Essentielle Thrombozythamie

Symptome und
Therapiemoglichkeiten

Betroffenen Anlass 31.5.2024
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Essentielle Thrombozythamie

* Diagnose_s

........ Leben mit einer
* The Essentieller Thrombozytamie
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Diagnose
* Hohe Thrombozytenzahl 450 G/l

* Typischer Knochenmarksbefund
* Andere myeloproliferative Neoplasie ausgeschlossen
* Nachweis einer typischen (Treiber) Mutation JAK2, CALR, MPL

* Keine Hinweise fur eine reaktive Thrombozytose
* Klonalitat
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Klonale Erkrankung

* Klonale Erkrankung der Blutstammzellen
* Fehler in der Signalubermittlung

* Funktion der Zellen erhalten
* Gutartige Erkrankung
* Entzundliche Komponente
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Einige Zahlen

* Erkrankung 1,2-3/100000/Jahr

e 4-24 Personen/100000 leben mit der Krankheit
Seltene Krankheit Orphan disease

* 67/% Frauen
* Alters Verteilung: 18 bis 96 Jahre, Maximum 55-65 Jahre

* 20% sind junger als 40 Jahre
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Allgemeine Symptome
* Mudigkeit/Fatigue

* Nachtschweiss

* Gewichtsverlust

* Juckreiz

* Bauchbeschwerden/Vollegefuhl
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MPN 10 Symptomerfassung
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Symptom

keine Erschépfung schlimmste vorstellbare Erschopfung

Fatigue (Erschopfung)

1

199000000

Kreuzen Sie bitte die Zahl an, die das AusmaB lhrer Schwierigkeiten mit jedem der folgenden

Symptome in der letzten Woche beschreibt.

nicht vorhanden schlimmste erdenkliche

Schnelles Villegefiihl beim Essen
(frihes Sattigungsgefiihl)

1

]

1960600000

Bauchbeschwerden 1 2 3 . . . o o o @
Inaktivitat ; A . . . o o o o
myergeion 2 zetvor menerDagrose. 1 2 H ® OO O000
NachtschweiB 1 2 '3 . . . o o o o
Juckreiz (Pruritus) 1 2 3 . . . o o o o
Golenkschmersenodor Arthits 1 200000000
Fieber (-378° C) 1 20000000
Unbeabsichtigter Gewichtsverlust " Y . . . o o o o

in den letzten 6 Monaten
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MPN 10 Symptomerfassung

= Zurtlick Schweiz (Deutsch)

mTRACKER MPN10: SYMPTOME BEWERTEN ERGEBNISSE ANZEIGEN UND HERUNTERLADEN FAQs
E

MPN10: Verfolgen Sie den Schweregrad Ihrer MF- oder ET- o
bezogenen Symptome

Wahlen Sie mit den Schiebereglern unten eine Zahl zwischen 0 (nicht vorhanden) und 10 (schlimmstmoglich) aus. Diese Zahl beschreibt
den Schweregrad eines jeden Symptoms in der letzten Woche oder welche Schwierigkeiten Sie mit diesem Symptom hatten.

Miidigkeit Nachtschweil}

Friihes Sittigungsgefiihl Pruritus
(schnelle Sittigung beim Essen) (Juckreiz)
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Mudigkeit Fatigue

90% der Erkrankten

Grund
Multifaktoriell

Verstarker
Belastung

Auswirkung
Planung
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Mikrozirkulation

* Kopfschmerzen, Seh-Storungen
* Schwindel

* Konzentrationsstorungen

* Erythromelalgie
* Missempfindungen
* Erektionsstorungen
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Mikrozirkulation Storungen in ET
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Thrombozyten Dysfunktion

Aktivation

Inflammation/Entzundung

Rekrutieren der Leukozyten

endotheliale Schadigung
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Thromboemebolien

* 20% der Betroffene haben eine Thrombose bei der Diagnose

* Thrombose grosstes Gesundheitsrisiko
6.6% Jahr 10-20% der Betroffene

* ET haufiger Thrombose in kleinen Gefassen
* Thrombose korreliert nicht mit Thrombozyten Zahl
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Thrombosen

Lungenembolie

Abdominalgefasse

I Tiefe Venenthrombose
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Blutungen

Meist bei sehr hohen Thrombozytenzahl (>1000G/1)

Von Willebrand Faktor Klebstoff der Blutgerinnung
Unterschiedlich lange Ketten

Die Thrombozyten binden an die langen
Ketten

Diese werden dann vermehrt abgebaut
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Risiko
Ubergang in eine andere Krankheitsform

e Leukamie sehr selten
* Myelofibrose

* Polyzythemia vera
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Prognose

* Myeloproliferative Neoplasie mit den wenigsten Risiken und
Symptomen

* Lebenserwartung unter Therapie vergleichbar zur allgemeinen
Bevolkerung

* Keine Indikation zu systematischer Therapie

Ziel der Therapie :
Vorbeugen von Thromboembolien und Blutungen
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Prognose

Alter uber 60 Jahre
Thrombose in der Vorgeschichte
JAK2 Mutation

Risikokategorie .

sehr tief Keine Merkmale
tief Nur JAK2 Mutation
mittel uber 60-jahrig ohne Zusatzrisiko
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Therapie Aspirin

* Keine eindeutige Studie

* Je nach Mutationen und Risikofaktoren
* Immer bei erhohtes Thromboembolie Risiko

* Nebenwirkungen : Blutung
Magendarmebeschwerden
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Therapie Zytoreduktion

* Zytoreduktion = Hemmung der Bildung von Blutzellen
* Substanz: Hydroxyurea

* Signifikante Reduktion des Thromboembolie-Risikos

e Ziel keine Studien
normale Tc oder
mindestens <600G/l
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Nebenwirkungen Hydroxyurea

Hemmung der Zellteilung
Kontraindikation Frauen im Gebarfahigen Alter und junge Menschen
Wahrscheinlich kein erhohtes Leukamie Risiko

Haut
Erhoht das Risko von Hauttumore (weisser Hautkrebs)
Auftreten von Aphten und nicht abheilende Haut Geschwures
Hautausschlag, schwarze Verfarbung der Nagel
Leichter Haarausfall
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Therapie Anagrelid

* Hemmung der Bildung von Thrombozyten

* Studienresultate Kontrovers

* Praparate nicht gleichwertig

* Erhohung der kardiovaskularen Symptome ?
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Krankheitsmodifikation

e Interferon
 VVerschiedene Wirkmechanismen
* Induktion von Remissionen/Molekulare Antwort

* Weniger Myelofibrose

* Nicht zugelassen fur ET
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Nebenwirkungen Interferon

* Subkutane Verabreichung

* Grippale Symptome nach der Applikation
* Leberfunktionsstorung

* Schilddrusestorung

* Depression

Deutlich bessere Vertraglichkeit der neuen Substanzen
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Schwangerschaft

* Schwangerschaft beglunstigt Thromboembolien
* Thromboembolien Hauptursache von mutterlicher Mortalitat
* Erhohung der Zellzahlen in der Schwangerschaft

Leicht erhohtes Risiko
* Schwangerschafts-Vergiftung
* Thrombo-Embolien
* Plazenta Dysfunktion

* Wachstums-Retardierung
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Schwangerschaft

Zusammenarbeit zwischen Geburtshelfer:in und Hamatolog:in
Information der Patientin

* Sorgfaltige Einstellung der allgemeinen Risikofaktoren (Gewicht,
Blutdruck)

* Aspirin

* Antikoagulation bei hohem Thrombose Risiko

* Antikoagulation 6 Wochen nach der Geburt

* |dentifikation der Hochrisiko Schwangerschaften
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Handlungs-
moglichkeiten

Leben mit einer Essentieller
Thrombozytamie

Instrumente

Entstehung der
Symptome

MPN-Betroffenenanlass 31.5.2024

Welche Symptome
sind schlecht
behandelbar
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