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Dragi bolesnici,

Dijagnoza policitemije vere sa sobom
donosi mnogo neizvjesnostiiotvara
brojna pitanja. Sto znadi tarijetka
bolest? Kako nastaje? Kakvise
simptomi i koji rizicimogu javiti?

Kako se bolest moze lijeciti?

Pred Vama je priruénik koji ¢e Vam dati odgovore na ta vazna pitanja.
Policitemija vera (PV) i rizici bolesti dobro su poznati, a s trenutno dostupnim
i uspjesnim terapijama, ona sigurno prestaje biti toliko prijeteca.

Saznat ¢ete i da Vi sami mozete pridonijeti dobroj kontroli bolesti i voditi
normalan Zivot. Upravo redovito pracenje promjena vlastitog zdravstvenog
stanja i razgovor s lije€nikom o novim simptomima pomazu drzati PV pod
kontrolom. Ovim priruénikom pokusali smo Vam pomoci da lakSe upoznate i
razumijete svoju bolest te se nadamo da smo u tome uspjeli.

Zelimo vam puno uspjeha u lijeéenju!



U izradi ove broSure sudjelovali su:

prim. Ranka Serventi Seiwerth, dr.med., Klinicki bolnicki centar Zagreb
Marin Kursar, dr. med., Klinicka bolnica Merkur
dr.sc. Davor Galusié, dr. med., Klinicki bolni¢ki centar Split

prim. Ranka Serventi Seiwerth Marin Kursar, dr. med. dr.sc. Davor Galusi¢
KBC Zagreb KB Merkur KBC Split



Bolest:
Sto je policitemija vera?

Policitemija vera: rijetka bolest kostane srzi

Vama ili nekoj Vama bliskoj osobi dijagnosticirana je policitemija vera (PV)? Ako
je odgovor potvrdan, onda mozda ve¢ znate da se PV klasificira kao kroniéni
rak krvi kod kojeg je poremecéeno stvaranje novih krvnih stanica u kostanoj
srzi. Policitemija vera spada u skupinu ,rijetkih bolesti“ koje se mogu razviti
tijekom zivota. Bolest uglavhom pogada ljude nakon 60-e godine Zivota, ali
moze se javiti i kod mladih. Vazno je znati da se u danasnje vrijeme PV moze
dobro lijediti razli¢itim mjerama i lijekovima.

Sto se dogada kod policitemije vere?

Ova bolest krvotvornog sustava dovodi do toga da se u Vasoj kostanoj srzi
pocinje stvarati previSe krvnih stanica. Bolest moze zahvatiti sve vrste krvnih
stanica: crvene (eritrocite) i bijele (leukocite) krvne stanice te krvne plocice
(trombocite). U PV-i prekomjerna proizvodnja krvnih stanica najviSe pogada
eritrocite, a povecani broj eritrocita povecava gustocu krvi.

Je li policitemija vera nasljedna?

Vjerojatno ste si i sami ve¢ postavili to pitanje. Odgovor je jednoznacan: nije.
Mutacija gena JAK2 kod PV-e, prema sadasnjim saznanjima, nije nasljedna.
Mutacija gena JAK2 nastaje tek kasnije tijekom zivota i to u kostanoj srzi.
Bududi da nisu zahvacene ni jajne ni sjemene stanice, osobe s PV-om ne
mogu prenijeti taj genetski defekt na svoju djecu.



Je li policitemija vera neka vrsta raka?

Buducéi da policitemija vera izaziva nekontroliranu
prekomjernu proizvodnju odredenih krvnih stanica,
vecina lijeGnika hematologa svrstava ovu bolest u
rak krvi. Pri tome valja znati da simptomi i tijek PV-e
mogu biti veoma razli¢iti te da bolest obi¢no vrlo
sporo napreduje. Zbog komplikacija uzrokovanih
bolesScéu, oboljeli mogu imati kraéi Zivotni vijek.
Stoga se moraju nastojati sprijecCiti takve
komplikacije. Vas ¢e Vam lijeénik odrediti terapiju
ovisno o individualnim simptomima i napredovanju
bolesti.

Enzimi uklju€uju prekomjernu
proizvodnju krvnih stanica:
Janus kinaza (JAK)

Sigurno se pitate zbog ¢ega uopcée dolazi do
nekontrolirane proizvodnje krvnih stanica. Danas
znamo da gotovo svi oboljeli od policitemije vere
imaju genske poremecaje krvnih stanica: mutaciju
enzima Janus kinaza 1i 2 (skraceno JAK1 i JAK2).
Ovi proteini u tijelu upravljaju  biokemijskim
procesima.

Enzim JAK2 u normalnim okolnostima igra vaznu
ulogu u krvnim stanicama. On je taj koji u normalnim
okolnostima uklju¢uje ili iskljuCuje proizvodnju
krvnih stanica. Zbog mutacije enzima JAK2 dolazi
do kvara ovog prekidaca i on je neprestano na

polozaju ,ukljudi®.

Ovako funkcioniraju
prekidaciza JAK1|
JAK2

Zdrav éovjek
Normalna JAK funkcija

Normalna funkcija prekidaca

O
A

Oboljeli od PV-e
JAK pretjerano aktiviran

Prekidac uvijek na “ukljuci”




Zasto je policitemija vera opasna?

Guscakrv - vedirizik od sréanog ilimozdanog udara

Kojim ste rizicima izlozeni ako imate PV-u? Ono zbog ¢ega je PV tako
opasna jest da ako je ne lije€¢imo, moze izazvati tromboze, kao §to su npr.
sréani infarkt, mozdani udar, plu¢na embolija, tromboza krvnih Zila u trbuhu te
krvarenja. Razlog za pojavu tromboza je krv koja je postala guséa i viskoznija,
jer sadrzi sve visSe ¢vrstih komponenti, prvenstveno eritrocita. Udio tih ¢vrstih
komponenti u volumenu krvi nazivamo hematokrit.

Hematokrit u Vasoj krvi ne bi smio prekoraciti 45 %, jer nakon ove razine, jako
se povecava opasnost od stvaranja krvnih ugrusaka. Zbog toga ¢e Vas lije¢nik
u redovitim vremenskim razmacima provjeravati vrijednosti hematokrita i po
potrebi uvesti mjere za snizavanje njegove vrijednosti.

Kratka informacija
Razina hematokrita
ne smije prijeci 45 %

~  Hematokrit < 45 %]



Kojije tijek bolesti
kod policitemije vere?

Na tijek Vase bolesti (prognozu) utjecat ¢e Vasa osobna situacija (npr. starost)
i povijest bolesti (npr. ranije komplikacije s trombozom), kao i na¢in na koji Vi
reagirate na lije¢enje. Vas hematolog dat ¢e Vam detaljnije informacije o tome.
Budu¢i da komplikacije kod PV-e, kao npr. transformacija u mijelofibrozu
(MF) ili akutnu mijeloi¢nu leukemiju (AML), tromboze ili krvarenja mogu
skratiti oCekivani zivotni vijek, cilj lije¢enja je sprijeciti takve komplikacije.
Kod mijelofibroze radi se o bolesti koja unisti koStanu srz i sa sobom povlaci
daljnje posljedice kao Sto je pad broja krvnih stanica. Akutna mijeloi¢na
leukemija predstavlja zlo¢udnu i agresivnu transformaciju krvnih stanica. Radi
toga, jako je vazno da se PV ispravno kontrolira i ako je to potrebno, lijeci.
Kod nekih oboljelih, ova bolest moze godinama ostati stabilna, a kod nekih s
vremenom napreduje. To, medutim, ne znaci da se i kod Vas moraju pojaviti
tipi¢ni simptomi i komplikacije policitemije vere. No, ako se i pojave, mogu
proci godine dok bolest ne napreduje. Postoji mnogo ljudi s PV-om koji Zive
posve normalno bez komplikacija i bez nekih spomena vrijednih simptoma.
Cak i ako se kod Vas ne pojave nikakvi simptomi, morate redovito kontrolirati
svoju krvnu sliku, uklju¢ujuci i hematokrit. To moze umaniiti rizik od nastanka
ozbiljnih problema, kao $to su teSka tromboza, krvarenja i kardiovaskularne

komplikacije.

Ranailikroni¢nafaza Prijelaz ukasnu fazu
>

Simptomi se

pojadavaju Smanijuje se Stvaranje krvi

Prekomjerna rizik od stvaranje krvi se premjesta

u kostanoj u slezenui
Srzi jetru

proizvodnja komplikacija

raste




Kasna faza PV-e - manje krvnih
stanicaipovecéanje slezene

Rizik od komplikacija kao $to su npr. sr¢ani ili mozdani udar je visi. Isto tako
mogu Vam se pojacati ili se pojaviti kao novi simptomi izraziti umor, svrbez,
poremecaiji u koncentraciji te bolovi u kostima i glavobolje.

U kasnoj fazi pretjerana proizvodnja krvnih stanica pretvara se u premalu
proizvodnju, jer se koStana srz razara i moze proizvoditi sve manje i manje
novih krvnih stanica. S obzirom na to da su krvne stanice odgovorne i za
imunosni odgovor pa tako i zastitu od infekcija (leukociti), kao i za zgrusavanje
krvi (trombociti), pojacava se sklonost infekcijama i krvarenjima.

Ako se smanjuje i broj eritrocita, moze do¢i do slabokrvnosti (anemije). U
toj fazi jetra i slezena preuzimaju stvaranje krvi. Zbog toga se povecavaju
ovi organi, osobito slezena, a $to moze uzrokovati bolove u gornjem dijelu
trbuha ili rani osjec¢aj sitosti s posljedicnim gubitkom tjelesne tezine, osobito
mase misSi¢a Sto dodatno smanjuje radnu sposobnost, odnosno podnosenje

uobic¢ajenih dnevnih aktivnosti.

Zdrava
' < : ) slezena Poveéana

slezena
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Kasno irijetko: mijelofibrozai akutna mijeloiéna leukemija

Samo kod malog broja oboljelih policitemija vera prelazi u mijelofibrozu (MF) ili
u akutnu mijeloi¢nu leukemiju (AML). Ako Vas$ lijecnik u redovnim kontrolama
nade neke naznake promjene prirode bolesti, potrebno je ponoviti biopsiju
kostane srzi.

Mijelofibroza - kostanu srz zamjenjuje fibrozno tkivo

Mijelofibroza (MF) nastaje kad koStanu srz zamijeni vlaknasto (fibrozno) ili
vezivno tkivo. Pri tome je posebnost MF-e da se smanjuje proizvodnja krvnih
stanica u kostanoj srzi. Zbog premjestanja stvaranja krvi u druge organe (jet-
ru odnosno slezenu) kao posljedica moze se javiti povecanje tih organa.

Akutna mijeloi¢na leukemija - previSe nezrelih krvnih stanica

Za akutnu mijeloicnu leukemiju (AML) karakteristican je velik broj nezrelih
krvnih stanica (takozvanih blasta) u kostanoj srzi i u krvi koji sprjecavaju
normalan razvoj krvnih stanica, a posljedica toga su slabokrvnost i sklonost
infekcijama i krvarenju.

1
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Dijagnoza:
Kako se prepoznaje
policitemija vera?

Policitemija vera - ¢esto je potreban
i drugi pregled

Mozdase i Vamadogodilo dasuVam dijagnosticirali
policitemiju veru tek pri drugom ili tre¢em posjetu
lijecniku. Brojni simptomi PV-e ne mogu se na
pocetku ispravno protumaditi, jer se oni javljaju i
kod drugih, ¢escih bolesti. To su simptomi poput
svrbeza i noénog znojenja pa sve do glavobolja,
vrtoglavice, poremecaja vida, krvarenja iz nosa i/
ili Sumova u usima.

» Neki od tih simptoma posljedica su poremecaja u
mikrocirkulaciji zbog ,guste“- hiperviskozne krvi.

- Navedeni poremecaji manifestiraju se eritrome-
lalgijom - zarec¢a bol u nogama i rukama pracena
bliedo¢om okrajina uz prisutan puls, rumeno lice,
lividne - plave usne.

- Javlja se konjuktivalna injekcija (spojnica)

i dilatacija vena u oku

«Pojava trombotskih dogadaja kao na primjer
sréanog udara, mozdanog udara ili duboke
venske tromboze vena na nogama moze biti prva
manifestacija policitemije vere.

e Simptomi kao svrbez (npr. nakon kontakta
s toplom vodom) i kroniéni umor, tipi¢ni su, ali
se ¢esto na pocetku uopce ne prepoznaju kao
simptomi PV-e. Posljedica su lu¢enja spojeva
(citokina) u organizmu.

« Kod mnogih oboljelih PV se slu¢ajno otkrije jer
krvna slika pokazuje nepravilnosti.







Kako se pouzdano dijagnosticira
policitemijavera?

dodatne pretrage radi postavljanja dijagnoze. Ako kod Vas postoji sumnja
na PV-u, Vas lijeénik specijalist napravit ¢e sljedec¢e pretrage: pretrage krvi,
pretrage promjena u genomu (mutacije gena) i u kosStanoj srzi (citoloSka
punkcija kostane srzi i biopsija kosti), a napravit ¢e i ultrazvuéni pregled zbog
odredivanja veliCine slezene i jetre doplerom radi utvrdivanja eventualnih
nepravilnosti u cirkulaciji navedenih organa.

Zasto je potrebna pretraga krvi?

Krvna slika pokazat ¢e Vasem lije¢niku eventualne nepravilnosti, primjerice
poviSene vrijednosti hematokrita i hemoglobina. To moze biti prvi pokazatelj
da bi se moglo raditi o policitemiji veri. Ako su povisene vrijednosti i trombocita
i leukocita, to moze povecati sumnju. Dodatna molekularno-genska pretraga
pokazuje postoji li kod Vas genetski defekt (mutacija) na genu JAK2 (gen
JAK2 sadrzi uputu za stvaranje enzima JAK2) - moguce je dokazati mutaciju
V617F u eksonu 14 JAK2 gena u oko 96% ili u eksonu 12 u oko 3% slucajeva
oboljelih.

U slucaju povisenih krvnih vrijednosti i pozitivhe mutacije JAK2, lijeénik moze
postaviti pouzdanu dijagnozu da se radi o policitemiji veri.

14



Pretraga krvi

Pretraga
kostane srzi

Pretraga krvi:
krvna slika i
eritropoetin

Pretraga kostane
srzi

Molekularno-genska
analiza

Molekularno
genska analiza

Broj leukocita
Broj trombocita
Hemoglobin
Hematokrit

Eritropoetin

Broj/izgled krvotvornih stanica,
postojanje fibroze

Genske mutacije
(prvenstveno JAK2 mutacije)
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Biopsija
koStane srzi

KosStana se srz u pravilu uzima
iz bo¢nog grebena kako bi se
odredila gustoca i tipovi stanica.
Osim toga, tako se ocjenjuje

i struktura koStane srZi.

Zasto je vazna pretraga
kostane srzi?

Kako bi se sasvim sigurno moglo
utvrditi radi li se zaista o policitemiji
veri, u pravilu je potrebna pretraga
koStane srzi. Uzorak VaSe koStane
srzi pod mikroskopom pokazuje jesu
li i kako su izmijenjene krvotvorne
stanice kostane srzi. Na taj ¢e
nacin Vas lije¢nik specijalist u vecini
slucajeva moci ili dijagnosticirati
ili iskljuCiti da se radi o PV-i. Kod
pretrage kosStane srzi, lije¢nik uzima
malu koli¢inu kostane srzi direktno
iz zdjelicne kosti za laboratorijsku
analizu.

To je kratak ambulantni zahvat, koji se
provodi uz lokalnu anesteziju.



Simptomi:
Cesti simptomi

Bolovi koji se ¢esto previde

Mozda ste imali vlastita iskustva s tjelesnim simptomima PV-e, a da niste
bili svjesni da su uzrokovani boles¢u. Ti simptomi - kao §to su umor, svrbez,
glavobolja ili poremecaji u koncentraciji, esto se veoma rano javljaju kod
brojnih oboljelin i mogu prethoditi dijagnozi i po 2-3 godine. Ako se ne
prepoznaju kao posljedica bolesti, onda se niti ne mogu ciljano lijeciti. Ove
simptome prvenstveno uzrokuju takozvani citokini. To su glasni¢ke tvari
imunosnog sustava, koje se oslobadaju prilikom promjena /upale kostane srzi.
Simptomi mogu utjecati na kvalitetu Vaseg Zivota, jer oni u manjoj ili vecoj
mjeri ograniCavaju tjelesne sposobnosti, a time i radnu sposobnost.

Drugi dio simptoma izravna je posljedica mikrocirkulacijskih smetnji zbog

povecane viskoznosti (gustoce) krvi uzrokovane prvenstveno povecanim
brojem eritrocita.
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Pregled najceséih simptoma

et

Izraziti umor

.'.‘ >

A
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Imunosni Upalna reakcija Veca potrosnja
sustav izlucuje u tijelu energije
glasnicke tvari uzrokuje umor

Svrbez
o o -
[ ] [ ]

Reakcija Izlu€ivanje Svrbez

imunosnog glasnickih tvari

sustava (citokina)

Noéno znojenje

Imunosni
sustav izlucuje
glasnicke tvari

Upalne reakcije

u tijelu

Prekomjerno
znojenje u noci
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Gubitak tezine

I

Maniji osjecaj gladi
zbog rane sitosti

Nelagoda zbog
povecanja
unutarnjih organa

Bolovi u trbuhu

Brzi
metabolizam

= P

Zbog povecanja Slezena ili jetra

vlaknastog tkiva preuzimaju
kostana srz stvaranje krvi
proizvodi manje i pri tome se

krvnih stanica povecavaju

Pritisak na
zeludac
uzrokuje
nelagodu



@

Eritromelalgija Svrbez Promjenena
kozeivrata spojnicioka
— Sto vi mozete uéiniti?
Ako ste oboljeli od policitemije vere, vazno
/ je da sve svoje simptome dokumentirate
i 0 tome obavijestite svog lijeCnika — osobito

kada se jave novi simptomi. Samo na taj nacin
ljecnik Vam moze odrediti optimalnu terapiju!

Pri tome je od velike pomoc¢i MPN10 upitnik
za procjenu simptoma. Ispunjavajte redovito
ovaj upitnik i ponesite ga sa sobom prilikom
sljedeceg posjeta lijecniku.
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Kozni simptomi

Simptomi koji se cesto
previde

Kod policitemije vere potrebno je
posebno paziti na kozu, jer se tu
mogu javiti problemi uzrokovani kako
bolesc¢u tako i terapijama.

Tegobe uzrokovane boleScu

U takve tegobe spadaju ve¢ spomenuti
svrbez (pruritus), posebice nakon
kupanja/tusiranja i bolno crvenilo
koze.

Tegobe uzrokovane terapijom

Takve tegobe mogu primjerice
nastati u vezi s terapijom lijekom
hidroksiurejom, kojim se cesto lijeci
policitemija vera. Ovdje valja navesti
suhu kozu i takozvane aktiniCke
keratoze - opipljivo grubu kozu, koje
su predfaza raka bazalnih ili plo¢astih
stanica. Ako se pojave Cirevi na
nogama (ulceracija), to moze biti
uzrokovano ili terapijom ili boleScu.

21



Dobro otvorite o€i:
znakovi upozorenja na kozi

Preporucuje se redovito pregledavati
kozu, a posebno ako Vam je zbog PV-e
odredena terapija hidroksiurejom.

Osim nuspojava uzrokovanih boleséu,
kao sto je svrbez, to mogu bitii reakcije
na terapiju. Ovdje su navedeni neki
¢esSci problemi kod hidroksiureje:

Suha koza
Koze je dCesto gruba, bez sjaja,
ljuskava, hrapava: moguce je crvenilo
i ispucalost.

Upala krvnih zila

Vec¢inom prvo na nogama nastaju
nakupine krvi veli¢ine vrha pribadace.

podljev Kkrvi.

Ulceracija

Bolna, upalna crvena rupa u kozi,
ostro urezana. Uzrok moze biti bolest,
ali i terapija.

Aktinicka keratoza

Ostecenja nastala svjetlo§¢u npr. na
¢elu, obrazimaili na hrptu ruke u obliku
opipljivih, hrapavih, ljuskavih, crvenih
izbodina na kozi, koje mogu prijeci u
rak bazalnih ili plo¢astih stanica.

22

Sto vi mozete uéiniti?
Obavljajte redovito
samopregled koze

i u slu¢aju promjena
obavijestite o tome
svog lijeCnika.
Zastitite svoju kozu

od sunceva zracenja.




Poremec¢aiji cirkulacije i tromboze

Obzirom na to da je PV poremecaj u stvaranju krvi, a preveliki broj krvnih stanica
pogorsava viskoznost krvi, bolest moze prouzroditi poremecaje cirkulacije krvi
na rukama i nogama, plavilo na usnicamai crvenilo lica. Kao posljedice mogu se
javiti glavobolje, vrtoglavica, poremecaiji vida, krvarenja iz nosa i/ili Sum u usima.
Svakako razgovarajte sa svojim lijeCnikom ako usprkos lijecenju primijetite neki
od ovih simptoma.

Stanje kod
tromboze

Normalno
stanje

Opasnost od tromboze (krvnog ugruska)

Preveliki broj krvnih stanica zgu$njava < Duboka venska tromboza (DVT):
krv i povecava rizik od tromboze u ugrusak krvi u nekoj od dubinskih

velikim krvnim zilama. vena, uglavhom u nogama i u
Kad ugrusak blokira protok krvi u nekoj trouhu. Znakovi DVT-a mogu biti
od vaznih arterija, to moze prouzroditi bolovi, otekline, crvenilo i prosirene
src¢ani udar ili mozdani udar. povrsinske vene.

Ako ugrusak blokira venu, moze ° Plu¢na embolija: Moze se javiti tako
nastati duboka venska tromboza ili ~ da se DVT-om uzrokovan ugrusak
&ak po zivot opasna plu¢na embolija. odvoji i krvotokom ode dalie te

zacepi plucne arterije. No, moze se
javiti i bez toga u plu¢nim arterijama.
Plu¢na embolija je po zivot opasna
komplikacija.
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Hranite se zdravo i uravnoteZzeno uz mnogo voca i povréa te
pijte dovoljne koli¢ine tekuéine od najmanje dvije litre vode,
¢aja ili nekih drugih nezasladenih napitaka dnevno.

Prestanite pusiti.

Redovito se krecite - tjelesna aktivhost moze imati pozitivan
utjecaj na Vase simptome i smanijiti rizik od tromboze.
Izbjegavajte dugotrajno sjedenje, npr. u autu na dugim
dionicama ili letovima ili za pisacim stolom i nosite eventualno
kompresijske Carape.

Kako bi se potaknula cirkulacija u nogama, dobro je ¢esto
ustati i malo protegneti noge.




Druge
komplikacije

Komplikacija povec¢anja
slezene

Jos jedna komplikacija povezana sa
smetnjama u stvaranju krvi u kostanoj
srzi jest povecanje slezene. Buduci u
kasnijoj fazi bolesti koStanu srz sve
viSe nadomjestava fibrozno i vezivno
tkivo, nestaje sposobnost kostane
srzi da stvara nove krvne stanice.
Stvaranje krvi premjesta se u slezenu
i jetru. To dovodi do povecanja
slezene i do s time povezanih bolova
u gornjem dijelu trbuha.

Sto vi mozete uéiniti?

Povecanje slezene moguce je
opipati. Za to¢no odredivanje
veliCine slezene Vas lije¢nik moze
napraviti ultrazvucni pregled.
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MPN10
Upitnik za procjenu simptoma

MPN10 upitnik za procjenu simptoma - dokument o vaSem
stanju

MPN10 upitnik za procjenu simptoma pomaze Vam da dosljedno prepoznajete
simptome svoje bolesti, biljezite ih, procijenite i dokumentirate za svog lije¢nika.

Ovaj su upitnik struénjaci razvili posebno za mijeloproliferativne neoplazme
(MPN) i trebao bi pokazati Vasem lije¢niku koliko je u¢inkovita Vasa trenutacna
terapija i koliko simptomi utjeGu na Vasu svakodnevicu.

U tu su svrhu struénjaci obuhvatili deset najéescih simptoma bolesti. Ocjenjuju
se prema ljestvici od 0 do 10, pri ¢emu 0 znadi «ne postoje», a 10 znadi «najgori
zamislivi oblik». Tako mozete to¢no ocijeniti tezinu svojih simptoma i pratiti
razvoj bolesti usporedujuci svoje tjedne ukupne bodove. Obratite se svojem
lijeCniku ako utvrdite pogor$anje simptoma.
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s
@ UPITNIK e

HRVATSKG_DRUSTVO
ZA HEMATOLOGIJU
HRRTSH0G LLECNOKD0 2207

Ime Datum

Upitnik sluzi za lakSe pracenje simptoma.
Simptomi od 1 do 10; 0 ako nema simptoma, a 10 najteZi moguci simptomi.

( " \
Zamor Malimo ocijenite svoj zamor (iscrpljenost) tako $to cete zaokruziti broj koji najbolje opisuje NAJIZRAZENIJI stupanj zamora tijekom protekla 24 sata.
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
(__ Bezzamora Najtezi moguci zamor )

Zaokruzite broj koji najbolje opisuje koliko ste poteskoca imali sa svakim od sljedecih simptoma tijekom proteklog tjedna

[ Preuranjena sitost (brzo zasicenje tijekom jela)

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

{__ Bezsimptoma Najtezi moguci

Nelagoda u trbuhu

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
L Bez simptoma Najtezi moguci
[ Neaktivnost

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Bez simptoma Najtezi moguci

Problemi s koncentracijom

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

\__Bezsimptoma Najtezi moguci

('Noéno znojenje
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Bez simptoma Najtezi moguci

N

[ Svrbez [pruritus)

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

(__Bezsimptoma Najtezi moguci

[ Bol u kostima (difuzni, ne bol u zglobovima ili artritis)

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
(__Bezsimptoma Najtezi moguéi )
[ Vruéica > 37.8 °C )

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
(__Bezsimptoma Najtezi moguéi )

( NeZeljeni gubitak teZine posljednih 6 mjeseci
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Bez simptoma Najtezi moguci

N

Zbrojite simptome i zbroj unesite u tablicu za pracenje simptoma U kU pno
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LijeCenje:
Ciljevi lijecenja kod PV-a

LijeCenje koje Vas prati kroz zivot

Policitemija vera je kroni¢na bolest i stoga je nuzno standardnim lijeCenjem
dugotrajno kontrolirati i ublaziti njene simptome. Cilj lije¢enja je oCuvanje Vase
kvalitete zivota i Vasih sposobnosti kako biste nastavili voditi normalan Zivot.

Sprijeciti komplikacije, ublaziti simptome

U lijec¢enju PV-e u sredistu su tri vazna cilja.

Prvi i glavni cilj je smanijiti broj stanica u krvi (hematokrit <45 %), kako bi se
smanijila viskoznost krvi. Time se mogu sprijeciti najéesée komplikacije bolesti
kao §to su tromboze (npr. sréani ili mozdani udar) ili krvarenja.

Sto vi mozete uéiniti?

Razgovarajte sa svojim lijecnikom o Vasim
ocekivanjima tijekom lije¢enja. Obavijestite ga
o simptomima koji narusavaju kvalitetu Vaseg
zivota kao S$to su umor ili uestali svrbez koze.
Ukoliko Vam propisana terapija nije ublazila
simptome bolesti, mozda ¢e Vam lijecnik
promijeniti terapiju.



Oc¢uvanje kvalitete Zivota je prema
lije€niCkim smjernicama drugi vazan
cilj. Nelije¢eni simptomi bolesti poput
bolnog svrbeza i kroni¢nog umo-
ra jako naruSavaju kvalitetu zivota,
smanjuju radnu sposobnost ili ¢ak
dovode do nesposobnosti za sva-
kodnevni posao. Zbog toga je pre-
poznavanje i lije¢enje individualnih
simptoma od odluéujuce vaznosti za
terapiju.

Tredi cilj pridonosi dugoro¢noj stabi-
lizaciji vasSe bolesti. Rano poduzetim
terapijskim mjerama, uskladenima s
razvojem VasSe bolesti, trebala bi se
smanijiti vjerojatnost za progresiju
ili kasniji prijelaz u druge ozbiljnije
bolesti kao $to su mijelofibroza (MF)
i akutna mijeloi¢na leukemija (AML).




MogucénostilijeCenja:
Koje Vam mogucnosti lijeCenja
stoje naraspolaganju?

Ne postoji standardna terapija za lijeCenje policitemije vere. Izbor lije¢enja
ovisi o starosti bolesnika, klinickoj prezentaciji bolesti, drugim pridruzenim
bolestima, ali i 0 osobnim zeljama bolesnika.

Svrha lije¢enja PV-¢ je:

- smanijiti broj krvnih stanica i viskoznost krvi

« smanijiti rizik nastanka tromboze ili krvarenja

- ublaziti simptome bolesti kao §to su svrbez i umor.

Razrijedivanije krvi (flebotomija)

Pustanje krvi ili flebotomija odavno je poznata terapijska opcija kojom se brzo
i jednostavno postiZze snizavanje razine hematokrita. Cilj je odrzavati razinu
hematokrita ispod 45% $to oznac¢ava udio stanica (uglavnom eritrocita) u krvi.
Na taj nadin se krv “razrjeduje” tj. smanjuje joj se viskoznost, a time se smanjuje
rizik nastanka poremecaja u cirkulaciji kao §to su tromboze (npr. sréani ili
mozdani udar, venske i arterijske tromboze nogu i sl.). Prilikom standardne
flebotomije bit ¢e Vam ispusteno od 300 do 500 mL krvi.

Lijecnik ¢e Vam u pravilu propisati i dodatnu terapiju acetilsalicilnom kiselinom
(ASK). ASK sprecava nakupljanje trombocita (tzv. antiagregacijski lijek) te
dodatno pospjesuje ,razrjedivanje“ krvi. Vas lijecnik ¢e provjeriti postoje li neki
razlozi zbog kojih moZzda ne mozete uzimati ASK te ¢e pratiti kako podnosite
uzimanije lijeka.
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Citoreduktivna terapija

Citoreduktivni lijekovi direktno ograni¢avaju funkciju koStane srzi i tako
smanjuju proizvodnju krvnih stanica. Takva terapija propisuje se ovisno o
rizi€noj skupini u koju je bolesnik svrstan, razini hematokrita, veli€ini slezene,
ucGestalosti flebotomija i individualnom opéem stanju bolesnika. Rizi¢na
skupina izraéunava se izmedu ostalog na temelju Vase dobi i/ili postojanja
pridruzenih bolesti (npr poviSen arterijski tlak, Sec¢erna bolest, ranije tromboze
i sl.). Ukoliko je indicirana citoreduktivna terapija, lijecnik ¢e Vam propisati
hidroksiureju, interferon ili inhibitore Janus kinaze.

Hidroksiureja (HU)

Hidroksiureja se koristi kao standardna terapija u lije€enju policitemije vere.
Inhibirajudéi jedan specificni enzim ogranicava se stvaranje novih stanica
(citostatik).

Interferon alfa (IFN)

Interferon je glasnicka tvar sli¢na hormonu koja kod vecine oboljelih smanjuje
broj krvnih stanica.

Inhibitori Janus kinaze (JAK)

JAK inhibitori ciljano zaustavljaju signale u stanicama. Takvo blokiranje
aktivnosti specificnih enzima dovodi do zaustavljanja prijenosa signala koji
je potreban za dijeljenje stanice. Na taj na¢in smanjuje se broj stanica koje
cirkuliraju u krvi, a posljedi¢no i hematokrit.
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Put bolesnika s PV-om u Hrvatskoj

Koje dijagnosticke pretrage mozete oc¢ekivati
i koliko ¢esto?

Na dijagnozu PV-e posumnja se najceSc¢e na temelju nalaza krvne slike
prilikom rutinske kontrole krvnih nalaza ili ponekad kod ve¢ prisutnih
simptoma bolesti ili njenih komplikacija (npr. tromboza, embolija ili sréani,
odnosno mozdani udar). Dodatnim krvnim pretragama potrebno je iskljuéiti
porast broja eritrocita (i druge dvije krvne linije) zbog neke druge bolesti
(takozvana sekundarna poliglobulija), a iz krvi se takoder rade i molekularne
analize genetskih promjena (JAK 2 mutacija).

Dijagnoza se definitivno potvrduje na temelju patohistoloske i citoloSke
analize kostane srzi. Biopsija koStane srzi radi se u lokalnoj ili kratkotrajnoj
opcoj anesteziji iz kosti zdjelice pri dijagnozi bolesti, a citoloSka punkcija u
lokalnoj anesteziji. Analiza kostane srzi radi se pri dijagnozi, a ponavlja se
u slu¢aju sumnje na promjenu prirode bolesti tj. prijelaz u mijelofibrozu ili u
akutnu mijeloi¢nu leukemiju.

Takoder se radi pregled trbuha ultrazvukomi ili kompjuteriziranom tomografijom
(MSCT). Ovim pretragama mozZe se precizno izmjeriti velicina slezene $to
je vazno za planiranje nacina lijecenja i pracenje ucinka lije¢enja i mogu se
ponavljati u odredenim vremenskim razmacima.

Krvna slika se kontrolira CeSce, svakih 8-10 tjedana ovisno o tegobama, nacinu
lijeCenja i odgovoru na lije¢enje.

Koje su terapijske opcije u Hrvatskoj?

U Hrvatskoj se za lijecenje PV-e koristimo KROHEM-ovim (Hrvatska
kooperativna grupa za hematoloske bolesti) smjernicama koje su vrlo slicne
ostalim europskim i svjetskim smjernicama. Dakle, kod svih bolesnika vazno
je odrzavanje hematokrita ispod 45 % (venepunkcijama ili citoreduktivhom
terapijom) te primjena antiagregacijske terapije acetil salicilnom kiselinom
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u dozi od 100 mg dnevno, ukoliko ne postoje apsolutne kontraindikacije
(alergije, aktivno krvarenje iz GE sustava i sl). Nadalje, vrlo je vazna i redukcija
kardiovaskularnih riziénih ¢imbenika (pusenje, prekomjerna tezina, poviSeni
krvni tlak, Secerna bolest, poviSene masnoce u krvi) i to farmakoloskim
(lijekovi) i nefarmakoloskim (prehrana, tjelesna aktivnost, prestanak pusenja)
mjerama.

Ukoliko spadate u grupu bolesnika s visokim rizikom PV-e (rizik se odnosi
na procjenu mogucnosti tromboze te se odreduje prema dobi i ranijim
trombotskim dogadajima i kardiovaskularnim faktorima rizika) uz navedene
mjere bit ¢e vam potrebna i tzv. citoreduktivna terapija radi kontrole broja
krvnih stanica, modifikacije tijeka bolesti i poboljSanja kvalitete zivota.

Bolesnicima s niskim rizikom (osim u specijalnim situacijama - npr. nepodnosenje
ili prevelika potreba za venepunkcijama, pojave nekontroliranog povisenog
broja krvnih stanica, uvecanja slezene ili loSe kontrole simptoma bolesti)
uglavhom su dovoljine gore spomenute mjere, a u navedenim specijalnim
slu¢ajevima i citoreduktivna terapija kao i bolesnicima visokog rizika.

Danas je u Hrvatskoj, kao i vecini svijeta, temelj citoreduktivhe terapije
hidroksiureja (lijek iz skupine citostatika) koji se uzima na usta u obliku
kapsula. Ranija alkiliraju¢a sredstva uglavhom se viSe ne Kkoriste zbog
povecane toksicnosti. lako je hidroksiureja siguran i dobro podnosljiv lijek,
u dugotrajnoj upotrebi primjeéene su neke nuspojave (pojava koznih ulkusa
na nogama, pojava koznih tumora, pojava makrocitoze, genotoksic¢nost) te se
stoga danas i u Hrvatskoj kod mladih osoba sve ¢eSc¢e u prvoj liniji lijecenja
primjenjuje imunomodulatorni lijek interferon-pegilirani oblik alfa interferona
(peg-IFNa). Lijek se primjenjuje u obliku potkoznih injekcija, obi¢no 1x tjedno
u najée$c¢em rasponu doza od 45-180 mcg po aplikaciji. lako se ne radi o
citostatiku, i kod ovog lijeka potreban je oprez u nekim situacijama (autoimuna
stanja, npr. bolesti stitnjace, psihijatrijska stanja, posebno u bolesnika koji
osjecaju promjene raspolozenja s tendencijom depresiji).

U slu¢aju nepodnosenija ili neucinkovitosti lijeCenja jedan se lijek kod bolesnika
moze zamijeniti drugim.
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U slucajevima progresije bolesti pod navedenim lijekovima (npr. porast
broja krvnih stanica, nekontrolirano uvecanje slezene, pojava izrazenih
konstitucijskih simptoma) ili intolerancije istih, u drugoj liniji lje¢enja optimalno
bi bilo primijeniti inhibitore JAK2 kinaze koji dovode do redukcije volumena
slezene, bolje kontrole hematokrita i regresije konstitucijskih simptoma.

Ukoliko dode do progresije bolesti u sekundarnu mijelofibrozu (pojava
citopenije, progresije velicine slezene te fibroze u bioptatu kostane srzi) na
raspolaganju su nam gore navedeni inhibitori JAK2 kinaze (u ovoj indikaciji
odobreni od strane HZZ0-a), a kod bolesnika koji su mlade dobi i bez znacajnih
komorbiditeta razmatra se i transplantacija alogeni¢nih krvotvornih mati¢nih
stanica (od srodnogilinesredonog donora) §to se za sada u Hrvatskoj provodi
isklju¢ivo u KBC-u Zagreb.

Kod rijetkog dogadaja progresije u akutnu mijeloi¢nu leukemiju, primjenjuju
se protokoli za lijeCenje iste, a u slu¢aju odgovora na lijeéenje ponovo se
za bolesnike, koji to mogu podnijeti, razmatra transplantacija alogeni¢nih
krvotvornih mati¢nih stanica.

Kod bolesnika koji nisu pogodni za intenzivno lije¢enje pristupamo primjeni
tzv. epigenetske terapije 5 azacitidinom u obliku potkoznih injekcija kroz 7
dana svakih 28 dana $to moze omogucditi stabilizaciju bolesti i produljenje
ocekivanog Zivotnog vijeka.

Kod PV-e u trudnodi lijec¢enje se zasniva na venepunkcijama i acetilsalicilnoj
kiselini (treba ju obustaviti u trecem tromjesjecju trudnoce zbog izbjegavanja
preranog zatvaranja ductusa arteriosusa-Botalli), a u slu¢aju potrebe za
citoredukcijom izbor lijeka je pegilirani interferon alfa.

U Hrvatskoj (osim spomenute transplantacije) svi modaliteti lijeGenja PV-e
mogu se provoditi u svakoj ustanovi sekundarne i tercijarne zdravstvene zastite
(opce i zupanijske bolnice, klinicke bolnice i klini¢ki bolni¢ki centri) u kojima
postoji specijalist hematolog. Na preporuku specijalista, venepunkcije se
mogu odraditi i u nekim ambulantama obiteljske medicine te transfuzioloSkim
sluzbama.



Tablica 1: Smjernice Krohema za lije¢enje PV-e

PV

Svi bolesnici:

« Venepunkcije s odrzavanjem HCT< 45%
» Niske doze aspirina

 LijeCenje kardiovakularnih faktora rizika

Niski rizik Visoki rizik
Pracenje/rizik/ Prva linija:
progresija « Hidroksiureja

* Interferon-o

Druga linija:
 Interferon-o ili
inhibitori JAK2
kinaze kod bolesnika
koji su intolerantni
ili rezistentni na
hidroksiureju

35



36

Koja su najéesca pitanja i problemi bolesnika s PV-om
u Hrvatskoj?

Hodu liimati poteskoce prilikom narucivanja na pregled hematologa?

Nakon postavljanja dijagnoze, Vas hematolog ¢e odrediti u¢estalost kontrolnih
pregleda. Policitemija vera je kroni¢na bolest te su potrebne povremene
kontrole na poliklinici. Bithe su i povremene kontrole laboratorijskih nalaza
kod nadleznog lije¢nika obiteljske medicine koji ¢e vas, ovisno o nalazima i
simptomima bolesti, povremeno uputiti na flebotomiju i kontrolu hematologa
u Dnevnu bolnicu. Organizacija hematoloskih sluzbi je dosta slicna u svim
bolnicama te kronicni hematoloski bolesnici uglavnom nemaju nikakvih
poteskoca vezano za termine kontrolnih pregleda.

Hodéulilako doéi do pravodobne dijagnosticke obrade?

Klinicku sumnju na postojanje policitemije vere uglavhom postavi obiteljski
lije¢nik, najceS¢e nakon rutinske laboratorijske analize i upucuje bolesnika
na pregled hematologa. Ukoliko ne postoje drugi razlozi koji objasnjavaju
povecan broj stanica u krvi, hematolog indicira dijagnosti¢ku obradu koja
se napravi jako brzo. Radi se o jednostavnim laboratorijskim pretragama i/
ili analizi koStane srzi koja ne iziskuje puno vremena. Naknadne kontrole
uglavnom se svode na osnovne laboratorijske nalaze i klinicki pregled.

Sto mogu uéiniti kako bi olak$ao lijeéniéki posao i sebi osigurao
maksimalnu uc¢inkovitost lijeGenja?

Potrebno je pratiti kvalitetu Zivota i voditi evidenciju o promjenama opceg
stanja te simptomima bolesti koji su se pojavili u kontrolnom periodu. Takve
informacije je nuzno reci hematologu prilikom kontrolnog pregleda. Nuzno
je povecati suradnju i s lije¢nikom obiteljske medicine koji ¢e pravodobno
reagirati i uputiti Vas na “izvanredni” kontrolni pregled ili flebotomiju ukoliko
procijeni da je potrebno.
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Kvaliteta zivota:
Kako vratiti kvalitetu zivota?

Svjesno pripazite na promjene

Kako biste Vi opcenito ocijenili svoje opce stanje i fiziCko zdravlje? Koliko ste
samostalni u svakodnevnom zivotu? Smatrate li da se moZete nositi sa svojim
drustvenim aktivnostima? Upravo su te osobne procjene ono §to odreduje
kvalitetu Vaseg zivota. Vasa kvaliteta zivota nije niSta drugo do Vasa osobna
»ocjena“ vlastitog zdravlja.

PV utje¢e na mnogobrojne aspekte Vaseg zdravlja i zbog toga je vazno da
neprestano imate na umu sve promjene u svojoj svakodnevici.

Svjesno motrite sljedece:

- je li se i $to se promijenilo u tome kako se osjecate?

- Sto pridonosi tomu da se dobro osjecate, a $§to ne?

- jeste li mozda zapazili neke nuspojave ili nove simptome bolesti?

Sto Vi mozete uéiniti?

Vodenje dnevnika pomaze Vam

u utvrdivanju promjena u zdravlju,

ali i u prikupljanju pozitivnih iskustava.
Takve informacije vazne su i za VaSeg
lijecnika prilikom procjenjivanja stanja
Vase bolesti.



Sto Vi mozete uéiniti?

Razgovarajte sa svojim lijecnikom,
psihologom ili sportskim terapeutom o
svojim mogucnostima za redovitu tjelovjezbu.
Informirajte se o tome koja opterecenja,
odnosno vrste aktivnosti, dolaze u obzir

i koliko Cesto mozete biti aktivni.

Sto tjelesna aktivhost moze uéiniti za Vas?

Tjelesna aktivnost ima brojne pozitivhe ucinke na Vase opce zdravlje. Lijecnici
uvijek preporucuju tjelesnu aktivnost i Sto Zurniju rehabilitaciju u slucaju
oboljenja. Za Vas, kao osobu s policitemijom verom, tjelesna aktivhost ima
mnogostruke koristi:

 poboljSava protok krvi i smanjuje
rizik od tromboze

« smanjuje rizik od sréanog
i mozdanog udara

“

« potice cirkulaciju, a time l
i snabdijevanje tijela kisikom gy e
 ublazava kroni¢ni umor ' Al

i iscrpljenost

- potice izlucivanje endorfina
i podize raspolozenje.

¢ povecava samopouzdanje

»
I
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Opustanje

Kroni¢ne bolesti optereéuju osobu, donose sa sobom neizvjesnost, strahove
i nemir (stres). Brojne tehnike opustanja pomazu Vam da lakSe prevladate
posljedice stresa i da tako vratite svoju kvalitetu zivota. Redovitim mjerama
opustanja mozete osjetno postici pozitivhe ucinke u slu¢ajevima:

* napetostii gr€eva
- pojave iscrpljenosti
- negativnih utjecaja na koncentraciju i pamcenje

Najpoznatije metoda opustanja za koje postoji relativno Siroka ponuda
informacija i teCajeva:

« Autogeni trening
autosugestivnim predodzbama potice se fizicko i psihi¢ko opustanje
« Meditacija
pridonosi unutarnjem smirivanju i koncentraciji
* Progresivno opustanje misica
zatezanje i opustanje odredenih skupina misi¢a
 Vizualizacije
predodzbe okruzja i situacija s pozitivhim predznakom
- Joga
kombinira tjelesnu aktivnost s meditativnim elementima za veéu opustenost



Zdrava prehrana slijedi
jednostavna pravila

Upravo kod kroni¢nih  bolesti
prehrana igra iznimno vaznu ulogu.
Uzimanjem pravilnih hranjivih
namirnica doprinosite odrzavanju
svojih tjelesnih i psihickih funkcija.
Obrnuto, poznato je da bolesnici s
deficitom u prehrani nisu sposobni
za svakodnevne aktivnosti i kvaliteta
njihovog zivota je narusena.

Kod brojnih vrsta lijeCenja utvrden
je pozitivan utjecaj uravnotezene i
zdrave prehrane. Ne morate uopce
traziti neku posebnu dijetu za svoju
bolest, jer ona, naime, i ne postoji!

Ako nemate nekih  posebnih
poteSko¢a s prehranom, onda
se preporuCuje prehrana koja je
prikladna i za zdrave ljude. Takva
prehrana slijedi lako razumljive
smjernice i ostavlja mnogo prostora
za vlastiti okus i ukus.

Psiholoska potpora

Sto vi mozete uéiniti?
Ako imate problema

s prehranom, obavezno
porazgovarajte sa
svojim lijecnikom.

Vecina centara danas nudi i psiholoSku potporu. TraZzenje psiholoske pomodi
ne znaci da ste “psihi¢ki bolesnik” niti se trebate osjec¢ati loSe zbog takve
odluke. Psiholoska pomo¢ pruza potporu u svim aspektima Vase bolesti
(primjerice u fazi prinva¢anja bolesti, u promjenama radne sposobnosti itd.)

41



Kako potaknuti razumijevanje?
4 savjeta za ukljucivanje
obiteljii prijatelja

Kroni¢na bolest zadire u Vas obiteljski i drustveni zivot. Stres koji
ona uzrokuje osjetit ¢e i Vasi najblizi. Zbog toga je nuzno upoznati
svoju obitelj i prijatelje s ovom boleSéu. To pomaze u sprecavanju
nesporazumaili pogresnih zaklju¢aka ukoliko ste iznenada reducirali
neke svoje obiteljske ili drustvene aktivnosti. Svojim bliznjima dajte
kratak opis bolesti, upoznajte ih s ogranic¢enjima i optereéenjima
koje bolest nosi sa sobom.

1 Prvi savjet - bez tajniilaganja
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Drugi savjet - razgovarajte o o¢ekivanjima

Ljudi iz vaseg okruzenja ¢e Cesto imati prekomjernu potrebu nuditi
svoju pomo¢. Recite iskreno ukoliko ponekad ne zZelite razgovarati
o bolesti il kad Vam pomo¢ nije potrebna. Neki ljudi mozda ne znaju
kako bi se trebali ponasati u Vasem drustvu. Otvoreni razgovor
pomaze i jednoj i drugoj strani.

Trecisavjet - prihvatite pravu pomo¢

Moze se dogoditi da zbog posjeta lijecniku ili zbog tjelesnih
simptoma nekada necete biti u stanju izac¢i na kraj sa svojim
svakodnevnim zivotom i radnim aktivnostima.

Nemojte se ustrucavati prihvatiti pomoc, bilo da se radi o fizickoj
pomodi ili o jednostavnom razgovoru. Dragocjena je potpora i kad
Vas netko od bliznjih prati na razgovor s lije¢nikom.

Cetvrti savjet - partnerstvo i seksualnost

Policitemija vera sa sobom Cesto nosi simptome koji negativno
utjeGu na potrebu za tjelesnom blizinom (kroni¢ni umor, svrbez
koze, visoka tjelesna temperatura i no¢no znojenje). Obavijestite
svog partnera ukoliko se ne osjecate dobro i ne Zelite bliskost.
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Potporalijecenju:
3 preporuke zarazgovor
s lijleGnikom

Prva preporuka - dobra suradnja!

Kod kroni¢ne bolesti kao $to je policitemija vera jako je vazna
suradnja s Vasim lije¢nikom, jer ¢e Vas lijeCenje pratiti cijeli Zivot.
Sto aktivnije i s vide povjerenja suradujete sa svojim lijeénikom i
informirate ga o svom stanju jer to ¢e Vam on lakSe i bolije moci
pomodi.

Ne zaboravite:
glavni partner za sva pitanja

U idealnom slu¢aju, kao partnera za
razgovor trebali biste imati lije¢nika
koji poznaje cijelu povijest VasSe
bolesti. Ovu zadadu moze preuzeti
Vas obiteljski lije¢nik ili hematolog,
specijalist za krvne bolesti koji je
postavio dijagnozu Vase bolesti i koji
¢e Vas pratiti u procesu lije¢enja. O
svojoj bolesti trebali biste informirati
sve lijecnike koji Vas lijece!




Druga preporuka - ciljano postaviljajte pitanja

Dobro informiranje o Vasoj bolesti, moguc¢nostimai ciljevima lije¢enja
pridonosi tomu da se osjec¢ate sigurno i da steknete povjerenje u
lijeénika.

Bez ustru¢avanja pitajte lije¢nika ono &to zelite znati ili zamolite za
dodatno pojasnjenje ukoliko ga niste razumijeli.

Sto bolje Vas lijeénik razumije Vase Zelje i pitanja, to ¢e Vam se bolje
modci posvetiti. To posebice vrijedi za Vasa oc¢ekivanja za vrijeme
terapije. Ukoliko se pojave novi simptomi, ono sto ¢ete redi svom
lijecniku moze biti znacajno za prilagodbu terapije.

Treca preporuka - recite sto Vam je na srcu

Povjerenje raste u otvorenim razgovorima s VasSim lijeCnikom.
Kad imate osjec¢aj da lije¢nik razumije Vase Zelje i teznje, onda je
medu vama dobra ,kemija“. Medutim, ako se ne osje¢ate dobro u
razgovoru s lijeEnikom, porazgovarajte o razlozima. Recite svom
lijecniku ukoliko imate neke sumnje, kad Vam nedostaju odredene
informacije ili kad ne razumijete nesto. MozZe se dogoditi da usprkos
razgovoru ne nadete zajednicki jezik. Tada mozete odluditi hocete
li potraziti drugo misljenje i poku$ati pronaci lijecnika s kojim cete
se bolje razumijeti.

45



Pojmovnik

Akutna mijeloi¢na leukemija (AML)

Vrlo zlo¢udna bolest koju karakterizira pojava
nezrelih krvotvornih stanica u kostanoj srzi i/
ili krvi.

Citoreduktivna terapija

Terapija ¢iji je cilj smanijiti proizvodnju stanica.

Eritrociti
Crvene krvne stanice ¢ija je glavna funkcija
transport kisika.

Duboka venska tromboza (DVT)
Krvni ugrusak u nekoj veni (osim povrsinskih
potkoznih vena).

Embolija

Krvni ugrusak (tromb) se odvojio i noSen
krvotokom u potpunosti zaepi neku krvnu
Zilu (embolus).

Flebotomija
Pustanje krvi

Hematokrit
Udio svih krvnih stanica u ukupnom
volumenu krvi.

JAK2

Bjelanc¢evina (protein) koji je dio
komunikacijskog puta kojim se prenose
bioloske informacije (npr. za proizvodniju,
umnazanije i rast stanica).

Kostana srz
Krvotvorno tkivo koje ispunjava unutrasnjost
kostiju.

Kroni¢na bolest

Bolest koja je dugotrajna (gr¢. “chronikos”).
Obi¢no polako napreduje i zahtijeva
dugotrajno (doZivotno) lijecenje.

Trombociti
Krvne plocice su stanice ¢ija je glavna
funkcija zgruSavanje krvi i stvaranje tromba.

Tromb
Krvni ugrusak (zgrusana krv u krvnoj Zili).

Mijelofibroza (MF)

Kroni¢na bolest za koju je karakteristi¢no
nakupljanje ozilikastog tkiva u kostanoj srzi
i rast slezene.

Mijeloproliferativne neoplazme (MPN)
Skupina kroni¢nih bolesti (policitemija vera,
mijelofibroza, esencijalna trombocitoza i
kroni¢na mijeloi¢na leukemija)

Mutacija
Promjena genetskog materijala.

Noc¢no znojenje

Jaki valovi vrucine koji se javljaju noéu,
uzrokuju znojenje i potrebu za mijenjanjem
pidzame.

Pluéna embolija
Zacepljenje plu¢ne arterije uzrokovano
trombom.

Policitemija vera (PV)
Mijeloproliferativna bolest za koju je
karakteristicna prekomjerna proizvodnja
crvenih krvnih stanica.

Pruritus
Svrbez.

Simptom
Znak neke bolesti.

Slezena
Trbusni organ s funkcijom filtera krvi i
uzroc¢nika bolesti.

Splenomegalija
Uvecana slezena.

Srcani udar

Odumiranje tkiva sréanog misi¢a zbog
nedostatnog dotoka krvi. Obi¢no se javlja kao
posljedica potpunog zacepljenja krvne zile
koja srce opskrbljuje krvlju.

Umor (iscrpljenost)
Kroniéni osjec¢aj slabosti i umora koji
ogranicava svakodnevne aktivnosti.



BiljeSke
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