DRUSTVO BOLNIKOV S KRVNIMI BOLEZNIMI
SLOVENIJE

SIMPTOMI IN ZNAKI
NAJPOGOSTEJSIH KRVNIH BOLEZNI IN STANJ

Kaj morate vedeti o bolezni, za katero ste zboleli?

MIELODISPLASTICNI
SINDROM (MDS)
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Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije

Poslanstvo Drustva bolnikov s krvnimi bolezni Slovenije je med drugim
tudi ozave$canje in izobrazevanje bolnikov. V ¢asu soocanja z boleznijo
je pomembno, da zdravniku znamo povedati, s katerimi simptomi in
znaki se soocamo. Simptomi krvnih bolezni so mnogokrat primerljivi s
tistimi, ki jih poznamo pri gripi, prehladu in podobnih obolenjih. Zato je
pomembno, da simptome in znake prepoznamo ¢im prej in ¢im bolje in
tako po svojih modeh najve¢ pripomoremo k ¢im zgodnejsemu odkriva-
nju in zdravljenju rakavih krvnih bolezni.

V Drustvu bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije smo vodnik za bol-
nike o simptomih in znakih za najpogostejse krvne bolezni in stanja prvi¢
izdali v letu 2021. Strokovni urednik specialist hematolog Enver Melki¢,
dr. med., je v uvodu zapisal: »V danasnjem ¢asu, ko imajo mnogi moznost
hitrega dostopa do $tevilnih informacij preko interneta, je pomembno, da
lahko bolnik tudi doma dostopa do preverjene in strnjene informacije o
svoji bolezni. Tudi na ta nacin bi lahko zdravniku pri usmerjenem spra-
$evanju v ambulanti podal tiste klju¢ne podatke, ki poleg diagnosti¢nih
testov pomembno pripomorejo pri odlo¢anju glede zacetka in odziva na
zdravljenje. Tak$no sodelovanje med zdravnikom in bolnikom je klju¢no.«
Prvemu natisu vodnika za bolnike »Simptomi in znaki najpogostejsih
krvnih bolezni in stanj« je leta 2023 zaradi velikega povprasevanja sle-
dil ponatis celote, vnaprej pa nameravamo izdajati tudi posebne natise
(separate) vsebin o simptomih in znakih po posameznih krvnih boleznih.
Zahvaljujemo se Ani Boskovi¢, dr. med., za pripravo strokovnega pri-
spevka o simptomih in znakih mielodisplasti¢nega sindroma, ki ga obja-
vljamo v tej knjizici. Celotna vsebina vodnika za bolnike »Simptomi in
znaki najpogostejsih krvnih bolezni in stanj« je v digitalni obliki dostopna
na drustveni spletni strani: http://www.drustvo-bkb.si/publikacije/
vodniki-za-bolnike.



Mielodisplasti¢ni sindrom (MDS) @

MIELODISPLASTICNI SINDROM (MDS)

Ana Boskovi¢, dr. med.

Klini¢ni oddelek za hematologijo, Univerzitetni klinini center Ljubljana

Mielodisplasti¢ni sindrom (MDS) je raznovrstna skupina bolezni mati¢-
nih celic v kostnem mozgu, ki se po navadi pojavi pri starejsih bolnikih, s
povprecno starostjo okoli 70 let. Zanj je znacilno neucinkovito nastajanje
in dozorevanje krvnih celic v kostnem mozgu. Krvne celice so nefunkci-
onalne in se kopicijo v kostnem mozgu, kar je znacilnost 90 % bolnikov
z MDS. Diagnozo postavimo s punkcijo in biopsijo kostnega mozga. V
kostnem mozgu tako ugotovimo povecano koncentracijo ene ali vseh
treh celi¢nih linij z morfoloskimi znaki poskodovanih celic in slabega
dozorevanja v zdrave krvne celice. Pri pregledu krvi pa opazimo zniZzano
stevilo ene ali ve¢ celi¢nih linij, ki jih imenujemo citopenije (anemija,
levkopenija ali trombocitopenija oziroma kombinacije dveh ali celo vseh
treh: pancitopenija).

Potek bolezni se izredno razlikuje. Bolnik je lahko brez simptomov ali z
blago anemijo, ki ¢ez leta postane vse hujsa in bolnik postane postopno
odvisen od transfuzij. Lahko pa se bolezen kaze s hitrim progresom v
akutno levkemijo. Tveganje za slednji potek je odvisno od podtipa MDS.

Citopenije in okuzbe

Pri postavitvi diagnoze MDS ima 90 % bolnikov anemijo, 50 % pancito-
penijo (torej prizadetost vseh 3 celi¢nih linij) in 20 % anemijo in trombo-
citopenijo. Podvrsta MDS z izolirano delecijo 5q pa se kaze kot huda ane-
mija in pogosto pridruzena trombocitoza (povecano $tevilo trombocitov).

« Anemija je po navadi normocitna, ali blago makrocitna. Kaze se s
simptomi utrujenosti, nemoci, slabe tolerance za napor, bolec¢ine v
prsnem kosu, omotice in teZje koncentracije. O njej govorimo, ko je
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vrednost hemoglobina pod normalno vrednostjo, okvirno <120 g/l za
odrasle Zenske in <130 g/l za odrasle moske. Kar 17 % bolnikov >65
let, z nepojasnjeno anemijo ima znacilnosti MDS.

 Pri levkopeniji ali zmanj$anem $tevilu belih krvni¢k v krvi je pred-
vsem povecano tveganje za bakterijske in gliviéne okuzbe. Najpo-
membnejsi vzrok levkopenije je zmanj$ana koncentracija nevtrofilnih
granulocitov oziroma nevtropenija, ki so najstevil¢nejse bele krvne
celice. Stevilo nevtrofilcev je v tem primeru znizano <1,5x10%/L Pri
MDS pride do nevtropenije zaradi neucinkovitega nastajanja nev-
trofilcev v kostnem mozgu in nefunkcionalnih nevtrofilcev. Zaradi
slednjih so tudi bolniki z normalnim Stevilom nevtrofilcev v krvni
sliki lahko imunokompromitirani. Stevilo nevtrofilcev se postopoma
znizuje ve¢ mesecev ali let.

Okuzbe pri nevtropeni¢nih bolnikih se kazejo z mrzlico, povi$ano telesno
temperaturo >38 °C, splo$no oslabelostjo, znizanim krvnim tlakom, pote-
njem, kasljem, tezkim dihanjem in razjedami v ustni sluznici (slednje
povecajo prehod bakterij iz ustne sluznice v kri in tako povecajo tvega-
nje za okuzbo). Bakterijske okuzbe so najpogostejse. V kar 60 % gre za
bakterije, ki so tudi sicer prisotne na nasi kozi, sluznici in prebavilih in
normalno ne povzrocajo bolezenskih znakov (bolnik je z njimi kolonizi-
ran). Med pomembnejsimi bakterijskimi povzro¢itelji okuzbe pri nevtro-
peni¢nih bolnikih so Staphylococcus aureus prisoten na kozi in Eschericia
coli ter Pseudomonas aeruginosa, ki sta prisotna v prebavilih. Plju¢nico
najveckrat povzroca pnevmokok (Streptococcus pneumniae).

Redkejse so glivi¢ne, virusne okuzbe in okuzbe oziroma reaktivacije tuber-
kuloze. Pojavijo se predvsem med in po kemoterapevtskem zdravljenju.

Glivi¢ne okuzbe se pojavijo v primeru vztrajajo¢e hude nevtropenije z
nevtrofilci <0,3x10°/1 ve¢ kot 10 dni. Med najpogostej$imi okuzbami je
kandidoza (okuzba z glivo kvasovko ali Candido spp). Candida je prav
tako normalno prisotna na sluznicah, kozi in v prebavilih. Lahko se raz$iri
lokalno in v tem primeru ne povzroca vedjih tezav (npr. oralna kandi-
doza ali sor, ki se kaze kot belo obloZena ustna sluznica, pordela okolica,
izguba okusa in bolec¢ina ob hranjenju), ali preko poskodovane koze ali
sluznic preide v krvni obtok in povzrodi t. i. invazivno kandidozo. V tem
primeru je smrtnost 40 %. Med intenzivnim zdravljenjem in po presaditvi
kostnega mozga se lahko razvijejo hude glivi¢ne plju¢nice, ki jih najpogo-
steje povzrocajo plesni kot so Aspergillus in Mucor ter gliva Pnemucystis
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jirovecii. Kazejo se kot dolgotrajno blago povi$ana telesna temperatura,
kaselj z izmeckom in nara$cajoce tezje dihanje.

Virusne okuzbe so ve¢inoma reaktivacije virusov, s katerimi smo se oku-
zili pred vec leti in so trajno prisotni v nasem organizmu ter se ob osla-
bitvi imunskega sistema reaktivirajo. Taki so na primer herpes simplex
virus tip 1 in 2, ki povzroca srbece, pekoce izpuscaje, varicella zoster
virus, ki povzroca pasovec (mehurjast pasast izpu$caj s pridruzenimi
moc¢nimi boled¢inami), citomegalovirus in Epstein-Barr virus, ki sta
predvsem pomembna pri bolnikih po alogeni presaditvi kostnega mozga
ter hepatitisi B in C ter HIV, ki se lahko ob zdravljenju s kemoterapijo in
imunosupresivnimi zdravili reaktivirajo. Hujsi potek imajo tudi okuzbe
z respiratornimi virusi, kot so respiratorni sincicijski virus, virus gripe
in SARS-CoV2. Povzrocijo lahko hudo virusno plju¢nico in dihalno
odpoved.

Nevtropeni¢ni bolniki z nevtrofilci <0,5x10°/1 potrebujejo antibioti¢no in
antimikoti¢no zas¢ito, saj s tem pomembno zmanjsamo moznost okuzbe.
Ce pa je v krvni sliki prisotno $tevilo nevtrofilcev pod 0,5x10°1 in je ob
tem povisana telesna temperatura >38 °C vsaj eno uro, gre za t. i. febrilno
nevtropenijo. V tem primeru je potreben takojsen pregled pri zdravniku
in pogostokrat sprejem v bolni$nico. Bolniki namre¢ potrebujejo intrave-
nozno antibioti¢no terapijo.

Trombocitopenija se kaze s krvavitvami iz nosu, t. i. epistaksa, dlesni,
krvjo na blatu, podaljsano menstrualno krvavitvijo, t. i. menoragija, in
krvavitvami izven menstrualnega ciklusa, pojavom modric brez predho-
dnih udarcev, t. i. ehimoze, in rdece-vijoli¢nim pikcastim izpu$éajem po
spodnjih okoncinah, t. i. petehije ali purpure, e so vecje in dvignjene nad
povrsino koze. Trombocitopenija pomeni padec vrednosti trombocitov v
krvni sliki <150x10°/1. Vrednost trombocitov <50x10°/1 pove¢a moznost
krvavitve pri blagi travmi, vrednosti <20x10°/1 oziroma po nekaterih
podatkih <10x10°1 lahko povzrocijo spontane krvavitve v kozo in slu-
znice in tudi vedje Zivljenje ogrozujoce krvavitve, npr. znotrajmozganska
krvavitev. Za MDS so znacilne krvavitve, ki sicer niso proporcionalne s
stopnjo trombocitopenije, saj so trombociti nefunkcionalni zaradi mote-
nega dozorevanja v kostnem mozgu.

« Levkocitoza in povecana vranica sta redki in kazeta na kombinacijo
MDS-a in mieloproliferativne neoplazme.
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Avtoimunske bolezni

prisotne so pri priblizno Cetrtini bolnikov z MDS. Najpogostejsa je kro-
ni¢na revmati¢na bolezen srca (prisotna pri 7 % MDS bolnikov) - gre za
bolezen, ki povzroca sréno popuséanje zaradi prizadetosti sréne misice,
brazgotinjenja sréne ovojnice t. i. perikarditis ali najpogosteje prizadetosti
sr¢nih zaklopk. Sledita revmatoidni artritis, ki je prisoten pri priblizno
6 % MDS bolnikov in se kaze kot prizadetost sklepov, predvsem malih
sklepov rok, in vratne hrbtenice ter s splo$nimi simptomi. Prizadene pa
lahko $e stevilne druge organe. Perniciozna anemija je prav tako prisotna
pri 6 % bolnikov. Nastajajo protitelesa, ki napadejo parietalne celice Zelod-
¢ne sluznice, ki izlo¢ajo intrinzi¢ni faktor in protitelesa proti samemu
intrinzi¢nemu faktorju. Slednji je nujen za privzem vitamina B12 v telo,
njegovo pomanjkanje pa povzroc¢a simptome anemije in nevropsihia-
tri¢ne simptome. Redkejsi sta luskavica in polimialgija revmatika, vsaka
je prisotna pri priblizno 2 % bolnikov. Preostale avtoimunske bolezni npr.
vaskulitisi, kroni¢ne vnetne ¢revesne bolezni, vnetje sréne ovojnice oz.
perikarditis, tekoc¢inska kolekcija v pljucih oz. plevralni izliv, vnetje misic
ali perifernih Zivcev, vnetje $arenice itd. so veliko redkejse.

Pridobljena bolezen hemoglobina H oziroma pridobljena alfa
talasemija

je prisotna pri <10 % bolnikov z MDS. V krvi je prisotna mikrocitna
hipokromna anemija, kar pomeni, da so rdece krvnicke manjse in vsebu-
jejo manj hemoglobina kot normalno. Nastane zaradi prizadetosti 3 od 4
genov alfa globina, ki je klju¢en element v sintezi hemoglobina. Kaze se s
simptomi srednje hude do hude anemije in hemolize (povecana jetra ali
vranica, zlatenica, temen urin).

Kozne manifestacije

so izredno redke pri bolnikih z MDS. Poznamo Sweet sindrom oziroma
akutno febrilno nevtrofilno dermatozo, ki je po navadi znak prehoda MDS
v akutno levkemijo. Kaze se kot vrocina in bole¢ rde¢ izpuscaj po hrbtu,
vratu in rokah. Mieloidni sarkom (manifestacija akutne mieloi¢ne levke-
mije zunaj kostnega mozga) pa je diagnosticen za razvoj MDS v akutno
levkemijo in se kaze kot vijoli¢na neboleca izboklina na kozi ali sluznici.
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PRISTOPNA IZJAVA

Zelim postati ¢lan
Drustva bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije

Ime in priimek Datum rojstva

Naslov stalnega bivalisca (ulica, hisna stevilka, postna stevilka in kraj)

Telefon doma Mobilni telefon

E-posta

Status (oznaci): | | dijak [ Jstudent [ Jzaposlen [ Jupokojen

Izobrazba (neobvezno)
Pristopam kot (oznaci): D bolnik D sorodnik D poklicno D ostalo

Diagnoza (oznaci - neobvezno):
D Akutna levkemija D Kroni¢na levkemija D Limfom D Diseminirani plazmocitom D MDS D Anemija

Ostale krvne bolezni (vpisi — neobvezno)

S to izjavo pristopam v Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije in dovoljujem uporabo svojih (otrokovih) osebnih
podatkov pri vodenju evidenc, obves¢anju o novostih in dejavnostih drustva ter objavo fotografij z dogodkov drustva
na spletni strani in drustvenih omrezjih. Hkrati se zavezujem, da bom spostoval pravila drustva in deloval v korist le tega.

Osebne podatke bo drustvo hranilo v ¢asu trajanja ¢lanstva, obdelovalo v skladu z navedenimi nameni in veljavno
Splosno uredbo Evropske komisije o varstvu osebnih podatkov EU 2016/679 (GDPR) in Zakonom o varstvu osebnih
podatkov (ZVOP-1), ter jih ne bo posredovalo tretji osebi.

Soglasje za obdelavo osebnih podatkov lahko kadarkoli preklicete z odstopno izjavo drustvu. Preklic privolitve
ne vpliva na zakonitost obdelave podatkov pred preklicem.

Datum pristopa Lastnoroc¢ni podpis

* Zakoniti zastopnik

*Ce se v drustvo vélani mladoletna oseba do dopolnjenega 7. leta starosti ali oseba, ki nima poslovne sposobnosti, podpise pristopno izjavo
njen zakoniti zastopnik. Za osebo od 7. do dopolnjenega 15. leta starosti mora zakoniti zastopnik pred njenim vstopom v drustvo podati
pisno izjavo. Clan drustva ne more biti samo otrok ali mladoletnik, temve¢ vsaj eden od starsev.

Izpolnjeno pristopno izjavo posljite na naslov:
Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije, Slovenska cesta 30, 1234 Menges$
ali skenirano na E-naslov: info@drustvo-bkb.si
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Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije deluje od leta 1995. Z odlo¢bo Ministrstva
za zdravje Republike Slovenije je leta 2002 pridobilo status drustva, ki deluje v javnem inte-
resu na podrocju javnega zdravstvenega varstva, leta 2006 pa status humanitarnega drustva
kroni¢nih bolnikov. Drustvo danes povezuje okoli 600 ¢lanic in ¢lanov iz vse Slovenije: bol-
nikov s podro¢ja krvnih bolezni ter njihovih svojcev in prijateljev, zdravstvenega osebja in
podpornikov.

Poslanstvo drustva je usmerjeno v bolnika, v podporo njegovim potrebam in v krepitev
odnosa »bolnik - zdravnike, ki je eden najpomembnejsih pogojev uspesnega zdravljenja. Ob
takem poslanstvu drustvo sledi viziji nenehnega nadgrajevanja VSESLOVENSKE MREZE ZA
POVEZOVANJE, PODPORO IN OZAVESCANJE BOLNIKOV $ KRVNIMI BOLEZNIMI.

Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije je 2022 dobilo novo vodstvo s predse-
dnico Jozico Filip¢i¢, podpredsednikom Gorazdom Koletnikom, tajnico Alenko Rak, blagaj-
nic¢arko Ur$o Ulaga ter ¢lani izvr$nega odbora Ksenijo Vogrin, dr. Jozetom Uhanom in zdrav-
nikom Enverjem Melki¢em, dr. med., specialistom hematologom iz KOH UKC Ljubljana.

Drustvo bolnikov s krvnimi boleznimi Slovenije izvaja programe, med katerimi so naj-
pomembnejsi in najobseznejsi:

1. Preventivni socialni program z zdraviliskim ali fizioterapevtskim zdravljenjem ter organi-
zacijo strokovnih predavanj, izobrazevanj ter druzenj

2. Program »Bolnik - bolniku« - psiholoska pomo¢ in podpora

3. Program izdajanja publikacij in informiranja

4. Program mednarodnega sodelovanja

5. Program ozave$canja ob Dnevu redkih bolezni

6. Program spodbujanja zdravega Zivljenjskega sloga

7. Program ozave$¢anja ob Dnevu krvnih bolezni
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