Zalecenia terapeutyczne dla
chorych z Przewlekia Biataczka

Szpikowa (PBSz)

Przedmowa Grupy Roboczej zajmujacej sie PBSz

Przewlekta biataczka szpikowa (PBSz) jest chorobg krwi i szpiku kostnego pojawiajaca sie
w organizmie jesli wystepuje rakotworcza transformacja komérki macierzystej. Komorki
macierzyste sg jak zarodki w szpiku kostnym, ktére dojrzewajgc przeksztatcajg sie w trzy
gtéwne komorki krwi: biate krwinki (WBC), czerwone krwinki (RBC) lub ptytki.

Komérki macierzyste PBSz sg nieprawidtowe powodujg nadmierng produkcje granulocytow
(WBC), ktére przedostajg sie do krwiobiegu i krgzg w catym organizmie. U chorych
zazwyczaj powieksza sie sledziona. W koncu komérki PBSz zastepujg normalne komorki
w szpiku kostnym i uniemozliwiajg wytwarzanie normalnych komodrek krwi. Gdy choroba
postepuje liczba zdrowych, prawidtowych komérek WBC spada i oprécz tego, moze wystgpic
nadprodukcja komorek leukemicznych zwanych blastami.

Wiekszos¢ komorek PBSz wykazuje wzajemne przemieszczanie sie czesci jednego
chromosomu z czes$cig innego co prowadzi do utworzenia tzw. chromosomu Filadelfia.
Ich wzajemne przemieszczanie sie jest rdéwniez nazywane przegrupowaniem
chromosomowym. Wtedy obecny gen zwany ABL, ktéry normalnie znajduje sie na
chromosomie 9 przemieszcza sie do genu zwanego BCR, ktéry znajduje sie na
chromosomie 22. Potaczenie (fuzja) genéw BCR i ABL doprowadza do powstania biatka
0 wysokiej aktywnosci kinazy tyrozynowej odpowiedzialnego za powstawanie PBSz.
Dziatanie lecznicze  skierowane przeciwko  aktywnosci kinazy  tyrozynowej
zrewolucjonizowato leczenie PBSz w ostatnich 10-ciu latach. W 2009 r. European
LeukemiaNet (ELN) opublikowata w czasopismie Journal of Clinical Oncology (JCO)
zalecenia ktorymi nalezy kierowac sie przy leczeniu PBSz. Od tego czasu, zalecenia te sg
uznawane jako standard dla lekarzy przy leczeniu PBSz i opiece medycznej pacjenta.

Jednakze, zalecenia te sg ztozone i trudne do zrozumienia dla pacjentow z PBSz. Z tego tez
powodu, opracowano ten dokument aby dostarczy¢ tym pacjentom skroconych

(i wyselekcjonowanych) informacji zawartych w zaleceniach ELN. Chcemy, aby pacjenci
mieli informacje jakiej potrzebujg dla lepszego zrozumienia leczenia PBSz oraz do lepszego
porozumiewania sie ze swoimi lekarzami odnosnie wyboréw sposobu leczenia.

W tym opracowaniu nie mozna byto uniknaé postugiwania sie skomplikowanymi terminami
w przekazywaniu informaciji. Dlatego tez, zawarto w nim szereg definicji stosowanych pojeé,
tam gdzie to tylko byto mozliwe. Pacjent powinien wzig¢ pod uwage zabranie ze sobg tego
opracowania do gabinetu swojego lekarza w celu przedyskutowania z nim swoich
watpliwosci, aby lepiej zrozumie¢ jego zalecenia.

Jest godnym uwagi dostrzezenie postepu w leczeniu PBSz od chwili opublikowania
w 2009 r. zalecen ELN dotyczacych leczenia tej choroby, chociaz przedstawiony dokument
odnosi sie tylko do tresci publikaciji z 2009 r.

Informacja zawarta w tym dokumencie jest wazna do czasu gdy ELN dostarczy nowej
i/lub uaktualnionej wersji zalecen dotyczacych leczenia PBSz.

Dokument ten zostat opracowany przez grupe roboczg rzecznikéw pacjentéw oraz
ekspertow w leczeniu PBSz, przy zyczliwym rzeczowym wsparciu ze strony Bristol-Myers-
Squibb.
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Zalecenia terapeutyczne dla chorych z PBSz

Przewlekta biataczka szpikowa (PBSz) przemienita sie z choroby zagrazajgcej zyciu
w chorobe dobrze kontrolowang (przewlektg) i ogdlnie rzecz biorac, jesli jest dobrze leczona,
juz nie stanowi zagrozenia zycia dla pacjenta, jak to bylo w przesztosci. W ostatnich latach,
chorzy na PBSz korzystajg z nowoczesnego leczenia podczas ktérego stosuje sie
nastepujace leki:

* Imatinib (Glivec®) zatwierdzony do leczenia przez Europejska Agencje Medyczng
(EMA) w 2001 r.

* Dasatinib (Sprycel®) zatwierdzony do leczenia przez Europejska Agencje
Medyczng (EMA) w 2006 r.

* Nilotinib (Tasigna®) zatwierdzony do leczenia przez Europejska Agencje
Medyczng (EMA) w 2007 r.

Od czasu kiedy imatinib zostat zatwierdzony do leczenia, lekarze poznali lepiej jak
najskuteczniej stosowa¢ tego rodzaju leki w leczeniu pacjentow. Dzisiaj, celem leczenia
pacjentow z PBSz jest nie tylko ich przezycie, lecz réwniez sprawienie, aby oni cieszyli sie
dobrg jakoscig zycia.

Z tych powodéw, Europejska LeukemiaNet (ELN) zdecydowata sie opublikowaé w 2009 r.
uaktualnione zalecenia terapeutyczne. Zalecenia te zostaty opracowane dla lekarzy, aby
pomagali pacjentom z PBSz, tak aby mieli oni opieke lekarskg o najlepszym standardzie.
Ponizej zamieszczono podsumowanie zalecen oparte na wynikach najlepszych badan
naukowych, dostepnych w czasie kiedy zostaty opublikowane.

Wazne jest, aby pamieta¢, ze poszczegdlni pacjenci moga dowiedzie¢ sie, ze ich wtasna
terapia moze rézni¢ sie od ponizszych zalecen i oparta jest ona na ich indywidualnym
charakterze choroby. Mozna réowniez wykorzystac to podsumowanie jako punkt wyjsciowy do
rozmowy z twoim lekarzem. | zawsze mozna prosi¢ o0 wyjasnienie, jesli lekarz nie stosowat
sie do przedstawionych zaleceh terapeutycznych.
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Standardowe metody leczenia PBSz *

Leczenie zawsze jest przeprowadzane w pewnym ustalonym porzadku. Rozroznia sie
leczenie pierwszej linii, drugiej linii i trzeciej linii. Pacjent prawdopodobnie bedzie leczony
inhibitorami BCR-ABL. Dziatajg one na zasadzie obnizenia aktywnosci genu BCR-ABL, ktéry
wywotuje biataczke. Takie leki mogq zatrzymac postep choroby i przywrocié zdrowie, ale
najprawdopodobniej nie wyleczg biataczki.

1 Imatinib

Imatinib jest inhibitorem BCR-ABL, ktory zwykle daje dobre odpowiedzi u wiekszosSci
pacjentow z PBSz. Jednakze, u niektorych pacjentow moze wcale nie dawa¢ odpowiedzi lub
nie dawa¢ wystarczajgco dobrej odpowiedzi w leczeniu, a inni pacjenci mogag nie tolerowac
tego leku lub moze powstac u nich opornos¢ na leczenie.

2 Dasatinib lub nilotinib

Lekarz moze przepisa¢ pacjentowi inny inhibitor BCR-ABL — albo dasatinib albo nilotinib,
jako leki tzw. do drugiej generaciji inhibitorow kinazy tyrozynowej. Przyczyng tego moze byé
aktualna sytuacja w leczeniu choroby gdy komorki biataczkowe w pewien sposéb ulegty
zmianie, na przyktad poprzez uzyskanie lub przejawienie nowych biologicznych zmian

(t.j. mutacji) i doprowadzajgc w ten sposdb komorki biataczkowe do opornosci wystepujacej
w trakcie biezgcego leczenia. Niektére oporne komorki nie zareagujg dobrze na dasatinib,

a inne nie zareagujg odpowiednio na nilotinib. Jeszcze inne komorki zareagujg na inny lek.
Wybdr odpowiedniego leku moze by¢ wskazany przez obecno$¢ pewnych mutacji lub
charakterystyki efektu ubocznego zwigzanego ze stosowanym lekiem, a takze innych lekow,
ktére sg brane przez pacjenta rownolegle w kontekécie uwarunkowan zwigzanych z innymi
chorobami.

3 Transplantacja komoérek macierzystych

Jesli zaden z tych lekow nie dziata skutecznie lub jesli pacjent znajduje sie w fazie
akceleracji (AF) lub fazie blastycznej (BF) swojej choroby jego lekarz moze rozmawiac z nim
0 znalezieniu dla niego dawcy zdrowych komoérek macierzystych. Metoda ta nosi nazwe
transplantacji alogenicznej komorek macierzystych.

Nowe komérki macierzyste moga pomdéc organizmowi pacjenta uzyska¢ wystarczajaco
zdrowe czerwone komorki krwi, biate komorki krwi i ptytki. Jesli to sie uda przeszczep
doprowadzi do wyleczenia z choroby. Ale transplantacje rowniez niosg ze sobg duze ryzyko
odnoszace sie do innych probleméw zdrowotnych, a nawet $mierci pacjenta. To wtasnie
dlatego w wielu przypadkach transplantacja nie jest pierwszg opcjg leczenia chorego.

4 Interferon-Alfa

Zanim imatinib zostat wprowadzony do leczenia, stosowano w terapii przeciwbiataczkowej
interferon-Alfa jesli nie byta mozliwa transplantacja komérek macierzystych. Interferon-alfa
przyczynia sie do smierci komérek PBSz. Podawany pacjentowi w trakcie leczenia jako
pojedynczy lek w duzych dawkach sprawiat, ze nie mozna byto uzyskaé tak dobrej
odpowiedzi terapeutycznej jak w przypadku inhibitorow kinazy tyrozynowej. Ponadto,
podczas terapii z uzyciem duzych dawek interferonu-Alfa powszechnie wystepujg w tej
terapii silne efekty uboczne. Obecnie, ten lek jest stosowany w matych dawkach
w potfaczeniu z inhibitorami BCR-ABL aby wywota¢ dodatkowy efekt immunologiczny przeciw
PBSz.

* Jest godnym uwagi, ze nastgpit postep w leczeniu PBSz do chwili opublikowania w 2009 r. zalecenn ELN
w kierowaniu leczeniem PBSz. Przedstawione opracowanie odnosi sie tylko do tresci publikacji z 2009 r. W tej
sytuacji lekarz moze dostarczy¢ pacjentowi aktualnych informacji o zmianach dotyczacych pierwszej linii leczenia.
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Aktualne zalecenia terapeutyczne

Ponizej przedstawiono ostatnie wytyczne dotyczace zaleceh terapeutycznych pochodzacych
z ELN. Zgodnie z tymi zaleceniami nalezy wzig¢ pod uwage:

* leczenie PBSz nie zdaje egzaminu jesli wyniki badan morfologii krwi pacjenta nie powrdécity
do normalnego poziomu po 3 miesigcach. Normalne wyniki badan morfologii krwi
u pacjenta oznaczajg, ze ma on te sama liczbe czerwonych komaérek krwi, biatych komérek
krwi i ptytek jak osoba zdrowa.

* Odpowiedz na leczenie jest uwazana za suboptymalng (ponizej optymalnej), jesli wiecej
niz 65 % komorek znajdujgcych sie w szpiku pacjenta zawiera chromosom Filadelfia (Ph)
po 6 miesigcach leczenia.

* Leczenie nie zdaje egzaminu jesli wiecej niz 95 % komodrek znajdujgcych sie w szpiku
pacjenta zawiera Chromosom Filadelfia po 6 miesigcach leczenia. Z tego powodu, pacjent
powinien czesto wykonywac¢ badania analityczne na obecno$¢ chromosomu Filadelfia.
Réwniez, pacjent powinien wykonywa¢ badania morfologii krwi, tak czesto jak zaleca to
lekarz.

Cele leczenia PBSz

Chorzy na PBSz reagujg odmiennie na leczenie, ale mozna wskaza¢ ogdlne cele ktore
pokazg pacjentowi i jego lekarzowi, ze jest ono skuteczne.
Nalezy do nich zaliczy¢ nastepujace objawy:

¢ Zanik objawow PBSz.
* Powrdt wynikow badan morfologii krwi do stanu normalnego.

e Zanik lub zmniejszenie liczby komorek biataczkowych okreslanych przez
chromosom Filadelfia (odpowiedz cytogenetyczna) lub fuzje BCR-ABL (odpowiedz
molekularna).

® Zmniejszenie sie liczby biatek zwigzanych z BCR-ABL do niewykrywalnego
poziomu.

Te cele stanowig ogolne zalecenia. Aktualne cele moga ulega¢ zmianie podczas leczenia

i s okreslane na podstawie diagnozy stanu chorobowego pacjenta z PBSz, jego wieku,
doznawanych dziatah ubocznych choroby oraz odpowiedzi na leczenie i ogolny stan zdrowia
pacjenta.

W ftrakcie leczenia PBSz, lekarz bedzie kontrolowat na biezgco wyniki badan krwi i szpiku.
Wyniki tych badan pomogg lekarzowi dokonac¢ biezacej oceny osigganych celéw w leczeniu
pacjenta. Przedstawione ponizej wytyczne pomogg zrozumieé pacjentowi jego wyniki badan
analitycznych.
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Glosariusz

Przedstawione wytyczne zawierajg wiele terminédw medycznych i skrétéow. Mozesz je razem
z glosariuszem (stowniczkiem) zabra¢ ze sobg do lekarza, aby je z nim przedyskutowacé
podczas kolejnej wizyty. Moze ci tez pomoc zabranie ze sobg na wizyte cztonka rodziny lub
tez przyjaciela aby zrobi¢ notatki. Dla lepszego zrozumienia tych wytycznych moga byc¢ ci
przydatne nastepujace definicje:

Definicje odpowiedzi:

* Odpowiedz optymalna oznacza, ze nie ma oznak aby byta wymagana zmiana leczenia.

* Odpowiedz suboptymalna (ponizej optymalnej) oznacza, ze niektére metody leczenia
dobrze dziatajg w dtuzszym okresie czasu, ale szansa na uzyskanie optymalnego wyniku jest
niewielka.

* Niepowodzenie oznacza, ze niektére metody leczenia nie majg duzych szans na dluzszg
mete w odniesieniu sukcesu. A zatem, pacjent i jego lekarz powinni przedyskutowaé opcje
zastosowania innego sposobu leczenia o ile jest to mozliwe.

* Ostrzezenia oznaczajg, ze objawy choroby w pewnym stopniu mogg Swiadczyé

0 obnizonej odpowiedzi w trakcie leczenia. A zatem, lekarz moze potrzebowac¢ bacznie
pilnowac pacjenta. Lekarz powinien wykorzysta¢ znaki ostrzegawcze choroby do podjecia
decyzji, czy odpowiedz w trakcie leczenia jest optymalna, suboptymalna Ilub jest
niepowodzeniem.

Skroty odpowiedzi:

¢ CHR jest skrétem nazwy catkowita odpowiedz hematologiczna.

CCgR lub CCyR jest skrotem nazwy catkowita odpowiedz cytogenetyczna.

MCgR lub MCyR jest skrotem nazwy wieksza odpowiedz cytogenetyczna.

PCgR jest skrotem nazwy czesciowa odpowiedz cytogenetyczna.

CgR lub CyR jest skrétem nazwy mniejsza odpowiedz cytogenetyczna.
* MMR jest skrotem nazwy wieksza odpowiedz molekularna.

¢ CMR jest skrétem nazwy catkowita odpowiedz molekularna.
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Definicje genetyczne i chromosomowe:

* Ph jest skrétem nazwy chromosom Filadelfia, ktéry utworzyt sie z czesci chromosomu 22
i chromosomu 9 i spowodowat powstanie nowego genu fuzyjnego BCR-ABL.

« BCR-ABL potaczony gen kodujacy biatko- kinaze tyrozynowsg odpowiedzialng za
nadprodukcje granulocytow i wzrost WBC

* RT-qPCR jest skrétem pochodzacym od nazwy Real-Time - quantitative
Polymerase Chain Reaction, ktéory mozna przettumaczy¢ jako ,reakcja tancuchowa
polimerazy (DNA) z analiza ilosci produktu w czasie rzeczywistym”, Metoda stuzy do
ilosciowej oceny genu BCR-ABL.

* Mutations (mutacje) oznacza, ze wystapity zmiany w genie BCR-ABL, ktore
charakteryzujg sie mniejszg czutoscig na oddziatywanie inhibitoréw BCR-ABL.

e CCA jest skrétem odnoszacym sie do anomalii klonalnego chromosomu. Sg one
dodatkowymi anomaliami chromosowymi.

e CCA/Ph+ jest skrétem oznaczajacym wystepowanie dodatkowych zmian
chromosomowych w komoérkach szpiku kostnego, ktére posiadajg chromosom Filadelfia.

e CCA/Ph- jest skrotem oznaczajgcym wystepowanie dodatkowych zmian

chromosomowych w komorkach szpiku kostnego, ktére nie posiadajg chromosomow
Filadelfia.

Remisja i badanie pacjentéow z PBSz

Celem leczenia PBSz jest osiggniecie remisji choroby. W tym przypadku remisja jest
okreslana poprzez:

* Catkowitg odpowiedz hematologiczng (CHR) — gdy wyniki badan morfologii krwi
powrdcity do normy, a rozmaz krwi nie wykazuje obecnosci niedojrzatych biatych komorek
krwi. Réwniez, Sledziona, jesli byta wczesniej powiekszona powrdcita do normalnych
rozmiarow.

* Calkowita odpowiedz cytogenetyczng (CCgR lub CCyR) — gdy brak jest komorek
z chromosomem Ph, ktore znajdowano we krwi lub szpiku kostnym.

* Catkowita odpowiedz molekularng (CMR) - gdy badanie przeprowadzone za
pomocg metodg RT-gPCR nie jest w stanie wykry¢é BCR-ABL we krwi. Wiekszos¢ pacjentéw
z PBSz nie uzyskuje catkowitej odpowiedzi molekularnej. A nawet, jesli jg juz osiagng, mogg
jeszcze mie¢ niewielkg ilos¢ genéw BCR-ABL we krwi.

* Wieksza odpowiedz molekularng (MMR) — gdy badanie metodg RT-qPCR nadal
wykrywa BCR-ABL, ale na bardzo niskim poziomie. Lekarze nadal uwazajg jg jako
znakomitg odpowiedz (sukces).

W odrdéznieniu od innych pacjentéw z chorobami nowotworowymi pacjenci z PBSz, ktérzy
uzyskali remisje nie sg uwazani za wyleczonych i przy aktualnym stanie wiedzy nie mozna
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zaleci¢ przerwania leczenia. Nawet, jesli w badaniach testowych nie znaleziono zadnych
sladéw choroby, moze ona jeszcze pojawic sie ponownie, powodujgc nawrét choroby.

Lekarz chce mie¢ wyniki badan testowych wykonanych przez pacjenta w ré6znym okresie
czasu, by w ten sposéb mogt monitorowac i kontrolowa¢ odpowiedz organizmu w trakcie
leczenia choroby.

Te wytyczne okreslajg jak beda wygladaty wyniki badan laboratoryjnych, jesli pacjent

znajdzie sie w stanie remisji i jak powinien by¢ czesto badany.

Tabela 1.

Odpowiedz

Remisja

Badania

Hematologiczna

Catkowita (CHR)

Liczba ptytek <450x10°/L

Liczba biatych komérek
krwi (WBC) <10 x10°/L

Zroéznicowanie: brak
niedojrzatych granulocytow

Bazofile <5 %

Niewyrazna $ledziona

Badania wykonywane podczas diagnozy.
Nastepne, co 15 dni az odpowiedz CHR
zostanie osiggnieta i potwierdzona.

Badania wykonywane co 3 miesigce lub jeSli
S wymagane.

Cytogenetyczna
Catkowita

(CCyR)*
Czesciowa (PCgR)
Minimalna

Zadna

Brak metafaz Ph+

1 - 35 % metafaz Ph+
36 — 65 % metafaz Ph+
66 — 95 % metafaz Ph+
95 % metafaz Ph+

Badania wykonywane podczas diagnozy,
po 3 miesigcach i po 6 miesigcach.

Badania wykonywane co pét roku,
az do osiagniecia CCyR i jej potwierdzenia.

Badania wykonywane co rok, jesli wyniki
regularnie przeprowadzanych badan
molekularnych nie sg pewne.

Nalezy zawsze sprawdzac przypadki
niepowodzenia w leczeniu, opornos¢ na leki
i niewyjasnione przypadki anemii, leukopenii
lub trombocytopenii.

Molekularna
Catkowita (CMR)

Wieksza (MMR)

Badanie PCR nie wykrywa
zadnego genu BCR-ABL
we krwi

<0,1 % BCR-ABL w skali
miedzynarodowej

RT-gPCR (reakcja tafcuchowa polimerazy
(DNA) z analizg ilosci produktu w czasie
rzeczywistym). Badania wykonywane co
3 miesigce, az do osiggniecia MMR i jej
potwierdzenia. Wtedy nalezy wykonywac
badania co 6 miesiecy.

Analiza mutacji:

W przypadkach odpowiedzi suboptymalnej
lub niepowodzenia zawsze jest wymagana
przed zmiang leczenia na inny sposob.

4Jesli metafazy komorki szpiku nie moga byé uzyskane lub ocenione poprzez analize podziatu
chromosomu(sposoéb identyfikacji aberracji chromosomowych), definicja CCgR (lub CCyR) moze by¢
oparta na miedzyfazowej fluoroscencyjnej hybrydyzacji in situ (FISH), lub innej metodzie
wykrywania Chromosomu Filadelfia w komérkach krwi.

* W wielu badaniach, PCgR i CCyR sg okreslane razem i podawane jako wieksza odpowiedz CgR.
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Odpowiedz i ostrzezenia dla pacjentow leczonych imatinibem

Czy znajdujesz sie we wczesnej fazie choroby PBSz i bierzesz od poczatku codziennie
400 mg imatinibu? Przeczytaj ten rozdziat. Zobacz definicje dla odpowiedzi i monitorowania

choroby w glosariuszu (stowniczku).

Tabela 2
Czas Optymalna | Suboptymalna | Niepowodzeni | Ostrzezenia
odpowiedz odpowiedz e
Podczas diagnozy Nie dotyczy tego Nie dotyczy tego Nie dotyczy tego Wysokie ryzyko®

stanu choroby (N/A)

stanu choroby (N/A)

stanu choroby (N/A)

choroby CCA/Ph+ 2
3 miesiace CHR i Ph+ <66 % Ph> 95 % Mniej niz CHR Nie dotyczy tego
stanu choroby (N/A)
6 miesiecy Ph+ <36 % Ph+> 35 % Ph> 95 % Nie dotyczy tego
stanu choroby (N/A)
12 misiecy CCyR Ph+ miedzy 1i35 % Ph> 35 % Mniej niz MMR
18 miesiecy MMR Mniej niz MMR Mniej niz CCyR Nie dotyczy tego
stanu choroby (N/A)
Dalszy czas Stabilna lub Utrata MMR Utrata CHR Zwieksza poziom
leczenia poprawiona MMR . transkryptu
Mutacje Utrata CCyr CCA/Ph-
Mutacje?
CCA/Ph+3

°Jak okreslono za pomoca wskaznikdéw Sokala lub Hasforda.

'BCR-ABL 1 mutacje domeny kinazy jeszcze reaguja (odpowiadaja) na imatinib.
BCR-ABL 1 mutacje domeny kinazy stabo odpowiadajg na imatinib i inne inhibitory kinazy

tyrozynowe;.

S3CCA/Ph+ (anomalie klonalne chromosomu w komoérkach z Ph — dodatnim) jest sygnatem

,Lostrzegawczym” w diagnozie.
* jesli to pokazuje sie w trakcie leczenia, jest sygnatem, Zze leczenie pogorszyto sie.
* W celu zakwalifilkowania tego jako sygnatu ostrzegawczego, nalezy otrzymac¢ pod rzad dwa
pozytywne wyniki badan dla komdrek Ph+. | te wyniki badan musza wykazac¢ takie same CCA

w przynajmniej dwu komérkach Ph+.
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Zalecenia leczenia dla pacjentéw w fazie przewlekiej (CP) PBSz

Czy jeste$s w przewlekiej fazie swojej chorby? Przeczytaj ten rozdziat aby dowiedzie¢ sie
0 opcjach pierwszej, drugiej i trzeciej linii leczenia PBSz.

Jest godnym uwagi, ze nastgpit znaczny postep w leczeniu PBSz od czasu ukazania sie
zalecen dotyczacych leczenia tej choroby podanych przez ELN w 2009 r. Ten rozdziat

zawiera informacje zaczerpniete ze wspomnianej publikacji z 2009 r.

Tabela 3

Faza przewlekta

Ktérzy pacjenci?

Jakie leczenie?

Pierwsza linia

Wszyscy pacjenci.

Imatinib 400 mg dziennie,
a w niektorych krajach nilotinib
lub dasatinib.

Druga linia (po imatinibie)

Pacjenci z wystepujaca
u nich toksycznoscig
i brakiem tolerancji na leki.

Dasatinib lub nilotinib.

Pacjenci w leczeniu ktorych
wystepuje odpowiedz
suboptymalna.

Kontynuacja leczenia
imatinibem w tej samej dawce
lub testowanie wysokiej dawki
imatinibu, dasatinibu lub
nilotinibu.

Pacjenci z niepowodzeniem
w leczeniu.

Dasatinib lub nilotinib

Transplantacja komorek
macierzystych u pacjentéw

w fazie akceleraciji lub fazie
blastycznej i u pacjentéw, ktérzy
majg mutacje T315I.

Trzecia linia

Pacjenci z odpowiedzig
suboptymalng w leczeniu
dasatinibem lub nilotinibem.

Kontynuacja leczenia
dasatinibem lub nilotinibem.

Rozwazy¢ transplantacje
komorek macierzystych

u pacjentow ze znakami
ostrzegajacymi (takimi jak
mutacje i nieprawidtowa
morfologia krwi nie dajace
dobrej odpowiedzi przy
stosowaniu imatinibu)

i niewielkim zagrozeniu
zwigzanym z wykonaniem
transplantaciji.

Przedrukowano za zgodg © 2008 American Society of Clinical Oncology. Wszelkie prawa

zastrzezone.

Baccarani M.

I inni: Przewlekta biataczka Szpikowa: Uaktualnione koncepcje | zalecenia

European LeukemiaNet w leczeniu tej choroby. Vol. 27 (no. 35). grudzien.10, 2009: 6041-6051.
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Zalecenia leczenia dla pacjentéw w fazie akceleracji (AP) i fazie

blastycznej (BP) PBSz

Czy jestes albo w fazie akceleracji albo w fazie blastycznej swojej choroby? Przeczytaj ten

rozdziat.

Jest godnym uwagi, ze nastgpit znaczny postep w leczeniu PBSz od czasu ukazania sie
zalecen dotyczacych leczenia tej choroby podanych przez ELN w 2009 r. Ten rozdziat
zawiera informacje zaczerpniete ze wspomnianej publikacji z 2009 r.

Tabela 4

Faza akceleracji (AP)
i faza blastyczna (BP)

Ktérzy pacjenci?

Jakie leczenie?

Pierwsza linia

Pacjenci, ktorzy nigdy nie
stosowali do leczenia
inhibitora BCR-ABL.

Imatinib 600 lub 800 mg dziennie.

Dasatinib lub nilotinib w przypadku
mutacji ktérych nie dato sie dobrze
leczy¢ imatinibem.

Jesli leki nie dziatajg, zaleca sie
wykonanie transplantacji komorek
macierzystych.

Druga linia

Pacjenci, ktérzy nie byli
leczeni wczesniej
imatinibem.

Dasatinib lub nilotinib.

Jesli leki nie dziatajg, mozliwa jest
w kazdym razie transplantacja
komorek macierzystych.

Przedrukowano za zgodgq © 2008 American Society of Clinical Oncology. Wszelkie prawa

zastrzezone.

Baccarani M.

I inni: Przewlekta biataczka Szpikowa: Uaktualnione koncepcje | zalecenia

European LeukemiaNet w leczeniu tej choroby. Vol. 27 (no. 35). grudzien.10, 2009: 6041-6051.
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Badz aktywnym pacjentem

Przedstawione zalecenia nie oznaczajg zastgpienia medycznych porad ale sg przeznaczone
dla zapewnienia jasniejszego zrozumienia metod leczenia PBSz i zwigzanych z ta chorobg
wynikow badan. Zeby osiggna¢ najlepsze wyniki w leczeniu pacjent musi chcie¢ byé
aktywnym pacjentem.

Wezmy pod uwage nastepujgce rady:

1.

Znajdz lekarza, ktory duzo wie o twojej chorobie i ktory przedtem leczyt wielu chorych
na PBSz. Jest to szczegdlnie wazne jesli choroba wystepuje w stadium
zaawansowanym i je$li wyniki badah nie sg klarowne lub jesli wystgpity w trakcie
leczenia choroby powazne efekty uboczne.

Nie zapomnij porozmawia¢ ze swoim lekarzem na kazdym etapie swojej choroby,
a szczegolnie gdy masz zamiar przerwac lub zmieni¢ swoje leczenie.

Jedynie leki, ktore wiasciwie dziatajg powinny by¢ w uzyciu. Sprawdz, czy
przyjmujesz leki przepisane przez lekarza. Udowodniono, ze nie zastosowanie sie do
zalecen lekarza moze zagraza¢ w osiggnieciu sukcesu w leczeniu twojej choroby.
Zwracaj sie ze swoimi obawami zanim rozwazysz przerwanie lub lekcewazenie
swojego leczenia.

Upewnij sie, ze twdj lekarz pilnuje jak przebiega proces twojego leczenia. Nie przeocz
swoich regularnych badan kontrolnych, gdyz PBSz jest chorobg zagrazajaca zyciu,
jesli nie jest pod kontrola.

Zapytaj swojego lekarza, czy préby kliniczne stanowig dla ciebie wybor. W niektorych
przypadkach one nie tylko mogtyby by¢ korzystne dla ciebie ale réwniez bedag
przydatne dla przysztosci pacjentéow z PBSz.

Pozwél aby dac troche czasu na leczenie. Wybdr zmiany opcji leczenia powinien
opiera¢ sie na wiasciwych przestankach i danych medycznych. Jesli wyniki twoich
badan nie sg jednoznaczne, bytoby madrze aby je ponownie wykonad.

Czy odczuwasz efekty uboczne choroby? Porozmawiaj o tym ze swoim lekarzem.
On moze pomac ci aby$ sobie z nimi poradzit.

Otrzymaj wsparcie. Rozmawiaj ze swoim lekarzem jak radzi¢ sobie z PBSz. Przylacz
sie do innych ludzi, ktérzy zyjg z ta chorobg i dotacz sie do grup wsparcia pacjentow
z PBSz — takie grupy pacjencie znajdujg sie prawie w kazdym kraju. Mozesz réwniez
odwiedzi¢ strone internetowa organizacji CML Advocates Network (Sie¢ Rzecznikéw
Pacjentéw z PBSz) i znalez¢ wykaz grup wsparcia PBSz na catym swiecie na stronie
internetowej:

www.cmladvocates.net

Powiedz swojej rodzinie i przyjaciotom jak oni mogliby ci pomdéc. Pamietaj —
nie musisz sam walczy¢ z choroba.

Aby dowiedzie¢ sie wiecej

To opracowanie przygotowano w oparciu o tres¢ artykutu: Przewlekta biataczka szpikowa:
Uaktualnione koncepcje i zalecenia w leczeniu choroby podane przez European
LeukemiaNet. Artykut pojawit sie w czasopismie Journal of Clinical Oncology w 2009 r.
Twdéj lekarz, biblioteka uniwersytecka lub grupy pacjencie powinny posiadac¢ jego kopie.
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http://www.cmladvocates.net/

Pytania i rozwazania jak radzisz sobie z PBSz

1. Czy wiesz w jakiej fazie choroby znajdujesz sie obecnie?
O Tak O Nie

2. Czy okresliles razem ze swoim lekarzem twoje wtasne cele w leczeniu choroby?
O Tak O Nie

3. Czy znasz i masz zapisang medyczng historie swojej choroby?
O Tak O Nie

4. Czy znasz swoje najnowsze wyniki badan?

Wyniki badan morfologii krwi? O Tak O Nie
Wyniki badan cytogenetycznych? O Tak O Nie
Wyniki badan molekularnych? O Tak O Nie

5. Jesli twoje leczenie nie przebiega tak jak tego oczekiwates, czy wtedy przedyskutowates ze swoim
lekarzem plan uaktualnionego leczenia?

O Tak O Nie

6. Czy zapisujesz wszystko co dotyczy twojej PBSz oraz leczenia jej skutkéw ubocznych?
O Tak O Nie

7. Czy rozmawiasz ze swoim lekarzem o twojej PBSz oraz leczeniu efektow ubocznych tej choroby?
O Tak O Nie

Jesli odpowiedziate$ ,no” na ktéres z powyzszych pytan powinienes porozmawia¢ ze swoim lekarzem o tym
jak mozna bytoby sie zaangazowac w leczenie twojej choroby.

Dowiaduj sie wszystkiego co mozesz o swojej chorobie i opcjach jej leczenia.
Ta broszura jest dobrym punktem wyjscia do realizacji tych zamierzen. Zadawaj pytania swojemu lekarzowi
jesli je tylko masz i popros go o udzielenie odpowiedzi, ktére beda dla ciebie zrozumiate. A jesli jest ci
potrzebna pomoc w zrozumieniu jego odpowiedzi zabierz ze sobg na wizyte lekarskg cztonka swojej rodziny
lub przyjaciela, ktérzy moga poméc ci wystucha¢ odpowiedzi i zrobi¢ z tego notatki.

Prébowanie znalezienia grupy wsparcia chorych z PBSz

Grupy rzecznikéw pacjenckich mogg pomoc ci nawigza¢ kontakt z innymi pacjentami

z PBSz aby dowiedzie¢ sie wiecej o twojej chorobie, uzyskaé¢ uzyteczne informacje lub
znalez¢ do$wiadczonego lekarza w celu zasiegniecia opinii innego specjalisty.

Aby znalez¢é grupe wsparcia w twoim kraju, odwiedz ponizszg strone internetowg CML
Advocacy Network (Sie¢ Rzecznikow pacjentéw z PBSz):

www.cmladvocates.net

Na tej stronie internetowej znajduja sie teksty ,,Zalecen terapeutycznych dla chorych
z przewlekta biataczka szpikowa” w jezykach: angielskim, niemieckim, francuskim, wtoskim,
hiszpanskim, macedonskim i polskim. Kolejne wersje jezykowe sg w przygotowaniu.

Konsultacja medyczna: Prof. dr hab. med. Aleksander B. Skotnicki - Dyrektor Katedry i Kliniki Hematologii
Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego

Ttumaczenie: dr Euzebiusz Jan Dziwinski
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