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Ett liv med en blodcancersjukdom
behover inte vara ett sémre liv,
men det dr ett annat liv dn
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For Kunskap & Livskraft!

Blodcancerférbundet &r en ideell riksorganisation till for dem berérda av
blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom. Vi bestar av lokalféreningar
med verksamhet i hela landet och representerar dussinet olika sjukdomar.
Ett av vara framsta mal &r att sprida information om de diagnoser vi som
forbund representerar. For att uppna detta syfte spelar diagnosspecifika
informationsbroschyrer sasom denna en viktig roll.

Var férhoppning &r att alla berorda av blodcancer eller annan allvarlig
blodsjukdom, narstaende samt personal inom vuxenhematologin i Sverige
har stor nytta av dessa broschyrer som tagits fram sarskilt for er. Detta med
god hjalp av ldkare, sponsorer och engagerade eldsjdlar som bidragit till att
informationen i vara uppskattade diagnosbroschyrer kunnat uppdateras.
Ert stod har varit ovarderligt.

BLODCANCERFORBUNDET

Blodcancerférbundet tar fullt ansvar fér innehdllet i denna broschyr.

Formgivning: Hello Studio
Bilder: Istock Photo & Shutterstock

Denna broschyr har tagits fram med stod av Novartis




Forord

Nar en misstanke om blodsjukdom finns eller konstateras dyker ofta
manga fragor upp hos patienten och anhoriga. Fér manga ar “elakartad
blodsjukdom” liktydigt med akut leukemi. Att det finns kroniska blod-
sjukdomar som ar behandlingsbara ar flertalet patienter inte medvetna
om. Jag brukar sdga till mina nydiagnostiserade patienter att det ar

betydligt farligare att g omkring med en oupptéckt polycytemia vera

an att ha hittat sjukdomen och pabdrjat behandling.

Nar en person drabbas av sjukdom &r behovet av information oftast
stort, sdvél hos patienten som hos anhdriga. Man kanske undrar:
Hur allvarlig ar sjukdomen? Hur kommer sjukdomen att paverka mig
och mina néarstaende? Vad finns det fér behandling och vad ar tankt
for just mig? Vad finns det for risker med sjukdomen? Vad i vardagen
paverkas av sjukdomen och behandling? Aven om dessa fragor ofta
diskuterats vid ett tidigt ldkarbesok, kan det vara svart att uppfatta
all information.

En skriftlig information &r ett komplement till den information som
ges av behandlande ldkare. Patient och nérstdende kan lasa den
tillsammans i lugn och ro. Det blir lattare att stalla fragor och ta stall-
ning till behandlingsférslag vid kommande méten med ldkare eller
sjukskoterska.

Blodcancerforbundet ger ut ett antal informationsskrifter om olika
blod- och blodcancersjukdomar pa ett lattbegripligt sprak. Dessa
skrifter ar ett utmarkt exempel pa det goda samarbete som utvecklats
mellan lakare och Blodcancerférbundet.

Bjorn Andréasson

Overldkare, Docent
Uddevalla sjukhus, Hematologsektionen

Innehall
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Nar blodet blir sjukt

Begreppet "blodcancer” anvands ofta
som ett samlingsnamn for ett flertal
olika cancersjukdomar i blod, ben-
marg eller lymfkortlar. Uppemot 5 000
personer insjuknar arligen i ndgon av
de diagnoser som Blodcancerforbundet
foretrader, som omfattar alla blod- och
blodcancersjukdomar.

En blodsjukdom ar en sjukdom i blodet
eller i de organ som bildar blodkroppar,
det vill sdga benmargen och lymfkort-
larna. Generellt kan blodsjukdomar
delas in i tre huvudgrupper: cancer-
sjukdomar, koaguleringssjukdomar och
blodbrist. En blodsjukdom kan antingen
vara medfédd eller utvecklas senare i
livet och dartill vara antingen godartad
eller elakartad. Sjukdomsbilden och
behov av behandling kan variera stort
beroende pa vilken blodsjukdom det
ror sig om. Ofta ar de bakomliggande
orsakerna till blodsjukdom okdnda men
manga av de som drabbas ar aldre.

PCV star for
Polycytemia vera
och forkortas
vanligen PV.

Polycytemia Vera

Benmargen ar den finmaskiga, porosa,
vavnaden i det inre av skelettets ben.
Alla typer av blodceller bildas i ben-
margen. Hos yngre personer finns
blodproducerande marg i hela skelettet,
medan blodproduktionen koncentreras
till framforallt backenet, brostbenet och
kotorna ju dldre man blir. Benmargen
fungerar som en noggrant kontrollerad
fabrik for bildning av alla tre huvud-
grupper av blodceller:

@ Rodda blodkroppar (erytrocyter)
innehaller dggvitedmnet hemo-
globin och ansvarar for transporten
av syre till kroppens alla vavnader.
Bildningen av réda blodkroppar
stimuleras av hormonet erytropoetin
och dr bland annat beroende av
tillgang pa jarn och vitaminer.

Vita blodkroppar (leukocyter) finns i
tre huvudtyper; granulocyter, lymf-
ocyter och monocyter. Var och en av
dessa celltyper spelar en viktig roll i
bekdmpandet av infektioner.

Blodplattar (trombocyter) behovs for
att blodet ska kunna levra sig (koagu-
lera) och forhindra blédningar.

Bildandet, tillvaxt och utmognad av nor-
mala blodceller &r omsorgsfullt reglerade
funktioner. Blodceller tillverkas allt efter
behov, med syfte att uppratthalla god
halsa och tillfredsstallande kropps-
funktioner. Det staller stora krav pa
benmargen som ansvarar for bildande
av miljontals blodceller per sekund.

Olika slags blodceller hdarstammar fran
gemensamma stamceller eller moder-
celler som har férmagan att tillverka
olika celltyper i successivt mognande
stadier till vdlfungerande blodceller.
Benmargens produktion &dr hos den
friska manniskan i harmonisk balans
och tillverkningen varierar beroende
pa efterfragan. Vid 6kad efterfragan
pa syresatt blod, till exempel vid vistelse
pa hog hojd, svarar benmédrgen med

att producera extra mycket roda blod-
kroppar - detta &r en helt normal reaktion
och motsvarande sker exempelvis vid en
infektion da behovet av vita blodkroppar
okar.

Vid Polycytemia vera (forkortas vanligen
PV eller ibland PCV) &r den normala
kontrollen satt ur spel eftersom en del
av benmargens stamceller &r felpro-
grammerade. Benmdrgen producerar
en stor och okontrollerad méngd av
framst roda blodkroppar, men ofta dven
vita blodkroppar och blodplattar. PV
drabbar framférallt dldre manniskor och
genomsnittspatienten ar cirka 70 ar vid
diagnos. Ungefar 200 personer insjuknar
arligen i Sverige.




Diagnos

PV rdknas till tumorsjukdomarna, efter-
som de onormala blodcellerna férokar
sig pa friska blodcellers bekostnad

och inte respekterar normala kontroll-
mekanismer. Vi lar vi oss mer och mer
om orsakerna till den sjukliga forand-
ringen. P3 senare ar har man upptackt
att mutationer i en gen som kallas JAK 2
ar padrivande for blodbildningen och
sker ofta vid PV.

Upptackten av dessa mutationer i
blodet ar till stor hjdlp vid diagnostik
av sjukdomen. Mutationerna finns
ocksa hos nérbeslaktade blodsjuk-
domar, dock inte hos friska manniskor.

Dessa mutationer ar man inte fodd
med utan de har uppstatt under livets
gang. PV rdaknas inte som arftlig dven
om man kan se en minimal riskkning for
barn och syskon att utveckla sjukdomen.

PV raknas inte som
arftlig dven om man kan
se en minimal riskdkning

for barn och syskon att
utveckla sjukdomen.

Vilka symptom kan Polycytemia
Vera ge?

Rodnad och kldda

Den stora produktionen av blodceller
resulterar i 6kad blodvolym och blod-
overfyllnad i organ, slemhinnor och
hud. | sin mest uttalade form visar

sig PV i rodnad ansiktsfarg, roda 6gon-
vitor och besvarlig klada, speciellt vid
varmbad.

Obehag i magen

Man kan kdnna ett obehag i buken av
svullen lever/mjalte eller 6kad mangd
magsyra, med magkatarr och magsar
som foljd.

Férhojt blodtryck
Blodtrycket &r ofta forhojt.

Férsdmrad blodcirkulation

Onormal trétthet, yrsel, dgonflimmer
och stickningar i fingrar och tar kan vara
tecken pa férsamrad blodcirkulation i
sma blodkarl till foljd av sjukdomen.

Okad risk fér blodproppar

Den 6kade risken beror bade pa grund
av den 6kade blodcellsmangden och
Okad aktivitet i det system som normalt
skall skota blodstillning dér vita blod-
kroppar och blodplattar ingar. Riskerna
géller bade for karl som for blodet till
och fran hjartat (vener och artarer).
Savél ytliga som djupa blodproppar

i vensystemet kan férekomma. Aven

okad risk for proppar som kan ge
cirkulationsstorning i hjartats kranskarl,
artdrer till extremiteter och hjdrnans
karl finns.

Okad risk fér blédning

Paradoxalt nog kan dven risk for blod-
ningar vara 6kad hos patienter med PV,
speciellt vid mycket hoga blodplatts-
nivaer. Den 6kade blodéverfyllnaden i
vavnaderna, kombinerad med blod-
plattarnas avvikande beteende, bidrar
hos vissa patienter till en 6kad risk for till
exempel blédning i magtarmsystemets
slemhinna och nasblédningar.



Hur stélls diagnosen
Polycytemia vera?

Misstanke om sjukdom far man utifran
ett vanligt blodprov om blodvardet ar
onormalt hogt, framfoérallt med hdansyn
till andelen blodkroppar i blodet (EVF).
Om dessutom antalet trombocyter
och vita blodkroppar ar 6kade i antal
forstarks misstanken.

Ett benmargsprov kan ge vardefulla
upplysningar. Nar sjukdomen ar ut-
talad forsvinner mycket av fettet fran
benmargen och ersatts av den 6kade
mangden blodceller. Ibland finns en
bindvavsokning i benmargen som kan
ge prognostisk information.

En klart forstorad mjalte eller lever kan
oftast kannas utifran. Vid osakerhet kan
ultraljudsundersdkning, datortomografi
eller annan rontgenundersdkning
anvandas for att bestamma storlek

pa mjalte och lever — organ som kan
vara forstorade vid PV.

Misstanke om
sjukdom far man utifran
ett vanligt blodprov
om blodvardet ar
onormalt hogt.

Ett blodprov kan ge upplysning om
mangden erytropoetin (ett protein-
hormon som stimulerar erytroida
stamceller i benmdrgen att utvecklas
och differentieras). Ett lagt varde i
kombination med 6kad bildning av
roda blodkroppar, ar ett starkt stod for
diagnosen PV. Orsaken till den laga
erytropoetinnivan dr att blodbildningen
vid PV klarar sig utan denna hormon-
stimulans, som friska celler behover.
Mutation av JAK 2 v617f kan identifieras
i blodprov hos mer d@n 95% av patienter
med PV. Ytterligare ett par procent av
patienterna kan ha annan mutation i
JAK 2-genen, vilket lamnar endast ett
fatal patienter utan pavisbar mutation.

Metoder for diagnos

® Blodprov for analys av blodvérde, trombocytvérde
och vita blodkroppar

® Benmargsprov
® Undersokning av mjdlte och lever
® Matning av halten erytropoetin i blod

® Analys av genmutation av JAK 2 i blodprov




Metoder & behandlingar

Malet med behandlingen ar att “stélla
in” blodvardena sa bra som majligt och
fa dem att ligga

kvar pa en normal

niva. Noggrann

behandling ar viktig Noggrann

for att dstadkomma
symptomlindring
och minska risken
for komplikationer.
Det finns flera satt
att fa kontroll éver
blodproduktionen.
Vid val av den
lampligaste behandlingen tas hadnsyn till
sjukdomens yttringar, patientens alder
och eventuella andra sjukdomar. Skriv
garna ned eventuella fragor, att ta med

i dialog med din lakare eller kontakt-
sjukskoterska.

Blodtappning

Regelbundna blodtappningar kan vara
ett bra alternativ for att halla blodvardet
vid eller under den niva man onskar.

| de flesta fall laggs malvérde for EVF

pa under 0,45 (dvs blodkroppsande-

len skall vara under 45% av den totala
blodmangden). Vid varje aderlatnings-
tillfalle tappar man vanligen av 400-500
milliliter blod och patienten far nagot
att dricka. Aterkommande blodprovs-
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tagningar ger en fingervisning om

hur tdta blodtappningarna behover
vara. Mangden réda
blodkroppar kan hallas
under kontroll pa detta
satt, men inte trombocyter

behandling ar viktig for och vita blodkroppar.
att dastadkomma symptom- )
lindring och minska risken Acetylsalicylsyra

for komplikationer.

Acetylsalicylsyra i lag
dos (Iakemedlet Trom-
byl) har visat sig minska
risken for blodproppar
vid PV. | speciella situ-
ationer kan andra proppférebyggande
alternativ vara aktuella, exempelvis vid
samtidig hjartrytmrubbning, konstaterad
propp eller allergi mot acetylsalicylsyra.
Forsiktighet tillrades om patienten

haft blédande magsar eller visat andra
tecken pa 6kad blédningsbendgenhet.

Du har enligt Patientlagen (2014:821) ratt att fa information om:
® De metoder som finns fér undersékning, vard och behandling
® Det forvantade vard- och behandlingsférloppet

Vasentliga risker for komplikationer och biverkningar,

Eftervard och metoder for att férebygga sjukdom eller skada.

Méjligheten att vdlja behandlingsalternativ




Cellhammande behandling

Om sjukdomen kraver en generell
hamning av blodproduktionen, anvands
cellhdmmande behandling. Hydroxyurea,
som tas i kapselform kontinuerligt, ar
den vanligast anvanda medicinen.

Interferon ar en substans som normalt
finns i kroppen men kan ocksa ges

som lakemedel. Interferon, som ges

i injektionsform under huden, &r ett
behandlingsalternativ till yngre patienter.

Ytterligare behandlingar finns att tillga
och kan vara aktuella i speciella situa-
tioner. Aven kombinationer av flera
medel kan bli aktuellt.

Biverkningar

Hydroxyurea dampar blodbildningen
och bromsar produktionen av saval
réda som vita blodkroppar och blod-
plattar. Biverkningar av behandlingen
ar relativt fa men oro i magen, med
visst illamdende, férekommer nér
behandling inleds. Sar i munslemhinna
och hudbiverkningar ar ovanligt, men
om sadan biverkan dyker upp kan det
finnas anledning att byta behandling.

Effekten pa blodbildningen &r ofta god av
Interferon. De vanligaste biverkningarna
ar trotthet, influensakansla och ibland
nedstamdhet.

Eftersom PV &r en riskfaktor for hjart-
och karlsjukdom ar det viktigt att man

i mojligaste man undviker ytterligare
riskfaktorer. Man ska alltsa avsta fran
rokning och skaffa sig sunda kost- och
motionsvanor. En kost som ér allsidigt
sammansatt, fiberrik och fettbalanserad
kan i allmdnhet rekommenderas.

Behandling:

® Malet ar att normalisera
blodvardena

Upprepade blodtappningar

Behandling med cytostatika
= cellhdmmande ldkemedel,
det vanligaste hydroxyurea

Interferon till yngre patienter

Uppfdljning

Det ar viktigt att sta under livslang kon-
troll hos sin lakare. Sjukdomen kan med
tiden andra karaktar och behandlingen
kan behdva 6kas, minskas eller andras
pa annat satt. Om man behandlas med
blodtappningar ger upprepade blod-
vardesbestamningar upplysningar om
ndr ndsta blodtappning ar lamplig.

Hur ofta man behover tappas ar mycket
individuellt och maste provas fram.

| borjan, efter diagnos, behodvs ofta en
serie tappningar for att komma ner till
malvarde for EVF. Tappningsbehovet

blir darefter oftast glesare och ibland
behovs inga tappningar alls, speciellt
om samtidig behandling med cell-
hammande medel ges. Benmargsprov
behover inte tas regelbundet men kan
ge vardefulla upplysningar om behand-
lingen inte fungerar tillfredsstallande
eller om rutinkontrollerna antyder att
sjukdomen andrat karaktar.

Behandling med blodtappning innebar
att kroppens forrad av jarn minskas, for
att darigenom minska blodbildningen.
Jarnmedicinering bér normalt undvikas.




| vissa situationer kan jarn bli aktuellt
men da maste patientens behandlande
Iékare informeras om detta och oftast
behovs tatare provtagning.

En vdlbehandlad och val uppfoljd
patient bér kunna rakna med en i det
narmaste normal livslangd, om inte
sjukdomen hunnit ge nagon svar kom-
plikation innan behandling pabdrjats.
Det hdnder, men ar mycket ovanligt, att
patienter med PV utvecklar myelofibros
eller leukemi.

Det ar viktigt att diabetes, hogt blod-
tryck, hoga blodfetter och annan under-
liggande sjukdom behandlas parallellt
med blodsjukdomen. Detta kan ofta ske
pa vardcentral. Det dr ocksa viktigt att
patienten berdttar om sin PV-diagnos
for andra vardgivare och vilken behand-

ling som ges, exempelvis vid tandldkar-
besok eller kontakt med andra kliniker.
Om en operation planeras (till exempel
hoftprotes) ar det mycket viktigt att
blodvardena ar vélinstéllda i god tid fére
operationen for att minska risken for
blodproppar.

Rehabilitering

Det nationella vardprogrammet anger
att "alla patienter med cancer bor
erbjudas cancerrehabilitering under
hela vardprocessen” och behovet ska
utredas, anges och uppdateras i din
vardplan. Rehabilitering kan innebéra
manga olika saker, liksom behoven
kan variera mellan olika individer.
Kontaktsjukskoterskan kan hjdlpa dig
att hitta ratt stod, lyssna pa dina egna
forslag och ge stodsamtal vid behov.

Stod for dig som ar drabbad

Blodcancerforbundets hemsida rymmer
mycket information om de olika hema-
tologiska sjukdomarna, stodverksamhet
och informationstréffar. Vi delar ocksa
nyheter om vara projekt, temadagar och
intressant forskning via sociala medier.

Tips pa anvandbara kallor

Ibland kan det vara vardefullt att ta del av
andras resor och tankar. Det kan du géra
via bland annat Blodcancerférbundets
sida Min historia, dar medlemmar far
beratta om sina egna upplevelser.

CANCERCENTRUMS STODMATERIAL RIKTAT TILL NARSTAENDE
https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/

narstaendestod/vagledning-for-narstaende/

1177 VARDGUIDENS RAD OCH STOD VID CANCER
https://www.1177 se/sjukdomar--besvar/cancer/rad-och-stod-vid-cancer/

1177 VARDGUIDENS INFORMATION OM PV

https://www.1177 se/Stockholm/sjukdomar--besvar/hjarta-och-blodkarl/blodsjuk-
domar/polycytemi--for-manga-roda-blodkroppar-i-blodet/

CANCERFONDENS CANCERLINJE SOM KAN GE STOD OCH RAD
https://www.cancerfonden.se/rad-och-stod/cancerlinjen



https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/ narstaendestod/vagledning-for-narstaende/
https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/ narstaendestod/vagledning-for-narstaende/
https://www.1177.se/sjukdomar--besvar/cancer/rad-och-stod-vid-cancer/ 
https://www.cancerfonden.se/rad-och-stod/cancerlinjen

Hur blir jag medlem?

Du blir medlem i Blodcancerférbundet genom intrade i en av vara drygt
femton lokala féreningsverksamheter. Priset for medlemskap ar 100-250 kr
beroende pa lokalférening och typen av medlemskap. Det finns manga satt
att bli medlem i nagon av Blodcancerférbundets féreningar, till exempel
genom att:

GA IN PA www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem
och fylla i webbformuldret pa sidan

RINGA FORBUNDSKANSLIET PA 08-546 40 540 (vardagar mellan 09.00-12.00)

SKICKA EN E-POST TILL info@blodcancerforbundet.se. Ange namn, adress,
fodelsedatum, e-postadress, telefonnummer samt diagnos. Skriv ocksa om
det galler medlemskap som patient, anhorig eller stodjande

FYLLA | SVARSPOSTTALONGEN pa ndsta sida i denna broschyr och skicka den
kostnadsfritt till forbundskansliet.

BLODCANCERFORBUNDET

ADRESS: Hamngatan 15B, 172 66 Sundbyberg
TEL: 08-546 40 540

MAIL: info@blodcancerforbundet.se
HEMSIDA: www.blodcancerforbundet.se

Folj oss gdrna pa

FACEBOOK: www.facebook.com/blodcancerforbundet

TWITTER: www.twitter.com/BCF_1982

INSTAGRAM: www.instagram.com/blodcancerforbundet1982

LINKEDIN: www.linkedin.com/company/the-swedish-blood-cancer-association

Mer information - lankar

WEBBSIDA: www.blodcancerforbundet.se/att_leva_med_blodcancer
STODPERSON: www.blodcancerforbundet.se/stodperson

VAR APP: www.blodcancerforbundet.se/appen_blodcancerstodet

16

Medlemskap

Fyll i talongen nedan for att ansluta dig till Blodcancerférbundet
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Blodcancerforbundet

Ett liv med blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom behover inte
vara ett samre liv, men det &r ett annat liv an det du hade innan. Och i den
har nya vardagen kan det vara skont att veta att du inte ar ensam. Att vi
ar fler i samma situation som vill hjdlpa varandra i bade goda och svara
stunder. Det ar ocksa darfor Blodcancerforbundet finns. Vi vet att ensam
inte ar stark men tillsammans kan vi paverka. Vi kan bidra till forskning,

vi kan sprida kunskap och vi kan framforallt stétta varandra.

Hos oss far medlemmar majlighet att métas for att utbyta erfarenheter,
ge varandra vardefullt stéd och rad samt ldra sig mer om hur man battre
handskas med sin sjukdom. Vi arrangerar medlemsdagar med informativa
forelasningar, formedlar kunskap via webb och filmer, ger ut diagnos
specifika informationsbroschyrer, har en egen medlemstidning och
erbjuder stod i form av stodpersoner med egen erfarenhet av sjukdom.

Blodcancerforbundet ansvarar dven for den ideella insamlingsstiftelsen
Blodcancerfonden som varje ar delar ut pengar till forskning, omvard-
nadsprojekt och utbildning av sjukvardspersonal. Vi ar slutligen ocksa
intressepolitiskt aktiva och arbetar dedikerat for att lyfta din rést som
berdrd av de sjukdomar vi representerar gentemot varden, politiker,
myndigheter och andra aktérer inom halso- och sjukvarden.

Vifinns hér férdig  och dina ndrstaende

BLODCANCERFORBUNDET
Hamngatan 15 B, 172 66 Sundbyberg
08-546 40 540
info@blodcancerforbundet.se
www.blodcancerforbundet.se


www.blodcancerforbundet.se
mailto:info@blodcancerforbundet.se



