POLYCYTHAEMIA
VERA HAT VIELE
GESICHTER

Information fur Patient*innen






Liebe Patientin,
lieber Patient,

die Diagnose Polycythaemia vera bringt Unsicher-
heiten und vor allem viele Fragen mit sich. Was
bedeutet diese seltene Erkrankung? Wie entsteht
sie? Welche Symptome und welche Risiken kbnnen
auftreten? Und wie kann die Erkrankung behandelt
werden?

Diese Broschiure soll Ihnen wissenschaftlich fundier-
te Antworten auf diese wichtigen Fragen geben. Mit
einer klaren Vorstellung von den Risiken der PV und
den Moglichkeiten der Therapie verliert die Erkran-
kung sicher auch von ihrer Bedrohlichkeit - denn Sie
kennen die guten Mdglichkeiten, die der arztlichen
Behandlung heute zur Verfligung stehen.

Sie wissen aber auch, dass Sie selbst dazu bei-
tragen kénnen, dass die Erkrankung gut kontrolliert
bleibt und Sie ein normales Leben flihren kbnnen.
Gerade lhre Aufmerksamekeit flir Veranderungen in
Ihrem Befinden und das Gesprach mit lhrem Arzt
Uber neue Symptome hilft, die PV im Griff zu behal-
ten.

Noch ein Hinweis: Mit der Karte am Ende der Bro-
schiire konnen Sie weitere kostenlose Informationen
zur PV abrufen.

Wir wiinschen lhnen eine gewinnbringende Lektlre
und alles Gute!
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Die Erkrankung

Was
ist PV?

Polycythaemia vera: eine seltene
Erkrankung des Knochenmarks

Bei Ihnen bzw. einem Ihnen nahestehenden Menschen
ist die Krankheit Polycythaemia vera (PV) diagnostiziert
worden? Dann wissen Sie vielleicht bereits, dass die PV
als chronischer Blutkrebs klassifiziert wird, bei dem die
Bildung neuer Blutzellen im Knochenmark gestort ist.

Die Polycythaemia vera gehort zur Gruppe der ,Seltenen
Erkrankungen® (SE)" und wird im Laufe des Lebens er-
worben. Jahrlich erkranken bis zu 1500 Menschen in
Deutschland an einer Polycythaemia vera.? Sie trifft
meistens altere Menschen (medianes Alter bei Diagnose
65 Jahre), kann aber auch friiher auftreten! Wichtig zu
wissen: Die PV kann heutzutage mit verschiedenen MaB-
nahmen und Medikamenten gut behandelt werden.

Was passiert bei einer Polycythaemia vera?

Diese Erkrankung des blutbildenden Systems fihrt dazu,
dass in Inrem Knochenmark zu viele Blutzellen gebildet
werden. Davon kénnen alle Arten von Blutzellen betroffen
sein: rote und weiBe Blutkdrperchen sowie Blutplattchen.
Die Uberproduktion trifft vor allem die roten Blutkérper-
chen und lasst das Blut dickflissiger werden!

Mehr Uber die teilweise gravierenden Folgen lesen Sie
auf Seite 10.



Enzyme schalten auf Uberproduktion:
die Januskinasen (JAK)

Sicher fragen Sie sich, warum die Produktion der blut-
bildenden Zellen Gberhaupt auBer Kontrolle gerat. Heute
weiB man, dass fast alle Patient*innen mit Polycythaemia
vera eine genetische Veranderung (Mutation) in ihren
blutbildenden Zellen haben: eine Mutation in der Erb-
information fiir das Enzym Januskinase 2 (JAK2)! Dieses
EiweiB steuert im Korper biochemische Prozesse.

So funktioniert der JAK2-Schalter

Gesunder Mensch/Normale JAK-Funktion

Normale
Schalter-Funktion

® e
‘o*e .

Normale Produktion
von Blutzellen

Die Erkrankung

Das JAK2-Enzym spielt eine wichtige Rolle in den blutbil-
denden Zellen: Normalerweise schaltet es die Ver-
mehrung der blutbildenden Zellen an oder aus. Doch
durch die Mutation des JAK2-Enzyms steht dieser
fehlerhafte Schalter standig auf ,ein®. Die Folge ist eine
unkontrollierte Uberproduktion von Blutkérperchen - ins-
besondere der roten Blutkdrperchen, doch auch die An-
zahl der weiBen Blutkdrperchen und der Blutplattchen
kann erhoht sein!

PV-Patient/ JAK-Uberaktivierung

Schalter
immer auf ,ein“

—
()
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Uberproduktion

von Blutzellen
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Die Erkrankung

Warum ist die Polycythaemia

vera gefahrlich?

Dickeres Blut, hoheres Risiko: Herzinfarkt und Schlaganfall

Welche Risiken haben Sie mit einer PV? Was die Polycyt-
haemia-vera-Erkrankung so bedrohlich macht, ist, dass
sie unbehandelt einen tédlichen Herzinfarkt, Schlaganfall,
Thrombosen' oder eine Lungenembolie auslosen kann.
Der Grund ist, dass lhr Blut dicker und zahfllssiger wird,
weil es immer mehr rote Blutkérperchen und damit feste
Bestandteile enthalt. Den Anteil dieser festen Bestandtei-
le am Blutvolumen nennt man Hamatokrit.

Ihr Hamatokrit-Wert darf nicht

Uber 45% steigen

Der Hamatokrit in Inrem Blut sollte 45% nicht tber-
schreiten’, denn dariber ist die Gefahr der Bildung von
Blutgerinnseln stark erhéht. Ihr Arzt wird deshalb den Ha-
matokrit-Wert in regelmaBigen Abstanden lberprifen und
eventuell MaBnahmen zur Senkung des Hamatokrit-Werts
einleiten!

- Himatokrit < 45 0/0!




Die Erkrankung

Wie verlauft die PV?

Wie die Polycythaemia vera bei Ihnen verlaufen wird,

lasst sich nicht genau vorhersagen. Der Verlauf ist immer
individuell. Dennoch gibt es bei der Entwicklung der Poly-
cythaemia vera eine allgemeine Tendenz des Verlaufs - in
zwei zeitlichen Phasen. Im friihen Stadium fiihlen sich
viele Betroffene nahezu beschwerdefrei. Erst nach und
nach treten belastende Symptome wie extreme Mudigkeit
(Fatigue) auf. Da ohne Behandlung die Uberproduktion
der Blutzellen ansteigen kann, wachst auch das Risiko
von Thrombosen'4, Herzinfarkt und Schlaganfall.

Spéater kdnnen in dieser Phase sogenannte Zytokine
vermehrt Symptome auslosen. Zytokine sind Boten-
stoffe, die als Immunreaktion bei einer Entziindung
gebildet werden. Sie I6sen eine Konzentration von wei-

Frithe oder chronische Phase - bis zu 20 Jahre

teren Immunzellen (Leukozyten) am Entziindungsort aus
und ,aktivieren® diese. Als Folge der Aktivierung bilden
diese Immunzellen ebenfalls Zytokine, um die Immunreak-
tion zu verstarken. Dieser ,,Schneeball-Effekt” kann dann
die Symptome ausldsen.

Heftiger Juckreiz und starke Mudigkeit mit Verlust der
Leistungsfahigkeit sind die haufigsten Beschwerden
(Naheres auf Seite 21). Die gute Nachricht: Bei friihzeitiger
Diagnose einer Polycythaemia vera kann lhr Arzt sowohl
die Blutzellen-Uberproduktion als auch die Symptome
therapeutisch gut beeinflussen und die Erkrankung
stabil halten. Mit einer guten Therapie ist heute eine

fast normale Lebenserwartung moglich.

Ubergang in spite Phase

Symptome nehmen zu,
Risiko von
Komplikationen steigt

Uberproduktion
von Blutzellen

Blutbildung im Blutbildung
Knochenmark verlagert sich in
nimmt ab Leber und Milz

1
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Die Erkrankung

Die Spatphase - weniger Blutzellen
und MilzvergroBBerung

O— Gesunde
Milz

Das Risiko fur Komplikationen wie z.B. einen Herzinfarkt
oder Schlaganfall steigt weiter an. Auch die Zytokin-ver-
ursachten Symptome wie extreme Mudigkeit, Juckreiz,
Konzentrationsstérungen und Schmerzen kénnen bei Ih-
nen starker werden oder neu auftreten.

In der Spatphase wird aus der Blutzellen-Uberproduktion
eine Unterproduktion® Das Knochenmark verfasert3* und
kann immer weniger neue Blutzellen bilden. Da die Blut-

zellen auch fir Immunabwehr (weiBe Blutkdrperchen) und
Blutgerinnung (Blutplattchen) sorgen, nimmt lhre Anfallig-

VergroBerte
»Riesenmilz*

keit fir Infekte und die Blutungsneigung zu. Wenn auch
die roten Blutkorperchen immer weniger werden, kann
es zur Blutarmut (Anamie) kommen. Die Folge: Ihre Leis-
tungsfahigkeit kann weiter abnehmen.

In dieser Phase Ubernehmen Leber und Milz durch An-
siedlung von Stammzellen aus dem Knochenmark die
Blutbildung. Vor allem die Milz kann dadurch gréBer wer-
den (sog. Splenomegalie)'s, was zu Schmerzen im Ober-
bauch oder einem frithen Sattigungsgefiihl fiihren kann.



Spat und selten:
Myelofibrose und Akute
Myeloische Leukamie

In seltenen Fallen kann eine Poly-
cythaemia vera in eine Akute Mye-
loische Leukamie (AML)** oder eine
Myelofibrose (MF) Gibergehen.? Wenn
Ihr Arzt bei den regelmaBigen Ver-
laufskontrollen Hinweise auf einen
solchen Ubergang findet, ist eine
erneute Knochenmarkunter-
suchung sinnvoll.

Myelofibrose:
Das Knochenmark verfasert

Die Myelofibrose (MF) entsteht,
wenn das Knochenmark durch Fa-
ser- und Bindegewebe ersetzt wird.
Das Besondere an der MF ist dabei,
dass die Blutzellenproduktion des
Knochenmarks abnimmt. Durch

die Verlagerung der Blutbildung in
andere Organe (Leber bzw. Milz)
koénnen sich diese Organe als Folge
vergroBern.

Die Erkrankung

O 4

Akute Myeloische Leukamie:
zu viele unreife Blutstamm-
zellen

Eine Akute Myeloische Leukamie
(AML) ist eine bosartige Erkrankung.
Sie ist gekennzeichnet durch zu viele
unreife Blutstammzellen in Blut und
Knochenmark. Dies behindert die
normale Entwicklung der weiBen
Blutzellen und damit die Infektions-
bekampfung durch das Immun-
system.

13
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Die Erkrankung

Wie erkennt
man eine PV?

Polycythaemia vera -
oft braucht es einen zweiten Blick

Vielleicht erfolgte auch bei Ihnen die Diagnose Polycyt-
haemia vera erst beim zweiten oder dritten Arztbesuch.

Viele Symptome der Polycythaemia vera kbnnen anfangs
nicht richtig gedeutet werden, da sie auch bei anderen,
weitaus haufigeren Erkrankungen auftreten - diese Sym-
ptome reichen von Juckreiz und NachtschweiB3 bis zu
Kopfschmerzen, Schwindel, Sehstérungen, Nasenbluten
und/oder Ohrensausen.®

« Einige Betroffene kommen mit Symptomen von Durch-
blutungsstérungen an Handen und FiBen zum Arzt, mit
Hautrétungen oder Blaufarbung der Lippen'?

 Bei anderen Patient*innen wird die Polycythaemia vera
eher zufallig festgestellt, weil die Blutwerte Unregelma-
Bigkeiten aufweisen

« Auch eine Thrombose oder ein plotzlicher Herzinfarkt
kénnen im Nachhinein zur Diagnose der Polycythaemia
vera fuhren

» Die Symptome Juckreiz und chronische Mudigkeit wer-
den oft zuerst gar nicht als Symptome der PV erkannt



Die Erkrankung

Wie wird eine Polycythaemia vera verlasslich diagnostiziert?

Weil die korperlichen Symptome der Polycythaemia
vera oft nicht eindeutig sind, muss der Arzt mdglichen
Anzeichen ganz gezielt nachgehen. Wenn bei lhnen
der Verdacht auf eine PV besteht, wird lhr Arzt bzw.

der Hamatologe (Facharzt fiir Bluterkrankungen) folgen-
de Untersuchungen durchfihren: Blutbild, molekulargene-
tische Untersuchung und Knochenmarkpunktion.®

4,3-5,6/pl (Manner) « 4,0-5,4/pl (Frauen)
3,8-10,5/nl

Anzahl roter Blutkérperchen

Anzahl weiBer Blutkdrperchen

Hamoglobin
Hamatokrit
Erythropoetin
Knochenmark- Molek_ular:--
untersuchung genetische
Untersuchung

Anzahl Blutplattchen

140-345/nl

13-17g/dl (Manner) « 12-16 g/dl (Frauen)
42-50% (Manner) « 38-44% (Frauen)
10-25 U/I

Knochenmarkuntersuchung

Anzahl/Aussehen der blutbildenden Zellen

Molekulargenetische Untersuchung

Genmutationen (v.a. JAK2-Mutation)

pl = Pikoliter = 1 billionstel Liter; nl = Nanoliter = 1 milliardstel Liter; U/l = Units (Einheiten) pro Liter

Warum braucht es ein Blutbild?

Das Blutbild zeigt Inrem Arzt eventuelle UnregelmaBig-
keiten, beispielsweise erhéhte Hamatokrit- und Hamoglo-
bin-Werte. Dies kann ein erster Hinweis auf eine Polycyt-
haemia vera sein. Wenn auch die Werte der Blutplattchen
und weiBen Blutkdrperchen erhoht sind, kann dies den
Verdacht erharten. Eine zusatzliche molekulargenetische

Untersuchung zeigt, ob bei lhnen ein Gendefekt im JAK2-
Gen vorliegt (das JAK2-Gen enthélt den Bauplan fiir das
JAK2-Enzym - Seite 9).

Bei erhohten Blutwerten und einem Defekt im JAK2-Gen
kann lhr Arzt schon eine relativ sichere PV-Diagnose stel-
len.

15
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Die Erkrankung

Die Knochenmarkpunktion

Knochenmark wird in der Regel aus dem Beckenkamm
entnommen. Dies geschieht, um Zelldichte und Zelltypen
zu bestimmen.®

Warum ist die Knochenmarkpunktion so wichtig?

Um ganz sicher zu gehen, ob es sich wirklich um eine
Polycythaemia vera handelt, ist in der Regel auch eine
Untersuchung Ihres Knochenmarks notwendig.’ Ihre Kno-
chenmarkprobe zeigt unter dem Mikroskop, ob und wie
die blutbildenden Zellen des Knochenmarks verandert
sind. Auf diese Weise kann Ihr Hamatologe in den meisten
Fallen eine Polycythaemia vera diagnostizieren oder aus-
schlieBen.® Bei der Knochenmarkuntersuchung entnimmt
ein Arzt eine kleine Menge Knochenmark direkt aus dem
Beckenknochen flir die Laboranalyse.

Ist die Polycythaemia vera vererbbar?

Wahrscheinlich haben Sie sich diese Frage auch schon
gestellt. Die Antwort ist eindeutig: Nein. Die JAK2-Mu-
tation der Polycythaemia vera ist nach heutigem Wissen
nicht vererbbar. Der Defekt im JAK2-Gen entsteht erstim
Laufe des Lebens im Knochenmark! Da weder Ei- noch
Samenzellen davon betroffen sind, konnen Menschen mit
Polycythaemia vera den Gendefekt nicht an ihre Kinder
weitergeben.









Symptome
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Symptome

Haufige
Symptome

Beschwerden, die oft verkannt werden

Vielleicht haben Sie eigene Erfahrungen mit kérperlichen
Symptomen der Polycythaemia vera - Symptome, die sie
zwar verursacht, die Sie aber gar nicht mit der Erkran-
kung in Verbindung gebracht haben. Diese Symptome wie
Miudigkeit, Juckreiz oder Konzentrationsstérungen treten
bei vielen Patient*innen erst nach Jahren auf, bei man-
chen auch schon friiher. Wenn sie nicht als krankheits-
bedingt erkannt werden, kdnnen sie auch nicht gezielt
behandelt werden.

Diese belastenden Symptome werden vor allem durch
sogenannte Zytokine verursacht - Botenstoffe des
Immunsystems, die im Rahmen einer Entziindung im
Knochenmark freigesetzt werden. Die Symptome kdnnen
Ihre Lebensqualitat sehr beeintrachtigen, weil sie die
korperliche Leistungsfahigkeit und damit auch die Ar-
beitsfahigkeit mehr oder weniger stark einschranken.



Symptome

Hier ein Uberblick iiber die haufigsten dieser Beschwerden.®
Achten Sie besonders auf:

Starke Miidigkeit
(Fatigue)

Inaktivitat

~ L\ m
Juckreiz und Brennen Schnelles Vollegefiihl Konzentrations- Fieber
der Haut (oft verstarkt beim Essen stérungen
durch Wasserkontakt)

~ ~ g b N
- 7
i (1Y
= et ¢ il )
Nachtliches Bauch- Knochen- Unbeabsichtigter
Schwitzen beschwerden schmerzen Gewichtsverlust

Was Sie tun konnen

Wenn Sie an Polycythaemia vera leiden, ist es wichtig, dass Sie alle Beschwerden
dokumentieren und lhrem Arzt mitteilen - auch, wenn neue Symptome auftreten. Nur so

kann Ihr Arzt die Behandlung optimal anpassen! Mit dem von Arzten entwickelten MPN10
Symptomerfassungsbogen’” kdnnen Sie |hre Beschwerden erfassen. Sie konnen den Bogen
zum Arztgesprach mitbringen und die Symptome beim Arztgesprach ansprechen.

21



Symptome

Hautbeschwerden

Auch auf Ihre Haut sollten Sie bei einer Polycythaemia
vera besonders gut achten. Denn hier kbnnen sowohl
krankheitsbedingte wie therapiebedingte Probleme auf-
treten (mehr Uber Therapieziele und -moglichkeiten ab
Seite 32).

Krankheitsbedingte Probleme

Sie werden von der Krankheit selbst verursacht. Hierzu
zahlen der schon erwéahnte Juckreiz (Pruritus) vor allem
auch nach dem Baden/Duschen oder auch eine schmerz-
hafte Rétung der Haut.

Therapiebedingte Probleme

Therapiebedingt heiBt, dass die Probleme im Zusammen-
hang mit der Behandlung durch Hydroxyurea stehen, mit
der die PV oft behandelt wird. Hier sind die Hauttrocken-
heit zu nennen und sogenannte aktinische Keratosen

- tastbare Hautrauheiten, die eine Vorstufe von weiem
Hautkrebs sind. Wenn Beingeschwiire (Ulzerationen,
siehe Seite 23) auftreten, kdnnen diese therapie- oder
krankheitsbedingt sein.



Augen auf: Alarmsignale der Haut

Ein regelmaBiger Blick auf die Haut ist immer empfehlens-
wert. Insbesondere aber dann, wenn Sie aufgrund einer
Polycythaemia vera mit Hydroxyurea behandelt werden.

Denn es kann - neben erkrankungsbedingten Neben-
wirkungen wie Juckreiz - auch Reaktionen auf die
Behandlung geben. Hier sind einige haufige Probleme
unter Hydroxyurea aufgefihrt:

Hauttrockenheit
Die Haut ist haufig rau, matt, schuppend, sprode;
Rétungen und Einrisse sind mdglich

GefaBentziindungen

Meist zuerst an den Beinen stecknadelkopfgroBe Einblu-
tungen; diese kdnnen sich groBflachiger ausdehnen und
wie ein Bluterguss aussehen

Ulzeration

Ein schmerzhaftes, entziindlich gerdtetes Loch in der
Haut, scharf ausgestanzt; es kann sowohl krankheits- wie
behandlungsbedingt sein

Symptome

Aktinische Keratose

Lichtschadigungen z.B. auf Stirn, Wangen oder Handru-
cken in Form von tastbaren rauen, schuppenden, rétlichen
Erhabenheiten der Haut, die zu weiBem Hautkrebs flihren
kdnnen

Was Sie tun konnen

Machen Sie regelmaBig den Haut-

Selbstcheck und informieren Sie bei
Auffalligkeiten lhren Arzt.

23
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Symptome

Durchblutungs-

storungen & Thrombosen

Da die Polycythaemia vera eine Stérung der Blutbildung
ist und zu viele Blutzellen die FlieBeigenschaften des
Blutes verschlechtern, kann die Erkrankung auch Durch-
blutungsstérungen an Handen und FuBen, Blaufarbung
der Lippen und Hautrétungen im Gesicht verursachen. Als
Folgen kénnen Kopfschmerzen, Schwindel, Sehstérungen,
Nasenbluten und/oder Ohrensausen auftreten. Sprechen
Sie unbedingt mit lhrem Arzt, wenn Sie trotz Behandlung
eines dieser Symptome bemerken.

Gefahr von Thrombosen:
Wenn zahflissiges Blut gerinnt

Zu viele rote Blutzellen verdicken lhr Blut und erhéhen lhr
Risiko, eine Thrombose (Blutgerinnsel) in den groBeren
BlutgefaBen zu erleiden.

Wenn ein Gerinnsel eine wichtige Arterie blockiert, kann
das einen Herzinfarkt oder Schlaganfall auslésen.

Wenn ein Gerinnsel eine Vene blockiert, kann eine tiefe
Venenthrombose entstehen und sogar zu einer lebensbe-
drohlichen Lungenembolie fihren.

« Tiefe Venenthrombose (TVT): Ein Blutgerinnsel in einer
tiefen Vene, hauptsachlich in den Beinen. Anzeichen
einer TVT kdnnen Schmerzen, Schwellung, R6tung und
erweiterte Oberflachenvenen sein.

« Lungenembolie: Diese kann auftreten, wenn das durch
eine TVT verursachte Gerinnsel sich ablost, im Blut-
strom weiterwandert und eine der Lungenarterien
verstopft. Eine Lungenembolie ist eine durchaus lebens-
bedrohliche Komplikation.



Aktiv werden gegen Thrombosen -
einige Tipps®

 Ernahren Sie sich gesund und ausgewogen mit viel Obst
und Gemiuse und einer ausreichenden Trinkmenge von
mindestens zwei Litern Wasser, Tee oder anderen unge-
sliBten Getranken pro Tag

« \erzichten Sie auf das Rauchen

» Bewegen Sie sich regelmaBig - kdrperliche Aktivitat
kann einen positiven Einfluss auf lhre Symptome haben
und das Risiko flir Thrombosen verringern

 Vermeiden Sie langes Sitzen z.B. im Auto, auf Langstre-
ckenfligen oder am Schreibtisch

« Um die Durchblutung der Beine zu férdern, ist es gut,
wenn Sie immer wieder mal aufstehen und ein wenig
herumlaufen

Symptome

25
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Symptome

Andere
Komplikationen

Komplikation MilzvergroBerung

Auch eine weitere Komplikation hangt mit der Stérung der
Blutbildung im Knochenmark zusammen: die Milzvergré-
Berung. Da in einer spateren Phase der Erkrankung das
Knochenmark mehr und mehr durch Bindegewebe ersetzt
wird und verfasert, schwindet die Fahigkeit des Knochen-
marks, neue Blutzellen zu bilden. Die Blutbildung wandert
in Milz und Leber. Dies flihrt zur MilzvergréBerung und
den damit verbundenen Schmerzen im Oberbauch.

Was Sie tun konnen

Zur genauen Bestimmung der
MilzgroBe sollte lhr Arzt einmal im Jahr
eine Bauch-Ultraschalluntersuchung

durchfuhren. Die VergroBerung
kann auch ertastet werden. Eine
maoglichst frihe Behandlung der
MilzvergroBerung ist wichtig!
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Symptome

MPN10

Symptomerfassungsbogen’

Symptome: Kennzeichen des Therapieerfolges

Bei Erkrankungen aus der Gruppe der Myeloproliferativen
Neoplasien (MPN) wie der Polycythaemia vera (PV) und
der Myelofibrose (MF) treten haufig belastende Sympto-
me auf. Sie kdnnen die Lebensqualitat empfindlich ein-
schranken.

Symptome wie Fatigue, Fieber, Inaktivitat, Juckreiz,
NachtschweiB3 oder Vollegefiihl sind krankheitsbedingt. In
den arztlichen Leitlinien haben diese Symptome eine Be-
deutung fir die Erreichung der Therapieziele bzw. als ein
Faktor fir die Prognose. Das heiBt: Nicht nur die Labor-
werte entscheiden Uber die fiir Sie angemessene The-
rapieform und den Therapieerfolg. Es geht auch um lhre
Lebensqualitat. Kontaktieren Sie daher lhren Arzt, wenn
Sie eine Verschlimmerung der Symptome feststellen.

("B‘

=/

MPN10 Symptomerfassungsbogen -
Dokument lhres Befindens

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen hilft Innen, die
Symptome lhrer Erkrankung konsequent zu erkennen, zu
erfassen, zu bewerten und fir lhren Arzt zu dokumentieren.

Er wurde von Experten speziell fiir Myeloproliferative
Neoplasien (MPN) entwickelt und soll Innen und lhrem
Arzt zeigen, wie effektiv Ihre derzeitige Behandlung ist
und wie sehr (oder wie wenig) Symptome lhren Alltag be-
einflussen.

Dazu haben die Experten die zehn haufigsten Symptome
der MPN-Erkrankungen erfasst. Die Bewertung erfolgt
Uber eine Skala von O bis 10, wobei die O fir ,nicht vor-
handen® steht und die 10 fiir ,,schlimmstes erdenkliches
AusmaB®. So kdnnen Sie die Schwere lhrer Symptome
sehr genau bewerten und Gber den Vergleich der wo-
chentlichen Gesamtwerte die Entwicklung verfolgen.



SYMPTOM
ERFASSU N G T Fillen Sie den Bogen am

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen hilft lhnen, die Symptome lhrer Erkrankung besten regelmafig _bZW'
zu erkennen und aktiv zu verfolgen. nach Absprache mit lhrem

behandelnden Arzt aus,

1. Bitte beurteilen Sie Ihre Erschépfung (Mattheit, Midigkeit) wéhrend der letzten 24 Stunden.

Kreuzen Sie dazu die Zahl an, die das schlimmste Ausmaf lhrer Erschopfung am besten beschreibt. zumindest jedoch vor dem
SYMPTOME keine Erschipfung schlimmste vorstellbare Erschdpfung Arztbesuch. Tragen Sie
Erschipfung (Fatigue) 0 1 6 n das Datum und Ihren Na-

men ein.

2. Kreuzen Sie bitte die Zahl an, die das Ausmaf |hrer Schwierigkeiten mit jedem der folgenden Symptome
in der letzten Woche beschreibt.

nicht vorhanden schlimmste erdenkliche Form .
Kreuzen Sie zuerst den

Schweregrad der Erschop-
fung (Fatigue) in den
letzten 24 Stunden an.

Schnelles Vdllegefiihl beim Essen 0 1

Bauchbeschwerden

Inaktivitat

Konzentrationsschwierigkeiten*

Nachtschwei *——= Kreuzen Sie den Schwere-

grad lhrer anderen Sym-
ptome in der letzten
Woche an.

Juckreiz**

Knochenschmerzen

Fieber (>37,8 °C)

1075447 Stand 06/2019

Unbeabsichtigter Gewichtsverlust*

Ermitteln Sie den Gesamt-

Berechnen Sie Ihren MPN10 Symptomwert fir ein Gesamtbild Symptomwert’ indem Sie
Ihrer MPN Symptomlast, indem Sie die angekreuzten Zahlen aufaddieren: ~ Total die einzelnen Werte ad-
Adaptiert von Emanuel RM et al. Myeloproliferative Neoplasm [MPN) Symptom Assessment Form Total Symptom Score: d|eren

Prospective International Assessment of an Abbreviated Symptom Burden Scoring System Among Patients With MPNs. J Clin Oncol. 2012; 30 (33): 4098-4103.
* im Vergleich zur Zeit vor meiner Diagnose; ** besonders nach Kontakt mit Wasser; # in den letzten 6 Monaten
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Therapie

Die Ziele lhrer
Polycythaemia-
vera-Therapie

Eine Behandlung, die lhr Leben begleitet

Die Polycythaemia vera ist eine chronische Erkrankung.
Als Standard der Therapie gelten deshalb Verfahren, mit
denen die Arzte lhre Krankheit langfristig gut kontrollieren
und Symptome lindern kdnnen - damit Sie ein moglichst
normales Leben fiihren kdnnen! Dabei spielt auch die Er-
haltung lhrer Lebensqualitat und Leistungsfahigkeit eine
sehr wichtige Rolle.

Komplikationen vermeiden, Symptome lindern

Drei wichtige Ziele stehen bei der Behandlung der Poly-
cythaemia vera im Fokus":

Erstes und vorrangiges Ziel ist es, die dauerhafte Uberpro-
duktion lhrer Blutzellen zu senken (Hamatokrit-Wert <45%),
um die FlieBeigenschaften lhres Blutes zu verbessern.
Dadurch sollen Komplikationen wie Thrombosen, Herzin-
farkt oder Schlaganfall verhindert werden.



Die Kontrolle der klinischen Symptome und damit der
Erhalt der Lebensqualitat ist nach den arztlichen Leit-
linien ein weiteres wichtiges Ziel. Unbehandelte Leiden
wie qualender Juckreiz und dauerhafte Mudigkeit rauben
manchmal viel Kraft, schmalern die Leistungsfahigkeit
und storen den Alltag bis hin zur Berufsunfahigkeit. Des-
halb sind die Erkennung und Behandlung der individuellen
Symptome von therapieentscheidender Bedeutung.

Therapie

Das dritte Ziel tragt zur mdglichst langfristigen Stabili-
sierung lhrer Erkrankung bei. Durch frihzeitige thera-
peutische MaBnahmen, die auf die Entwicklung lhrer
Erkrankung abgestimmt sind, soll der spatere Ubergang
in andere Erkrankungen wie Myelofibrose (MF) und Akute
Myeloische Leukamie (AML) verhindert werden.

Was Sie tun konnen

Sprechen Sie mit Ihrem Arzt dariber,
was Sie sich personlich von der
Therapie erwarten. So spielt fur Sie
maoglicherweise mehr Lebensqualitat
eine wichtige Rolle, wenn Sie taglich

mit Symptomen wie Midigkeit

oder qualendem Juckreiz kampfen.
Wenn diese krankheitsbedingten
Beschwerden durch die aktuelle
Behandlung nicht gelindert werden,
kann Ihr Arzt die Therapie umstellen.
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Welche
Therapiemoglich-

keiten stehen fur
Sie bereit?

Eins vorweg: Eine Standard-Behandlung fiir alle gibt es
bei der Polycythaemia vera nicht. Je nachdem, wie weit
Ihre Erkrankung fortgeschritten ist, kdnnen verschiedene
Methoden und Medikamente angewendet werden, um

« die Anzahl der Blutzellen zu reduzieren und die
FlieBeigenschaften des Blutes zu verbessern,

« die Blutgerinnung zu verlangsamen, um Blutgerinnsel zu
vermeiden,

« Symptome wie Juckreiz und Miidigkeit zu lindern

Das Blut verdiinnen - Aderlass und ASS

Aderlass ist das erste Mittel in Inrem Therapieplan - eine
seit jeher bewahrte Behandlung, um lhren Hamatokrit-
Wert schnell und einfach zu senken. Beim Aderlass wird
Ihnen Ihr Arzt zwischen 300 und 500 ml Blut entnehmen.!?
Ziel ist es, Inren Hamatokrit-Wert, also den Anteil der fes-
ten Bestandteile im Blut (Erythrozyten), unter 45 Prozent
zu halten. So wird das Blut diinnfliissiger, und lhr Risiko
fur die Bildung von Blutgerinnseln und von Komplikationen
wie Thrombosen, Herzinfarkt oder Schlaganfall sinkt.

Ihr Arzt kann zusatzlich eine medikamentdse Behandlung
mit Acetylsalicylsdure (kurz ASS) verordnen.® ASS hat

die Eigenschaft, das Blut zu ,verdiinnen“ und so eine Ver-
klumpung von Blutplattchen zu verhindern. Hier wird lhr
Arzt berlicksichtigen, ob ASS fiir Sie vertraglich ist.



Therapie

Milde Chemotherapie -
das Risiko fiir Komplikationen senken

Vielleicht besteht bei Ihnen ein besonderes Risiko flr
Komplikationen, wenn Sie z.B. schon tiber 60 Jahre alt
sind oder schon einen GefaBverschluss hatten. Dann kann
Ihr Arzt zusatzlich zum Aderlass eine zytoreduktive The-
rapie mit Hydroxyurea oder Interferon verordnen. Auch die
zytoreduktive Therapie dient dazu, die Zahl lhrer Blutzellen

ZuU senken.

Griinde fiir die zytoreduktive Therapie'

Hochrisiko-
Patient*innen

@)

i\

Niedrigrisiko-
Patient*innen

o

i\

« Alter =60 Jahre
« Bereits GefaBverschliisse in der Vergangenheit

« Schlechte Toleranz oder eingeschrankte « Fortschreitende Blutzellenbildung
Durchfiihrbarkeit von Aderlassen » Unzureichende Kontrolle der

» Unzureichende Hamatokit-Kontrolle Krankheitssymptome
(6 oder mehr Aderlasse pro Jahr « Unzureichend kontrollierbare Risiken
innerhalb von 2 Jahren notig) des Herz-Kreislauf-Systems

« Zunahme des MilzgroBe
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Wenn lhnen die ersten Schritte

nicht weiterhelfen .

Es kann durchaus vorkommen, dass lhnen die gerade
genannten ersten Schritte nicht helfen. Daflr gibt es
verschiedene Griinde - zum Beispiel, wenn die Medika-
mente bei lhnen nicht oder nur ungeniigend wirken oder
Sie Nebenwirkungen versplren. In solchen Fallen wird lhr
Arzt eine Anderung der Therapie vornehmen und andere
Medikamente einsetzen, beispielsweise ein Medikament
wie einen sogenannten JAK-Hemmer.

Resistenz

Januskinase-Hemmer: Zielgerichtet die Vermeh-
rung von Blutzellen bremsen

JAK-Hemmer sind Medikamente, die gezielt Signale in
Zellen hemmen. Weil sie am Ort der Krankheitsentste-
hung - in der Zelle — wirken, werden sie als zielgerichtete
Therapie bezeichnet. Sie blockieren je nach Erkrankung
ganz bestimmte Enzyme, die eine wichtige
Signalfunktion in der Zelle haben (siehe auch Seite 9).

klinische

Symptome

Intoleranz

Therapieanpassung



Therapie

Rezeptor mit gebundenem
Botenstoff

4

Botenstoff

o

Zelloberflache

JAK 1

>

A2
|

JAK-Hemmer

Befehl zur Zellteilung

Zellinneres

JAK-Hemmer, die bei einer Polycythaemia vera zum
Einsatz kommen, blockieren die Aktivitat der Enzyme
JAK1 und JAK2.

Wird insbesondere JAK2 gebremst, wird auch die Anzahl
neuer Blutzellen reduziert. JAK-Hemmer kénnen somit

Zellkern

helfen, das wichtige Behandlungsziel ,Hamatokrit <45 %*
zu erreichen!® Zudem kénnen sie Symptome wie Juck-
reiz und Mudigkeit lindern. JAK-Hemmer gehoren zu einer
Gruppe von Medikamenten, die allgemein als Tyrosinkina-
se-Hemmer (TKI) bezeichnet werden®
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Wann muss
lhre Therapie
geandert
werden?

Die Ausloser fiir Anpassungen: ungeniigende
Wirkung, Unvertraglichkeit und Symptome

Wird bei lhnen eine milde Chemotherapie eingesetzt,
kann in bestimmten Situationen eine Anpassung der
Medikamente erforderlich werden. Folgende Ausléser gibt
es:

» Die Medikamente wirken nicht oder nur ungeniigend. Die
Therapie mit Chemotherapeutika soll die hohen Zellzah-
len im Blut bei Polycythaemia vera wirksam verringern.
Es kommt jedoch vor, dass die Therapie nicht oder nicht
ausreichend wirkt. Man spricht dann von einer Therapie-
resistenz.

« Sie vertragen die Medikamente nicht, es treten starke
Nebenwirkungen auf. Man bezeichnet dies als Unver-
traglichkeit (Intoleranz). Die Medikamente miissen
deshalb abgesetzt werden.

« Es treten neue Symptome auf oder bestehende Sym-
ptome verschlechtern sich. Unabhéngig davon, ob Sie
mit milden Chemotherapeutika behandelt werden oder
nicht, kdnnen belastende Symptome wie Juckreiz oder
starke Mldigkeit auftreten. Auch wenn Chemotherapeu-
tika die Zellzahl im Blut wirksam verringern - sie verrin-
gern nicht die mit der Polycythaemia vera verbundenen
belastenden Symptome.



In allen drei Fallen ist ein Anlass fir eine Umstellung ge-
geben. Eine mdgliche Option stellt unter anderem eine
zielgerichtete Therapie mit einem sogenannten Tyrosin-
kinase-Hemmer (TKI-Hemmer) dar.

Achten Sie auf Nebenwirkungen oder Probleme mit der
Vertraglichkeit Ihrer Therapie sowie auf mogliche Sym-
ptome, und teilen Sie dies lhrem Arzt mit. Er ist hier ganz
auf lhre Information angewiesen! Nutzen Sie insbesonde-
re den MPN10 Symptomerfassungsbogen zum Dokumen-
tieren Ihrer Symptome.

Besondere Aufmerksamkeit sollten Sie lhrer Haut schen-
ken. Denn im Zusammenhang mit der Polycythaemia vera
und der Behandlung mit Hydroxyurea konnen auch thera-
piebedingte Hautprobleme auftreten.

Therapie

Was Sie tun konnen

Achten Sie insbesondere auf
Nebenwirkungen oder Probleme mit
der Vertraglichkeit Ihrer Therapie
sowie auf mogliche Symptome,
beispielsweise extreme Mudigkeit, und
teilen Sie dies lhrem Arzt mit. Er ist hier
ganz auf lhre Information angewiesen!
Nutzen Sie insbesondere den MPN10
Symptomerfassungsbogen zur

Erfassung von Symptomen.

SYMPTOM
ERFASSUNG oaten:
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Leistungsfahigkeit

Die haufigsten Belastungen3

92, 654 .
(I A
v 4 )

Starke Mudigkeit
(Fatigue)

Bewahren
Sie lhre
Leistungsfahigkeit

Juckreiz und Brennen der
Haut (oft verstarkt durch

Wenn lhr Alltag zur Last wird Wasserkontakt)

42

Als chronische Erkrankung bringt die Polycythaemia vera
Veranderungen in lhrem Leben mit sich. Diese konnen
unterschiedlich intensiv sein. So geht es einem Teil der
Patient*innen Uber langere Zeit recht gut. Doch im zeit-
lichen Verlauf der Erkrankung kénnen die Belastungen zu-
nehmen, bei manchen sogar massiv. So kommt es bei den
meisten Patient*innen zu mehreren Symptomen gleichzei-
tig. Die Ursache sind hauptsachlich sogenannte Zytokine,
Botenstoffe im Immunsystem, die iibermaBig ausgeschit-
tet werden.

61x

Konzentrations-
stérungen

57 %

Nachtliches
Schwitzen

58

¢

Inaktivitat
499
~

P

Bauch-
beschwerden



Leistungsfahigkeit

Folgen, die viele Patient*innen spiiren

Auch Sie nehmen in Inrem Leben aktiv wichtige Rollen

ein - in der Partnerschaft, fur Verwandte und Freunde.
Doch wenn die Kraft dazu fehlt, konnen wichtige Kontakte
verkiimmern, Hobbys miissen aufgegeben werden. Ganz
alltagliche Handlungen werden mit schwindender Leis-

tungsfahigkeit zur Herausforderung. Die Mobilitat

ist eingeschrankt, Reisen und schon eine Autofahrt
werden problematisch. Umfragen unter Patient*innen mit
Polycythaemia vera zeigen die Auswirkungen®*©

Einschrankungenim
Familien- und Sozialleben

Einfluss auf die
Alltagsaktivitaten

Beeintrachtigung

33 %

der Arbeit
Leicht Leicht
63 % beeintrachtigt 48 % beeintrachtigt
Krankheitsbedingte
Schwer Sehr stark Requtior] der 1 5 %
11 %  beeintrachtigt 10 %  beeintrachtigt Arbeitszeiten

Symptome angehen - die richtige Therapie anregen

Aderlass und - wenn zusatzlich nétig - eine milde Che-
motherapie mit Hydroxyurea sind erfolgreiche MaBnah-
men zur Kontrolle Ihres Blutbildes. Sie helfen lhnen jedoch
nicht, Symptome wie Miidigkeit oder Juckreiz zu lindern.
Eine sogenannte zielgerichtete Therapie kann mogli-

cherweise helfen, Inre Symptome zu lindern. Dazu muss

jedoch erst eine genaue Aufnahme der Symptome durch
Ihren Arzt erfolgen. Achten Sie deshalb auf lhre Sympto-
me und dokumentieren Sie diese.
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Lebensqualitat

So holen

Sie sich lhre
Lebensqualitat
zuruck

Was Sie tun konnen

Das Fiihren eines Tagebuchs hilft
Ihnen, sowohl positive Erfahrungen
und Erkenntnisse zu sammeln als

auch gesundheitliche Veranderungen
festzuhalten. Diese Informationen sind
auch fur lhren Arzt wichtig, um den
Status lhrer Erkrankung einzuschatzen.

Achten Sie bewusst auf Veranderungen

Wie wirden Sie Ihr Gesamtbefinden einschatzen?

Wie lhr kérperliches Wohlbefinden? Wie steht es um lhre
Selbstandigkeit im Alltag? Und flihlen Sie sich Ihren
sozialen Kontakten gewachsen? Genau diese personli-
chen Einschatzungen sind es, die Ihre Lebensqualitat
bestimmen: lhre Lebensqualitat ist nichts anderes als lhre
personliche ,Wohlfihl-Bilanz“.

Die Polycythaemia vera hat Einfluss auf viele Aspekte
Ihres Wohlbefindens. Wichtig ist es deshalb, dass Sie
krankheitsbedingte Veranderungen in Ihnrem Alltag im
Auge behalten - aber auch lhre positiven Méglichkeiten.
Beobachten Sie ganz bewusst:

» ob und was sich in lhrem Befinden verandert

» was zu lhrem Wohlgeflihl beitragt und was nicht

« ob Sie moglicherweise Nebenwirkungen oder
Symptome bemerken



Was Bewegung fiir Sie bewegen kann

Korperliche Aktivitat hat viele positive Auswirkungen
auf Ihr Gesamtbefinden und wird von Arzten auch nach
schwereren Erkrankungen schon in der Rehabilitation
empfohlen. Als Patient*in mit Polycythaemia vera gibt es
viele Bereiche, in denen Sie von koérperlicher Aktivitat
profitieren:

« Sie verbessern den Blutfluss und verringern das
Thromboserisiko

« Bewegung senkt nachweislich das Risiko fir
Herzinfarkt und Schlaganfall

« Kérperliche Belastung férdert die Durchblutung und
damit die Versorgung des Korpers mit Sauerstoff

 Ein moderates Training lindert Midigkeit und
Abgeschlagenheit

« Auch die chronische Mudigkeit (Fatigue) bei der PV kann
positiv beeinflusst werden

« Sport wirkt stimmungsaufhellend, da die Ausschiittung
von Endorphinen angeregt wird

» RegelmaBiges Training erhoht das Vertrauen in den
eigenen Korper und fordert das Selbstwertgefiihl

« Vor allem Ausdauersportarten wie Wandern und Nordic
Walking sind bei der Polycythaemia vera geeignet, um
Ihre kérperliche Leistungsfahigkeit zu verbessern

Lebensqualitat

e o

Was Sie tun konnen

Sprechen Sie mit Ihrem Arzt bzw.
einem Physio- oder Sporttherapeuten
Uber lhre Moglichkeiten, regelmaBig

korperlich aktiv zu werden, welche
Belastungen bzw. Sport- und
Bewegungsarten fir Sie in Frage
kommen und wie oft Sie aktiv werden
koénnen.
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Entspannung hilft, alles leichter zu nehmen

Chronische Erkrankungen belasten - sie bringen Un-
sicherheiten mit sich und damit moéglicherweise Unruhe
und Angste. Kurz: Stress. Bewéhrte Entspannungstech-
niken helfen lhnen, Stress-Folgen aktiv und besser zu be-
waltigen und dadurch Lebensqualitat zurickzugewinnen.
Mit regelmaBiger Entspannung kénnen Sie splirbar etwas
bewirken:

« bei Verspannungen und Verkrampfungen

« bei Erschopfungserscheinungen

* bei Beeintrachtigungen von Konzentration
und Gedachtnis

Hier ein kurzer Uberblick (iber die bekanntesten Metho-
den der Entspannung, fiir die auch ein relativ breites
Angebot an Information und Kursen zur Verfligung steht:

« Autogenes Training - fordert mit autosuggestiven Vor-
stellungen die kdrperliche und geistige Entspannung

» Meditation - sorgt flr innere Beruhigung und Konzen-
tration

* Progressive Muskelentspannung - die An- und
Entspannung bestimmter Muskelgruppen

« Visualisierungen - beruhigen mit der Vorstellung von
positiv besetzten Umgebungen und Situationen

« Yoga - kombiniert korperliche Fitness mit meditativen
Elementen flir mehr Gelassenheit



Gesunde Erndhrung folgt einfachen Regeln

Gerade bei chronischen Erkrankungen spielt der Erndh-
rungszustand eine wichtige Rolle: Mit der richtigen Zufuhr
von Nahrstoffen leisten Sie einen Beitrag dazu, dass lhre
korperlichen und psychischen Funktionen erhalten und
ernahrungsbedingte Mangelerscheinungen verhindert
werden. Umgekehrt weiB man, dass Patient*innen, deren
Energie- und Nahrstoffbedarf nicht gedeckt ist, oft nicht
so leistungsfahig sind und dass ihre Lebensqualitat ab-
nimmt. Sogar bei Krebstherapien wurde der giinstige Ein-
fluss einer ausgewogenen und gesunden Ernahrung fest-

Was Sie tun konnen

Lebensqualitat

gestellt. Jedoch brauchen Sie erst gar nicht nach einer
besonderen Diat speziell fur lhre Erkrankung zu suchen
- es gibt sie namlich nicht!

Wenn Sie keine besonderen Beschwerden beim Essen
und Trinken haben, wird eine Erndhrung empfohlen, die
auch gesunden Menschen zutraglich ist. Diese Erndhrung
folgt einigen leicht verstandlichen Richtlinien und lasst
sehr viel Raum fur den personlichen Geschmack.

Informieren Sie sich mit den 10 Tipps der Deutschen Gesellschaft fiir Ernahrung zur gesunden

und ausgewogenen Ernahrung - und versuchen Sie, diese umzusetzen: www.dge.de
Sollten Sie Ernahrungsprobleme haben, sprechen Sie unbedingt mit lhrem Arzt dariber.
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Verstandnis fordern:
Vier Tipps, wie Sie Familie
und Freunde einbeziehen

1 e Keine falschen Geheimnisse

\ Die Polycythaemia vera ist ein Einschnitt in Ihr bisheri-
ges Leben. Doch die Belastungen und Umstellungen,
die flr Sie damit verbunden sind, werden auch fiir nahe-
stehende Menschen splrbar. Es ist deshalb sinnvoll, Ihre
Familie und Freunde Uber die Erkrankung zu informieren.
Dies hilft, Missverstandnissen oder falschen Schllissen
vorzubeugen, wenn Sie beispielsweise nicht mehr in ge-
wohntem Umfang Zeit flir andere haben. Geben Sie den
vertrauten Menschen eine kurze Beschreibung der Krank-
heit und gegebenenfalls auch der Einschrankungen und

I Belastungen, die die Erkrankung mit sich bringt.



2 o Uber Erwartungen sprechen

Die Menschen aus Ihrem Umfeld werden Ihnen helfen
oder Sie aktiv unterstiitzen wollen. Doch nicht immer sind
Ratschlage willkommen. Sagen Sie ehrlich, wenn Sie ein-
mal nicht Gber die Erkrankung sprechen mochten oder
Ihnen die Hilfe zu viel wird. Einige Menschen wissen viel-
leicht nicht, wie sie mit lhnen und lhrer Erkrankung umge-
hen sollen. Ein offener Austausch hilft beiden Seiten.

3. Nehmen Sie Hilfe an

Bei einer Polycythaemia vera kann es vorkommen, dass
Sie aufgrund von Arztbesuchen oder kdrperlichen Be-
schwerden auch einmal weniger gut in der Lage sind,
Ihren Alltag zu bewaltigen.

Scheuen Sie sich nicht, Hilfe anzunehmen, sei es im
Haushalt, bei Besorgungen oder auch einfach durch ein
Gesprach. Eine wertvolle Unterstiitzung ist es auch, wenn
ein Angehoriger Sie zum Arztgesprach begleitet.

Lebensqualitat

4. Partnerschaft und Sexualitat

Bei der Polycythaemia vera kbnnen Symptome wie chro-
nische Miidigkeit, Juckreiz, Schmerzen, Fieber und Nacht-
schweiB3 auch das Bediirfnis nach korperlicher Nahe
beeintrachtigen. Teilen Sie lhrer Partnerin oder Ihrem
Partner mit, wenn Sie sich korperlich unwohl fiihlen und
Sie deshalb kein Bediirfnis nach Nahe haben.

Da eine zielgerichtete Therapie auch lindernd auf die
Symptome wirkt, kann sie die Sexualitat positiv beeinflus-
sen. Sexualitat ist ein wichtiger Bestandteil in der Partner-
schaft. Bei anhaltenden Problemen ist ein Gesprach mit
dem Arzt sinnvoll, um die genauen Ursachen abzuklaren
und eine therapeutische MaBnahme einzuleiten.
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Die Therapie unterstutzen:
Drei Empfehlungen fur lhr

Arztgesprach

1 e Gutinformieren!

Bei einer chronischen Erkrankung wie der Polycythaemia
vera ist die partnerschaftliche Zusammenarbeit mit dem
Arzt von besonderer Bedeutung: Denn die Behandlung
begleitet Sie lhr Leben lang. Je aktiver und vertrauensvol-
ler Sie mit dem Arzt zusammenarbeiten und ihn Gber Ihr
Befinden informieren, desto besser kann er Ihnen helfen.

2 e Gezielt nachfragen

Doch auch fir Sie ist Information wichtig. Gute Aufklarung
Uber Ihre Erkrankung, die Therapiemdglichkeiten und tber
das Therapieziel tragt dazu bei, dass Sie sich gut versorgt
fahlen.

Fragen Sie also ruhig immer nach, wenn Sie noch etwas
wissen wollen oder nicht verstanden haben. Manche
Patient*innen tun dies nicht, weil sie denken, sie mussten
mit den Informationen auskommen, die sie erhalten haben.

Je besser lhr Arzt versteht, welche Wiinsche oder Fragen
Sie haben und was Sie beschéftigt, desto besser kann er
auf Sie eingehen! Dies gilt insbesondere fiir lhre
Erfahrungen wahrend der Therapie - z.B. mit neuen
Beschwerden: Was Sie dem Arzt berichten, kann von
Bedeutung fiir eine Therapieanpassung sein.



3 e Sagen Sie, was lhnen auf dem Herzen liegt

Vertrauen wachst durch eine offene Kommunikation mit
Ihrem Arzt. Wenn Sie das Gefiihl haben, dass der Arzt
Ihre Anliegen versteht, stimmt ,die Chemie®. Wenn Sie
sich in der Beziehung zum Arzt jedoch nicht wohl fiihlen,
sprechen Sie die Griinde an. Teilen Sie Inrem Arzt mit,
wenn Sie Zweifel haben, bestimmte Informationen vermis-
sen oder eine MaBnahme nicht verstehen. Nur so besteht
die Moglichkeit einer Klarung.

Vielleicht finden Sie in wichtigen Punkten trotz eines Ge-
sprachs keine gemeinsame Basis. Dann kénnen Sie sich
entscheiden, ob Sie erst eine zweite Meinung einholen
mdchten oder einen Arzt suchen, bei dem ,die Chemie®
besser stimmt.

Lebensqualitat

Und nicht vergessen:
ein zentraler Ansprechpartner

Im Idealfall sollten Sie einen konstanten arztlichen An-
sprechpartner haben, der lhre gesamte Krankheits-
geschichte kennt und verfolgt. Diese Aufgabe kann Ihr
Hausarzt ibernehmen oder ein auf Erkrankungen des
Blutes spezialisierter Hamatologe, der bei der Polycyt-
haemia vera meistens auch die Diagnose stellt. Uber lhre
Erkrankung sollten Sie immer alle behandelnden Arzte
informieren!

53



54

Lebensqualitat

Am Arbeitsplatz:

Zwei Empfehlungen

fur den Beruf

Vielleicht kdnnen Sie weiterhin lhrem Beruf nachgehen.
Vielleicht ziehen Sie aber den Riickzug aus dem Beruf
vor oder scheiden vorubergehend aus und kehren spater
wieder an lhren Arbeitsplatz zurlick. Wie Sie sich auch
entscheiden, an Ihrem Arbeitsplatz entsteht Informations-
bedarf. Im Folgenden erhalten Sie einige Tipps zur Kom-
munikation mit Vorgesetzten und Mitarbeitern.

1 e Was lhr Vorgesetzter wissen muss

Es ist gesetzlich vorgeschrieben, dass Sie lhrem Arbeit-
geber unverziiglich mitteilen, wenn Sie der Arbeit fern-
bleiben, und ihn darlber informieren, wie lange Sie vor-
aussichtlich fehlen werden. Wenn Sie langer als drei Tage
nicht arbeitsfahig sind, benétigen Sie ein arztliches Attest.
Je nach Arbeitsvertrag oder fir Sie geltendem Tarifver-
trag kann dies auch schon friiher eingefordert werden.

Die genaue Diagnose missen Sie dem Arbeitgeber nicht
mitteilen, denn sie unterliegt dem Datenschutz. Es kann
jedoch in einem kleinen Unternehmen sinnvoll sein, wenn
Sie Ihren Vorgesetzten frithzeitig Uber die Erkrankung
informieren. So kann er berticksichtigen, dass Sie lhre
Arzttermine wahrnehmen kénnen bzw. |hr Arbeitspensum
und lhre Aufgaben an lhre gesundheitliche Situation an-
gepasst werden.



2 o Dierichtige Info-Dosis fiir die Kollegen

Es ist natdrlich Ihre Entscheidung, ob Sie mit Ihren Kolle-
gen (iber die Erkrankung sprechen. Uberlegen Sie sich,
mit welchen Kollegen Sie am ehesten sprechen mochten
und was Sie ihnen genau sagen wollen, dann féllt Ihnen
ein Gesprach viel leichter.

Seien Sie sich im Klaren dartiber, welche Unterstiitzung
oder Hilfestellung Sie von lhren Kollegen brauchen, und
sprechen Sie das offen an. Dabei ist es lhre Sache, wie
viel Sie von sich erzahlen mdéchten und wie viel Nahe zu
Ihren Kollegen Sie sich wiinschen.

Spéatestens bei sichtbaren Anzeichen der Erkrankung
oder bei Auftreten von Nebenwirkungen durch die Thera-
pie wird es notig sein, Gber lhre Erkrankung zu sprechen.
Eine gute Strategie kann sein, Ihren Kollegen zu Beginn
nur die Informationen bezliglich Ihres Gesundheits-
zustandes zu geben, die flr die Zusammenarbeit erfor-
derlich sind.

Lebensqualitat

55






Glossar
Links & Adressen



58

Glossar

Glossar

Akute myeloische Leukamie
(AML)

Eine bosartige Erkrankung, die sich
entwickelt, wenn im Blut und im Kno-
chenmark zu viele unreife blutbilden-
de Zellen vorliegen. Dies beeinflusst
die Entwicklung der weiBen Blutzel-
len, die Infektionen bekampfen. Das
~akut“im Namen steht dafir, dass
die Erkrankung schnell fortschreiten
kann.

Blutbild

Eine Anzahl von Werten, die ver-
schiedene Komponenten des Blutes
reprasentieren. Es ist moglich, fur
jede Blutkomponente einen Wert
anzugeben, beispielsweise fir weiBe
Blutzellen, rote Blutzellen oder Blut-
plattchen.

Blutgerinnsel (oder Thrombus
oder Thrombose)

Ein Pfropf aus geronnenem Blut in
einem GefaB. Wenn sich der Pfropf
I16st und durch den Blutstrom bewegt,
nennt man ihn Embolus. VerschlieBt
dieser dann ein GefaB vollstandig,
entsteht eine Embolie.

Blutpldttchen

(oder Thrombozyt)

Ein scheibchenférmiger Bestandteil
des Blutes, welcher die Blutgerinnung
unterstiitzt. Wahrend der normalen
Blutgerinnung verklumpen die Blut-
plattchen miteinander (Aggregation).
Obwohl Blutplattchen oft zu den
Blutzellen gezéhlt werden, handelt
es sich tatsachlich um Fragmente
groBer Knochenmarkzellen.

Blutzellen
Rote Blutzellen, weiBe Blutzellen und
Blutplattchen.

Chronisch

Eine chronische Erkrankung ist eine
Erkrankung, die lang anhaltend ist.
Der Name leitet sich vom griechi-
schen Wort ,chronikos® ab, was lang
anhaltend bedeutet. Myeloprolife-
rative Neoplasien einschlieBlich der
PV werden als chronische Erkran-
kungen angesehen, da sie langsam
fortschreiten und viele Symptome
von myeloproliferativen Neoplasien
chronisch sind.

Embolie

Wenn sich ein Blutgerinnsel (Throm-
bus) in einem GefaB 16st und durch
den Blutstrom bewegt, nennt man
ihn Embolus. VerschlieBt dieser dann
ein GefaB vollstandig, entsteht eine
Embolie.



Fatigue (Ersch6pfung)

Ein Geflihl von Schwéache und Mudig-
keit, die Ihre Fahigkeiten fir Arbeit
oder andere Aktivitaten einschrankt.
Die Erschopfung kann akut sein und
plotzlich auftreten oder sie ist chro-
nisch und lang anhaltend.

Hamatokrit

Der Anteil zellularer Bestandteile im
Blut. Rote Blutkorperchen machen
mit 96 % den gréBten Anteil aus. Ha-
matokritwerte unter 45% konnen das
Risiko fir Thrombosen und kardio-
vaskulare Komplikationen reduzieren.

Herzinfarkt

Das Absterben von Herzmuskelgewe-
be aufgrund mangelnder Blutversor-
gung. Die mangelnde Blutversorgung
resultiert fiir gewdhnlich aus einer
vollstandigen Verstopfung eines oder
mehrerer HerzkranzgefaBe, die das
Herz mit Blut versorgen.

JAK2

JAK2 ist ein EiweiB (Protein), das bei
allen Menschen vorkommt und die
Blutzellproduktion im Knochenmark
steuert. Es ist Teil eines Kommuni-
kationswegs, mit dem biologische
Nachrichten in die Zellen hinein Uber-
mittelt werden.

Januskinase (JAK)

Enzym in der Zelle, das die Vermeh-
rung und das Wachstum von Zellen
(z.B. Blutzellen) tber Signalmolekiile
steuert.

Knochenmark

Das weiche blutbildende Gewebe,
das die Knochen ausfiillt und unreife
Blutzellen, sogenannte Stammzellen,
enthalt. Diese kdnnen sich zu roten
Blutzellen, die den Sauerstoff im Kor-
per transportieren, zu weiBen Blutzel-
len, die Infektionen bekampfen, oder
zu Blutplattchen, die die Gerinnung
unterstitzen, weiterentwickeln.

Glossar

Lungenembolie

Verstopfung der zur Lunge flihrenden
Pulmonalarterie oder einer Verzwei-
gung davon, oft ausgeldst durch
einen Thrombus.

Milz

Bauchorgan, das die Funktion eines
Filters fir Blut und Krankheitserreger
hat.

Mutation
Eine Veranderung des Erbgutes.

Myelofibrose (MF)

Fibrose oder Vernarbung des Kno-
chenmarks, die mit einer deutlichen
Blutarmut und oft mit einer VergroBe-
rung der Milz einhergeht.
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Glossar

Myeloproliferative Neoplasien
(MPN)

Eine Gruppe von Erkrankungen des
Blutes und des Knochenmarks. Vier
Haupttypen von MPN machen rund
95% aller MPN aus: Myelofibrose,
essentielle Thrombozythamie,
Polycythaemia vera und chronische
myeloische Leukamie (CML).

Nachtschweif3

Starke Hitzewallungen, die nachts
auftreten und zu starkem Schwitzen
flhren.

Phlebotomie (oder Aderlass)
Verfahren zur Verringerung lhres
Blutvolumens.

Polycythaemia vera (PV)

PV ist einer der Subtypen der myelo-
proliferativen Neoplasien und resul-
tiert aus einer Uberproduktion der
Blutzellen, insbesondere der roten
Blutkérperchen.

Prognose

Der wahrscheinliche Verlauf oder
das wahrscheinliche Resultat einer
Erkrankung.

Pruritus

Juckreiz. Pruritus kann aufgrund von
trockener oder alternder Haut, Kon-
taktreaktionen der Haut, Nahrungs-
mittelallergien, Nebenwirkungen von
Medikamenten, Krebserkrankungen,
Nieren- oder Lebererkrankungen,
Parasiten oder aus unbekannten
Griinden auftreten.

Splenomegalie

Bezeichnung flr eine akute oder
chronische VergroBerung der Milz
(griech.: Splen).

Symptom

Anzeichen einer Erkrankung; oft fur
eine bestimmte Erkrankung charak-
teristisch.

Thrombose

Wenn sich in einem BlutgefaB ein
Blutgerinnsel bildet, kann dies sowohl
in einer Arterie als auch in einer Vene
der Fall sein. Das Gerinnsel selbst
wird Thrombus genannt (siehe Blut-
gerinnsel).

Tiefe Venenthrombose (TVT)
Ein Blutgerinnsel in einer tiefen Vene
im Oberschenkel oder Bein. Das Blut-
gerinnsel kann sich I6sen und sich als
Embolus im Blutstrom bewegen.

WeiBe Blutzellen (Leukozyten)
Blutzellen, die der Kérper zur Be-
kampfung von Infektionen bildet.

Zytoreduktive Therapie
Behandlung mit dem Ziel, moglichst
viele der unkontrolliert wachsenden
Blutzellen zu entfernen.



Links & Adressen

mpn-netzwerk e. V.

c/o Deutsche Leukamie- &
Lymphom-Hilfe e.V.

Haus der Krebsselbsthilfe
Thomas-Mann-StraBe 40
53111 Bonn
info@mpn-netzwerk.de
www.mpn-netzwerk.de

Deutsche
Krebsgesellschaft e.V.
StraBe des 17. Juni 106-108
10623 Berlin

030 32203290
service@krebsgesellschaft.de
www.krebsgesellschaft.de

Deutsche Krebshilfe
BuschstraBe 32

53113 Bonn
deutsche@krebshilfe.de
0228 729909 05
www.krebshilfe.de

Deutsche Leukamie- &
Lymphom-Hilfe (DLH)
Haus der Krebsselbsthilfe
Thomas-Mann-StraBe 40
53111 Bonn

0228 33889200
www.leukaemie-hilfe.de

INKA - Informationsnetz
flir Krebspatient*innen und
Angehorige

ReuchlinstraBe 10-11

10553 Berlin

030 44024079
info@inkanet.de
www.inkanet.de

Links & Adressen

Krebsinformationsdienst (KID)

Deutsches Krebsforschungs-
zentrum

Im Neuenheimer Feld 280

69120 Heidelberg

0800 4203040
krebsinformationsdienst@dkfz.de
www.krebsinformationsdienst.de

Unabhangige Patientenbera-
tung Deutschland (UPD)
LittenstraBe 10

10179 Berlin

0180 3 117722
info@patientenberatung.de
www.patientenberatung.de
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Links & Adressen

Fatigue-Informationstelefon
(FIT)
062212444

Deutsche Fatigue Gesellschaft
e.V. (DFaG)

Maria-Hilf-StraBe 15

50677 Kdln

0221931159 6
info@deutsche-fatigue-gesellschaft.de
www.deutsche-fatigue-gesellschaft.de

Umfassende Informationen zu
Polycythaemia vera finden Sie
auf:
www.leben-mit-blutkrankheiten.de/pv
www.mpn-netzwerk.de
www.spotlightonmpn.com
www.leukaemie-hilfe.de
www.deutsche-fatigue-gesellschaft.de
www.krebshilfe.de
www.onkopedia.com

Novartis Pharma -
Medizinischer Infoservice
Haben Sie medizinische Fragen
zu Novartis-Produkten oder |hrer
Erkrankung, die mit Novartis-
Produkten behandelt wird, dann
kontaktieren Sie uns, den
medizinischen Infoservice der
Novartis Pharma, gerne unter

Telefon: 0911 273 12100*

Fax: 0911273 12160
infoservice.novartis@novartis.com
www.infoservice.novartis.de

* Mo-Fr von 08.00 bis 18.00 Uhr
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Leben braucht Anregungen...
Bleiben Sie in Verbindung!

Mit nebenstehender Karte konnen Sie

sich weitere Informationen zur PV sichern.

Und auch auf den MPN-Patiententagen konnen
Sie Neues zur PV in Erfahrung bringen.

Mehr dazu auf www.leben-mit-blutkrankheiten.de/pv



Registrierungskarte

Die Initiative ,,Leben mit PV & MF* bietet Patient*innen,
Angehorigen und Interessierten Austausch und Anregungen
zu zentralen Themen der Erkrankung.

Mit Ihrer Anmeldung signalisieren Sie uns |hr Interesse

an weiteren Informationen zur Erkrankung Polycythaemia vera (PV)
bzw. Myelofibrose (MF) und geben uns Ihr Einverstandnis

zur Zusendung weiterer Materialien.

Datenverarbeitung im Rahmen des Programms
Leben mit PV & MF“

Ich bin damit einverstanden, dass die Novartis Pharma GmbH,
Roonstr. 25, 90429 Niirnberg, meine oben angegebenen Daten
erhebt, verarbeitet und nutzt, um mich im Rahmen des o.g. Pro-
gramms optimal zu begleiten und mir weitere Informationen zur
Erkrankung Polycythaemia vera (PV) bzw. Myelofibrose (MF) per
Post oder E-Mail (je nach meiner Angabe) zu ibersenden.

Widerrufsrecht

Mir ist bekannt, dass ich meine Einwilligung jederzeit ohne
Angabe von Grlinden mit Wirkung fiir die Zukunft per Post
oder E-Mail an Novartis Pharma GmbH, Roonstr. 25, 90429
Niirnberg, infoservice.novartis@novartis.com, widerrufen kann.
Mir ist bekannt, dass meine weitere Teilnahme am Programm
,Leben mit PV & MF* in diesem Fall nicht mdglich ist, sondern
die Teilnahme mit Zugang des Widerrufs der Einwilligung
automatisch endet.

Al - "
fiir die Verarbeitung

Rechtsgrundlage fir die Verarbeitungen ist Ihre Einwilligung, Art.
6 Abs. 1 lit. a Datenschutzgrundverordnung [DS-GVO].

zrechtliche Infor

Fir die Verarbeitung nutzt Novartis sowohl konzerninterne

Dienstleistungen als auch externe Dritte. Fiir diese Zwecke kén-

nen personenbezogene Daten an folgende Stellen weitergegeben

und von diesen verarbeitet, gespeichert und genutzt werden

« verbundene Unternehmen von Novartis weltweit, insheson-
dere in der Schweiz, Indien und USA.

Falls Novartis personenbezogene Daten auBerhalb der EU oder
des EWR (ibermittelt, stellt Novartis durch entsprechende Ver-
trége stets sicher, dass ein dem européischen Datenschutzrecht
entsprechendes, angemessenes Datenschutzniveau beim Emp-
fanger eingehalten wird.

Sie sind weiter berechtigt, unter den jeweiligen gesetzlichen Vor-
aussetzungen Auskunft (Art. 15 DS-GVO0), Berichtigung (Art. 16
DS-GVO0), Léschung (Art. 17 DS-GV0), Einschrénkung der Verar-
beitung (Art. 18 DS-GVO) und Dateniibertragbarkeit (Art. 20 DS-
GVO) zu verlangen. Dariiber hinaus steht Ihnen nach Art. 21 Abs.
1 DS-GVO ein Widerspruchsrecht gegen die Verarbeitung zu,
soweit diese auf Art. 6 Abs. 1'S. 2 f DS-GVO beruht. Bitte wen-
den Sie sich zur Ausiibung Ihrer Rechte an: Infoservice, Novartis
Pharma GmbH, Roonstr. 25, 90429 Nirnberg,
infoservice.novartis@novartis.com.

Fiir allgemeine Riickfragen kdnnen Sie sich auch an den Daten-
schutzbeauftragten von Novartis wenden. Der aktuelle Daten-
schutzbeauftragte kann unter der folgenden Anschrift erreicht
werden: Novartis Business Services GmbH, Data Privacy, Indus-
triestr. 25, 83607 Holzkirchen, datenschutz@novartis.com.
SchlieBlich haben Sie gem&B Art. 77 DS-GVO auch das Recht,
sich bei der zustandigen Aufsichtsbehdrde zu beschweren, wenn
Sie der Ansicht sind, dass die Verarbeitung Ihrer personenbezo-
genen Daten nicht rechtméBig erfolgt. Die flir Novartis zustan-
dige Aufsichtsbehdrde ist das Bayerische Landesamt flir Daten-
schutzaufsicht, Promenade 27 [Schloss], 91522 Ansbach,
https://www.lda.bayern.de/de/index.html

Weitere Informationen zur Weitergabe der Daten und den Spei-
cherfristen finden Sie unter https://www.novartis.de/sites/www.
novartis.de/files/Consolidated_Patients_Final%20Clean_
Mar%202018_DE-DE.pdf.

Entgelt
zahlt
Empfanger
Deutsche Post Q
ANTWORT
Novartis Pharma GmbH

Medical Competence Center
Initiative ,Leben mit PV & MF*
Postfach

90327 Nurnberg
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J LEBEN MIT |
POLYCYTHAEMIA VERA

Bitte ankreuzen

Ich interessiere mich fiir
» Myelofibrose (MF)
"+ Polycythaemia vera (PV)

Ichbin
 Patient*in 3 Angehdriger
3 Interessent

Senden Sie mir
{3 zusatzliche Informationen
und Unterlagen per Post

{3 zusatzliche Informationen
und Unterlagen per E-Mail

Name Vorname

StraBe, Hausnummer

PLZ, Wohnort

E-Mail

Datum Unterschrift

Ich war bereits auf einem MPN Patiententag am

in
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Novartis Pharma GmbH,
Roonstr. 25, 90429 Niirnberg

03/2024 1083950



