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Polycytemia vera

Polycytemia vera (PV) ar en séllsynt cancersjukdom som varje ar drabbar 1 av 100 000 personer.

PV drabbar oftast medelalders- och aldre personer. Vid PV bildas fér manga blodkroppar, bade réda och vita
blodkroppar samt blodplattar.

PV &r en av tre blodcancersjukdomar som kallas myeloproliferativa neoplasier (MPN). MPN-sjukdomar
inkluderar polycytemia vera (PV), essentiell trombocytos (ET) och myelofibros (primér myelofibros).

Fakta om polycytemia vera (PV)

Den exakta orsaken till PV &r okand, men i stort sett alla som drabbas av sjukdomen har en mutation, en
férandring i cellens genetiska material, som kodar for ett enzym som kallas Janus tyrosinkinas 2 (JAK2).

Denna mutation kan leda till dverproduktion av blodkroppar. PV kannetecknas av en 6kning av
hematokritvardet, vilket anger andelen réda blodkroppar i blodet. Fér ménga réda blodkroppar kan leda till
fértjockning av blodet och 6kad risk fér blodproppar som kan orsaka allvarliga hjart-/karlkomplikationer.

Dessutom kan PV medféra att man drabbas av en kraftigt férstorad mjalte, vilket avsevart kan férsamra
livskvaliteten.

PV ar en sjukdom man kan leva med i manga ar om man far ratt behandling. | vissa fall utvecklas PV till
myelofibros (MF) eller akut myeloisk leukemi (AML).

Diagnos av polycytemi vera (PV)

Sjukdomshistorien kan ge upphov till misstanke om PV, som dock ofta upptacks av en slump. Mjalten &r
férstorad hos 75 % och levern hos 50 % hos de som har diagnosen.

Personer med PV kan ocks& uppleva att huden och ansiktet blir rott. Andra symtom ar hudklada efter varma
bad, trétthet, huvudvérk, koncentrationssvarigheter, yrsel och hjartsymptom.

Diagnosen stalls genom undersdkning av blod och benméarg. Mangden av hormonet erytropoetin (EPO), som
stimulerar bildandet av réda blodkroppar, kan matas i ett blodprov och férekommer vanligtvis i reducerade
mangder. Hematokritvardet (andelen réda blodkroppar i blodet) kan méatas for att bedéma sjukdomens
svarighetsgrad. Den specifika mutationen i JAK2 detekteras hos nastan alla patienter.

Behandling av polycytemia vera (PV)

PV &r en sjukdom som inte kan botas.. Behandlingen ska i férsta hand kontrollera risken f6r hjart-
/kéarlkomplikationer och sakerstélla att sjukdomen inte utvecklas vidare.

Ofta pabdrjas behandlingen av PV genom att 6éverflédigt blod dréneras fran kroppen genom blodtappning,
flebotomi, tills blodets tjocklek & mer normaliserat. 250-500 ml kan tappas varannan dag, men hur ofta man

tappar blod méaste anpassas till patientens allmantillstdnd. Blodtappningar gérs sa lange hematokritvardet ar
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hégre an 45 procent hos man och mer an 42 procent hos kvinnor.

For att forhindra bildandet av blodproppar behandlas patienter i férebyggande syfte med blodfértunnande
medel (acetylsalicylsyra). Yngre patienter erbjuds behandling med interferon-alfa2, som aktiverar kroppens
eget immunférsvar att bekdmpa det 6kade antalet vita blodkroppar och blodplattar. Denna behandling ges
ocksa ofta till patienter 6ver 60 ar.

Aldre patienter kan ocksa behandlas med mild kemoterapi fér att normalisera antalet vita blodkroppar och
blodplattar. Dessutom kan den besvarande kladan lindras med medicinsk behandling.

Idag finns &ven medicin mot férstorad mjélte, en sa kallad "JAK-hdmmare". Denna behandlingsform ar
symtomlindrande och minskar mjaltens storlek.
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