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Sayin Hasta,

Polisitemia vera tanisi, belirsizligi ve hepsinden
onemlisi bircok soruyu beraberinde getirir. Bu nadir
hastalik ne anlama gelir? Nasil gelisir? Belirtiler
nelerdir ve olasi riskler nelerdir? Ve hastalik nasill
tedavi edilebilir?

Bu brosur, bu 6nemli sorulara bilimsel acidan saglam
yanitlar vermek icin tasarlanmistir. PV riskleri ve
tedavi segenekleri zihninizde netlestiginde, modern
tibbi tedavinin sundugu olumlu beklentilerin farkinda
olacaginiz icin kendinizi hastalik tarafindan kesinlikle
daha az tehdit altinda hissedersiniz.

Ayrica, hastaligi kontrol altinda tutmaya

yardimci olabileceginizi ve normal bir yasam
surdurebilecegdinizi de bileceksiniz. Kendinizi nasil
hissettiginizin farkinda olmak ve yeni belirtileri
doktorunuzla gériismek, PV'’yi kontrol altinda
tutmaya yardimci olacak en énemli seylerdir.

Bir ipucu daha: PV hakkinda daha fazla bilgi almak
icin broglrin sonundaki karti kullanin.

Size iyi okumalar diler ve en iyi dileklerimizi sunariz!
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Hastalik

PV Polisitemia vera:
nadir bir kemik iligi hastaligi

[ ]
n e d I r ? Size veya size yakin birine polisitemia vera (PV) hastalig

tanisi kondu mu? O zaman, PV’nin kemik iliginde yeni
@ kan hiicrelerinin olusumunun kesintiye ugradigi kronik
bir kan kanseri olarak siniflandirildigini halihazirda biliyor
olabilirsiniz.

Polisitemia vera, “nadir hastaliklar” (NH) grubuna aittir’
ve yasamin herhangi bir zamaninda ortaya ¢ikabilir. Her
yil, Almanyada 1.500’e kadar kiside polisitemia vera
gelisir.2 Genellikle 60 yasin tzerindeki yaslilari etkiler
(tani sirasindaki medyan yas 65), ancak daha erken de
meydana gelebilir! Bilinmesi gereken énemli hususlar
sunlardir: Glinimuizde PV g¢esitli yontemlerle ve ilag
tedavisiyle basarili bir sekilde tedavi edilebilmektedir.

Polisitemia vera sirasinda ne olur?

Kan olusturma sistemindeki bu hastalik, kemik iliginizde
¢ok fazla sayida kan hiicresi olustugu anlamina gelir.

Tum kan hicresi tirleri etkilenebilir: kirmizi ve beyaz kan
hicreleri ve trombositler. Bu asin tretim 6zellikle kirmizi
kan hicrelerini etkiler ve kanin koyulasmasina neden olur!

Zaman zaman meydana gelen ciddi sonuglar hakkinda
daha fazla bilgiyi 10. sayfada bulabilirsiniz.



Enzimler asin liretime gecer:
Janus kinazlar (JAK)

Kan olusturan hucrelerin Gretiminin neden kontrolden
¢iktigini muhtemelen merak ediyorsunuz. Guinimuzde,
neredeyse tlim polisitemia vera hastalarinda kan olusturan
hicrelerde genetik bir degisiklik oldugunu biliyoruz: Janus
kinaz 2 (JAK2) enziminin mutasyonu. Bu protein, viicuttaki
biyokimyasal sirecleri kontrol eder.

JAK1/2 anahtari nasil etki gosterir

Saglikh kisi/Normal JAK fonksiyonu

Normal anahtar
fonksiyonu

A

® e
Qo*o .

Normal kan
hiicresi Uretimi

Hastalik

JAK2 enzimi 6nemli bir rol oynar kan olusturan hicrelerde:
normalde, kan olusturan hiicrelerin cogalmasini agar

veya kapatir. Ancak, JAK2 enzim mutasyonu nedeniyle,

bu arizall anahtar kalici olarak “acik” olarak ayarlanir.
Sonug, kan hicrelerinin asiri tretimi - 6zellikle kirmizi kan
hilcreleri ve kan trombositlerinin de sayisi artabilir!

PV hastasi/JAK asin aktivasyonu

Anahtar her
zaman “aclk”
olarak ayarlanir

e 5*3 g

* g .3‘.

Kan hiicrelerinin
asiri uretimi
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Hastalik

Polisitemia vera neden

tehlikelidir?

Daha koyu kan, daha yiiksek risk: kalp krizi ve inme

PV’niz oldugunda riskler nelerdir? Polisitemia verayi bu
kadar tehlikeli kilan sey, tedavi edilmezse 6limcul kalp
krizi, inme, tromboz' veya pulmoner emboliye neden
olabilecek olmasidir. Bunun nedeni, kaninizin giderek
daha fazla kirmizi kan hiicresi ve dolayisiyla kati bilesenler
icermesi nedeniyle daha koyu ve daha viskoz hale
gelmesidir. Hematokrit, kanin bu kati bilesenlerden olugsan
kisminin adidir.

Kisaca

Hematokrit diizeyiniz %45'i
asmamalidir

Kaninizdaki hematokrit %45’i gegmemelidir’, clinkii

bu diizeyin Gzerinde kan pihtisi olusma riski buyuk
Olclide artar. Bu nedenle, doktorunuz diizenli araliklarla
hematokrit dizeylerinizi kontrol edecek ve muhtemelen
bunlari azaltmak igin énlemler uygulayacaktir!

- Hematokrit < 0/045!




PV nasil ilerler?

Polisitemia veranin sizde tam olarak nasil ilerleyecegini
tahmin edemezsiniz. ilerleme kisiden kisiye degisir. Ancak,
polisitemia vera gelisiminde iki evrede genel bir ilerleme
egilimi vardir! Erken evrede, birgcok hasta neredeyse hi¢
belirti yasamaz. Asiri yorgunluk (bitkinlik) gibi belirtiler
sadece yavas yavas ortaya c¢ikar. Kan hicrelerinin asiri
Uretimi tedavi olmadan artabileceginden, tromboz'4, kalp
krizi ve inme riski de artar.

Bu evrenin ilerleyen asamalarinda, sitokin adi verilen
maddeler belirtileri giderek daha fazla tetikleyebilir.
Sitokinler, viicutta inflamasyon oldugunda bagisiklik yaniti
olarak olusturulan haberci maddelerdir. inflamasyon
bolgesinde ek badisiklik hiicrelerinin (I6kositlerin)
konsantrasyonunu serbest birakirlar ve bunlari

Erken veya kronik evre - 20 yila kadar

Hastalik

“etkinlestirirler”. Aktivasyonlarinin ardindan, bu bagisiklik
hicreleri de bagisiklik yanitini gliglendirmek icin sitokinler
olusturur. Bu da “kartopu etkisi” belirtileri tetikleyebilir.

En yaygin belirtiler yogun kasinti ve fiziksel dayaniklik
kaybi ile birlikte siddetli yorgunluktur (ayrintilar sayfa 21de
verilmistir). lyi haber sudur ki, polisitemia vera erken teshis
edilirse, doktorunuz hem kan hiicresi asiri tiretimi hem

de belirtileri basarili bir sekilde tedavi edebilir ve hastalig
stabilize edebilir. Dogru tedaviyle, neredeyse normal
yasam beklentisine ulasmak artik mimkunddr.

Gec evreye gecis

Belirtiler artar,
komplikasyon
riski artar

Kan hticrelerinin
asin Uretimi

Kan olusumu
karaciger ve dalaga
dogru kayar

Kemik iliginde
kan olusumu azalir

1
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Hastalik

Gec evre — kan hlucresi sayisinda
dusus ve dalak buyumesi

O— Saghkh
dalak

Kalp krizi veya inme gibi komplikasyonlarin riski daha da
artar. Asiri yorgunluk, kasinti, konsantrasyon bozukluklari
ve agri gibi sitokinlerin neden oldugu yeni veya artan
belirtiler de yasayabilirsiniz.

Geg evrede, kan hicresi asir Gretimi yetersiz liretime
donisir': kemik iliginde fibréz doku gelisir® ve giderek
daha az sayida yeni kan hicresi olusabilir. Kan hicreleri
ayrica bagisiklik sisteminin (beyaz kan hiicreleri) ve kan
pthtilasmasinin (trombositler) bir parcasi oldugundan,
enfeksiyona daha duyarli hale gelir ve daha kolay kanama

Biiyiimiis
“masif dalak”

eqgilimi gosterirsiniz. Kirmizi kan hticrelerinin sayisi da daha
fazla duserse, anemik hale gelebilirsiniz. Sonug olarak,
fiziksel dayaniklilik diizeyleriniz azalmaya devam edebilir.

Bu evrede, karaciger ve dalak kemik iliginden kok
hilcrelerin kolonizasyonu yoluyla kan olusumunu devralrr.
Sonug olarak, 6zellikle dalagin boyutu blytyebilir
(splenomegali adi verilir)*® ve bu da ist karinda agriya
veya yemek zamanlarinda erken tokluk hissine yol acabilir.



Gec ve nadir:
miyelofibroz ve akut
miyeloid l6semi

Nadir vakalarda, polisitemia vera
akut miyeloid 16semi (AML)** veya
miyelofibroza (MF) gecis yapabilir.t
Eger doktorunuz diizenli takipler
sirasinda bdyle bir gegise dair
belirtecler bulursa, yeni bir kemik iligi
muayenesi faydall olacaktir.

Miyelofibroz:
kemik iligi lifli yapiya sahiptir

Miyelofibroz (MF), kemik iliginin
yerini lifli ve bag dokusu aldiginda
gelisir. MF’nin kendine has 6zelligi,
kemik iliginde kan htcresi tGretiminin
azalmasidir. Diger organlara
(karaciger veya dalak) kayan kan
olusumu sonucunda bu organlar
blyuyebilir.

Hastalik

Akut miyeloid I6semi:
cok fazla sayida olgunlasmamis
kan kok hiicresi

Akut miyeloid 16semi (AML) koti
huylu bir hastaliktir. Kanda ve
kemik iliginde ¢ok fazla sayida
olgunlagsmamis kan kok hticresi
olmasi ile karakterize edilir. Bu
da, beyaz kan hucrelerinin normal
gelisimini ve bunun sonucunda da
bagisiklik sisteminin enfeksiyonla
savasmasini engeller.



Hastalik

dal I I I Polisitemia vera -
PV n I n I § a ret e r I genellikle ikinci bir goriis gereklidir
n e I e rd I r ? Sizin durumunuzda, polisitemia vera tanisi yalnizca ikinci

veya Ucuncl doktor ziyaretinde konmus olabilir.

Polisitemia veranin bir¢ok belirtisi ok daha yaygin olan
baska hastaliklarda da ortaya ¢iktidi icin, ilk basta uygun
sekilde yorumlanamaz; bu belirtiler kasintidan gece
terlemelerine, bas agrisindan bas dénmesine, gérme
bozukluklarina, burun kanamalarina ve/veya kulaklarda
¢inlamaya kadar cesitlilik gosterir.®

« Bazi etkilenen kisiler el ve ayaklarda dolasim bozuklugu
belirtileri, ciltte kizariklik veya dudaklarda mavi
renklenme ile doktora basvurur!®

« Diger hastalarda, kan degerleri diizensizlikler
gosterdiginden polisitemia vera sans eseri tespit edilir.

« Tromboz veya ani bir kalp krizi de daha sonra polisitemia
vera tanisina yol acabilir.

 Kasinti ve kronik yorgunluk belirtileri genellikle
baslangicta PV belirtileri olarak taninmaz.

14



Hastalik

Polisitemia vera icin glivenilir bir tani almak nasil miimkiindiir?

Polisitemia veranin fiziksel belirtileri genellikle kesin sonug
vermediginden, doktorun son derece hedefe yonelik bir
yaklasim kullanarak olasi isaretleri takip etmesi gerekir.
Sizde PV oldugundan slipheleniyorsaniz, doktorunuz

Hemoglobin
Hematokrit
Eritropoietin
Kemik iligi Molekiiler
muayenesi genetik analiz

Kirmizi kan hiicresi sayisi
Beyaz kan hiicresi sayisi
Trombosit sayisi

veya hematolog (kan hastaliklari uzmani) su testleri
yapacaktir: kan sayimi, molekiler genetik analiz ve kemik
iligi biyopsisi.®

4,3-5,6/pl (erkekler) « 4,0-5,4/pl (kadinlar)
3,8-10,5/nl

140-345/nl

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

Kemik iligi muayenesi

Kan olusturan hiicrelerin sayisi/gorinim

Molekiiler genetik analiz

Gen mutasyonlari (6zellikle JAK2 mutasyonu)

pl = pikolitre = litrenin trilyonda biri; nl = nanolitre = litrenin milyarda biri; U/l = litre bagina birim

Neden kan sayimina ihtiyaciniz var?

Kan sayimi, doktorunuza hematokrit ve hemoglobin
duzeylerindeki artis gibi dizensizlikleri gésterir. Bu,
polisitemia veranin ilk endikasyonu olabilir. Kan trombosit
ve beyaz kan hiicresi diizeyleri de yikselirse, bu durum
supheyi destekleyebilir. Daha detayli bir molekdler genetik
analiz, JAK2 geninde genetik bir kusur olup olmadigini

gosterir (JAK2 geni, JAK2 enziminin sablonunu igerir -
9. sayfa).

Yuksek kan dlizeyleri ve JAK2 gen kusuru, doktorunuzun
PV tanisini goreceli bir kesinlik derecesiyle koyabilecegi
anlamina gelir.

15
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Hastalik

Kemik iligi biyopsisi

Kemik iligi genellikle iliak kanattan alinir. Bu, hiicre
yogunlugunu ve hicre tiplerini belirlemek icin yapilir.®

Kemik iligi biyopsisi neden bu kadar 6nemlidir?

Durumun gercekten bir polisitemia vera vakasi olup
olmadigindan emin olmak igin, genellikle kemik iliginizin
muayenesi de gereklidir.®> Kemik iligi numuneniz, mikroskop
altinda kemik iligindeki kan olusturan hiicrelerin degisip
degismedigini ve nasil degistigini gosterir. Bu sekilde,
hematologunuz ¢ogu durumda polisitemia vera tanisi
koyabilir veya taniyi diglayabilir.> Kemik iligi muayenesi
sirasinda, doktor laboratuvar analizi i¢cin dogrudan pelvis
kemiginden az miktarda kemik iligi alir.

Polisitemia vera kalitsal midir?

Muhtemelen bu soruyu kendinize sordunuz. Yanit net

bir hayirdir. Mevcut bilgilere dayanarak, polisitemia
veranin JAK2 mutasyonu kalitsal degildir. JAK2 genindeki
kusur, kisinin yagsami boyunca yalnizca kemik iliginde
gelisir! Yumurta hiicreleri veya sperm hicreleri bundan
etkilenmediginden, polisitemia vera olan kisiler genetik
kusuru gocuklarina gegiremez.









Belirtiler




Belirtiler

Yaygin
belirtiler

Siklikla gdézden kacirilan belirtiler

Belki de polisitemia veranin fiziksel belirtilerini, hastaligin
neden oldugu, ancak hastalikla iliskili oldugunu
distinmediginiz belirtileri yasamigsinizdir. Cogu hasta,
yorgunluk, kasinti veya konsantrasyon gug¢ligu gibi bu
belirtileri yillar gectikten sonra yasar, ancak bazilari daha
erken bir evrede de yasayabilir. Hastalikla ilgili olduklari
bilinmiyorsa, 6zel olarak tedavi edilemezler.

Bu glicten disirici belirtiler, cogu zaman inflamasyon
mevcut oldugunda kemik iliginde salinan haberci bagisiklik
sistemi maddeleri olan sitokinlerden kaynaklanir. Belirtiler,
fiziksel dayaniklilik diizeyleriniz ve bunun sonucunda

da calisma kapasiteniz tzerinde daha fazla veya daha

az Olglide olumsuz bir etkiye sahip olduklari igin, yasam
kalitenizi ciddi sekilde dustrebilir.

20



Asagdida, en yaygin belirtilerin genel bir gériiniimii sunulmaktadir.®
Sunlara 6zellikle dikkat edin:

Siddetli yorgunluk Ciltte kasinti ve yanma Yemek zamanlarinda
(bitkinlik) (genellikle suyla temasla cabuk tokluk
artan) hissetme
” ~

.

B

m 3
L2 et (‘ 1

Hareketsizlik Gece terlemeleri Karin rahatsizligi

Ne yapabilirsiniz?

Belirtiler

]
Konsantrasyon Ates
giiclugi
R h ﬁ
L)
Kemik agrisi istenmeyen
kilo kaybi

Polisitemia vera hastasiysaniz, yeni belirtiler olsa bile tim belirtileri belgelemeniz ve doktorunuza
sOylemeniz 6nemlidir. Doktorunuzun ihtiyaglariniz icin en iyi tedaviyi size sunmasinin tek yolu

budur! Belirtilerinizi, doktorlarin gelistirdigi MPN10 Belirti Degerlendirme Formunu? kullanarak
kaydedebilirsiniz. Belirtiler hakkinda gortismek icin, doktorunuzu ziyaret ettiginizde formu
yaninizda getirebilirsiniz.
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Belirtiler

Cilt sikayetleri

Polisitemia vera hastaliginiz oldugunda cildinize de 6zel
dikkat gostermeniz gerekir; cildinizle ilgili hem hastaligin
hem de tedavinin neden oldugu sorunlar yasayabilirsiniz
(32. sayfadan itibaren tedavi amagclari ve secenekleri
hakkinda daha fazla bilgi yer almaktadir).

Hastaliklailgili sorunlar

Bu sorunlar hastaligin kendisinden kaynaklanir. Bu,
ozellikle banyo/dustan sonra, daha 6nce belirtilmis olan
kasintiy (prurit) ve cildinizdeki agrili kirmizi bolgeleri igerir.

Tedaviyle ilgili sorunlar

Tedaviyle ilgili ifadesi, sorunlarin genellikle PV tedavisinde
kullanilan hidroksilre kullanimiyla baglantili oldugu
anlamina gelir. Bunun fark edilebilir isaretleri kuru cilt ve
aktinik keratoz olarak adlandirilan durumdur; keratoz,
beyaz cilt kanserinin 6ncuisu olan elle hissedilebilir cilt
purizlGlagudar. Bacak Ulserlerinin olusumu (llserasyonlar;
bkz. 23. sayfa), tedavinin veya hastaligin sonucu olabilir.



Sunlara dikkat edin: cilt alarm sinyalleri

Cildinizi her zaman diizenli olarak kontrol etmelisiniz.
Ancak, 6zellikle polisitemia vera icin hidroksitire ile tedavi
ediliyorsaniz dikkatli olmalisiniz.

Bunun nedeni, tedaviye karsi reaksiyonlarin yani sira
kasinti gibi hastalikla ilgili yan etkiler de yasayabilecek
olmanizdir. Hidroksitre ile ilgili bazi yaygin sorunlar burada
listelenmistir:

Kuru cilt
Cilt genellikle tahris olmus, mat, pul pul veya piitirli olup,
olasi kizariklik ve ¢atlaklar vardir.

Kan damarlarinda inflamasyon

Genellikle bacaklarda ilk basta igne basi blyukliginde
kanama isaretleri gorulur; bunlar daha genis bir alana
yayllabilir ve morarma gibi gortinebilir.

Ulserasyon
Ciltte keskin bir sekilde delinmis, agril, iltihaplh bir kizarik
delik; hastalik veya tedavi nedeniyle olabilir.

Belirtiler

Aktinik keratoz

Ornegin, beyaz cilt kanserine yol acabilecek sekilde,
alninizda, yanaklarinizda veya ellerinizin arkasinda elle
hissedilebilir sekilde tahris olmus, pul pul, kirmizimsi,
kabarik bolgeler seklinde gorilen hafif hasar.

Ne yapabilirsiniz?

Cildinizi diizenli olarak kontrol edin

ve olagandisi bir sey gorirseniz
doktorunuza soyleyin.

23
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Belirtiler

Dolasim sorunlari
ve tromboz

Polisitemia vera bir kan olusumu bozuklugu oldugundan ve
cok fazla sayidaki kan hiicresi kan akisini engellediginden,
hastalik ayrica ellerde ve ayaklarda dolasim sorunlarina,
dudaklarda mavi renk degisimine ve ylizde kirmizi cilt
alanlarina neden olabilir. Bas agrilari, bas dénmesi,

gorme bozuklugu, burun kanamalari ve/veya kulaklarda
¢inlama olasi sonuclardan bazilaridir. Tedaviye ragmen

bu belirtilerden herhangi birini fark ederseniz, bunu
doktorunuza séylemeniz 6nemlidir.

Tromboz riski:
koyu kan pihti olusturursa

Cok fazla sayidaki kirmizi kan hiicresi kaninizi koyulastirir
ve daha buiylk kan damarlarinda tromboz (kan pihtilari)
yasama riskinizi artirir.

Pihti 6Gnemli bir arteri tikarsa, kalp krizi veya inmeyi
tetikleyebilir. Pihti bir damari tikarsa, yasami tehdit eden
pulmoner emboliye yol agabilecek derin ven trombozu bile
gelisebilir.

+ Derin ven trombozu (DVT): gogunlukla bacaklarda olmak
Uzere derin vende kan pihtisi. Adri, sisme, kizariklik ve
ylzey venlerinde genislemenin hepsi DVT isaretleri
olabilir.

* Pulmoner emboli: DVT’nin neden oldugu pihti ¢oziinirse,
kan dolasimina girerse ve pulmoner arterlerden birini
tikarsa, bu meydana gelebilir. Pulmoner emboli yasami
tehdit eden ciddi bir komplikasyondur.



Trombozu aktif olarak 6nleyin -
baziipuclari®

« Bol miktarda meyve ve sebze iceren saglikl, dengeli bir
beslenme stirdiriin ve her giin yeterli miktarda, en az iki
litre su, cay veya baska sekersiz icecekler igin.

- Sigaray! birakin.
« Dlizenli egzersiz yapin - fiziksel aktivite belirtileriniz
lizerinde olumlu bir etkiye sahip olabilir ve tromboz riskini

azaltabilir.

 Uzun siireler boyunca, 6rnegin arabada, uzun mesafeli
ucuslarda veya masanizda oturmaktan kaginin.

 Bacaklarinizda dolasimi desteklemenin iyi bir yolu,
duzenli olarak ayaga kalkip biraz dolagmaktir.

Belirtiler
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Belirtiler

Diger
komplikasyonlar

Dalak biiyiimesi komplikasyonu

Baska bir komplikasyon da kemik iliginde kan olusumu
sorunuyla iligkilidir: dalak buytimesi. Kemik iligi yerini
giderek daha fazla bag dokusuna biraktik¢a ve hastaligin
daha sonraki bir evresinde giderek daha lifli hale geldikce,
yeni kan huicreleri olusturma kapasitesini de kaybeder. Kan
olusumu stireci dalak ve karacigere tasinir. Bu da dalak
blyimesine ve Ust karin bolgesinde iligkili agriya yol agar.

Ne yapabilirsiniz?
Doktorunuz dalaginizin tam boyutunu
belirlemek icin yilda bir kez karin

ultrason taramasi yapmalidir. Blylime
elle de hissedilebilir. Dalagin biuyimesini
muimkun olan en kisa surede tedavi
etmek 6nemlidir!
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Belirtiler

MPN10

Belirti Degerlendirme Formu?

Belirtiler: tedavinin basarili olduguna dair isaretler

Polisitemia vera (PV) ve miyelofibroz (MF) gibi
miyeloproliferatif neoplazmalar (MPN) grubundaki
hastaliklara, cogu zaman gigten dusurucu belirtiler eslik
eder. Yasam kalitesini 6nemli dl¢tide kisitlayabilirler.

Hastalkla ilgili belirtiler arasinda yorgunluk, ates,
hareketsizlik, kaginti, gece terlemeleri veya tokluk hissi
yer alir. Tibbi rehberlerde, bu belirtiler tedavi amaglarina
ulasmak icin veya bir prognoz faktori olarak 6nemlidir.
Bagska bir deyigle, laboratuvar sonuglar tek basina

sizin icin uygun tedavi seklini veya tedavinin basarisini
belirlemez. Yasam kaliteniz de dikkate alinmalidir. Bu
nedenle, belirtilerin herhangi birinin koétulestigini fark
ederseniz doktorunuzla iletisime gecmelisiniz.

("B‘
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MPN10 Belirti Degerlendirme Formu -
Kendinizi nasil hissettiginizi belgeleme

MPN10 Belirti Degerlendirme Formu hastaliginizin
belirtilerini sistematik olarak tanimaniza, kaydetmenize
ve degerlendirmenize ve bunlari doktorunuz igin
belgelemenize yardimci olur.

Miyeloproliferatif neoplazmalar (MPN) icin uzmanlar
tarafindan 6zel olarak gelistirilmistir ve size ve
doktorunuza mevcut tedavinizin ne kadar etkili oldugunu
ve belirtilerinizin glinliik rutininizi ne kadar ¢ok (veya ne
kadar az) etkiledigini gdstermek icin tasarlanmistir.

Bu amagla, uzmanlar MPN hastaliklarinin en yaygin
on belirtisini belgelemistir. Degerlendirme, O ile 10
arasi bir 6lcek kullanilarak yapilir; O “mevcut degil”

ve 10 “hayal edilebilecek en kotu dizeyde” anlamina
gelir. Bu, belirtilerinizin siddetini cok hassas bir
sekilde degerlendirmenize ve toplam haftalik puanlari
kargilagtirarak gelisimi izlemenize olanak tanir.



SYMPTOM
ERFASSUNG T ideal olarak, formu

Der MPN10 Symptomerfassungsbogen hilft lhnen, die Symptome lhrer Erkrankung dtizenli olarak veya
zu erkennen und aktiv zu verfolgen. tedavi doktorunuzla

1. Bitte beurteilen Sie Ihre Erschipfung [Mattheit, Midigkeit) wéhrend der letzten 24 Stunden. kararlastirildigi sekilde,
Kreuzen Sie dazu die Zahl an, die das schlimmste AusmaB Ihrer Erschépfung am besten beschreibt. fakat en azindan doktoru
SYMPTOME keine Erschdpfung schlimmste vorstellbare Erschapfung ziyaret etmeden 6nce

Erschipfung (Fatigue) 0 1 6 ﬂ doldurmalisiniz. Tarihi ve

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

nicht vorhanden schlimmste erdenkliche Form
llk olarak, son 24

saat icindeki bitkinlik
(yorgunluk) siddetinizi
isaretleyin.

Schnelles Vdllegefiihl beim Essen 0 1

Bauchbeschwerden

Inaktivitat

Konzentrationsschwierigkeiten*

Nachtschweil

«——= Gecen hafta icindeki diger
belirtilerinizin siddetini
isaretleyin.

Juckreiz**

Knochenschmerzen

Fieber (> 37,8 °C)

1075447 Stand 06/2019

Unbeabsichtigter Gewichtsverlust*
Ayri ayri skorlari toplayarak

Berechnen Sie Ihren MPN10 Symptomwert fiir ein Gesamtbild toplam belirti skorunu
Ihrer MPN Symptomlast, indem Sie die angekreuzten Zahlen aufaddieren: Total hesaplayln
Adaptiert von Emanuel RM et al. Myeloproliferative Neoplasm (MPN) Symptom Assessment Form Total Symptom Score:

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 é Monaten
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Tedavi

Polisitemia
vera tedavinizin
amaclari

Hayatiniza eslik eden bir tedavi

Polisitemia vera kronik bir hastaliktir. Bu nedenle, standart
tedavi, doktorlarin hastaliginizi bagarih bir sekilde
yonetmek ve belirtileri uzun vadede hafifletmek igin
kullanabilecegi prosedirlerden olusur ve bu da mimkin
oldugunca normal bir yasam sitirmenizi saglar! Yasam
kalitenizi ve fiziksel dayaniklihiginizi korumak bu acidan ¢ok
onemli bir rol oynar.

Komplikasyonlari 6nleyin, belirtileri hafifletin

Polisitemia vera tedavisi, odak noktasi olarak tic dnemli
amaca sahiptir':

Birinci ve birincil amag, kan akisinizi iyilestirmek icin

kan hiicrelerinizin uzun streli agin tretimini azaltmaktir
(hematokrit diizeyi <%45). Bunun amaci tromboz, kalp krizi
veya inme gibi komplikasyonlari 6nlemektir.



Klinik belirtilerin kontroll ve dolayisiyla yasam kalitesini
surdirme bir diger 6nemli amactir. Kasinti ve strekli
yorgunluk gibi tedavi edilmemis belirtiler bazen glcunizin
cogunu tiketebilir, fiziksel dayanikliik diizeylerinizi
azaltabilir ve gunliik yagsaminizi calismanizi engelleyecek
kadar etkiler. Bu nedenle, kisisel belirtilerin fark edilmesi
ve hafifletilmesi, tedavi icin blylk éneme sahiptir.

Tedavi

Uclincii amag, hastaliginizin miimkiin oldugunca
dengelenmesine katkida bulunur. Hastaliginizin
ilerlemesine gére uyarlanmis, erken bir evrede alinan
tedavi edici 6nlemler, ileride miyelofibroz (MF) ve akut
miyeloid I6semi (AML) gibi baska hastaliklara gegisi
Onlemek igin tasarlanmistir.

Ne yapabilirsiniz?

Tedaviden sahsen ne beklediginiz
hakkinda doktorunuzla konusun. Sizin
durumunuzda, yorgunluk gibi belirtilerle
micadele ediyorsaniz veya her gin
kasintiyla karsilasiyorsaniz, daha iyi bir
yasam kalitesi 6nemli bir rol oynayabilir.
Doktorunuz, hastalikla ilgili bu belirtileri
hafifletmemesi durumunda mevcut
tedavide uyarlama yapabilir.

33



34

Tedavi

Size acik tedavi
secenekleri
nelerdir?

Oncelikle: Polisitemia vera icin evrensel bir tedavi
yoktur. Hastaliginizin ne kadar ilerledigine bagli olarak,
asagidakileri yapmak icin gesitli ydntemler ve ilaglar
kullanilabilir:

« kan hcrelerinin sayisini azaltmak ve kanin akis
ozelliklerini iyilestirmek,

« kan pihtilarini dnlemek i¢in kan pihtilasmasini
yavaslatmak,

« kasinti ve yorgunluk gibi belirtileri hafifletmek

Kani seyreltme - damardan kan alma ve ASA

Damardan kan alma tedavi rejiminizdeki ilk caredir;
hematokrit dlizeylerinizi hizli ve kolay bir sekilde azalttigi
kanitlanmis eski bir tedavidir. Damardan kan alma,
doktorunuzun 300 ila 500 ml kan numunesi almasini
icerir’® Amag hematokrit diizeylerinizi, yani kaninizdaki
kati bilesenleri (kirmizi kan hiicreleri) ylizde 45’in altinda
tutmaktir. Bu, kanin incelmesini ve kan pihtisi olusumu
ve tromboz, kalp krizi veya inme gibi komplikasyonlarin
riskini azaltacaktir. Doktorunuz, asetilsalisilik asit (ASA)
ile ilac tedavisi de verebilir.5 ASA, kani “seyreltme” ve
boylece trombositlerin kiimelenmesini dnleme 6zelligine
sahiptir. Bu durumda, doktorunuz ASA'yi tolere edip
edemeyecegdinize karar verecektir.



Hafif kemoterapi -
komplikasyon riskini azaltir

60 yasindan buyukseniz veya vaskdler oklizyon
gecmisiniz varsa, 6zellikle komplikasyon gelistirme

riski altinda olabilirsiniz. Doktorunuz ayrica damardan
kan almaya ek olarak hidroksilire veya interferon ile
sitoreduktif tedavi de recete edebilir. Sitorediktif tedavi,
kan hiicresi sayinizi azaltmak i¢in de kullanilir.

Sitorediiktif tedavi nedenleri’

« 260 yasinda olmak

Tedavi

« Gecmiste vaskuler okliizyonlarin olmus olmasi

Yiiksek riskli
hastalar

@)

i\

* Flebotomilere karsi yetersiz tolerans veya
bunlarin sinirli fizibilitesi

Diisiik riskli » Yetersiz hematokrit kontroli (2 yil icinde
hastalar yilda 6 veya daha fazla flebotomi gerekir)
O « Dalak boyutunda artis

i\

* Progresif kan hicresi olusumu

« Hastalk belirtilerinin yeterli sekilde kontrol
edilmemesi

« Kardiyovaskiiler sistemin yeterli sekilde
kontrol edilen riskleri
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Tedavi

Baslangic adimlari sizde ise

yaramazsa...

Belirtilen bu adimlarin sizde ise yaramamasi kesinlikle
muimkuinddr. Bunun ¢esitli nedenleri vardir; 6rnegin, ilag
ise yaramaz veya yeterli sekilde yanit vermezsiniz veya
yan etkiler yasarsiniz. Boyle bir durumda, doktorunuz
tedavinizi uyarlayacak ve farkli ilaclar verecektir; 6rnegin
JAK inhibitéri olarak adlandirilan bir ilag verebilir.

Direng

Klinik

Janus kinaz inhibitorleri: kan hiicresi sayisindaki
artisi dogrudan durdurur

JAK inhibitorleri, hiicrelerdeki sinyalleri dogrudan inhibe
eden bir ilag turtudur. Hastaligin gelistigi yerde, yani
hlcrede etki gosterdikleri icin bunlara hedefe yonelik
tedavi adi verilir. Hastaliga bagli olarak, hiicrede 6nemli
bir sinyal fonksiyonuna sahip ¢ok spesifik enzimleri bloke
ederler (ayrica bkz. 9. sayfa).

belirtiler

intolerans

Kisiye Ozel Tedavi



Tedavi

Haberci
ekli reseptor

2V

Haberci
madde \

Hiicre yuzeyi '
\ S8
.‘ | / ’ JAK 2 |

JAK 1 | JAK inhibitorleri

>
&

Hucre bolinmesi komutu

Hilcre ici Hiicre cekirdegi
Polisitemia verada kullanilan JAK inhibitdrleri, JAK1 ve <%45 hematokrit” dlizeyine ulagsmaya yardimci olabilir.s
JAK2 enzimlerinin aktivitesini bloke eder. Ayrica, kasinti ve yorgunluk gibi belirtileri hafifletebilirler.
JAK inhibitorleri genellikle tirozin kinaz inhibitorleri (TKI)
Ozellikle JAK 2 durdurulursa, yeni kan hiicresi sayisi da olarak bilinen bir ilag grubuna aittir®

azalir. Bu nedenle, JAK inhibitorleri “Onemli tedavi amaci
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Tedavi

Tedavinizde ne
zaman degisiklik
yapilmasi gerekir?

Ayarlamalar icin tetikleyiciler: yetersiz etki,
intolerans ve belirtiler

Tedavinizde hafif kemoterapi kullaniliyorsa, ilacin belirli
durumlarda ayarlanmasi gerekebilir. Bunun nedenleri
sunlardir:

« llacin etkili olmamasi veya yeterince etkili olmamasi.
Kemoterapotik ajanlarla tedavi, polisitemia vera
hastalarinin kanindaki yliksek hiicre sayilarini azaltmak
icin tasarlanmistir. Ancak tedavinin etkili olmamasi veya
yeterince etkili olmamasi da mimkiindir. Buna tedavi
direnci denir.

« ilaci tolere edememeniz ve siddetli yan etkiler
yasamaniz. Bu durum intolerans olarak bilinir. Sonug
olarak ilacin birakilmasi gerekir.

« Yeni belirtilerin ortaya ¢ikmasi veya mevcut belirtilerin
kotllesmesi. Hafif kemoterapdtik ajanlarla tedavi edilip
edilmediginize bakilmaksizin, kasinti veya siddetli
yorgunluk gibi guigten dusirici belirtiler yasayabilirsiniz.
Kemoterapotik ajanlar kandaki hlicre sayisini azaltmakla
birlikte, polisitemia vera ile iligkili glicten disurici
belirtileri azaltmazlar.



Her ¢ durumda da degisiklige ihtiyac duyulur. Olasi bir
secgenek, tirozin kinaz inhibitori (TKI) adi verilen bir ilacla
tedavidir.

Olasi belirtilerin yani sira, herhangi bir yan etki veya
tedavinizi tolere etmeyle ilgili sorunlar agisindan da
dikkatli olun ve bunlari doktorunuza soéyleyin. Doktorunuz,
bu agidan verdiginiz bilgilere dayanmaktadir! Belirtilerinizin
belgelemek icin 6zellikle MPN10 Belirti Degerlendirme
Formunu kullanin.

Polisitemia vera veya hidroksilre tedavisinin yol
acabilecegi tedaviyle ilgili cilt sorunlari da meydana
gelebileceginden, cildinize 6zellikle dikkat etmeniz gerekir.

Tedavi

Ne yapabilirsiniz?

Asir1 yorgunluk gibi olasi belirtilerin
yani sira, herhangi bir yan etki

veya tedavinizi tolere etmeyle ilgili
sorunlar agisindan da dikkatli olun

ve bunlari doktorunuza soyleyin.
Doktorunuz, bu agidan verdiginiz
bilgilere dayanmaktadir! Belirtileri
kaydetmek icin 6zellikle MPN10 Belirti
Degerlendirme Formunu kullanin.
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Fiziksel dayanikhhk

Fiziksel
dayaniklilik
duzeylerinizi
koruyun

Giinliik yasaminiz bir yiik haline gelirse

Kronik bir hastalik olarak, polisitemia vera yasaminizda

degisikliklere yol agar. Bunlar yogunluk agisindan

degisiklik gdsterebilir. Ornegin, bir dizi hasta uzun bir
sure kendini oldukga iyi hisseder. Ancak hastaligin seyri
boyunca, bazi kisilerde sorunlar 6nemli dlgtide artabilir.
Ornegin, codu hasta ayni anda birkag belirti yasar. Bunun
baslica nedeni, bagisiklik sistemindeki haberci maddeler

olan sitokinlerin asiri miktarda salinmasidir.

En yaygin sorunlar®®

%92

(I
=/

Siddetli yorgunluk

(bitkinlik)

61

Konsantrasyon
guclugu

%57

r

Gece
terlemeleri

%65 ,
)

Ciltte kasinti ve yanma
(genellikle suyla temasla

artan)

%O

¢

Hareketsizlik
%49
~

P

Karin
rahatsizlig



Cok sayida hastanin hissettigi sonuclar

Yasaminizda aktif olarak énemli roller de oynarsiniz -
yakinlarinizla ve arkadaslarinizla olan iligkilerinizde. Ancak
bunu yapacak gucliniiz yoksa, dnemli iliskiler bozulabilir
veya hobilerin birakilmasi gerekir. Fiziksel dayanikllik
duzeyleriniz kademeli olarak azaldik¢a, basit glinlik

Aile ve sosyal yasamdaki Giinliik aktiviteler
kisitlamalar tizerindeki etki

Hafif Hafif
°/063 k|:|tl|| °/o48 kl:ltlh

Fiziksel dayanikhhk

aktiviteler de zorlasir. Hareket kabiliyetiniz kisitlanir, bu
nedenle seyahat ve hatta bir araba yolculugu bile sorunlu
hale gelir. Polisitemia vera hastalarindaki anketler etkileri
ortaya koymaktadir.®©

isleilgili
kisitlamalar %33

Calisma saatlerinde

azalma

Onemli diciide Cok dnemli hastalikla ilgili . 5
%
11 10 o

kisith

Belirtilerle basa cikma - dogru tedaviyi baslatma

Damardan kan alma ve gerekirse hidroksiure ile
birlikte hafif kemoterapi, kan sayiminizi kontrol etmede
basarili dnlemlerdir. Ancak, yorgunluk veya kasinti gibi
belirtilerinizi hafifletmeye yardimci olmazlar. Hedefe
yonelik tedavi olarak adlandirilan tedavi, belirtilerinizi

olcude kisitli

hafifletmeye yardimci olabilir. Ancak, doktorunuzun
ilk dnce belirtileri dogru sekilde kaydetmesi gerekir.
Bu nedenle, belirtilerinizin farkinda olmaniz ve bunlari
belgelemeniz gerekir.
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Yasam kalitesi

Yasam

kalitenizi
nasil geri
alirsiniz?

Ne yapabilirsiniz?
Gunlik tutmak, hem olumlu

deneyimler ve i¢ggoruler toplamaniza
hem de sagliginizdaki degisiklikleri

kaydetmenize yardimci olur. Bu
bilgiler, hastaliginizin durumunu
degerlendirmesi i¢in doktorunuz
acisindan da 6nemlidir.

Degisikliklere karsi tetikte olun

Genel durumunuzu naslil dederlendirirsiniz?

Fiziksel durumunuz nasil? Guinlik yasaminizdaki
bagimsiziginiz ne durumda? Sosyal etkilesimlerinizi
gerceklestirmeye hazir hissediyor musunuz?

Yasam kalitenizi belirleyen de tam olarak bu kisisel
degerlendirmelerdir; yasam kaliteniz kisisel “iyi hissetme
bilangonuzdan” daha fazlasi degildir.

Polisitemia vera, sagliginizi bircok acidan etkiler. Bu
nedenle glnlik yasaminizdaki hastalikla ilgili degisikliklere
dikkat etmeniz 6nemlidir; ancak olumlu firsatlari da
g6zden kagirmayin. Asagidakilerin bilingli sekilde farkinda
olun:

» durumunuzda degisiklik olup olmadigi

« saglik durumunuza nelerin katkida bulundugu ve nelerin
bulunmadig

« yan etkiler veya belirtiler fark edip etmediginiz



Egzersizin sizin icin yapabilecekleri

Fiziksel aktivitenin genel durumunuz Gizerinde birgok
olumlu etkisi vardir ve siddetli hastaliklardan sonra
rehabilitasyon sirasinda bile doktorlar tarafindan onerilir.
Bir polisitemia vera hastasi olarak, fiziksel aktiviteden
fayda saglayacaginiz birgok alan vardir:

 Egzersiz kan akisini iyilestirir ve tromboz riskini azaltir.

 Egzersizin kalp krizi ve inme riskini azalttigi gosterilmigtir.

« Fiziksel stres kan akisini ve dolayisiyla viicuda oksijen
beslemesini destekler.

- Orta diizeyde egzersiz yorgunluk ve bitkinligi hafifletir.

» PV'deki kronik yorgunluk da olumlu bir sekilde
etkilenehbilir.

« Spor, endorfin salgisi uyarildigindan ruh halini iyilestiren
bir etkiye sahiptir.

* Dlizenli egzersiz kendi vicudunuza olan glveninizi artirir
ve 6z guveni iyilestirir.

« Ozellikle, doga yiiriiyiisii ve kuzey disiplini yiiriiyiisii gibi
dayaniklilik sporlari, polisitemia vera hastaliginiz varsa
fiziksel performansinizi iyilestirmek i¢in uygundur.

Yasam kalitesi

Ne yapabilirsiniz?

Duzenli fiziksel aktivite, efor bicimleri
veya sizin igin uygun spor ve egzersiz

turleri ve ne siklikla aktif olabileceginiz
hakkinda, doktorunuzla veya bir
fizyoterapist veya spor terapisti ile
konusun.
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Yasam kalitesi

Rahatlama, her seyi kendi temponuzda
yapmaniza yardimci olur

Kronik hastaliklar bir ytktir; kaygi ve korkuya yol
acabilecek belirsizlikleri beraberinde getirirler. Kisacasi:
stres. Kanitlanmis rahatlama teknikleri, stresin sonuclarini
aktif ve daha basarill bir sekilde yénetmenize ve sonug
olarak yasam kalitesini yeniden kazanmaniza yardimci
olacaktir. Diizenli rahatlama ile asagidakiler Gizerinde
somut bir etki yaratabilirsiniz:

« gerginlik ve kramp durumunda
« bitkinlik belirtileri durumunda
« konsantrasyonunuz veya hafizaniz kotliyse

Asagdida, en iyi bilinen rahatlama yéntemlerine kisa bir
genel bakis sunulmaktadir ve bunlar i¢in nispeten genis
bir bilgi ve kurs yelpazesi de mevcuttur:

« Otojenik egitim - kendi kendine telkinde bulunan
fikirlerle fiziksel ve zihinsel rahatlamayi destekler

» Meditasyon - i¢ huzur ve konsantrasyon saglar

« lerlemeli kas gevsemesi - belirli kas gruplarinin
gerilmesi ve gevsemesi

« Gorsellestirmeler - pozitif ortamlar ve durumlar fikriyle
kendinizi sakinlestirin

* Yoga - daha fazla dinginlik igin fiziksel zindeligi meditatif
unsurlarla birlestirir



Saglikl beslenme icin basit kurallar vardir

Ozellikle kronik hastaliklarda beslenme durumu énemli

bir rol oynar: dogru besin tedariki ile fiziksel ve zihinsel
islevinize katkida bulunur ve beslenme ile ilgili eksiklikleri
onlersiniz. Buna karsin, enerji ve beslenme gereksinimleri
karsilanmayan hastalarin genellikle daha az dayanikhlik
ve daha duslk yasam kalitesine sahip olduklari iyi bilinen
bir gercektir. Dengeli ve saglikli bir beslenmenin faydalari
kanser tedavisinde bile kanitlanmistir. Ancak, hastaliginiza

Ne yapabilirsiniz?

Yasam kalitesi

Ozel bir beslenme sekli icin belli bir arama yapmaniz
gerekmez; aslinda bdyle bir sey yoktur!

Yemek yeme ve igme konusunda herhangi bir sorununuz
yoksa, saglikli insanlar icin de faydall olan bir beslenme
sekli 6nerilir. Bu beslenme sekli de anlasiimasi kolay
birkag rehberi izler ve kisisel zevke de buyuk yer verir.

Deutsche Gesellschaft fiir Erndhrung’un [Alman Beslenme Toplulugu] saglikli ve dengeli
beslenmeyle ilgili 10 ipucu hakkinda bilgi edinin ve bunlari uygulamaya ¢alisin: www.dge.de
Beslenme sorunlariniz varsa, bu konuda doktorunuzla konusmaniz dnemlidir.
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Yasam kalitesi

Insanlarin anlamalarina yardimci
olma: aile ve arkadaslarin nasil dahil
edilecegine dair dort ipucu

1 e Sahte sir yoktur

Polisitemia vera, bugiine kadarki yagsaminizda belirleyici
bir donim noktasidir. Ancak, tasinacak yukler ve bu
bakimdan yapmaniz gereken degisiklikler de, size yakin
kisiler tarafindan hissedilecektir. Bu nedenle, ailenizi

ve arkadaslarinizi hastalk hakkinda bilgilendirmeniz
mantikhdir. Bu, yanlis anlamalari veya insanlarin yanlis
sonuglara varmasini énlemeye yardimci olur (6rnegin, artik
baskalari icin cok fazla zamaniniz yoksa). Giivendiginiz
kisilere hastaligin kisa bir agiklamasini yapin ve gerekirse
onlara hastalikla iligkili kisitlamalar ve sorunlar hakkinda
bilgi verin.
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2 o Beklentiler hakkinda konusun

Yakin ¢cevrenizdeki kisiler size yardimci olmak veya aktif
olarak destek olmak isteyecektir. Ancak, tavsiye her
zaman hos karsilanmaz. Herhangi bir asamada hastalik
hakkinda konusmak istemezseniz veya yardimlari size
fazla geliyorsa, bunu onlara diristce sdyleyin. Bazi
insanlar sizinle ve hastaliginizla nasil basa ¢ikacagini
bilmeyebilir. Agik bir fikir aligverisin her iki tarafa da
faydasi olur.

3. Yardimi kabul edin

Polisitemia vera ile bazen, doktor randevulari veya
fiziksel sikayetler nedeniyle glinliik rutininizle basa ¢ikma
kapasiteniz azalabilir.

ister ev isleri, ister giinliik isler hakkinda, ya da sadece
konusmaniz gerektiginde, yardim almaktan cekinmeyin.
Ayrica, bir aile Uyesinin sizinle birlikte doktora gitmesi de
degerli bir destek olabilir.

Yasam kalitesi

4. Partnerlik ve cinsellik

Polisitemia vera olan hastalarda, kronik yorgunluk,
kasinti, agri, ates ve gece terlemeleri gibi belirtiler de
fiziksel yakinlk ihtiyacini sinirlandirabilir. Fiziksel olarak
kendinizi iyi hissetmiyor ve sonuc olarak yakinliga ihtiyag
duymuyorsaniz, bunu partnerinize sdyleyin.

Hedefe yonelik tedavi belirtileri hafifletme konusunda da
etki gosterdiginden, cinsellik Gzerinde pozitif bir etkisi
olabilir. Cinsellik, birlikte yasamin dnemli bir bilesenidir.
Kalici sorunlar yasarsaniz, kesin nedenleri acikiga
kavusturmak ve tibbi tedaviyi baslatmak icin doktorla
gorusme yapmak faydal olabilir.
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Tedaviyi destekleme:
doktora danismaniz icin

uc tavsiye

1 e Bilgi sahibi olun!

Polisitemia vera gibi kronik bir hastalikta, tedavi yagaminiz
boyunca silirecedi icin doktorunuzla iyi bir calisma
iliskisine sahip olmaniz 6zellikle dGnemlidir. Doktorunuza
ne kadar ¢ok guvenir ve onunla ne kadar aktif bir sekilde
is birligi yapar ve sagliginiz hakkinda ne kadar ¢cok

bilgi verirseniz, doktorunuz da size o kadar iyi yardimci
olacaktir.

2 o Ozellikle sorun

Ne de olsa, bilgi sizin icin de 6nemlidir. Hastaliginiz, tedavi
secenekleri ve tedavinin amaci hakkinda net bir aciklama,
iyi tedavi edildiginizi hissetmenize yardimci olacaktir.

Bu nedenle, bagka bir sey bilmek isterseniz veya
anlamadiginiz bir sey olursa soru sormaktan asla
cekinmeyin. Bazi hastalar bunu yapmaz, ¢iinki kendilerine
verilen bilgilerle yetinmek zorunda olduklarini distnurler.

Doktorunuz isteklerinizi veya sorularinizi ve endiselerinizin
ne oldugunu ne kadar iyi anlarsa, bunlar o kadar iyi
¢Ozllebilir! Bu, 6zellikle tedavi sirasindaki deneyimlerinizle
ilgili olarak, yeni belirtiler agisindan gecerlidir; 6rnegin,
doktora sdyledikleriniz tedaviyi ihtiyaglariniza uyarlamak
acisindan 6nemli olabilir.



3. Aklinizdakileri sdyleyin

Doktorunuzla acik sekilde iletisim kurdugunuzda gtiven
artar. Doktorun endiselerinizi anladigini diistinlyorsaniz,
“kimyaniz” tutmustur. Ancak doktorla iyi bir iliskiniz
oldugunu diistinmiyorsaniz, bunun nedenlerini ele almaniz
gerekir. SUpheleriniz varsa, baz bilgileri kagirdiysaniz veya
bir prosediri anlamadiysaniz, bunu doktorunuza soyleyin.
Bir seyi acikhiga kavusturmanin tek yolu budur.

Belki de, konustuktan sonra bile dnemli konularda ortak
bir zemin bulamayacaksiniz. Ardindan, ikinci bir goris
almak veya “kimyanizin” daha iyi tutabilecegi bir doktor
aramak isteyip istemediginize karar verebilirsiniz.

Yasam kalitesi

Ve son olarak:
anairtibat kisisi

ideal olarak, tibbi dykiiniizii bilen ve tim tibbi dykiiniizle
ilgili gtincel bilgilere sahip sabit bir tibbi irtibat kisinizin
olmasi gerekir. Aile hekiminiz veya genellikle polisitemi
vera vakalarinda da tani koyan, kan hastaliklari konusunda
uzmanlasmis bir hematolog bu roli lstlenebilir. Sizi

tedavi eden tiim doktorlara her zaman hastaliginizi
soOylemelisiniz!

53



54

Yasam kalitesi

s yerinde:
calisma hayatl
icin iki tavsiye

Mesleginizi yapmaya devam edebilirsiniz. Ancak, isinizden
ayrilabilir veya isten izin alip daha sonraki bir tarihte
isyerinize geri donebilirsiniz. Karariniz ne olursa olsun,
birlikte calistiginiz insanlara sdylemeniz gerekecektir.
Asagida, yoneticiler ve is arkadaglariyla iletisim kurmaya
iliskin birkag¢ ipucu yer almaktadir.

1 e Yoneticinizin bilmesi gerekenler

Yasal olarak, ise gelmeyecekseniz isvereninizi derhal
bilgilendirmekle ve tahminen ne kadar sureligine ise
gelemeyeceginizi isvereninize sdylemekle yukumlusinuz.
Uc giinden uzun bir siire calismaya uygun olmazsaniz,
tibbi bir belgeye ihtiyaciniz olur. ise giris sézlesmenize
veya toplu s6zlesmenize bagl olarak, bu daha énce de
talep edilebilir.

Veri gizliligi ydnetmeliklerine tabi oldugundan, isvereninize
kesin taninizi sunmaniz gerekmez. Ancak kicuk bir
sirkette, yoneticinize hastaligi erken bir evrede sdylemek
yapilacak en mantikl sey olabilir. Bu sekilde, yoneticiniz
doktorunuzun randevularina gitmenizi ve/veya is yikinizi
ve sorumluluklarinizi saglik durumunuza gére uyarlamanizi
saglayabilir.



2 o s arkadaslarnizicin dogru miktarda bilgi

Hastaliginiz hakkinda is arkadaslarinizla konusup
konugsmamak elbette sizin kararinizdir. En gok hangi is
arkadaslarinizla konusmak istediginizi ve tam olarak
ne soylemek istediginizi disiniin, bdylece konusmayi
yapmaniz kolaylasacaktir.

is arkadaslarinizdan ne tiir bir destek veya yardim

beklediginizin farkinda olun ve bu konuda agik¢a konusun.

Bunu yaparken, kendiniz hakkinda ne kadar bilgi vermek
istediginiz ve is arkadaslarinizin durumunuza ne kadar
dahil olmasini istediginiz size baghdir.

Hastaligin gorindr isaretler ortaya ciktiginda veya tedavi
nedeniyle yan etkiler meydana gelirse, hastaliginiz
hakkinda konusma zamani gelmis demektir. Baslangicta
is arkadaslariniza saglik durumunuzla ilgili yalnizca birlikte
calismak igin gerekli olan bilgileri vermek iyi bir strateji
olabilir.

Yasam kalitesi
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Sozluk

Akut miyeloid I6semi (AML)
Kanda ve kemik iliginde ¢ok fazla
olgunlasmamis kan olusturan hicre
varsa gelisen kot huylu bir hastalik.
Bu, enfeksiyonla savasan beyaz

kan hiicrelerinin gelisimini etkiler.
Adindaki “akut” terimi, hastaligin hizli
bir sekilde ilerleyebilecedi gercedini
ifade eder.

Belirti
Bir hastaligin isareti; cogunlukla belirli
bir hastaligin 6zelligidir.

Beyaz kan hiicreleri (Lokositler)
Vicudun enfeksiyonla savasmak icin
olusturdugu kan hicreleri.

Dalak
Kan ve patojenler icin filtre gorevi
goren karin organi.

Derin ven trombozu (DVT)
Uyluk veya bacaktaki derin vendeki
kan pihtisi. Kan pihtisi parcalanabilir
ve bir embolus olarak kan dolagimi
icinde hareket edebilir.

Emboli

Bir kan pihtisi (trombus) kan
damarinda ¢6zlnir ve kan dolasimi
boyunca hareket ederse buna
embolus ad verilir. Bu, bir kan
damarini tamamen kapatirsa emboli
olusur.

Flebotomi
(veya damardan kan alma)
Kan hacminizi azaltma prosediiru.

Gece terlemeleri

Gece meydana gelen ve siddetli
terlemeye yol acan ciddi sicak
basmalari.

Hematokrit

Kandaki hticresel bilesenlerin orani.
Kirmizi kan hiicreleri %96 ile en blyik
orani olugturur. %45’in altindaki hema-
tokrit degerleri tromboz ve kardiyovas-
kiler komplikasyon riskini azaltabilir.

JAK2

JAK2, tim insanlarda olusan ve
kemik iliginde kan hucresi Gretimini
kontrol eden bir proteindir. Biyolojik
mesajlarin hiicrelere iletildigi bir
iletisim yolunun parcgasidir.

Janus kinaz (JAK)

Hucrede sinyal molekdlleri araciligiyla
hicrelerin (kan hicreleri gibi)
blylyutp ¢cogalma hizini kontrol eden
enzim.

Kalp krizi

Kan akisi eksikligi nedeniyle kalp kasi
dokusunun olimda. Kan akisi eksikligi,
genellikle kalbi kanla besleyen bir veya
daha fazla koroner damarin tamamen
tikanmasindan kaynaklanr.



Kan sayimi

Kanin farkl bilesenlerini temsil eden
bir dizi deger. Her kan bileseni,
ornegin beyaz kan huicreleri, kirmizi
kan hicreleri veya trombositler igin
bir deger belirlemek mimkindiir.

Kan pihtisi

(veya trombus veya tromboz)
Bir kan damarinda katilasmis kandan
olusan pihti. Pihti ¢cdziinilr ve kan do-
lasimi boyunca hareket ederse buna
embolus adi verilir. Bu, bir kan damari-
ni tamamen kapatirsa emboli olusur.

Kan hiicreleri
Kirmizi kan hicreleri, beyaz kan
hicreleri ve trombositler.

Kasinti

Kasinma. Kasinti, kuru veya yaslanan
cilt, ciltte temas reaksiyonlari, gida
alerijileri, ilaglarin yan etkileri, kanser
hastaliklari, bébrek veya karaciger
hastaliklari, parazitler veya bilinmeyen
nedenlerden dolayr meydana gelebilir.

Kemikiligi

Kemikleri dolduran ve kok hticreler
olarak adlandirilan olgunlasmamis
kan hicreleri iceren yumusak, kan
olusturan doku. Bunlar daha fazla
geliserek oksijeni viicutta tasiyan
kirmizi kan hiicreleri, enfeksiyonlarla
savasan beyaz kan hicreleri veya
kanin pihtilasmasina yardimci olan
trombositler haline gelebilirler.

Kronik

Kronik bir hastalik, uzun sureli

bir hastaliktir. Adi, uzun sireli
anlamina gelen Yunanca “chronikos’
kelimesinden turetilmigtir. PV dahil
olmak Uizere miyeloproliferatif
neoplazmalar, yavas ilerledikleri ve
miyeloproliferatif neoplazmalarin
bircok belirtisi kronik oldugu icin
kronik hastaliklar olarak kabul edilir.

3

Miyelofibroz (MF)

Kemik iliginde, siddetli anemi ve
siklikla dalak blytumesi ile birlikte
gorulen fibroz veya skarlasma.

Sozluk

Miyeloproliferatif neoplazmalar
(MPN’ler)

Bir grup kan ve kemik iligi bozuklugu.
Tum MPN’lerin yaklagik %95'ini
olusturan dort ana MPN tird vardir:
miyelofibroz, esansiyel trombositemi,
polisitemia vera ve kronik miyeloid
I6semi (CML).

Mutasyon
Genetik materyaldeki bir degisiklik.

Polisitemia vera (PV)

PV, miyeloproliferatif neoplazmalarin
alt tirlerinden biridir ve kan
hiicrelerinin, 6zellikle de kirmizi kan
hlcrelerinin asiri Uretilmesinden
kaynaklanir.

Prognoz
Bir hastaligin olasi seyri veya olasi
sonucu.
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Sozluk

Pulmoner emboli

Akcigerlere giden pulmoner arterin
veya onun bir dalinin tikanmasi;
genellikle bir trombus tarafindan
tetiklenir.

Sitorediiktif tedavi

Amaci, kontrolstiz bir sekilde blytyen
kan hticrelerinin miimkin oldugunca
c¢ogunu cikarmak olan tedavi.

Splenomegali
Akut veya kronik dalak biytumesinin
adi (Yunanca: Spien).

Trombosit

(veya platelet)

Kan pihtilasmasina yardimci olan, disk
seklinde bir kan bileseni. Normal kan
pihtilasmasi sirasinda trombositler bir
araya gelip kiimelenir (agregasyon).
Trombositler genellikle kan hiicresi
sayllmakla birlikte, aslinda buyuk
kemik iligi hiicrelerinin parcalaridir.

Tromboz

Bir kan damarinda kan pihtisi olusursa;
bu hem bir arterde hem de vende
meydana gelebilir. Pihtinin kendisine
trombus adi verilir (bkz. kan pihtisi).

Yorgunluk (bitkinlik)

Calisma veya baska faaliyetlerde
bulunma kapasitenizi sinirlayan bir
zayiflik ve yorgunluk hissi. Bitkinlik
akut olup aniden meydana gelebilir
veya kronik ve uzun sireli olabilir.



Baglantilar ve adresler

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
fiir Krebspatienten und
Angehdrige
ReuchlinstraBe 10-11

10553 Berlin

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

Baglantilar ve adresler

Krebsinformationsdienst (KID)
Deutsches
Krebsforschungszentrum

Im Neuenheimer Feld 280

69120 Heidelberg

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

Unabhangige
Patientenberatung
Deutschland (UPD)
LittenstraBe 10

10179 Berlin

0180 3 117722
info@patientenberatung.de
www.patientenberatung.de
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Baglantilar ve adresler

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

Polisitemia veraile ilgili
kapsamli bilgiyi su adreste
bulabilirsiniz:
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 -

Tibbi Bilgi Hizmetleri

Novartis Urtinleri veya Novartis
drunleri ile tedavi edilen rahatsizliginiz
hakkinda tibbi sorulariniz olursa,
asagidaki bilgileri kullanarak bizimle,
yani Novartis Tibbi Bilgi Hizmetleri ile
iletisime gecebilirsiniz

Telefon: 0911 273 12100*

Faks: 0911 273 12160
infoservice.novartis@novartis.com
www.infoservice.novartis.de

* Pzt-Cum 08:00-18:00 arasi
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J LEBEN MIT
POLYCYTHAEMIA VERA

Lutfenisaretleyin

iigileniyorum Soyad Ad
> Miyelofibroz (MF)
> Polisitemia vera (PV)

Sokak, kapi numarasi

Ben
3 Hastayim & Yakinm
> ligili tarafim

Posta kodu, Sehir

E-posta

Litfen bana asagidakileri
gonderin Tarih imza
(> Posta yoluyla ek bilgi ve belgeler

Su tarihte bir MPN hastasina eslik ettim

> E-posta yoluyla ek bilgi ve
belgeler Yer




“PV ve MF ile Yasamak” programinin
bir parcasi olarak veri isleme

Roonstr. 25, 90429 Niimberg adresindeki Novartis Pharma
GmbH'nin, yukarida belirtilen program kapsaminda beni
desteklemek ve polisitemia vera (PV) veya miyelofibroz (MF)
hastaligi hakkinda bana posta veya e-posta (bilgilerime bagli
olarak) yoluyla daha fazla bilgi saglamak icin yukarida belirtilen
verilerimi - toplamasini, islemesini ve kullanmasini kabul
ediyorum.

iptal hakki

Novartis Pharma GmbH, Roonstr. 25, 90429 Nuremberg,
infoservice.novartis@novartis.com adresine posta veya
e-posta yoluyla, istedigim zaman neden gdstermeden
gelecekte  etkili olacak sekide onaymi  geri
cekebilecegimin farkindayim.

Bu durumda “PV ve MF ile Yagamak” programina daha fazla
katlmamin - mimkin olmadiginn ve katilimimin iptalin
alinmaslyla otomatik olarak sona ereceginin farkindayim.

isleme amagh genel veri koruma bilgileri

iglemenin yasal dayanagi sizin onayiniz ve Genel Veri Koruma
Yonetmeligi [GDPR] Md. 6 fikra 1-a.

Novartis, isleme icin hem grup igi hizmetleri hem de harici

Uclincl taraflan kullanr. Bu amaglar dogrultusunda, kisisel

veriler asagidaki kurumlara iletilebilir ve bu kurumlar tarafindan

islenebilir, saklanabilir ve kullanilabilir:

 ozellikle Isvire, Hindistan ve Amerika Birlesik Devletlerinde
olmak Uizere diinya genelinde Novartis ile iliskili sirketler.

Novartis kisisel verileri AB veya AEA disina iletirse, Novartis
daima uygun sozlesmeler yoluyla alicinin Avrupa veri koruma
yasasina uygun sekilde uygun veri koruma duzeyine uymasini
saglayacaktir.

Ayrica, ilgili yasal gereklilikler uyarinca bilgi (GDPR Madde 15),
diizeltme (GDPR Madde 16), silme (GDPR Madd , isleme
kisitlamasi (GDPR Madde 18) ve veri tasinabilirligi (GDPR
Madde 20) talep etme hakkiniz vardir. Ayrica, GDPR Madde 21
paragraf 1 dogrultusunda, GDPR Madde 6 paragraf 1 fikra 2
f'ye dayandigi stirece islemeye itiraz etme hakkiniz vardir.
Haklarinizi kullanmak igin litfen asagidaki adresle iletisime
gegin: Infoservice, Novartis Pharma GmbH, Roonstr. 25,
90429  Nuremberg, infoservice.novartis@novartis.com
adresine posta veya e-posta yoluyla, istedigim zaman neden
gostermeden gelecekte etkili olacak sekilde onaymi geri
cekebilecedimin farkindayim.

Ayrica, genel sorular igin Novartis veri koruma vyetkilisi ile de
iletisime gegebilirsiniz. Glincel veri koruma yetkilisine asagidaki
adresten ulasabilirsiniz: Novartis Business Services GmbH,
Data Privacy, Industriestr. 25, 83607 Holzkirchen, Almanya,
datenschutz@novartis.com. Son olarak, GDPR Madde 77
uyarinca, kisisel verilerinizin islenmesinin yasal olmadigina
inaniyorsaniz, yetkili denetim makamina sikayette bulunma
hakkiniz da vardir. Novartis'ten sorumlu denetleme mercii,
Bavyera Eyalet Veri Koruma Denetleme Ofisi'dir (Bavarian
State Office for Data Protection Supervision, Promenade 27
[Schloss], 91522 Ansbach, https:/www.lda.bayern.de/de/
index.html).

Verilerin aktarimi ve saklama sureleri hakkinda daha fazla
bilgiyi https:/www.novartis.de/sites/www.novartis.de/flles/
Consolidated_Patients_Final%20Clean_Mar%202018_
DE-DE.pdf. adresinde bulabilirsiniz
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