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Kraujas ir jo gamyba

Kraujas yra sudarytas is skystosios dalies, kurig sudaro vanduo su jvairiomis iStirpusiomis me-
dziagomis, ir kraujo kdneliy. Kraujo kdneliai yra gaminami kauly Ciulpuose i$ kraujodaros ka-
mieniniy lasteliy, kur jie subresta ir patenka j normalia kraujotaka.

Jprastai kauly ciulpuose gaminamos nebrandzios kamieninés kraujo lastelés, kurios, veikia-
mos tam tikry stimuly, toliau dauginasi, bresta ir diferencijuojasi j subrendusias kraujo laste-
les. Sios yra 3 rGiy: eritrocitai (raudonieji kraujo kineliai), leukocitai (baltieji kraujo kianeliai) ir
trombocitai (kraujo plokstelés).

Raudonieji kraujo kidneliai — eritrocitai — ir juose esantis hemoglobinas pernesa deguon;j is
plauciy j visus kitus organizmo audinius. Sumazéjus eritrocity skaiciui ir, kartu, hemoglobino
kiekiui kraujyje iSsivysto mazakraujysté (anemija). Esant anemijai Zmogus jaucia silpnuma, du-
sulj, greita nuovargj, pablyksta jo oda ir gleivinés. Tais atvejais gali bati atliekami donoriniy
eritrocity perpylimai.

Baltieji kraujo kaneliai — leukocitai — skirstomi j gridétuosius ir negridétuosius. Gradeétieji
limfocitai skirstomi j tris risis: bazofilus, eozinofilus ir neutrofilus. Siy leukocity pagrindiné
funkcija yra kovoti su infekcija. Negrideétiesiems leukocitams priskiriami limfocitai ir monoci-
tai. T limfocitai naikina virusus, parazitus, organizme atsiradusias vézines lasteles, B limfocitai
gamina antikdnius. Monocitai kartu su neutrofilais ir limfocitais dalyvauja kovoje su infekcija.

Kraujo plokstelés — trombocitai — yra labai svarbls kraujo kreséjimo procese. Jie prilimpa
prie pazeistos kraujagyslés vietos, padeda susiformuoti kresuliui ir taip apsaugo nuo kraujavi-
mo. Esant trombocity skai¢iaus sumazéjimui (trombocitopenijai) lengvai atsiranda mélyneés,
daznai kraujuojama i$ nosies, padidéja savaiminio kraujavimo rizika. Jei trombocity skaicius
sumazéja labai ryskiai, yra atliekami donoriniy trombocity perpylimai.

_.l Baltosios kraujo lastelés (leukocitai) —
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jos padeda kovoti su infekcinémis ligomis ir sveti-
‘// momis j organizma patekusiomis medziagomis.

Raudonosios kraujo lastelés (eritrocitai) —
tai gausiausios kraujo lastelés, jos svarbios per-
nesant deguonjj audinius.

Trombocitai -
iSskiria jvairius augimo veiksnius ir labai svarbls
atstatant pazeistus organizmo audinius.
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Apie mieloproliferacines neoplazmas

Mieloproliferacinés neoplazmos — tai ligy grupé, kuriy metu dél kraujodaros kamieniniy laste-
liy pokyciy kraujyje ima gamintis per daug tam tikro tipo kraujo kdneliy. Dazniausiai skirtingos
mieloproliferacinés neoplazmos paveikia tam tikra kraujo kdneliy tipa, taciau neretai liga pa-
liecia ir likusiy kraujo kineliy gamyba.

Mieloproliferacinés neoplazmos dazniausiai skirstomos pagal tai, koks kraujo ktneliy tipas
labiausiai pazeidziamas. Daugiau nei 95% mieloproliferaciny neoplazmy sudaro keturios pa-
grindinés ligos:

1. Pirminé mielofibrozé.

2. Esenciné trombocitemija.
3. Tikroji policitemija.

4. Létiné mieloleukemija.

Likusieji — retesni atvejai — apima tokias ligas kaip létiné neutrofiliné leukemija, létiné eozi-
nofiliné leukemija, hipereozinofilinis sindromas, létiné mielomonocitiné leukemija, sisteminé
mastocitoze ir kitas.

Mieloproliferacines neoplazmas dar galima suskirstyti pagal tai, ar jy metu nustatoma vadi-
namoji Filadelfijos chromosoma. Pagal tai jos skirstomos j ja turincias (Ph+) ir neturincias (Ph-)
mieloproliferacines neoplazmas. Ph+ mieloproliferacinéms neoplazmoms priklauso tik létiné
mieloleukemija, tuo tarpu kitos ligos patenka j Ph- ligy grupe, kuriy metu Filadelfijos chromo-
soma nenustatoma.

Siame leidinyje pateikiama informacija apie tris dazniausias Ph- mieloproliferacines neoplaz-
mas: pirmine mielofibroze, esencine trombocitemija ir tikraja policitemija. Sios trys ligos yra
glaudziai susijusios ir panasios tiek savo iSsivystymo mechanizmais, tiek kai kuriais bendrais
simptomais: niezéjimu ar bluznies padidéjimu (splenomegalija).

Sveiky Zmoniy organizme kauly Ciulpuose gaminamos kraujodaros kamieninés lastelés, kurios
bresta ir diferencijuojasi j subrendusius kraujo kdnelius: eritrocitus, leukocitus ir trombocitus.
Visi Sie kraujo kdneliai yra bdtini normaliam organizmo egzistavimui ir atlieka savitas funkcijas.
Normaliai Siy kraujo kdneliy gamyba yra grieztai kontroliuojamas procesas, kuriame dalyvauja
daug jvairiy biologiskai aktyviy medziagy, palaikanciy kraujo kineliy gamyba tam tikrose ribose.

Mieloproliferacinés neoplazmos atsiranda kai dél pakitusiy kraujodaros kamieniniy lasteliy
organizme ima gamintis per daug tam tikro tipo kraujo kineliy. Pertekliné kraujo kineliy ga-
myba ir jy funkcijos sutrikimai gali nulemti sunkiy sveikatos problemy atsiradimg, todél ypac
svarbu tinkamai gydyti ir kontroliuoti sutrikusia jy gamyba.

Mieloproliferacinés neoplazmos yra létinés ligos, kurios dazniausiai daugelj metu islieka sta-
bilios arba ilgainiui létai progresuoja. Daugelis Zzmoniy, serganciy mieloproliferacinémis neo-
plazmomis, turi galimybe gyventi visavertj ir kokybiska gyvenima be rimty ligos komplikacijy.

Tikslios mieloproliferaciniy neoplazmy atsiradimo priezastys néra zinomos. Taciau, manoma,
kad svarbiausias vaidmuo tenka vienos kraujo kamieninés lastelés genetinés medziagos paki-
timui (mutacijai), dél kurios sutrinka normali kraujo gamyba ir atsiranda vieno ar keliy kraujo
kineliy tipy pertekliné gamyba. Uztenka vienos lastelés pokycio, kad ji toliau dalytysi ir Sis
pokytis iSplisty, taigi pasigaminty dar daugiau ligos paveikty lasteliy.

Daugeliui pacienty, serganciy mieloproliferacinémis neoplazmomis, nustatomi baltymy, da-
lyvaujanciy kraujo kidneliy gamybos reguliacijoje, pakitimai. Dazniausiai nustatomi pakitimai
vadinamajame JAK signaliniame kelyje. JAK signalinis kelias susideda is tam tikry baltymy (va-
dinamy Janus kinazémis) dalyvaujanciy jvairiuose organizmo procesuose, tarp jy ir imuninés
funkcijos bei kraujodaros reguliacijoje. Daugelio organy ir audiniy funkcijos yra reguliuojamos
per jvairias lasteliy i¥skiriamas medziagas (citokinus, augimo faktorius). Sios medziagos prisi-
jungia prie kauly Ciulpuose esanciy lasteliy ir aktyvina JAK baltymus, kurie nulemia sudétingus
procesus, kuriy galutinis rezultatas — kraujo kineliy gamybos skatinimas. Bdtent Sio JAK signa-
linio kelio pakitimai nulemia daugelj mieloproliferaciniy neoplazmy bruozy.

DaZniausiai pacientams JAK2 gene nustatoma JAK2V617F mutacija. Si mutacija nustatoma
mazdaug 90-95% pacienty, serganciy tikra policitemija ir mazdaug pusei pacienty, serganciy
esencine trombocitemija ir pirmine mielofibroze. Nors daliai pacienty Sios mutacijos nustatyti
nepavyksta, manoma, kad liga vis tiek atsiranda dél JAK signalinio kelio sutrikimy, kurj grei-
Ciausiai nulemia kiti genetinés medziagos pokyciai.

Néra Zinoma aiskiy priezasciy, kodél atsiranda mutacijos, nulemiancios ligos iSsivystyma. Ta-
¢iau zinoma, kad dazniausiai jos néra paveldétos, o atsiranda palaipsniui. Manoma, kad yra tam
tikri rizikos veiksniai, galintys paskatinti mieloproliferaciniy neoplazmy vystymasi:

cheminés medziagos ir radiacija;

autoimuninés ligos;

polinkio ligai paveldéjimas;

moteriska lytis;

amzius (daugiau nei 50 m.);

rasé (liga badingesné europieciams, taip pat zydams askenadziams).



Apie pirmine mielofibroze

Mielofibrozé — tai reta liga, kurios metu kauly Ciulpai perauga jungiamuoju audiniu (,randé-
ja") ir sutrinka normali organizmo kraujodara. Mielofibrozé gali iSsivystyti kaip tam tikry ligy
(tikrosios policitemijos arba esencinés trombocitemijos) pasekmé. Tokiu atveju mielofibrozé
vadinama antrine. Kai mielofibrozé issivysto kaip atskira liga, kurios priezastys dar néra gerai
Zinomos, ji vadinama pirmine.

Pirminés mielofibrozés metu sutrinka normali kauly ciulpy struktdra, juose daugéja jungia-
mojo audinio (jungiamasis audinys formuoja ir randus, todél §j procesa galima vadinti ,ran-
déjimu”). Kauly ¢iulpy peraugimas ,randiniu” audiniu sutrikdo normalig kraujodarg ir sukelia
eritrocity, leukocity ir trombocity gamybos sumazéjima. Tuomet vystosi anemija (sumazéjes
eritrocity skaicius) dél kurios Zmogus jaucia nuovargj, netoleruoja fizinio krivio, o oda tampa
blyski. Dél leukocity skaic¢iaus sumazéjimo (leukocitopenija) susilpnéja imunitetas ir Zzmogus
tampa imlus infekcijomis, o dél sumazéjusio trombocity skaiciaus (trombocitopenija) atsiranda
kraujavimy rizika, greiciau susidaro mélynés. Organizmas stengiasi kompensuoti kauly ciul-
puose sumazeéjusig ir pakitusig kraujodarg didindamas kraujo gamyba kepenyse ir bluznyje,
todél mielofibrozés metu stebimas iy organy padidéjimas.

Kartais pirminé mielofibrozé pereina j Gmine leukemija.

Tikslios ligos priezastys néra zinomos, taciau, manoma, kad pirminé mielofibrozé atsiranda deél
sutrikusio JAK signalinio kelio. Mazdaug pusei pacienty nustatoma bddinga JAK2V617F mutacija.

Simptomai

Ketvirtadalis pacienty diagnozés mety nejaucia jokiy simptomuy ir liga aptinkama tiriant pa-
cienta dél kity priezasciy. Taciau pacientams, kuriems pasireiskia simptominé mielofibroze,
dél sumazéjusios kraujo kdneliy gamybos ir padidéjusiy kepeny ir bluznies, gali pasireiksti Sie
simptomai ir pozymiai:

silpnumas, nuovargis ir oro trikumas fizinio aktyvumo metu;
odos blyskumas;

svorio netekimas;

naktinis prakaitavimas;

kraujavimai, lengvas meélyniy susidarymas;

padidéjes imlumas infekcijoms;

padidéjusios kepenys ir bluznis;

niezulys;

diskomfortas kairéje pasonéje ir skausmas kairiajame petyje;
(dél labai padidéjusios bluznies);

kauly skausmas, ypac apatiniy galdniy (retai).

Laboratoriniai ir kiti tyrimai

Gydantis gydytojas mielofibroze dazniausiai jtaria remdamasis pakitusiais kraujo tyrimais ir pa-
didéjusia bluznimi. Tokiu atveju pacientas, kuriam jtariama pirminé mielofibroze, siunciamas
pas gydytoja hematologa, kuris toliau atlieka papildomus tyrimus diagnozei patvirtinti.

Mielofibrozé diagnozuojama remiantis ligos anamneze bei ligonio nusiskundimais, apciuopos
ar kitais bGdais (ultragarsiniais), jvertinant kepeny ir bluznies dydj, kurie dazniausiai bina padi-
déje, ir atliekant kraujo, kauly ciulpy bei citogenetinius tyrimus.

Kraujo tyrimai:
Bendras kraujo tyrimas.
Dazniausiai nustatomas sumazéjes eritrocity skaicius (anemija), bet hemoglobino kon-
centracija gali bati normali arba padidéjusi.
Ligos pradzioje leukocity ir trombocity skaicius blina padidéjes, taciau ligai progre-
suojant jis ima mazeéti.
Citomorfologinis kraujo tyrimas.

Nustatomi pakite (,asaros formos") eritrocitai, vadinami dakrocitais, ir nebrandds eri-
trocitai ir leukocitai kraujyje.

Biocheminiai kraujo tyrimai.

Sergant pirmine mielofibroze galima nustatyti jvairiy medziagy, randamy kraujyje
(bilirubino, sarminés fosfatazes ir kity), koncentracijy pokycius. Laktatdehidrogena-
zés (LDH) koncentracijos kraujyje padidéjimas yra vienas i$ pirminés mielofibrozés
diagnostikos kriterijy.

Kauly ciulpy aspiracija arba biopsija

Atliekama paimant nedidelj kiekj skystosios kauly ciulpy dalies (aspiracija) ar nedidelj kaulo
gabalélj su kauly ciulpais (biopsija). Pirmiausia vietiskai suleidZziama nuskausminamujy vaisty,
dazniausiai dubens kaulo, kartais krdtinkaulio srityje, po to specialia ilga adata iStraukiama
kauly ¢iulpy arba paimamas mazas kaulo gabalélis. Sis tyrimas leidZia jvertinti mikroskopinius
kaulo pokycius.

Taciau neretai pirminés mielofibrozés metu dél pakitusios kaulo struktdros kauly Ciulpy aspi-
racija bina nesékminga, tuomet atliekama biopsija. Pirminés mielofibrozés metu nustatomas
kauly ciulpy peraugimas jungiamuoju audiniu (,randéjimas”) ir padidéjes megakariocity (laste-
liy, i$ kuriy vystosi trombocitai ir kurios, manoma, dalyvauja vystantis mielofibrozei) skaicius.
Taip pat jvertinama ir kity kraujo kineliy gamyba bei jos sutrikimai.

Genetinis tyrimas

Mazdaug pusei pacienty, serganciy pirmine mielofibroze, nustatomos JAK geno mutacijos.
Citogenetinis tyrimas leidZia nustatyti genetinés medziagos, koduojancios JAK signalinio kelio
baltymus, mutacijas.



Gydymas

Mazdaug ketvirtadalio pacienty, serganciy pirmine mielofibroze ir nepatirianciy jokiy simp-
tomy, baklé islieka stabili ilgus metus ir jiems nereikia gydymo. Taciau likusiai pacienty daliai
su simptomais pasireiskiancia pirmine mielofibroze gydymo reikia. Pagrindinis Sio gydymo
tikslas — mazakraujystés, trombocitopenijos ir bluznies padidéjimo (splenomegalijos) sukelty
simptomy sumazinimas, gyvenimo kokybés pagerinimas ir komplikacijy rizikos sumazinimas.
Pirminés mielofibrozés gydymo galimybés vis dar islieka gana ribotos. Nors esti daugybé
gydymo metody, skirty gydymo tiksly jgyvendinimui, daugelis jy neveikia pacios ligos pro-
gresavimo, o tik padeda sumazinti simptomus. Anksciau pagrindinis gydymo metodas, skir-
tas ligai iSgydyti, buvo kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacija, taciau ji susijusi su
didele sunkiy komplikacijy rizika. Europos Komisija patvirtino nauja vaista, priklausantj JAK
inhibitoriy klasei — ruksolitiniba, kuris specifiskai slopina pernelyg aktyvy JAK signalinj kelia,
t.y. veikia patj ligos mechanizma.

JAK inhibitoriai

Ruksolitinibas yra geriamasis JAK inhibitorius, kurio poveikis yra nukreiptas j bluznies padidé-
jima ir jo nulemtus simptomus bei j bendrinius sekinancius ligos simptomus. Ruksolitinibas yra
pirmasis ir vienintelis $ios vaisty grupés vaistas, kurio vartojimas pirminés arba antrinés mielo-
fibrozés gydymui 2011 metais buvo patvirtintas JAV, o0 2012 metais ir Europoje. Sis vaistas va-
dinamas JAK inhibitoriumi, kadangi jis slopina JAK signalinio kelio, kurio reguliavimas sergant
pirmine mielofibroze yra sutrikes, JAK1 ir JAK2 baltymus. Pernelyg aktyviy JAK baltymy slo-
pinimas mazina pertekline kraujo lasteliy bei uzdegiminiy citokiny (lasteliy baltymy) gamyba
ir slopina kraujodara uz kauly ciulpy riby. Taigi JAK inhibitoriai veikia patj ligos mechanizma.

Atlikti klinikiniai tyrimai parodé, kad ruksolitinibo vartojimas lemia greitg ir stabily bluznies
sumazéjima, kuris sumazina diskomforta ar skausmga pilve, pilnumo jausma, pagerina apetita
ir padeda grjzti prie jprasty mitybos jprociy. Taip pat ruksolitinibas sumazina niezulj, naktinius
prakaitavimus ir salygoja aktyvumo padidéjima. Bluznies sumazéjimas nustatomas 97% paci-
enty, vartojusiy ruksolitiniba.

Taciau ruksolitinibo vartojimas gali sukelti ir nepageidaujamy poveikiy. Jy pasireiskimas kiekvie-
nam pacientui yra individualus. Kai kurie nepageidaujami poveikiai yra daznesni, kai kurie pa-
sitaiko gana retai, bet dazniausiai jie néra sunkds ir sumazéja po keliy gydymo savaiciy. Dazni
ruksolitinibo nepageidaujami poveikiai apima eritrocity, trombocity ar leukocity skaiciaus
sumazéjima, pasireiskiancius silpnumo pojuciu, kraujavimais ar lengvu mélyniy susidarymu ar
padidéjusiu imlumu infekcijoms. Sis poveikis yra priklausomas nuo dozés ir gali bati modifikuo-
jamas sumazinant doze ar laikinai nutraukiant gydyma. Kiti dazni nepageidaujami poveikiai ap-
ima padidéjusia cholesterolio koncentracija, pakitusia kepeny fermenty koncentracija, galvos
skausmus ir svaigima, svorio augima.

Ruksolitinibo vartojimas yra rekomenduojamas visoms pacienty, kuriems pirminé mielofibro-
zé pasireiskia simptomais, grupéms, taciau dabar skiriamas tik didelés rizikos grupéms.
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Alogeniné kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacija

Tai sunkus ir intensyvus gydymas, kuris dazniausiai taikomas jauniems pacientams iki 65 mety
su blogesne pirminés mielofibrozés prognoze. Sio gydymo metu paciento, sergancio pirmi-
ne mielofibroze, ligos pazeistos kauly ciulpy lastelés yra pakei¢iamos suderinamo donoro
kraujodaros kamieninémis lastelémis (alogeniné reiskia, kad transplantuojamos kito Zmogaus
lastelés). Norint visiSkai pakeisti paciento kauly Ciulpy ir kraujo lasteles, bdtina jas pries trans-
plantacija sunaikinti. Tam pasitelkiama stipri chemoterapija, kurios metu sunaikinamos visos
paciento kauly Ciulpy ir kraujo lastelés. Tuomet pacientui transplantuojamos imunologiskai su-
derinamo sveiko donoro kamieninés kraujodaros lgstelés, kurios prigyja paciento organizme ir
formuoja nauja, ligos nepazeista kraujo ir kauly Ciulpy lasteliy populiacija. Suderinamumas yra
svarbi kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacijos salyga, kadangi padeda iSvengti sunkiy
atmetimo reakcijy ir svetimy lasteliy kovos pries paciento organizma, todél daznai donorystei
pasirenkami paciento giminaiciai.

Kai kuriems pacientams, kuriems kauly Ciulpy fibrozé yra pazengusi, kamieniniy kraujodaros
lasteliy transplantacija gali bati sudétinga. Sios procediros taikyma apsunkina ir pacienty am-
Zius bei sveikatos bklé, kadangi pirminé mielofibrozé diagnozuojama vyresniems pacientams,
kurie neretai serga ir kitomis ligomis. Dél amziaus ribojimy kraujodaros kamieniniy lasteliy
transplantacija gali bati taikoma tik mazdaug 5% pacienty, serganciy pirmine mielofibroze.

Taikant $j gydymo bada esti ir didelé chemoterapijos toksiskumo ar sunkiy reakcijy, kai trans-
plantuotos lastelés dél imunologinio nesuderinamumo ima kovoti pries paciento audinius,
rizika. Po transplantacijos pacientas taip pat keletg savaiciy neturi savy leukocity, kurie ga-
léty kovoti su infekcija, tad turi bdti laikomasi ypac steriliy salygy, siekiant iSvengti infekciniy
komplikacijy, kurios gali baigtis mirtimi. Penkeriy mety iSgyvenamumas po Sios procediros yra
mazdaug 50%. Tai vienintelis gydymo metodas, kuriuo galima iSgydyti mielofibroze.

Simptominis gydymas

Egzistuoja daug gydymo bidy, skirty jvairiy pirminés mielofibrozés simptomy ir komplikacijy
rizikai sumazinti. Pagrindinis Siy gydymo metody trikumas yra tas, kad jie neveikia pacios ligos
mechanizmo, o tik padeda pagerinti ligos sukeliamus simptomus.

Tam tikro gydymo pasirinkimas priklauso nuo jvairiy veiksniy: paciento amziaus ir bendros
sveikatos biklés, vyraujanciy simptomy ir klinikiniy pakitimy, ligos pazengimo ir kity. Taip pat
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pasirinktas gydymas gali biti veiksmingas ne visiems pacientams arba ne visi pacientai gali jj
toleruoti, todél gydymo strategija dazniausiai yra labai individuali. Kokj gydyma paskirti nu-
sprendzia gydantis gydytojas hematologas.

Hidroksikarbamidas — tai geriamasis preparatas naudojamas chemoterapijai, kuris
padeda sumazinti padidéjusj trombocity skaiciy (trombocitoze), padidéjusig bluznj
ir su jos padidéjimu susijusius simptomus, taip pat kai kuriuos kitus simptomus. Hi-
droksikarbamidas gali sukelti chemoterapijos nepageidaujamus poveikius — pykinima,
véemima, gleiviniy uzdegimus, nuplikimga ar slopinti kauly ¢iulpus.

Talidomidas — kai kuriems pacientams pagerina mazakraujyste, gali pakelti tromboci-
ty skaiciy, taip pat sumazina bluznies dydj. Taciau Sis vaistas veikia ne visiems pacien-
tams, be to, gali pasireiksti Salutiniy reiskiniy: nervy pazeidimas, trombozé.

Interferonas alfa — po oda leidziamas preparatas, kuris gali sumazinti bluznj, kauly
skausmus ir padidéjusj trombocity skaiciy. Taciau jis pasizymi sunkesniais nepageidau-
jamais poveikiais: j gripa panasiais simptomais, kraujo rodikliy blogéjimu, imuniniais
sutrikimais, depresija, vietinémis odos reakcijomis ir kt.

Anemijos gydymui naudojami androgenai bei gliukokortikoidai. Androgenai yra pir-
mo pasirinkimo vaistai anemijos gydymui, taciau jie susije su virilizacija (vyrisky po-
Zymiy iSsivystimu arba iSryskéjimu). Gliukokortikoidai taip pat gali bdti veiksmingi
gydant anemijg kai kuriems pacientams. Sunkiai anemijai gydyti taip pat gali biti atlie-
kamas eritrocity masés perpylimas, o dél ryskiai sumazéjusio trombocity skaiciaus
perpilami trombocitai.

Bifosfanatai, kurie daznai naudojami osteoporozés gydymui, gali bati naudojami ir
siekiant sumazinti stipry kauly skausma.

Radioterapija gali bdti naudinga tam tikrais atvejais gydant pirmine mielofibroze. Ji
naudojama padidéjusios bluznies, kauly skausmo ir augliy, susidariusiy uz kauly ¢iulpy
riby, gydymui. Taikoma retai, gali pasireiksti sunkiomis komplikacijomis — ryskiu kraujo
lasteliy kiekio sumazéjimu.

Splenektomija (bluznies pasalinimas) retai atliekama pacientams su labai padidéjusia
bluznimi, ypac¢ esant sumazéjusiam trombocity skaiciui ar kitiems su bluznies padi-
déjimu susijusiais simptomais. Pagrindinés indikacijos splenektomijai atlikti yra skaus-
minga padidéjusi bluznis, gydymui nepasiduodanti anemija ar dazni kraujo perpylimai,
padidéjes varty venos spaudimas ar sunkus trombocity skai¢iaus sumazéjimas. Taciau
bluznies pasalinimas mielofibrozés metu yra sunki bei pavojinga operacija dél bluz-
nies pokyciy ir kelia komplikacijy ar mirtingumo rizika.
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Apie tikraja policitemija

Tikroji policitemija (lot. polycythemia vera) — tai reta kraujo liga, kurios metu sutrinka norma-
lios kraujodaros reguliavimas ir gaminasi per daug raudonujy kraujo kdneliy (eritrocity). Tikro-
sios policitemijos metu dazniausiai gaminama ir per daug baltyjy kraujo kdneliy (leukocity)
bei trombocity. Taciau batent dél eritrocity pertekliaus kraujas tampa pernelyg tirstas. Kraujo
sutirstéjimas nulemia lengvesnj kresuliy susidaryma, o Sie gali uzkimsti veny ar arterijy krau-
jotaka ir sukelti insultg ar Sirdies infarkta. Dél kraujo sutirstéjimo taip pat sutrinka ir sulétéja
normali kraujo tékmé, dél to organai prasc¢iau aprpinami krauju ir gali vystytis jy (pavyzdziui
Sirdies) nepakankamumas

Tikroji policitemija yra létai besivystanti liga. Zmogus ilgus metus gali sirgti tikraja policitemija
be jokiy ligos simptomy, tad ji daznai nustatoma deél kity priezasciy atliekant kraujo tyrimus.
Negydoma tikroji policitemija gali bati grésminga gyvybei, tacdiau taikant tinkama gydyma dau-
guma zmoniy iSvengia ligos sukeliamy problemy.

Dél ligos sutrikus normaliai kauly ¢iulpy veiklai, jy funkcija perima bluznis, o kartais ir kepenys.
Dél to daznai ligos metu Sie organai padidéja. Tikroji policitemija taip pat ilgainiui gali nulemti
tai, kad kauly Ciulpai perauga jungiamuoju — ,randiniu” audiniu, tuomet issivysto antriné mielo-
fibrozé. Retesniais atvejais tikroji policitemija gali nulemti mielodisplastiniy sindromy i$sivys-
tyma ar virsti Gmia leukemija.

Tikroji policitemija atsiranda dél sutrikusio JAK signalinio kelio. Beveik visiems pacientams, ser-
gantiems tikraja policitemija, nustatoma bidinga JAK2V617F mutacija.

Simptomai

Nemazai daliai pacienty tikroji policitemija diagnozuojama atsitiktinai, gydytojui vertinant la-
boratoriniy kraujo tyrimy rezultatus. Taciau kitiems pacientams ligos metu palaipsniui tirSté-
jant kraujui, létéjant jo tékmeiir didéjant jo tdriui, vystosi jvairds simptomai ir pozymiai. Daznai
pasireiskia ir bendriniai simptomai: nuovargis, prakaitavimas ar niezéjimas.

Tikroji policitemija gali pasireiksti jvairiais Siy simptomy ir pozymiy deriniais, priklausomai nuo
ligos trukmeés, ypatumy ir individualiy ligonio simptomu:

galvos skausmas;

naktinis prakaitavimas;

oro trikumas;

padidéjes arterinis kraujo spaudimas;

skrandzio ar dvylikapirstés zarnos opaligeés;

pablogéjes regéjimas;
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silpnumas, nuovargis;
odos niezéjimas, ypac po karstos vonios;

stiprus, deginantis skausmas ir padidéjusi odos temperatira, dazniausiai paliecianti
galdnes, ypac pédas;

sgnariy skausmai;

padidéjusios bluznies nulemti simptomai (skausmas, diskomfortas ar pilnumo jausmas
kairiajame Sone, nevirskinimo jausmas);

kraujavimai, lengvai susidarancios mélynés;
delny, pédy, ausy kauseliy, gleiviniy ir akiy paraudimas.

Kraujo kresuliai. Padidéjes kraujo tirStumas kartu su padidéjusiu trombocity skaic¢iumi lemia
lengvesnj kresuliy susidaryma. Kresuliai gali sukelti insulta, Sirdies infarkta ar nulemti plauciy
kraujagysliy uzsikimsima (plauciy embolija) ir kresuliy susidaryma venose (giliyjy veny trom-
bozé).

Bluznies padidéjimas (splenomegalija). Tikrosios policitemijos metu padidéja bluznies darbas
ir apkrovimas, todél ji ilgainiui padidéja ir sukelia atitinkamus simptomus.

Odos problemos. Trikosios policitemijos metu gali atsirasti stiprus odos niezulys, ypac po Sil-
tos vonios ar duso. Taip pat gali atsirasti deginantis ar badantis jausmas odoje, ypac galidnése,
kartu su jy paraudimu (eritromelalgija).

Skrandzio ar dvylikapirstés zarnos opos. Atsirandancios dél padidéjusio eritrocity skaiciaus.
Podagra. Tai sanariy uzdegimas, kurj nulemia ligos metu padidéjusi Slapimo riagsties koncen-
tracija del padidéjusio eritrocity skaicius.

Laboratoriniai ir kiti tyrimai

Tikroji policitemija jtariama nustacius padidéjusj kraujo tirstuma ir eritrocity skaiciy. Nemaza
dalis pacienty, nukreipiamy dél tolesnio tyrimo, dar nepatiria jokiy simptomuy. Toliau pacientus
su jtariama tikraja policitemija tiria gydytojai hematologai, kurie patvirtina arba paneigia ligos
diagnoze.

Kraujo tyrimai
Bendras kraujo tyrimas. Sio tyrimo metu nustatomas:
padidéjes eritrocity skaicius;
padidéjusi hemoglobino koncentracija;
padidéjes hematokrito rodiklis (rodo padidéjusj kraujo tirstuma);
dviem trecdaliams pacienty nustatomas padidéjes neutrofily ar bazofily skaicius;
mazdaug pusei pacienty nustatomas padidéjes trombocity skaicius.
Biocheminis kraujo tyrimas. Tikrosios policitemijos metu gali bati nustatoma padidéjusi Slapi-
mo rlgsties, vitamino B12 koncentracija ir sumazéjusi eritropoetino (hormono dalyvaujancio

reguliuojant eritrocity gamyba) bei feritino (baltymo, atspindincio gelezies atsargas organiz-
me) koncentracija.
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Kauly ciulpy aspiracija arba kauly ¢iulpy trepanobiopsija

Kauly Ciulpy aspiracija ar biopsija néra bdtinos diagnozuojant tikraja policitemija ir néra jpras-
tai atliekamos. Taciau jos gali bati reikalingos jtariant antrine mielofibroze. Atliekama paimant
nedidelj kiekj skystosios kauly ¢iulpy dalies (aspiracija) ar nedidelj kaulo gabalélj su kauly ciul-
pais (biopsija). Sis tyrimas leidzia jvertinti mikroskopinius kauly ¢iulpy poky¢ius.

Tikrosios policitemijos metu kauly Ciulpuose nustatomas padidéjes eritrocity, leukocity ir

trombocity pirmtakiniy lasteliy kiekis. ISsivyscius antrinei mielofibrozei gali bati stebimas kau-
ly Ciulpy peraugimas jungiamuoju audiniu — ,randéjimas”.

Genetinis tyrimas. Genetinis tyrimas leidzia nustatyti bidinga JAK signalinio kelio mutacijg —
JAK2 V617F.

Gydymas

Tikroji policitemija — tai létiné liga, kurios visiSkai iSgydyti nejmanoma. Taigi gydymas yra nu-
kreiptas j kraujo kaneliy skaiciaus mazinima, kuris gali padéti iSvengti ligos komplikacijy, taip
pat sumazinti ar apskritai pasalinti ligos simptomus. Pagrindinis gydymo tikslas — pasiekti visis-
kg atsaka, kuris apibréziamas pagal tam tikrus kriterijus:

Hematokritas <45% be flebotomijy
Trombocity skaicius <400 x 109
Leukocity <10 x 109

Normalaus dydzio bluznis
Simptomy nebuvimas

Ypac svarbus kraujo rodikliy (hematokrito, trombocity) skaiciaus palaikymas pagal rekomen-
duojamas normas, kadangi jis padeda iSvengti tromboziniy komplikacijy.

Flebotomijos

Tiesioginé zodzio ,flebotomija“ reikSme bty ,venos jpjovimas”. Pagrindinis Sios procediros
tikslas — pasalinti eritrocity pertekliy i$ kraujo ir pasiekti tikslinj hematokrito rodiklj — 45%,
pasalinant dalj kraujo per vena. Sis metodas ypa¢ daznai pasirenkamas gydymo pradzioje, kai
siekiama greito eritrocity skaiciaus sumazéjimo, taip pat jis pasirenkamasis metodas jauniems
pacientams, taip pat pacientams su lengvos formos liga. Sis metodas padeda pacientams atsi-
kratyti ,spaudimo jausmo”, galvos skausmy, taciau neveikia trombocity ir leukocity skaiciaus,
niezulio ar podagros. Sis gydymas sumazina tromboziy tikimybe.
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Mielosupresija

Mielosupresija — tai kauly ciulpy slopinimas. Tikrosios policitemijos atveju kauly Ciulpai slopi-
nami siekiant sumazinti kraujo kdneliy gamyba ir jy pertekliy. Sis gydymas taikomas pacien-
tams, kuriems ligos kontrolei nepakanka tik flebotomijy. Mielosupresijai tikrosios policitemi-
jos metu gali bdti pasirenkamas hidroksikarbamidas, busulfanas arba radioaktyvus fosforas.
Taciau Sis gydymas taip pat turiir trikumy, vienas pagrindiniy i$ jy — policitemijos skatinimas
transformacija j Gmig leukemija.

Hidroksikarbamidas

Dazniausiai naudojamas kauly Ciulpus slopinantis vaistas, tikrosios policitemijos metu.
Hidroksikarbamidas padeda efektyviai kontroliuoti eritrocity, leukocity ir trombocity
skaiciy, taip pat ryskiai sumazina tromboziy rizika. Hidroksikarbamido poveikis yra trum-
pas, todeél jis turi bUti vartojamas nuolat. Taciau Sis gydymas pasizymi ir nepageidauja-
mais poveikiais — odos opomis, virskinamojo trakto sutrikimais, kurie kai kuriy pacienty
bdna netoleruojami.

Busulfanas

Busulfanas yra naudingas kaip antros eilés vaistas pacientams, kuriy liga sunkiai kontro-
liuojama arba tiems, kurie netoleruoja hidroksikarbamido. Jis taip pat dazniau naudoja-
mas vyresniems pacientams. Sis vaistas sukelia ilgalaikj kauly ¢iulpy slopinima. Jis skiria-
mas kasdien kelias savaites, kraujo kineliy skaicius keiciasi dar kelias savaites po vaisty
vartojimo ir normos ribose islikti gali kelis ménesius ar metus.

Radioaktyvus fosforas

Tai efektyvus, taciau jau retai taikomas, kauly ciulpy slopinimo badas, kurio metu nau-
dojamas 32P radioaktyvus fosforas. Jis tinka tik vyresnio amziaus pacientams, sergan-
tiems sunkia ligos forma. Po vienos dozeés pasiekiamas periodas be ligos (remisija) siekia
2 metus.

Interferonas alfa

Interferonas a - Svirksc¢iamas po oda preparatas, slopinantis pertekline kraujo kineliy gamy-
ba kauly Ciulpuose ir galintis padéti mazinti niezulj. Jis dazniau pasirenkamas jaunesniems
pacientams (iki 40 mety), taciau yra maziau patogus nei geriamieji vaistai. Interferonas a pa-
sizymi nepageidaujamais poveikiais — plauky slinkimu, nuotaikos pokyciais, pykinimu, vémimu,
yra toksiskas Sirdziai ir nervy sistemai. Interferonas yra pasirenkamasis vaistas nés¢ioms mote-
rims, sergancioms tikraja policitemija.

Anagrelidas

Anagrelidas gali padéti sumazinti per didelj trombocity skaiciy ir yra daznai naudojamas gy-
dant pacientus, sergancius esencine trombocitemija. Nepageidaujamas poveikis gali pasireiks-
ti galvos skausmais, Sirdies plakimo pojuciu, viduriavimu ir skysciy susilaikymu.
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Aspirinas

Mazomis dozémis vartojamas aspirinas slopina trombocity sulipimg ir padeda sumazinti trom-
boziy rizika, nedidindamas kraujavimy grésmeés. Aspirinas skiriamas visoms pacienty, sergan-
¢iy tikraja policitemija, grupéms.

Ruksolitinibas

Naujas vaistas, JAK signalinio kelio inhibitorius. Gali bati skiriamas tikrosios policitemijos sukel-
tai antrinei mielofibrozei gydyti.

Niezulio slopinimas

Jeigu pacienta vargina niezulys, gydytojas gali paskirti niezulj mazinanciy preparaty, pvz., an-
tihistamininiy vaisty.
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Apie esencine trombocitemija

Esenciné trombocitemija — tai reta liga, kurios metu dél kraujodaros reguliacijos sutrikimo or-
ganizme gaminama per daug trombocity. Normaliai trombocitai dalyvauja kraujo kreséjime ir
patys formuoja kresulj. Taciau sergant esencine trombocitemija dél jy perteklinés gamybos su-
trinka ir normali jy funkcija. Dél per didelio trombocity skai¢iaus organizme atsiranda (susida-
ro kraujo kresuliai), kurie uzblokuoja kraujotaka venose ar arterijose. Taciau sergant esencine
trombocitemija gali pasireiksti ir gauss kraujavimai, kadangi ligos paveikti trombocitai nebe-
gali normaliai atlikti savo funkcijos — dalyvauti kraujo kreséjime. Nors liga dazniausiai pazeidzia
trombocitus, ji taip pat gali paveikti ir raudonuosius bei baltuosius kraujo kdnelius.

Esencinei trombocitemijai bidinga léta, progresuojanti eiga ir didelei daliai pacienty ilgg laika
nepasireiskia ligos simptomai ar pozymiai. Dazniausiai esenciné trombocitemija pasireiskia gal-
vos skausmais, galvos svaigimu, regéjimo pokyciais ir dilg¢iojimo, tirpimo ar deginimo pojaciais
rankose bei pédose. Jeigu esenciné trombocitemija nepasireiskia simptomais, jos gydymo gali
ir neprireikti. Taciau pasireiskus kraujo kreséjimo sutrikimams (kresuliy susidarymui ar krauja-
vimams) gydymas gali padéti iSvengti rimty ligos komplikacijy.

Labai nedidelei daliai pacienty, serganciy ET, véliau iSsivysto Gmi leukemija (greitai progresuo-
jantis kauly Ciulpy vézys) ar vystosi kauly ciulpy randéjimas — mielofibrozé. Abi Sios ligos gali
bdti grésmingos sveikatai ir gyvybei.

Esenciné trombocitemija atsiranda dél sutrikusio JAK signalinio kelio. Mazdaug pusei pacienty
nustatoma bidinga JAK2V617F mutacija.

Simptomai

Daugeliui pacienty esenciné trombocitemija diagnozuojama atsitiktinai, atliekant bendra
kraujo tyrima ir nustacius padidéjusj trombocity skaiciy. Pirmieji ligos pozymiai gali bati kre-
Suliy (tromby) susidarymas organizme. Nors kresuliai gali susidaryti bet kurioje kino vietoje,
dazniausiai jie susidaro smegenyse, rankose ir pédose. Daznai pacientai jaucia nuovargj, o kiti
ligos simptomai priklauso nuo to, kur susidaro kresulys.

Kresuliai, susidarantys mazose kraujagyslése ar pablogéjusi kraujotaka jose, sukelia:
galvos skausmg;
regéjimo sutrikimus;
galvos svaigimag;
ranky ar kojy pirsty salima, mélynavima;
ranky ar kojy dilgciojimo, deginimo ar tirpimo jausma.

18

Kartais trombozinés ET komplikacijos gali bati rimtos ir sukelti:

Sirdies infarkta;

giliyjy veny trombozes ar plauciy embolijg (kraujo kresuliams sutrikdZius kraujotaka
plauciy kraujagyslése);

insulta (kraujotakos sutrikimas galvos smegenyse);
praeinancius smegeny isemijos priepuolius.

Insulto ar praeinanciy smegeny iSemijos priepuoliy simptomai iSsivysto staiga ir gali pasireiksti:
veido, rankos ar kojos silpnumus ar tirpimu (dazniausiai vienos pusés);
sunkumu kalbéti ar suprasti kalba (afazija);
iSplaukusiu, sudvigubéjusiu ar pablogéjusiu regéjimu.

Kartais dél sutrikusios trombocity funkcijos atsiranda kraujavimai, ypac jeigu trombocity skai-
Cius kraujyje yra labai didelis. Kraujavimai gali pasireiksti kraujavimu i$ nosies, danteny ar bur-
nos, kraujingomis iSmatomis ar lengvu kraujosrivy susidarymu.

Esencinés trombocitemijos metu pasireiskiantys kreséjimo sutrikimai gali lemti jvairias, kartais
grésmingas komplikacijas.

Néstumo komplikacijos: nors daugeliui motery, serganciy ET (ir kitomis mieloproliferacinémis
neoplazmomis), néstumo eiga blna normali, ypac svarbu reguliariai tikrintis sveikatg. Netinka-
mai kontroliuojama ET gali nulemti persileidimus, prieslaikinius gimdymus, didelj kraujospadj
(preeklampsijg), ankstyva placentos atSoka ar sulétéjusj vaisiaus augima.

Insultas: kresuliui uzblokavus kraujagysle, maitinancia smegenis, vystosi insultas. Pasireiskus
insulto simptomams svarbu kuo greiciau kreiptis j gydytoja.

Miokardo infarktas: kresuliui uzblokavus kraujagysle, maitinancia Sirdj, vystosi miokardo in-
farktas. Atsiradus miokardo infarkto pozymiams (skausmui Sirdies plote, plintanciam j ranka,
nugara ar apatinj zandikaulj ir kt.) reikia kuo greiciau kreiptis j gydytoja.

Laboratoriniai ir kiti tyrimai

Gydantis gydytojas dazniausiai jtaria esencine trombocitemija atlikes bendra kraujo tyrima ir
jame nustates padidéjusj trombocity skaiciy. Tokiais atvejais, jtarus esencine trombocitemija,
pacientas yra siunc¢iamas gydytojo hematologo konsultacijai, kuris toliau atlieka papildomus
tyrimus, padedancius patvirtinti arba paneigti esencinés trombocitemijos diagnoze. Esenciné
trombocitemija diagnozuojama remiantis ligos eiga, simptomais ir tyrimy rezultatais.

Kraujo tyrimai

Bendras kraujo tyrimas —jo metu nustatomas padidéjes trombocity skaicius.

Citomorfologinis kraujo tyrimas (kraujo tepinélis) — mikroskopuojant krauja matomi
nenormaliai dideli arba sulipe j krGveles trombocitai.

Biocheminis kraujo tyrimas — atliekami geleZies ir uzdegiminiy rodikliy tyrimai, ka-
dangi trombocity skaicius gali padideti ir dél kity priezasciy (pvz., gelezies stokos ar
uzdegiminiy ligy).
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Kauly ¢iulpy aspiracija arba trepanobiopsija. Jeigu nenustatoma kity padidéjusio trombocity
skaiciaus priezasciy, gydytojas gali pasidlyti atlikti kauly ¢iulpy aspiracija arba biopsija, kurios
patvirtina esencinés trombocitemijos diagnoze. Daznai Sie tyrimai atliekami kartu, jie pateikia
Siek tiek skirtinga, taciau viena kita papildancia informacija apie kauly ¢iulpy funkcija.

Jos metu gydytojas adata paima nedidel] kiekj skysty kauly ¢iulpy (aspiracija) arba nedidelj ga-
balélj kaulo (trepanobiopsija), kurie véliau tiriami mikroskopu, ieskant pakitusiy lasteliy. Tiriant
mikroskopu nustatomas padidéjes megakariocity (dideliy lasteliy, i$ kuriy gaminasi tromboci-
tai) skaicius.

Genetinis tyrimas — tai specialus tyrimas, kurj galima atlikti siekiant nustatyti genetinius paki-
timus, galéjusius nulemti liga, arba bidingas JAK2 geno mutacijas.

Gydymas

Esencinés trombocitemijos gydymas priklauso nuo kresuliy susidarymo ar kraujavimy rizikos.
Jaunesniems nei 60 mety pacientams, neturintiems ligos pozymiy ar simptomuy, taip patir kity
kresuliy susidarymo rizikos veiksniy (pvz., rikymo), gali uztekti stebéjimo (reguliariy apsilan-
kymy pas gydytoja ir iStyrimo). Taciau vyresniems nei 60 mety pacientams ar pacientams, ku-
riems pasireiské ligos simptomai ar pozymiai, dazniausiai skiriamas gydymas, kuriuo siekiama
sumazinti trombocity skaiciy. Gydymas gali bdti rekomenduotinas ir pacientams, kuriems pa-
sireiskia Sirdies ir kraujagysliy ligy rizikos veiksniai (didelé cholesterolio koncentracija, aukstas
kraujospudis ar cukrinis diabetas). Gydytojas skirs gydyma ar stebéjima kiekvienu atveju indivi-
dualiai, jvertines paciento amziy, simptomus, rizikos veiksnius, laboratoriniy tyrimy rezultatus
ir kitus svarbius dalykus. Individuliai parenkamas ir vaistas, jei reikia gydymo.

Aspirinas. Jeigu turite kresuliy susidarymo rizika, gydytojas rekomenduos vartoti mazas aspiri-
no dozes. Aspirinas slopina trombocity sulipima, taigi mazina ir kresuliy susidaryma. Aspirinas
negydo pacios ligos, taip pat ir nesumazina trombocity skaiciaus, bet gali palengvinti simpto-
mus ar padeéti jy iSvengti.

Esencinés trombocitemijos gydymui taip pat vartojami trombocity skai¢iy mazinantys vaistai:

Hidroksikarbamidas - tai chemoterapinis preparatas, vartojamas vézio gydymui, kuris slopi-
na kraujo kdneliy gamyba kauly ciulpuose. Tai dazniausiai esencinés trombocitemijos metu
skiriamas vaistas, kuriuo siekiama sumazinti trombocity skaiciy. Jis daznai skiriamas kartu su
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aspirinu. Nors hidroksikarbamidas veiksmingai slopina trombocity skaiciy, jis taip pat slopina
ir kity kraujo kaneliy — raudonujy ir baltyjy gamyba (vystosi anemija ir leukopenija). Dél to gali
pasireiksti mazakraujysteé ir didéja infekcijy rizika, todél gydymo metu gydytojas atidziai seka
kraujo tyrimy rezultatus. Ilgalaikis hidroksikarbamido vartojamas taip pat yra susijes su dides-
ne Gmios leukemijos iSsivystymo rizika.

Anagrelidas - tai vaistas, kuris slopina trombocity susidaryma i$ jy pirmtaky megakariocity
kauly ¢iulpuose. Dazniausiai skiriamas pacientams, kurie netoleruoja kitokio gydymo. Nedidi-
na Gmios leukemijos iSsivystymo rizikos, bet taip pat turi nepageidaujamy poveikiy. Vartojant
anagrelida, gali pasireiksti skysciy susilaikymas, Sirdies ritmo sutrikimai, galvos skausmai, gal-
vos svaigimas, pykinimas ir viduriavimas.

Interferonas alfa — tai po oda leidziamas vaistas, kuris kartais skiriamas esencinéi trombocite-
mijai gydyti. Lyginant su anagrelidu ar hidroksikarbamidu, interferonas pasizymi nepatogesniu
vartojimo badu (injekcijos po oda) ir maziau toleruojamais nepageidaujamais poveikiais. Jis
dazniau pasirenkamas vaisingo amziaus motery gydymui, kadangi nebuvo nustatytas jo povei-
kis vaisiui. Nepageidaujami interferono alfa poveikiai: j gripa panasis simptomai po injekcijos,
karsciavimas, pykinimas, depresija, viduriavimas, traukuliai, dirglumas ir nemiga.

Gydymo perspektyvos. Siuo metu kuriami ir plétojami potencialds nauji gydymo badai, skir-
ti esencinés trombocitemijos gydymui. Tai lémé rysio tarp JAK2 geno pakitimy ir esencinés
trombocitemijos idsivystymo nustatymas. Siuo metu kity ligy gydymui jau skiriami vaistai vadi-
nami JAK? inhibitoriais, kurie slopina pakitusj JAK signalinj kelia. Jy veiksmingumas klinikinése
studijose tiriamas ir su pacientais, serganciais esencine trombocitemija.
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1 priedas

Neutropeniné dieta skiriama neutropenijos metu (neutrofily skaicius < 1,0 x 10°/1).
Neutropenija gali sukelti chemoterapija ir radioterapija. Si dieta apsaugo imunosu-
presuota ligonj nuo bakterijy ir kity mikroorganizmy, esanciy maisto produktuose
bei gérimuose.

Mitybos principai neutropenijos metu

1. Gerai nuplaukite visus Sviezius vaisius ir darzoves, teikite pirmenybe
konservuotiems.

2. ISpakuota maistg laikykite Svariame, hermetiskai uzdaromame indely-
je.

3. Pries atidarydami indelj, nuplaukite jj tekanciu vandeniu.
4. Prie$ gamindami valgj (taip pat pries ruosdami kitg patiekalg) ir pries
valgydami, batinai plaukite rankas. Kiekvienam maisto produktui nau-

dokite atskira jrankj.

5. Pirmenybe teikite SvieZiai paruostiems patiekalams. Patiekalg reko-
menduojama suvalgyti per valanda nuo jo pagaminimo.

6. Paruosty maista galima laikyti Saldytuve ne ilgiau negu 2 dienas. Pries
vartojima porcijos turi bat iki galo susildomos.

7. Mésj atsildykite Saldytuvo apatinéje lentynoje.
8. Nevartokite produkty, kuriy galiojimo laikas pasibaiges.

9. Nevalgykite vieSojo maitinimo jstaigose.
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Maitinimosi rekomendacijos neutropenijos metu

Termiskai paruostas maistas

Mésos, zuvies konservai
(tik naujai atidaryti)

Pasterizuotas pienas, laikomas
Saldytuve. Suvartoti per 24 val. po
atidarymo

Pasterizuotas jogurtas

Sviestas, supakuotas atskiromis
mazomis porcijomis

Vakuume supakuotas ar termiskai
apdorotas suris

Kiausiniai virti virs 10 min.

Sviezia duona

Supakuoti sausainiai. Suvartoti per
48 val. po atidarymo

Vaisiai ir darzoveés — kepti, virti,
troskinti, konservuoti. Vaisiai su
nulupamomis Zievelémis, be puvimo
zymiy (bananai, apelsinai, obuoliai).
Pries lupant, gerai nuplauti karstu
vandeniu

Uogienés, padazai. Suvartoti per
48 val. po atidarymo

Parengé: J. Nesson, E. Saukaityté

Vakarykstis, ne namie gamintas
maistas

Salti mésos, zuvies , jiros gérybiy uz-
kandziai; nevisiskai termiskai apdorota
mésa (jei jos spalva lieka rausva ar
raudona)

Nepasterizuotas pienas ar atidarytas
ilgiau nei 24 val.

Jogurtai su bakterijomis (bio)

Sviestas i$ jprastos didelés pakuotés

Minkstas ir mélynas saris (Brie,
Camembertir kt.)

Trumpai virti kiausiniai, patiekalai ir
produktai, kuriy sudétyje yra termiskai
neapdoroty kiausiniy

(pvz. majonezas)

Pastoveéjusi, j plévele nepakuota
duona

Sausainiai su kremais, sveriami

Nelupti Sviezi vaisiai ir darzoveés,
dZiovinti vaisiai, rieSutai

Ledai, juodieji pipirai, termiskai
neapdoroti prieskoniai
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2 priedas

JUs turétumeéte zinoti apie galima kraujavima, pastebéti jo pozymius, kasdien
paprastais budais siekti sumazinti kraujavimo tikimybe ir laiku kreiptis pagalbos.

Trombocity norma:

Savaiminio kraujavimo rizika atsiranda, kai trombocity kiekis mazesnis nei:

Nevartokite be recepto parduodamy vaisty be gydytojo Zinios: aspiri-
no, ibuprofeno; sudétiniy vaistiniy preparaty, kuriuose gali biti aspiri-
no; kreséjima veikianciy vaisty (orfarino), namuose be gydytojo skyri-

mo nesileiskite vaisty j raumenis.

Naudokite minksta Svelniais Sereliais danty Sepetél;j, valykite dantis jo

nespausdami.

Siekdami isvengti danteny kraujavimo, nenaudokite danty krapstuky

ar sitlo tarpdanciams.

Jeigu bitina, galite atsargiai naudoti danty valymo juostele, bdtinai
Zitrékite, ar nekraujuoja is danteny, jei taip nutiko, burnoje palaikykite

Salto vandens gurksnj, neskalaukite.

PrieS danty taisymg, bet kokig odontologine procedira, gydytoja in-
formuokite, kad jums nustatyta trombocitopenija. Odontologas turéty
Zinoti, koks dabar jusy trombocity skaicius, kad atlikti procedirg baty

saugu.

Atsargiai kirpkite nagus, geriau bty naudoti dilde.
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Naudokite elektrine skutimosi priemone, venkite vienkartiniy skustuvy;

- jeigu jsipjovéte, vatos ar marlés tamponéliu prispauskite jpjovimo vieta, pa-
laikykite kelias minutes, kraujavimas turéty sustoti;

- jeigu kraujavimas tesiasi, prie jsipjovimo vietos dékite ledo (ledy paketél; i$
Saldiklio apvyniokite ranksluosciu), palaikykite;

- jeigu kraujuoja stipriai, nepraeina po 10 min. laikant prispaudus ar pradeda
svaigti galva, nedelsdami kvieskite greitajg medicinos pagalba.

Venkite vaikscioti basomis.

Kasdien tepkite odg drékinamuoju kremu (dazniau — Saltuoju mety laiku), kad
iSvengtuméte jtrikimy.

Venkite kontaktinio sporto (bokso, futbolo), slidingjimo, jodinéjimo, atsargiau
i$ léto kelkite sunkius daiktus.

Lenkdamiesi pirmiausia sulenkite kelius, kad galva visada bity auksciau negu
pediai.

Nepdaskite nosies stipriai, forsuodami.

Jeigu pradéjo kraujuoti is nosies, atsiséskite truputj pasilenke j priekj, spauski-
te Snerve, jei turite, tamponuokite vata. Jeigu kraujavimas tesiasi po 10 min.,
stipréja, nedelsiant kvieskite greitajg medicinos pagalba. Tai bdtina ir tada,
jeigu kraujavimas visiskai nesustoja per 20 min.

Nedeévékite spaudzianciy drabuziy, neaveékite tokios avalynés, naujg pirmiau-
sia avékite trumpai namuose, kad iSvengtumeéte nutrynimy.

Valgykite jvairy skaiduly turintj maist, gerkite pakankamai vandens, kad is-
vengtumete viduriy uzkietéjimo.

Jam atsiradus, pasakykite gydytojui, nepradékite vartoti Zarnyno veiklg skati-
nanciy vaisty.

Stebékite, ar neatsiranda kraujo tustinantis, ar nepakito spalva (tamsios, dervos
pavidalo), jei taip, pasakykite gydytojui.

Nenaudokite zvakuciy, klizmy, rektaliniy termometry.

Venkite alkoholio, jis veikia trombocity gamyba.

25



26

Ménesiniy metu naudokite paketélius, venkite tampony. Stebékite, prisi-
minkite kraujavimo gausuma (jsidémeékite sunaudojamy paketeéliy skaiciy).

Jeigu ménesinés gausios, ilgai trunkancios, pasakykite gydytojui, pasitarkite
deél sudétiniy hormoniniy tableciy poreikio, kad kraujavimas neuzsitesty.

Jeigu savaime, be sumusimo, odoje atsiranda kraujosruvy
(galite pastebeéti taskines, dazniausiai kojy odoje)

Jeigu kraujosruva susidaré burnos gleivinéje

Jeigu atkoséjote kraujo

Jeigu vemiate su kraujo priemaisa

Jeigu matymas staiga tapo neryskus ar akyse dvejinasi
Jeigu staiga atsirado galvos ar pilvo skausmas

Jeigu pakito Slapimo spalva: tapo rusvas ar tamsus
Jeigu tustinatés juosvomis dervos pavidalo iSmatomis

Jeigu gausios ménesinés uzsitesia ar kraujuoja po truputj > = 7d.

Onkohematologiniy ligoniy bendrija (OHLB) ,Kraujas” — tai nuo 2002 m.
veikianti visuomeniné organizacija, vienijanti kraujo véziu ir kitomis reto-
mis vézio formomis sirgusius, sergancius ligonius, jy artimuosius, gydyto-
jus bei visus asmenis, palaikancius bendrijos veikla, savanorystés ir kauly
Ciulpy donorystés idéjas.

Teikti onkopsichologine pagalba ligoniams, jy artimiesiems visuose
onkohematologijos skyriuose.

Ugdyti pacientus, skatinti jy aktyvumga ir doméjimasi ligos specifikos
ir pazangiy gydymosi galimybiy klausimais.

Teikti konsultacijas socialinés pagalbos bei ripybos klausimais.

Plésti bendrijos veikla, pritraukiant daugiau nariy bei skatinant
savanoryste.

Viesintiir skatinti naujy moderniy gydymo metody bei technologijy
diegima.

Teikti nemokamas apgyvendinimo paslaugas pacientams, atvyks-
tantiems j gydymo centrus trumpoms procediroms ir/ar chemote-
rapijos kursams i$ kity Lietuvos miesty.

Pradeti teikti sunkiy pacienty nemokamo transportavimo paslauga.
Gerinti gydymo ir buities salygas onkohematologiniuose skyriuose.

Palaikyti rySius ir bendradarbiauti su parama teikianciomis tarptau-
tinémis ir kity Saliy giminingomis organizacijomis.
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