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toknienie szpiku

Mielofibroza to rzadka choroba szpiku kostnego, ktéra zaburza
prawidtowg produkcje krwinek. W przebiegu choroby dochodzi do
odktadania sie w szpiku witdknistej i bliznowatej tkanki, co zaburza
funkcjonowanie komoérek macierzystych odpowiedzialnych za tworzenie
krwi. W efekcie rozwija sie niedokrwistos¢ (anemia), neutropenia
(niedobdr biatych krwinek) i matoptytkowosc¢ (niedobodr ptytek krwi).
Skutkuje to takimi objawami jak:

e przewlekte zmeczenie

e podatnosc¢ na infekcje

e tatwe powstawanie siniakdéw i krwawien
Mielofibroza moze wystepowac:

e pierwotnie (samoistnie) — zwigzana z mutacjami genetycznymi (JAK2,

CALR, MPL)
e wtdérnie — jako powiktanie innych choréb krwi (np. czerwienicy
prawdziwej, nadptytkowosci, biataczek, szpiczaka mnogiego)

Najczesciej chorujg osoby po 60. roku zycia, niezaleznie od ptci. Choroba
jest rzadka — wystepuje u 0,5-1,5 osoby na 100 000 ludzi.
Rozpoznanie ustala sie na podstawie:

e badan krwi

* biopsji szpiku kostnego (pobranie i analiza prébki pod mikroskopem)

Rozpoznanie mielofibrozy opiera sie na:
morfologii krwi (ocena liczby czerwonych, biatych krwinek i ptytek)
badaniach genetycznych (mutacje JAK2, CALR, MPL)

biopsji szpiku kostnego (ocena stopnia zwtdknienia)
aspiracji szpiku (analiza komoérek)
USG lub tomografii komputerowej (ocena wielkosci sledziony)
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toknienie szpiku?

Co tak na prawde dzieje sie
W moim organizmie?

komorki macierzyste

nadprodukcja czynnika
wzrostu

wzrost procentowego
udziatu komorek
tkanki tgcznej

“widknienie”
wypieranie
prawidtowej tkanki
szpiku poprzez tkanke
tgczng

—

Krew

Na tym etapie zdarza sie, ze liczba elementéw
morfotycznych krwi krétkotrwale sie zwieksza.

U okoto 30% chorych w chwili rozpoznania nie
wystepujg zadne objawy choroby (mielofibroza
przedwtoknieniowa). Wéwczas w morfologii krwi
stwierdzamy prawidtowg lub podwyzszong liczbe
biatych krwinek, prawidtowe, ale dyskretnie obnizone
lub podwyzszone wartosci hemoglobiny i typowo
podwyzszong liczbe ptytek (nadptytkowos).

Krew

spadek tempa
produkcji:
krwinek krwinek ptytek
czerwonych biatych krwi
ostabienie czeste sktonnos¢

infekcje do siniaczenia




<\Wléknienie szpiku?
Co tak na prawde dzieje sie
W moim organizmie?

Szpik kostny objety masywnym
witoknieniem z obnizeniem gestosci
komorek krwinkotworczych

Silne wtdknienie widoczne jako
grube pasma czarnych witékien

Zdjecia i komentarz:
dr n. med. Krzysztof Zduniak

Gdy szpik kostny widknieje dochodzi do zmniejszenia
produkcji krwinek, co wigze sie z wystgpieniem
objawdw niewydolnosci szpiku (niedokrwistosg,

leukopenia, matoptytkowosc). Organizm
rekompensuje dysfunkcje hematopoeza
pozaszpikowaq (skutkuje to powiekszeniem Sledziony -
splenomegalig oraz/lub powiekszeniem watroby -
hepatomegalia).
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Leczenie zalezy od:
* nasilenia objawéw
* ryzyka powiktan
* wieku i ogdlnego stanu zdrowia pacjenta

eczenie

Leczenie objawowe:
* |eki przeciwbolowe i przeciwzapalne
e transfuzje krwi
e suplementacja zelaza
e antybiotyki (w razie infekgji)

Leczenie przyczynowe:
* inhibitory JAK (hamujg nieprawidtowy rozrost komaorek krwi)
* chemioterapia (w zaawansowanych przypadkach)

Leczenie powiekszonej sSledziony:
e |eki zmniejszajgce jej objetos¢ (np. inhibitory JAK)
* radioterapia
e operacyjne usuniecie Sledziony (w wybranych przypadkach)

Leczenie niedokrwistosci:
e transfuzje krwi
* |eki stymulujgce produkcje czerwonych krwinek

Przeszczepienie szpiku kostnego:
e jedyna metoda moggca wyleczy¢ MF
e mozliwe tylko u wybranych
pacjentdow (ze wzgledu na duze ryzyko
i powiktania)
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o pogarsza rokowanie

1 starszy wiek (wiekszosc chorych stanowiq
osoby po 60. roku zycia, natomiast ok. 10
proc. to mtodsi pacjenci, ponizej 40. roku
zycia),

2 objawy ogdlne, zaawansowany proces
chorobowy (gorqczka, nocne poty, spadek
masy ciata),

3 ciezka anemia i matoptytkowosc,

leukocytoza lub obecnosc niedojrzatych
krwinek we krwi (blastow),

5 wystepowanie mutacji ASXL1, SRSF2,
U2AFT.

Do oceny rokowania stosuje sie:

IPSS (Miedzynarodowy System Punktowy) — wyrodznia 4 grupy
ryzyka od niskiego do wysokiego (przezycie od 2 do >10 lat)

MIPSS70/MIPSS70+- skala prognostyczna oceniajgca ryzyko
mielofibrozy pierwotnej biorgca pod uwage wystepujgce
mutacje oraz zmiennos$¢ kliniczng
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Zzmiennosc¢ rokowania
w zaleznosci od zaawansowdania
procesu chorobowego

Rokowanie w mielofibrozie zalezy przede wszystkim
od stopnia zaawansowania choroby.

W przypadku wczesnej postaci choroby, tzw.
mielofibrozy prefibrotycznej (przedzwtoknieniowej),
przewidywany czas przezycia jest dtugi i pacjent
moze funkcjonowac przez wiele lat bez istotnych
ograniczen.

Natomiast w bardziej zaawansowanych stadiach
mielofibrozy Sredni czas przezycia zwykle wynosi
okoto 2-3 lata.

W takich sytuacjach — jesli stan ogolny pacjenta
oraz jego wiek na to pozwalajg — rozwaza sie
przeszczepienie szpiku kostnego. Jest to obecnie
jedyna metoda leczenia, ktora daje szanse na
catkowite wyleczenie z mielofibrozy.



Pamieta;j!

Regularnie konsultuj sie z lekarzem

Kontrolne wizyty oraz badania sg kluczowe w monitorowaniu przebiegu
choroby i skutecznosci leczenia.

Nie zwlekaj z kontaktem ze specjalista w przypadku pojawienia sie nowych
objawow lub pogorszenia samopoczucia.

Unikaj infekcji

Pamietaj o czestym myciu rak, unikaj kontaktu z osobami chorymi, stosuj
szczepienia ochronne (zgodnie z zaleceniami lekarza) oraz dbaj o higiene
ran i skory, aby zmniejszy¢ ryzyko zakazen.

Dbaj o zdrowy styl zycia

Zbilansowana dieta, odpowiednie nawodnienie, umiarkowana aktywnosdé
fizyczna (dostosowana do Twoich mozliwosci) oraz odpowiednia ilos¢ snu
moga poméc Ci lepiej radzi¢ sobie z objawami choroby i wzmacniaé
odpornosc¢ organizmu.

Zadbaj o swoje samopoczucie
psychiczne

Choroba przewlekta wigze sie czesto z obcigzeniem emocjonalnym.
Rozmawiaj o swoich uczuciach z bliskimi lub specjalista, nie bdj sie prosi¢ o
wsparcie psychologiczne i korzystaj z grup wsparcia dla oséb z podobnymi
problemami.




