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Den
Erkrankten
starken -
und stark
bleiben!

Liebe Leserin, lieber Leser,

die Diagnose Polycythaemia vera trifft auch Sie als
Angehorigen. Der Alltag und die Zukunft erscheinen
in neuem Licht, viele Fragen tauchen auf, neue Ant-
worten und praktische Losungen missen gefunden
werden.

Diese Broschiure soll Ihnen erste Antworten liefern —
sowohl zur Erkrankung wie auch zum Umgang mit
Ihrem Angehdrigen, aber auch zu lhrem Umgang mit
sich selbst. Nicht nur helfen, sondern auch Hilfe su-
chen und annehmen ist hier eine der Empfehlungen.

Das Wissen uber die Erkrankung hilft Innen, mit
klaren Vorstellungen an die Situation heranzugehen.
Wenn Sie die moglichen Auswirkungen der Erkran-
kung kennen und einen Uberblick (iber die Therapie-
moglichkeiten haben, konnen Sie lhren Angehorigen
besser verstehen und bei seinen Entscheidungen
unterstiitzen. Deshalb haben wir fiir Sie im ersten Teil
der Broschire die wichtigsten Aspekte von Erkran-
kung, Symptomen und Therapie zusammengestellt.

Hilfreich ist auch, wenn Sie Ihren Angehdrigen zum
Arzt begleiten oder selbst ein Gesprach fiihren, um
Ihre eigenen offenen Fragen zu klaren. Sprechen
Sie mit dem behandelnden Arzt, lassen Sie sich die
Behandlung erklaren, und scheuen Sie sich nicht
nachzufragen.

Je besser Sie verstehen, was maglich ist und was
nicht, desto eher werden Sie belastende Zweifel
beseitigen konnen. In diesem Sinne kann manchmal
auch eine zweite Arzt-Meinung sehr nitzlich sein.

Die gute Kommunikation mit lhrem Angehdérigen ist ein
weiteres Thema der folgenden Seiten. So finden Sie
auch ein paar Gedanken dazu, wie Sie sich selbst et-
was Gutes tun konnen.

Vergessen Sie nicht, wie viele Hilfestellungen es gibt -
Facharzte, Krankenkassen, Psychologen... Und Patien-
tenselbsthilfegruppen bieten auch Angehdorigen die
Moglichkeit, Erfahrungen auszutauschen.

Wir wiinschen lhnen eine anregende Lektlire
und alles Gute.



Die Erkrankung

Die Polycythaemia vera
hat viele Gesichter

Polycythaemia vera:
seltene Erkrankung des Knochenmarks

Bei einem Ihnen nahestehenden Menschen ist die
Krankheit Polycythaemia vera (PV) festgestellt
worden. Polycythaemia vera ist eine seltene Art
von chronischem Blutkrebs, bei dem die Bildung
von neuen Blutzellen im Knochenmark gestort ist.

Die Erkrankung Polycythaemia vera fiihrt dazu, dass
im Knochenmark zu viele Blutzellen gebildet werden.
Betroffen sind alle Blutzellarten: rote und weiBe Blut-
korperchen sowie Blutplattchen. Vor allem die roten
Blutkérperchen sind von der Uberproduktion betroffen
und lassen das Blut dickfllissiger werden. Aber auch
die Anzahl anderer Blutzellen kann erhéht sein!

Wie verlauft die PV?

Die erste oder chronische Phase der Erkrankung kann
bis zu 20 Jahre dauern. In diesem friihen Stadium
fuhlen sich manche Patienten nahezu beschwerdefrei.
Vielleicht spurt Ihr Angehoriger jedoch schon

erste Symptome wie starke Miidigkeit. Da die Uber-
produktion der Blutzellen ansteigen kann, wachst auch
das Risiko von Thrombosen'4, Herzinfarkt und Schlag-
anfall.

Sogenannte Zytokine - Botenstoffe im Immunsystem
- kdnnen spéter in dieser Phase vermehrt Symptome
ausldsen. Heftiger Juckreiz und starke Mudigkeit mit
Verlust der Leistungsfahigkeit sind die haufigsten Be-
schwerden. Bei friihzeitiger Diagnose einer Polycyt-
haemia vera kann der behandelnde Arzt sowohl die
Blutzellen-Uberproduktion wie auch die Symptome
therapeutisch gut beeinflussen und die Erkrankung
stabil halten.

Die Spatphase -
weniger Blutzellen und MilzvergroBerung

Das Risiko fiir Komplikationen wie z.B. einen Herz-
infarkt oder Schlaganfall steigt weiter an. Bedingt
durch die Zytokine, konnen auch die Symptome
massiver werden und z.B. Midigkeit, Juckreiz,
Konzentrationsstérungen und Schmerzen auftreten.

In der Spatphase wird aus der Blutzellen-Uberpro-
duktion eine Unterproduktion’: Das Knochenmark
verfasert?® und kann immer weniger neue Blutzellen
bilden. Da die Blutzellen auch fir die Immunabwehr
(weiBe Blutkdrperchen) und Blutgerinnung (Blutplatt-
chen) sorgen, wird lhr Angehdriger fiir Infekte und die
Blutungsneigung anfalliger. Auch die roten Blutkorper-
chen werden immer weniger, wodurch es zur Blut-
armut (An&mie) kommen kann. Die Leistungsfahigkeit
kann somit abnehmen.

In dieser Phase ibernehmen Leber und Milz die Funk-
tion der Blutzellenbildung. Vor allem die Milz kann
dann groBer werden (sog. Splenomegalie)*, was zu
Schmerzen im Oberbauch oder einem friihen
Sattigungsgeflihl fuihren kann.
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Die Erkrankung

Was die PV gefahrlich macht

Was die PV so bedrohlich macht, ist, dass sie unbe-
handelt einen Herzinfarkt, Schlaganfall, Thrombosen'
oder eine Lungenembolie auslésen kann. Der Grund
ist, dass das Blut dicker und zahflissiger wird, weil es
immer mehr rote Blutkérperchen und damit feste Be-
standteile enthalt. Den Anteil dieser festen Bestand-
teile am Blutvolumen nennt man Hamatokrit.

Der Hamatokrit im Blut sollte 45% nicht tiberschreiten,
denn dariber ist die Gefahr der Bildung von Blutge-
rinnseln stark erhoht! Deshalb zielt die PV-Therapie
vor allem auf Senkung des Hamatokrit - z.B. durch
Aderlass!

Was Sie tun konnen

Die Kontrolltermine unterstiitzen!

« Die Kontrolle des Hamatokrit ist von groBer Bedeutung - nur so kann der Arzt auf die
Risiken eines zu hohen Werts rechtzeitig reagieren und eventuell weitere MaBnahmen
zur Senkung einleiten. Motivieren Sie deshalb lhren Angehorigen bei der
Wahrnehmung der Kontrolltermine und anderer arztlicher MaBnahmen, und begleiten
Sie ihn gegebenenfalls auch zu Terminen.

Sehr sinnvoll ist es auch, wenn Sie mit auf eventuelle Symptome achten, z.B. auf
chronische Miidigkeit und Juckreiz. Diese und andere Symptome kann Ihr Angehériger
mit Hilfe des anerkannten MPN10 Symptomerfassungsbogens® und des MPN Trackers
ermitteln und dem Arzt mitteilen.

Zur genauen Bestimmung der MilzgroBe sollte der Arzt einmal im Jahr eine
Ultraschalluntersuchung des Bauches durchfiihren. Eine eventuelle VergroBerung
kann auch ertastet werden. Die mdglichst friihe Behandlung der MilzvergréBerung
ist wichtig!




Die Erkrankung

Weitere
mogliche
Symptome
der PV: Haut-
beschwerden

Was Sie tun konnen

Ermuntern Sie lhren Angehorigen, moglichst
einmal im Monat einen griindlichen Hautcheck
zu machen! Dabei sollte auf folgende
Veranderungen geachtet werden:

Ihr Angehoriger sollte bei einer Polycythaemia vera Gibt es offene Stellen an der Haut?
besonders auch auf mogliche Veranderungen der

Haut achten. Hier kdnnen sowohl krankheitsbedingt Gibt es z.B. an den Unterschenkeln
wie auch therapiebedingt Probleme auftreten: trockene oder schuppende Haut?

Ist die Haut lichtempfindlicher als friiher?
Krankheitsbedingte Probleme

Diese werden von der Krankheit selbst verursacht. Gibt es Hautrétungen?

Hierzu zahlen der schon erwahnte Juckreiz (Pruritus)

vor allem auch nach dem Baden/Duschen oder auch Sind auffallige oder sich verandernde

eine schmerzhafte Rotung der Haut. Leberflecke oder Muttermale zu bemerken?

Gibt es andere beunruhigende
Therapiebedingte Probleme Verénderungen an Haut oder Haaren?
Therapiebedingt heiBt, dass die Probleme im Zu-
sammenhang mit der Behandlung durch Hydroxyurea
stehen, mit der die PV oft behandelt wird. Hier sind
die Hauttrockenheit zu nennen und sogenannte akti- Bereits ein ,Ja“ ist ein Grund, dass lhr
nische Keratosen - tastbare Hautrauheiten, die eine Angehoriger moglichst bald mit dem
Vorstufe von weiBem Hautkrebs sind. Auch GefaBent- Hamatologen dariiber spricht.
ziindungen konnen auftreten - stecknadelkopfgroBe
Einblutungen meist zuerst an den Beinen.

Beingeschwiire (Ulzerationen)

Ulzerationen kénnen krankheits- oder therapiebedingt
sein. Sie treten als schmerzhaftes, entziindlich geréte-
tes Loch in der Haut auf.
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Die
Therapieziele
bei der
Polycythaemia
vera

Therapieziele:
Kontrolle von Blutwerten und Symptomen

Die Polycythaemia vera ist heute gut behandelbar.
Bei regelmaBiger Kontrolle der Blutwerte und ent-
sprechenden MaBnahmen zu ihrer Regulierung kann
der Patient eine normale Lebenserwartung haben.®

In der Therapie lhres Angehdrigen spielen verschiede-
ne Therapieziele eine Rolle' - auch die Lebensqualitat
zahlt:

1. Die Risiken vermeiden durch
Hamatokrit-Kontrolle

Als Hamatokrit wird der Anteil an festen Bestandteilen
im Blut bezeichnet (die roten Blutkérperchen).
Verschiedene MaBnahmen dienen der Senkung des
Hamatokrit-Werts, der nicht tiber 45% liegen sollte:

« regelmaBiger Aderlass

 Interferon-alpha (IFN-a) zur Senkung der Anzahl
der Blutzellen. Das Medikament hemmt ebenfalls
die Teilung der blutbildenden Zellen im Knochen-
mark

« milde Chemotherapie mit Zytostatika wie Hydro-
xyurea, um die unkontrollierte Neubildung von
Blutzellen einzuschranken

- zielgerichtete Therapien, zum Beispiel JAK-
Hemmer - Medikamente, die gezielt Signale in
den Zellen hemmen

Therapie

2. Die begleitenden Symptome lindern

Die PV kann Ihren Angehorigen mit krankheitsbeding-
ten Symptomen belasten, die seine Lebensqualitat
stark einschranken. Haufig sind vor allem die Fatigue,
eine exzessive Mudigkeit oder heftiger Juckreiz (Pruri-
tus), aber auch Konzentrationsstérungen, Schlaflosig-
keit, Inaktivitat, Bauchbeschwerden, Nachtschweil,
Knochenschmerzen oder Fieber. Achten Sie mit auf
diese Anzeichen - sie werden oft nicht als krankheits-
bedingt erkannt und deshalb nicht behandelt. Es gibt
jedoch die Moglichkeit der gut wirksamen Behandlung.
Dazu muss der Arzt allerdings liber die Symptome
informiert werden!

3.Dem Ubergang in eine Folgeerkrankung
vorbeugen

Die PV kann in der Spatphase in eine Myelofibrose
(MF)7 oder in eine akute myeloische Leukamie (AML)
Ubergehen.? Eine regelmaBige Kontrolle und Einstel-
lung des Hamatokrit-Werts und bei Bedarf eine An-
passung entsprechender therapeutischer MaBnahmen
sollen diese Verschlechterung verhindern.
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Kommunikation

Verstandnis
braucht
offenen
Austausch

Probleme benennen -
Lésungen erkennen!

Ebenso wie lhr erkrankter Angehdriger stehen Sie mit
der Diagnose Polycythaemia vera vor vielen neuen
Herausforderungen. Die Erkrankung muss ja sowohl
praktisch bewaltigt wie auch innerlich verarbeitet wer-
den. Vielschichtige Belastungen kénnen einen Einfluss
auf Stimmung und Verhalten sowohl bei lhnen als auch
beim betroffenen Patienten haben - und so lhren Um-
gang miteinander belasten.

Es ist deshalb wichtig, die durch die Krankheit verur-
sachten Probleme ebenso anzusprechen wie die ge-
genseitigen Erwartungen, Wiinsche und Bedlirfnisse.
Nur wenn man die Dinge konkret benennt, kann man
gemeinsam eine Lésung ansteuern. Manche Probleme
werden Uberhaupt erst durch ein Gesprach bewusst.
Gerade die Angste und Sorgen sollte man offen an-
sprechen.

Wichtig ist es auch, den Erkrankten bei Ihren Ent-
scheidungen zu beteiligen. Niemand mdéchte sich ger-
ne fremdbestimmen lassen. Fragen Sie deshalb, wo
und wie weit lhre Unterstutzung gewiinscht ist. Bei all
Ihrem Engagement ist es entscheidend, dass Sie die
Grenzen des Patienten respektieren — und ihm auch
Auszeiten zugestehen.

Alles eine Frage der Einstellung -
nur welcher?

Die Art und Weise, wie der Einzelne versucht, eine
schwierige Situation zu bewaéltigen, wird auch als
Coping bezeichnet.

Patienten kénnen ihr Coping aktiv mit einer kampferi-
schen Grundeinstellung gestalten. Dies kann z.B. so
aussehen, dass sie

« von sich aus nach Informationen und sozialer
Unterstlitzung suchen

sich durch verschiedene Aktivitaten bewusst
dagegen schiitzen, standig Uber ihre Krankheit
nachzudenken.

Es gibt auch Patienten, die sich bewusst passiv verhal-
ten (,passives Coping"). Sie ziehen sich z.B. aus der
Gemeinschaft zuriick oder nehmen eine angstliche
oder fatalistische Grundhaltung ein. Diese Form des
Copings wird sich eher unglinstig auf das seelische
Befinden und damit auch die Lebensqualitat auswir-
ken.

Ihr Verstandnis der Grundeinstellung lhres Angeho-
rigen hilft lhnen, sein Verhalten besser zu verstehen
und gezielter zu reagieren.
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Zweil besondere

Kommunikation

Gesprachsthemen -

in Kurze

Da Sie die Belange lhres Angehorigen auch in der
Kommunikation mit Arzten unterstiitzen kdnnen, ist es
sinnvoll, wenn Sie seine Rechte als Patient kennen
(geregelt im Patientenrechtegesetz).

Zu diesen zahlt eine verstandliche Information und
Aufklarung Uber Diagnose und Behandlungen durch
die Arzte. Sollten Zweifel bestehen, kann eine zweite
Meinung eingeholt werden. Auch die Einsicht in die
Patientenakte ist vorgesehen. Die Selbstbestimmung
des Patienten ist ein weiteres wichtiges Recht.

Ein wichtiges Thema sind auch sogenannte komple-
mentére Behandlungsmethoden, die nicht der Schulme-
dizin entsprechen. Die Wirksamkeit dieser ,alternati-
ven“ Methoden ist umstritten. Priifen Sie diese kritisch
und holen Sie wissenschaftliche Meinungen dazu ein,
falls lnr Angehoriger diese Methoden thematisiert.
Wenn komplementare Behandlungsmethoden ergénzt
werden, sollte dies arztlich abgestimmt sein und Klar-
heit Uber mdgliche Neben- oder Wechselwirkungen
bestehen.

Was gute Gesprache brauchen

Bei der Kommunikation zahlt nicht nur, dass liberhaupt
gesprochen wird, um die Bedirfnisse und Erwartun-
gen zu klaren oder gemeinsam die nachsten Schritte
zu planen. Um ein gutes Gesprach zu flihren, konnen
Sie auch folgende Punkte beriicksichtigen:

Die Gesprachsatmosphare
Eine entspannte Umgebung, in der Sie sich beide
wohlfiihlen, erleichtert eine offene Aussprache.

Der Zeitpunkt

Fihren Sie wichtige Gesprache moglichst zeitnah -
aber berucksichtigen Sie auch die Faktoren Belastung
und Stress, die Ihr Gesprach nicht beeintrachtigen
sollten!

Die Themen

Therapieméglichkeiten, Symptome, Angste, Erwar-
tungen - greifen Sie ein ganz konkretes Thema auf,
damit das Gesprach auch ein Ergebnis haben kann.
Manchmal erleichtert es allerdings auch, tiberhaupt
gesprochen zu haben.

Der Respekt

Versuchen Sie, gut zuzuhdren - denn es geht darum,
erst einmal die gegenseitigen Bedurfnisse besser zu
verstehen und auch einmal eine andere Sichtweise zur
Kenntnis zu nehmen.

Wichtig auch: AuBern Sie Vorschlage und Ideen, statt
Vorschriften zu machen.
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Unterstlitzung

Auch
Helfer

brauchen
Hilfe

Kraftinvestieren — und erneuern

Als Angehdriger eines Menschen mit PV erleben Sie
eine intensive Einbindung in dessen Leben - Sie wer-
den an vielen Sorgen und Problemen teilhaben und
helfen, die Herausforderungen zu bewaltigen. Auch
werden Sie im Alltag mdglicherweise neue Aufgaben
Ubernehmen.

Fir dieses Engagement bendtigen Sie Energie, Gelas-
senheit und Geduld. Die Kréfte, die Sie dafiir benéti-
gen, missen Sie jedoch auch wieder erneuern. Stellen
Sie keine zu hohen Anforderungen an sich selbst.

Achten Sie auch auf sich selbst

Nehmen Sie sich geniigend Zeit, um die eigenen Re-
serven zu erneuern und wieder aufzutanken. Wer sich
ohne entsprechende Auszeiten und ohne Ausgleich
nur verausgabt, l[auft Gefahr, in einen Erschépfungszu-
stand oder ein Stimmungstief zu geraten. Achten Sie
deshalb besonders auf erste Warnsignale wie Schlaf-
schwierigkeiten oder Lustlosigkeit. Uberforderung und
das Geflhl von Machtlosigkeit konnen sich auch in
Reizbarkeit oder Wut duBern.

Am besten nehmen Sie sich die Zeit fiir lhre Erholung
frihzeitig, um emotionale Krisen zu vermeiden. Planen
Sie ausreichend personliches Programm in die Wo-
che ein - alles, was Ihnen Freude macht, seien es nun
sportliche oder kulturelle Aktivitaten oder ein Treffen
mit Freunden.
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Gesprache konnen neue Wege zeigen

Jeder kennt das: Manchmal kommt man mit einem be-
stimmten Problem nicht richtig weiter und steckt mit
seinen Gedanken fest. Ein Gesprach mit einer Person,
die einen anderen Blickwinkel auf die Situation hat,
kann sehr hilfreich sein, um Losungsansatze fur unge-
klarte Probleme zu finden.

Tauschen Sie sich mit vertrauten Menschen aus, mit
Freunden oder Verwandten oder auch mit den Ange-
hdrigen anderer Patienten, wenn Sie einen ,Sparrings-
partner® brauchen. Holen Sie Anregungen und Ideen
ein.

So werden auf den jahrlich mehrfach stattfindenden
MPN Patiententagen mitunter auch Workshops fiir
Angehdrige angeboten.

Alle aktuellen Veranstaltungstermine sowie

weitere Informationen zu den Patiententagen
finden Sie unter: www.leben-mit-pv.de
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Unterstiitzung/Links

Ziehen
Sie
Experten
zu Rate

Auch professionelle Hilfe steht Ihnen zur Verfligung -
in der ganzen Breite der moglichen Probleme. So kann
ein Gesprach mit dem behandelnden Arzt oder mit An-
sprechpartnern bei Krankenkassen in Fragen der Reha
oder Pflege viel eigene Recherche ersetzen.

Auch wenn es um psychologische Fragen geht,
konnen Sie kompetente Unterstiitzung finden, zum
Beispiel bei einem Psychoonkologen. Sprechen Sie
bei allen Fragen, fiir die eine professionelle Losung
erforderlich wird, den behandelnden Arzt lhres An-
gehorigen an - er sollte die weiterfiihrenden Kontakt-
moglichkeiten kennen.

Hilfreiche Links

) . www.leben-mit-pv.de
Patientenselbsthilfegruppen sind auch fiir Angehérige

eine gute Adresse, um sich auszutauschen und Erfah- www.krebsinformationsdienst.de/wegweiser/
rungen anderer kennenzulernen. Und schlieBlich gibt adressen/krebsberatungsstellen.php
es Krebsberatungsstellen, die lhnen auch den jeweils

richtigen Kontakt nennen kénnen. www.nakos.de

www.inkanet.de
Eine weitere Moglichkeit fur den direkten Austausch

mit anderen Angehdrigen und Patienten, aber auch mit www.dkfz.de/de/presse/pressemitteilungen/
Facharzten sind die MPN Patiententage. Diese finden 2018/dkfz-pm-18-33-Wenn-Berufstaetige-

in wechselnden Stadten Deutschlands statt. Es wird ihre-krebskranken-Angehoerigen-pflegen.php
aber auch eine Online-Teilnahme angeboten. Infor-
mieren Sie sich Uber Termine, Veranstaltungsorte und
Teilnahmemdoglichkeiten auf der Website. www.mpn-patiententage.de

www.mpn-netzwerk.de
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