Przewlekla biataczka szpikowa jest choroba nowotworowa szpiku kostnego 1 krwi.
Rocznie zapada na nia w Polsce ok 300-400 os6b. Choruja gléwnie osoby po 50 roku
zycia ale zdarzaja si¢ zachorowania takze u os6b mtodszych, cz¢sto bardzo mtodych.

Naturalny przebieg choroby dzieli si¢ na trzy fazy:

* faza przewlekta- kiedy obecna jest zbyt duza liczba krwinek biatych i niekiedy
powigkszona $§ledziona

* faza akceleracji- kiedy choroba ulega stopniowemu zaostrzeniu

* faza kryzy blastycznej- kiedy choroba zaostrza do tego stopnia, ze przybiera obraz
ostrej biataczki wymagajacej natychmiastowego intensywnego leczenia.

Wigkszos$¢ pacjentdow rozpoznawana jest w fazie przewlekle;j.

Choroba rozwija si¢ przewaznie powoli. Jej podejrzenie moze nasunaé nieprawidlowy
wynik morfologii krwi. Prawie potowa pacjentow nie ma zadnych objawéw w momencie
rozpoznania, dlatego tak wazne jest zeby wykonywac¢ badanie morfologii krwi co
najmniej raz na dwa lata. Ogromne znaczenie ma wykonanie badania morfologii przy
okazji badan okresowych poniewaz pozwala na rozpoznanie choroby we wczesnej fazie u
mtodych aktywnych 0sob 1 zaproponowanie im najlepszego leczenia. Kazdy wynik
morfologii ze zwigkszona liczba krwinek biatych powinien by¢ starannie oceniony.

Jezeli wystepuja objawy to sa one niecharakterystyczne- ostabienie, chudnigcie czy
uczucie ucisku w brzuchu spowodowane powigkszona sledziona.

Najwazniejszym czynnikiem rokowniczym w chwili rozpoznania jest faza choroby- stad
tak wazne jest rozpoznanie jej na mozliwie najwczesniejszym etapie. A pierwszym
krokiem do rozpoznania jest wykonanie zwyktej morfologii.

Choroba polega na obecnosci nieprawidtlowego genu (BCR-ABL) w komorkach
macierzystych szpiku, ktore wysytaja sygnat do dzielacych si¢ komoérek uktadu
krwiotworczego- stad zwigkszona liczba biatych krwinek jak rowniez czgsto ptytek krwi.

Celem leczenia jest zmniejszenie liczby komorek nieprawidlowych az do ilo$ci
nieoznaczalnych dost¢gpnymi metodami (genetycznymi i molekularnymi) i utrzymanie
pacjenta w fazie przewlektej choroby, w dobrym samopoczuciu, bez dolegliwosci i w
petni aktywnosci zyciowe;.

Jest to mozliwe w wigkszos$ci przypadkéw dzigki zastosowaniu lekow z grupy
inhibitoréw kinaz tyrozynowych, z ktorych pierwszym i wciaz najwazniejszym lekiem
jest imatynib (Glivec).

Leki te stanowia przelom w leczeniu nowotworow pozwalajac na terapi¢ celowana kiedy
to lek celuje prosto w komorke nowotworowa oszczedzajac zdrowe komorki organizmu.



Leczenie Glivekiem powinno si¢ rozpoczaé jak najwczesniej po rozpoznaniu choroby.
Lek jest drogi (koszt kuracji miesigcznej to ok 8 tys ztotych) ale leczenie finansuje NFZ
w ramach programu terapeutycznego. Obecnie od dtuzszego juz czasu nie ma problemow
z dostgpnoscia leku i u nowych pacjentow zgtaszajacych si¢ do Kliniki Hematologii
leczenie rozpoczynane jest natychmiast.

Bez takiego leczenia chorzy przezywaja $rednio 4-6 lat podczas gdy u pacjentéw
leczonych Glivekiem oczekuje si¢ przezy¢ wieloletnich.

Jedyna szansa na catkowite wyleczenie choroby i usunigcie z organizmu wszystkich
komoérek nowotworowych jest przeszczep szpiku. Jednak udowodniono, ze jesli choroba
poddaje si¢ leczeniu, korzystniejsze dla pacjenta jest leczenie Glivekiem niz
przeprowadzenie przeszczepu. Ten ostatni sposob leczenia proponuje si¢ jesli choroba
jest oporna na leki a pacjent kwalifikuje si¢ do przeszczepu ze wzgledu na wiek, stan
ogolny i dostepnos¢ dawcy.

Druga linig leczenia farmakologicznego sa inhibitory kinaz tyrozynowych drugie;j
generacji: dazatynib (Sprycel) i nilotynib (Tasigna).

Pomimo, ze choroba jest przewlekta, niezwykle wazne jest staranne monitorowanie
leczenia i uchwycenie ewentualnych objawow progresji na najwczesniejszym etapie. W
zaawansowanych fazach choroby rokowanie jest znacznie gorsze.

Szanowna Pani! Szanowny Panie!

Jest Pani/Pan osoba leczaca si¢ z powodu przewlektej biataczki szpikowej. Bardzo
waznym elementem skutecznej terapii jest Swiadomos$¢ pacjenta dotyczaca przebiegu
leczenia. Pomaga ona lekarzowi w prowadzeniu terapii a przez to pomaga pacjentowi
osiagnac¢ najlepsze mozliwe rezultaty.

Po normalizacji warto$ci morfologii krwi, co powinno nastapi¢ w pierwszych 12
tygodniach leczenia, nadzor nad przebiegiem leczenia obejmuje koniecznos¢ badania
krwi oraz punkcji szpiku w $cisle okreslonych terminach.

Zgodnie z obowiazujacymi zasadami punkcje szpiku z badaniem cytogenetycznym
wykonuje si¢ na poczatku leczenia, nastepnie co 6 miesigcy do czasu uzyskania tzw.
catkowitej remisji cytogenetycznej (czyli zniknigcia nieprawidlowego chromosomu
Filadelfia) a nastgpnie nie rzadziej niz raz w roku.

Badanie molekularne, ktore mozna wykona¢ poprzez pobranie krwi, wykonuje si¢ w
regularnych odstgpach co 3 miesiace. Wyniki kolejnych badan u danego pacjenta tworza
wykres, ktory obrazuje spadek- lub wzrost- ilo$ci nieprawidtowych, nowotworowych
komorek (okreslany jako poziom transkryptu). Pamigtajcie Panstwo o potrzebie tych
regularnych kontroli, proscie lekarzy o udostgpnienie Wam Waszych wynikow i proscie
o ich objasnienie. Na tej podstawie begdziecie mieli jasno$¢ jak przebiega proces Waszego
leczenia.



Znaczny wzrost ilo$ci stwierdzanych nieprawidtowych komorek w badaniu
molekularnym lub niewystarczajacy spadek tej ilosci w kolejnych miesiacach leczenia to
sygnal, ze konieczne jest zmodyfikowanie sposobu leczenia- zwigkszenie dawki leku
dotychczas przyjmowanego lub zmiana na inny, silniejszy lek, lub rozwazenie
koniecznos$ci wykonania przeszczepu szpiku.

Podobnie jest z wynikami badania cytogenetycznego. Zbyt dlugie utrzymywanie si¢
obecnos$ci chromosomu Filadelfia, lub jego ponowne pojawienie si¢, $wiadczy réwniez o
potrzebie zmiany sposobu leczenia.

Najlepszy efekt leczenia w danym momencie jest okreslany jako odpowiedz optymalna.
Jesli takiego efektu nie uzyskuje sig- konieczna jest zmiana sposobu leczenia.

Pytajcie lekarza przy kazdej wizycie:

* Czy moje leczenie przebiega pomy$lnie?

* Czy uzyskuje odpowiedz optymalna?

* Jakie leczenie w tej chwili bytoby dla mnie najlepsze?
Lekarze staraja si¢ zapewni¢ najlepsze leczenie dla kazdego pacjenta ale rowniez
borykaja si¢ z wieloma trudno$ciami formalnymi. Dlatego pacjent majacy §wiadomos¢

stanu leczenia swojej choroby daje lekarzowi dodatkowe wsparcie w jego staraniach.

Pamigtajmy o tym i nie bojmy sie pytac!



