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Vorwort

Liebe Leserinnen und Leser,

wenn bei Ihnen oder einem Familienmitglied eine Myelofibrose diagnostiziert
wurde, wissen Sie sicherlich bereits, dass bei dieser seltenen Erkrankung die Funk-
tion des Knochenmarks gestort und dadurch die Blutbildung beeintrachtigt ist.
Doch die Diagnose einer so schwerwiegenden chronischen Erkrankung hat Sie
vermutlich vollig unvorbereitet getroffen. Es ist daher normal, dass viele Informa-
tionen, die Sie wahrend der ersten darztlichen Gesprdche erhalten, schwer zu ver-
stehen sind und zahlreiche Fragen aufwerfen.

Es ist eine groBe Herausforderung, mit der Krankheit zu leben und mit der Situa-
tion zurechtzukommen. Dafiir gibt es kein Patentrezept. Jeder Mensch muss seine
eigene Bewdltigungsstrategie entwickeln. Dabei sollten Sie so viel Hilfe und Un-
terstitzung annehmen wie maglich. Zogern Sie nicht, Ihre Fragen, Unsicherheiten
und Angste mit vertrauten Menschen zu teilen. Tauschen Sie sich mit Angehéri-
gen und Ihnen nahestehenden Personen, mit Lhrer Arztin oder Threm Arzt oder
auch im Rahmen einer Selbsthilfegruppe aus. Viele Betroffene werden Ihnen be-
statigen, wie wichtig diese personlichen Kontakte im Verlauf der Erkrankung sein
konnen. Sie sollten auch psychoonkologische Hilfsangebote in Betracht ziehen.

Mit dieser Broschiire mochten wir Ihnen helfen, die Erkrankung besser zu verste-
hen, Ihnen Antworten auf wichtige Fragen geben und Sie mit hilfreichen Tipps im
Umgang mit der Krankheit unterstiitzen.

Wir wiinschen Ihnen viel Kraft und Beistand.

Ihr Bristol Myers Squibb Hamatologie-Team



Das Blut
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Die Myelofibrose ist eine chronische Erkrankung des Knochenmarks: Im Laufe der
Zeit wird der Teil des Knochenmarks, der fir die Blutbildung zustdndig ist, nach und
nach durch Bindegewebe ersetzt. Das Knochenmark (Mark = lat. Myelo) verfasert
(Verfaserung = lat. Fibrose), und seine Fahigkeit, Blut zu bilden, wird zunehmend ein-
geschrankt. Um Ihnen ein besseres Verstandnis fur die Zusammenhdnge der Erkran-
kung und ihre Folgen zu ermaoglichen, beginnt diese Broschure mit den Funktionen

des Blutes und seiner Bildung.

Das Blut und seine Aufgaben

Blut ist ein Gemisch aus fllssigem Blut-
plasma und verschiedenen Blutzellen. Es
versorgt, reguliert und schiitzt unseren
Kérper mit folgenden Funktionen:

Transport

Das Blut versorgt die Korperzellen mit
Ndhrstoffen und Sauerstoff. Darliber hi-
naus befoérdert es auch Botenstoffe wie
zum Beispiel Hormone — auf diese Weise
werden Informationen im Korper verteilt
und gezielt Prozesse in Gang gesetzt.

Regulation

Das Blut hdlt wichtige Funktionen des
Korpers im Gleichgewicht. Beispielsweise
kann das Blutplasma Warme aufneh-

men bzw. abgeben und hilft damit, die
Korpertemperatur zu regulieren. Auch
Uber die FlieBgeschwindigkeit des Blutes
kann die Temperatur reguliert werden.
Geweitete Blutgefdfe sorgen mit ihrem
langsamen Blutfluss fiir die Abgabe von
Warme; verengte Gefdae mit hoherer
FlieBgeschwindigkeit geben weniger
Warme ab.

Schutz

Bei Verletzungen lagern sich bestimmte
Bestandteile des Blutes an der verletzten
GefdaBwand aneinander und bilden ei-
nen sogenannten Pfropf. Damit sorgen
sie dafir, dass die Blutung an der Wunde
zum Stillstand kommt. Eine weitere wich-
tige Schutzfunktion ist unsere Immun-
abwehr: Das Blut spielt eine tragende

Rolle bei der Bekdmpfung von Krank-
heitserregern.

Zusammensetzung des Blutes

Unser Blut setzt sich zu etwa gleichen
Anteilen aus Blutzellen (45 %) und Blut-
plasma (55 %) zusammen. Das hellgelbe
Plasma ist flussig. Es besteht zum Grof3-
teil aus Wasser, auferdem aus wasser-
I6slichen Stoffen wie Eiweif3en, Elektro-
lyten, Vitaminen und Ndhrstoffen. Das
Plasma sorgt fiir die Zufuhr von Nahr-
stoffen in die verschiedenen Gewebe
und Organe — und umgekehrt fiir den
Abtransport von Abbauprodukten.
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Abb. 1: Die Blutbestandteile

55 % Blutplasma:
50 % Wasser
5 % Ndhrstoffe, Mineralstoffe, Abbauprodukte

45 % Blutzellen:

1 % Blutplattchen (Thrombozyten)

1 % weif3e Blutkorperchen (Leukozyten)
43 % rote Blutkorperchen (Erythrozyten)

Ort der Blutbildung:
das Knochenmark

Das Knochenmark ist ein schwammarti-
ges Binde- und Stammzellgewebe und
befindet sich in Hohlraumen im Inneren
unserer Knochen. Es wird zwischen ro-
tem und gelbem Knochenmark unter-
schieden. Im gelben Knochenmark wird
vorwiegend Fett gespeichert. Das rote
Knochenmark ist angereichert mit den
sogenannten Blutstammzellen, die fir
die Blutbildung verantwortlich sind.
Beim erwachsenen Menschen findet sich
das rote Knochenmark — und damit die
Blutbildung — nur in den Enden der lan-
gen Knochen (Extremitdaten: Arme und
Beine) und den gesamten kurzen, plat-
ten Knochen (Schadel, Brustbein, Rip-
pen, Wirbel, Darmbein). Das Riickenmark
im Inneren der Wirbelsdule besteht vor
allem aus Nervengewebe. Es enthdlt
kein Knochenmark. Durch das Knochen-
mark ziehen sich kleine BlutgefdRe, die
es versorgen und neu gebildete rote
Blutzellen in den Blutkreislauf auBerhalb
der Knochen transportieren.

Die Blutbildung

Die Blutbildung (Hamatopoese) ist ein
hierarchisch organisiertes System. An
der Spitze der Hierarchie befinden sich
die sogenannten Blutstammzellen. Dies
ist eine kleine Gruppe von Zellen im Kno-
chenmark. Sie besitzen einerseits die Fa-
higkeit, sich bei der Zellteilung in zwei
gleiche Tochterzellen zu teilen, die ihrer-
seits auch Stammzellen sind (identische
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Abb. 2: Rotes und gelbes Knochenmark

Rotes Knochenmark
(Ort der Blutbildung)

Gelbes Knochenmark
(Fettzellen)

Im Gegensatz zu Erwachsenen findet
sich bei Sauglingen in allen Knochen
rotes Knochenmark. Mit zunehmen-
dem Alter wird das rote Knochen-
mark im Mittelteil der langen R6h-
renknochen durch gelbes ersetzt.
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Abb. 3: Die Blutbildung im Knochenmark

Stammzelle

Lymphatische
Vorlduferzelle

—Lymphozyten —|

B-Zellen T-Zellen

Leukozyten

(weiBe Blutkérperchen)

Hinweis: vereinfachte Darstellung

10

Vorlauferzelle

(D

Monozyten

Granulozyten

©

Erythrozyten

(rote Blutkérperchen)

>
M

Thrombozyten
(Blutplattchen)

Selbstreplikation). Hierdurch wird ge-
wahrleistet, dass der Vorrat an Stamm-
zellen im Laufe des Lebens erhalten
bleibt. Andererseits konnen die Stamm-
zellen aber auch Tochterzellen hervor-
bringen, die sich bei den nachfolgenden
Zellteilungen weiter spezialisieren und
bei ihrer Ausreifung im Knochenmark
alle Typen von funktionstiichtigen Blut-
zellen hervorbringen kénnen. So kdnnen
sich die Stammzellen beispielsweise tiber
mehrere Zwischenstufen (Vorlaufer-
zellen) in rote Blutkdrperchen (Erythro-
zyten), weiBe Blutkorperchen (Leuko-
zyten) oder Blutplattchen (Thrombo-
zyten) entwickeln.

Bei der Blutbildung unterscheidet man
zwei Entwicklungslinien: die myeloische
und die lymphatische (siehe Abb. 3). Die
myeloischen Zellen — dazu zdhlen die
Vorlduferzellen der roten Blutkorper-
chen, der Blutpldttchen und verschiede-
ner Typen der weiBen Blutkérperchen —
reifen im Knochenmark aus (Myelo-
poese). Die vollstcéindige Ausreifung der
lymphatischen Zellen — bestimmte wei-
e Blutkorperchen, die man gesammelt
als Lymphozyten bezeichnen kann — er-
folgt erst im lymphatischen System
(Lymphopoese), zu dem vor allem die
Lymphknoten gehoren. Eine Mischung
stellen die sogenannten dendritischen
Zellen dar. Sie kdnnen sich sowohl aus
myeloischen als auch aus lymphatischen
Vorlauferzellen entwickeln.

Wenn eine Stammzelle aufgrund erwor-
bener genetischer Schaden (Mutatio-
nen) Tochterzellen hervorbringt, die sich

nicht mehr zu normalen reifen Blutzellen
entwickeln kénnen, kann daraus eine

Knochenmarkerkrankungen wie zum Bei-

spiel eine Myelofibrose oder eine akute
Leukamie entstehen.

Rote Blutkérperchen (Erythrozyten)
binden Sauerstoff

Die gro3e Mehrzahl der Blutzellen sind
rote Blutkérperchen (Erythrozyten). Ihr
Anteil am gesamten Blutvolumen (ein-
schlieBlich Plasma) liegt bei ca. 43 Pro-
zent. Die Erythrozyten sind vor allem fur
den Transport von Sauerstoff zustdndig.
Sie enthalten zu diesem Zweck den ei-
senhaltigen roten Blutfarbstoff Hamo-
globin (Hb). Hadmoglobin ist in der Lage,
Sauerstoffmolekile zu binden. Auf diese
Weise konnen die Erythrozyten den Sau-
erstoff von der Lunge zu den Kérperzel-

len in allen Organen und Geweben trans-

portieren. Wenn die Erythrozyten in zu

geringer Zahl vorhanden oder nicht voll
funktionstiichtig sind, wird dies als An-

dmie (Blutarmut) bezeichnet. Um eine

Andmie festzustellen, wird in der Regel

der sogenannte Hb-Wert gemessen.

@@?

Verschiedene Typen von weif3en Blut-
korperchen (Leukozyten)

Die weiBen Blutkérperchen verfligen
Uber einen Zellkern, enthalten kein Ha-
moglobin und sind vor allem fiir die Im-
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munabwehr zustandig. Es gibt zahlreiche
Typen von Leukozyten, die unterschied-
liche Aufgaben wahrnehmen.

Die B- und T-Lymphozyten sind vor al-
lem fir die Erkennung von Fremdmate-
rial (z. B. Infektionserreger) zustandig
und reprdsentieren gleichzeitig das ,,im-
munologische Geddchtnis®, das unter
anderem den Erfolg von Impfungen ge-
wdabhrleistet. Wenn B- oder T-Lympho-
zyten einen ,,Eindringling” erkannt ha-
ben, kdnnen sie weitere Zellen des
Immunsystems informieren und zur Be-
kampfung von Bakterien oder Viren
stimulieren. Ihre Schwesterzellen, die na-
tirlichen Killerzellen, sind in der Lage,
korpereigene Zellen, die infiziert oder
entartet sind, zu erkennen und diese ab-
zutoten.

Granulozyten (vor allem die sogenann-
ten neutrophilen Granulozyten) sind
Fresszellen, die bei Entziindungsreaktio-
nen rasch aus dem Blut ins Gewebe aus-
wandern kdnnen, um dort Bakterien
oder andere Mikroorganismen unschad-
lich zu machen. Die Monozyten des Blu-
tes gehoren ebenfalls zu den Zellen, die
Fremdmaterial verdauen kdnnen. Eosi-
nophile Granulozyten sind vor allem an
der Abwehr verschiedener Parasiten be-
teiligt.

Insgesamt ldsst sich festhalten, dass
eine erfolgreiche Immunabwehr die Zu-
sammenarbeit verschiedener Leuko-
zyten erfordert. Deshalb fihrt ein Man-
gel an gesunden weif3en Blutkérperchen
zu einer Abwehrschwache und somit zu

1
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einem erhohten Risiko flr schwer verlau-
fende Infektionen.

Blutpldttchen (Thrombozyten) sind
wichtig fiir die Blutstillung und den
Wundverschluss

Thrombozyten stoppen eine Blutung, in-
dem sie zusammen mit anderen Zellen
und bestimmten EiweiBstoffen (Gerin-
nungsfaktoren) die Wunde verkleben
und dort einen Pfropf bilden. Ein Mangel
an Blutplattchen wird als Thrombozyto-
penie bezeichnet. Wenn eine ausgeprdag-
te Thrombozytopenie vorliegt, ist die
Blutstillung verlangsamt und beeintréch-
tigt, so dass gefahrliche Blutungen ent-
stehen kénnen.

Erythrozyten

Rote Blutkorperchen haben eine beson-
dere Form. Sie sind nicht kugelférmig,
sondern abgeflacht und haben Einbuch-
tungen auf der Ober- und Unterseite.
Dies vergroBert ihre Oberflache und ver-
bessert ihre Fahigkeit, Sauerstoff aufzu-
nehmen und abzugeben. AuBerdem
macht ihre Form sie flexibler, so dass sie
auch durch kleinste BlutgefdBe (Kapilla-
ren) passen.

Leukozyten

Die weiBen Blutkorperchen unterteilen
sich in drei Haupttypen, die unter dem
Mikroskop ein unterschiedliches Ausse-
hen haben. Sie kénnen sowohl von der
lymphatischen Zelllinie (Lymphozyten)
als auch von der myeloischen Zelllinie
(Monozyten und Granulozyten) abstam-
men. Granulozyten erkennt man an den
kleinen Kérnchen (Granula) im Zellinne-
ren.

Thrombozyten

Blutplattchen besitzen keinen Zellkern
und sind kleiner als weif3e oder rote
Blutkorperchen.

DAS BLUT - 2

Abb. 4: Die Blutkorperchen

Monozyt

Granulozyt

_ Erythrozyten

Thrombozyten

Mikroskopische Aufnahme: Prof. Dr. med. Georgia Metzgeroth, Universitatsklinikum Mannheim
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Die Myelofibrose

DIE MYELOFIBROSE - 3

Die Myelofibrose gehort zu einer Reihe von bosartigen Erkrankungen des Knochen-
marks, die Fachleute als chronische Myeloproliferative Neoplasien (MPN) be-

zeichnen. Allen MPN ist gemeinsam, dass sie aufgrund von Verénderungen an den
Genen der Blutstammzellen im Knochenmark entstehen.

Was ist eine Myelofibrose?

Bei einer Myelofibrose kann es zu einer
UbermafBigen Vermehrung von roten
Blutkérperchen, einem Teil der weif3en
Blutkérperchen oder der Blutplattchen
kommen. Dabei kann sich das Ausmaf3
der Uberproduktion jeweils unterschei-
den. Dieser Zuwachs |6st wiederum ein
unkontrolliertes Wachstum der Bindege-
webszellen aus, in das die Blutzellen im
Knochenmark eingebettet sind. Durch
die starke Vermehrung von Bindegewebe
verliert das Knochenmark zunehmend
seine Fahigkeit, funktionierende Blutzel-
len zu bilden. Man spricht von einer Fi-
brosierung (Verfaserung) des Knochen-
marks.

Das Krankheitsbild einer Myelofibrose
verdndert sich im Verlauf

Bei Menschen mit einer Myelofibrose
werden in der Frithphase der Erkran-

kung, der sogenannten prdfibrotischen
Myelofibrose, primdr die Vorlduferzellen
der Blutplattchen (Megakarozyten)
tibermaBig produziert.' Entstehen infol-
ge einer Myelofibrose zu viele Blutzellen,
steigt auch die Menge dieser Wachs-

tumsfaktoren Gibermdfig an. Das wiede-

rum bringt die Bindegewebszellen im
Knochenmark dazu, sich unkontrolliert
zu vermehren.* Medizinisch bezeichnet
man die krankhafte Vermehrung von
Bindegewebe als Fibrose.

In der Spdtphase der Erkrankung (fibro-
tische Myelofibrose) verdrdngt das Bin-
degewebe die blutbildenden Zellen zu-
nehmend. Infolgedessen verliert das
Knochenmark nach und nach die Fahig-

keit, eine effiziente Blutbildung aufrecht-

zuerhalten. Durch den Mangel an Blut-
zellen kdnnen eine Blutarmut (Andmie)
sowie ein Mangel an Blutplattchen

(Thrombozytopenie) oder wei3en Blut-

korperchen (Leukopenie) entstehen. Der
Korper reagiert hierauf, indem er die
Blutbildung in andere Organe, haupt-
sdchlich in Milz und Leber, verlagert. Da-
durch kommt es zu einer Vergroerung
der betroffenen Organe. In der Fach-
sprache wird die Blutbildung auBerhalb
des Knochenmarks auch als extramedul-
Idre Blutbildung und eine VergroBerung
der Milz als Splenomegalie bezeichnet.>*

Zahlt die Myelofibrose zu den Leuka-
mien?

Die Myelofibrose ist keine Leukdmie,
aber beide Erkrankungen haben ihre Ur-
sache in einer Verdanderung der Blut-
stammzellen. Die Myelofibrose birgt das
Risiko, im Laufe der Zeit in eine Akute
Myeloische Leukdmie (AML) liberzuge-
hen. Dies geschieht etwa bei einem von

zehn Erkrankten."?*
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Epidemiologie — wie hdufig ist eine
Myelofibrose?

Jahrlich erkranken in Deutschland etwa
0,5 bis 1,5 von 100.000 Menschen an ei-
ner Myelofibrose. Damit gehort die Mye-
lofibrose zu den sogenannten seltenen
Erkrankungen (englisch: orphan disea-
ses). Das Durchschnittsalter zum Zeit-
punkt der Diagnose liegt bei 65 Jahren.
Mit einem Anteil von 65 Prozent erkran-
ken Mdnner haufiger als Frauen.?

Wenn Sie selbst von einer Myelofibrose
betroffen sind, stellen Sie sich moglicher-
weise die Frage ,Warum ich?“ oder ,Was
habe ich falsch gemacht?*. Auf diese
Fragen gibt es jedoch keine bzw. nur sehr
selten eine eindeutige Antwort. Die Mye-
lofibrose ist eine im Laufe des Lebens er-
worbene Erkrankung. Warum ein einzel-
ner Mensch betroffen ist und ein
anderer nicht, ist bis heute in den meis-
ten Fallen ungeklart.

Ursachen — wie entsteht eine
Myelofibrose?

Fur die Myelofibrose sind Fehler im Erb-
gut der Blutstammzellen verantwortlich,
die zu einer vermehrten Bildung von ro-
ten Blutkorperchen, bestimmten weif3en
Blutkorperchen oder Blutpldttchen fiih-
ren kénnen. Die Griinde fir die Erkran-
kung sind noch nicht eindeutig geklart.
Allerdings tritt eine Myelofibrose ver-
starkt ab einem Alter von Gber 65 Jahren
auf.

16

Was ist die Ursache einer Myelo-
fibrose?

Forscher:innen haben in den letzten Jah-
ren einige wichtige Erkenntnisse zum
Krankheitsmechanismus gewonnen. So
ist bekannt, dass in den Blutstammzel-
len der Betroffenen haufig Veranderun-
gen (Mutationen) in bestimmten Genen
vorliegen, die die Zellteilung beeinflus-
sen. Besonders oft ist das sogenannte
JAK2-Gen (Januskinase-2-Gen) betrof-
fen. Dies fiihrt zu einer Uberaktivierung
des JAK-STAT-Signalwegs, der unter an-
derem eine wichtige Rolle bei der Ent-
wicklung von Blutzellen spielt. Andere
wichtige Gene, die bei einer Myelofibro-
se verdndert sein kdnnen, sind beispiels-
weise CALR (Calreticulin) und MPL (Mye-
loproliferatives Leukdmie-Virus-Onko-
gen). Auch diese Genverdnderungen wir-
ken sich auf den JAK-STAT-Signalweg
aus.>*

Die Mutationen, die zu einer Myelofibro-
se flihren, entstehen zufallig im Laufe
des Lebens und tragen dazu bei, dass
der normale Teilungszyklus der blutbil-
denden Zellen aufBer Kontrolle gerdat.
Hierdurch kommt es bei den Betroffenen
zundchst zu einer ibermafRigen Bildung
von weif3en Blutkorperchen und Blut-
plattchen.

Ist die Myelofibrose ansteckend oder
vererbbar?

Oft sorgen sich Patient:innen mit Kno-
chenmarkerkrankungen darum, ob ihre
Erkrankung ansteckend ist oder ob sie
diese vererben kénnen. Die Myelofibrose
gilt nach heutigem Kenntnisstand als

nicht vererbbar. Dennoch scheint es in
vereinzelten Familien eine genetische
Veranlagung zu geben, so dass die Er-
krankung hier gehduft auftritt. Die meis-
ten Menschen erwerben die Erkrankung
jedoch zufallig im Laufe ihres Lebens**

Um eine Ansteckung missen sich Betrof-

fene grundsatzlich keine Gedanken ma-
chen: Die Myelofibrose ist nicht auf an-
dere Menschen ubertragbar.

Symptome - gibt es typische An-
zeichen fiir eine Myelofibrose?

Nicht alle Krankheitszeichen (Sympto-
me) sind typisch fiir eine Myelofibrose.
Haufige Symptome einer Myelofibrose
sind zum Beispiel Leistungsminderung,
Fieber, Nachtschweif3, ungewollter Ge-
wichtsverlust und eine erhohte Infektan-
falligkeit. Im fortgeschrittenen Stadium
kommt es haufig zu einer chronischen
Erschopfung (Fatigue), die die Lebens-
qualitdt stark beeintrachtigen kann. Zu
den Komplikationen einer Myelofibrose
zdhlen unter anderem Blutgerinnsel, die
zu Thrombosen oder einem Milzinfarkt
flhren kénnen.

Die Myelofibrose entwickelt sich schlei-
chend und bereitet den Betroffenen oft
lange Zeit keine Beschwerden. Sind
Krankheitszeichen vorhanden, sind diese
meist unspezifisch, das heift, sie kdnnen
auch bei vielen anderen Erkrankungen
auftreten oder ganz harmlose Ursachen

haben.">*
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Abb. 5: Zellteilung

Defekte Zelle Apoptose
(programmierter Zelltod)

Zellteilung bei Myelofibrose @
- @ ‘@C
© =

Zelle mit @

Genmutation @

Ungehemmte
Vermehrung

Leukoerythroblastisches Blutbild

Mikroskopische Aufnahme: Prof. Dr. med. Georgia Metzgeroth, Universitdtsklinikum Mannheim
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Symptome in der Frithphase der
Erkrankung

Im Anfangsstadium spiiren die Betrof-
fenen meist keine Krankheitsanzeichen.
Allerdings kann bereits die Milz leicht
vergrofert sein. Denn sie ist daftr ver-
antwortlich, gealterte oder verdnderte
Blutzellen abzubauen. Diese sind in der
Frihphase der Myelofibrose aufgrund
der gesteigerten Blutbildung in beson-
ders grofen Mengen vorhanden.

Weitere Symptome im Krankheits-
verlauf

Durch die zunehmende Verfaserung des
Knochenmarks kommt die kérpereigene
Produktion an Blutzellen immer weiter
zum Erliegen. Im Gegensatz zur frihen
Erkrankungsphase zeigt sich im Blutbild
nun ein Mangel an Blutplattchen und
weifen Blutkorperchen. Eine verstarkte
Blutungsneigung und eine erhohte In-
fektanfdlligkeit sind die Folge. Auch die

Zahl der roten Blutkorperchen nimmt im-

mer weiter ab, was zu einer immer star-
ker ausgeprdgten Blutarmut (Andmie)
fahrt. Haufig folgen im Verlauf der Er-

krankung allgemeine Krankheitssympto-

me wie chronische Erschopfung (Fa-
tigue), Leistungsminderung, Fieber und
Nachtschweif. Fragebdgen zur Symp-
tomerfassung konnen im Rahmen der
drztlichen Betreuung dabei unterstiit-
zen, den Allgemeinzustand zu Uberwa-
chen.

AuBerdem kann es — wie bei vielen ande-

ren Krebsarten — auch bei der Myelofi-
brose zu einer ungewollten Gewichtsab-
nahme kommen."? Allerdings ist nicht
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jeder Gewichtsverlust automatisch ein
Grund zur Sorge. Gerade kleinere Ge-
wichtsschwankungen sind vollig normal.
Sollten jedoch unbeabsichtigt innerhalb
von sechs Monaten mehr als funf Pro-
zent des Gewichts verloren gehen, ist es
ratsam, dies darztlich abkldren zu lassen.?

Dariiber hinaus leiden viele Erkrankte an
wiederkehrenden Knochenschmerzen.
Da Milz und Leber oft deutlich vergro-
Bert sind, haben viele Menschen zudem
ein Druckgefiihl im Oberbauch. Auch
Sehstérungen, ein Flimmern vor den Au-
gen und starker Juckreiz, der Gberwie-
gend beim Duschen oder Baden auftritt,
konnen auf eine Myelofibrose hinwei-
sen.”>*

Welche Komplikationen kénnen bei
einer Myelofibrose auftreten?

Gerade in der frithen Phase der Myelofi-
brose kommt es zu einer Uberproduktion
von Blutzellen, insbesondere der Blut-
plattchen und der weifen Blutkorper-
chen. Bei einigen Menschen kann es in-
folge der steigenden Zahl an Blut-
plattchen zur Bildung von Blutgerinnseln
in den BlutgefdaBen (Thrombose) kom-
men."? Diese kénnen schwerwiegende
Folgen wie einen Herzinfarkt oder einen
Schlaganfall nach sich ziehen.* In man-
chen Fdllen entwickeln sich die Throm-
bosen in tief liegenden BlutgefaBen der
Leber, was zu Lebererkrankungen wie ei-
ner Pfortaderthrombose oder einem
Budd-Chiari-Syndrom fiihren kann. Als
weitere Komplikation sind Durchblu-
tungsstorungen der Milz moglich, die bis
zum GefaBverschluss (Milzinfarkt) rei-

chen kénnen. Ein Milzinfarkt macht sich
durch akute Schmerzen im linken Ober-
bauch bemerkbar und erfordert soforti-
ges drztliches Eingreifen. Des Weiteren
berichten manche Betroffene von Durch-
blutungsstorungen (Mikrozirkulations-
stérungen), die sich als Kribbeln in Han-
den oder Fiien bemerkbar machen.
Andere wiederum entwickeln migrdne-
artige Sehstorungen (Flimmern vor den
Augen) mit und ohne Kopfschmerzen. In
der Spatphase der Erkrankung besteht
eine erhohte Blutungsneigung, da die
Blutbildung und damit auch die Zahl der
fir die Blutgerinnung wichtigen Blut-
plattchen immer weiter abnimmt.*

Primdre oder sekunddre Myelofibrose?

Die Myelofibrose kann eigenstdndig als
Primdre Myelofibrose (PMF) auftreten
oder sich sekundar aus einer Essenziellen
Thrombozythdmie (ET) oder einer Poly-
cythaemia vera (PV) heraus entwickeln.

DIE MYELOFIBROSE - 3

Abb. 6: Symptome einer Myelofibrose

Knochenschmerzen Infektanfdlligkeit

Blutarmut
(Andmie)

Blutungsneigung

Konstitutionelle
Symptome

Splenomegalie

(VergroBerung der Milz) Juckreiz

Druckgefiihl im Bauch

Sehstérung Ungewollter

Gewichtsverlust

Nachtschweif
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DIAGNOSE DER MYELOFIBROSE - 4

Manche Krankheitszeichen der Myelofibrose sind nicht zwingend typisch fur die Er-
krankung. Das bedeutet, sie konnen auch mit anderen, harmloseren Ursachen zu-
sammenhdngen. Oft werden erste Anzeichen der Erkrankung zufdllig im Rahmen
einer Routineuntersuchung entdeckt. Hierzu zahlen zum Beispiel bestimmte Veran-
derungen im Blutbild, insbesondere eine erhohte Anzahl von Blutplattchen (Throm-
bozytose) und weifen Blutkorperchen (Leukozytose) oder eine Blutarmut (Andamie).
Oft ist deshalb auch die sogenannte Laktatdehydrogenase (LDH) im Blut erhoht.
Dieser Laborwert weist darauf hin, dass im Korper tibermapig viele Zellen zugrunde

gehen.

Wie wird die Krankheit festge-
stellt?

Beim Verdacht auf eine Myelofibrose
werden immer mehrere Untersuchungs-
schritte durchgeflhrt. Deren Ergebnisse
werden anschlieBend zusammengetra-
gen, ausgewertet und von Arzt bzw. Arz-
tin und Patient:in gemeinsam bespro-
chen.

Zu den Untersuchungsschritten gehoéren
in der Regel:**

e Feststellen der personlichen Kran-
kengeschichte im direkten Gesprdch
(Anamnese)

Blutuntersuchung

umfassende korperliche Untersu-
chung

Ultraschalluntersuchung (Sonografie)
oder Magnetresonanztomografie
(MRT) des Bauchraums: Sind bei-
spielsweise innere Organe wie die
Milz und die Leber vergroert?
Knochenmarkuntersuchung: Wie
sind die entnommenen Zellen be-
schaffen (Zytologie, Histologie, Aus-
maf der Verfaserung des Knochen-
marks)?

molekulargenetische und zytogeneti-
sche Untersuchung zum Nachweis
von Verdnderungen des Erbguts, die
mit einer Myelofibrose in Zusam-
menhang stehen

Das Wissen um Mutationen, die mit der
Myelofibrose in Zusammenhang stehen,
wdchst bestandig. Tatsachlich hat die
Wissenschaft in den vergangenen Jah-
ren eine Reihe weiterer Veranderungen
im Erbgut von an Myelofibrose Erkrank-
ten gefunden — darunter zahlreiche
Hochrisikomutationen, die mit einem ag-
gressiveren Krankheitsverlauf einherge-
hen kénnen und daher eine wichtige Rol-
le bei der Therapieentscheidung spielen.
Aus diesem Grunde beschrankt sich die
molekulargenetische Analyse oftmals
nicht mehr allein auf die Bestimmung
der ,Treibermutationen” JAK2, CALR und
MPL. Die Untersuchung umfasst zuneh-
mend auch Mutationen in Genen wie
zum Beispiel TET2, ASXL1, EZH2,
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DNMT3A, IDH1/IDH2, SRSF2, U2AF1,
SF3B1, TP53 oder im NF-E2 Gen. Diese
Mutationen sind nicht spezifisch fir my-
eloproliferative Erkrankungen und kon-
nen auch bei anderen Knochenmarker-
krankungen vorkommen.?

Untersuchungen zur Diagnose
einer Myelofibrose

Blutuntersuchung - wichtig, aber allein
nicht ausreichend

Mithilfe einer Blutuntersuchung kénnen
wichtige, fir eine Myelofibrose typische
Verdnderungen der Blutzellen festge-
stellt werden. Dazu zdhlen zum Beispiel
eine Anamie und eine verdnderte Zahl
von Blutplattchen.** Allerdings kdnnen
diese Verdanderungen auch bei anderen
Erkrankungen auftreten. Eine Blutunter-
suchung liefert deshalb wichtige Hin-
weise auf eine Myelofibrose, ist allein
aber nicht ausreichend fir eine sichere
Diagnose.
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Tasten, Ultraschalluntersuchung oder
Magnetresonanztomografie (MRT) des
Bauches

Bei den meisten Menschen mit einer
Myelofibrose ist die Milz stark vergrofert
(1 Splenomegalie). Auch die Leber kann
im Verlauf der Erkrankung anschwellen
(1 Hepatomegalie). Das Abtasten des
Bauches im Rahmen der drztlichen Un-
tersuchung liefert zwar einen ersten Ein-
druck von Milz und Leber, zur genaueren
Einschdtzung wird jedoch in der Regel
zusdtzlich eine Ultraschalluntersuchung
(2 Sonografie) oder eine Magnetreso-
nanztomografie (3 MRT) der Bauchorga-
ne durchgefihrt. Beide Untersuchungen
sind vollkommen schmerzfrei und erfor-
dern keine Réntgenstrahlung.>*

Knochenmarkuntersuchung

Die Untersuchung des Knochenmarks ist
eine der wichtigsten Methoden, um die
Diagnose ,,Myelofibrose abzusichern
und zu bestimmen, wie stark die blutbil-
denden Zellen bereits durch Bindegewe-
be verdrangt wurden.”“ Die Untersu-
chung, die in der Fachsprache auch als
Knochenmarkpunktion bezeichnet wird,
ist ein ambulanter Eingriff, der meist un-
ter ortlicher Betaubung erfolgt. Die Kno-
chenmarkpunktion ist nicht mit einer RU-
ckenmarkpunktion zu verwechseln, bei
der im Bereich der Lendenwirbelscule
Nervenwasser entnommen wird.

Bei einer Knochenmarkpunktion wird mit
einer Hohlnadel eine kleine Menge Kno-
chenmark aus dem Beckenknochen (ge-
nauer: dem Beckenkamm) entnommen.
Die anschlieBende mikroskopische Ana-
lyse der Gewebeprobe erfolgt durch eine
auf Knochenmarkerkrankungen speziali-
sierte fachdrztliche Praxis (Pathologie).
Hierbei wird die Beschaffenheit der ent-
nommenen Zellen (Zytologie) und ob
bzw. in welcher Weise das Knochenmark-
gewebe verdandert ist (Histologie), ana-
lysiert. Die Ergebnisse der Knochenmark-
punktion sind fir die nachfolgende
Behandlung von groBer Bedeutung.*

Genetische Untersuchungen

Fir die zytogenetische und die moleku-
largenetische Untersuchung ist lediglich
eine Blutentnahme erforderlich. Das Blut
wird an ein genetisches Labor geschickt,
das das in den Blutzellen enthaltene Erb-
material unter anderem auf charakteris-
tische Erbgutveranderungen im JAK2-,
CALR- und MPL-Gen sowie auf weitere
Mutationen untersucht. Das Ergebnis
liegt in der Regel innerhalb weniger Tage
vor?*

Wann gilt die Diagnose als ge-
sichert??

Die Weltgesundheitsorganisation (WHO)
hat bestimmte Kriterien festgelegt, die
fir die Diagnose einer Myelofibrose er-
fullt sein missen. Dabei unterscheidet
die WHO drei Hauptkriterien, von denen
alle zutreffen mussen, sowie mehrere
Nebenkriterien, von denen mindestens
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eines erfullt sein muss.

Hauptkriterien:

e Typischer Knochenmarkbefund, also
z. B. vermehrtes Bindegewebe (Fibro-
se) und verstarkte Vermehrung un-
reifer Blutzellen

e Nachweis einer typischen Mutation,
z.B. JAK2, CALR oder MPL

e Ausschluss einer anderen Knochen-
markerkrankung

Nebenkriterien:

e Typische Veranderungen im Blutbild
(z. B. unreife weife und rote Blutkor-
perchen)

e Blutarmut (Anamie)

o VergroBerte Milz (Splenomegalie)

e WeiBe Blutkérperchen > 11 x 10° pro
Liter

e Erhohte Laktatdehydrogenase (LDH)

Bei einer fortgeschrittenen Myelofibrose
gilt als Nebenkriterium auch das Vor-
kommen von unreifen Blutzellen im ,pe-
ripheren” (aus der Armvene entnomme-
nen) Blut. Bei gesunden Menschen
finden sich solche Zellvorstufen nur im
Knochenmark.

Die Myelofibrose kann sich auch sekun-
dar aus einer Essenziellen Thrombozy-
thamie (ET) oder einer Polycythaemia
vera (PV) entwickeln.?

DIAGNOSE DER MYELOFIBROSE - 4

An welche drztliche Praxis sollte
ich mich bei Verdacht auf eine
Myelofibrose wenden?

Die Myelofibrose ist eine seltene Erkran-
kung, die daher nicht jeder drztlichen
Praxis im Detail bekannt ist. Viele Medi-
ziner:innen kommen in ihrer gesamten
Berufslaufbahn nicht mit der Erkrankung
in Kontakt. Hinzu kommt, dass die Mye-
lofibrose gerade im Anfangsstadium
Symptome verursachen kann, die auch
bei anderen Erkrankungen vorkommen.
Dies erschwert die Diagnostik zusatz-
lich.*

Erfahrungswerten zufolge werden die
ersten Anzeichen fur die Erkrankung des-
halb oft falsch gedeutet. Spatestens
wenn eine vergroferte Milz oder anhal-
tende Veranderungen im Blutbild fest-
gestellt wurden, sollte die betroffene
Person zur weiterfiihrenden Diagnostik
an eine hamatologische Fachpraxis
Uberwiesen werden. Diese Praxen sind
auf Erkrankungen des Blutes und der
blutbildenden Organe spezialisiert. Sie
kénnen durch die oben genannten, ge-
zielten Untersuchungen eine genaue Di-
agnose stellen.*

Was bedeutet die Diagnose und
wie ist die Prognose?

Mit der Diagnose einer hdmatologischen
Erkrankung dndert sich die Perspektive
auf das eigene Leben schlagartig und
meist vollig unerwartet. Die Erkrankung

23



4 - DIAGNOSE DER MYELOFIBROSE

und die damit einhergehenden Veréinde-
rungen sind flr die meisten Betroffenen
eine enorme korperliche und seelische
Belastung, die jeder Mensch auf seine
individuelle Art bewdltigen muss. Eine
Patentlosung oder einen richtigen oder
falschen Weg gibt es dabei nicht. Viele
Betroffene hadern zundchst mit ihrem
Schicksal und fragen sich immer wieder,
warum ausgerechnet sie selbst betroffen
sind. Die Gedanken kreisen in dieser Zeit
fast ausschlieflich um die Erkrankung,
immer wieder wird alles aufs Neue
durchdacht, mal erfullt mit neuer Hoff-
nung, mal Gbermannt von Verzweiflung.
All das ist normal und fiir die meisten
Menschen ein wichtiger Bestandteil des
Verarbeitungsprozesses.

Perspektive

Der Verlauf einer Myelofibrose hangt
von den personlichen Risikofaktoren zum
Zeitpunkt der Diagnose ab. Die damit
verbundene Lebenserwartung wird des-
halb individuell eingeschatzt und mit
den Patient:innen besprochen.?* Die
haufigsten Todesursachen bei Myelofi-
brose sind der Ubergang in eine Akute
Myeloische Leukdamie (AML), Herz-Kreis-
lauf-Erkrankungen und Infektionen. Es
ist daher wichtig, sich immer wieder vor
Augen zu flhren, dass der Verlauf einer
Myelofibrose von Mensch zu Mensch
sehr unterschiedlich ist. Gerade bei einer
friihen Diagnose kdonnen Betroffene tiber
Jahre nahezu symptomfrei mit der
schleichend verlaufenden Erkrankung le-
ben. Zudem sollte man sich nicht zu sehr
von den Blutwerten verunsichern lassen.
Diese konnen im Verlauf der Erkrankung
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stark schwanken, auch ohne dass dies
unbedingt ein Anzeichen fir das Fort-
schreiten der Erkrankung darstellt.*

Welche Risikofaktoren beeinflussen
den moglichen Krankheitsverlauf (Pro-
gnose) einer Myelofibrose?

Es gibt verschiedene Risikofaktoren, die
Einfluss auf die Prognose der Myelofibro-
se haben. Sie werden von den behan-
delnden Arzt:innen herangezogen, um
den wahrscheinlichen Krankheitsverlauf
abzuschdtzen. Zu den flnf wichtigsten
Faktoren gehéren:**

e Alter Giber 65 Jahre

e Allgemeinsymptome wie Fieber, Ge-
wichtsverlust, Nachtschweif3

e Hdmoglobin-Wert unter 10 Gramm
pro Deziliter (g/dl)

e mehrals 25.000/ul Leukozyten im
Blut (das entspricht 25 x 10° pro Li-
ter)

e mehrals 1 Prozent Blasten im Blut

Vergibt man fir jeden zutreffenden Risi-
kofaktor einen Punkt, ergeben sich dar-
aus unterschiedliche Risikogruppen.*

Dieses Punktesystem wird auch als IPSS-
Score (International Prognostic Scoring
System) bezeichnet. Er gilt jedoch nur
zum Zeitpunkt der Diagnose. Um das in-
dividuelle Risiko einer betroffenen Per-
son zu jedem Zeitpunkt der Erkrankung
einschatzen zu kdnnen, haben Fachleute

mittlerweile noch genauere Punktesyste-

me entwickelt.

Hierzu zdhlen unter anderem der DIPSS-
und der DIPSS+-Score (Dynamic Inter-
national Prognostic Scoring System), die
weitere Kriterien in die Beurteilung ein-
beziehen, zum Beispiel Verdnderungen
im Krankheitsverlauf und die erwdhnten
genetischen Mutationen.®*

Interessanterweise scheinen gerade Pa-
tient:innen, die keine der drei Treibermu-
tationen JAK2, CALR und MPL aufweisen
(,triple-negativ®), nach derzeitigem
Kenntnisstand eine schlechtere Prognose
zu haben als Betroffene mit einer oder
mehrerer dieser genetischen Verénde-
rungen. Warum dies so ist, ist bisher un-
geklart.>*

Neben dem IPSS-, DIPSS- und DIPSS+-
Score fir primdre Myelofibrosen haben
Fachleute den MYSEC-Prognosescore fir
sekundare Myelofibrosen entwickelt.
Dieser kommt zur Risikoeinteilung bei vo-
rausgehender Essenzieller Thrombozy-
thdmie (Post-ET-MF) und Polycythaemia
vera (Post-PV-MF) zum Einsatz.?

IPSS DIPSS
Alter > 65 Jahre Alter > 65 Jahre

Konstitutionelle Symptome
(z. B. Fieber, Nachtschweif3, Wie IPSS
Gewichtsverlust)

Hamoglobin « 10 g/d!

Gewichtung
Weife Blutkdrperchen :
> 25 x 107 pro Liter Wie IpsS
> 1 % Blasten im Blut Wie IPSS

Wie IPSS, nur stdrkere

DIPSS+

Alter > 65 Jahre

Wie DIPSS

Wie DIPSS

Wie DIPSS

Wie DIPSS

Blutpldttchen < 100x 108 pro Liter
Bedarf fiir Bluttransfusionen

Unglinstige
Chromosomeneigenschaften

Wichtig zu wissen

Lassen Sie sich durch das Risikoprofil
oder eine Prognose, die Ihnen mitge-
teilt wird, nicht zu sehr verunsichern.
Prognosen gehen auf Erfahrungswer-
te und Daten von vielen Tausend
Patient:innen zurlick und geben le-
diglich an, mit welcher Wahrschein-
lichkeit ein bestimmter Krankheits-
verlauf eintreten wird. Sie erlauben
aber niemals eine Aussage uber den
individuellen Krankheitsverlauf der
Betroffenen. Jeder Mensch reagiert
anders auf die Therapie und selbst
bei Betroffenen im gleichen Stadium
und mit gleichen Risikofaktoren kann
sich die Erkrankung ganz unter-
schiedlich entwickeln®

DIAGNOSE DER MYELOFIBROSE - 4

pmf-hdmatologie.info

Hier finden Betroffene
und Angehdrige Hilfe und
Unterstutzung im Netz

Das hamatologie.info-Portal richtet sich
an Patient:innen sowie deren Angehori-
ge, die sich liber die Myelofibrose und
deren Hintergriinde intensiver informie-
ren mochten.

Verstandlich gestaltete Informationen,
einschliefBlich Videos und Animationen,
erklaren Ihnen Grundlagen, Ursachen
und aktuelle Therapien bis hin zu Hilfe-
stellungen im tdglichen Leben.

Damit kénnen Sie sich ein Grundver-
standnis aneignen, welches Ihnen Orien-
tierung und Halt im Umgang mit einer
so schwerwiegenden Erkrankung geben
kann.

Hier finden Sie auch Adressen von
Selbsthilfegruppen, psychoonkologi-
schen Einrichtungen sowie von unabhan-
gigen Patient:innenberatungen.

WWW.PMF-HAMATOLOGIE.INFO
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Behandlung der Myelofibrose

BEHANDLUNG DER MYELOFIBROSE - 5

Es gibt keinen einheitlichen Krankheitsverlauf — selbst im Falle gleicher Risikofakto-
ren. Jede Myelofibrose hat ihre ganz eigene Ausprdgung und eine individuelle Ent-
wicklung. Die hdufigsten Todesursachen der Myelofibrose sind der Ubergang in eine
Akute Myeloische Leukamie (AML), Herz-Kreislauf-Erkrankungen und Infektionen.
Arztinnen nutzen verschiedene Systeme der Risikobeurteilung, um den individuellen
Krankheitsverlauf abzuschétzen und die geeignete Behandlung zu wdéhlen.

Die allogene Stammzell- bzw. Knochen-
marktransplantation ist bis heute die
einzige Chance auf Heilung der Myelo-
fibrose. Da dieser Eingriff jedoch noch
immer mit einem erhéhten Sterblich-

keitsrisiko und erheblichen Nebenwirkun-

gen behaftet ist, stehen in der Regel oft
andere Therapien im Vordergrund.®*

Austausch ist wichtig

Welche anderen Therapien geeignet
sind, hangt neben der Krankheitsphase
und der Risikogruppe auch vom Allge-
meinzustand, von bereits vorhandenen
Symptomen und den personlichen Wiin-
schen der Betroffenen ab. Denn eine
medikamentdse Behandlung ist meist
mit Nebenwirkungen verbunden, die den
Korper belasten und die Lebensqualitat

einschrdnken konnen. Deshalb ist es
wichtig, sich nach dem drztlichen Ge-
sprach ausreichend Zeit zu lassen und
dariiber klar zu werden, welche der mog-
lichen Behandlungsarten infrage kom-
men. In dieser Situation kann es hilfreich
sein, das Gesprdch mit der Familie, mit
Freund:innen oder anderen Betroffenen
zu suchen, zum Beispiel in einer Selbst-
hilfegruppe. Eine Myelofibrose ist kein
akuter Notfall, der schnellstmdgliches
Handeln erfordert.>*

Ein Leben mit moglichst wenigen
Einschrankungen

Ganz gleich, auf welchen der nachfol-
gend genannten therapeutischen Wege
Behandler:innen und Patient:innen sich
verstandigen: Das Ziel ist immer, in je-

dem Krankheitsstadium die individuell
optimale Behandlungsform zu finden,
damit die Myelofibrose den Alltag der
Betroffenen moglichst wenig ein-
schrankt und ein Hochstmaf an Lebens-
qualitat gewdhrleistet ist.
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Therapien bei PMF im Uberblick

Watch and Wait — Beobachten und
Abwarten

Sind noch keine Symptome vorhanden,
reicht es oftmals aus, das Krankheitsge-
schehen zundchst nur zu beobachten.
Eine Therapie wird erst eingeleitet, wenn
sich die Beschwerden verschlimmern und
die Krankheit weiter voranschreitet.

Allogene Stammzell- bzw. Knochen-
marktransplantation

Sie ist zurzeit die einzige Behandlungs-
option, die die Myelofibrose ursachlich
heilen kann. Hierbei werden zundchst
alle blutbildenden Zellen mit einer Hoch-
dosis-Chemotherapie zerstort. Nachfol-
gend werden Blutzellen einer gesunden
Person transplantiert.

Zielgerichtete Therapie durch
JAK-Inhibition

Bei vergréBerter Milz und konstitutionel-
len Symptomen werden Substanzen ein-
gesetzt, die in die Steuerung der Zelltei-
lung eingreifen. Sie werden in Form von
Tabletten verabreicht.

Symptomorientierte Therapien:

Wenn die Zellzahlen zu hoch sind
Durch die Gabe sogenannter Zytostatika
werden die Entwicklung und Vermehrung
schnell wachsender Zellen geghemmt.

Lk L
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Symptomorientierte Therapien:

Wenn die Blutbildung riickldufig ist
Neben Bluttransfusionen stehen auch
Medikamente zur Verfiigung, um die An-
zahl der roten Blutkorperchen zu erho-
hen.

Symptomorientierte Therapien:

Wenn die Milz stark vergroBert ist
Reicht die Gabe von JAK-Inhibitoren
nicht aus, um die VergréBerung der Milz
einzudammen, wird diese zundchst be-
strahlt. Bleibt der gewiinschte Erfolg aus,
kommt auch eine Entfernung der Milz in
Betracht.

Therapiestudien

In Therapiestudien wird die Wirksamkeit
neuer potenzieller Medikamente unter-
sucht. Ihre behandelnde fachdrztliche
Praxis wird Ihnen sagen, ob Sie fiir eine
Teilnahme geeignet sind.

Therapieformen

THERAPIEFORMEN - 6

Die einzige Behandlungsoption fur eine ursachliche Heilung einer Myelofibrose ist
die allogene Stammzell- bzw. Knochenmarktransplantation. Kommt eine solche
(noch) nicht infrage oder fehlt geeignetes Spendenmaterial, ist dies kein Grund, die
Hoffnung zu verlieren: Es stehen sowohl zielgerichtete als auch symptomatische
Therapien fur Menschen mit Myelofibrose zur Verfligung, mit denen sich die Auswir-

kungen der Erkrankung wirksam eindammen lassen.
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Watch and Wait — Beobachten
und Abwarten

Verursacht die Erkrankung noch keine
Symptome und kénnen keine Risikofak-
toren festgestellt werden, die den Krank-
heitsverlauf unglinstig beeinflussen,

wird den Betroffenen méglicherweise zu-

ndchst zu einer Watch-and-Wait-Strate-

gie (Beobachten und Abwarten) geraten.

Hierbei werden lediglich regelmafBige
Kontrolluntersuchungen durchgefiihrt;
eine Behandlung erfolgt noch nicht. Eine

1,2,4

medikamentdse Therapie wird erst ein-
geleitet, wenn die Myelofibrose Be-
schwerden verursacht oder weiter voran-
schreitet.* Hierfir gibt es einen guten
Grund: Die Erkrankung hat bei beschwer-
defreien Patient:innen ohne Risikofakto-

ren eine relativ gute Prognose.? Eine The-

rapie mit ihren Nebenwirkungen konnte
in diesem Fall die Lebensqualitat deut-
lich einschrdnken, ohne einen klaren
Nutzen zu bringen. Manchen Betroffe-
nen macht das scheinbar untatige Ab-
warten psychisch allerdings sehr zu
schaffen. Auch deshalb ist es wichtig,
dass die Therapieentscheidung immer
gemeinsam im Rahmen der drztlichen
Beratung getroffen wird.

©
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Allogene Stammzell- bzw. Kno-
chenmarktransplantation

Die allogene Stammzell- (SZT) bzw. Kno-
chenmarktransplantation (KMT) ist der-
zeit die einzige Therapie, die die Myelofi-
brose ursdchlich heilen kann. Je nach-
dem, ob die gespendeten Blutstamm-
zellen aus dem Knochenmark oder aus
dem Blut gewonnen werden, spricht man
von einer Knochenmark- oder peripheren
Blutstammzelltransplantation. Aufgrund
der Schwere des Eingriffs und der damit
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verbundenen Gefahren werden aller-
dings auch bei Patient:innen, die fiir eine
Transplantation infrage kommen, zu-
ndchst alle geeigneten medikamentdsen
Therapieformen ausgeschopft.

Fiir welche Patient:innen ist eine
Stammzell- bzw. Knochenmarktrans-
plantation geeignet?

Aufgrund der Schwere des Eingriffs, des
damit verbundenen erhdhten Sterblich-
keitsrisikos und der erheblichen Neben-
wirkungen wird eine Transplantation in
der Regel nur fur Patient:innen mit ei-
nem mittleren Risiko 2 oder einem ho-
hen Risiko empfohlen. Eine wichtige Vor-
aussetzung, um die strapazidse
Behandlung durchzustehen, ist ein guter
Allgemeinzustand."?

Bei Erkrankten mit einem geringen oder
mittleren Risiko 1 Ubersteigen die Risiken
den zu erwartenden Nutzen der Behand-
lung in der Regel deutlich.? Deshalb ist
eine individuelle Nutzen-Risiko-Abwda-
gung an einem spezialisierten Transplan-
tationszentrum unabdingbar.

Wie lauft eine Stammzell- bzw. Kno-
chenmarktransplantation ab?

Eine Stammzell- bzw. Knochenmark-
transplantation setzt eine vorbereitende,
aggressive Chemotherapie voraus (,,Kon-
ditionierung®), die die kérpereigenen,
krank machenden Stammzellen im Kno-
chenmark vernichtet. Die dabei einge-
setzten Medikamente téten alle blut-
bildenden Zellen im Knochenmark der
Patient:innen ab, greifen teilweise aber
auch gesunde Koérperzellen an. Eine
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aggressive Chemotherapie kann deshalb
zahlreiche Nebenwirkungen haben und
stellt fir den Organismus eine groBe Be-
lastung dar.* Um den Nebenwirkungen
moglichst gut vorzubeugen, erhalten die
Behandelten in dieser Zeit zahlreiche un-
terstitzende Medikamente.*”®

Nach dem Abschluss der Chemotherapie
werden die zuvor gespendeten Stamm-
zellen Uber die Blutbahn (Infusion) in
den Korper der erkrankten Person einge-
bracht. Die neuen Blutstammzellen wan-
dern daraufhin aus dem Blut selbstdndig
in das Knochenmark ein, siedeln sich
dort an und beginnen nach einiger Zeit,
gesunde Blut- und Immunzellen zu bil-
den. Zusatzlich konnen sie auch restliche
entartete Zellen abtoten, die die kondi-
tionierende Chemotherapie Gberlebt ha-
ben.

Woher kommen die Stammezellen, die
Ubertragen werden?

Fur eine Stammzellspende kommt
grundsatzlich jede gesunde Person zwi-
schen 18 und 60 Jahren infrage.” Dies
kann sowohl ein Familienmitglied sein
als auch eine nicht verwandte Person.
Wichtig ist, dass bei der spendenden
und bei der empfangenden Person die
gleichen Gewebemerkmale (HLA, Huma-
ne Leukozyten-Antigene) vorliegen, da-
mit die transplantierten Zellen nicht den
Organismus der Empfdngerin oder des
Empfdngers angreifen.

Stimmen die Gewebemerkmale bei
Spender:in und Empfdnger:in nicht gut
genug uberein, erkennen die neuen Ab-

wehrzellen die Gewebe im Korper der
empfangenden Person als ,,fremd* — also
potenziell gefdhrlich — und greifen diese
an.' Um dies zu verhindern, werden die
HLA-Merkmale auf beiden Seiten vor der
Transplantation mithilfe einer Blutunter-
suchung bestimmt und miteinander ver-
glichen. Je héher die Ubereinstimmung,
desto besser sind die Chancen, dass die
Transplantation erfolgreich verlauft.

Welche Risiken hat eine Stammzell-
transplantation?

Bei der allogenen Stammzelltransplanta-
tion erhdlt die empfangende Person ein
neues Blut- und Immunsystem, denn
auch die Abwehrzellen gehen grundsdtz-
lich aus den Blutstammzellen hervor.
Auch wenn alle Gewebemerkmale tiber-
einstimmen, kann es nach der Trans-
plantation zur sogenannten Spender-ge-
gen-Wirt-Erkrankung kommen (englisch:
Graft-versus-Host-Disease, GvHD). Hier-
bei handelt es sich um Abstoungsreak-
tionen, die von den gespendeten Zellen
ausgehen und schwerwiegende, teil-
weise gefdhrliche Nebenwirkungen ha-
ben kénnen. Transplantierte Personen,
die hiervon betroffen sind, benétigen
Medikamente, die das Immunsystem
unterdriicken.®”®

Eine andere schwerwiegende Folge der
Transplantation bzw. vorangegangenen
Chemotherapie ist eine extrem hohe In-
fektanfdlligkeit: Denn nach der Zersto-
rung der kérpereigenen Blutstammzellen
ist der Organismus vortibergehend nicht
mehr in der Lage, neue Blutzellen und
damit auch die flr die Immunabwehr

Abb. 7: Stammzelltransplantation
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zustandigen weifen Blutkdrperchen zu
bilden. Insgesamt dauert es nach der
Stammzelltransplantation etwa zwei
Wochen, bis die ersten weif3en Blutkor-
perchen im Knochenmark herangereift
sind. Wahrend dieser Zeit missen die
Betroffenen stationdr in einer sterilen
Umgebung im Krankenhaus bleiben.

o|®
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Zielgerichtete Therapie durch
JAK-Inhibition: bei vergroBerter
Milz und konstitutionellen Sym-
ptomen

Als zielgerichtete Therapie fir die Myelo-
fibrose stehen sogenannte JAK-Inhibito-
ren zur Verfligung."*"" Dabei handelt es
sich um Wirkstoffe, die die Proteinfamilie
der Januskinasen beeinflussen. Januski-
nasen sind flr die Steuerung der Zelltei-
lung wichtig. Sie funktionieren im Prinzip
wie ein Lichtschalter: Sind sie ausge-
schaltet (inaktiv), ruht die Zelle; sind sie
eingeschaltet (aktiv), ist dies fur die Zelle
das Signal, sich zu teilen. Mutationen im
JAK2-Gen, das die Bauanleitung fir die
Januskinase 2 enthdlt, sind maBgeblich
an der Entstehung der Myelofibrose be-
teiligt: Sie bewirken, dass die Kinase
dauerhaft eingeschaltet ist und die Zelle
sich somit ununterbrochen teilt.

Wie wirkt der JAK-Inhibitor?

Ein JAK-Inhibitor hemmt die Aktivitat
der Januskinasen. Diese sind dann nicht
mehr in der Lage, der Zelle das Signal fir
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eine Teilung zu geben. Dadurch verrin-
gert sich die Anzahl der neu gebildeten
Blutzellen. Auch wenn der JAK-Inhibitor
die Myelofibrose nicht zu heilen vermag,
kann er dazu beitragen, die Uberproduk-
tion von Blutzellen einzuddmmen und
dadurch die Milzgrée zu verringern und
andere belastende Symptome einer
Myelofibrose wie chronische Erschop-
fung und NachtschweiB zu lindern."**
Bei manchen Behandelten scheint er
auch das GibermdBig gebildete Bindege-
webe im Knochenmark zurlickzudran-
gen.? Interessanterweise wirken JAK-In-
hibitoren nicht nur bei Menschen mit
einer Mutation im JAK2-Gen, sondern
auch wenn keine solche Mutation vor-
liegt.”

Wie lduft die Therapie mit einem JAK-
Inhibitor ab und was sind die Neben-
wirkungen?

Der JAK-Inhibitor ist in Tablettenform er-
haltlich, die Tabletten mussen taglich
eingenommen werden. Die Dosierung
kann variieren und wird der individuellen
Therapiesituation angepasst. Viele Be-
troffene sprechen bereits nach einigen
Wochen auf die Therapie an. Doch das
trifft nicht auf alle zu. Deswegen emp-
fehlen Fachleute, die Therapie Gber ei-
nen gewissen Zeitraum fortzusetzen,
auch wenn nicht gleich ein Ansprechen
spurbar ist.?

Wichtig ist eine regelmdpige Kontrolle
der Blutwerte, da alle Arten von Blutzel-
len (also rote und weiBe Blutkorperchen
sowie Blutplattchen) von der Wirkung
betroffen sind. Sinken die Werte zu stark,

muss unter Umstdnden die Dosierung
angepasst werden. Die Blutwerte erho-
len sich dann normalerweise rasch wie-
der. Je nach eingesetztem Inhibitor wer-
den weitere Parameter im Blut unter-
sucht und spezifische Tests durchge-
fihrt, um zum Beispiel den Vitamin-B1
(Thiamin-)Spiegel zu kontrollieren. Au-
Berdem kann es wahrend der Therapie
mit dem JAK-Inhibitor zu Magen-Darm-
Beschwerden (z. B. Durchfdllen, Blahun-
gen, Verstopfung) kommen. Auch die
Anfalligkeit fur Infektionen kann erhéht
sein.*

0%
Symptomorientierte Therapien:

Wenn die Zellzahlen zu hoch
sind

Gerade in der Frihphase der Myelofibro-
se kommt es zu einer GbermdafBigen Bil-
dung von weif3en Blutkérperchen und
Blutplattchen. Um diese zu verringern
und eine stark vergroBerte Milz zu ver-
kleinern, setzen Arzt:innen oftmals zell-
reduzierende (zytoreduktive) Medika-
mente ein.>*

Hydroxyurea

Hydroxyurea (HU) gehort zur Gruppe der
Zytostatika, die bei der Behandlung vie-
ler Krebsarten zum Einsatz kommen
(Chemotherapie). Hierbei handelt es sich
um sogenannte Zellgifte, die den Zelltei-
lungszyklus von Krebszellen stéren und
auf diese Weise verhindern, dass sie sich

THERAPIEFORMEN - 6

Abb. 8: JAK-Inhibition
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JAK-Uberaktivierung

Uberproduktion von Blutzellen
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weiter vermehren. Hydroxyurea wird seit
Jahrzehnten zur Behandlung der Myelo-
fibrose eingesetzt und hemmt die Ver-
mehrung aller Arten von Blutkorperchen.
Das Medikament ist in Kapsel- und Tab-
lettenform verfligbar und muss in der
Regel taglich eingenommen werden."*

Anagrelid

Ein zweiter Wirkstoff, Anagrelid, kommt
vor allem in der friihen Phase der Erkran-
kung zum Einsatz. Wahrend er gezielt die
Zahl der Blutplattchen verringert, beein-
trachtigt er nicht die Bildung von roten
und weifen Blutkdrperchen. Die Einnah-
me von Anagrelid ist vor allem dann
sinnvoll, wenn ein erhohtes Thrombose-
risiko besteht. Das Medikament ist in
Kapsel- und Tablettenform verfiigbar
und muss in der Regel taglich eingenom-
men werden."*

Welche Risiken und Nebenwirkungen
haben Zytostatika?

Zytostatika wirken zwar bevorzugt auf
sich schnell teilende Krebszellen, lassen
aber auch die gesunden Zellen nicht
ganz unbeschadet. Aus diesem Grund
kann eine Therapie mit Zytostatika Ne-
benwirkungen haben. Ob und welche
Nebenwirkungen auftreten, hdngt aber
stark von den verabreichten Wirkstoffen
und ihrer Dosierung ab.

So kann sich der Einsatz von Hydroxy-
urea beispielsweise auch auf die roten
Blutkorperchen auswirken und zu einer
Blutarmut (Anamie) fiihren oder eine be-

stehende Blutarmut verstérken.”"
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Méglich sind auch leichter Haarausfall
oder Hautverdéinderungen bei intensiver
Sonneneinstrahlung. Aus diesem Grund
bedarf es wahrend der Therapie mit Hy-
droxyurea eines guten Sonnenschutzes.*™
Patient:innen sollten sich nicht scheuen,
nach den moglichen Risiken der Thera-

pie zu fragen. So erfahren sie, ob mit lan-

gerfristigen gesundheitlichen Folgen zu
rechnen ist.
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Symptomorientierte Therapien:
Wenn die Blutbildung riickldufig
ist

Durch die Vermehrung des Bindegewe-
bes verédet das Knochenmark im Laufe
der Erkrankung zunehmend und kann
nicht mehr in ausreichenden Mengen
neue Blutzellen bilden. Die Anzahl der
Blutzellen geht immer weiter zurtick. Be-
sonders stark wirkt sich die Verfaserung
des Knochenmarks auf die Blutplattchen
und die roten Blutkorperchen aus.

i

Bluttransfusionen

In der spaten Phase der Myelofibrose
kommt es infolge der zunehmenden Ver-
0dung des Knochenmarks zu einer aus-
geprdgten Blutarmut, die das Leistungs-
vermogen stark einschrankt. Sinkt der
Blutfarbstoff Hamoglobin unter einen

Wert von 8 g/dl, sind in der Regel Blut-
transfusionen erforderlich, um den Man-
gel an roten Blutkdrperchen auszuglei-
chen

O

Erythropoetin

Erythropoetin (EPO) ist eine Moglichkeit,
um die Zahl der roten Blutkorperchen zu
erhoéhen und so einer Andmie entgegen-
zuwirken. Der synthetisch hergestellte
Wachstumsfaktor fordert die Bildung
und Reifung von Erythrozyten im Kno-
chenmark. Meist dauert es mehrere Wo-
chen, bis sich die Wirkung von EPO be-
merkbar macht.*

Dariiber hinaus zeigen kérpereigene
Wachstumshormone gute Erfolge im
Kampf gegen die Andmie. Allerdings
sprechen nicht alle Patient:innen glei-
chermaBen auf Wirkstoffe wie Erythro-
poetin an. AuBerdem kann deren Wirk-
samkeit im Laufe der Zeit nachlassen.

o|e
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Kortikosteroide

Kortikosteroide sind Steroidhormone, die
aufgrund ihrer entziindungshemmenden
Wirkung zur Behandlung einer therapie-
bedurftigen Andmie eingesetzt werden
konnen. Meist ist die Wirkung jedoch
selbst bei den Patient:innen, die auf die
Therapie ansprechen, nur voriiberge-
hend.>*

o
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Symptomorientierte Therapien:
Wenn die Milz stark vergroBert
ist

Bei vielen Patient:innen kommt es im
Verlauf der Erkrankung zu einer deutli-
chen VergréBerung der Milz (Splenome-
galie). Ab einer gewissen Grof3e bt das
Organ zunehmenden Druck auf die an-
deren Bauchorgane aus und verdréangt
diese. Dadurch kann es zu Bauchschmer-
zen, Ubelkeit, Vollegefihl, Problemen bei
der Nahrungsaufnahme oder bei der
Verdauung kommen.>" Mit dem seit ei-
nigen Jahren verfiigbaren JAK2-Inhibitor
Igsst sich die GroBenzunahme der Milz
wirksam eindémmen.>* Fiir Menschen,
bei denen das Medikament keine Wir-
kung zeigt, die starke Nebenwirkungen
entwickeln oder die mit Begleiterkran-
kungen zu kampfen haben, besteht die
Maoglichkeit, die Milz zu bestrahlen oder
zu entfernen®*

=
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Milzbestrahlung

Bei der Milzbestrahlung wird die Milz mit
energiereicher Strahlung behandelt. Die
Strahlen schadigen die Zellen, so dass
einige von ihnen absterben. Hierdurch
Iasst sich die Milz deutlich verkleinern.
Die MaBnahme gilt als sehr wirkungsvoll,
allerdings erholt sich die Milz meist

schnell und wachst erneut. In der Regel
halt die Wirkung der Bestrahlung nicht
ldnger als sechs Monate an.™

vd
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Milzentfernung

Die operative Entfernung der Milz kann
bei den Betroffenen zu einer Verbesse-
rung des Allgemeinbefindens beitragen
und alle Beschwerden lindern, die durch
die VergroBerung des Organs entstehen
(z. B. Druckgefiihl im Oberbauch, Ver-
dauungsbeschwerden).

Allerdings handelt es sich bei einer Milz-
entfernung um einen Eingriff, der mit er-
heblichen Gesundheitsrisiken und einer
relativ hohen Sterblichkeit verbunden
ist."? AuBerdem kann die Blutbildung au-
Berhalb des Knochenmarks auf andere
Organe wie zum Beispiel die Leber ver-
lagert werden.

-

Teilnahme an klinischen Studien

Neben den oben beschriebenen medika-
mentdsen Therapieformen gibt es fur Er-
krankte oftmals die Moglichkeit, an klini-
schen Studien teilzunehmen. Diese dienen
dazu, neu entwickelte Medikamente auf
ihre Wirksamkeit und etwaige Nebenwir-
kungen zu testen, bevor sie zugelassen und
damit allen Patient:innen zugdnglich ge-
macht werden. Gerade Menschen, bei

THERAPIEFORMEN - 6

denen die beschriebenen medikamento-
sen Therapien nicht zum gewtinschten
Erfolg gefiihrt haben, kann die Teilnahme
an einer solchen Studie den Zugang zu
alternativen Behandlungsarten eroffnen,
um so im Laufe der Zeit eine Verbesserung
der Therapieergebnisse zu erreichen. Aus-
fahrliche Informationen zu klinischen Stu-
dien sowie den Vor- und Nachteilen neuer,
experimenteller Therapien bietet unter
anderem die Internetseite des Krebsinfor-
mationsdienstes: https://www.krebsinfor-
mationsdienst.de/tumorarten/grundlagen/
klinische-studien-entscheidungshilfe.php.
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CHECKLISTEN FUR DAS ARZTLICHE GESPRACH - 7

Checklisten fur das arztliche Gesprach

Gut vorbereitet konnen Sie mehr Informationen aus dem drztlichen Gespréch mit
nach Hause nehmen. Thr behandelnder Arzt bzw. Thre Arztin méchte Sie in dieser
schwierigen Situation bestmoglich unterstitzen. Scheuen Sie sich also nicht, Fragen
zu stellen, wenn Sie sich noch nicht ausreichend informiert fihlen. Die folgenden

Checklisten sollen IThnen dabei helfen, den Uberblick zu behalten.

Eine vertrauensvolle Beziehung zwischen
Arzt bzw. Arztin und Patient:in ist von
entscheidender Bedeutung fiir den Ver-
lauf der Behandlung. Dies gilt einmal
mehr, wenn Menschen mit einer chroni-
schen Erkrankung wie der Myelofibrose
leben miissen. Denn das bedeutet, sich
Uber Jahre oder Jahrzehnte regelmafBig
in hamatologischen oder hausarztlichen
Praxen vorzustellen, um Blutbilder anfer-
tigen oder Milz und Leber per Ultraschall
untersuchen zu lassen. Damit die drzt-
liche Beziehung respektvoll verlauft, ist
eine gelungene Kommunikation unab-
dingbar. Auf dieser Seite finden Sie des-
wegen Fragen, die Ihnen bei den drzt-
lichen Gesprdachen hilfreich sein kdnnen.

Verstehen, was im eigenen Kor-
per passiert

Erkrankungen des Blutes sind sehr kom-
plexe Erkrankungen. Ein Stiick weit zu

verstehen, wie ihr Mechanismus funktio-
niert und warum sie welche Symptome
und Beschwerden verursachen, ist in vie-
lerlei Hinsicht wichtig. Es hilft etwa, um
im drztlichen Gesprdch nicht den An-
schluss zu verlieren und bei wesentlichen
Entscheidungen wie der Auswahl der
Therapie beteiligt zu sein.

Diese Broschire mochte IThnen ein
Grundverstdndnis der Myelofibrose ver-
mitteln und Sie Gber alles Wichtige infor-
mieren, was fir Sie als Patient:in damit
zusammenhdngt. Damit soll bei Thnen
eine Wissensbasis geschaffen werden.

Machen Sie sich Notizen

Gut vorbereitet nehmen Sie mehr Infor-
mationen aus dem drztlichen Gesprdch
mit nach Hause. Auf den folgenden Sei-
ten haben wir Ihnen Checklisten mit
konkreten Fragen zur Diagnostik, zur
Therapieentscheidung und zu moglichen
Nebenwirkungen zusammengestellt. Er-

ganzen Sie diese mit ihren person-
lichen Fragen und nutzen Sie sie, um
sich die Antworten zu notieren.

Grundsatzlich gilt:

Versuchen Sie im drztlichen Ge-
sprach gemeinsam, die Erkran-
kung einzugrenzen, damit Sie
sich gegebenenfalls an anderer
Stelle noch passende zusatzliche
Informationen zur Erkrankung,
zur Prognose und zu den Thera-
piemoglichkeiten verschaffen
kénnen.

Nehmen Sie, wenn moglich, eine
nahestehende Person zum Ge-
sprach mit.

Fragen Sie nach Erfolgschancen
von Therapien und etwaigen Ne-
benwirkungen.
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Diagnostik

Die Diagnose von hamatologischen Er-
krankungen ist ernst und oftmals ein
Schock fir die Betroffenen. Umso wichti-
ger ist es, idealerweise in einem weiteren
Gesprach mehr zu erfahren. Tatsdchlich
kommen jedoch viele Hdmatolog:innen
in ihrem Berufsleben kaum oder gar
nicht mit dem Krankheitsbild der Myelo-
fibrose in Kontakt. Dies erschwert es ih-
nen, entsprechende Erfahrungen zu
sammeln. Vor diesem Hintergrund kann
es sein, dass Ihre behandelnde Arztin
bzw. Ihr Arzt einen Facharzt bzw. eine
Fachdrztin mit Spezialisierung auf die
Behandlung der Myelofibrose hinzuzieht
—vor allem dann, wenn sich die Behand-
lung im Laufe der Zeit andert, plotzlich
Medikamente notwendig werden oder
der Umstieg auf eine andere Therapie
ansteht. Holen Sie sich ebenfalls Unter-
stitzung: Nehmen Sie eine nahestehen-
de Person mit zu dem Gesprdch, einfach
weil vier Ohren mehr horen als zwei. Au-
Berdem sollten Sie sich auf das Ge-
sprach vorbereiten. Uberlegen Sie sich
vorher, was genau Sie wissen mochten,
und schreiben Sie es sich auf.

Checkliste

Fragen zur Diagnostik:

@ Wie lautet der genaue Name meiner Erkrankung und was ist damit gemeint?

CHECKLISTEN FUR DAS ARZTLICHE GESPRACH - 7

@ Welche weiteren Untersuchungen sind notwendig, um den Typ und die Unter-
form meiner Erkrankung genau zu bestimmen?

@ Welche Blutzellen sind in meinem Fall betroffen?

@ Wie sieht der Krankheitsverlauf vermutlich in Zukunft aus? Was wird jetzt auf
mich und mein personliches Umfeld zukommen?

@ Wie ist das weitere Vorgehen?

@ Welche Erfahrungen haben Sie im Umgang mit dieser Erkrankung?
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Therapieentscheidung

Die Therapieentscheidung wirkt sich we-

sentlich auf den weiteren Verlauf und
die Heilungschancen aus. Oft verspricht
nach einer genauen Diagnose eine be-
stimmte, genau passende Behand-
lungsoption die besten Erfolge. Doch
manchmal sind bei der Auswahl der Be-
handlungsoptionen mehrere Méglich-
keiten sinnvoll.

Checkliste

Fragen zur Therapieentscheidung:

@ Wie ldsst sich meine Erkrankung am besten behandeln — und warum?

CHECKLISTEN FUR DAS ARZTLICHE GESPRACH - 7

@ Welche Therapieméglichkeiten gibt es noch?

@ Was ist das Therapieziel?

@ Welche Vor- und Nachteile und womaglich Risiken sind mit den verschiedenen
Behandlungsmoglichkeiten verbunden?

@ Wie hoch ist die Chance, dass die Therapie anschldgt?

@ Ist die Therapie mit Schmerzen und Einschrdnkungen verbunden?

@ Was geschieht, wenn ich mich nicht behandeln lasse?

@ Wie genau sieht die Durchfiihrung der Therapie im Alltag aus, und wie lange
dauert diese Therapie?
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Nebenwirkungen

Nebenwirkungen sind unerwiinschte
Wirkungen, sie sind gewissermafen Kol-
lateralschaden von Behandlungen, die
zur Bekampfung der Krankheit direkt
nichts beitragen. Doch sie sind meist un-
vermeidlich. Im Volksmund heift es
nicht umsonst: Keine Wirkung ohne Ne-
benwirkung. Denn der menschliche Kor-
per ist komplex, es gibt immer Wechsel-
wirkungen und Nebenwirkungen, selbst
bei noch so spezialisierten Therapien.
Sprechen Sie das Thema Nebenwirkun-
gen im drztlichen Gesprdch an!

Checkliste

Fragen zu Nebenwirkungen:

@ Mit welchen Nebenwirkungen ist bei den jeweiligen Therapien zu rechnen?

CHECKLISTEN FUR DAS ARZTLICHE GESPRACH - 7

@ Wie hdufig sind die jeweiligen Nebenwirkungen?

@ Was kann ich gegen die Nebenwirkungen tun?

@ Gibt es Moglichkeiten, Nebenwirkungen zu verhindern?

@ Was muss ich noch beachten, z. B. bei der Einnahme von Medikamenten?
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8 - ADRESSEN UND ANLAUFSTELLEN

Adressen und Anlaufstellen

Nach der Diagnose einer schweren ha-
matologischen Erkrankung fiihlen sich
viele Betroffene oftmals allein und viel-
leicht auch hilflos. Kennen Sie dieses Ge-
fahl? In diesen Momenten sollten Sie
wissen, dass es Menschen gibt, die Sie
gerne unterstitzen und ihre Probleme
mit Ihnen teilen. Daher haben wir fir Sie
einige wichtige Adressen und Links zu-
sammengestellt, die Ihnen Organisatio-
nen und Selbsthilfegruppen nennen, die
langjdhrige Erfahrungen im Umgang mit
den verschiedenen hamatologischen Er-
krankungen haben.
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MPN-Netzwerk
Thomas-Mann-StraBe 40
53111 Bonn

Telefon 08 00/ 67 66 39
kontakt@mpn-netzwerk.de
www.mpn-netzwerk.de

Deutsche Leukdmie- & Lymphom-
Hilfe e. V.

Thomas-Mann-Strafe 40

53111 Bonn

Telefon 02 28 /3 38 89 — 200

Fax 02 28 /33889 -222
info@leukaemie-hilfe.de
www.leukaemie-hilfe.de

LHRM e. V.

(Leukémiehilfe RHEIN-MAIN)
Falltorweg 6

65428 Risselsheim

Telefon 0 61 42 /3 22 40

Fax 0 61 42 /17 56 42
buero@LHRM.de
www.leukaemiehilfe-rhein-main.de

WeiterfUuhrende Literatur

www.krebs.de

Unser Patient:innenportal
krebs.de bietet ausfiihrliche
Informationen, Tipps und hilf-
reiche Servicematerialien. Hier
konnen Sie sich u. a. uber Ernah-
rung und Krebs, Bewegung und
Sport, Psychoonkologie und klini-

sche Studien informieren.

www.krebs.de

WEITERFUHRENDE LITERATUR - 9
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dl Bristol Myers Squibb®

Bristol Myers Squibb in der Onkologie und
Hdamatologie

Wir bei Bristol Myers Squibb verfolgen eine gemein-
same Vision: , Transforming patients’ lives through
science” — das Leben von Patient:innen durch For-
schung und Wissenschaft zu verbessern. In den
vergangenen Jahren hat die Krebsmedizin grof3e
Fortschritte gemacht: Ein Leben, eine Perspektive
mit einer Krebserkrankung ist heute dank moderner
Therapien wie der Immunonkologie zunehmend
realistisch. Doch die Vision Zero, der Traum davon,
dass niemand mehr an Krebs sterben muss, ist
noch nicht verwirklicht. So streben wir bei Bristol
Myers Squibb weiter mit aller Kraft danach, mehr
Patient:innen lber eine groBere Bandbreite von
Tumorarten hinweg ein dauerhaftes und moglichst
beschwerdefreies Uberleben zu erméglichen. Die
vom Bundesforschungsministerium gemeinsam mit
dem Bundesgesundheitsministerium initiierte
»Nationale Dekade gegen Krebs" ist ein wichtiger
Aufruf zur Bindelung der Krafte und zum gemein-
samen Engagement im Kampf gegen Krebs. Diesen
Aufruf unterstiitzen wir. Gemeinsam kommen wir
dem Ziel schneller ndher, eines Tages allen
Patient:innen eine echte Chance im Kampf gegen
Krebs geben zu kdnnen.

Bristol-Myers Squibb GmbH & Co. KGaA
ArnulfstraBe 29

80636 Miinchen

Patient:innen-Hotline: 0800 0752002
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