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Was heifdt é
»Myeloproliferative Neoplasien”
(MPN)?

Der Begriff leitet sich aus dem Griechischen und
Lateinischen ab:

myelos = Mark, Knochenmark
proliferativ = verstarkt wachsend, wuchernd
Neoplasie = Neubildung von Zellen

MPN sind Erkrankungen des Knochenmarks, bei denen

ubermalig viele Blutzellen gebildet werden.
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Myeloproliferative Neoplasien O i

e Chronische myeloische Leukdamie (CML)
e Myelofibrose (MF)
e Polycythaemia vera (PV)

e Essentielle Thrombozythamie (ET)



Was fiihrt den Patienten zum Arzt? é ik

VergroRerte Milz
(Splenomegalie)
normal bis 300g

»Schlechte
Blutwerte”

MMMMMM
SSSSS
GGGGG



Was fuhrt den Patienten zum Arzt? é

Schmerzen
50-60%
Blutung(en)

Mudigkeit
>90%

Juckreiz

40-70%
Nachtschweiss

60-70%

,Schlechte
Blutwerte”

VergroRerte Milz
(Splenomegalie)
normal bis 300g

Thrombose
bis 50%
Vollegefuhl
bis 70%
Durchblutungs-
storungen

GERMAN
STUuDY
GROUP
M P N



Weil3e Blutkorperchen
Leukozyten
<10,000/ul

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin <16,5/16g/d!I
Hamatokrit <49%/48%

Blutplattchen
Thrombozyten
<400 - 450,000/l

MPN: Blutbild
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Weil3e Blutkorperchen
Leukozyten
<10,000/ul

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin <16,5/16g/d!I
Hamatokrit <49%/48%

Blutplattchen
Thrombozyten
<400 - 450,000/l

MPN: Blutbild
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WeiRe Blutkérperchen
Leukozyten
bis 400,000/l
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Weil3e Blutkorperchen
Leukozyten
<10,000/ul

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin <16,5/16g/dl
Hamatokrit <49%/48%

Blutplattchen
Thrombozyten
<400 - 450,000/l

MPN: Blutbild
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Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin bis 20-22g/dI
Hamatokrit bis 70%
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Weil3e Blutkorperchen
Leukozyten
<10,000/ul

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin <16,5/16g/d!I
Hamatokrit <49%/48%

Blutplattchen
Thrombozyten
<400 - 450,000/l

MPN: Blutbild
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Blutplattchen

Thrombozyten
bis 4,000,000/l
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Weil3e Blutkorperchen
Leukozyten
<10,000/ul

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin <16,5/16g/dl
Hamatokrit <49%/48%

Blutplattchen
Thrombozyten
<400 - 450,000/l
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WeiRe Blutkérperchen
Leukozyten
bis 400,000/l

Rote Blutkorperchen
Erythrozyten

Hamoglobin bis 20-22g/dI
Hamatokrit bis 70%

Blutplattchen

Thrombozyten
bis 4,000,000/l
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MPN: Knochenmark und Blut é
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MPN: Knochenmark und Blut
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MPN: Knochenmark und Blut
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MPN: Knochenmark und Blut O
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MPN: Knochenmark und Blut
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PRIMARE
MYELOFIBROSE
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Genveranderungen bei MPN

CML

L1 BCR-ABL

B JAK2V617F (Exon 12)
B CALR

| MPL MTFQ"l
[ 1 JAK2-| MPL-] CALR-

PMF
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				Geben Sie zum Aktualisieren des Diagramms Daten in die Tabelle ein. Die Daten werden automatisch im Diagramm gespeichert.
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Blatt1
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				Geben Sie zum Aktualisieren des Diagramms Daten in die Tabelle ein. Die Daten werden automatisch im Diagramm gespeichert.
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				Geben Sie zum Aktualisieren des Diagramms Daten in die Tabelle ein. Die Daten werden automatisch im Diagramm gespeichert.
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				Geben Sie zum Aktualisieren des Diagramms Daten in die Tabelle ein. Die Daten werden automatisch im Diagramm gespeichert.






Diagnostische MalRhahmen

Vorgeschichte (z.B. Symptome, Thrombose, Embolie)
Korperliche Untersuchung (z.B. vergroRerte Milz)
Untersuchungen im Blut (z.B. Blutbild, LDH)
Ultraschall (Leber und Milzgrof3e)
Knochenmarkpunktion

Untersuchung von Chromosomen und Genen
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MPN: Verlauf der Erkrankungen é

CML
Chronische Phase

Primare
Myelofibrose

PV

ET
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MPN: Verlauf der Erkrankungen é

CML
Chronische Phase

Primare
Myelofibrose

PV -

Sekundare
Myelofibrose
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CML
Chronische Phase

Blastenphase

Grosse Milz
und schlechtes
Blutbild

Primare
Myelofibrose

PV -

Thrombosen
— und
Embolien

ET —
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CML
Chronische Phase

Blastenphase

Primare
Blast hase
Myelofibrose astenp
PV ~
Sekundare
- Blast hase
Myelofibrose astenp

ET —
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Was sind die Komplikationen? O

CML:

PV und ET:

Myelofibrose:

Ubergang in Blastenphase (akute Leukidmie)

Thrombosen (z.B. Beine, Bauch), Embolie (z.B.
Lunge), Herzinfarkt, Schlaganfall,
Durchblutungsstorungen,

Verfaserung des Knochenmarks (Fibrose)

wie PV und ET,

Verschlechterung des Blutbildes (Transfusionen,
Infektionen, Blutungen)

Ubergang in Blastenphase (akute Leukidmie)
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MPN: Substanzklassen é
in der Therapie

Hydroxurea

Anagrelid

(Pegyliertes) Interferon

Tyrosinkinase-Inhibitoren



Hydroxyurea O

Einsatz:

e Alle MPNs, zur Behandlung von erhdhten Zellzahlen

* nicht bei Kinderwunsch, Schwangerschaft,

* Langzeitanwendung bei jungen Patienten nicht empfohlen

Nebenwirkungen:

e Blutbildveranderungen

« Ubelkeit, Erbrechen

* Hautveranderungen (,,schlecht heilende Wunden”, besonders and den
Beinen, Hautkrebs)

 Umstritten: sekundare Leukamien




Anagrelid O

Einsatz:

* Behandlung erhéhter Thrombozyten, daher hauptsachlich bei ET, ggf. auch
bei PMF oder PV

* bei Kinderwunsch, Schwangerschaft ggf. moglich

Hauptnebenwirkungen:

* Kopfschmerzen, Schwindel, Mudigkeit
» starker Herzschlag, Palpitationen

« Ubelkeit, Durchfall

* Anamie
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(Pegyliertes) Interferon O it

Einsatz:

Hauptsachlich bei PV und ET, ggf. zellreiche Phase einer MF,

v.a. bei Kinderwunsch, Schwangerschaft, Langzeitanwendung und jungen
Patienten

Hauptnebenwirkungen:

* Grippe-ahnliche Symptome nach Einnahme

* \Verstarkung/Auslosen von Autoimmuneffekten, z.B. Schilddriise
* Depressive Verstimmung/Depression




Tyrosinkinase-Inhibitoren

Einsatz:
Alle MPNs mit Beteiligung von Tyrosinkinasen (BCR-ABL+ CML, JAK2 V617+ MPN, nicht

bei Kinderwunsch, Schwangerschaft)

Mogliche Nebenwirkungen je nach Medikament, z.B.:
e Blutbildveranderungen

* [Infektionen

* Gewichtszunahme

* Gefallveranderungen

* Magen-Darm-Beschwerden
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MPN und Covid O

Wissenschaftlicher Beitrag auf dem aktuell stattfindenden Kongress

der amerikanischen Gesellschaft fur Hamatologie:

 Umfrage bei 1217 Patienten, mittleres Alter 62 Jahre

e ET45%, PV 35%, MF 20%

* Therapie bei 84% d. Pat.: HU (43%), ASS 50%, Ruxo (15%),
Interferon (15%)

e Coronatest bei 14% d. Pat., davon waren 5 positiv

e Anderung der Therapie in 5% der Patienten

* Telefonische oder virtuelle Visiten

Impfung:
* nicht anders als in der Normalbevolkerung



Danke fur lhre Aufmerksambkeit!
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