zu viele Blutzellen gebildet werden. Dies betrifft insbesondere rote, aber auch
weil3e Blutkorperchen. Auch Blutplattchen konnen tibermallig produziert werden und
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das Blut weiter ,verdicken®.



PV und Veranlagung

Die Mutationen, die fir PV verantwortlich sind, entstehen in der Regel erst im Laufe
des Lebens. Laut derzeitigem Wissensstand wird man in den meisten Fallen also nicht
mit PV geboren und sie ist auch nicht vererbbar — wenngleich einige Familien eine gro-
Bere Veranlagung fur die Erkrankung mitzubringen scheinen als andere.’>

Gesunder Mensch PV Patientln
Gen-Schalter wechselt zwischen Aus und Ein Gen-Schalter immer auf ,,Ein“
EIN EIN
® [} ® ® ®
AUS AUS
Normale Produktion von Blutzellen Uberproduktion von Blutzellen

IST POLYCYTHAEMIA VERA
GEFAHRLICH?

Bei Menschen mit Polycythaemia vera wachsen die Blutzellen viel zu schnell und ver-
mehren sich GbermaBig. Sowohl die Blutplattchen als auch die weiflen und insbe-
sondere roten Blutkorperchen sind von dieser Uberproduktion betroffen.’3

Der erhohte Anteil der roten Blutkorperchen im Blut - auch Hamatokrit ge- Sollwert
Hamatokrit

nannt — lasst das Blut nun ,,dicker” werden als gewohnlich, was zu Komplikatio- <459%
nen im Herz-/Kreislaufsystem fuhren kann. Der Hamatokrit in |hrem Blut sollte

45% nicht Uberschreiten, denn durch zahflissiges Blut erhoht sich das Risiko

eines Blutgerinnsels in den BlutgefalBen, was zum Beispiel einen Herzinfarkt oder
Schlaganfall auslosen kann. Dabei werden die Organe nicht mehr ausreichend mit Sau-
erstoff und Nahrstoffen versorgt.h 3 |hr Arzt muss deshalb den Hamatokrit-Wert in
regelmalligen Abstanden uberprifen und eventuell weitere MalBnahmen zur Senkung
einleiten.



Wie wirkt sich dickeres Blut auf lhre Gesundheit aus? 3.5

Wenn ein Blutgerinnsel eine

Arterie blockiert (arterieller ‘
Thrombus), drohen: ‘
« ein Herzinfarkt ';::
+ ein Schlaganfall . i
+ Durchblutungsstorungen in ' Thro il y
der Peripherie ‘
. . . N | o
Wenn ein Blutgerinnsel eine ormasT e
. Blutfluss .
Vene verstopft (vensser i
Thrombus): -

Eine tiefe Venenthrombose tritt

zumeist in den Beinen auf. Anzeichen daflir konnen Schmerzen, Schwellung, Rotungen
und gestaute oberflachliche Venen sein. Wenn sich das Gerinnsel durch den Blutstrom
losreif3t (Embolus), zur Lunge wandert und dort Arterien blockiert, nennt man dies Lun-
genembolie, die manchmal auch lebensbedrohlich sein kann.

Auswirkungen in kleinen Blutgefallen (mikrovaskulare Komplikationen) und mogliche
Symptome:

+ Hande und Fife: Brennen, Rotungen, Schmerzen

+ Augen: verschwommenes Sehen oder blinde Flecken

+ Kopf bzw. Gehirn: Kopfschmerzen, Benommenheit, Verwirrtheit oder Schwindel
+ Herz: Brustschmerzen bei Anstrengung (Angina pectoris)

DIAGNOSE DER POLYCYTHAEMIA
VERA

Da die korperlichen Beschwerden der Polycythaemia vera oft nicht eindeutig sind, muss
der Arzt moglichen Anzeichen gezielt nachgehen. Wenn der Verdacht auf eine Polycyt-
haemia vera besteht, wird [hr Arzt bzw. der Hamatologe (Facharzt fiir Bluterkrankungen)
seine Diagnose auf 3 Untersuchungen stiitzen: Blutbild, molekulargenetische Untersu-
chung und einer Knochenmarkbiopsie. > Bei der Knochenmarkuntersuchung wird mit



Hilfe einer Nadel ein Stiick Gewebe direkt aus dem Be-
ckenknochen entnommen (Biopsie). Der Eingriff erfolgt
meist ambulant unter lokaler Betaubung oder einer
Kurzschlafinjektion.

./

Knochenmark-
Erythropoetin = Hormon fiir die Bildung Muh'r' untersuchung
und Reifung von Erythrozyten Uﬁ:"““‘ Al o] A
Erythrozyten = rote Blutkorperchen mhu’n‘ h nzad ubr|1 b'lIJcT_
Hamoglobin = Farbstoff der Erythrozyten JAK2 Mutation & endef:ZeTl:;nl =

Hamatokrit = Anteil der festen Bestandteile
im Blut (v.a. Erythrozyten)

WAS SIE UBER IHRE SYMPTOME
WISSEN SOLLTEN

e

MPN10 Syr{rlptomerfassung

Die Symptome der Polycythaemia vera sind vom
Krankheitsstadium abhangig und konnen von Patient
zu Patient unterschiedlich ausgepragt sein.

Erkrankung zu erkennen und aktiv zu verfolgen.

nnnnn

Menschen mit PV konnen eine Vielzahl von Symp-
tomen versplren — aber auch gar nichts von ihrer
Krankheit bemerken, wenn die Diagnose gestellt
wird. Doch im zeitlichen Verlauf der Erkrankung

Erfassen Sie
Ihre Beschwerden
im MPN10 Symptom-
erfassungsbogen und
bringen diesen zum
Arztgesprach mit - nur so
\ kann die Behandlung
optimal angepasst
werden.

konnen die Belastungen massiv zunehmen. Zudem
ist jeder Mensch anders, sodass Symptome sehr un-
terschiedlich auftreten und wahrgenommen werden
konnen.3

Obwohl die PV oftmals langsam voranschreitet, kon-
nen die Symptome der Erkrankung schwerwiegend
sein und sich auf lhr tagliches Leben auswirken.3 Daher ist es enorm wichtig

alle Symptome im beiliegenden MPN10 Symptomerfassungsbogen zu dokumentieren,



denn wenn die Beschwerden nicht als krankheitsbedingt erkannt werden, konnen sie

Haufigkeit

auch nicht gezielt behandelt werden.
ACHTEN

85%
SIE SOMIT

BESONDERS AUF:

Fatigue (von Erschopfung tiber Ab-
geschlagenheit bis extreme Mudig-
keit), Konzentrationsschwierigkeiten,
Juckreiz (Pruritus), Nachtschweil3,
ubermaliges Schwitzen am Tage,
Knochenschmerzen, unerwarteten
Gewichtsverlust, Klingeln in den Oh-
ren, Bauchmerzen und Vollegefiihl
durch eine vergroferte Milz (Spleno-
megalie).’ 3,5

Da es bis dato noch keine Heilung fur
Polycythaemia vera gibt, ist ein dring-
liches Ziel bei der Behandlung von PV
die Linderung der Symptome. Spre-
chen Sie daher offen mit |hrem Be-
handlungsteam uber lhre Besc!’)wer—
den, damit |hr Arzt oder lhre Arztin

Symptomlast laut MPN Score bei myeloprolife-
rativen Erkrankungen in 1416 Patienten.

Abbildung angepasst nach: Langlais B. T., et al. Leukemia &
Lymphoma. (2019); 60(2), 402-408.

587%
52% W 51% W 51%
I 35%

Eintrag in
Fatigue-Tagebuch

Fatigue Tagebuch .

Datum:

Wie habe ich letzte Nacht gesch\a!en?
[aberhaupt keine Fatig -8-9-10 (s

Exemplare zum
Ausfillen erhalten

060 Sie separat sowie
o

unter www.
g VIV
novartis.at/
w0 fatiguetagebuch.

die Behandlung optimal auf Sie abstimmen und Ihnen grotmogliche Linderung ver-

schaffen kann.



Fatigue (von Erschopfung Uber Abgeschlagenheit bis
extreme Mudigkeit)

Die meisten Patientlnnen mit PV klagen tber die soge-
nannte Fatigue, eine extreme Form der Mudigkeit bzw. Ab-

geschlagenheit.3 Fatigue kann durch viele verschiedene Fak-
toren ausgelost werden, wie zum Beispiel durch |hre Erkran-
kung, PV-Therapien, Mikrothromben (kleine Blutgerinnsel)
im Herz-Kreislauf-System oder Depressionen.# |hr Arzt wird ,Meine Fiifie sind
Ihnen Tipps zu Ernahrung, Lebensstil und Bewegung geben,
bitte bringen Sie daher unbedingt das ausgefiillte Fatigue Ta-
gebuch zu lhrem Arztbesuch mit. Eine Zusammenarbeit mit
Psycho-, Ergo- und Physiotherapeuten wird ebenfalls emp-

fohlen um Fatigue zu lindern.34 Wenden Sie sich auch an Familie und Freunde und set-

schwer wie Blei.”

zen sie Prioritaten: Tun Sie nur das, was Sie auch wirklich unbedingt tun mssen. Achten

Sie auch auf Muster im Auftreten der Midigkeit: Wann fiihlen Sie sich voraussichtlich

am besten? Planen Sie lhre wichtigsten Aktivitaten wahrend

dieser Zeiten. Korperliche Aktivitat kann nicht nur der Abge- —

schlagenheit entgegenwirken sondern auch Ihren Schlaf ver- ‘ - @ -

bessern.4 =
Mikrothromubus =

kleines Blutgerinnsel

Konzentrationsschwierigkeiten

Sprechen Sie mit lhrem Arzt Uber lhre Symptome und dokumentieren Sie diese im
MPN10 Symptomerfassungsbogen, sodass lhre Therapie auf lhre individuellen

Symptome perfekt abgestimmt werden kann.

,Mir schwirren so viele

Dinge im Kopf herum.”




Inaktivitat

Ihr Arzt wird |hre Symptome und die Therapie genau Uberprifen und diese gegebenfalls
anpassen. Daruber hinaus wird er Sie moglicherweise tiber Alternativen zur Stimmungs-
aufhellung beraten, wie z.B. eine Anderung des Lebensstils wie Diat

oder Sportprogramme.

»lch konnte eine Woche

lang schlafen.”

Schnelles Vallegefiihl

beim Essen

Wenn Sie dieses Symptom bemer-
ken, ist es besonders wichtig auch jedes ‘
Detail mit dem Arzt zu besprechen, denn dieser kann die ~
Grol3e der Organe entweder ertasten oder mit einem Ultra- 11
schall bestimmen und danach eventuell eine Therapieanderung
mit lhnen besprechen.

LAls hatte ich
gerade 3 Kilo gegessen.”

Juckreiz (Pruritus)

Informieren Sie bei Auffalligkeiten immer
) T4 Ihren Arzt, dieser wird die Therapieoptionen
mit lhnen besprechen um eine Linderung des

' Juckreizes zu erzielen.

,lch mochte

mich am ganzen
Korper kratzen.”

1"



Nachtschweifl .

Tragen Sie das Ausmal3 des nachtlichen Schwitzens in den ks 4

MPN10 Symptomerfassungsbogen ein und besprechen Sie

dies bei lhrem nachsten Arztbesuch. - e

,Als ob ich in einer
Wasserlache liege.

’)\ﬂ

Bauchbeschwerden

Bauchbeschwerden missen immer mit dem Arzt abgeklart
werden, da diese sich negativ auf den Krankheitsverlauf aus-
wirken konnen. Der Arzt kann die Grof8e der Organe er-
tasten bzw. mit einem Ultraschall bestimmen und wird das
4 weitere Therapievorgehen mit lhnen besprechen.

»lch fihle mich manchmal wie aufgepumpt.”

Knochenschmerzen ’.

Achten Sie vermehrt auf lhre Symptome, tragen Sie diese
im MPN10 Symptomerfassungsbogen ein, sodass Sie bei
Ihrem Arztbesuch nichts vergessen und all lhre Fragen be-
antwortet werden konnen. €0

»Wie Schraubzwingen an
Armen und Beinen.”

ﬂ Unbeabsichtigter Gewichtsverlust

Als chronische Erkrankung kann es auch bei PV zu einem

ungewollten Gewichtverlust kommen. Um die Ursache fir

den ungewollten Gewichtsverlust zu finden, notieren Sie |hr

Befinden und besprechen Sie es mit hrem Arzt. Dieser wird

lhre Therapie Uberprifen und Sie eventuell an einen Diato-

logen tberweisen, sodass Sie wirklich genug Nahrstoffe zu sich
nehmen.

»Alles ist mir plotzlich zu grof3.“

12



Fieber

Ein dringliches Ziel bei der Behandlung von PV ist die Lin-
derung der Symptome, daher wird |hr Arzt lhnen erklaren

wie Sie das Fieber behandeln konnen, die PV-Therapie tiber-

prufen und gegebenenfalls anpassen.

»Erst ist mir heif3,
dann wieder kalt.“

Weitere mogliche Symptome einer PV>

« Ohrensausen, Tinnitus (Ohr- « Nasen- und Zahnfleischbluten
gerausche) + Druckgefuhl und/oder Schmerzen im

+ Kopfdruck, Gesichtsrotung linken Oberbauch (Milzvergroferung)

+ Mudigkeit, Abgeschlagenheit « Blauliche Verfarbung, Schmerzen,

- Hauttrockenheit Kribbeln, Brennen oder Taubheits-

- Nachtschweil3 gefihle der Finger und/oder Zehen-

+ Bluterglsse (Hamatome), teilweise spitzen (Erythromelalgie)
mit Verhartungen/Schwellungen, die + Missempfindungen der Haut, z. B. das
sich nur langsam zurduckbilden Gefuhl, etwas wirde Uber den Arm

+ Wadenkrampfe krabbeln

« Schmerzen in den Beinen « Atemnot (selten; bei Patienten mit

« Glieder- und Knochenschmerzen Herz-Kreislauf-Erkrankungen)

+ Bluthochdruck (Hypertonie)

MPN10 SYMPTOMERFASSUNGSBOGEN

DOKUMENTATION IHRES BEFINDENS

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen wurde von Experten speziell fir Patientln-

nen mit Polycythaemia vera entwickelt und soll Ihnen dabei helfen, die Symptome
Ihrer Erkrankung zu erkennen und aktiv zu verfolgen.

Der Bogen soll lhnen und Ihrem Arzt zeigen, wie sehr (oder wie wenig) Sym-
ptome lhren Alltag beeinflussen wie sich |hre Erkrankung im Laufe der Zeit
verandert und ob eine spezielle Therapie zur Linderung lhrer Symptome
notig wird.
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Erfassen Sie den Verlauf lhrer Symptome

Es wird empfohlen, lhren Allgemeinzustand und die PV-Symptome genau zu beobach-
ten. Veranderungen (Verbesserung oder Verschlechterung) sollten Sie unbedingt mit
Ihrem behandelnden Arzt besprechen.

Wie Sie lhre Symptome bewerten und erfassen

Auf dem Bogen haben die Experten die zehn haufigsten Symptome der PV-Erkrankun-

gen, welche auf den Seiten 10 - 13 beschrieben wurden, erfasst.

Wenn sie einmal pro Woche den MPN10 Symptomerfassungsbogen ausfiillen (oder zu-
mindest vor jedem Arztbesuch), ermaoglichen Sie lhrem Arzt, lhre Erkrankung bestmog-
lich zu behandeln und festzustellen, wie effektiv die aktuelle Therapie ist.

Damit Sie nicht darauf vergessen, kann es hilfreich sein, wochentlich immer die gleiche
Zeit und den gleichen Tag einzuhalten. Sie konnen auch die Aktivitaten notieren, die
wahren der Woche maoglicherweise dazu geflihrt haben, dass Sie sich besser oder schlech-
ter geflhlt haben.

So einfach funktioniert’s

Bewerten Sie lhre Symptome auf einer Skala von 0 bis 10, wobei die O fir ,,nicht vor-
handen® steht und die 10 fur ,,schlimmstes erdenkliches Ausmaf3“.

So konnen Sie die von |hnen erlebten Symptome mit dem empfundenen Schweregrad
von 0 bis 10 bewerten. Kreuzen Sie die tagliche Belastung durch die jeweiligen Symp-
tome an. Berlcksichtigen Sie dabei auch die letzten 7 Tage (bzw. 6 Monate bei Gewichts-
veranderungen), wie die Symptome beispielsweise den Schlaf, den Beruf, Aktivitaten im

Alltag und das generelle Wohlbefinden beeintrachtigt haben.

Errechnen Sie mit dem Bogen jeweils den Symptom-Gesamtwert. Summieren Sie die
einzelnen Werte, um den Symptom-Gesamtwert zu erhalten. Anhand der Symptom-
Gesamtwerte konnen Sie und |hr Arzt den Verlauf der Beschwerden verfolgen.

Verfolgen Sie lhren Gesamt-Symptomwert

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen ist schnell und einfach auszufiillen. Durch das
Addieren der einzelnen Werte wird der Gesamt-Symptomwert (MPN10 Symptom-
Score) berechnet. Schreiben Sie sich diesen Wert wochentlich auf, z. B. in einen Kalen-
der. So konnen Sie verfolgen, wie sich lhre Symptome Uber die Zeit verandern. Nehmen
Sie diese Information auch zu lhrem nachsten Arztbesuch mit, um lhre Symptome und
deren Auswirkung auf lhren Alltag mit |hrem Arzt zu besprechen.

14



|
Exemplare zum Ausfiillen erhalten Sie separat sowie
unter www.novartis.at/mpn-fragebogen.

MPN10 Symptomerfassung

Der MPN 10 Symptomerfassungsbogen hilft Ihnen, die Symptome lhrer
Erkrankung zu erkennen und aktiv zu verfolgen.

Name Datum

Bitte beurteilen Sie lhre Erschopfung (Mattheit, Midigkeit), indem Sie die Zahl ankreuzen,
die das SCHLIMMSTE AusmaB lhrer Erschopfung wahrend der letzten 24 Stunden am
besten beschreibt.

Symptom keine Erschopfung schlimmste vorstellbare Erschopfung

Fatigue (Erschopfung) 172 (3 (4 @& . o o ° Q

Kreuzen Sie bitte die Zahl an, die das AusmaB Ihrer Schwierigkeiten mit jedem der folgenden
Symptome in der letzten Woche beschreibt.

nicht vorhanden schlimmste erdenkliche

Schnelles Véllegefiihl beim Essen 1 2 3 (a

(friines Séttigungsgefiif) ®0000
®0000
®0000
imergeion 26t vor meper Diognose. | 2 3 ® @ ©® O O O O
®0000
®0000
Celenkecmerzanodor ariris. 1 2 3 @ ® © Q00O

®0000
indon loten a1 2 1@ ©®©0000

Berechnen Sie Inren MPN10-Symptomwert fiir ein C )

o

>
o

Bauchbeschwerden 1 2) @

o

Inaktivitat 1 2 3 (4

NachtschweiB 1 2 3 (4

o

Juckreiz (Pruritus) 1 2 3 4

o

Fieber (>37,8°) 1 2 3 (4

o

Gesamtbild Ihrer MPN-Symptomlast, indem Sie die
angekreuzten Zahlen aufaddieren:

Adaptiert nach Emanuel RM et al Myeloproliferative Neoplasm (MPN) Symptom Assessment Form total Symptom Score: Prospective International
Assessment of an Abbreviated Symptom Burden Scoring System Amon Patients With MPNS. J Clin Oncol 2012; 30: 4098-1031.
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THERAPIE UND VERLAUF DER
POLYCYTHAEMIA VERA

Die Polycythaemia vera ist eine chronische Erkrankung
und bei der Therapie sollen drei wichtige Ziele erreicht
werden.!

Erstes und vorrangiges Ziel ist es, die dauerhafte
Uberproduktion der Blutzellen zu senken und
somit die Zahl und Masse an roten Blutkor-
perchen, auch Hamatokrit genannt, zu ver-
ringern. Wenn der Hamatokrit <457% liegt,
verbessern sich die FlieBeigenschaften |h-
res Blutes und dadurch sollen Herz-Kreis-
lauf-Komplikationen wie Thrombosen,
Herzinfarkt oder Schlaganfall gesenkt wer-
den.! Ublicherweise gelingt dies durch regelma-
Bigen Aderlass (Blutabnahme zu therapeutischen

Zwecken) und die Einnahme von niedrig dosierter Acetylsalicylsaure (,Aspirin®), welches
das Blut ,,verdinnt® und so eine Verklumpung von Blutplattchen verhindert. Der durch
den Aderlass entstehende Eisenmangel wird zumeist akzeptiert und sollte nicht aufgefiillt

4

Langfristige
Stabilisierung

werden, um die Blutbildung nicht weiter anzuregen. In diesem Zusammenhang sollten
auch Risikofaktoren des Herz-Kreislauf-Systems (Diabetes, Bluthochdruck, erhchte
Blutfette, Rauchen und Ubergewicht) strengstens Uberwacht werden.3:>

DER ZWEITE THERAPIEFOKUS LIEGT AUF DER SYMPTOMLIN-
DERUNG MIT DEM ERHALT IHRER LEBENSQUALITAT.

Wenn Sie die Diagnose PV erhalten haben, ist es moglich, dass Sie selbst von Ihrer Er-
krankung bis dahin noch nichts gemerkt haben.3 Daher ist es wichtig sich mit moglichen
Veranderungen (siehe Kapitel ,Was Sie tber Ihre Symptome wissen sollten®) in [hrem
Alltag auseinandersetzen und diese im MPN10 Symptomerfassungsbogen eintragen.
Denn unbehandelte Symptome wie Fatigue oder qualender Juckreiz konnen lhre Leis-
tungsfahigkeit schmalern, teilweise bis zur Berufsunfahigkeit, und so werden ganz alltag-
liche Handlungen schnell zur Herausforderung.? lhr Arzt wird auf die Behandlung der
Symptome eingehen und lhre Therapie individuell anpassen.
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Das dritte Ziel ist die moglichst langfristige Stabilisierung Ihrer Erkrankung. Durch frih-
zeitige therapeutische MalBnahmen soll das Voranschreiten der Erkrankung zu einer
Myelofibrose (eine der PV ahnlichen Erkrankung mit moglichem Knochemarkversagen)
oder akuten myeloischen Leukamie (akute Blutkrebserkrankung) hinausgezogert bzw.
verhindert werden."5

Welche Therapie fiir welchen Patienten? B @ ~

Leider gibt es keine Standard-Behandlung die fir alle PV-
Patientlnnen gleich ist. Die Therapieentscheidung basiert
stets auf der individuellen Situation des Patienten (Alter,
Anamnese - vor allem Komplikationen durch Blutgerinnsel sog. Thromben) und seinem

/ a=m \
-

Thromben = Blutgerinnsel

allgemeinen Gesundheitszustand. Hier wird eine hohe und niedrige Risikogruppe unter-
schieden.!

Aderlass und Acetylsalicylsaure sind die Basis fur die Behandlung von PV-Patientlnnen
um den Hamatokrit < 45% zu senken und somit lhr Risiko fiir die Bildung von Blutge-
rinnseln und weiteren Komplikationen wie Thrombosen, Herzinfarkt und Schlaganfall zu

En——
N

HOCH NIEDRIG
Alter 2 60 Jahre Alter < 60 Jahre

und/oder keine
Thromboembolie Thromboembolie

Bei Fortschreiten der Erkrankung, gesteigertem/zunehmenden Risiko fur Thrombo-
embolien und Blutungen sowie nicht kontrollierbaren belastenden klinischen Symptomen
ist eine zusatzliche medikamentose (zytoreduktive) Therapie erforderlich — insbesondere,
um die Zellzahl zu reduzieren und um Durchblutungsstorun-

gen zu vermeiden.! Hierbei stehen zu Beginn der Erkrankung

folgende Medikamente zu Verfligung: Interferon Alpha sowie N @ -
Hydroxyurea (Hydroxycarbamid).! Bei Resistenz oder Un- =
vertraglichkeit, ist eine Umstellung der Therapie auf andere - .
Medikamente, wie JAK Inhibitoren, Chemotherapeutika oder ?;tﬁt:::gﬂltzeesﬁih

Produktionshemmer fir Blutplattchen, maglich.! wird durch den Blutstrom
weiter transportiert und
verschliel3t dann ein Gefal3.



In seltenen Einzelfallen, kann aufgrund von Problemen mit einer vergroBBerten Milz eine
Milzbestrahlung“oder Milzentfernung in Betracht gezogen werden.! Bei Spatkomplika-
tionen wie dem Ubergﬁng in eine Myelofibrose oder akute myeloische Leukamie konnen
eine Transplantation (Ubertragung) von Knochenmark- bzw. periphere Blutstammzellen
angestrebt werden.">

lhr Arzt oder lhre Arztin wird Sie Uber lhren Krankheitsstatus und die fiir Sie am besten
geeignete Therapie informieren, den Therapieverlauf und lhre Symptome tberwachen
und gegebenenfalls die Therapie anpassen. Daher sollten Sie besonderen Wert auf das
Ausfiillen des MPN10 Symptomerfassungsbogen legen und diesen unbedingt zu jedem

Termin mitbringen.

IM GESPRACH MIT IHREM
HAMATOLOGENS.S

Polycythaemia vera ist eine seltene Erkrankung. Aus diesem Grund

ist es wichtig, dass sie offen mit |hrer Arztin oder lhrem Arzt iiber
Ihre Symptome sprechen. Je aktiver und vertrauensvoller Sie mit
dem Arzt zusammenarbeiten und ihn Uber |hr Befinden Informieren,

desto besser kann er lhnen helfen, denn die Behandlung begleitet Sie lhr
Leben lang.

Damit sie nichts vergessen und all lhre Fragen beantwortet werden, bereiten Sie vor je-
dem geplanten Kontrolltermin bereits zu Hause eine Liste mit Fragen an lhren Arzt vor,
wie z.B.:

Welche Behandlungsméglichkeiten gibt es? Was sind die Vor — und Nachteile der The-
rapien? Welche Risiken gibt es? Wie gehe ich am besten mit den Symptomen um?
Schildern Sie lhre Therapieziele und Fragen Sie ob es zusatzliche Unterstiitzung wie
Selbsthilfegruppen oder Psychologen gibt, die Ihr Arzt Ihnen empfohlen kann? Fragen
Sie unbedingt nach wenn Sie etwas nicht verstehen. Sie konnen den Arzt bitten die Zu-
sammenhange kurz auf einem Blatt zu skizzieren oder Schaubilder zu verwenden.

Bringen Sie beim Erstgesprach vorhandene Befunde bei Bedarf als Kopie mit. Fur alle
weiteren Gesprache, nehmen Sie den MPN10 Symptomerfassungsbogen mit. Dies ist
essentiell fur den Therapieverlauf. Hier sollten Sie besprechen, wie sich |hre Symptome
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im Verlauf der Krankheit/Therapie verandert haben, denn nur so kann der Arzt die The-
rapie individuell auf Sie abstimmen.

Uberlegen Sie sich, ob Sie vielleicht ein Familienmitglied oder einen Freund zu den Ter-
minen mitnehmen - als Unterstutzung, um ebenfalls Fragen zu stellen und um Notizen
zu machen.

Machen Sie sich wahrend des Gesprachs Notizen (oder beauftragen Sie einen Freund
oder ein Familienmitglied damit), um sich im Nachhinein leichter erinnern zu konnen,
was genau gesagt bzw. besprochen wurde. Es kann zudem hilfreich sein, zu wiederholen,
was Sie gehort haben, sodass Sie sicher sein konnen, dass Sie alles richtig verstanden

haben.

Sprechen Sie offen Uber Ihre Symptome, bringen Sie den MPN10 Symptomerfassungs-
bogen und das Fatigue Tagebuch mit und berichten Sie was Sie besonders belastet bzw.
wie Sie damit zurechtkommen.

INFORMIEREN SIE IHR BEHANDLUNGSTEAM ..
7' ... uber alle Medikament, die Sie nehmen - auch pflanzliche Praparate und Nah-

rungserganzungsmittel.

7 ... wenn Sie eine Schwangerschaft planen, da die Behandlung Einfluss auf die Ent-
I wicklung lhres ungeborenen Kindes haben kann. Manche Medikamente konnen

auch die mannliche Fruchtbarkeit und Spermienqualitat beeintrachtigen.

Zusitzliche Unterstiitzung?

Wenn Sie das Gefiihl haben, dass Sie zusatzliche Unterstiitzung benctigen, fragen Sie
Ihren Hamatologen oder lhre Hamatologin, ob es beispielsweise Selbsthilfe-

gruppen in lhrer Umgebung gibt. Vergessen Sie auch nicht |hr engstes

soziales Umfeld: Familie und Freunde konnen wertvolle sowohl emo-
tionale als auch praktische Stutzen im Alltag sein — auch bei der @
Teilnahme an Beratungsgesprachen und anderen medizinischen
Terminen.
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UMGANG MIT DER ERKRANKUNG?:3-6

Was konnen Sie selbst zum optimalen Erkrankungsverlauf beitragen?

Eine ausgewogene Ernahrung sowie ausreichende Bewegung unterstitzen den Behand-
lungsprozess. Studien belegen auerdem einen positiven Effekt von regelmaliger Be-
wegung auf die Verbesserung der funktionalen Aktivitat der Patientlnnen und teilweise
auch den Genesungsprozess nach operativen Mal3nahmen oder Bestrahlung.

Was konnen Sie selbst zur Verbesserung lhrer Lebensqualitat tun?

Neben der erwahnten Ernahrung und korperlichen Fitness spielt — wie bei jeder Erkran-
kung - letztendlich die mentale und psychische Fitness eine bedeutende Rolle im The-
rapieverlauf. Mal3nahmen wie der regelmalige Aufenthalt in der Natur oder mentales /
Body-Training in Form von Yoga oder Meditation oder gegebenfalls auch eine Psycho-
therapie konnen unterstttzen.

Welche Lebensgewohnheiten sollten Sie nach Moglichkeit andern?

Wenn es sich irgendwie vereinbaren lasst, sollten Polycythaemia vera Patientlnnen mog-
lichst lange ihren Lebensgewohnheiten unverandert nachgehen. Naturlich ist die stete
Reduktion von Risikofaktoren (Senkung des kardiovaskularen Risikoprofils beginnend
mit einer Lebensstilanderung bis zur Senkung von Blutfetten, des arteriellen Bluthoch-
druck, nachhaltige Korpergewichtsreduktion mit regelmafiger Bewegung (idealerweise
zumindest dreimal die Woche) sowie das Meiden von Schadstoffen (Alkoholkonsum ge-
ring halten, kein Nikotin) wichtig.

Wer soll tber die Erkrankung informiert werden?

In erster Linie der Patient oder die Patientin selbst und entsprechend dem Wunsch des
oder der Erkrankten eine Vertrauensperson freier Wahl. Es ist erwiesen, dass eine opti-
male Vertrauensbasis zwischen Arzt und Patientln ein Garant fur ein besseres Verstand-
nis fur die eigene Krankheit ist — und damit letztlich fir den Umgang mit dieser. Sie
sollten aber idealerweise von Beginn an lhre Familienmitglieder bzw. Angehorige infor-
mieren. Falls es aufgrund schwerwiegender Symptome zu einer Dienstverhinderung
kommt, kann es ratsam sein lhren Arbeitgeber zu informieren (Sie sind aber nicht ver-
pflichtet), sodass die Fehlzeiten richtig eingeordnet werden. Wichtig ist jedoch, dass Sie
selbst bestimmen, wem Sie welche Informationen anvertrauen und wer berechtigt ist,
Auskunft tber |hre Erkrankung zu erhalten. Sie konnen diese Patientenbroschure kos-
tenlos unter www.novartis.at/pv-patientenbroschuere herunterladen, ausdrucken oder

teilen.
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Wie sollten Sie mit den verschiedenen Informationen (Zeitungen, Internet) umgehen?

Empfehlenswert ist ein kritischer Umgang mit Informationen. Bei Fragen zur Erkrankung
und Behandlung ist es wichtig, sich immer an den behandelnden Arzt zu wenden.

Welche Quellen sind vertrauenswiirdig?

Informationen speziell Uber PV finden sie unter www.onkopedia.com, auf der Website
der Krebshilfe www.krebshilfe.net, auf der offiziellen Seite der osterreichischen Gesell-
schaft flir Hamatologie und medizinische Onkologie www.oegho.at sowie auf der Seite

der Gesellschaft zur Erforschung und Behandlung Chronisch MyeloProliferativer Er-

krankungen unter www.cmpe.de.

Wo erhalte ich weitere Informationen?

Primar Uber den betreuenden Arzt oder Hamatologen als Vertrauensperson und ersten
Ansprechpartner, zum Teil aber auch Gber Veranstaltungen fur Patientlnnen Wie Patien-
tentagen oder im Rahmen von hamatologischen Kongressen.

Gibt es Selbsthilfegruppen zu Polycythaemia vera?

Hier konnen Sie sich an den Verein ,,MPN Austria Selbsthilfegruppe® unter www.mpn-
austria,com oder der folgenden e-Mail Adresse info(@mpnaustria.com wenden. Zusatz-
lich finden Sie personliche Geschichten und Erfahrungsberichte von Patientlnnen auf
folgenden Websites: www.mpn-netzwerk.de und www.leben-mit-pv.de.
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DIE WICHTIGSTEN INTERNET-ADRESSEN:

Einige neuere Gerate konnen QR
Codes direkt mit der Kamera scannen,
wahrend Sie fur andere Gerate noch
eine QR-Code-App benotigen. Diese
konnen Sie gratis im App oder Google
Play Store herunterladen (verwenden
Sie hierfur den Suchbegriff: QR
Reader).

www.novartis.at/pv-patientenbroschuere
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Download der Broschure

und weiterfuhrende Informationen
zu Polycythaemia Vera und anderen
myeloproliferativen Neoplasien
finden Sie unter

Opy10
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www.novartis.at/mpn-information
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