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Diagnoza czerwienicy prawdziwej niesie ze soba niepewno$¢

i wiele pytan dotyczacych zycia z choroba. Czym jest ta rzadka

choroba? Jak sie rozwija? Jakie sa objawy i mozliwe powiklania

wynikajace z jej przebiegu? Jak mozna ja leczy¢?

Niniejsza broszura zostala opracowana w celu dostarczenia na-
ukowo potwierdzonych odpowiedzi na te i inne wazne pytania, by

wspomac osobe chora oraz jej bliskich poszukujacych informacji.

Po przeczytaniu broszury pacjenci beda wiedzieli, na czym polega
choroba, rozumieli jej specyfike, znali mozliwosci jej leczenia
wynikajace z dostepnych nowoczesnych metod terapii, a takze

beda w stanie podnies¢ jako$¢ swojego zycia.
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Choroba

Czym jest czerwienica prawdziwa?

Czerwienica prawdziwa: rzadka choroba szpiku kostnego
Czerwienica prawdziwa (PV-Polycythaemia vera) jest klasyfikowa-
na jako przewlekty nowotwér krwi, w ktérym dochodzi do zabu-

rzenia tworzenia nowych krwinek w szpiku kostnym.

Czerwienica prawdziwa nalezy do grupy choréb rzadkich i moze

wystapi¢ w dowolnym momencie zycia.

Kazdego roku ok. 1000 0séb w Polsce dowiaduje si¢ o diagnozie
czerwienicy. Choroba zwykle dotyka osoby starsze, w wieku po-
wyzej 60. roku zycia, ale moze réwniez wystapic¢ wczesniej*. Nalezy
podkresli¢, ze obecnie czerwienice prawdziwg mozna skutecznie

leczy¢ za pomoca réznych srodkéw i lekéw.

Co sie dzieje podczas czerwienicy prawdziwej?

Jest to choroba uktadu krwiotwérczego, w przebiegu ktérej
w szpiku kostnym powstaje zbyt wiele krwinek. Moze to doty-
czy¢ wiekszosci komérek krwi: czerwonych i bialych krwinek

oraz plytek krwi. Ta nadprodukcja dotyczy w szczegélnosci



krwinek czerwonych, w wyniku czego krew staje si¢ gestsza’.
Wiecej informacji na temat niekiedy powaznych konsekwencji
choroby mozna znaleZ¢ na stronie 7.

Enzymy przelaczaja sie na nadprodukcje: kinazy janusowe (JAK)

Pacjent/ka moze zastanawiac sie, z jakiego powodu produkcja
komoérek krwiotwérczych jest zaburzona. Dzi§ wiemy, Ze prawie
Wszyscy pacjenci z czerwienica prawdziwa maja zmiany gene-
tyczne w komérkach krwiotwdrczych spowodowane mutacja
enzymoéw kinazy janusowej 11 2 (w skrécie JAK1 i JAK2)™. Sa to

bialka kontrolujace procesy biochemiczne w organizmie.

Jak dziataja enzymy przetaczajace JAK1/2

Enzym JAK2 odgrywa szczegdlnie wazna role w komérkach
krwiotwoérczych. Jego prawidtowa funkcja obejmuje wlaczanie
i wylaczanie namnazania komdrek krwiotwdrczych, jednak z po-
wodu mutacji enzymu JAK2 ten wadliwy przelacznik jest stale
w trybie ,wlaczenia”. Skutkuje to niekontrolowana nadprodukcja
krwinek, zwlaszcza czerwonych, ale liczba bialych krwinek i ptytek
krwi réwniez moze by¢ zwiekszona®.

kr

Dlaczego czerwienica prawdziwa jest niebezpieczna?

Im gestsza krew, tym wyzsze ryzyko zawatu serca i udaru mézgu

To, co sprawia, ze czerwienica prawdziwa jest tak niebezpieczna
to fakt, ze nieleczona moze spowodowac $miertelny zawal serca,
udar mézgu, zakrzepice! lub zatorowo$¢ ptucna. Przyczyna ta-
kiego stanu jest zwigkszona gesto$¢ i lepko$¢ krwi spowodowana
zwigkszona liczbg krwinek czerwonych. Wszystkie krwinki sta-
nowig tzw. stale komponenty krwi, a pozostata czes¢ to osocze.
Hematokryt to parametr méwiacy, jaki procent krwi stanowig
stale komponenty.

Poziom hematokrytu we krwi nie powinien przekraczac 45%?,
poniewaz powyzej tej warto$ci znacznie wzrasta ryzyko tworze-
nia sie zakrzep6éw. Z tego powodu lekarz powinien regularnie
sprawdzac poziom hematokrytu i ewentualnie wprowadzac le-

czenie majgce na celu jego obnizenie’.

Hematokryt

nie moze przekracza
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Jak przebiega czerwienica prawdziwa?

Nie mozna dokladnie przewidzie¢, jaki bedzie rozwdj czerwienicy
prawdziwej u kazdego pacjenta/ki. Istnieje jednak ogdlna tendencja

rozwoju czerwienicy prawdziwej i mozna ja podzieli¢ na dwie fazy*.

Na wczesnym etapie wielu pacjentéw nie odczuwa prawie zadnych
objawéw. Objawy, takie jak skrajne zmeczenie (znuzenie), pojawiaja
sie stopniowo, wraz z rozwojem choroby. Poniewaz nadproduk-
cja krwinek bez wdrozonego odpowiedniego leczenia postepuje,
z kazdym dniem bez poprawnej diagnozy wzrasta réwniez ryzyko

zakrzepicy, zawalu serca i udaru mézgu.

Podczas pdznej fazy cytokiny moga w coraz wiekszym stopniu
wywolywac negatywne objawy. Cytokiny sg substancjami prze-
kaznikowymi, ktére powstaja w odpowiedzi immunologicznej,
gdy wystepuje stan zapalny. Powoduja one koncentracje dodat-
kowych komérek odpornosciowych (leukocytéw) w miejscu stanu
zapalnego i aktywuja je. Po aktywacji te komdrki odpornosciowe
réwniez tworza cytokiny w celu wzmocnienia odpowiedzi im-
munologicznej. Taki efekt kuli $nieznej moze nastepnie wywotac
objawy choroby.

Najczestszymi objawami sa intensywne swedzenie i silne zme-
czenie z utratg wytrzymalosci fizycznej (szczeg6ly na stronie 21).
W wyniku nasilenia odpowiedzi immunologicznej w szpiku ko-
stnym dochodzi do jego stopniowego widknienia i zmniejszenia

wytwarzania krwinek. Gdy wiéknienie w szpiku jest bardzo

nasilone, procesy krwiotwoércze przenosza sie do watroby i Sle-
dziony. Dobra wiadomos$cia jest to, ze jesli czerwienica prawdziwa
zostanie wczesnie zdiagnozowana, lekarz moze skutecznie leczy¢
zaréwno nadprodukcje krwinek, jak i objawy podmiotowe oraz
ustabilizowa¢ chorobe. Dzieki odpowiedniemu leczeniu, obecnie

mozliwe jest osiggniecie prawie normalnej diugosci zycia.

Faza wczesna lub przewlekla — do 20 lat Przejscie do péinej fazy

Zmniejszaja si¢ Procesy krwiotwércze
procesy krwiotwéreze przenosza sig
wszpiku kostnym do watroby i dledziony

Pézna faza — mniej krwinek i powiekszenie §ledziony

e

Zdrowa Powigkszona
sledziona »masywna sledziona”

Na kolejnym etapie zwieksza sie ryzyko powiklan takich jak
zawal serca lub udar mézgu. Moga réwniez wystapi¢ nowe lub
nasilone objawy wywotane przez cytokiny, takie jak skrajne zme-

czenie, swedzenie, zaburzenia koncentracji i bdl.

W fazie p6znej nadprodukcja krwinek przechodzi w ich niedosta-

teczna produkcje*: szpik kostny wytwarza tkanke wiéknistg3*
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itworzy coraz mniej nowych krwinek. Poniewaz krwinki sg réw-
niez czescig uktadu odpornosciowego (biale krwinki) i krzepnie-
cia krwi (ptytki krwi), wzrasta podatno$¢ na infekcje i fatwos¢
krwawienia. W przypadku dalszego spadku liczby czerwonych
krwinek moze doj$¢ do niedokrwisto$ci. W rezultacie poziom
wytrzymalo$ci fizycznej moze nadal spadaé. W tej fazie watroba
i sledziona przejmuja procesy krwiotwércze poprzez kolonizacje
komérek macierzystych ze szpiku kostnego. Sledziona moze
zwigkszy¢ swéj rozmiar (tzw. splenomegalia) 15, co moze prowa-
dzi¢ do bolu w gérnej czesci brzucha lub wczesnego uczucia pel-

nosci podczas positkow.

Pézne i rzadkie powiklania choroby: zwléknienie szpiku i ostra

biataczka szpikowa

W rzadkich przypadkach czerwienica prawdziwa moze przejs¢

w ostra biataczke szpikowa (AML)** lub mielofibroze (MF)®. Jesli

lekarz stwierdzi oznaki takiej transformacji podczas regularnych

badan kontrolnych, przydatne bedzie ponowne badanie szpi-

ku kostnego.

Mielofibroza: gdy szpik kostny jest wiéknisty

Mielofibroza (MF) rozwija sie, gdy szpik kostny zostaje zastapiony
tkanka widknista i faczna. Szczegdlna cecha MF jest zmniejszenie
produkcji krwinek w szpiku kostnym. W wyniku przeniesienia
proceséw krwiotwérczych do innych narzadéw (watroby lub
$ledziony), narzady te moga ulec powigkszeniu.

Ostra biataczka szpikowa: zbyt wiele niedojrzalych komérek ma-
cierzystych krwi

Ostra bialaczka szpikowa (AML) jest chorobg nowotworowa,
ktéra charakteryzuje sig zbyt duza liczba niedojrzalych komérek

macierzystych krwi we krwi i szpiku kostnym. Utrudnia to rozwéj

pozostatych, prawidlowych krwinek, a w konsekwencji ogranicza

zwalczanie infekeji przez uktad odpornosciowy, powoduje krwa-
wienia oraz niedokrwistos¢.

Jakie sa objawy czerwienicy prawdziwe;j?

Czerwienica prawdziwa - czesto konieczne jest zasiggniecie dru-
giej opinii
Zdarza sie, ze czerwienica prawdziwa jest diagnozowana dopiero

podczas drugiej lub trzeciej wizyty u lekarza.

Wielu objawéw czerwienicy prawdziwej nie da sie poczatkowo
wlasciwie zinterpretowad, poniewaz wystepuja one réwniez
w innych, znacznie bardziej powszechnych chorobach. Mylone
objawy obejmuja swedzenie i nocne poty, béle gtowy, zawroty
glowy, zaburzenia widzenia, krwawienia z nosa lub dzwonienie

w uszachs.

« Niektére osoby dotkniete chorobg zglaszaja sie do lekarza z ob-
jawami zaburzen krazenia w dloniach i stopach, z zaczerwie-
nieniem skéry lub sinym zabarwieniem warg*.

11
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« U innych pacjentéw czerwienica prawdziwa jest diagnozowana nie-
spodziewanie, poniewaz morfologia wykazuje nieprawidtowosci.

+ Zakrzepica lub nagty zawal serca moga réwniez prowadzi¢ do

rozpoznania czerwienicy prawdziwej.

« Swedzenie i przewlekle zmeczenie czesto nie sg poczatkowo
rozpoznawane jako objawy czerwienicy prawdziwej.

Jak otrzymac wiarygodna diagnoze czerwienicy prawdziwe;j?
Poniewaz objawy czerwienicy moga nie wskazywac jednoznacz-
nie na te chorobe, lekarz rodzinny powinien sprawdzi¢ wszelkie
symptomy choroby ukierunkowang metoda leczenia. Jesli podej-
rzewa czerwienice, powinien zleci¢ nastepujace badania:

« morfologie krwi,

+ molekularna analize genetyczng,

+ biopsje szpiku kostnego?

i skierowa¢ pacjenta/ke do hematologa (specjalisty choréb krwi).
Dlaczego konieczna jest morfologia?

Morfologia krwi pokazuje lekarzowi wszelkie nieprawidtowosci,
takie jak podwyzszony poziom hematokrytu i hemoglobiny, po-

zwalajac wstepnie wysuna¢ podejrzenie czerwienicy prawdziwej.
Jesliliczba ptytek krwi i biatych krwinek jest réwniez podwyzszona,

Molekularna
analiza
genetyczna

Badanie
szpiku kostnego

Liczba czerwonych krwinek 4,3 - 5,6/pl (mezczyzni) « 4,0-5,4/pl (kobiety)

Liczba krwinek bialych 3,8 -10,5/nl

Liczba plytek krwi 140 - 345/nl

Hemoglobina 13 - 17g/dl (mezczyzni) « 12 - 16g/dl (kobiety)
Hematokryt 42 - 50% (mezczyzni) « 38 - 44% (kobiety)
Erytropoetyna 10-25U/1

Badanie szpiku kostnego
Liczba/wyglad komérek krwiotwérezych
Molekularna analiza genetyczna

Mutacje genowe (w szczeg6lnosci mutacja JAK2)

pl = pikolitr = 1 bilionowa czeé¢ litra; nl = nanolitr = 1 miliardowa czes¢ litra; U/l = jednostki
na litr

13



podejrzenie czerwienicy jest bardziej prawdopodobne. Dalsza mo-
lekularna analiza genetyczna wykaze, czy obecny jest defekt gene-
tyczny w genie JAK2 (plan budowy enzymu JAK2 — zob. strona 6).
Podwyzszony poziom hematokrytu we krwi i defekt genu JAK2
oznaczaja juz, ze lekarz bedzie w stanie zdiagnozowac czerwienice

prawdziwg z duzym stopniem prawdopodobieristwa.

Biopsja szpiku kostnego
Wykonuje sie ja w celu okreslenia sktadu szpiku i rozmieszczenia
w nim komérek. Szpik kostny jest zwykle pobierany z talerza koci

biodrowej.

Dlaczego biopsja szpiku kostnego jest tak wazna?

Aby mie¢ pewno$¢, czy rzeczywiscie mamy do czynienia z czer-
wienica prawdziwa, zwykle konieczne jest réwniez badanie
szpiku kostnego. Prébka szpiku kostnego zbadana pod mikro-
skopem pokaze, czy i jak zmienione sa komérki krwiotwdrcze
szpiku kostnego. W ten sposéb hematolog moze w wigkszosci
przypadkéw zdiagnozowac lub wykluczy¢ czerwienice praw-
dziwa. Podczas badania szpiku kostnego lekarz pobiera niewiel-
ka ilo$¢ szpiku kostnego bezposrednio z ko$ci miednicy i prze-

kazuje ja do analizy laboratoryjnej.

Czy czerwienica prawdziwa jest dziedziczna?

Odpowiedz jest jednoznacznie przeczaca. Zgodnie z obecnym
stanem wiedzy, mutacja JAK2 w czerwienicy prawdziwej nie jest
dziedziczna. Wada w genie JAK2 rozwija si¢ w szpiku kostnym

jedynie w ciggu zycia danej osoby*. Poniewaz nie ma to wplywu

ani na komorki jajowe, ani na plemniki, osoby z czerwienica praw-

dziwa nie moga przekazac¢ wady genetycznej swoim dzieciom.



Objawy
Czeste objawy

Objawy podmiotowe, ktére sg czesto pomijane

Pacjenci moga doswiadczaé¢ objawéw powodowanych przez
czerwienice prawdziwa i w ogdle nie wigzac ich z ta jednostka
chorobowa. Zmeczenie, swedzenie i trudnosci z koncentracja
u niektérych pacjentéw pojawiaja sie dopiero po latach, ale
niektérzy moga je zaobserwowacd juz na wczesnym etapie cho-
roby. Natomiast jedli nie zostang rozpoznane jako bezposred-

nio zwiazane z chorobg, nie mozna ich odpowiednio leczy¢.

Te ostabiajace objawy sa wywotywane gtéwnie przez tak zwane
cytokiny - substancje przekaznikowe ukladu odpornosciowego,
ktére sg uwalniane w szpiku kostnym, gdy wystepuje zapalenie
(zob. str. 9). Objawy te moga powaznie pogorszy¢ jako$¢ zycia,
poniewaz maja negatywny wplyw na poziom wytrzymalos$ci
fizycznej, a w konsekwencji w mniejszym lub wiekszym stopniu
na zdolnos¢ do pracy.
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Co mozna zrobic?

Chorujac na czerwienice prawdziwa, wazne jest, aby dokumen-
towaé wszystkie wystepujace objawy i poinformowac o nich le-
karza. Tylko w ten sposéb lekarz bedzie mégt zapewnic najlepsze

leczenie dostosowane do potrzeb chorego.
Dolegliwosci skorne

Osoby cierpiace na czerwienice prawdziwa musza réwniez zwra-
caé szczegdlna uwage na swoja skore, poniewaz to wlasnie w jej

obszarze moga wystapi¢ problemy spowodowane zaréwno cho-
roba, jak i leczeniem (wigcej informacji na temat celéw i opcji

leczenia znajduje si¢ na stronie 26 i kolejnych).

Problemy zwiazane z choroba
Obejmuja one wspomniane juz swedzenie (§wiad), zwlaszcza po

kapieli/prysznicu, a nawet bolesne zaczerwienienia na skérze.

Problemy zwiazane z zastosowanym leczeniem

Czesto stosowany w leczeniu czerwienicy prawdziwej hydrok-
symocznik moze powodowaé suchos$¢ skéry i rogowacenie
sloneczne - wyczuwalng szorstko$¢ skoéry, ktéra jest prekur-
sorem nieczerniakowych nowotworéw skéry. Wystepowanie
owrzodzen nég (patrz ponizej) moze by¢ wynikiem leczenia
lub choroby.

Uwaga na: sygnaly alarmowe dotyczace skory

Zawsze nalezy regularnie obserwowac swoja skére. Szczegdlnie
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jednak w przypadku leczenia hydroksymocznikiem z powodu
czerwienicy prawdziwej. Wynika to z faktu, Ze w trakcie leczenia
réwniez moga wystapicreakcje, a takze skutki uboczne zwiazane
z choroby, takie jak swedzenie. Ponizej wymieniono niektdre

typowe problemy zwigzane z hydroksymocznikiem.

Suchos¢ skéry
Skéra jest czesto podrazniona, matowa, tuszczaca sie lub spierzch-

nieta, z mozliwym zaczerwienieniem i peknieciami.

Stan zapalny naczyn krwionosnych

Oznaki krwawienia na nogach, poczatkowo zwykle wielkosci
gléwki od szpilki, pdzniej stan ten moze obja¢ wiekszy obszar
i wyglada¢ jak siniak.

Owrzodzenie
Bolesna rana w postaci zaczerwienionego otworu w skérze, ostro

wykrojonego, moze by¢ spowodowana choroba lub leczeniem.

Rogowacenie stoneczne

Lekkie uszkodzenie, na przyklad na czole, policzkach lub grzbie-
tach dloni w postaci wyczuwalnych tuszczacych sig, czerwonych,
uniesionych obszaréw na skérze, ktére moga prowadzi¢ do nie-
czerniakowego nowotworu skoéry.

Co mozna zrobic?
Sprawdzaj swoja skdre regularnie i poinformuj lekarza, jezeli

zauwazysz co$ nieprawidlowego.

Problemy z krazeniem i zakrzepica

Poniewaz czerwienica prawdziwa jest zaburzeniem proceséw
krwiotwoérczych, a zbyt duza liczba krwinek utrudnia przeptyw
krwi, choroba moze réwniez powodowac problemy z krazeniem
w dloniach i stopach, sine zabarwienie warg i zaczerwienienia na
twarzy. Béle i zawroty glowy, zaburzenia widzenia, krwawienia
z nosa lub dzwonienie w uszach to tylko niektére z mozliwych
konsekwencji. Konieczne jest poinformowanie lekarza o wysta-

pieniu ktdéregokolwiek z tych objawéw w trakcie leczenia.

Ryzyko zakrzepicy: gdy gesta krew tworzy zakrzepy
Zbyt wiele czerwonych krwinek zageszcza krew i zwieksza ryzyko
zakrzepicy (zakrzepow krwi) w wiekszych naczyniach krwionosnych.

Jesli zakrzep zablokuje wazna tetnice, moze to wywotaé zawat

serca lub udar mézgu.

Jesli zakrzep zablokuje zyle, moze rozwinac sie zakrzepica zyt
glebokich, ktéra z kolei moze doprowadzi¢ nawet do zagrazajacej

zyciu zatorowosci plucne;j.

« Zakrzepica zyl glebokich: polega na tworzeniu sie skrzepliny
krwi w zytach glebokich, gtéwnie w nogach. Zakrzepicy zyt
glebokich towarzyszy bél, obrzek, zaczerwienienie lub zasinie-
nie i powigkszone zyty powierzchniowe.
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+ Zatorowosc plucna: moze wystapi¢, gdy skrzeplina spowodo-
wana przez zakrzepice zyl gltebokich odczepia sie, krazy
w krwioobiegu i zatyka jedna z tetnic plucnych. Zatorowos$¢

plucna to bardzo powazne, zagrazajace zyciu powiklanie.

Aktywne zapobieganie zakrzepicy: kilka wskazdéwek, jak to

osiggnad:®

+ Odzywiajac si¢ zdrowo i w sposéb zbilansowany. Jedzac duze
ilosci owocéw i warzyw oraz pijac wystarczajaca ilo$¢ wody,
herbaty lub innych nieslodzonych napojéw - co najmniej dwa

litry dziennie.
+ Rezygnujac z palenia papieroséw.
+ Regularnie wykonujac ¢wiczenia fizyczne, gdyz aktywno$c¢ fizycz-

na moze mie¢ pozytywny wplyw na objawy choroby i zmniejszy¢

ryzyko zakrzepicy.

-

Unikajac dlugotrwatego siedzenia, na przyktad w samochodzie,
podczas diugodystansowych lotéw lub przy biurku.

+ Dobrym sposobem na pobudzenie krazenia w nogach jest regu-
larne wstawanie od biurka czy z siedzenia samochodu/samolotu
i chodzenie.

Inne powiklania

Powiktanie w postaci powiekszenia $ledziony

Inne powiktanie réwniez zwigzane z problemami z krwiotwo-
rzeniem to powiekszenie §ledziony. W miare jak szpik kostny jest
zastepowany przez tkanke taczna, staje sie coraz bardziej wtok-
nisty i na pézniejszym etapie choroby traci zdolno$¢ do wytwa-
rzania nowych krwinek. Proces krwiotwoérczy przenosi si¢ do
$ledziony i watroby. Prowadzi to do powiekszenia $ledziony

i zwiazanego z tym bélu w nadbrzuszu.

Co mozna zrobic?

Lekarz powinien wykonywa¢ badanie USG jamy brzusznej raz
w roku, aby okresli¢ doktadny rozmiar sledziony. Jej powiekszenie
mozna réwniez wyczué palpacyjnie. Wazne jest, aby jak najszyb-

ciej leczy¢ powigkszenie $ledziony!
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Leczenie
Cele leczenia czerwienicy prawdziwej

Leczenie diugotrwale

Czerwienica prawdziwa jest choroba przewlekla. Dlatego stan-
dardowo leczenie prowadzone jest dlugoterminowo i ma na celu

zapewnienie jakosci Zycia jak najbardziej zblizonej do normalnej*.
Utrzymanie sprawnosci fizycznej odgrywa w tym wzgledzie bar-

dzo wazna role.

Unikanie powiklan, tagodzenie objawéw

Kolejnym celem leczenia jest zmniejszenie dlugotrwatej nadpro-
dukgji krwinek (poziom hematokrytu <45%), aby poprawic prze-
ptyw krwi. Ma to na celu zapobieganie powiktaniom, takim jak
zakrzepica, zawal serca lub udar. Utrzymanie wysokiej jako$ci
zycia jest waznym celem leczenia, zgodnie z wytycznymi me-
dycznymi. Nieleczone objawy, takie jak swedzenie i ciagle zme-
czenie zmniejszaja poziom wytrzymatlosci fizycznej i maja nega-
tywny wplyw na codzienne zycie, co sprawia, ze osoba chora
moze nie by¢ w stanie pracowac i wies¢ satysfakcjonujacego zycia.
Wiaénie dlatego trafne rozpoznawanie i lagodzenie poszczegdl-

nych objaw6éw maja tak duze znaczenie.
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Stabilizowanie przebiegu choroby

Trzeci cel przyczynia si¢ do stabilizacji choroby i zapobieganiu
przeksztalcenia jej w inne jednostki chorobowe takie jak mielofi-
broza (MF) i ostra bialaczka szpikowa (AML), tak dlugo, jak to
mozliwe. Srodki terapeutyczne dostosowane do fazy choroby

pomagaja osiagnac ten cel.

Co mozna zrobic?
Nalezy porozmawia¢ z lekarzem prowadzacym o tym, czego

pacjent/ka od niego oczekuje.

Lepsza jako$¢ zycia odgrywa wazna role w walce z objawami
takimi jak zmeczenie lub swedzenie, dlatego tak wazne jest, by
nie dopuszczac do ich rozwoju, gdyz wystepowanie tych objawéw
w konsekwencji bezposrednio przyczynia sie do obnizenia jakosci
zycia. Lekarz moze podja¢ decyzje o zmianie leczenia, jesli nie

tagodzi ono tych objawéw.

Jakie opcje leczenia sa dostepne?

Po pierwsze: nie ma uniwersalnej metody leczenia czerwienicy
prawdziwej. W zalezno$ci od stopnia zaawansowania choroby
mozna stosowac rézne metody i leki w celu:

- zmniejszenia liczby krwinek i poprawy wlasciwosci przeptywu krwi,

« spowolnienia krzepniecia krwi w celu unikniecia zakrzepéw,

+ zlagodzenia objawdw, takich jak swedzenie i zmeczenie.

Rozciericzanie krwi - upuszczanie krwi i ASA

Upuszczanie krwi jest pierwszym $rodkiem zaradczym
w schemacie leczenia czerwienicy prawdziwej. Jest to od daw-
na stosowany zabieg, ktory szybko i w tatwy sposdéb obniza
poziom hematokrytu. Upuszczanie krwi polega na pobraniu
przez lekarza prébki od 300 do 500 ml krwi*. Celem takiej
procedury jest utrzymanie poziomu hematokrytu, czyli sta-
tych sktadnikéw krwi (czerwonych krwinek), na poziomie
ponizej 45%. Pozwala to na rozrzedzenie krwi i zmniejszenie
ryzyka tworzenia si¢ skrzepéw krwi i powiktan, takich jak
zakrzepica, zawal serca lub udar mézgu. Lekarz moze réwniez
przepisaé leczenie kwasem acetylosalicylowym (ASA)s. ASA
ma wlasciwos¢ ,rozciericzania” krwi, a tym samym zapobiega
zlepianiu si¢ plytek krwi. Lekarz powinien zadecydowad, czy

pacjent/ka bedzie w stanie tolerowaé ASA.

F.agodna chemioterapia - zmniejszenie ryzyka powiktan

Osoby powyzej 60. roku zycia i takie, u ktérych wczesniej
wystapita okluzja naczyn krwiono$nych, moga by¢ szczegélnie
narazone na ryzyko wystapienia powiktan. W ich przypadku
lekarz moze zaleci¢ leczenie cytoredukcyjne hydroksymocz-
nikiem lub interferonem jako leczenie uzupelniajace towarzy-
szace upuszczaniu krwi. Leczenie cytoredukcyjne jest réwniez

stosowane w celu zmniejszenia liczby posiadanych krwinek.
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Pacjenci wysokiego ryzyka Pacjenci niskiego ryzyka

+ wiek > 60 lat

+ objawy podmiotowe
niezlagodzone poprzednim
leczeniem

« wystapienie okluzji
naczyniowych w przeszlosci
postepujace zaburzenia
mieloproliferatywne

zwigkszone ryzyko okluzji
naczyniowej i krwawienia

Jesli wstepne kroki nie zadzialaly w Twoim przypadku...

Z pewno$cia mozliwe jest, ze wspomniane kroki leczenia okaza
sie nieskuteczne. Moze to nastapi¢ z réznych powodéw, na przy-
kiad, jesli lek nie dziata lub pacjent/ka nie reaguje na niego
odpowiednio lub wystepuja dziatania niepozadane. W takim
przypadku lekarz dostosuje leczenie i wprowadzi inny lek - na
przyklad tzw. inhibitor JAK.

Inhibitory kinazy janusowej: bezposrednio hamuja wzrost liczby
krwinek

Inhibitory kinazy janusowej (JAK) to rodzaj lekéw, ktére bezpo-
$rednio hamuja sygnaty w komérkach. Sa one nazywane terapia
celowang, poniewaz dzialaja w miejscu, w ktérym rozwija sie
choroba, czyli w komdrce. Ich funkcjg jest, w zaleznosci od cho-
roby, blokowanie bardzo specyficznych enzyméw, ktére petnia
wazna funkcje sygnalowa w komorce (patrz takze strona 6).

Objawy
kliniczne

Opornos¢

Spersonalizowane

leczenie

Brak tolerancji

Receptor
z dolaczonym
przekaznikiem

4

Substancja
przekaznikowa
“ i i ’ JAK 2
i:x:::::: . JAK 1 ‘ Inhibitory JAK
Polecenie
podziatu
komérkowego

Wnetrze
komérki

W czerwienicy prawdziwej hamowana jest aktywno$¢ enzyméow
kinazy janusowej 1 i 2 (JAK1, JAK2). Dlatego tez lek ten jest
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okreslany mianem inhibitora kinazy janusowe;j. Jesli zahamowane
zostanie dziatanie w szczegdlnosci JAKz2, liczba nowych krwinek
réwniez zostanie zmniejszona. Inhibitory kinazy janusowej moga
zatem pomodc w osiagnieciu waznego celu leczenia: poziomu
hematokrytu <45%*. Ponadto moga one fagodzi¢ objawy takie
jak swedzenie i zmeczenie. Inhibitory JAK naleza do grupy lekéw
znanych jako inhibitory kinazy tyrozynowej (TKI).

Kiedy nalezy wprowadzi¢ zmiany w leczeniu?

Przyczyny zmian: niewystarczajacy efekt, nietolerancja i objawy
Jesli w leczeniu stosuje si¢ fagodng chemioterapig, w niektérych
sytuacjach moze by¢ konieczne skorygowanie stosowanego leku.

Przyczyny sa nastepujace:

» Lek nie jest skuteczny lub nie jest wystarczajaco skuteczny.
Leczenie $rodkami chemioterapeutycznymi ma na celu zmniej-
szenie wysokiej liczby komdrek we krwi. Moze si¢ jednak zdarzy¢,
ze leczenie nie bedzie skuteczne lub nie bedzie wystarczajaco

skuteczne. Jest to okre$lane mianem opornosci na leczenie.

Pacjent/ka nie jest w stanie tolerowac leku i doswiadcza powaz-
nych dziatan niepozadanych. Jest to okreslane mianem braku

tolerancji, a w rezultacie konieczne jest odstawienie leku.

-

Pojawiaja sie nowe objawy lub nasilaja sie istniejace objawy.

Niezaleznie od tego, czy pacjent/ka jest leczony tagodnymi

$rodkami chemioterapeutycznymi, czy nie, nadal moze do$wiad-
cza¢ ostabiajacych objawéw, takich jak swedzenie lub silne zme-
czenie. Mimo Zze chemioterapeutyki zmniejszaja liczbe komoérek
we krwi, nie redukuja oslabiajacych objawéw zwiazanych z czer-

wienicg prawdziwag.

We wszystkich trzech wspomnianych przypadkach wystepuje
konieczno$¢ zmiany leku.

Jedna z mozliwych opcji jest terapia celowana tak zwanym inhi-
bitorem kinazy tyrozynowej (TKI). Nalezy pamieta¢ o wszelkich
dzialaniach niepozadanych lub problemach z tolerancja leczenia,
a takze o mozliwych negatywnych objawach przyjmowania leku
i poinformowac¢ o nich lekarza. Wazne jest, by zwraca¢ szczegdlna
uwage na skore, poniewaz moga wystapic¢ problemy skérne zwia-
zane z leczeniem, ktére moze powodowaé czerwienica prawdziwa

badz leczenie hydroksymocznikiem.

Co mozna zrobic?

W szczegolnosci trzeba pamietac o odnotowywaniu wszelkich dzia-
fari niepozadanych, probleméw z tolerancja leczenia, a takze moz-
liwych objawéw, takich jak np. skrajne zmeczenie. Lekarz polega na
informacjach, ktére otrzymuje od pacjenta/ki i moze zareagowac

wylacznie wtedy, gdy zostanie o nich poinformowany.
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Znaczne zmeczenie
(znuzenie)

Szybkie uczucie sytosci
podczas positkéw

%

Nocne poty

%

Brak aktywnosci

Trudnosci
z koncentracja

Dyskomfort w obrebie
jamy brzusznej

Wytrzymalos$¢ fizyczna

Dbanie o utrzymanie poziomu

sprawnosci fizycznej

Jesli codzienne zycie staje si¢ ciezarem

Czerwienica prawdziwa jest choroba przewlekla, ktéra zmienia

zycie chorego, jego rodziny i bliskich mu o0séb. Jej objawy moga

miec r6zng intensywno$¢. U wielu pacjentéw negatywne objawy

moga by¢ niezauwazalne przez dlugi czas, ale w p6Zniejszej fazie

choroby moga sie nasila¢, nawet w znacznym stopniu. Wiekszos¢

pacjentéw doswiadcza na przyklad kilku objawéw podmiotowych

jednocze$nie. Przyczyna sa gléwnie tak zwane cytokiny, substan-
cje przekaznikowe w ukladzie odpornosciowym, ktére sa uwal-
niane w nadmiernej ilosci.

Konsekwencje odczuwane przez wielu pacjentow

Osoby aktywne, ktére wioda zywe zycie rodzinno-towarzyskie,
moga szczeg6lnie odczu¢ wplyw rozwoju choroby na swéj dobro-
stan psycho-fizyczny. Gdy nagle zaczyna brakowac sit do codzien-
nych aktywnosci, kontakty miedzyludzkie moga ulec ograniczeniu,
konieczne moze by¢ ograniczenie lub nawet porzucenie zaintere-

sowan. W wyniku choroby poziom wytrzymatosci fizycznej
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stopniowo zaczyna spada¢, proste codzienne czynnosci, takie jak
np. jazda samochodem, wykonywanie zakupéw czy sprzatanie
zaczynaja stawac sie wyzwaniem. Badania przeprowadzone wéréd
223 pacjentdw z czerwienicg prawdziwg pokazuja, jak procentowo

przedstawiajg sig skutki choroby®*°.

Ograniczenia
podczas pracy

Niewielkie Niewielkie

ograniczenie ograniczenie

Zmniejszenie
godzin pracy
zwigzanych

z choroba

Znaczace Bardzo znaczace
ograniczenie ograniczenie

Zwalczanie objawdw - rozpoczecie wlasciwego leczenia

Upuszczanie krwi i, jedli to konieczne, tagodna chemioterapia hy-
droksymocznikiem sg skutecznymi $rodkami kontrolowania liczby
krwinek. Nie pomoga one jednak ztagodzi¢ objawdw, takich jak
zmeczenie lub swedzenie. Tak zwana terapia celowana moze po-
moc ztagodzi¢ te objawy, jednak wymaga to precyzyjnego i §wia-
domego obserwowania i odnotowania ich przez pacjenta/ke, a na-

stepnie przekazania wszystkich danych lekarzowi.

Jakos¢ zycia

Jak poprawic jakos¢ zycia?

Co mozna zrobic?

Prowadzenie dziennika choroby pomaga zaréwno gromadzi¢
pozytywne do§wiadczenia i spostrzezenia, jak i rejestrowaé wszel-
kie zmiany w stanie zdrowia. Te informacje sg réwniez wazne dla

lekarza w celu oceny stanu zaawansowania choroby.

Nalezy by¢ wyczulonym/a na wszelkie zmiany

Czerwienica prawdziwa ma wplyw na wiele aspektéw samopoczu-
cia. Dlatego wazne jest, aby zwraca¢ uwage na wszelkie, negatywne,
ale takze pozytywne, zmiany zwigzane z choroba. Nalezy szcze-
golnie skupic si¢ na ocenie:

+ swojego stanu ogélnego (Czy w stanie zdrowia zachodzg jakie$

zmiany? Jesli tak, to jakie?)

« fizycznego samopoczucia (Co przyczynia si¢ do dobrego samo-

poczucia, a co nie?)
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+ niezaleznosci w codziennym zyciu (Czy zauwazalne sa skutki
uboczne lub objawy, ktére wplywaja na niezalezno$¢ w zyciu

codziennym?)
- sil do pelnienia rél spotecznych

To wlasnie te osobiste oceny okreslaja jako$¢ zycia, a jako$¢ zycia
to nic innego jak osobisty ,bilans dobrego samopoczucia”.

Co moga sprawi¢ ¢wiczenia fizyczne

Aktywno$c¢ fizyczna ma wiele pozytywnych skutkéw dla ogdlnego
stanu zdrowia i jest zalecana przez lekarzy nawet podczas rehabi-
litacji po ciezkich chorobach. Pacjent/ka chorujacy/a na czerwienice
prawdziwg moze odnies$¢ korzysci z aktywnosci fizycznej w wielu
obszarach:

. Cwiczenia poprawiaja przeplyw krwi i zmniejszaja ryzyko
zakrzepicy.

+ Wykazano, ze ¢wiczenia zmniejszaja ryzyko zawalu serca i uda-

ru mézgu.

» Stres fizyczny sprzyja przeptywowi krwi, a tym samym dostar-

czaniu tlenu do organizmu.

» Umiarkowany trening fagodzi zmeczenie i znuzenie.

» Cwiczenia moga mie¢ réwniez pozytywny wplyw na przewlekle
zmeczenie odczuwane w czerwienicy prawdziwej.

- Sport poprawia nastrdj, poniewaz stymuluje wydzielanie

endorfin.

+ Regularne treningi zwigkszajg zaufanie do wlasnego ciala i pod-
nosza samoocene.

« Dla chorych na czerwienice prawdziwg szczegélnie odpowied-
nie sg sporty wytrzymalo$ciowe (takie jak piesze wedréwki
i nordic walking), dzieki ktérym mozna poprawié¢ swoja wydol-
no$¢ fizyczna.

Co mozna zrobic?

Wskazane jest porozmawianie ze swoim lekarzem, fizjoterapeuta
lub terapeuta sportowym o sposobach podejmowania regularnej
aktywnosci fizycznej, formach wysitku lub rodzajach sportu
i ¢wiczen, ktoére sa odpowiednie przy wystepujacych objawach
choroby, oraz o tym, jak czesto mozna by¢ aktywnym.

Relaksacja pomaga radzi¢ sobie ze wszystkim z wigkszym spo-
kojem

Choroby przewlekle sa obciazeniem - niosa ze sobg niepewnos¢,
ktéra moze prowadzi¢ do niepokoju i leku. Krétko méwigc: ozna-
czaja stres. Sprawdzone techniki relaksacyjne pomagaja aktywnie

i skutecznie radzi¢ sobie z konsekwencjami stresu, a w rezultacie
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odzyskac zadowalajaca jakos¢ zycia. Dzigki regularnej relaksacji
mozna mie¢ wymierny wplyw na:

+ napiecie i skurcze mieéni,

+ objawy wyczerpania,

« zaburzenia koncentracji lub pamieci.

Oto krotki przeglad najbardziej znanych metod relaksacji:

- trening autogenny - promuje fizyczna i psychiczna relaksacje

Za pomocy autosugestii,
- medytacja - zapewnia wewnetrzny spokdj i koncentracje,

- postepujaca relaksacja migéni - napinanie i rozluZnianie okre-

$lonych grup miesni,

+ wizualizacje - uspokajaja dzigki wyobrazeniom pozytywnych
$rodowisk i sytuacji,

+ joga - faczy sprawno$¢ fizyczna z elementami medytacyjnymi,

zapewniajac wigkszy spokdj.

Zdrowe odzywianie opiera si¢ na prostych zasadach
Stan odzywienia organizmu odgrywa wazna role, zwlaszcza w przy-

padku chordb przewleklych: odpowiednia podaz sktadnikéw

odzywczych przyczynia si¢ do prawidtowego funkcjonowania
fizycznego i psychicznego oraz zapobiega niedoborom zwigzanym
z odzywianiem. I odwrotnie, powszechnie wiadomo, ze pacjenci,
ktérych zapotrzebowanie na energie i skladniki odzywcze nie
jest zaspokojone, czesto maja mniejsza wytrzymalos$¢ i obnizona
jako$¢ zycia.

Korzysci ptynace ze zbilansowanej i zdrowej diety zostaly po-
twierdzone nawet w leczeniu nowotwordéw. Nie musisz jednak
poszukiwac specjalnej diety dla swojej choroby - w rzeczywistosci
nie ma czego$ takiego! Jeéli pacjent nie ma szczegdlnych proble-
moéw z jedzeniem i piciem, zalecana jest dieta, ktdra jest réwniez
korzystna dla zdrowych oséb. Dieta ta opiera sie na kilku fatwych
do zrozumienia wskazéwkach i pozostawia wiele miejsca na wta-

sne upodobania.

Co mozna zvobic?

Zapoznac sie ze wskazéwkami dotyczacymi zdrowego i zréwno-
wazonego odzywiania opracowanymi przez Narodowe Centrum
Edukacji Zywieniowej i sprébowaé wprowadzié¢ je w zycie:
ncez.pzh.gov.pl

Jedli wystepuja problemy z odzywianiem, koniecznie nalezy po-

rozmawiac o tym z lekarzem prowadzacym.
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Pomaganie ludziom w zrozumieniu choroby: cztery wska-

z6wki, jak rozmawiac z rodzina i przyjaciélmi

1. Bez tajemnic

Rozpoznanie choroby jest punktem zwrotnym w dotychczasowym
zyciu pacjenta/ki, jednak zmiany dotycza nie tylko ich, ale takze
0s6b z ich najblizszego otoczenia, rodziny, przyjaciét i wspélpra-
cownikéw. Dlatego warto po$wieci¢ czas na rozmowe z najbliz-
szymi i poinformowanie ich o zmianach, ktére nieuchronnie sie
pojawia. Pomoze to zapobiec nieporozumieniom lub wycigganiu
blednych wnioskéw na temat zmiany w zachowaniu chorujacego.
Dobrym pomyslem jest zapoznanie zaufanych 0séb z najwazniej-
szymi aspektami choroby, trudnos$ciami i ograniczeniami, jakie

moze ona powodowac.

2. O oczekiwaniach

Osoby z bliskiego otoczenia moga chcie¢ poméc i aktywnie
uczestniczy¢ w zyciu osoby chorej. Jednak pomoc i rady, mimo
ze wyplywajace z serca, nie zawsze musza by¢ mile widziane.
Szczere i otwarte informowanie o swoich granicach i potrzebie
rozmawiania o chorobie z pewno$cia ulatwi komunikacje za-
réwno osobie chorej, jak i osobom, ktére chca ja wspierad. Jako
osoba udzielajaca wsparcia mozna zapytac, jakie tematy sa waz-
ne i dopuszczalne, o czym osoba chora chce méwié, a o czym
zupelnie nie. Pacjent/ka powinni czué, ze nie sg do niczego
zmuszani i ze zachowane jest ich prawo do prywatnosci

i intymnosci.

3. O przyjmowaniu pomocy

Przyjmowanie pomocy, niezaleznie od tego, czy chodzi o obo-
wiazki domowe, zalatwianie spraw czy po prostu o rozmowe
i mile spedzenie czasu jest cenng umiejetnoscia, ktorej nalezy sie
nauczy¢. Proszenie o pomoc i godzenie sie na jej otrzymywanie
moze by¢ trudne, szczegélnie dla oséb, ktére przed diagnoza byty
calkowicie niezalezne. Jesli osoba chora bedzie miata duza trud-
no$¢ w tym aspekcie zycia, warto przemysle¢ konsultacje i wspar-
cie psychologa.

W przypadku czerwienicy prawdziwej komfort zycia i samodziel-
nos¢ osoby chorej moze ulec znacznemu pogorszeniu. Osoba
chora moze by¢ mniej zdolna do radzenia sobie z codziennag ru-
tyna, chociazby z powodu czestych wizyt lekarskich lub pojawia-
jacych sie dolegliwosci fizycznych. Wsparciem, o ktére réwniez
mozna prosi¢, moze by¢ np. towarzystwo osoby z rodziny podczas

wizyty u lekarza.

4. O zwiazku i seksualno$ci

Seksualnos¢ jest bardzo waznym elementem Zycia i szcze$cia
w zwiazku. Od satysfakcji w seksualnej sferze zycia moze zaleze¢
ogdlny dobrostan pacjenta/ki i jego/jej partnera. U pacjentéw
z czerwienicg prawdziwg objawy takie jak przewlekte zmeczenie,
swedzenie, bdl, goraczka i nocne poty moga ograniczac potrzebe
fizycznej bliskos$ci. Terapia celowana dziata w taki sposéb, ze
tagodzi réwniez powyzsze objawy choroby i moze mie¢ pozytyw-
ny wplyw na seksualno$¢ chorego lub chorej. W przypadku wy-

stepujacych probleméw przydatna moze by¢ rozmowa z lekarzem
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w celu wyjasnienia doktadnych przyczyn i rozpoczecia leczenia.
Bardzo potrzebna i uwalniajgca bedzie rozmowa z partnerem,
podczas ktérej mozna opowiedzie¢ o momentach gorszego sa-
mopoczucia i zwigzanych z nim brakiem potrzeby bliskosci, skre-

powania czy nawet poirytowania.

Wsparcie w leczeniu: cztery zalecenia dotyczace konsultacji

z lekarzem

1. Informowanie lekarza na biezaco

W przypadku chordb przewleklych, takich jak czerwienica praw-
dziwa, szczegblnie wazna jest dobra wspoélpraca z lekarzem, po-
niewaz leczenie bedzie trwalo przez cate zycie. Im bardziej pa-
cjent/ka ufa swojemu lekarzowi i im bardziej aktywnie z nim
wspoélpracuje, a takze im wiecej informacji na temat swojego
stanu zdrowia przekazuje, tym lepiej lekarz moze poméc w pro-

cesie leczenia.

2. Pytanie o szczegély

Posiadanie informacji dotyczacych choroby jest kluczowe w jej

zrozumieniu. Rola lekarza jest doktadne poinformowanie pacjen-
ta/ki o specyfice choroby, jej przebiegu, ograniczeniach z nia

zwigzanych, ale takze o szansach na funkcjonowanie z choroba

na jak najwyzszym poziomie. Otrzymanie informacji o dostep-
nych opcjach leczenia i celu terapii zwigksza nadzieje na podnie-
sienie komfortu zycia i poczucie, Ze jest si¢ pod dobra opieka.
Dlatego zawsze podczas wizyty lekarskiej nalezy pyta¢ o nurtu-

jace lub niezrozumiale kwestie. Niekt6rzy pacjenci tego nie robia,

poniewaz uwazaja, ze muszg zadowoli¢ sie wylacznie tymi infor-
macjami, ktére otrzymali od lekarza. Im lepiej lekarz zrozumie
pytania oraz obawy pacjenta/ki, tym szybciej bedzie mégt na nie
skutecznie odpowiedzie¢ i dostosowac leczenie do indywidual-
nych potrzeb pacjenta/ki. Dotyczy to w szczegdlno$ci doswiad-
czen zgromadzonych w trakcie leczenia, na przyktad w zakresie
nowych objawéw.

3. Szczeros¢

Bardzo wazna kwestia w kontekscie leczenia choroby przewlektej
jest zaufanie pacjenta/ki do lekarza. Zaufanie ro$nie, gdy pacjent/
ka ilekarz komunikuja sie otwarcie, z zyczliwoscig i szacunkiem.
Jesli jednak dobre relacje ze specjalista nie zostana nawigzane,
warto otwarcie o tym powiedzie¢ i wspdlnie pracowa¢ nad ich
poprawa lub podja¢ decyzje o zmianie lekarza, o ile jest taka
mozliwos$¢. Znajomos¢ pacjenta/ki i historii choroby jest bardzo

istotne w szczeg6lno$ci w chorobach przewleklych.
W miejscu pracy: dwa zalecenia dotyczace zycia zawodowego

Decyzja o kontynuowaniu, czasowym zawieszeniu lub catkowi-
tym przerwaniu pracy zalezy od indywidualnych potrzeb i moz-
liwosci osoby chorej na czerwienice prawdziwa. Bez wzgledu
na to, jaka decyzje podejmie pacjent/ka, bedzie musial/a poin-
formowac o tym osoby, z ktérymi pracuje. Ponizej znajduja sie
przyktadowe wskazdéwki dotyczace komunikacji z przelozonymi

i wspélpracownikami.
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1. Co powinien wiedzie¢ przelozony

Pracownik jest prawnie zobowiazany do niezwlocznego poinfor-
mowania pracodawcy o planowanej nieobecnosci w pracy oraz
o przewidywanym czasie jej trwania. Jeéli nie jest zdolny/a do
pracy przez okres dluzszy niz trzy dni, musi przedstawic zaswiad-
czenie lekarskie. W zaleznosci od rodzaju umowy moze by¢ wy-

magane wcze$niejsze poinformowanie o nieobecnosci.

Pracownik nie jest zobligowany do podawania pracodawcy doktad-
nej diagnozy, poniewaz podlega ona przepisom o ochronie danych
osobowych. Jednak rozsadnym rozwigzaniem moze by¢ poinfor-
mowanie przelozonego o chorobie na wczesnym etapie, aby mogt
np. umozliwi¢ uczeszczanie na wizyty lekarskie lub dostosowac

obcigzenie praca i obowigzkami do aktualnego stanu zdrowia.

2. Informacje dla wspétpracownikow

Oczywiscie to pacjent/ka decyduje, czy chce rozmawiac o swojej

chorobie ze wspélpracownikami, a takze jakimi wiadomosciami

chce sie z nimi dzieli¢. By¢ moze pomocne bedzie przekazanie

wiadomo$ci jednej lub dwém najbardziej zaufanym osobom, ktére

przekazg informacje o chorobie, istotna z punktu widzenia pracy,
pozostalym wspélpracownikom. Kazdy cztowiek ma indywidu-
alne potrzeby, granice i checi do dzielenia si¢ informacjami o swo-
im zyciu. Kazdy chory musi sam podja¢ decyzje, czy bedzie an-
gazowal wspétpracownikéw w sfere swojego zycia, ktérej czescia

jest czerwienica prawdziwa.

Stowniczek

Czerwienica prawdziwa (PV)
Czerwienica prawdziwa jest jednym z podtypéw nowotworéw
mieloproliferacyjnych i wynika z nadprodukcji komoérek krwi,

zwlaszcza czerwonych krwinek.

Flebotomia
Zabieg polegajacy na upuszczaniu krwi, ktérego celem jest
zmniejszenie objetosci krwi.

Hematokryt

Odsetek sktadnikéw komérkowych we krwi. Czerwone krwinki
stanowia najwigkszy odsetek - 96%. W czerwienicy prawdziwej
utrzymywanie warto$ci hematokrytu <45% moze zmniejszy¢

ryzyko zakrzepicy i powiktan sercowo-naczyniowych.

JAK2
JAK2 to biatko, ktére wystepuje u wszystkich ludzi i kontroluje
produkcje komoérek krwi w szpiku kostnym. Jest czescia $ciezki
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komunikacyjnej, po ktérej komérkom przekazywane sa sygnaty
biologiczne, ktére pomagaja w krzepnieciu krwi.

Komorki krwi

Krwinki czerwone, krwinki biale i ptytki krwi.

Kinaza janusowa (JAK)
Enzym w komdrce, ktéry kontroluje tempo wzrostu i namna-
zania sie komérek (takich jak komérki krwi) poprzez czasteczki

sygnalowe.

Krwinki biate (leukocyty)

Krwinki wytwarzane przez organizm w celu zwalczania zakazen.

Leczenie cytoredukcyjne
Leczenie majace na celu usuniecie jak najwigkszej liczby komoérek

krwi, ktérych liczba rosnie w niekontrolowany sposéb.

Mielofibroza (MF)
Zwldéknienie lub bliznowacenie szpiku kostnego, ktéremu towa-

rzyszy ciezka niedokrwisto$¢ i czesto powigkszenie §ledziony.

Morfologia

Badanie przedstawiajace ilo§ciowy sktad krwi. Mozliwe jest okre-
$lenie warto$ci dla kazdego sktadnika krwi, na przyktad dla bia-
tych krwinek, czerwonych krwinek lub ptytek krwi.

Mutacja

Zmiana w materiale genetycznym.

Nocne poty
Silne uderzenia goraca wystepujace w nocy, ktére prowadza do

nasilonych, zlewnych potéw.

Nowotwory mieloproliferacyjne (MPN)

Grupa chordéb szpiku kostnego. Cztery gtéwne typy MPN stano-
wig okolo 95% wszystkich MPN i sa to: mielofibroza, nadplytko-
wo$¢ samoistna, czerwienica prawdziwa i przewlekla biataczka
szpikowa (CML).

Objaw
Oznaka choroby, czesto charakterystyczna dla okreslonej

choroby.

Ostra biataczka szpikowa (AML)

Zlosliwa choroba, ktéra rozwija sie, gdy we krwi i szpiku kost-
nym znajduje si¢ zbyt wiele niedojrzalych komoérek krwiotwér-
czych. Wplywa na rozwdj wszystkich krwinek, zatem jej glow-
nymi objawami moga by¢ infekcje, krwawienia i objawy
niedokrwisto$ci. Stowo ,ostra” w nazwie odnosi sie do faktu, ze

choroba szybko postepuje.

Plytka krwi (trombocyt)
Sktadnik krwi w ksztalcie dysku, ktéry pomaga w krzepnieciu

krwi. Podczas normalnego krzepniecia krwi plytki krwi zlepiaja
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sie ze soba (agregacja). Chociaz plytki krwi sa czesto zaliczane
do krwinek, w rzeczywistosci sa one fragmentami duzych ko-

morek szpiku kostnego - megakariocytéw.

Przewleklos¢

Choroba przewlekla to choroba dlugotrwata i zazwyczaj nie-
uleczalna. Nowotwory mieloproliferacyjne, w tym czerwienica
prawdziwa, sa uwazane za choroby przewlekle, poniewaz po-
stepuja powoli i nie mozna ich wyleczy¢, a wiele objawéw no-

wotwordw mieloproliferacyjnych ma charakter dlugotrwaty.

Rokowanie

Prawdopodobny przebieg lub prawdopodobny wynik choroby.

Splenomegalia
Nazwa ostrego lub przewleklego powiekszenia §ledziony (grec.

Splen).

Szpik kostny

Miegkka, krwiotwércza tkanka wypelniajaca kosci i zawierajaca
niedojrzale komoérki krwi, tzw. komérki macierzyste. Moga one
rozwijac sie dalej, aby sta¢ sie czerwonymi krwinkami, ktére
transportuja tlen w organizmie, biatymi krwinkami, ktére zwal-
czaja infekcje lub plytkami krwi, ktére pomagaja w krzepnie-

ciu krwi.

Sledziona

Narzad jamy brzusznej dziatajacy jako filtr krwi i patogenéw.

Swiad

Swedzenie (§wigd) moze wystapi¢ z powodu suchosci lub sta-
rzenia sie skdry, reakeji kontaktowych skéry, alergii pokarmo-
wych, skutkéw ubocznych lekéw, choréb nowotworowych, cho-

réb nerek lub watroby, pasozytéw lub z nieznanych przyczyn.

Zakrzep krwi (inaczej skrzeplina)

Zakrzep skladajacy sie z zakrzeptej krwi w naczyniu krwiono-
$nym. Jeéli fragment zakrzepu oddzieli sie i przemieszcza
w krwioobiegu, nazywany jest zatorem. Zator moze utrudniac
lub catkowicie blokowa¢ przeptyw krwi w naczyniu, co moze

by¢ grozne dla zycia.

Zakrzepica
Sytuacja, gdy w naczyniu krwiono$nym krew krzepnie, moze
mie¢ miejsce zaréwno w tetnicy, jak i w zyle. Sam zakrzep ina-

czej zwany jest skrzepling (patrz: zakrzep krwi).

Zakrzepica zyl glebokich (DVT)
Zakrzep krwi tworzy sie w zyle glebokiej uda lub innej czesci
nogi. Zakrzep krwi moze oderwac sie¢ i przemieszcza¢ w krwio-

obiegu jako zator.

Zatorowos$¢

Jesli fragment zakrzepu oddzieli sie i przemieszcza w krwio-
obiegu, nazywany jest zatorem. Zatorowos¢ to zwezenie lub
caltkowite zablokowanie przeplywu krwi w naczyniu przez zator,

co moze by¢ grozne dla zycia.
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Zatorowo$¢ ptucna
Zablokowanie tetnicy plucnej lub jej odgalezienia prowadzacego

do ptuc, czesto spowodowane przez skrzepline.

Zawat serca

Smier¢é tkanki mie$nia sercowego z powodu braku doplywu
krwi. Brak doptywu krwi zwykle wynika z catkowitego zablo-
kowania jednego lub wiecej naczyn wiericowych, ktdre zaopa-

truja serce w krew.

Zmeczenie (wyczerpanie)

Uczucie ostabienia, ktére ogranicza zdolno$¢ do pracy lub wy-
konywania innych czynno$ci. Wyczerpanie moze by¢ ostre
i wystapi¢ nagle lub by¢ przewlekte i dlugotrwate.
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