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Knjizici na pot
Spostovani,

pred vami je vodnik za bolnike, v katerega smo zdruZili predstavitve treh

sorodnih bolezni, ki spadajo v skupino mieloproliferativnih novotvorb (MPN).

Vodnik smo na pobudo bolnikov izdali v Slovenskem zdruZenju bolnikov
zlimfomom in levkemijo, L&L, v sodelovanju z avtorjem knjiZice doc. dr.
Matjazem Severjem, dr. med., specialistom hematologije, s Kliniénega
oddelka za hematologijo Univerzitetnega klinicnega centra Ljubljana.

Knjizica je namenjena bolnikom, njihovim svojcem in vsem, ki se srecCujete z
MPN. V ZdruZenju L&L se zavedamo, kako pomembno je, da bolniki in svojci
dobimo preverjene informacije o bolezni, s katero se soocamo, in tako lazje
sodelujemo v procesu zdravljenja. V knjiZici boste nasli osnovne informacije
o treh mieloproliferativnih novotvorbah: esencialni trombocitozi, pravi
policitemiji in primarni mielofibrozi. Poskusali smo na razumljiv in pregleden
nacin predstaviti simptome, prognozo, mozZne vzroke za nastanek bolezniin
nacine zdravljenja. Na koncu vodnika smo dodali Se predstavitveno poglavje
o dejavnostih in programih ZdruZenja L&L, ki so vam na voljo in so za vse
bolnike in svojce brezplacni.

V Slovenskem zdruZenju bolnikov z limfomom in levkemijo se zahvaljujemo
vsem, ki so sodelovali pri nastajanju knjiZice, ki je pred vami, Se posebej
avtorju doc. dr. MatjaZu Severju, dr. med., spec. hemat. Najlepse pa se
zahvaljujemo tudi farmacevtski druzbi Novartis ter Fundaciji za financiranje
invalidskih in humanitarnih organizacij v RS (FIHO), ki sta omogocili izid
vodnika.

Brina Zagar
Slovensko zdruZenje bolnikov z limfomom in levkemijo,
L&L
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Uvodnik

Pred vami je predstavitev treh bolezni— esencialne trombocitoze,

prave policitemije in primarne mielofibroze -, ki spadajo v skupino
mieloproliferativnih novotvorb (MPN). MPN so redke bolezni, ki jih hematologi
najpogosteje obravnavamo ambulantno. Vas osebni zdravnik vam je bolezen
najverjetneje ugotovil ob pregledu krvne slike zaradi drugih razlogov. Delez
vas je razvil splosne simptome, manjsini pa so se pojavile specificne teZave,

ki so znacilne za MPN. Ne glede na to pa ste bili vsi napoteni v hematolosko
ambulanto za nadaljnje preiskave in zdravijenje. Vodnik, ki ga prebirate, vam
bo predstavil osnovne informacije o vasi bolezni. Vedno pa smo vam za vsa
dodatna pojasnila na razpolago medicinsko osebje in vas le¢eci hematolog.

Med MPN je najbolj poznana kronic¢na mieloicna levkemija, za katero je
znacilen Philadelphia (Ph) kromosom. Tri predstavijene MPN v vodniku pa
spadajo med Ph-negativne mieloproliferativne bolezni. Vse Stiri bolezni so
tako imenovane ‘klasicne’ MPN. Med MPN poznamo se vec zelo redkih stanj,
kijih tudi hematologi ugotovimo le obéasno. Vse MPN nastanejo iz obolele
maticne celice v kostnem mozgu, ki privede do razrasta dolocene vrste celic,
katere nato prehajajo v kri. Vzroka nastanka pri veliki veéini ne poznamo, je pa
povezan z mutacijo nekaterih genov, kijih tudi ugotavljamo v diagnosti¢nem
postopku. MPN se ne podedujejo. Ugotavljanje bolezni, z redkimi iziemami,
zahteva pregled kostnega mozga. Glede na izsledke vam bo lece¢i hematolog
sporocil diagnozo, stanje bolezniin oceno poteka. Ph-negativne MPN lahko

v zgodhnji obliki spremljamo z minimalnimi ukrepi, ki obsegajo prejemanje
Aspirina ali venepunkcije. Pomembno je sodelovanje z vase strani, tako da
sta moZnost zapletov bolezni in njen nadzor optimalna. Pri naprednejsih
oblikah bolezni bo potrebno ambulantno citostatsko zdravljenje, prejemanje
JAK inhibitorja, drugih zdravil in v redkih primerih sprejem v bolnisnico s
sistemskim citostatskim zdravljenjem ter v skrajnih primerih presaditvijo
kostnega mozga.

MPN v zadnjih letih zdravimo bolj uspesno kot v preteklosti. Zasluga za to so
nova zdravila, izboljSanje drugih terapevtskih pristopov
ter dobra obvescenost in sodelovanje vas, bolnikov. S tem
namenom smo vam pripravili tudi ta vodnik.

Doc. dr. Matjaz Sever, dr. med.,
specialist hematolog
Klini¢ni oddelek za hematologijo, UKC Ljubljana
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Esencialna trombocitoza

Kaj je esencialna trombocitoza

Esencialna trombocitoza (ET) je kroni¢na mieloproliferativna novotvorba,
ki jo oznacuje povecano Stevilo trombocitov v krvnem obtoku. Za
esencialno trombocitozo je znacdilno razras¢anje predstopenj trombocitov
v kostnem mozgu. Najpogostejsi zapleti te bolezni so povecana verjetnost
nastajanja krvnih strdkov in/ali krvavitev. Med kasnejsimi, a redkejSimi
zapleti pa sta mielofibroza in akutna levkemija.

Simptomi

Vecina bolnikov je asimptomatskih, bolezen pa pri njih odkrijemo na osnovi
laboratorijskih izvidov z visokim $tevilom trombocitov. Ce imajo bolniki
simptome, lahko ti vklju€ujejo utrujenost ali pa so povezani z zapleti v
manjsih ali vecjih krvnih zilah ali s krvavitvami.

Zapleti v manjsih krvnih zZilah (pogosto vazomotorne narave) lahko
povzrocajo:

 glavobol,

* motnje vida ali tiho migreno (brez bolecin),

* omoti¢nost ali slabost predizgubo zavesti,

* hladne ali pomodrele prste na rokah ali nogah,

* obcutek zarenja, rdecino ali bolecine v rokah in stopalih.

Trombotiéni zapleti so lahko precej resni in lahko povzrodijo:

* mozgansko kap,

* tranzitorno ishemi¢no atako (TIA),

¢ sréniinfarkt,

* globoko vensko trombozo ali plju¢no embolijo (krvni strdek v pljucih).

Krvavitev se lahko pokaze kot:
¢ podplutbe brez jasnega vzroka, krvavitve iz nosu ali mo¢ne

menstrualne krvavitve,
 krvavitev iz prebavil ali prisotnost krvi v urinu.
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Prognoza/pri¢akovana Zivljenjska doba

Bolniki z esencialno trombocitozo imajo veliko verjetnost normalne
zivljenjske dobe, ¢e jih ustrezno spremljamo in zdravimo. Esencialna
trombocitoza je kroni¢na oblika krvnega raka in smiselno je, da bolnika
redno pregleduje hematolog. Zelo pomembno je, da zdravnika obvestite,
¢e opazite simptome, kot so motnje vida, nepojasnjene bolecine,
odrevenelost, mravljincenje ali podplutbe. Tisti bolniki, pri katerih se
pojavijo simptomi esencialne trombocitoze, potrebujejo zdravljenje.

Mozni vzroki bolezni

Nihce ne ve natancno, kaj sprozi razvoj esencialne trombocitoze (ET) ali
katere od drugih mieloproliferativnih novotvorb (MPN). Pred kratkim so
raziskovalci pri Stevilnih bolnikih z mieloproliferativnimi novotvorbami
odkrili mutacije, ki spremenijo aktivnost tistih proteinoyv, ki nadzorujejo
signalne poti. Signalne poti so pomembne pri uravnavanju razmnoZzevanja
in razvoja celic.

PribliZno polovica bolnikov z esencialno trombocitozo ima v svojih
krvotvornih celicah mutacijo z oznako "JAK2V617F" (na genu JAK2).

Ta mutacija povzroci prekomerno signaliziranje z encimom JAK (Janus
kinazo), kar povzroci pojavljanje vec tipi¢nih znakov bolezni. Kon¢ni
rezultat tega dogajanja je nastajanje neustreznega Stevila krvnih celic v
telesu. Nedavno so strokovnjaki odkrili nekaj druzin, ki so med seboj v
sorodu in pri katerih se pojavljajo mieloproliferativne novotvorbe, kar kaze
na to, da gre pri nekaterih bolnikih lahko za druZinsko nagnjenost k bolezni.

Priblizno 23,5 % bolnikov z mielofibrozo ima mutacijo v genu za kalretikulin
(z oznako CALR). Ta mutacija je genski oznacevalec, ki so ga leta 2013
odkrili v dveh neodvisnih laboratorijih, od katerih enega finanéno podpira
MNP Research Foundation. Raziskave sicer Se potekajo, obstaja pa
precejSnja moznost, da bo ta oznacevalec pomemben za prognozo in
zdravljenje bolnikov z mutacijo CALR.
Med epidemioloskimi dejavniki tveganja za esencialno trombocitozo so
med drugim:
* spol: pri Zenskah je verjetnost za to bolezen 1,5krat vecja kot pri
moskih,
« starost: bolezen se najveckrat pojavi pri ljudeh, ki so stari ve¢ kot
60 let, vendar je 20 % obolelih starih manj kot 40 let,
« okolje: izpostavljenost kemikalijam ali sevanju elektri¢nih napeljav
lahko pri posamezniku poveca tveganje za razvoj bolezni.
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Razpolozijivi nacini zdravljenja

O zdravilih, ki so na voljo in bi bila primerna za vas, se morate pogovoriti s
svojim zdravnikom. Esencialna trombocitoza poteka pri vsakem bolniku
individualno. Ce nimate veliko simptomoy, se zdravnik lahko odlo¢i, da
zaenkrat ne potrebujete zdravljenja in vas bo opazoval ter spremljal
spremembe vasega stanja.

Zartiste, ki potrebujejo zdravljenje, so zaenkrat na voljo naslednja zdravila:

* Acetilsalicilno kislino v nizkem odmerku obi¢ajno dajemo za
zmanj$evanje tveganja za nastanek krvnih strdkov, poleg tega pa
to zdravilo lahko zmanjsa ob¢&utek Zarenja, ki ga imajo nekateri
bolniki v rokah in stopalih (eritromelalgijo, ki se pojavlja poleg drugih
vazomotori¢nih simptomov).

Hidroksiureo pogosto uporabljamo pri tistih osebah z esencialno
trombocitozo, kiimajo povecano tveganje za nastanek krvnih strdkov
(ki so stari vec kot 60 let in pri tistih, ki so Ze imeli krvne strdke);

to zdravilo obiéajno velja za prvo zdravilo, ki ga predpiSemo za
zdravljenje.

Anagrelid je druga moznost za zniZevanje Stevila trombocitov.
Obicajno gaizberemo pri bolnikih, ki hidroksiuree ne prenasajo
oziroma pri njih prihaja do zapletov pri zdravljenju s hidroksiureo.

Interferon obc¢asno predpisemo bolnikom z esencialno trombocitozo.
Pogosto ga predpisemo mlajSim zenskam v rodni dobi, ker ni nobenih
dokazov, da bi povzrocal prirojene nepravilnosti. Obstaja tudi
pegilirana oblika zdravila, ki lahko povzro¢a manj nezelenih uc¢inkov in
jo odlikuje preprostejse odmerjanje.

Glede na dokaze povezanosti med mutacijo JAK2 in pogostnostjo
esencialne trombocitoze razvijajo tudi potencialna nova zdravila za
esencialno trombocitozo. Ta zdravila, ki jih imenujemo zaviralci JAK2, so
zaenkrat Se v zgodnji fazi preizkusanja za uporabo pri bolnikih z esencialno
trombocitozo. Pri tistih, ki imajo obliko bolezni s poveéanim tveganjem,
velja razmisliti tudi o uporabi pegiliranega interferona.
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Prava policitemija

Kaj je prava policitemija

Prava policitemija (policitemija vera, PV) je kroni¢na napredujoca
mieloproliferativna novotvorba (MPN), ki jo oznacuje predvsem
neobicajno povecano Stevilo eritrocitov. Bolniki s to boleznijo imajo lahko
tudi povecano stevilo levkocitov (belih krvnih celic), povecano Stevilo
trombocitov in/ali povecéano vranico.

Leta 2005 so odkrili, daima 95 % bolnikov s pravo policitemijo mutacijo
na genu JAK2. Ta gen ima pomembno vlogo pri razvoju eritrocitov (pa tudi
levkocitov in trombocitov). Ce ta gen mutira (z mutacijo JAK2 V617F),

ni vec obicajnega nadzora in pride do prekomerne tvorbe eritrocitoy,
vcasih pa tudi levkocitov in trombocitov. Odkritje te mutacije je sprozilo
celo vrsto znanstvenih projektov, s pomocjo katerih upamo, da bomo
prisli do novih in ucinkovitih zdravil za pravo policitemijo in druge
mieloproliferativne novotvorbe.

Simptomi

Simptomi pri bolnikih s pravo policitemijo so lahko zelo razli¢ni ali pa so
bolniki celo brez izrazitejSih simptomov in jim zdravnik naklju¢no odkrije
bolezen prirednem zdravniskem pregledu. Med simptomi so lahko:

* glavoboli,

* potenje,

* zvonjenje v usesih,

» zamegljen vid ali izpadi v vidnem polju,

* omoti¢nost ali vrtoglavica,

* rdeckasto ali vijolicno obarvanje koze,

* nenamerno hujsanje,

* krvavitev ali pojavljanje krvnih strdkov,

* zgodnji obc¢utek polnosti (sitosti) po obroku,
* srbenje (pruritus), zlasti po prhanju,

» obcutek zarenjain rdecina rok in stopal,
 utrujenost,

* noc¢no potenje,

* bolecine v kosteh.
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Prognoza/pri¢akovana Zivljenjska doba

Bolniki s pravo policitemijo imajo zelo veliko verjetnost, da imajo normalno
Zivljenjsko dobo, ¢e jih ustrezno spremljamo in zdravimo. Najpogostejsi
vzrok bolezni in smrti pri bolnikih s pravo policitemijo je nagnjenost

k razvoju zivljenjsko nevarne arterijske tromboze (ki lahko povzroci

sréni infarkt, moZzgansko kap ali gangreno crevesja), venske tromboze

(v portalni veni in/ali jetrnih venah) ali plju¢ne embolije. Pri bolnikih

s povecanim tveganjem sta med pomembnimi nacini obvladovanja

bolezni odmerjanje acetilsalicilne kisline in dolo¢anje Stevila krvnih

celic. Pri nekaterih lahko Zivljenjsko dobo skrajsa bolezen, ¢e se razvije v
mielofibrozo ali, redkeje, v akutno levkemijo.

Razpolozljivi nacini zdravljenja

O zdravilih, ki so na voljo in bi bila primerna za vas, se morate pogovoriti
s svojim zdravnikom. Prava policitemija poteka pri vsakem bolniku
individualno. Ce nimate veliko simptomoy, se zdravnik lahko odlo¢i, da
zaenkrat ne potrebujete zdravljenja in vas bo opazoval ter spremljal
spremembe vasega stanja.

Osnova obvladovanja te bolezni je znizevanje hematokrita v normalno
obmocgje. Pri tem so na voljo naslednje mozZnosti zdravljenja:

* Venepunkcije: poteka kot obic¢ajen odvzem krvi, odvzamemo pa
vecjo koli¢ino krvi (nekateri bolniki potrebujejo ta nacin zdravljenja, ko
njihova bolezen napreduje). Ta postopek zmanjsa Stevilo eritrocitov
in hematokrita. Nizji hematokrit pomeni, da je kri redkejsain laze tece
po zZilah, s tem pa se izbolj$ajo tudi simptomi. Zaenkrat velja, da bo
zdravnik pri vas Zelel doseci raven hematokrita glede na spol (obi¢ajno
je priporocena vrednost hematokrita 45 % ali manj pri moskih in

42 % ali manj pri zenskah), raziskovalci pa Se proucujejo, katere ciljne
vrednosti bo najbolje upostevati v prihodnosti.

Acetilsalicilna kislina v nizkih odmerkih: to zdravilo prejema vecina,
¢e Ze ne vsi bolniki. Acetilsalicilna kislina preprecuje trombocitom, da
se zdruZujejo med seboj, to pa zmanjsuje moznost pojavljanja krvnih
strdkov, ki sicer lahko povzrodijo Zivljenjsko nevaren sréni infarkt ali
mozgansko kap.

Vzdrzevanje hematokrita pod 0,45 pri moskih in pod 0,42 pri Zenskah
ter acetilsalicilna kislina v nizkih odmerkih sta trenutno sprejeta kot
nelevkemogena (ne povzrocata levkemije) nacina zdravljenja prvega
izbora pri novo odkritih bolnikih s pravo policitemijo z nizkim tveganjem.
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Ce venepunkcije in nizki odmerki acetilsalicilne kisline ne zadoséajo ali

za vas niso primerno zdravljenje, vam zdravnik lahko predpise zdravilo

za znizevanje Stevila eritrocitov in lajSanje simptomov. V letu 2014 je
ruksolitinib (Jakavi) postal prvo zdravilo, ki je odobreno za zdravljenje
bolnikov s pravo policitemijo, pri katerih ne pride do odziva na hidroksiureo
ali je ne prenasajo. Poleg tega za obvladovanje znakov in simptomov

te bolezni uporabljamo tudi nekatera druga zdravila, ki so odobrena za
uporabo pri drugih boleznih. Zdravnik vam bo predpisal eno od navedenih
moznosti na osnovirazli¢nih dejavnikov tveganja, kot so starost (ve¢ kot
60 let) ali tromboti¢ni dogodki v anamnezi, in na osnovi podatkov o tem,
kako prenasate posamezna zdravila, oziroma o simptomih te bolezni, ki jih
pri vas ni mogoce obvladati z drugimi pristopi.

Med zdravili, ki so trenutno v uporabi, so:

* Zdravilo ruksolitinib (Jakavi) je prvo zdravilo, ki sta ga FDA (Food and
Drug Administration) in EMA (European Medicines Agency) odobrila
za zdravljenje bolnikov s pravo policitemijo, pri katerih ne pride do
ustreznega odziva na zdravljenje s hidroksiureo ali je ne prenasajo.
Ruksolitinib deluje tako, da zavira delovanje encimov JAK1 in JAK2,
ki sta vpletena v uravnavanje funkcij krvi in imunskega sistema. Za
prejemanje zdravila ruksolitinib ni potrebno, da ste JAK2 pozitivni
(daimate prisotno mutacijo JAK2). Zdravilo zmanjsuje verjetnost
povecanja vranice (splenomegalije) in potrebe po flebotomiji.

» Hidroksiurea: pogosto pride v postev pri tistih, ki imajo povec¢ano
tveganje za nastanek krvnih strdkov na osnovi starosti in anamneze
pojavljanja krvnih strdkov.

* Pegilirani interferon: s tem zdravilom pogosto zdravimo mlajse
bolnike in Zenske v rodni dobi, ker ni nobenih dokazov, da bi povzrocal
dolgoro¢ne spremembe DNK in prirojene nepravilnosti.

V naslednjih nekaj letih lahko pri¢akujemo, da bo za zdravljenje prave
policitemije odobrenih Se ve¢ zdravil na osnovi odkritja gena JAK2 in
izsledkih drugih znanstvenih raziskav.

Mozni vzroki bolezni

Nihce ne ve natanéno, kaj sprozi razvoj prave policitemije ali katere od
drugih mieloproliferativnih novotvorb. Pred kratkim so raziskovalci odkrili,
da te bolezni morda povzrocajo mutacije (spremembe v DNK). Te mutacije
so v povezavi s proteini, ki v celicah delujejo kot del signalne poti. Signalno
pot silahko predstavljamo kot vrsto signalov, s katerimi celice med seboj
komunicirajo, da vedo, kaj naj delajo.
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Skoraj vse osebe s pravo policitemijo imajo v svojih krvotvornih celicah
mutacijo z oznako "JAK2V617F" (na genu JAK2). Ta mutacija je samo ena
od moznosti za iztirjanje signalne poti JAK (JAK je oznaka za Janus kinazo),
kar povzrocibolezen. Konénirezultat tega dogajanja je, da v telesu nastaja
prevec krvnih celic.

Raziskovalci zdaj ze vedo, da je prava policitemija kompleksna bolezen
in jo povzroca vec dejavnikov, zato so v teku tudi raziskave drugih genov
oziroma procesov.

Med epidemioloskimi dejavniki, ki so povezani s pravo policitemijo, so med
drugim:

* spol: primoskih je verjetnost za to bolezen nekoliko vecja kot pri
Zenskah,

+ starost: bolezen se najveckrat razvije priljudeh, ki so stari ve¢ kot
60 let, vendar se lahko pojavi v katerikoli starosti,

+ okolje: izpostavljenost intenzivnemu sevanju lahko pri posamezniku
poveca tveganje za razvoj bolezni.

Po nepotrjenih podatkih naj bi pravo policitemijo v nekaj primerinh
povzrodila izpostavljenost toksi¢nim snovem, vendar dokon¢nih Studij

na tem podrogju niso opravili. Nedavno so odkrili skupino primerov prave
policitemije v treh okrajih v Pensilvaniji v neposredni blizini podrogij, ki so
jih ¢istili v okviru programa Superfund Cleanup. Prou¢evanje teh primerov
financirajo iz skladov zveznega ameriskega proracuna.
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Primarna mielofibroza

Kaj je mielofibroza

Mielofibroza (MF) je kroni¢na bolezen in vrsta krvnega raka, pri katerem

v kostnem mozgu nastaja prevec brazgotinskega tkiva, tako da kostni
mozeg ne more ve¢ normalno tvoriti krvnih celic. Mielofibrozo povzrocajo
bolezensko spremenjene krvotvorne mati¢ne celice v kostnem mozgu. 1z
bolezensko spremenjenih krvotvornih mati¢nih celic nastajajo bolj zrele
celice, ki se hitro razmnozujejo in prerastejo kostni mozeg, kar povzroci
nastanek fibroze (tvorbo brazgotinskega tkiva) in kroni¢no vnetje. Zaradi
teh procesov kostni mozeg ne more vec normalno tvoriti krvnih celic,
zato se razvoj krvnih celic preseli v vranico, ki se zato poveca, do okvar

pa lahko pride tudi v drugih delih telesa. Mielofibroza je opredeljena kot
mieloproliferativna novotvorba in lahko vznikne samostojno (primarna
mielofibroza, PMF) ali pa se razvije kot napredovanje prave policitemije
(post-PV mielofibroza) ali esencialne trombocitoze (postET mielofibroza).
Klini¢na slika primarne mielofibroze je skoraj povsem enaka kot pri
mielofibrozi, ki se razvije iz prave policitemije ali esencialne trombocitoze,
pa tudi zdravljenje je pri vseh treh oblikah na¢eloma enako.

Simptomi

Stevilne simptome mielofibroze povzro¢a pravzaprav prenizko étevilo
normalnih krvnih celic ali pa kroni¢no vnetje. Med simptomi so lahko:

* utrujenost, Sibkost ali zadihanost Ze pri manjSem naporu: obicajno
so ti simptomi posledica anemije (znizanega Stevila eritrocitov) ali
kroni¢nega vnetja,

* napihnjenost, neprijeten obcutek ali bolecine v zgornjem levem delu
trebuha in zgodnji obCutek sitosti zaradi povecane vranice, ki pritiska
na zelodec in druge organe,

* zviSana telesna temperatura zaradi kroni¢nega vnetja ali okuzbe,

* noc¢no potenje zaradi vnetja,

* hujsanje ali slaba prehranjenost zaradi kroni¢nega vnetja ali povecane
vranice, ki pritiska na Zzelodec in ¢revo,

¢ bolecine v kosteh,

* srbenje (pruritus) zaradi kroni¢nega vnetja,

* krvavitve ali nepojasnjene podplutbe zaradi znizanega Stevila
trombocitov ali drugih motenj strjevanja krvi,

* povecana dovzetnost za okuzbe zaradi znizanega Stevila levkocitov
oziroma zmanjsane tvorbe protiteles,
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* bolecine v sklepih zaradi protina: do protina lahko pride zaradi

prekomerne tvorbe seéne kisline,

portalna hipertenzija (povecan krvni tlak v portalni veni, ki dovaja kri iz

vranice v jetra) zaradi napredujo¢ega vecanja vranice; zaradi portalne

hipertenzije se lahko razvijejo varice (razsirjene vene) v Zelodcu in
poziralniku, ki lahko pocijo in zakrvavijo, prizadeta je lahko tudijetrna
funkcija,

* nenormalno razmnozevanje krvnih celic izven kostnega mozga (kar
imenujemo ekstramedularna hematopoeza ali EMH), ki se lahko
pojavlja v razli¢nih delih telesa, med drugim v bezgavkah, pljucih,
hrbtenjadi, kjer povzroca tudi simptome; do ekstramedularne
hematopoeze pride zato, ker se zaradi razras¢anja vezivnega tkiva v
kostnem mozgu krvotvorne celice naselijo v druge organe.

Nekateri bolniki z mielofibrozo nimajo simptomoy, zlasti v zgodnjem
poteku bolezni.

Prognoza/pric¢akovana zZivljenjska doba

Prognoza mielofibroze je pri vsakem bolniku individualna. Osebe, ki so v
dobri prognostic¢ni skupini, lahko prezivijo vec let brez veéjih simptomoy,
pri tistih s slabo prognozo pa lahko bolezen napreduje hitreje.

Veclinoma so najpomembnejsi dejavniki, ki vplivajo na prognozo, starost,
Stevilo levkocitov, Stevilo "blastov" (nezrelih krvnih celic) v krvi, "splo3ni
simptomi" (no¢no potenje, hujsanje, zviSana telesna temperatura,
srbenje), anemija (znizano Stevilo eritrocitov), odvisnost od transfuzij,
znizano Stevilo trombocitov in nenormalen rezultat kromosomske analize.

Pri vecini bolnikov so najpomembnejsi simptomi, ki jih je treba zdraviti

v sodelovanju z zdravnikom: anemija (prenizko Stevilo eritrocitov, to

je krvnih celic, ki prenasajo kisik), splenomegalija (povecana vranica),
ekstramedularna hematopoeza (nastajanje krvnih celic v drugih organih
izven kostnega mozga), tromboza in trombohemoragi¢ni zapleti
(motnje strjevanja krvi in krvavitve), levkocitoza (preveliko Stevilo
levkocitov), trombocitoza (preveliko Stevilo trombocitov), "splosni
simptomi" (utrujenost, no¢no potenje, hujsanje, srbenje, zvisana telesna
temperatura, bolecine v kosteh in sklepih) in protin.

Pri manjSem Stevilu bolnikov se mielofibroza lahko razvije v akutno
mieloi¢no levkemijo (AML) - zelo resno bolezen, ki je rak krviin kostnega
mozga in hitro napreduje. Ce se akutna mieloi¢na levkemija razvije iz
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mielofibroze, jo je pogosto tezko zdraviti in se lahko precej hitro konca s
smrtjo.

Razpolozljivi nacini zdravljenja

Vsak bolnik z mielofibrozo ima lahko razli¢no kombinacijo simptomov

in potrebuje drugacno zdravljenje kot drugi bolniki. Zdravnik vam lahko
pove, katera zdravila so na voljo in bi bila primerna za vas, vase simptome
in specifi¢ne pogoje v vasem primeru. Nekatere osebe z mielofibrozo so
lahko vec let brez simptomov in ne potrebujejo takojSnjega zdravljenja,
treba pa jih je opazovati in biti pozoren na morebitno pojavljanje znakov in
simptomoy, ki bi pomenili poslabSanje bolezni.

Za tiste osebe z mielofibrozo, ki potrebujejo zdravljenje, sta agenciji FDA
(Food and Drug Administration) in EMA (European Medicines Agency)
nedavno odobrili uporabo zdravila ruksolitiniba (Jakavi). Pri simptomih in
znakih mielofibroze je mogoce uporabiti Se nekatera druga zdravila, ki so
odobrena za druge bolezni. Ta zdravila morda niso ucinkovita pri vseh in
pri nekaterih od teh zdravil lahko pride do potencialno resnih neZelenih
ucinkov.

Med zdravili, ki so trenutno v uporabi, so:

* zdravilo Jakavi (ki ga imenujemo tudi ruksolitinib in sta ga razvili druzbi
Incyte in Novartis)

Odkritje mutacij na genu JAK2 pri mielofibrozi, pravi policitemiji in
esencialni trombocitozi je odprlo dolgo pricakovano moznost razvoja

bolj u¢inkovitih in usmerjenih zdravil za mieloproliferativne novotvorbe.
Ce je delovanije zdravila usmerjeno, pomeni, da je oblikovano tako, da

je usmerjeno bolj specifi¢no proti nenormalnim celicam. Leta 2011

je zdravilo ruksolitinib po vec letih razvoja in preizkusanja v klini¢nih
Studijah postalo prvo zdravilo, ki ga je agencija FDA odobrila za zdravljenje
bolnikov z mielofibrozo. Zdravilo ruksolitinib bolniki jemljejo peroralno (ga
zauzijejo), deluje pa tako, da zavira aktivnost proteina JAK2 in podobnega
proteina JAK1. V klini¢nih Studijah je zdravilo ruksolitinib pri bolnikih

z mielofibrozo zmanjsalo velikost vranice, bolecine v trebuhu, zgodnji
obcutek sitosti, bolecine v kosteh, no¢no potenje in srbenje. Poleg tega je
zdravilo ruksolitinib zmanjsalo raven "proinflamatornih citokinov" v krvi, ki
sicer povzrocajo simptome kroni¢nega vnetja. Pri tem se obremenitev z
alelom z mutacijo JAK2 V617F (ki je merilo Stevila prisotnih nenormalnih
celic) ni bistveno zmanjsala, kar verjetno pomeni, da zdravilo ruksolitinib
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ne more odpraviti mielofibroze. Vpliv zdravila ruksolitinib na prezivetje
bolnikov zaenkrat Se ni povsem raziskan, rezultati raziskav pa kazejo na
podaljSanje prezivetja bolnikov.

+ alogenska presaditev krvotvornih mati¢nih celic (PKMC)

Alogenska PKMC je edini poznani nacin zdravljenja, ki bolnike z
mielofibrozo lahko ozdravi, vendar za Stevilne bolnike ni primerna zaradi
velikega tveganja za zaplete. Pri tem postopku presadijo krvotvorne
mati¢ne celice od zdravega darovalca (e najdejo primernega) prejemniku,
ki ima mielofibrozo. Te presajene celice pri prejemniku nadomestijo
njegove okvarjene mati¢ne celice. Pred presaditvijo mati¢nih celic v telo
prejemnika mora ta prejeti visoke odmerke kemoterapevtskih zdravil in/ali
obsevanja, kar povzroci propad okvarjenega kostnega mozga.

Trenutno v klini¢nih Studijah raziskujejo Stevilna druga zdravila, ki zavirajo
protein JAK2, (zaviralce JAK), med drugim CEP-701 (lestuartinib),
TG10138,CYT387 in SB1518. Rezultati teh Studij bodo odlodili, ali tudi

ta zdravila obetajo mozZnosti zdravljenja bolnikov z mielofibrozo. Za
Stevilne bolnike z mielofibrozo trenutno razpolozljivi pristopi zdravljenja
niso ucinkoviti, lahko pa so zanje primerna eksperimentalna zdravila
(med katera sodijo ¢isto nova zdravila na trgu ali zdravila v okviru klini¢nih
Studij). Med taka zdravila sodijo tudi na primer zdravila v okviru $tudij, ki
Se potekajo in v katerih raziskujejo eksperimentalna zdravila, ki vsebujejo
zaviralce JAK2. Do zdaj je ameriSka agencija FDA za zdravljenje bolnikov z
mielofibrozo odobrila samo zdravilo ruksolitinib.

Druga zdravila ve¢inoma uporabljamo samo za zdravljenje specifi¢nih
simptomov mielofibroze. Spodaj so navedeni specifi¢ni simptomi
mielofibroze in pristopi, ki so na voljo za zdravljenje teh simptomov:

* Anemija: zdraviti jo je mogoce s kortikosteroidi, androgeni (med
katerimi sta tudi danazol in halotestin), s talidomidom, lenalidomidom,
transfuzijami eritrocitov ali zdravili za stimulacijo eritropoeze (ESA).

» Splenomegalija: zdraviti jo je mogoce z zdravilom ruksolitinib,
hidroksiureo, kladribinom, interferonom, v hudih primerih pa z
obsevanjem ali splenektomijo.

* Tveganje za trombozo: je mogoce znizevati z nizkimi odmerki
acetilsalicilne kisline ali hidroksiureo.

« Ekstramedularna hematopoeza: zdraviti jo je mogoce z obsevanjem.

* Splosni simptomi, kot so no¢no potenje, srbenje, hujSanje in zvisana
telesna temperatura: zdraviti jih je mogoce z zdravilom ruksolitinib.
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Mozni vzroki bolezni
Med dejavniki tveganja za mielofibrozo so:

« starost: bolezen najveckrat odkrijemo priljudeh v starosti od 60 do
70 let,

* okolje: izpostavljenost petrokemicnim snovem (kot sta benzenin
toluen) ter ionizirajoc¢im sevanjem lahko poveca tveganje za razvoj
bolezni.

Nihce ne ve natanéno, kaj sprozi razvoj mielofibroze ali katere od drugih
mieloproliferativnih novotvorb. V vecini primerov mielofibroza ni dedna:
bolezni ne prenasate na svoje otroke in je ne podedujete po svojih starsih
(¢eprav so v nekaterih druzinah nedvomno bolj nagnjeni k tej bolezni).
Pred kratkim so raziskovalci odkrili, da te bolezni morda povzrocajo
genske mutacije (spremembe v DNK), ki so pridobljene, kar pomeni, da
niso dedne. Nekatere od teh mutacij so v povezavi s proteini, ki v celicah
delujejo kot del signalne poti. Signalno pot silahko predstavljamo kot vrsto
signalov, ki v celicah pomenijo komunikacijo, da celice vedo, kaj naj delajo.
Priblizno 50 % do 60 % oseb z mielofibrozo ima v svojih krvotvornih celicah
tockovno mutacijo "JAK2V617F" (na genu JAK2). Protein JAK2 (kar je
kratica za Janus kinazo 2) je vrsta prenasalca informacij v krvnih celicah

in je vpleten v signalni sistem, ki sprejema informacije, ki jih telo sporoca
celici. Ko telo potrebuje ve¢ krvnih celic, poslje signal proteinu JAK2, ki
nato sporodi celici, naj za¢ne rasti in se deliti. Mutacija V617F povzrodi,

da postane protein JAK2 v osnovi ves ¢as aktiviran, kar pomeni, da JAK2
signalna pot v celici ves ¢as deluje in ni ve¢ pod nadzorom telesa. Mutiran
protein JAK2 sporoca krvnim celicam, naj rastejo in se delijo tudi takrat,
ko telo ne zahteva vec novih krvnih celic. Mutacija V617F je samo ena od
moznosti, ki iztiri JAK signalno pot. Od 5 do 10 % bolnikov ima mutacijo na
drugem genu, ki se imenuje MPL, in ta prav tako iztiri JAK signalno pot.

Priblizno 23,5 % bolnikov z mielofibrozo ima mutacijo v genu za kalretikulin
(z oznako CALR). Ta mutacija je genski oznacevalec, ki so ga leta 2013
odkrili v dveh neodvisnih laboratorijih, od katerih enega finanéno podpira
MNP Research Foundation. Raziskave sicer Se potekajo, obstaja pa
precejSnja moznost, da bo ta oznacevalec pomemben za prognozo in
zdravljenje bolnikov z mutacijo CALR.

Raziskovalci zdaj Ze vedo, da je mielofibroza zapletena bolezen in je ne
povzroc¢a samo mutacija JAK2. Vzro¢nih dejavnikov je ve¢ in med njimi so
mutacije drugih genov za druge signalne poti.
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Podpora bliznjih in druzbe

Morda boste zeleli, da vas, zlasti na zacetku, na zdravljenje spremlja
prijatelj, sorodnik ali negovalec. Ta oseba vam lahko pomaga tudi pri
postavljanju vprasanj in zapisovanju odgovorov ter informacij o zdravljenju.

Bolniki in vasi svojci lahko najdete oporo tudi pri Slovenskem zdruzenju
bolnikov z limfomom in levkemijo, L&L, kjer se zbirajo bolniki z limfomom,
levkemijo, MPN, diseminiranim plazmocitomom in drugimi krvnimi
boleznimi, ozdravljeni bolniki in njihovi svojci, ki se medsebojno podpirajo
in siizmenjujejo informacije, tako osebno kot po telefonu, po posti ali po
elektronskih poteh. Clani Zdruzenja L&L prirejajo sre¢anja, predavanja

in delavnice ter se na razli¢ne nacine zavzemajo za ¢im boljSo celostno
obravnavo bolnikov med zdravljenjem in po njem.

Svoje okno v svet bolniki in svojci najdejo tudi na spletnih forumih, kjer
lahko povsem anonimno vprasajo za nasvet strokovnjaka ali pa navezejo
stik z drugimi bolniki ali svojci bolnikov. Sprva anonimni spletni pogovori
med bolniki mnogokrat prerastejo v pristne prijateljske vezi, v katerih
bolniki najdejo mo¢no oporo.

Temu je namenjen spletni forum Limfom in levkemija, ki ga najdete

na spletnem portalu www.med.over.net na naslovu http:/med.over.
net/forum5/list.php?164, kjer boste nasli oporo tudi bolniki zMDS

in vasi svojci. Izkusnje z limfomom, levkemijo, MDS, diseminiranim
plazmocitomom in drugimi krvnimi boleznimi bodo z vami delili bolniki in
strokovnjaki.

Moderatoriji foruma so ¢lani Zdruzenja L&L ob strokovni pomodi
zdravnikov s Klini¢nega oddelka za hematologijo Univerzitetnega
klini¢énega centra Ljubljana in Onkoloskega instituta Ljubljana.

Brezpla¢no pravno pomoc¢ lahko dobite na spletnem forumu, ki je
namenjen bolnikom in nekdanjim bolnikom z rakom, ki se ob tezki bolezni
vse pogosteje sre€ujejo s pravnimi vprasanji s podrocja dela, zaposlitve,
socialne varnosti in bolnikovih pravic.

Najdete ga na naslovu:
http:/med.over.net/forum5/list.php?287
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Slovensko Zdruzenje bolnikov z
limfomom in levkemijo, L&L

SLOVENSKO ZDRUZENJE BOLNIKOV Z LIMFOMOM IN LEVKEMIJO,
L&L

Telefon: +386 (0)40 240 950

Sedez: Povietova ulica 37, 1000 Ljubljana

E-naslov: limfom.levkemija@gmail.com

Spletni naslovi: www.limfom-levkemija.org

www.najboljsanovica.si, www.dajsenaseznam.si

f Skupaj na potido zdravja

¥ ZdruZenje L&L @limfomlevkemija

Slovensko zdruzenje bolnikov z limfomom in levkemijo, L&L, ki povezuje Ze
vec kot 500 ¢lanov, ima status humanitarne organizacije in deluje v javnem
interesu na podrocju zdravstvenega varstva.

10 LET DELOVANJA ZDRUZENJA

V Slovenskem zdruzenju bolnikov z limfomom in levkemijo, L&L, nudimo
podporo in pomo¢ bolnikom z limfomom, levkemijo, plazmocitomom,
mielodisplasti¢nim sindromom, mieloproliferativnimi neoplazmami

in drugimi oblikami krvnih bolezni ter njihovim svojcem. Zavzemamo

se za zgodnje odkrivanje bolezni, za najsodobnejSe oblike zdravljenja,

za celostno obravnavo bolnikov in za zdrav Zivljenjski slog. O boleznih
osvesc¢amo javnost in se zavzemamo za bolnikom prijazno zdravstveno
politiko. Obseg nasih dejavnosti vsako leto Sirimo in vletu 2017
obelezujemo deset let uspesSnega delovanja, kar nam daje vzpodbudo za
nadaljnje delo.

Informiranje in pomoc¢ bolnikom in svojcem

Informativne knjizice za bolnike in svojce

V sodelovanju s slovenskimi zdravstvenimi strokovnjaki pripravljamo
razli¢ne informativne publikacije. Namenjene so bolnikom in svojcem, da
izvedo vec o bolezni, zdravljenju ter zivljenju z boleznijo in po njej. Bolje
informiran bolnik lazje sodeluje s svojim zdravnikom, kar pozitivno vpliva
na izid zdravljenja. Zbirko publikacij stalno posodabljamo in dopolnjujemo.
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Doslej smo pripravili naslednja gradiva:
* Vodnik za bolnike z ne-Hodgkinovim limfomom,
* Vodnik za bolnike s Hodgkinovim limfomom,
* Vodnik za bolnike z difuznim velikoceli¢nim limfomom B,
* Vodnik za bolnike s folikularnim limfomom,
* Vodnik za bolnike z limfomom plascnih celic,
* Vodnik za bolnike s kroni¢no limfocitno levkemijo,
* Vodnik za bolnike s kroni¢no mieloi¢no levkemijo,
* Vodnik za bolnike s plazmocitomom,
* Vodnik za bolnike z mielodisplasti¢nim sindromom,
* Vodnik za bolnike z mieloproliferativnimi novotvorbami,
* knjizica Nevtropenija,
* knjiZzica Pozne posledice po zdravljenju limfomov,
* knjizica Pozne posledice po zdravljenju krvnih rakavih bolezni,
* knjizica Ohranjanje plodnosti po zdravljenju hemato-onkoloskih bolezni,
* knjizica Polinevropatija pri hematoloskem bolniku,
* knjizica Pogosta vprasanja v zvezi s PCR,
 Zepna kartica »MOJ PCR« za bolnikovo laZje spremljanje zdravljenja
KML, ki vsebuje klju€na vprasanja za zdravnika hematologa in
* zgibanka Pot do optimalnega odgovora pri KML.

Publikacije so brezplaéne in na voljo v elektronski in tiskani obliki na vseh
hematoloskih oddelkih slovenskih bolnisnic, na Onkoloskemu institutu, v
nasi pisarni ter preko spletnega obrazca na spletni strani
www.limfom-levkemija.org.

L&L INFO DAN za bolnike in svojce

Veckrat v letu organiziramo celodnevno informativno sre¢anje za

bolnike in svojce L&L Info dan, na katerem se zvrstijo razli¢na predavanja
zdravnikov hematologov, onkologov in drugih zdravstvenih strokovnjakov,
na temo bolezni in zdravljenja, prehrane bolnikov, psiholoske podpore,
plodnosti, telesne vadbe in kakovostnega zivljenja s kroni¢no boleznijo.
L&L Info dnevi vklju€ujejo tudi posvetovalnice s strokovnjaki, ki so
namenjene predvsem posvetu med udelezenci: vprasanjem bolnikov in
odgovorom strokovnjakov. L&L Info dan je tudi priloZznost, da se bolniki
med seboj spoznajo, izmenjajo izkusnje in se medsebojno vzpodbujajo.

Termini L&L Info dnevov so objavljeni na spletni strani Zdruzenja L&L, pa
tudi na L&L Info to¢kah v ¢akalnicah ambulant in na oddelkih v bolni$nicah
po Sloveniji, kjer se zdravijo hemato-onkoloski bolniki. Clane Zdruzenja
L&L redno obvesc¢amo po elektronski ali navadni posti. Srec¢anj se lahko
brezpla¢no udelezijo vsi, ne glede na ¢lanstvo.
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Posvetovalnica s strokovnjakom

Bolniki in svojci se lahko udelezijo posvetov v oZzji skupini, kjer se osebno
posvetujejo s povabljenim zdravstvenim strokovnjakom, najpogosteje
hematologom ali onkologom. S strokovnjakom se lahko iz&rpno pogovorijo
o svojih odprtih vprasanjih in morebitnih strahovih, ki jih imajo v zvezi

z boleznijo in zdravljenjem. Vprasajo lahko vse tisto, za kar morda niso
imeli priloznosti ali pa so pozabili vprasati svojega zdravnika v ambulanti

ali na oddelku bolnisnice. Prav tako se lahko v okviru posvetovalnice, ob
strokovni podpori, posvetujejo tudi bolniki in svojci med seboj. Posvet
poteka v manjsi skupini 10 do 20 udelezencey, traja okvirno dve uri, poteka
najveckrat v Ljubljani, ob¢asno tudi v drugih vedjih krajih v Sloveniji.

Objave terminov Posvetovalnic s strokovnjakom objavljamo na spletni
strani Zdruzenja L&L, pa tudi na L&L Info tockah v ¢akalnicah ambulant in
na oddelkih v bolniSnicah po Sloveniji, kjer se zdravijo hemato-onkoloski
bolniki. Posvetovalnic se lahko brezpla¢no udelezijo vsi, ne glede na
¢lanstvo.

Osebni pogovor

Bolniki in svojci nas lahko obiS¢ejo v pisarni zdruzenja v Ljubljani in se
pogovorijo s ¢lanico ali clanom Zdruzenja L&L, kiima osebno izkusnjo

z boleznijo. Posvetujejo se lahko tudi o tem, kam se obrniti ob tezavah,
ter kakSno pomoc¢ in podporo jim lahko nudi Zdruzenje L&L. V pisarni

so obiskovalcem na razpolago Stevilne informativne knjizice o razli¢nih
boleznih in zapletih, ki jih lahko prinese zdravljenje ali Zivljenje z boleznijo.
Pogovor je moZen tudi preko e-poste ali po telefonu.

Strokovnjak svetuje

Spletna stran zdruzenja www.limfom-levkemija.org ponuja informacije
o boleznih ter njihovem odkrivanju in zdravljenju, kontaktne podatke,
informacije o zdruZenju in njegovem delovanju. Na spletni strani je tudi
spletni obrazec 'Strokovnjak svetuje’, preko katerega lahko uporabniki
spletne strani zastavijo vprasanje strokovnjaku s podrocja hematologije,
onkologije in klini¢ne psihologije, v zdruzenju pa se trudimo, da v roku

2 dni zagotovimo odgovor strokovnjaka. Preko spletnih obrazcev lahko
uporabnik narodi tudi brezpla¢na gradiva o boleznih in zdravljenju.
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Internetni klepet na forumih

Spletna stran zdruzZenja nudi dostop do dveh spletnih forumov na
zdravstvenem portalu Med.Over.Net, ki ju moderiramo ¢lani Zdruzenja
L&L. Na forumu Pravna pomo¢ bolnikom z rakom uporabniki prejmejo
brezplacni pravni nasvet, na forumu Limfom in levkemija pa se lahko
pogovorijo z drugimi uporabniki foruma o dnevnih izzivih, ki jih prinasa
bolezen, zdravljenje in okrevanje.

L&L INFO TOCKE po Sloveniji

Za obvescanje o tem, kaj vse ZdruzZenje L&L ponuja bolnikom in njihovim
bliZznjim, smo na hodnike ambulant in na bolniske oddelke slovenskih
bolnisnic, kjer se zdravijo hemato-onkoloski bolniki, namestili L&L Info
tocke - stojala z razli¢nimi publikacijami, table ali plakate.

DELOVANJE ZDRUZENJA L&L V SIRSI SKUPNOSTI

Ozavescevalne kampanje in zastopanje interesov bolnikov

Vsako leto izpeljemo veliko nacionalno kampanjo osvescéanja o boleznih,
pomenu njihovega zgodnjega odkrivanja in zdravem nacinu Zivljenja.
Redno sodelujemo tudi v razli¢nih mednarodnih pobudah, projektih in
ozavescevalnih kampanjah. Aktivno sodelujemo na domacih in tujih
strokovnih posvetih ter okroglih mizah s podrodja bolezni, zdravljenja,
zastopanja bolnikovih interesov, uspesnega delovanja organizacije
bolnikov ter zdravstvene politike. Redno sodelujemo z zdravstvenimi
strokovnjaki in institucijami, kjer se zdravijo hemato-okoloski bolniki.
Zagovarjamo bolnikove interese in pravice ter si prizadevamo vplivati na
zdravstveno politiko, da bi bila bolj naklonjena bolnikom v ¢asu odkrivanja,
zdravljenja in okrevanja po bolezni.

Zdruzenje L&L dejavno sodeluje v ZdruZenju slovenskih organizacij
bolnikov z rakom ONKO NET, katerega predsednica je izvrSna direktorica
Zdruzenja L&L Kristina Modic, v Svetu pacientov Onkoloskega instituta
ter v Drzavnem programu za obvladovanje raka. Je tudi ¢lan Slovenske
filantropije.

V preteklih letih smo si aktivno prizadevali za izgradnjo novega Klini¢nega
oddelka za hematologijo UKC Ljubljana, ki je prve bolnike sprejel leta
2014. Veseli nas, da se bolniki od tedaj zdravijo v novih in varnih prostorih.



22 | MIELOPROLIFERATIVNE NOVOTVORBE

S tem nismo zakljuéili nasih aktivnostiin prizadevanj za kakovostno
zivljenje bolnikov, saj smo se aktivno vkljucili tudi v novi projekt Klini¢énega
oddelka za hematologijo UKC Ljubljana, ki je v letu 2016 zacel postopoma
uvajati obsezen program nadgradnje celostne obravnave hospitaliziranih
bolnikov. Skupaj s strokovnjaki hematologi si prizadevamo za nadgradnjo
celostne obravnave. V ta namen smo — med drugim —spomladi 2016
organizirali dobrodelni koncert skupine Perpetuum Jazzile. Znesek

od prodanih vstopnic ter sredstva drugih podpornikov projekta smo
namenili za nakup 10 sobnih koles, tekalne steze in drugih pripomockov
za nadzorovano telesno vadbo bolnikov, ki se dolgotrajno zdravijo na
Kliniénem oddelku za hematolgijo UKC Ljubljana.

Mednarodna dejavnost

Sodelujemo v Stevilnih evropskih projektih in ozave$¢evalnih akcijah s
podrocdja hematologije in onkologije, namenjenih bolnikom in Sirsi javnosti,
saj zelimo dobre primere iz prakse in izkuSnje od drugod prenesti tudi
med slovenske bolnike in javnost. Aktivno —tudi z lastnimi predavanji

in predstavitvami svojih projektov — sodelujemo na mednarodnih
konferencah za bolnike in strokovnjake, kjer redno pridobivamo
informacije o najsodobnejsih oblikah odkrivanja bolezni, novih zdravilih ali
oblikah zdravljenja, kar nam pomaga, da se v Sloveniji lahko kakovostno in
socasno z zahodno-evropskimi smernicami zavzemamo za najsodobnejsa
zdravljenja bolnikov s hemato-onkoloskimi boleznimi.

Kristina Modic, izvr$na direktorica Zdruzenja L&L, je aktivna ¢lanica
upravnega odbora mednarodne organizacije drustev bolnikov s
plazmocitomom Myeloma Patients Europe.

Zdruzenje L&L je élan mednarodnih organizacij drustev bolnikov:

* Lymphoma Coalition - mednarodna organizacija drustev bolnikov z
limfomom (http:/www.lymphomacoalition.org/)

* Myeloma Patients Europe - mednarodna organizacija drustev
bolnikov z diseminiranim plazmocitomom (http:/www.mpeurope.
org/)

* CML Advocates Network - mednarodna mreZa organizacij bolnikov s
kroni¢no mieloi¢no levkemijo (http:/www.cmladvocates.net/)

* The MDS Alliance - mednarodna mreza drustev bolnikov z
mielodisplasti¢nim sindromom (http:/mds-alliance.org)

* CLL Advocates Nerwork - mednarodna mreza organizacij bolnikov s
kroni¢no limfocitno levkemijo (http:/www.clladvocates.net/)

* MPN Advocates Network - mednardna mreza organizacij bolnikov z
mieloproliferativnimi neoplazmami (http:/www.mpn-advocates.net/)
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Izdajatelj vodnika:

Slovensko zdruzenje bolnikov z limfomom in levkemijo, L&L
Pri pripravi vodnika so sodelovali:

Avtor vsebine o mieloproliferativnih novotvorbah:

doc. dr. Matjaz Sever, dr. med., specialist internist/hematolog

s Kliniénega oddelka za hematologijo Univerzitetnega klini¢cnega centra
Ljubljana

Uredila:
Brina Zagar

Jezikovni pregled:
Milena Marki¢

Oblikovanje in tehni¢ni prelom vodnika:
Robert Mikli¢ Koren

Izid vodnika sta podprla:

Fundacija za financiranje invalidskih in humanitarnih organizacij v
republiki Sloveniji

FUNDACIIA ZA
FINANCIRANJE
INVALIOSKIH IV
HUMANITARNIH
ORGANIZACI
VREPUBLIKI
SLOVENI/I

Programe in delovanje sofinancira FIHO. Stali$¢a organizacije ne izrazajo stalis¢ FIHO.

Novartis Pharma Services Inc.
Podruznica v Sloveniji

Poslovna enota Onkologija
Verovskova ulica 57, SI-1000 Ljubljana

), NOVARTIS

Tisk: SCHWARZ PRINT, tiskarska dejavnost, d.o.o.,
Koprska ulica 106D, 1000 Ljubljana
Stevilo izvodov: 500

Prva izdaja: Ljubljana, december 2017
PUBLIKACIJA JE BREZPLACNA
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Povabilo k namenitvi dela dohodnine

Ce zelite prispevati k podpori bolnikom z limfomom, levkemijo,
plazmocitomom, MDS in drugimi krvnimi boleznimi, ki jo nudi ZdruzZenje
L&L s svojimi Stevilnimi dejavnostmi za bolnike, vas vabimo, da namenite
del dohodnine v ta namen. Davéna zakonodaja omogo¢a fizi¢nim osebam
(zavezanci) razporeditev 0,5 % svoje dohodnine v splosno koristen namen.
Zavezanci so osebe, ki pri¢akujejo, da bodo prejeli informativniizracun
dohodnine. Namenitev vas nic¢ ne stane, saj sicer sredstva ostanejo

v drzavnem prorac¢unu, lahko pa pomembno pomaga pri financiranju
splosno koristnih dejavnosti, ki jih izberete vi.

Dohodnino namenite tako, daizpolnite obrazec v prilogi ter ga oddate po
postina naslov, Slovensko zdruzenje bolnikov z limfomom in levkemijo,
L&L, Povsetova 37, 1000 Ljubljana, v zdruZenju pa bomo poskrbeli, da ga
bomo posredovali naprej na Davéno upravo RS. Obrazec lahko oddate tudi
preko spletne aplikacije eDavki ali pisno ali ustno na zapisnik pri davénem
uradu. Ve¢ informacij lahko dobite na nasi telefonski Stevilki 040 240 950.
Lepo povabljeni k namenitvi dohodnine.



PODATKI O DAVENEM ZAVEZANCU:

Dav¢ni zavezanec

Ime in priimek oziroma naziv

Podatki o bivalis¢u

Naselje, ulica, hisna Stevilka

PosStnastevika ___ Imeposte

snsmsen LI

Pristojni davéni urad, izpostava

ZAHTEVA
za namenitev dela dohodnine za donacije

Ime oziroma naziv upravi¢enca Dav¢na Stevilka upravicenca Odstotek (%)
Slovensko zdruzenje
bolnikov z limfomom in @ @ @ @ @ @ @ 0,5
levkemijo, L&L

V/na ,dne

Podpis zavezanca/ke







PRIDRUZITE SE NAM, SKUPAJ SMO MOCNEJSI!

PRISTOPNA IZJAVA

Zelim postati ¢lan Slovenskega ZdruzZenja bolnikov z limfomom
in levkemijo, L&L.

JGL

s

|

_ Ime in Priimek

I SLOVENSKO ZDRUZENJE
BOLNIKOV Z LIMFOMOM IN LEVKEMLIO

e

\_ Datuminkraj rojstva*

e

L Kraj/ ulica in Stevilka*

e

L Postna Stevilka in posta*

i gk
_ Datum in podpis

e ~N Slovensko zdruzenje
bolnikov z limfomom in
levkemijo, L&L, se obvezuje,

\_Telefonska st. ) dabo pridobljene osebne

s =  podatke uporabljaloin
varovalo v skladu z Zakonom

E-posta o varstvu osebnih podatkov

\ ~ (ZVOP-1-UPBL, Ur.L.RS,

( 7\ §t.94/2007)in v skladu
s pravilnikom drustva o

L Zaposlenv ) varstvu osebnih podatkov.

S prijavo ¢lan soglasa z

( R uporabo svojih osebnih
podatkov za namene

\_ Vrsta bolezni ) delovanja ZdruZenja L&L.

s ~  Clanima kadar koli pravico

zahtevati prenehanje
obvescanja ali prenehanje
_/  ¢&lanstva.

V zdruzenje pristopam kot (ustrezno obkrozi):

A.bolnik  B.sorodnik  C.strokovnjak D.ostalo

Ce se gorniji podatki za vélanitev nanasajo na mladoletno osebo, njen
zakoniti zastopnik izpolni naslednjo izjavo:

Izjavljam, da se strinjam z v€lanitvijo mojega mladoletnega otroka v
Zdruzenje in potrjujem, da so zgoraj navedeni podatki tocni.

Ime in Priimek zakonitega zastopnika* Podpis zakonitega zastopnika*

Razmerje do mladoletne osebe (ustrezno obkrozi)

Prosimo, da podpisano
pristopno izjavo posljete
na naslov ZdruzZenja:

L&L SLOVENSKO
ZDRUZENJE BOLNIKOV Z
LIMFOMOM IN LEVKEMIJO
Povsetova ulica 37

1000 Ljubljana

T+386 (0)40 240 950
limfom.levkemija@gmail.com
www.limfom-levkemija.org

A.oce B.mati C.zakonitiskrbnik
. v

Podatek, oznacen z zvezdico * je obvezen, vsi ostali podatki so zaZeljeni.
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BOLNIKOV Z LIMFOMOM IN LEVKEMLIO

SLOVENSKO ZDRUZENJE
BOLNIKOV Z LIMFOMOM IN
LEVKEMIJO, L&L

Povsetova ulica 37

1000 Ljubljana

Telefon pisarna:
+386 (0)40 240950

limfom.levkemija@gmail.com

www.limfom-levkemija.org

f Skupajna potido zdravja

¥ Zdruzenje L&L
@limfomlevkemija
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