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“Perspektiven fiir MDS Patienten" (englisch: Building Blocks of Hope®) ist eine Initiative zur Unterstiitzung von Patienten und
bietet in einer Broschiire Informationen fiir Patienten, Angehdrige und Betreuer, um das Leben mit MDS zu verbessern.
Die Informationen sind zum Teil in gedruckter Form und digitalisiert internetbasiert, zum Teil als Videos und zum Teil als
Lehrdias verfligbar.

"Perspektiven fiir MDS Patienten” wurde konzipiert durch Sandra Kurtin. Sie ist Fachkrankenschwester und Klinische
Professorin flir Medizin an der Universitdt von Arizona sowie Vorstandsmitglied der MDS Foundation und Fiirsprecherin
fiir Patienten mit hdmatologischen Erkrankungen, deren Angehdérige und Pflegende.

Mitautoren sind Mitglieder der MDS Foundation. Technische Unterstiitzung gaben Adam Nichols und Mitarbeiter.
Organisatorische Unterstiitzung kam zudem von Tracey Iraca, Sue Hogan und Lea Harrison von der MDS Foundation.

Fiir Ihre Mitarbeit danken wir Prof. Dr. U. Germing, cand. Med. Jennifer Schemenau, Dr. med. Julie Schanz, Prof. Dr.
Nicolaus Kroger, Prof. Dr. Uwe Platzbecker, Angelika Bitter und Christiane Kahle.

Gerne konnen Sie die Broschiiren unter www.mds-foundation.org/bboh bestellen. Die englischsprachige Version kdnnen
Sie unter www.mds-foundation.org herunterladen und sehen, indem Sie auf "Patient and caregiver tab for Building
Blocks of Hope" klicken. Falls Sie weitere Fragen oder Anregungen haben, kénnen Sie gerne die MDS Foundation oder
eine deutschsprachige Patientengruppe, zum Beispiel das MDS-Net kontaktieren oder MDS-Pat-1G. Kontaktadressen
von Patientengruppen in Deutschland sind im Anhang aufgefiihrt.

MDS Foundation

Telefon: 001-609-298-1035
Fax: 001-609-298-0590
Email: patientliaison@mds-foundation.org
www.mds-foundation.org

Adresse: The MDS Foundation
4573 South Broad St., Suite 150
Yardville, NJ 08620, USA

The Building Blocks of Hope is a registered Trademark of Sandra Kurtin
Trademark serial number 85589597 Official USPTO Notice of Allowance published 8/14/12.
Copyright Sandra Kurtin and The MDS Foundation, December 9, 2012


http://www.mds-foundation.org/bboh
http://www.mds-foundation.org
http://www.mds-foundation.org
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Vorwort

Méglicherweise haben Sie oder eine Person in Inrem naheren Umfeld die Diagnose MDS erhalten, die fiir die meisten Patienten oft
unerwartet gestellt wird. Sie kann mit einigen kurzfristigen sowie langfristigen Beeintrachtigungen verbunden sein. Wenn Sie die
Worte ,Myelodysplastische Syndrome” oder ,MDS" zum ersten Mal horen, kdnnen sie diese Unverstandnis und viele Fragen, sowie
Angeste hervorrufen.

Wir freuen uns, dass sie eine Ausgabe der Broschiire ,Perspektiven fiir Patienten mit MDS" erhalten haben. Mithilfe der
nachfolgenden Informationen mochten wir lhnen helfen, offene Fragen zu beantworten und eine aktive Rolle im Umgang mit Ihrer
MDS-Erkrankung einzunehmen.

Folgende Kapitel sind in dieser Ausgabe enthalten:

* Kapitel 1: MDS verstehen: Eine vollstdndige Beschreibung der Krankheitsentstehung und des
Verlaufes sowie Antworten auf die am haufigsten auftretenden Fragen.

* Kapitel 2: Eine Therapiemdglichkeit suchen: Eine MDS-Behandlung richtet sich nach der MDS-Unterart und
dem Umfang lhrer Symptomatik. In diesem Kapitel werden verschiedene Behandlungsmdglichkeiten vorgestellt.

* Kapitel 3: Schnelle Tipps: Dieses Kapitel umfasst zahlreiche Empfehlungen zur Kontrolle und dem Umgang
mit Symptomen.

* Kapitel 4: Eiseniiberladung: Eiseniiberladung: Eiseniiberladung kommt haufig bei wiederholter
Transfusion roter Blutkdrperchen vor. Daher werden haufige Fragen zu diesem Thema beantwortet und
Behandlungsoptionen vorgestellt.

* Kapitel 5: Mein MDS-Plan: Das Verstéandnis einer MDS-Erkrankung wird Ihnen und Ihren Angehdrigen beim
Umgang mit Symptomen oder Problemen helfen. Dieses Kapitel enthalt viele Mdglichkeiten zur Dokumentation
und Uberwachung Ihrer Erkrankung. Gegebenenfalls konnen sie Kopien dieser Seiten machen, um so mdglichst
lange den Verlauf lhrer Erkrankung dokumentieren zu kénnen.

* Kapitel 6: Die MDS-Foundation: Die MDS-Foundation ist eine internationale, 6ffentlich geférderte
Organisation, welche groBen Wert auf die Unterstiitzung von MDS-Patienten,die behandelnden Arzten legt,
um so die Lebensqualitat der Betroffenen zu verbessern.

Das ,Perspektiven fiir Patienten mit MDS"-Programm besteht aus mehreren Teilen. digitalen Materialien, Videos,
zusatzlichen Informationen sowie Links zu Online-Quellen mit weiteren Informationen auf der Homepage der
MDS-Foundation in englischer Sprache (www.mds-foundation.org) abgerufen werden.

Die vollstandige Version ist ebenfalls in englischer Sprache als Online-Exemplar unter www.buildingblocksofhope.com
verfligbar. Diese bietet die Moglichkeit, mithilfe einer Suchfunktion bestimmte Informationen schneller zu finden und
diese auch an Verwandte oder Freunde weiterzuleiten. Das Handbuch wird kontinuierlich erweitert.

Wenden Sie sich direkt an die MDS-Foundation oder besuchen Sie die Homepage, um neue Informationen zu erhalten
(siehe unten stehende Kontaktinformationen).

Nehmen Sie sich Zeit, die Diagnose MDS zu verarbeiten und setzen Sie sich in Ruhe mit Ihrer Ausgabe von ,Perspektiven
fiir Patienten mit MDS" auseinander.

Wir wiinschen lhnen alles Gute und hoffen, dass unser Programm Sie und lhre Angehdérigen unterstiitzt und [hnen
Mdoglichkeiten bietet, mit MDS zu leben.

MDS-Foundation

800-MDS-0839 (nur innerhalb der USA)
609-298-1035 (von auBerhalb der USA)
609-298-0590 fax

website: www.mds-foundation.org

email: patientliaison@mds-foundation.org


http://www.mds-foundation.org
mailto:patientliaison@mds-foundation.org
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Perspektiven fiir Patienten mit MDS

MDS VERSTEHEN

Myelodysplastische Syndrome (MDS) gehdren zur Gruppe der
Bluterkrankungen, die durch eine Stérung des Knochenmarks
gekennzeichnet sind. Es gibt verschiedene Arten von MDS.
Die einzelnen MDS-Unterarten unterscheiden sich durch
unterschiedliche Verldufe, Behandlungsoptionen und das
Risiko, eine Leukdmie zu entwickeln. ,MDS verstehen* ist

das erste Kapitel in ,Perspektiven fir Patienten mit MDS*. Es
beinhaltet Beschreibungen der Vorgdnge im Knochenmark
zum Zeitpunkt der Entstehung von MDS und erklért, welche
Symptome sich dadurch fur Patienten ergeben kénnen.
Dartiber hinaus wird auf die Diagnostik bei MDS sowie

die Einteilung in die verschiedenen Subtypen (Unterarten)
eingegangen. Wenn Sie MDS verstehen, wird es lhnen und
den Menschen in lhrem Umfeld helfen, sich aktiv an Ihrem

individuellen Behandlungsplan zu beteiligen.

Autoren der
amerikanischen Ausgabe:

John Bennett
Peter Greenberg
Rami Komrokiji
Sandra Kurtin
Alan List



MDS verstehen

Was ist MDS?

Ist MDS Krebs?

Wodurch wird MDS verursacht?

Was sind die Aufgaben des Knochenmarks?
Durch welche Symptome auBert sich MDS?
Die Knochenmarkpunktion

Was passiert im Knochenmark bei einer MDS-Erkrankung?
Zytogenetik und molekulare Tests bei MDS
Wie wird MDS eingeteilt?

Wie schwerwiegend ist mein MDS?

Der IPSS-R
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Was ist MDS? Ist MDS Krebs? Cm—

Was ist MDS?

Definition: Myelodysplastische Syndrome gehoren zur Gruppe der Knochenmarkerkrankungen. Es gibt verschiedene
Arten von MDS. Die einzelnen MDS-Unterarten unterscheiden sich im Ausbruch der Erkrankung, in den Behandlungs-
optionen und hinsichtlich des Risikos, eine Leukdmie zu entwickeln.

Was passiert im Knochenmark?

Das Knochenmark ist der Entstehungsort der roten Blutkérperchen (Erythrozyten), der weiBen Blutkdrperchen
(Leukozyten) und der Blutplédttchen (Thrombozyten). Das Knochenmark ist ein kompliziertes Organ mit vielen
verschiedenen Aufgaben und Vorgangen (siehe auch: Was sind die Aufgaben des Knochenmarks?).

Knochenmarkveranderungen bei MDS
Bei MDS ist das Knochenmark aus folgenden Griinden nicht in der Lage, ausreichend gesunde Blutzellen zu produzieren:

Dysplasie: krankhafte (abnorme) Gestalt und Erscheinung (Morphologie)
einer Zelle

Veranderungen am Erbgut: oft auch als chromosomale oder zytogenetische
Veranderungen bezeichnet

Verdnderungen im Versorgungssystem des Knochenmarks (Mikromilieu)

=

Molekulare Veranderungen in den Zellen oder dem Mikromilieu

Aus den genannten Verdnderungen resultieren eine verringerte Zellzahl (Zytopenie)
und Zellen, deren Funktionen beeintrachtigt sind.

Die am haufigsten auftretenden Zytopenien beinhalten:

Andmie: verminderte rote Blutkorperchen (Sauerstofftrager) gesundes Knochenmark
Thrombozytopenie: verminderte Blutplattchen (Blutstillung)
Leukopenie: verminderte weiBe Blutkérperchen (Abwehr von Infektionen)

Neutropenie: verminderte neutrophile Granulozyten (wichtigste Untergruppe der
weiBen Blutkdrperchen mit besonderer Fahigkeit der Infektionsabwehr)

Ist MDS Krebs?

Die Diagnosestellung bei MDS erfordert die Durchfiihrung einer Knochenmark-
punktion mit Entnahme eines Aspirates (Knochenmarkblut) und einer Biopsie (siehe
auch: Knochenmarkpunktion). Die Probe wird von Hamatologen und Pathologen,
welche auf Bluterkrankungen spezialisiert sind, untersucht.

JJOP|OJ 1Y UOA UOREISN|||

Um die Diagnose MDS sichern zu kdnnen, miissen verschiedene Merkmale wie
Dysplasien oder zytogenetische Veranderungen (Veranderungen der Chromo- abnormal verdndertes Knochenmark mit
somenstruktur) vorliegen. Aktuelle Forschungsergebnisse beschreiben molekulare dysplastischen (verdnderten) roten Blutkdrper-
Veranderungen (Veranderungen am Erbgut), die eine Rolle bei der Entstehung von chen und veranderten Chromosomen
MDS spielen kénnen. Zusammen mit den vorliegenden Merkmalen, wird MDS als eine Art bosartige Knochenmarker-
krankung angesehen, wobei bei vielen Patienten auch ein ,gutartiger”, also nicht aggressiver Verlauf, beobachtet werden
kann.

Der Verlust der Fahigkeit des Knochenmarks reife und gesunde Blutzellen zu produzieren ist ein stufenweiser Prozess.

Einige Patienten versterben an den Folgen der Knochenmarkstérungen und Zytopenien.
Darliber hinaus entwickelt sich das MDS bei ca. 20% der Patienten zu einer akuten

myeloischen Leukdmie (AML).

Referenzen:

Bejar, R., Levine, R., & Ebert, B.L. (2011) Unraveling the molecular pathophysiology of Myelodysplastic Syndromes. ‘ N‘HS -beUﬂdOTIOﬂ
Journal of Clinical Oncology, 29, 504-515 /Y the myelodysplstc syncromes foundaton inc
Kurtin, S. E., Demakos, E., Hayden, J., & Boglione, C. (2012) Initial treatment of Myelodysplastic Syndromes:

Practical tools and effective management. Clinical Journal of Oncology Nursing, 16 (3, Suppl.1), 23-35

MDS Verstehen Kapitel 1 ‘ Seite 3
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Bei ca. 90% aller MDS-Patienten ist die Ursache der Erkrankung unbekannt. Was wissen wir liber Gemeinsamkeiten bei
Patienten mit MDS?

1. Ménner sind haufiger betroffen als Frauen (Manner: Frauen = 4.5:2 per 100,000).

a.

Wie bei den meisten Krebserkrankungen ist ein fortgeschrittenes Lebensalter mit einem
erhdhten Erkrankungsrisiko verbunden. Das mittlere Erkrankungsalter liegt bei 73 Jahren
und 86% der Patienten mit MDS sind &lter als 60.

. Eine vorangegangene oder bestehende Exposition gegeniiber Chemikalien oder anderen Giftstoffen erh6ht

das Risiko fiir MDS.

a.
b.
c

Andauernde oder hohe Exposition gegeniiber Benzol, anderen Lésungsmitteln, Insektiziden oder Herbiziden.
Lebensmittel, die MDS hervorrufen kdnnten, sind nicht bekannt.

Obwohl taglicher Alkoholkonsum die Anzahl der roten Blutkdrperchen und der Blutplattchen vermindern
kann, gibt es keinen Anhalt dafiir, dass Alkohol an der Entstehung von MDS beteiligt ist.

. Tabakkonsum steht in Zusammenhang mit der Entstehung von MDS. Ein zentraler Inhaltsstoff von Tabak

ist Benzol.

. Chemotherapien oder Bestrahlungen z.B. aufgrund einer friiheren Krebserkrankung kénnen das Risiko fiir

die Entstehung eines MDS erhéhen.

a.

Patienten, welche in Zusammenhang mit heilbaren Krebserkrankungen wie Brust- oder Hodenkrebs, Morbus
Hodgkin und Non-Hodgkin-Lymphomen eine Chemotherapie oder Bestrahlung erhalten haben, haben ein
erhohtes Risiko, bis zu 10 Jahre nach der Therapie ein MDS zu entwickeln. Ein MDS, welches aus einer solchen
Behandlung hervorgeht, wird als ,sekundares MDS" bezeichnet und geht oftmals mit zahlreichen chromosom-
alen (genetischen) Verdnderungen in den Zellen des Knochenmarks einher. Ein sekundares MDS ist schwieriger
zu behandeln und geht hdufiger in eine AML uber.

Ist MDS vererbbar? Kann ich MDS an Familienangehérige vererben?

1. Eine ererbte genetische Pradisposition fiir MDS oder zum Zeitpunkt der Geburt vorhandene Verdnderungen sind
extrem selten. Aus diesem Grund ist die Wahrscheinlichkeit MDS an Kinder oder Enkelkinder zu vererben minimal.

2. Entgegen der Sorge vieler Patienten und deren Familien ist MDS nicht ansteckend. Es gibt keinerlei Hinweise
dafiir, dass MDS durch Viren Uibertragen wird, daher kann es auch nicht an nahestehende Personen libertragen
werden.

Referenzen:

mdS ‘{.:OU nddq:ﬂon Sekeres, M. (2011) Epidemiology, Natural History, and Practice Patterns of Patients with Myelodysplastic
the mysldysplsic synomes oundaton, .

Kapitel 1

Syndromes in 2010, INCCN, 9, 57-63
Kurtin, S. 2011- JAdPrO.

Seite 4 MDS Verstehen
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Was sind die Aufgaben des Knochenmarks?

« Alle Blutzellen entwickeln sich aus Stammzellen des Knochenmarks (,Hamatopoese"). Diese Zellen werden oft
als Produktionszellen bezeichnet. Bei gesunden Personen entwickeln sich die hdmatopoetischen Stammzellen
(Produktionszellen) und reifen (differenzieren) zu den verschiedenen Blutzellen.

« Zu Beginn entwickeln sich die himatopoetischen Stammzellen in multipotente Stammzellen (,Alleskdnner”). Diese
Zellen kdnnen neue Blutzellen produzieren.

+ Die multipotenten Stammzellen differenzieren sich in lymphatische oder myeloische Vorlduferzellen
(Progenitorzellen).

« Die myeloische Progenitorzelle erméglicht die Entstehung von weiBen Blutkdrperchen (,Polizisten”), Blutplattchen
und roten Blutkdrperchen:

-WeiBe Blutkdrperchen (Leukozyten)—(neutrophile, basophile und eosinophile Granulozyten, Monozyten,
Makrophagen) - beteiligt an der Aowehr von Infektionen

-Blutplattchen (Thrombozyten)—beteiligt an der Blutstillung, verhindern Blutungen
—Rote Blutkdrperchen (Erythrozyten)—versorgen den Kérper mit Sauerstoff
+ Die lymphatische Vorlauferzelle ermdglicht die Bildung von T-Lymphozyten, B-Lymphozyten und natiirlichen

Killerzellen. Diese Zellen erflllen wichtige Funktionen im Immunsystem und sind an der Abwehr von bakteriellen
oder viralen Infektionen beteiligt.

naturliche
Killerzellen | neutrophile
/ (NK-Zellen) S Granulozyten
lymphatische J' f ) i
Vorlauferzelle ) T-Lymphozyten * basophile

f'b Granulozyten

eosinophile
Granulozyten

t \ @ B-Lymphozyten
I ’. = . hy , ‘I- X h ..: o N A
. — ’ —_— ' —< Monozyten /

- — o \ 3 i " Makrophagen
hamatopoetische multipotente myeloische wl

Stammzelle Stammzelle Vorlauferzelle
(Produktionszelle)

Thrombozyten

N ,&; (Blutplattchen)

gesundes Knochenmark . I Erythrozyten (rote

Blutkorperchen)

normale Himatopoese (Blutbildung)

Referenzen:

Bejar, R., Levine, R., & Ebert, B.L. (2011) Unraveling the molecular pathophysiology of Myelodysplastic Syndromes. mdS -D;OUﬂdOTIOﬂ
Journal of Clinical Oncology, 29, 5-4-515 the mysldysplsic synromes oundotr
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Viele Patienten verspliren zum Zeitpunkt der Diagnose keine Symptome. Oftmals
fallen die veranderten Blutwerte bei einer Routineuntersuchung auf.

Andere Patienten suchen aufgrund von verschiedenen Symptomen, die das Resultat
der verminderten Zellzahlen darstellen, einen Arzt auf. Abhdngig von der betrof-
fenen Zellreihe klagen die Patienten liber spezifische Symptome:

« verminderte rote Blutkdrperchen (Andmie): Midigkeit, Kurzatmigkeit,
Herzklopfen

« verminderte weiBe Blutkérperchen (Leukopenie): Fieber, wiederkehrende
oder anhaltende Infektionen

« verminderte Blutplittchen (Thrombozytopenie): Blutungen, Blutergiisse,
Petechien (eine Vielzahl stecknadelkopfgroBer Blutungen, die vor allem an 5 , .
ytopenien (verminderte Zellzahlen) treten

den Unterschenkeln auftreten) bei MDS aufgrund einer gestérten Bildung der
Blutzellen im Knochenmark auf

Welche Verfahren werden eingesetzt, um MDS zu diagnostizieren?

Abnorme Blutwerte sind im friihen Krankheitsstadium der haufigste Anhaltspunkt. Der behandelnde Arzt wird daraufhin
die Bestimmung weiterer Werte veranlassen, um die veranderten Blutwerte erklaren zu kénnen. Sollte keine Erklarung
gefunden werden, besteht die Notwendigkeit einer Knochenmarkpunktion, um die Zellen innerhalb des Knochenmarks
beurteilen und eine Diagnose stellen zu kénnen.

Laborwerte zur Beurteilung abnormer Zellzahlen und Zytopenien

Laborwerte Was soll untersucht werden?
Blutbild, Differentialblutbild, Das Vorhandensein von Zytopenien, peripheren Blasten, morphologischen
Anzahl der Blutplattchen, Anzahl Veranderungen und Reaktionen des Knochenmarks auf eine Andmie.

der Retikulozyten (jugendliche rote
Blutkérperchen)

Serumeisen, Ferritin, Transferrin, Eisenmangel, Vitamin B 12-Mangel, Folsduremangel; diese Mangelzustande kdnnen
Folsdure, Vitamin B12 eine Andmie und in seltenen Fallen eine Thrombozytopenie ausldsen.

LDH, Haptoglobin, Rote Blutkdrperchen kénnen durch ein libermaBig aktiviertes Immunsystem zerstort
Retikulozytenanzahl, Coombs-Test werden. Diese Parameter ermdglichen Aussagen iiber eine vorliegende Hamolyse

(immunologische Zerstérung der roten Blutkérperchen).

Serum Erythropoetin (EPO) Erythropietin (EPO) wird in den Nieren produziert und wirkt als Wachstumshormon fiir
die roten Blutkdrperchen. Manche Patienten produzieren nicht gentigend EPO.

Referenzen:

‘Alsn\js -»fOUﬂdOﬁOﬂ Kurtin, S.E., Demakos, E., Hayden, L., & Boglione, C. (2012) Treatment of Myelodysplastic Syndromes:
) e e e Practical tools for effective management. Clinical Journal of Oncology Nursing, 16(3) Suppl 1, 23-35

Kapitel 1 ‘ Seite 6 MDS Verstehen
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Knochenmarkuntersuchungen

Bei vorliegenden verminderten Zellzahlen (Zytopenien) wird der behandelnde Arzt eine Knochenmarkuntersuchung
empfehlen, wodurch eine Beurteilung abnormer Zellen im Knochenmark (z.B. dysplastische Zellen) sowie eine Unter-
suchung der Chromosomen (Zytogenetik) ermdglicht wird. Diese Untersuchungen liefern zusétzliche Informationen,
die fiir eine zuverlassige Diagnose unerlasslich sind. Es gibt zwei Arten der Knochenmarkuntersuchung: das Aspirat
(Knochenmarkblut) und die Biopsie (ein kleines Stiick Knochen). Sowohl das Aspirat, als auch die Biopsie werden meist
gleichzeitig durchgefiihrt.

Das Knochenmarkaspirat

Bei einem Knochenmarkaspirat handelt es sich um eine Probe der fliissigen Bestandteile des Knochenmarks. Normaler-
weise enthalt es Brockel-kleine Ansammlungen blutbildender Zellen. Dadurch kénnen genaue Informationen zur Gestalt
(Morphologie) der Zellen, zur Reifung (Differenzierung) und zur Anzahl von Blasten (unreife Zellen) im Knochenmark
gewonnen werden. Das Aspirat kann zusatzlich zu weiteren Untersuchungen, z.B. zytogenetischen Untersuchungen,
herangezogen werden, um die Griinde fiir eine vorliegende Zytopenie analysieren zu kdnnen.

Die Knochenmarkbiopsie

Die Knochenmarkbiopsie beinhaltet die Entnahme eines kleinen Stiickes (von der Gestalt und der GroBe einer Bleistift-
mine) vom knéchernem Material, das Knochenmark enthélt. Das Biopsat misst meist 1,5-2 cm in der Linge. Es liefert
Informationen zur Zellularitdt des Knochenmarks (gefiillt-hyperzellular; leer-hypozelluldr). Zudem lassen sich Aussagen
zur Eisenspeicherung, zum Bindegewebe (Fibrosierung) und zum Vorhandensein anderer, veranderter Zellen treffen.

Probengewinnung

Die Proben des Aspirates werden auf Objekttragern aufgetragen und in Probenréhrchen gesammelt. Diese werden zu
einem auf die Beurteilung von Blut und Knochenmarkproben spezialisierten Arzt geschickt. Mithilfe eines Mikrosko-
pes kann der Arzt die Zellen des Aspirates untersuchen. Die Ergebnisse liegen meist nach 2 Tagen vor. Ergebnisse
zytogenetischer Untersuchungen sowie weiterer Tests bendtigen meist 1-2 Wochen. Die Biopsie wird von Pathologen
untersucht. Wegen der ndtigen Entkalkung der Knochenstanze dauert es ca. 2 Wochen, bis die Untersuchungsergeb-
nisse vorliegen.

Der Ablauf einer Knochenmarkpunktion
Eine Knochenmarkbiopsie kann in der Regel ambulant durchgefiihrt werden und dauert ca. 10 Minuten.

Beckenkamm

1. Der Patient wird gebeten sich auf die Seite zu legen.
Vor der Untersuchung sollte die Blase mdglichst
entleert werden. RegelmaBiges und langsames
Atmen wahrend der Untersuchung erleichtert die
Entspannung der Muskeln.

2. Der Arzt wird einen sterilen Bereich vorbereiten, die
Haut am hinteren Beckenkamm desinfizieren und auf
der rechten oder linken Seite der Hiifte (im Bereich
der GesaBtaschen einer Hose) den Knochen tasten.

3. Vor Beginn der Punktion kann der Patient ein Beruhi-
gungsmittel erhalten, welches bewirkt, dass der
Patient in einen leichten Schlaf versetzt wird.

Knochenmark

‘Aﬁis »::fbgpndoﬁo

splastic syndromes foundaion, nc.
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Die Knochenmarkpunktion ( Builing Blocks of Hope
4. Die Haut an der Einstichstelle wird lokal betdubt. Mdglicherweise splirt der Patient einen kurzen Stich durch die

Nadel und ein leichtes Driicken durch das Betaubungsmittel.

Eine zweite Nadel dient der Betdubung der Knochenoberfldche (Periost), da der Knochen dort recht schmerzemp-
findlich ist. Wahrend der Injektion kann ein stechendes Gefiihl auftreten, vergleichbar mit einer zahnarztlichen
Behandlung.

Sobald die Haut und der darunter liegende Knochen bet&ubt sind, wird ein kleiner Schnitt (ca. 0,5 cm) an der
Haut vorgenommen, um die Knochenmarknadel einfiihren zu konnen. Mittlerweile gibt es kombinierte Nadeln,
welche sowohl die Entnahme des Aspirates, als auch der Biopsie erlauben.

Die ldngere Knochenmarknadel ermdglicht das Durchdringen der duBeren, harten Knochenschicht (Kortikalis). Die
GroBe der Nadel ist vergleichbar mit einem groBen Thermometer mit einem hohlen Innenraum. Hierbei wird sich
ein Druckgefiihl bemerkbar machen. Bei Patienten mit harteren Knochen wird ein erhéhter Druck notwendig sein,
um den Knochen durchdringen zu kénnen.

Sobald sich die Nadel im inneren Teil des Knochens (rotes Knochenmark) befindet, wird der innere Anteil der
Nadel entfernt und das Aspirat gewonnen. Mdglicherweise empfinden Sie hierbei nochmals ein sehr kurzes, gege-
benenfalls krampfartiges Druckgefiihl, wahrend die Knochenmarkprobe entnommen wird. Durch tiefes Einatmen
wird die Probenentnahme erleichtert. Die Anzahl der bendtigten Proben ist abhdngig von den geplanten Untersu-
chungen und wird zuvor von dem behandelnden Arzt festgelegt.

Die gleiche Nadel wird zumeist zur Gewinnung der Biopsie benutzt. Der innere Anteil wird nach dem Durchdrin-
gen der Knochendecke entfernt. AnschlieBend wird eine Hohinadel in das Knochenmark eingefiihrt. Der Arzt wird
die Nadel leicht drehen und schiitteln, um das Knochenstiick zu 16sen und in einem Stiick zu entnehmen. Kurz-
zeitig konnen Sie ein Druckgefiihl wahrnehmen. Bei der Entfernung des Knochenstlicks kann unter Umsténden ein
kurzer Stich auftreten.

10. Im Anschluss an die Untersuchung wird der Arzt einen Sandsack unter die Punktionsstelle legen, um Blutungen zu
vermeiden.

11. In den folgenden 24 Stunden sollte auf Duschen verzichtet werden. Baden oder Schwimmen ist innerhalb der
nachsten 48-72 Stunden untersagt. Bitte kldren Sie mit Ihrem Arzt die Versorgung der Wunde an der Punktions-
stelle.

12. Bei einer geringen Anzahl an Blutplattchen oder bei gleichzeitiger Einnahme blutverdiinnender Medikamente
bemerken einige Patienten leichte Druckstellen oder Schwellungen. Teilen Sie Ihrem Arzt mit, ob Sie Aspirin oder
andere blutverdiinnende Medikamente einnehmen.

13. Leichte Schmerzen oder Beschwerden kdnnen einige Tage nach der Punktion anhalten.

14. Zur Sicherheit sollte der Patient nach Hause begleitet werden. Eigenstandiges Autofahren sollte unterlassen
werden.

 méls soundaion
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bei einer MDS-Erkrankung? (Buiting Blooks o Hope

Was passiert im Knochenmark bei einer MDS-Erkrankung?

Bei Patienten mit MDS ist die Entwicklung und Reifung (Differenzierung) der Produktionszellen (hdmatopoetische
Stammzellen) beeintréchtigt.

Dies bedingt eine Vermehrung unreifer Zellen (Blasten) im Knochenmark und resultiert in der Unfihigkeit ausreichend
gesunde Blutzellen, die der myeloischen Stammzelle abstammen, zu produzieren, wodurch niedrige Zellzahlen im Blut
(Zytopenien) hervorgerufen werden.

Die meisten Patienten weisen ein stark gefiilltes (hyperzelluldres) Knochenmark auf. Ein geringer Anteil der Patienten
hat nur wenige Zellen im Knochenmark, welches dann als hypozelluldr bezeichnet wird.

Rote und weiBe Blutkdrperchen sowie die Blutplattchen entstammen der myeloischen Vorlduferzelle. Diese Zellen
konnen im peripheren Blut gemessen werden. Bei MDS sind diese Zellen meist vermindert und funktionieren nicht
richtig.

Die Schaden der myeloischen Vorlauferzelle werden sowohl durch Veranderungen innerhalb der Zelle, als auch durch
Veranderungen in der Umgebung des Knochenmarks (Mikromilieu) hervorgerufen.

Die haufigsten Veranderungen der myeloischen Vorlduferzellen, welche man mit der Entwicklung von MDS in Verbind-
ung bringt, beinhalten chromosomale sowie epigenetische Veranderungen.

Veranderungen innerhalb des Mikromilieus, die MDS verursachen kénnen

Es wird davon ausgegangen, dass mehrere Veranderungen innerhalb des Mikromilieus an der Entstehung von MDS
beteiligt sind. Einige dieser Verdnderungen erklaren die abnorme oder ineffektive Entwicklung der Blutbestandteile.
Mehrere Medikamente, die in der MDS-Therapie eingesetzt werden, beeinflussen diesen Bereich.

neutrophile
Granulozyten

basophile
Granulozyten

multipotente loisch - . hil
hamatopoetische Stammzelle myeloische @ eosinophile
Stammzelle (Produktionszelle) Vorlauferzelle — N Granulozyten

B
Al P i ] ’“, Monozyten /
. I ‘ —_— ‘ < > 3‘“ Makrophagen
A - 0 -g Thrombozyten
v N <7y (Blutplatichen)

Aufgrund von Schaden der .
Produktionszellen und dem Mikromilieu ;’ . gll'yth_l_'ozyten (rote
des Knochenmarks entstehen Fehler ‘ utkorperchen)

in der Entwicklung der Blutzellen
(dysplastische Veranderungen und

Zytopenien) sowie eine Uberproduktion 03 "
yiop unrgiferZeIIen (Blastgn). t —— ’ veranderte
‘ ‘ . (dysplastische)
‘ ' ‘ A Q Erythrozyten
e “ verminderte
‘ e > Zellzahlen
‘ (Zytopenien)

Stammzell-Grundlagen: Adaptiert. zellreiches (hyperzellulares) Knochenmark

National Institute of Health Stammzellen mit unreifen Zellen (Blasten)
Informationen Website.

mds sfoundation
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Epigenetische Veranderungen

Gene dienen als Vorlage fiir EiweiBe (Proteine), welche primarer Bestandteil aller lebenden Zellen sind. Sie beinhalten
Informationen, die fiir Struktur, Funktion und Regulierung der Gewebe und Organe des Kérpers von Bedeutung sind.
Wenn eine Zelle ein bestimmtes Protein bendtigt, wird das entsprechende Gen aktiviert. Die in der DNA (Desoxyribonu-
cleinsdure) enthaltene Information wird in einen Code tibersetzt, welcher als Vorlage fiir den Bau des Proteins dient.

In unseren Zellen ist die DNA wie ein Faden auf einer Spule um Proteinkomplexe, sogenannte Histone, gewickelt. Die
Kombination der DNA mit den Histonen wird als Chromatin bezeichnet.

Epigenetische Kennzeichen sind chemische Stoffe verschiedener Art und konnen an DNA und Histone binden, um ein
Gen an- oder auszuschalten. Dadurch konnen sie das Ablesen des DNA-Codes ermdglichen oder blockieren.

Bei MDS kdnnen sich Methylverbindungen (chemische Komplexe) an die Gene, die fiir eine normale Blutbildung
(Hamatopoese) benétigt werden, anlagern. Zu starke Anlagerung von Methylverbindungen an die DNA wird als Hyper-
methylierung bezeichnet. Durch Hypermethylierung werden Gene, die flir die normale Entwicklung der Blutzellen
bendtigt werden, abgeschaltet. Dieser Vorgang kommt bei MDS haufig vor. Es ist ein fortwahrender Prozess, der mit
einem fortschreitenden Krankheitsverlauf assoziiert ist und auch in eine Akute Myeloische Leukidmie (AML) tiberge-
hen kann. Erkenntnisse in letzter Zeit haben gezeigt, dass Verdanderungenen epigenetischer Abldufe im wesentlichen
Nebeneffekte von Mutationen (Verdnderungen) in verschiedenen Genen bei Patienten mit MDS sind (siehe unten).

Einige Medikamente, sogenannte hypomethylierende Substanzen, blockieren die Methylgruppen und ermdglichen
dadurch das Ablesen der Gene, die flir die normale Blutzellentwicklung ben&tigt werden

individuelle Faktoren

Alter « Kontakt mit Chemikalien ¢ Strahlenbelastung
Immundefekte * unbekannte Faktoren

gesundes Knochenmark verandertes Knochenmark

zytogenetische Veranderungen
Veranderungen des Mikromilieus

epigenetische DNA-Veranderungen

EinflussgroRen der Knochenmarkfunktion

Was passiert im Knochenmark
bei einer MDS-Erkrankung?

mds sfoundation
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Was ist Zytogenetik?
Die Zytogenetik ist ein Bereich der Genetik und beschaftigt sich mit der Struktur und Funktion von Zellen, vor allem der
Chromosomen.

Zellen stellen wichtige Einheiten in jedem lebenden Organismus dar. Alle Informationen, die die Zellaktivitat beeinflus-
sen kénnen, sind in der DNA enthalten. Die DNA, eine Kombination von Proteinen, liefert eine Vorlage, um alle Zellen des
menschlichen Kdrpers herstellen zu kénnen.

Die DNA befindet sich im Zellkern jeder Zelle, wobei die roten Blutkdrperchen eine Ausnahme darstellen, da sie keinen
Zellkern besitzen. Innerhalb des Zellkerns sind lange DNA-Faden aufgewickelt und bilden die Chromosomen.

Die meisten Erkenntnisse auf dem Gebiet der Genetik konnten durch das Analysieren von Chromosomen wahrend der
Zellteilung (Metaphase) gewonnen werden. Eine Standardchromosomenanalyse umfasst 20-25 Metaphasen.

In menschlichen Zellen befinden sich 46 Chromosomen, davon 22 autosomale Paare (jeweils ein Chromosom eines
Chromosomenpaares wird von der Mutter vererbt, das andere vom
Vater) und zwei Geschlechtschromosomen, 2 X-Chromosome fiir
Frauen (eine miitterliches, ein vaterliches)

DNA-Doppelstrang

und ein X- sowie ein Y-Chromosom fiir Manner (das X-Chromosom
stammt von der Mutter, das Y-Chromosom vom Vater).

Jedes Chromosom besitzt einen zentralen Punkt, der als Zentromer
bezeichnet wird und das Chromosom in zwei Bereiche bzw. ,Arme"
einteilt. Der kurze Arm eines Chromosoms wird als ,p-Arm"” beze-
ichnet. Der ldngere Arm stellt den ,g-Arm" dar.

Gene und MDS

Chromosome beinhalten mehrere tausend Gene. Gene sind kurze
Bereiche der DNA. Jedes Gen fungiert als Code oder Anweisung,
um ein bestimmtes Protein herstellen zu konnen. Diese Proteine Rlisiegs very of Mediine
kontrollieren die Aktivitdt und erteilen Instruktionen, verleihen

dem Organismus ein bestimmtes Merkmal (z. B. das Geschlecht) und bestimmen die Funktion des Kdrpers. Aufgrund
von chromosomalen Veranderungen (Mutationen genannt) weisen viele Erkrankungen, wie MDS, verinderte Proteine
auf. Manche dieser Gene spielen eine Rolle bei der Entstehung von MDS und teilweise auch bei dem Ansprechen auf
ein Medikament. Genmutationen kdnnen durch molekulare Untersuchungen festgestellt werden, die die zytogenetische
Untersuchung von MDS erganzt.

p-Arm
Zentromer
g-Arm

Histone

N

Welche Bedeutung haben zytogenetische und molekulare
Untersuchungen bei MDS?

Die zytogenetischen Ergebnisse aus dem Knochenmark der Patienten werden genutzt, um den MDS-Typ festzulegen und
das Risikoprofil zu berechnen.

Zytogenetische Defekte kdnnen bei 40 % aller Patienten mit primarem MDS und bei der Mehrheit der Patienten mit
sekunddrem MDS festgestellt werden. Bei MDS sind am haufigsten die Chromosomen 5, 7, 8 und 20 verandert. Diese
Veranderungen konnen bei der Beurteilung der Chromosomen festgestellt werden. Hierbei wird zunachst untersucht, ob
bestimmte Chromosomen fehlen (Monosomie) oder zusatzlich vorhanden sind (Trisomie). Weiterhin wird die Probe auf
Deletionen (ein Stlick des Chromosoms fehlt), Insertionen (ein Stiick wurde in ein Chromosom eingefiigt) und Transloka-
tionen (Teile von Chromosomen wurden ausgetauscht) untersucht.

Referenzen: N]H s
http://ghr.nlm.nih.gov/handbook/illustrations/chromosomestructure.jpg ‘A | S »’QUﬂdOTIOﬂ
el
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Zytogenetik und molekulare Tests bei MDS E’w

Gerne kdnnen Sie sich nach Ihrem zytogenetischen Ergebnis erkundigen. Der Bericht umfasst die Anzahl der unter-
suchten sich teilenden Zellen (Metaphasen, meist 20), die Anzahl normaler Chromosomen sowie alle veranderten
Chromosomen. Die Anzahl der untersuchten Metaphasen wird in eckigen Klammern dargestellt.

Normaler mannlicher Karyotyp = 46XY [20]
Normaler weiblicher Karyotyp = 46XX [20]

Beispiel einer veranderten Zytogenetik: 46XX, del(5) (913933) [19], 46XX[1]:

Diese Patientin hat 19 Metaphasen mit der 5g-Deletion, bezeichnet als del(5)
(9319g33), und eine normale weibliche Metaphase mit 46XX.

Manche zytogenetischen Veranderungen gelten als giinstig, andere eher als unglinstig. Einige Mutationen gehen einher
mit einem besseren Ansprechen auf gewisse Medikamente.

Molekulare Untersuchungen gewinnen zunehmend an Bedeutung bei MDS, sie sind aber gegenwartig nicht so bedeu-
tend wie die zytogenetischen Untersuchungen (und werden daher auch nicht systematisch durchgefiihrt). Es kénnen
Mutationen in MDS Zellen bei fast allen MDS Patienten nachgewiesen werden, einschlieBlich Genmutationen, die
Veranderungenen epigenetischer Ablaufe herbeifiihren (einschlieBlich TET2 und ASXL1 Gene) oder andere Gene (dhnlich
wie SF3B1, SRSF2 und TP53 Gene etc). Der Nachweis einer Genmutation hat jedoch gegenwirtig nur in geringem MaBe
Auswirkungen fiir die Behandlung bei der Mehrzahl der Patienten, obwohl vorldufige Ergebnisse nahe legen, dass, z. B.,
TET2 Mutationen von einer Behandlung mit Azacitidine (Vidaza®) profitieren kdnnten..

Al\g\:{s afoundation
the myslodyspostic synchomes foundation, nc.
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Wie wird MDS eingeteilt? (Buikting Blocks of Hope

Myelodysplastische Syndrome gehdren zu bosartigen Erkrankungen mit myeloischem Ursprung und unterscheiden
sich deutlich im Krankheitsverlauf sowie der Prognose, die vom MDS-Typ und der Risikoeinschdtzung abhangt.

Die Einteilung des MDS-Typs hangt von den Befunden der Knochenmarkpunktion, der Zytogenetik sowie den
Ergebnissen der Blutuntersuchungen mit Differentialblutbild ab.

Es gibt zwei gel3ufige Einteilungssysteme: einerseits das System der Weltgesundheitsorganisation (WHO), andererseits
die Franzosisch-Amerikanisch-Britische (FAB) Klassifikation. Mdglicherweise werden beide Klassifikationen in den
Befunden lhrer Knochenmarkuntersuchungen erwahnt.

Um den Schweregrad der Erkrankung abzuschatzen wird der IPSS-Score (International Prognostic Scoring System),
ein international giiltiger Prognosescore, verwendet. Dieser Score wurde kiirzlich erweitert und wird nun als IPSS-R
bezeichnet.

Die Franzosisch-Amerikanisch-Britische Klassifikation (FAB)
Die FAB-Klassifikation wurde 1982 von einigen MDS-Experten entwickelt.

Die Arbeitsgruppe setzte sich zusammen aus Experten aus Frankreich (F), Amerika (A) und GroBbritannien (B). Das
Hauptkriterium fiir eine Einteilung nach der FAB-Klassifikation stellt der Anteil der Blasten im Knochenmark dar. Die
FAB-Klassifikation unterscheidet flinf MDS-Subtypen:

« Refraktdre Anamie (RA)

+ Refraktdre Anamie mit Ringsideroblasten (RARS)

« Refraktidre Andmie mit Blastenexzess (RAEB)

« Refraktire Andamie mit Blastenexzess in Transformation (RAEB-T)
+ Chronisch myelomonozytire Leukdmie (CMML)

Die Klassifikation der Weltgesundheitsorganisation (WHO-Klassifikation)

Das Einteilungssystem der WHO basiert auf groBen, weltweit angelegten Datenbanken sowie einem verbesserten
Verstandnis des Krankheitsverlaufes bei MDS. Die WHO-Klassifikation beinhaltet ebenso einige Charakteristika der
FAB-Klassifikation. Die Einteilung der MDS-Subtypen nach der WHO-Klassifikation wird im Folgenden erlautert:

Refraktire Zytopenie (RCUD) und refraktare Andmie mit Ringsideroblasten (RARS)

» Es handelt sich hierbei um eine Andmie, die nicht auf die zusdtzliche Gabe von Eisen oder Vitaminen anspricht
und daher als refraktar bezeichnet wird. Damit einhergehend kann es zu leichter bis mittelschwerer Thrombozy-
topenie und Neutropenie kommen.

» Sideroblasten sind rote Blutkdrperchen, die Eisen enthalten. Ringsideroblasten sind jedoch abnorm und fallen
durch kettenférmig angeordnete Eisenkdrnchen auf.

« Die refraktare Anamie (RA) und die refraktdre Anamie mit Ringsidero- Ringsideroblasten

blasten (RARS) werden im WHO-Schema als die glinstigsten Subtypen ff;
eingestuft, bei denen nur eine Zellreihe, meist die rote Blutbildung im '

Knochenmark verandert ist. [ L .
Refraktare Zytopenie mit multilinearer Dysplasie (RCMD) M
* Patienten mit refraktdren Zytopenien werden in diese Katergorie " : e
eingeteilt. Vorherrschend sind hierbei geringe Zellzahlen aller Blutzellen, ; A
z.B. refraktére Neutropenie (geringe weiBe Blutkdrperchen) oder refrak- __ e o 2 ".&
tare Thrombozytopenie (verminderte Blutplattchen) sowie minimale "  p
Dysplasien in mehr als einer Zellreihe und weniger als 5% Blasten. .
s sfoundaion
MDS Verstehen Kapitel 1 | Seite 13




AV
Wie wird MDS eingeteilt? | Building Blocks of Hope

—

Refraktdre Andmie mit Blastenexzess (RAEB)

+ Diese Kategorie wird in Abhdngigkeit der Knochenmarkblasten nochmals unterteilt: Patienten mit 5-9% Blasten
im Knochenmark erhalten die Diagnose RAEB-1, ab 10-19% Blasten lautet die Diagnose RAEB-2.

 Diese Patienten haben vermehrt unreife Zellen im Knochenmark.

MDS mit del(5q), frither 5q-Syndrom What stage
Patienten mit del(5q)-MDS weisen mehrere Merkmale auf: is my MDS?
+ 5g-Deletion als einzige zytogenetische Veranderung

« Tritt haufiger bei Frauen auf (Frauen : Médnner = 7:3)

+ Makrozytire Anamie (AniZmie mit abnorm groBen Erythrozyten), milde Leukopenie (verminderte Anzahl weiBer
Blutkdrperchen), normaler oder erhohter Thrombozytenwert (Thrombozytose)

« Langsamer Verlauf, giinstige Prognose (mittlere Uberlebenszeit > 5 Jahre): das Risiko eine AML zu entwickeln
betragt allerdings bis zu 20%
Nicht klassifizierbare MDS

Nicht klassifizierbare MDS machen in der Regel nur 1-2% aller Erkrankungen aus. Dieser Kategorie gehdren meist
Patienten mit unilinedren (d.h. nur eine Zellreihe betreffenden) Zytopenien und ungewdhnlichen Merkmalen an.

Referenzen:

mdS OfOUﬂdOTIO Greenberg et. al. Revised International Prognostic Index for MDS
]
the myelodysplasic synchomes foundaion,inc. Blood, 2012:1 20[1 2): 2454-2465
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Wie schwerwiegend ist mein MDS? (Buitling Bloks of Hope

Myelodysplastische Syndrome gehdren zu bosartigen Erkrankungen mit myeloischem Ursprung und unterscheiden sich
deutlich im Krankheitsverlauf sowie der Prognose, die vom MDS-Typ und der Risikoeinschdtzung abhdngt.

Um den Schweregrad der Erkrankung abzuschdtzen wird der IPSS-Score, ein international giiltiger Prognosescore
(Risiko-Berechnungssystem), verwendet. Dieser Score wurde kiirzlich erweitert und wird nun als IPSS-R bezeichnet.

International Prognostic Scoring System (IPSS)

Als System zur Einschatzung der MDS-Erkrankung wird der IPSS-Score, ein international giiltiger Prognosescore,
verwendet. In Abhdngigkeit der Untersuchungsergebnisse (kdrperliche Untersuchung sowie Blutanalysen) des Patienten
kann die Erkrankung in verschiedene Kategorien eingeteilt werden, um z.B. die Lebenserwartung sowie das Risiko eines
Uberganges in eine AML abzuschitzen. Diese Abschitzung wird als Prognose bezeichnet. Der IPSS-Score beriicksichtigt
verschiedene Untersuchungsergebnisse, wie die Prozentangabe der Blasten im Knochenmark, die zytogenetische
Untersuchung (Analyse chromosomaler Veranderungen) und die Zellzahlen im Blut sowie weitere Ergebnisse aus
Blutuntersuchungen.

Bestimmung des IPSS-Scores
IPSS-Score: Gesamtheit aus einzelnen Werten fiir Blasten, zytogenetische Ergebnisse und Blutanalysen

Knochenmarkblasten Score-Wert
5% oder weniger 0
5-10% 0,5
11-20% 1
21-30%’ 2

Zytogenetische Ergebnisset

Gut 0
Intermediar 0,5
Schlecht 1

Blutanalysen®

0 oder 1 Zytopenien 0

2 oder 3 Zytopenien 0,5

* Patienten mit > 20% Blasten haben eine akute myeloische Leukdmie (AML).

1 ,gute” zytogenetische Ergebnisse beinhalten: normaler Chromosomensatz mit 23 Paaren, oder ein weitgehend normaler Chromosomensatz mit partiellem Verlust
an den Armen der Chromosomen 5 oder 20, oder Verlust des Y-Chromosoms. ,Intermediar": alle Ergebnisse, die nicht auf die Kategorien ,gut" oder ,schlecht”
zutreffen. ,Schlecht": Verdnderungen an Chromosom 7 oder das Vorhandensein von 3 oder mehr Verdnderungen.

t Blutwerte wie folgt: Neutrophile < 1,8x10°9/l, Himoglobin < 100g/I (6,3 mmol/l), Thrombozyten < 100x10°9/I

Bestimmung des IPSS-Scores

Die Berechnung des Score-Wertes erfolgt durch Addieren der einzelnen Werte fiir Knochenmarkblasten, Zytogenetik
und Blutanalysen und wird genutzt, um eine klinische Einschatzung des Patienten vorzunehmen. Der IPSS-Score teilt
die Patienten in die vier folgenden Risikogruppierungen ein:

* Low-risk (Niedrigrisiko-Gruppe): IPSS-Score von 0
* Intermediate-1 (Intermediires Risiko — Gruppe 1): IPSS-Score zwischen 0,5 - 1
* Intermediate-2 (Intermediires Risiko — Gruppe 2): IPSS-Score zwischen 1,5 - 2

« High-risk (Hochrisiko-Gruppe): IPSS-Score >2
How to calculate
your IPSS-R score ‘ " ))

h—

mds sfoundation
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Der IPSS-R-Score (uberarbeitete und © L
erweiterte Version des IPSS-Scores) (o e orome

Der IPSS-R-Score (Revised International Prognostic Scoring System) wurde von einer internationalen Gruppe von MDS
Experten aus 11 Landern entwickelt und beruht auf den Ergebnissen von 7012 Patienten. Aus diesen Daten wurde

die Lebenserwartung (Uberleben) eines neu diagnostizierten Patienten ohne Therapie sowie das Risiko eine akute
myeloische Leukdmie zu entwickeln berechnet. Die Risikokategorien setzen sich zusammen aus den Ergebnissen der

Knochenmarkpunktion, der Zytogenetik und dem peripheren Blutausstrich (kleines Blutbild, Differentialblutbild und
Thrombozytenzahl).

IPSS-R for MDS: Prognostic Score Values/Risk

Score 0 0,5 1 1,5 2 3 4
Zytogenetik sehr Gut Gut Intermediar schlecht sehr schlecht
Blasten (%) <2% >20/0-<5% 5-10% >10%

Hamoglobin =10 8-<10 <8

(g/dL) (>6,3 mmol/l) (5-<6,3 mmol/l) | (<5 mmol/l)

Hl"ombozyte”/ >100.000 | 50-<100.000 |  <50.000

ANC =0,8 <0,8

Zytogenetische Ergebnisse spielen eine sehr wichtige Rolle bei der Prognoseeinschatzung von Patienten mit MDS. Der

IPSS-R basiert auf einer erweiterten Einteilung zytogenetischer Veranderungen (siehe auch: IPSS-R Rechner unter
www.mds-foundation.org/ipss-r-calculator).

ﬁ}':ﬁ(%;’;ﬁg;ghe Zytogenetisches Ergebnis
sehr gut del(11q), -Y
gut Normal, del(5q), del(12p), del(20q), doppelte del(5q)

intermediar del(7q), +8, +19, i(17q), alle anderen einzelnen oder doppelten Klone

schlecht -7, inv(3)/t(3q)/del(3q), doppelte -7/del(7q), komplex: 3 Verdnderungen

sehr schlecht | Komplex: > 3 Verdnderungen

Der IPSS-R definiert fiinf Risikogruppen, die das Uberleben und den medianen Zeitraum bis zum Ubergang des MDS in
eine Akute Myeloische Leukdmie beschreiben

Score =1.5 sehr niedrig >1.5-3 niedrig >3-4.5 Intermediar >4.5-6 hoch >6 Sehr hoch
Gesamtiiberlebenl

(median) 8.8 Jahre 5.3 Jahre 3.0 Jahre 1.6 Jahre 0.8 Jahre
Risiko einer AML bei

259% der Patienten noch nicht erreicht 10.8 Jahre 3.2 Jahre 1.4 Jahre 0.73 Jahre
(median)

Bitte beachten Sie, dass diese Risikogruppeneinteilung fiir die Auswahl der Behandlung und zur Beratung von Patienten

und Arzten genutzt wird. Diese Risikogruppeneinteilung gilt nicht fiir Patienten, die einer Behandlung zugefiihrt worden
sind. Deren Gesamtiiberleben kann durch aus verlangert sein.

Einen online IPPS-R - Rechner oder die IPSS-R-Anwendungsbeschreibung finden Sie auf folgender Internetseite:
www.mds-foundation.org/interactive-tools

Referenzen:

mds -»fOUﬂdqﬁOﬂ Greenberg, et. al. (2012) Blood. 120:2454-2465; doi:10.1182/blood-2012-03-420489
oyt yvdanes oo o
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EINE BEHANDLUNG
AUSWAHLEN

Die Therapieziele fir MDS sind abhéngig vom MDS-Subtyp,
von der Auspragung der Symptome, die aus der Erkrankung
resultieren und davon welche Behandlungsoptionen zur
Verfagung stehen. Es gibt verschiedene Mdoglichkeiten,

MDS zu behandeln, die sich in drei Hauptgruppen einteilen
lassen: Beobachtung, unterstitzende Therapien und spezielle
krankheitsmodlfizierende Behandlungen. Zudem stehen die
Stammzelltransplantation sowie klinische Prifungen fir einige
Patienten zur Verfagung. Fur ein erfolgreiches Therapiekonzept
ist es wichtig, dass Sie die Empfehlungen lhres Hamatologen
nachvollziehen kénnen und dartber informiert sind, wie sich
die Therapie auf ihr Wohlbefinden im Alltag auswirken kann
und welche Ziele mit der Therapie verfolgt werden, damit Sie

gemeinsam mit Threm Arzt eine Entscheidung treffen kdnnen.
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Vorbereitungen fur das erste Gesprach ( Buiing Blocks of Hope

Wie geht es nach der Diagnosestellung weiter?

Nach der Diagnosestellung wird Sie Ihr Himatologe {iber die Diagnose, Prognose und mégliche Therapiekonzepte
informieren und mit Ihnen die fiir Sie geeignetste Behandlung erarbeiten. Wie bei jeder bdsartigen Erkrankung kann
auch die Diagnose MDS viele Emotionen wie Angst, Verunsicherung und Trauer hervorrufen. Besonders wahrend der
ersten Gesprache kann Sie der Umfang der Informationen iberfordern. Verschiedene Strategien kdnnen Ihnen helfen
Ihre Gedanken, Fragen und Bedenken zu ordnen, um sie mit ihrem Arzt zu besprechen. Die bewusste Auseinandersetzung
mit den Therapiezielen, nach welchen Kriterien eine Therapie ausgewahlt wird und welche Auswirkungen diese Therapie
auf Sie haben kann, wird lhnen bei der Entscheidungsfindung hilfreich sein und wird es lhnen ermdglichen sich auf die
Therapie vorzubereiten und den Alltag zu planen. Diese Vorbereitung wird Ihnen helfen, um Hilfe zu bitten, wenn dies
notig sein sollte.

Vorbereitungen fiir das erste Gespréach

1. Esist hilfreich, wenn Sie die Unterlagen aller Untersuchungen, die bis zu diesem Zeitpunkt bereits
durchgefiihrt wurden, zu lhrem ersten Gesprach mitbringen. Es ist ausreichend, diese als Kopien
mitzubringen, damit Sie lhre eigenen Dokumente behalten konnen.

2. Bitte listen Sie alle gesundheitlichen Probleme zusammen mit operativen Eingriffen und bekannten
Krebserkrankungen in der Familie oder Bluterkrankungen auf.

3. Verfassen Sie eine Liste Ihrer aktuellen Medikamente einschlieBlich nicht-verschreibungspflichtiger Medika-
mente (siehe auch: Mein MDS Plan).

4. Bitte schreiben Sie ebenfalls auf, bei welchen Arzten sie aufgrund anderer gesundheitlicher Probleme in
Behandlung sind und fiigen Sie, wenn maglich, Telefon- und Faxnummer hinzu (siehe auch: Mein MDS Plan).

5. Bereiten Sie lhre Fragen vor. Im Folgenden sind einige Fragen aufgelistet, die Sie bei Ihrem ersten Gesprach
eventuell kldren mochten:

- Welchen MDS-Subtyp und welches Risikoprofil habe ich?
- Welche Behandlung kdnnen Sie empfehlen und wie sieht das Ziel dieser Therapie aus?
- Wann sollte die Behandlung beginnen?

- Wie wird das Medikament verabreicht? Wie oft muss es eingenommen werden?
Wie lange dauert eine Behandlungsphase?

- Was passiert, wenn ich auf die Behandlung verzichte? Preparing for your
. . . . . doctor’s visit m
- Kénnte ich an klinischen Priifungen teilnehmen?
- Kdnnte eine Stammzelltransplantation bei mir vorgenommen werden?
Es empfiehlt sich Ihre Fragen aufzuschreiben oder wichtige Informationen aufschreiben zu lassen, damit Sie sich auf
das Gesprach mit Ihrem Arzt konzentrieren kénnen. Einen Uberblick tiber die Grundlagen der MDS-Behandlung erleich-

tert die Vorbereitung auf den Arztbesuch. Fragen Sie nach Kopien der Blutergebnisse, der Knochenmarkpunktion sowie
weiteren diagnostischen Befunden, damit Sie Ihr eigenes MDS-Profil erstellen kénnen (siehe auch: Mein MDS Plan).

Sollten Sie weitere Fragen haben, kdnnen Sie jederzeit eines der MDS-Zentren kontaktieren.

Um als ,,Center of Excellence” anerkannt zu werden, mussen folgende
Aspekte erfiillt sein:

« Ein etabliertes universitéres (oder vergleichbares) Programm

* Anerkannte morphologische Kompetenz bei MDS

+ Die Moglichkeit der Durchfiihrung zytogenetischer oder molekulargenetischer Tests
« Sich weiterentwickelnde Forschung sowie Durchfiihrung klinischer Priifungen

» Dokumentation begutachteter Verdffentlichungen

Referenzen: s
Kurtin, S., et. al. (2012) Clin J Oncol Nurs, 16(3,suppl), 58-64 mds:&pngq”on
myelocyspastic sycromes oundaton, n
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Welchen MDS-Subtyp und welches Risikoprofil habe ich?

MDS umfassen eine Gruppe von Knochenmarkstérungen mit unterschiedlichem Beginn, Prognose, Therapiemdglichkeit
und dem Risiko, eine Leukdmie zu entwickeln (siehe auch: Was ist MDS?" Wie wird MDS eingeteilt? Wie schwerwiegend
ist mein MDS?).

Wie wird die Therapie ausgewahlt?
Folgende Faktoren beeinflussen die Wahl der Therapie und das Therapieziel:
* |hr Alter
¢ lhr individueller Gesundheitszustand
« Zusatzliche Erkrankungen und deren Behandlung
 Aktuelle Medikation
+ Allgemeinzustand und die Selbststandigkeit im Alltag

Ihr individueller sozialer und emotionaler Zustand

Ihr personlicher Wunsch die empfohlenen Therapieoptionen wahrzunehmen

Die Verfuigbarkeit eines Betreuers How is MDS

) N " treated? m
Geografische Nahe zum Durchfiihrungsort der Behandlung
Einfluss der Behandlung auf Ihre Lebensqualitdt und lhre Lebensgewohnheiten
Merkmale ihres MDS-Subtyps

IPSS und IPSS-R Risikokategorie (siehe auch: Wie lautet mein IPSS-Score?) Niedrigrisiko vs. Hochrisiko

Ergebnisse genetischer Marker, z.B. Deletion 5q oder TET-2 Mutation (siehe auch: Zytogenetik und molekulare Tests
bei MDS)

« Verfligbare Therapieoptionen und vorhandene klinische Priifungen (ggf. abhangig von der geografischen Lage)
« Eignung fiir eine Stammzelltransplantation

Wie sehen die Therapieziele aus?

Unter Beriicksichtigung des MDS-Subtyps, der Beeinflussung durch die Erkrankung und der Frage nach mdéglichen
Therapiekonzepten wird das Therapieziel festgelegt. Eine Auseinandersetzung mit der empfohlenen Therapie sowie deren
Auswirkungen und Ziele ermdglicht eine gemeinsame Entscheidung mit lhrem Arzt.

Die Behandlungsziele unterscheiden sich je nach Risikoeinschitzung (Niedrigrisiko vs. Hochrisiko) und der Art der
Behandlung. Die Behandlung kann an den einzelnen Patienten angepasst werden und daher etwas variieren. Therapien
bei MDS lassen sich in drei Hauptgruppen einteilen: Beobachtung, unterstiitzende Therapien und krankheitsmodifizier-
ende Behandlungen.

Beobachtung

Wahrend der Beobachtung werden weiterhin regelmaBige Blutkontrollen vorgenommen und es wird auf den Verlauf der
Symptome geachtet. Die Abstdnde zwischen den Kontrolluntersuchungen variieren je nach individuellen Absprachen
und Veranderungen der Blutwerte oder Symptome. Besonders Patienten mit Niedrigrisiko-MDS ohne oder mit seltener
Transfusionsbedrftigkeit werden zum Teil liber Jahre hinweg beobachtet, ohne dass eine Therapie notig ist.

mds sfoundation
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Unterstiitzende Therapien

Unter dem Begriff ,unterstiitzende Therapien" werden Bluttransfusionen, Wachstumsfaktoren und weitere Therapeutika
zur Symptomkontrolle wie Antibiotika-Gabe bei Infektionen, Therapien bei Eiseniiberladung, spirituelle und emotionale
Unterstiitzung zusammengefasst. Unterstiitzende Therapien konnen bei jedem MDS-Patienten durchgefiihrt werden.
Der Effekt dieser Behandlungen ist meist zeitlich begrenzt, da diese nicht die Krankheit selbst bekdmpfen.

Verbesserung der Blutwerte:

Bluttransfusionen Konzentrate mit roten Blutkorperchen oder Blutplattchen;
die Haufigkeit von Transfusionen ist abhdngig von individuellen Faktorent

Wachstumsfaktor der roten Bewahrt bei Niedrigrisiko-MDS-Patienten mit niedrigem EPO-Spiegel
Blutkérperchen (EPO)

Wachstumsfaktoren der wei3en Nur in Fallen von gehduften Infektionen
Blutkérperchen

Transfusions-abhingige Eiseniiberladung
(siehe auch: Was ist Eiseniiberladung? Ist Eiseniiberladung behandelbar?):

Deferasirox bewdhrt bei Eiseniiberladung
Deferoxamin bewdhrt bei Eisenliberladung
Impfung gegen Pneumokokken senkt das Risiko fiir Pneumokokken-Infektionen

Krankheitsmodifizierende Behandlungen

Die Entscheidung fir eine krankheitsmodifizierende Behandlung fallt meist unter der Beriicksichtigung der Veranderun-
gen der Blutwerte, der Symptome oder dem Vorliegen einer Hochrisiko-Erkrankung. Ausschlaggebend fiir eine solche
Behandlung sind folgende EinflussgréBen: Verschlechterung der Blutwerte (zunehmende Zytopenien: Anamie, Throm-
bozytopenie oder Neutropenie), Blastenanstieg oder Zunahme der Transfusionsabhangigkeit. All diese Verdnderungen
lassen den Schluss zu, dass sich die Erkrankung verandert und die Funktion des Knochenmarks weiter abnimmt (siehe
auch: Was passiert im Knochenmark bei einer MDS-Erkrankung?). Krankheitsmodifizierende Substanzen konnen eine
oder mehrere abnorme Merkmale des MDS beeinflussen.

Die am haufigsten verwendete krankheitsmodifizierende Substanz ist Azacitidine, welches bei Hochrisiko-MDS
eingesetzt wird.

mds sfoundation
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Niedrigrisiko-MDS

Niedrigrisiko-MDS zeichnen sich durch einen niedrigen IPSS-Score und giinstige genetische Merkmale aus.

IPSS Niedriges Risiko Score von O
Intermediar-I Score zwischen 0,5 -1 Treatment of
- D,
- gehr gering core <1,5
gut Score >1,5-3
intermediar Score >3-4,5

Behandlungsziele bei Niedrigrisiko-MDS:
1. Verbesserung der Hamatopoese (Produktion der Blutzellen)
2. Reduktion der Transfusionsabhangigkeit
3. Verbesserung der Lebensqualitat

Hochrisiko-MDS

Hochrisiko-MDS ist charakterisiert durch einen hoheren IPSS oder IPSS-R-Score oder ausgewahlte
Hochrisikokonstellationen (siehe auch: Wie hoch ist mein IPSS-Score? Wie ernst ist mein MDS?).

IPSS Intermediar-I| Score zwischen 1,5 -2

Hochrisiko Score >2

IPSS-R Schlecht Score zwischen 4,5 - 6,0
Treatment of
Sehr schlecht Score >6 high-risk MDS ‘))

Behandlungsziele bei Hochrisiko-MDS:
1. Uberlebensverlangerung
2. Verbesserung der Lebensqualitdt durch Verbesserung der Symptome und der Belastungen durch Therapien

3. Verzogerung des Leukimie-Ubergangs

Referenzen:
mdS OfOUﬂdOﬁon Kurtin, S..et. al. (2012) Clin J Oncol Nurs, 16(3, suppl. 1), 23-35
fo mlodpitat o bkt b Ridgeway, J. et. al. (2012) ClinJ Oncol Nurs, 16(3, suppl. 1), 9-22
Kromrokiji, R., Skeres, M. & List, A.F. (2011) Curr Hematol Malig Rep, doi: 10.1007/s11899-011-0086-x
Garcia-Manero, G. (2011) Semin Oncol 38:658-666
Greenberg, et. al. (2012) Blood,120:2454-2465; doi:10.1182/blood-2012-03-420489
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Erythrozytentransfusionen sind definiert als intravendse (i.v., durch eine Vene) Infusion roter Blutkdrperchen (Eryth-
rozyten). Bei Spendern wird Vollblut entnommen und in die verschiedenen Zellreihen aufgeteilt. Rote Blutkdrperchen
sind ebenfalls im Vollblut enthalten.

nicht nur in Abhdngigkeit des Hamoglobin-Wertes durchgefiihrt, sondern auch

unter Berlicksichtigung Ihres Wohlbefindens. Andmie-Symptome, die Sie unter

Umstanden wahrnehmen kdnnen, sind zunehmende Midigkeit, Blasse, Kurzatmigkeit bei Belastung oder eine erhdhte
Herzfrequenz. Sollten Sie diese Symptome wahrnehmen, wenden Sie sich bitte an lhren Arzt (siehe auch: Kleine Ratsch-
lige: Andmie).

Warum werden Erythrozyten transfundiert?

Erythrozytentransfusionen werden haufig empfohlen, um die Andmie-Symp-
tomatik, welche durch MDS hervorgerufen wird, zu lindern. Fast 90 % aller
MDS-Patienten erhalten im Verlauf ihrer Erkrankung Transfusionen.

Wie werden Erythrozyten verabreicht?

Erythrozytentransfusionen kdnnen Uber einen peripheren Zugang am Arm,
einen zentral-vendsen Katheter (ZVK) oder tiber ein implantiertes Portsystem
an der Brust appliziert werden.

Woher weiB ich, ob ich eine Transfusion benétige?

Bei den meisten Patienten mit MDS werden regelmaBige Blutbildkontrollen
durchgefiihrt. Ihr Arzt wird Sie informieren, sobald ihr Himoglobin-Wert
absinkt und Transfusionen notwendig werden. Zudem werden Transfusionen

Wie lauft eine Erythrozytentransfusion ab?

Sollte die Entscheidung Transfusionen durchzufiihren getroffen sein, wird eine weitere Blutprobe entnommen werden
missen, um eine Kreuzblutanalyse durchzufiihren und zu schauen, welche Blutprodukte zu Ihrem Blut passen. Dadurch
wird sichergestellt, dass die Spendererythrozyten mit Ihrem Blut kompatibel sind. Durch diese MaBnahme kdnnen eben-
falls Ihre Blutgruppe bestimmt sowie vorhandene Antikdrper detektiert werden. Innerhalb der Blutbank werden dann
passende Blutkonserven, die zu lhrer Blutgruppe und den gegebenenfalls vorhandenen Antikdrpern passen, reserviert. In
Abhangigkeit lhres ,Blutprofils" und der Verfligbarkeit von Blutkonserven kann dies wenige Stunden bis einige Tage in
Anspruch nehmen.

Was erwartet mich am Tag der Transfusion?
Die Gabe von Erythrozytenkonzentraten dauert in der Regel einige Stunden.

Meistens werden nach Uberpriifen des Himoglobin-Wertes und der Animie-Symptome zwei Konzentrate verabreicht.
Jede Transfusion nimmt ungefahr 2-4 Stunden in Anspruch. Sofern Sie keinen langfristig angelegten zentralen Katheter
haben, wird das Anlegen eines peripheren, intravendsen Zuganges notig sein.

ms s¥oundation
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Erythrozytentransfusion ((Buiding Blocks of Hope

Wie oft werde ich Erythrozytentransfusionen benétigen?

Die Haufigkeit der Transfusionen beruht auf der Auspragung der Symptome sowie dem Hamoglobin-Wert. Die Intervalle
zwischen den Transfusionen kdnnen zunachst alle paar Monate bei Niedrigrisiko-MDS betragen, bei Hochrisiko-MDS
jedoch oftmals 2-6 Wochen. Bei einigen MDS-Patienten liegt das Transfusionsintervall bei einer Transfusion alle 1-2
Wochen. Bei regelmaBigen Bluttransfusionen spricht man von Transfusionsabhangigkeit. Transfusionsabhdngigkeit kann
ein Kriterium fiir den Einsatz krankheitsmodifizierender Substanzen (Medikamente, die direkt auf Verinderungen im
Knochenmark wirken) sein, um die Blutbildung, und hierbei insbesondere die Produktion der roten Blutkérperchen, zu
verbessern und Eiseniiberladung zu verhindern.

Welche Risiken sind mit Erythrozytentransfusionen verbunden?

Im Zusammenhang mit Erythrozytentransfusionen existieren gewisse Risiken, wobei die meisten Nebenwirkungen
extrem selten sind und gut mit Medikamenten behandelt werden konnen. Zu ernsten Komplikationen kommt es nur
selten. Nebenwirkungen kdnnen eingeteilt werden in kurzfristige und langfristige Effekte:

Kurzfristige Effekte
« Fieber, Ausschlag, Juckreiz und [ oder Urtikaria (Nesselsucht) konnen auftreten, sind aber gewdhnlich schwach
ausgepragt
* Eine ernste allergische Reaktion kann in seltenen Féllen auftreten

« Atembeschwerden sind ungewdhnlich, kénnen aber im Zusammenhang mit einer allergischen Reaktion oder Fliis-
sigkeitsansammlung in der Lunge auftreten

« Wahrend der gesamten Transfusion werden Sie von Krankenschwestern beaufsichtigt, um mdgliche Symptome
friihzeitig zu erkennen

Langfristige Effekte

Das Risiko einer Virusiibertragung (wie HIV oder Hepatitis) durch ™
eine Bluttransfusion ist sehr gering. Obwohl jede Blutkonserve auf
Krankheiten Giberpriift wird, kann die Ubertragung einer Infektion
nicht komplett ausgeschlossen werden. Nach Erhalt zahlreicher
Transfusionen kann es zur Antikdrperbildung gegentiiber Spen-
derblut kommen, sodass es schwieriger werden kann, passende
Blutkonserven zu finden. Eiseniiberladung kann nach Transfusion
von ca. 20 Einheiten auftreten.

Durch regelmdBige Transfusionen ist zudem die Moglichkeit der
Einlagerung von Fliissigkeit gegeben, was Kurzatmigkeit verursa-
chen oder verschlimmern kann. Fliissigkeitseinlagerungen kann
relativ einfach durch ein wassertreibendes Medikament begegnet
werden.

Analysen zur Therapie mit Erythrozytentransfusionen haben erge-
ben, dass hierdurch eine Verbesserung der Lebensqualitdt sowie
eine Linderung der Anamie-Symptome erzielt werden kann.

Referenzen:

‘Alsr‘l\jsm-égyngquon Kurtin, S. (2012) JAdv Pract Oncol, 3, 209-224
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Thrombozytentransfusionen sind definiert als intravendse (i.v., durch eine Vene) Infusion von Blutpldttchen (Throm-
bozyten). Bei Spendern wird Vollblut entnommen und in die verschiedenen Zellreihen aufgeteilt. Thrombozyten sind
ebenfalls im Vollblut enthalten.

Warum werden Thrombozyten transfundiert?

Thrombozytentransfusionen werden initiiert, um eine Linderung der Symptome der MDS-assoziierten Thrombozytopenie
anzustreben. Meist werden sie verabreicht, wenn das Blutungsrisiko erhoht ist. Thrombozytentransfusionen werden
deutlich seltener appliziert als Erythrozytentransfusionen.

Wie werden Thrombozyten verabreicht?
Thrombozytentransfusionen kénnen liber einen peripheren Zugang am Arm, einen zentral-vendsen

Katheter (ZVK) oder iiber ein implantiertes Portsystem an der Brust appliziert werden.
Woher weiB ich, ob ich eine Thrombozytentransfusion
benodtige?

Bei den meisten Patienten mit MDS werden regelmaBige Blutkon-

trollen durchgeflihrt, sodass Ihr Arzt friihzeitig auf sinkende

Thrombozyten-Werte aufmerksam wird und Ihnen zu

einer Thrombozytentransfusion raten wird. Zusatzlich

werden Sie Symptome der Thrombozytopenie

(verminderte Thrombozytenwerte) durch Blut-

ergiisse (Hadmatome), Petechien (eine Vielzahl

stecknadelkopfgroBer Blutungen) oder
Blutungen wahrnehmen.

Sollten Sie diese Symptome bei sich

bemerken, wenden Sie sich bitte an lhren

Arzt. Die Entscheidung fiir eine Thrombozyten-
transfusion fallt in Abhangigkeit sowohl lhrer
Symptome als auch Ihrer Blutwerte.

Was erwartet mich am Tag der

Transfusion?

Die Infusion der Thrombozyten dauert 15-30 Minuten - je nach GroBe der Blutkonserve. Sollten Sie keinen zentral-
vendsen Zugang haben, ist die Anlage eines peripheren Venenzuganges unerlasslich. Transfundierte Thrombozyten ber-

dauern nicht lange (Stunden bis wenige Tage). Die Transfusionsfrequenz wird durch die Fahigkeit Ihres Knochenmarkes,
eigene Blutplattchen zu produzieren, sowie die Auspréagung Ihrer Symptome und der Thrombozyten-Werte bestimmt.

‘Aﬁhs -»foundotpg
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Welche Risiken sind mit Thrombozytentransfusionen verbunden?

Im Zusammenhang mit Thrombozytentransfusionen existieren gewisse Risiken, wobei die meisten Nebenwirkungen

schwach ausgepragt sind und gut mit Medikamenten behandelt werden kdnnen. Zu ernsten Komplikationen kommt es
nur selten.

Kurzfristige Effekte

« Fieber, Ausschlag, Juckreiz und / oder Urtikaria (Nesselsucht) kénnen auftreten, sind aber gewdhnlich schwach
ausgepragt

« Eine ernste allergische Reaktion kann in seltenen Fallen auftreten

» Atembeschwerden sind ungewdhnlich, kénnen aber im Zusammenhang mit einer allergischen Reaktion oder Fliis-
sigkeitsansammlung in der Lunge auftreten

» Wahrend der gesamten Transfusion werden Sie von Krankenschwestern beaufsichtigt, um mdgliche Symptome
friihzeitig zu erkennen

Langfristige Effekte:

* Antikdrperproduktion erschwert die Auswahl geeigneter Thrombozytenkonzentrate.
« Das Risiko einer Virustibertragung (HIV oder Hepatitis) ist sehr gering.

. Referenzen:
 mids wfoundation

Kurtin, S. (2012) JAdv Pract Oncol, 3, 209-224
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Wachstumsfaktoren (Buicing Bloks of Hope

—

Wachstumsfaktoren sind synthetisch hergestellte Proteine, welche die normalen fiir die Himatopoese (Blutbildung)
bendtigten Proteine nachahmen. Wachstumsfaktoren stimulieren die Produktion von Erythrozyten, Granulozyten (eine
Gruppe der weiBen Blutkérperchen) und Thrombozyten. Diese Wachstumsfaktoren werden als unterstiitzende Therapie
angesehen.

Wachstumsfaktoren der Erythrozyten (EPO)

Wachstumsfaktoren der Erythrozyten konnen durch eine Stimulation der Erythrozytenproduktion dazu beitragen
Animie-Symptome zu vermindern. Diese Wachstumsfaktoren beinhalten das Protein Erythropoetin. Erythropoetin (EPO)
wird in den Nieren produziert und steigert die Produktion der Erythrozyten und verbessert dadurch den Sauerstofftrans-
port im Blut. Der Erythropoetin-Spiegel im Blut kann gemessen werden. In Priifungen konnte gezeigt werden, dass Pati-
enten, die einen Erythropoetinspiegel <500 IU/L EPO haben und weniger als 2 Erythrozytenkonzentrate alle vier Wochen
bendtigen, am staksten von einer Erythropoetintherapie profitieren.

Verfugbare Medikamente (nicht zugelassen fur MDS):

Erythropoetin (EPO): Eine synthetische Form des EPO, welche einmal wdchentlich durch eine subkutane (unter
der Haut) Injektion bei Niedrigrisiko-Patienten appliziert wird und die Produktion der Erythrozyten steigert. Die
Dosierung basiert auf der individuellen Ansprechrate.

Darbepoetin: Bei Darbepoetin handelt es sich um eine langer wirksame Substanz, die alle 2-3 Wochen bei Niedri-
grisiko-Patienten subkutan injiziert wird. Auch hier richtet sich die Dosierung nach dem individuellen Ansprechen.

Wachstumsfaktoren der Granulozyten

MDS-Patienten weisen aufgrund einer niedrigen Anzahl neutrophiler Granulozyten (Zytopenie) ein erhdhtes Infektionsri-
siko auf. Wachstumsfaktoren der weiBen Blutkdrperchen (Leukozyten) sind synthetische Proteine, die eingesetzt werden,
um die Produktion weiBer Blutkdrperchen zu steigern und so Infektionen zu bekampfen und Chemotherapien besser
tolerieren zu kénnen.

Verfiigbare Medikamente (nicht zugelassen fir MDS):
Lenograstim: Synthetische Form des Wachstumsfaktors der Granulozyten (G-CSF)

Filgrastim: Kurz wirksame, synthetische Form des Wachstumsfaktors der Granulozyten (G-CSF)

Pegfilgrastim: Pegylierte (lang wirksame) Form des G-CSF

Verfiigbare Medikamente (bisher noch nicht fir MDS zugelassen):

Eltrombopag: Eltrombopag befindet sich zur Zeit noch in der klinischen Erprobungsphase bei MDS. Es gehdrt

zu den Thrombopoetin-Rezeptor-Agonisten und stimuliert Rezeptoren auf der Oberflache der Megakaryozyten
(Mutterzellen der Thrombozyten) und steigert so die Bildung neuer Thrombozyten. Es scheint fiir eine wesentliche
Verbesserung der Thrombozytenwerte bei Patienten mit starker Thrombozytopenie verantwortlich zu sein. Das
Medikament kann einmal taglich als Tablette eingenommen werden und ist fiir die Behandlung der Idiopathischen
Thrombozytopenischen Purpura (ITP) zugelassen.

Romiplostim: Romiplostim ist in den USA zugelassen fiir die Behandlung der Idiopathischen Thrombozytopenischen
Purpura (ITP). Romiplostim ist ein rekombinantes Protein und wird einmal wdchentlich subkutan verabreicht. Es
gehort zur Gruppe der Thrombopoietin-Rezeptor-Agonisten und wirkt liber eine Stimulation dieser Rezeptoren

an Megakaryozyten im Knochenmark, was zu einem gesteigerten Thrombozytenwert fiihrt. Zur Zeit befindet sich
Romiplostim in der Erprobungsphase zur Behandlung bei MDS.

Referenzen:

Steensma, D. (2011) Semin Oncol 38:635-647 mdsﬁgpngq”on
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Krankheitsmodifizierende Substanzen | Buiking Blocks of Hope

Krankheitsmodifizierende Substanzen werden eingesetzt, um die ursachlichen Veranderungen, die der Erkrankung
zugrunde liegen, zu bekdmpfen. Sie kdnnen den Verlauf des MDS verdndern und das Uberleben verlangern. Ob eine
Therapie mit diesen Substanzen begonnen wird, wird im Hinblick auf Transfusionsabhangigkeit, Blastenzunahme,
Hochrisiko-MDS und zunehmende oder symptomatische Zytopenien entschieden.

Es gibt in Europa bislang nur eine zur Therapie zugelassene Substanz:

Azacitidine:
Indikation: FAB-Subtypen (RAEB,CMML,RAEB-T), IPSS INT-II/ HIGH

Krankheitsmodifizierende Substanzen

Hypermethylierung, eine Anlagerung sogenannter Methylgruppen an die DNA, konnte als wichtige Eigenschaft des MDS
oder einer AML beschrieben werden. Durch die Anlagerung werden Gene, die fiir die Reifung und Entwicklung der Blut-
zellen von groBer Bedeutung sind, requliert oder abgeschaltet. Hypermethylierung ist ein konstanter Prozess. Hypome-
thylierende Substanzen, die die Anlagerung der Methylgruppen verhindern, bewirken eine Normalisierung der Blutbil-
dung (Hamatopoese) bei MDS-Patienten und ermdglichen es, abgeschaltete Gene wieder anzuschalten. Momentan sind
zwei hypomethylierende Substanzen verfiigbar: 5-Azacitidine (Azacitidine) und 5-Aza-2-Desoxycitidine (Decitabine),
wobei fiir MDS in Europa nur Azacitidine zugelassen ist.

Azacitidine www.vidaza.com

Azacitidine wird subkutan (unter die Haut) injiziert. Klinische Priifungen konnten zeigen, dass bei Patienten, die alle vier
Wochen an sieben aufeinander folgenden Tagen eine subkutane Injektion Azacitidine erhalten, im Vergleich zu MDS-Pa-
tienten, die nicht mit Azacitidine behandelt wurden, eine anhaltende Verbesserung ihrer Blutwerte erzielt werden
konnte: beobachtet wurde eine Zunahme der Erythrozyten, Leukozyten, Thrombozyten und des Hamoglobinwertes sowie
Transfusionsunabhangigkeit und eine Abnahme der Knochenmarkblasten. Alle Teilnehmer dieser klinischenPriifungen
erhielten zugleich unterstiitzende TherapiemaBnahmen unabhéngig von der Behandlung mit Azacitidine. Im Vergleich
zu Patienten, welche nicht mit Azacitidine behandelt wurden, zeigten die Patienten, die die Substanz erhielten, eine
verzogerte AML-Entwicklung. Eine klinische Priifung der Phase 3, die bei 358 Hochrisiko-Patienten (IPSS entweder
intermedidr-2 oder hohes Risiko) durchgefiihrt wurde, konnte zeigen, dass die Behandlung mit Azacitidine im Gegensatz
zu konventionellen Behandlungen (entweder niedrig-dosierte Chemotherapie mit unterstiitzenden Therapeutika oder
Standard-Chemotherapie mit unterstiitzenden TherapiemaBnahmen) ein verlingertes Uberleben ermaglicht. Die hiufig-
sten Nebenwirkungen sind Knochenmarksuppression, Ubelkeit, Verstopfung und lokale Reaktionen an der Einstichstelle.
Oral einnehmbare Formen befinden sich momentan in der Priifphase.

Decitabine www.dacogen.com

Decitabine (5-Aza-2-Desoxyazacitidine) gehort zur gleichen Wirkstoffklasse wie Azacitidine und beruht auf dem
gleichen Wirkmechanismus. Dieses Medikament ist allerdings fiir die Behandlung von MDS-Patienten in Europa noch
nicht zugelassen, sondern nur fiir Patienten mit akuten Leuk&mien (RAEB-T).

 mids wfoundation
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Krankheitsmodifizierende Substanzen [ Building Blocks of Hope

Immunmodulierende Substanzen

Immunmodulierende Substanzen kdnnen die Blutbildung von MDS beeinflussen und wirken im Mikromilieu, also dort,
wo die Stammzellen in die Umgebung eingebettet sind und an den entarteten MDS-Zellen. Lenalidomid ist in den USA
zur Behandlung von Niedrigrisiko- oder Intermediar-1-Patienten mit 5q- Anomalie zugelassen.

Immunsupprimierende Substanzen

Obwohl immunsupprimierende Substanzen zur MDS-Behandlung nicht zugelassen wurden, kdnnen einige Substanzen
im Rahmen von klinischen Priifungen oder bei klinischen Ausnahmefallen bei Niedrigrisiko-Patienten oder bei Patienten
mit hypozellularem MDS eingesetzt werden.

Cyclosporin: In geringen Dosierungen kann es bei hypozelluldren MDS oder bei refraktaren Andmien (RA) eingesetzt
werden, obwohl das Hauptanwendungsgebiet bei der Verhinderung immunologischer AbstoBungsreaktionen liegt.

Antithymozytenglobulin (ATG): Dieses Medikament sorgt fiir eine Zerstérung von T-Zellen und kann aus Pferde- oder
Kanninchenserum gewonnen werden.

Alemtuzumab (Campath): Der Antikorper gegen den CD52-Rezeptor bekdmpft reife Inmunzellen (T- und B-Zellen) und
wird im Rahmen klinischer Priifungen verwendet.

Induktionschemotherapie

Hochrisiko-Patienten weisen ein hoheres Risiko fiir einen AML-Ubergang auf, sodass der Einsatz einer intensiven,

hoch dosierten Chemotherapie oder einer Induktionschemotherapie als MaBnahme zur Bekdmpfung der MDS-Zellen
infrage kommt. Induktionschemotherapie dhnelt zytotoxischen (zellvernichtenden) Behandlungsplanen, die auch bei

der AML-Behandlung eingesetzt werden. Eine intensive Chemotherapie kann auch bei Niedrigrisiko-Patienten in gutem
Allgemeinzustand und jlinger als 60 Jahre mit voranschreitender Erkrankung durchgefiihrt werden. Diese Therapie ist fiir
Patienten, die einen unglinstigen Chromosomenbefund haben, nicht hilfreich.

Allerdings kommt es bei Chemotherapien zu betrachtlichen Nebenwirkungen wie Haarausfall, Mundsoor (Pilzbefall),
Ubelkeit, Erbrechen, Diarrhoe (Durchfall) und Infektionen. Es gibt eine Vielzahl an chemotherapeutischen Medikamenten
sowie unterschiedliche Kombinationen, welche alle sowohl auf MDS-Zellen, als auch auf gesunde Zellen wirken. Auf-
grund dieser Nebenwirkungen wird eine stationare Durchflihrung, deren Dauer von der individuellen Reaktion auf die
Therapie sowie der nachfolgenden Erholungsphase abhangt, erforderlich. Zusatzlich werden unterstiitzende Therapeutika
wie Transfusionen, intravendse Flissigkeitsgabe, Antibiotika, parenterale Erndhrung, Schmerztherapie und psychosoziale
Unterstiitzung notwendig.

Sobald die Erholung des Knochenmarks einsetzt (Verbesserung der Blutwerte), kénnen die nachfolgenden Untersuchun-
gen ambulant durchgefiihrt werden. Fiir eine Einschatzung des Therapieerfolgs wird eine weitere Knochenmarkpunktion
veranlasst. Sobald sich die Zellen erholt haben, werden die Transfusionsfrequenz und die Infektion zurlickgehen. Leider
kommt es bei lediglich 30% der Patienten zu einer Kontrolle des MDS und selbst nach erfolgreichen Behandlungen liegt
meist innerhalb von 12 Monaten ein Rezidiv (Riickfall) vor. Dennoch wird Chemotherapie bei einem kleinen Teil der
Patienten eingesetzt.

‘Aﬁis afoundation
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Was ist palliative Versorgung? ( Buiting Blocks of Hope

Palliative Versorgung konzentriert sich auf die Linderung von Symptomen und Beschwerden.

Was beinhaltet palliative Versorgung bei MDS?

Myelodysplastische Syndrome (MDS) zeigen Auswirkungen auf den Kdrper und das seelische Wohlbefinden. Patienten
und Angehdrige werden im Verlauf der Erkrankung zahlreiche Facetten dieser Auswirkungen spiiren. Eine Palliativbe-
handlung kann direkt nach der Diagnosestellung begonnen und von dem behandelnden Arzt in die Alltagsversorgung
integriert werden. Palliative Versorgung umfasst folgende Bereiche:

* Hilfe bei schwierigen Entscheidungen beziiglich Behandlungen

« Korperliche Symptome: Linderung von Schmerzen, Ubelkeit, Erbrechen, Diarrhoe, Obstipation (Verstopfung),
Midigkeit, Erndhrungsergdnzung

* Psychische Probleme wie Depressionen oder Angst

« Soziale Unterstiitzung

* Spirituelle Begleitung

Das Palliativpflegeteam
Ein Palliativpflegeteam steht in engem Kontakt mit dem Patienten und seinen Angehdrigen, um individuelle Belange,
Ziele und Angste identifizieren zu kénnen. Palliativmedizin verfolgt einen multidisziplindren Ansatz und bezieht Arzte,
Apotheker, Pflegepersonal, Pfarrer, Sozialarbeiter und Psychologen bei der Patientenversorgung ein, um in allen Lebens-
bereichen des Patienten Leiden zu reduzieren. Dieser multidisziplindre Ansatz ermdglicht ein genaues Eingehen auf
korperliche, seelische und soziale Probleme, die mit einer voranschreitenden Erkrankung einhergehen. Manche Kliniken
haben feste Palliativteams, andere Krankenhduser kooperieren mit qualifizierten Teams. Ein Palliativteam besteht meist
aus folgenden Personen:

« Arzte

« Pflegepersonal [ onkologisches Fachpflegepersonal

+ Sozialarbeiter

 Schmerztherapeuten

« Spirituelle Begleiter

* Erndhrungsberater

* Physiotherapeuten

|Sn\j Referenzen:
‘A S OfOUI’]dOTIOﬂ Loscalzo, M.J. (2008) Palliative Care: An Historical Perspective, doi: 10.1182/asheducation-2008.1.465
AZLER byt ones deton ASH Education Book January 1, 2008 vol. 2008 no. 1 465
Termel, J.S., et. al. (2010) Early Palliative Care for Patients with Metastatic Non-Small-Cell Lung Cancer,
NEJM 363;8 nejm.org august 19, 2010
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Stammzelltransplantation (Buicing Books o Hope

Was ist eine Stammzelltransplantation?

Eine Stammzelltransplantation, auch bekannt als Knochenmarktransplantation, umfasst eine Chemotherapie und gege-
benenfalls eine Bestrahlung sowie die anschlieBende Infusion der Stammzellen (Vorlduferzellen) eines gewebevertragli-
chen Familien- oder unverwandten Fremdspenders. Diese Zellen besitzen die Fahigkeit, das Knochenmark neu aufzu-
bauen. Aufgrund gewisser Risiken nach der Therapie kommt eine Stammzelltransplantation nur bei wenigen Patienten
infrage, auch wenn dies die einzige Mdglichkeit auf Heilung darstellt.

Stammazelltransplantation

Als einzige Therapieoption, die eine Heilung ermdglichen kann, sollte die Stammzelltransplantation insbesondere fiir
Hochrisikopatienten in Erwagung gezogen werden. Dadurch, dass es sich bei einer Transplantation um eine intensive
Therapieform handelt, kommt sie meist nur fiir wenige Patienten unter 60-65 Jahre infrage (siehe auch: Komme ich fiir
eine Stammzelltransplantation infrage?).

Allogene Stammzellen stammen von einem Spender, welcher dem Empfanger genetisch so dhnlich wie mdglich sein
sollte. Gewdhnlich handelt es sich hierbei um Geschwister, aber auch um Fremdspender. Die Transplantation von frem-
den (im Gegensatz zu eigenen) Stammzellen wird allogene Stammzelltransplantation genannt.

Nachdem der Stammzellspender ein Medikament zur Produktionssteigerung und Mobilisierung der Stammzellen
erhalten hat, konnen die Zellen aus dem Blut enthommen werden. In Ausnahmefillen werden die Zellen direkt aus dem
Knochenmark entnommen.

Uber eine HLA-Typisierung wird Ihr genetisches Profil analysiert. Diese Typisierung kann anhand einer Blutuntersuchung
erfolgen und stellt das wichtigste Kriterium fiir die Auswahl eines passenden Spenders dar. HLA-Antigene sind Proteine,
die sich auf den Zelloberflachen fast aller Ihrer Zellen befinden. Ihr Immunsystem orientiert sich anhand dieser Marker,
um korpereigene Zellen von fremden Zellen zu unterscheiden. Die HLA-Typisierung ist ein zentraler Punkt, um passende
Stammzellspender fiir den Empféanger ausfindig zu machen..

Komme ich fiir eine Stammzelltransplantation infrage?

Zu Beginn muss liberlegt werden, ob Sie fiir eine Stammzelltransplantation infrage kommen. Hierflir wird lhr Arzt einige
Auswahlkriterien lberpriifen miissen. Die wichtigsten Kriterien lauten:

« Jlnger als 65 Jahre (in seltenen Fallen konnen Ausnahmen gemacht werden)

« Verfiigbarkeit eines HLA-kompatiblen Spenders

 Gute Herz-, Lungen-, Leber- und Nierenfunktion

* Guter korperlicher und geistiger Allgemeinzustand sowie Unabhangigkeit im Alltag

Am | a BMT
candidate?

ms s¥oundation
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Der Ablauf einer Stammzelltransplantation  (8uidngBiocksartope

Da es sich bei einer Stammzelltransplantation um einen umfangreichen Prozess handelt, ist es fiir Sie und Ihre Familie
wichtig sich mit dem Ablauf vertraut zu machen. Dadurch wird Ihnen die Planung Ihrer Zeit, Ressourcen und Unter-
stlitzung leichter fallen.

1.

Vorbehandlung: Im besten Fall ist Inr MDS schon vor der Transplantation durch krankheitsmodifizierende
Medikamente gut kontrolliert.

2. Planung einer Transplantation (siehe auch: Transplantationsplanung)

3. Spendersuche: Wahrend der Planung einer Transplantation werden Sie nach potenziellen Geschwisterspendern

gefragt. Sollten lhre Geschwister nicht als Spender infrage kommen, wird man eine Fremdspendersuche einleiten.
Dieser Vorgang kann Tage bis Monate dauern und unter Umstanden kann kein passender Spender gefunden
werden. Im besten Fall stimmen die Ergebnisse des Spenders mit Ihren HLA-Markern tberein. In Ausnahmefallen
konnen auch Spender, deren Marker nicht vollstandig mit [hren libereinstimmen fiir eine Stammzellspende in
Betracht gezogen werden. In einem solchen Fall (mismatch) birgt die Transplantation gréBere Risiken.

. Einverstandnis: Nachdem ein Spender ausfindig gemacht werden konnte, werden Sie an einem Vorbereitungs-

gesprach in Ihrem Transplantationszentrum teilnehmen. Im Rahmen eines ausfiihrlichen Gespraches werden Sie
tiber alle mdglichen Risiken und Vorteile dieser Transplantation aufgekldrt. Fragen sollten Sie mdglichst schon
vorher aufschreiben. Sollten Sie weiterhin mit der Transplantation einverstanden sein, werden Sie |hr schriftliches
Einverstandnis geben.

. Vorbereitungsphase: Bevor mit der Transplantation begonnen werden kann, wird die Durchfiihrung einer Chemo-

therapie vonndéten sein, um das Knochenmark, welches den MDS Klon enthalt, zu unterdriicken. Dadurch wird
gleichzeitig Platz fiir die Stammzellen Ihres Spenders geschaffen, welche das Knochenmark neu bilden sollen.
Diese Vorbereitungsphase erfordert einen mehrwochigen Krankenhausaufenthalt.

. Stammzellinfusion: Der Tag der Stammzellinfusion wird als ,Tag 0" bezeichnet. Die Spenderstammzellen werden

uiber einen zentralvendsen Zugang infundiert. In Abhangigkeit von der Menge der Stammzellen kann die Infusion
eine Stunde in Anspruch nehmen. Durch weitere Aspekte wie Fliissigkeitszufuhr wird die Transplantation einen
ganzen Tag dauern.

. Anwachsen: Die Erholung der Blutwerte dient als erstes Zeichen fiir die Besiedlung des Knochenmarks durch die

Spenderstammzellen und den Beginn der Blutbildung. Von Anwachsen wird gesprochen, wenn die neutrophilen
Granulozyten >500 Zellen/dl an drei aufeinanderfolgenden Tagen oder >1000 Zellen/d! fiir einen Tag und die
Blutpléttchen fiir mindestens sieben Tage und ohne Transfusion >20.000/ pl bleiben. Die Zeit von der Transplan-
tation bis zum Anwachsen der neuen Zellen betragt etwa 14 Tage.

. Die angewachsenen Spenderzellen unterdriicken restliche MDS-Zellen, damit die Erkrankung nicht mehr auftritt.

Damit die Spenderzellen nicht auf andere Korperzellen des Empféngers reagieren, bedarf es einer mehrwochigen
Immunsuppression, in deren Folge es zu Infektionen kommen kann.

 mids wfoundation
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Planung einer Stammzelltransplantation ( Buitcing Blocks of Hope

—

Auswahl eines Transplantationszentrums
Sobald die Entscheidung fiir eine Stammzelltransplantation getroffen wurde, gibt es einige Dinge, die beachtet werden
missen.
Wie wahle ich ein Transplantationszentrum aus?
Bei der Auswahl missen verschiedene Faktoren beriicksichtigt werden:
+ Die Empfehlung Ihres Himatologen
* Die geografische Nahe zu lhrem Wohnort

Planung der Transplantation:

Sollten Sie ein geeignetes Transplantationszentrum gefunden haben, werden Sie fiir Vorbereitungsgesprache einbestellt
werden. Dies kann mehrere Tage dauern und umfasst weitere Untersuchungen der Blutwerte, radiologische Aufnahmen,
Atemtests sowie eine Knochenmarkpunktion. Wihrend Inres Aufenthaltes werden Sie bereits Arzte und Pflegepersonal
kennen lernen. Die Voruntersuchungen dienen dazu, sicherzustellen, dass eine Stammzelltransplantation die fiir Sie
beste Therapie darstellt.

Welche Fragen sollte ich dem behandelnden Arzt stellen?
Es gibt eine Reihe von Fragen, die Sie oder Ihre Angehdrigen dem Transplantationsteam vielleicht stellen wollen.

Welche Untersuchungen miissen vor der Transplantation noch durchgefiihrt werden?
Wieviel Erfahrung hat das Team in der Behandlung von MDS-Patienten?

Wie lange dauert der Krankenhausaufenthalt bei einer Transplantation im Durchschnitt?
Wie regelmaBig muss ich mich nach der Transplantation in der Klinik vorstellen?

o s w0 o=

Gibt es ein langfristig angelegtes Nachsorgeprogramm fiir Beschwerden, die erst nach einigen
Monaten auftreten kdnnen?

Gibt es die Mdglichkeit der seelsorgerischen Unterstiitzung flir meine Familie und mich?
. Welche Erwartungen werden an mich gestellt?

~ o

ms s¥oundation
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Was sind klinische Prufungen (Buikling Blocks of Hope

Was sind klinische Priifungen?
Klinische Priifungen ermdglichen Behandlungen mit noch nicht zugelassenen Substanzen unter Beriicksichtigung eines

genauen Protokolls und erbringen folgende Vorteile:

ok 0d =

Klinische Priifungen sind wichtig zur Entwicklung neuer Therapien bei MDS.
Sie ermdglichen neue Zielsetzungen bei Therapien.

Der Umgang mit Nebenwirkungen kann verbessert werden.

qualitat beriicksichtigt werden.

Eine klinische Priifung kann immer in eine der folgenden Kategorien eingeteilt werden:

About clinical

Innerhalb klinischer Priifungen werden Behandlungen angeboten, die sonst nicht in dieser Form mdglich waren.

Wahrend der Teilnahme an einer klinischen Priifung kann parallel zum therapeutischen Erfolg auch die Lebens-

Phase |

In dieser Phase wird ein Medikament das erste Mal bei Menschen angewendet. Innerhalb dieser Zeit soll

die Dosierung, die Art der Verabreichung (oral, intravends oder durch Injektionen) und die Haufigkeit der
Medikamentengabe festgelegt werden. Dariiber hinaus wird streng auf die Sicherheit der Substanz geachtet. In
Phase-1-Priifungen wird das Medikament an wenigen Probanden (15-30) getestet.

Phase Il

Erkrankte Personen erhalten das Medikament in der in Phase 1 ermittelten Dosierung. In Phase 2-Priifungen
steht vor allem die Effektivitdt sowie die Wirksamkeit des Praparates im Vordergrund. Gewdhnlich werden
weniger als 100 Personen behandelt.

Phase Il

Das Medikament wird alleine oder im Vergleich zu einer bewahrten Substanz getestet. Phase 3-Priifungen
bendtigen eine groBe Anzahl an Teilnehmern (mehr als 100). Sollte es sich um eine vergleichende Priifung
handeln, werden die Teilnehmer in Gruppen eingeteilt und erhalten entweder eine Standardtherapie oder das
neue Medikament.

Phase IV

In Phase 4-Priifungen wird das bereits zugelassene und fiir alle Patienten verfligbare Medikament weiterhin
beurteilt (mehrere 100 - 1000 Teilnehmer). Phase 4-Priifungen sind selten.

mds sfoundation

References:

US Department of Health and Human Services, National Institutes

of Health, publication No. 07-6249, 2007
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Teilnahme an klinischen Prufung ( Buiing Blocks of Hope

Wie wird eine klinische Priifung durchgefiihrt?

Klinische Priifungen werden meist in einer spezialisierten Einrichtung durchgefiihrt und von einem Leiter der klinischen
Priifung koordiniert. An der Durchfiihrung einer klinischen PriifungPriifung sind zahlreiche weitere Mitarbeiter beteiligt,
die Sie wahrend Ihrer Teilnahme kennenlernen werden. Alle Mitarbeiter achten streng darauf, dass Ihr Behandlungsplan
den Richtlinien der Priifung entspricht und dass Ihre Sicherheit jederzeit gewahrleistet ist.

Mitglieder der Priifgruppe
1. Prifer
2. Weitere Klinikmitarbeiter: Arzte, Pflegepersonal, Wissenschaftler
3. Statistiker
4. Dokumentationskrafte

Wie werden klinische Priifungen iiberwacht?

Klinische Priifungen, in deren Rahmen Behandlungen bosartiger Erkrankungen durchgefiihrt werden, werden von zahlrei-
chen Institutionen beaufsichtigt. Die Hauptziele der Priifung beinhalten die Gewahrleistung der Patientensicherheit und
die strenge Einhaltung wissenschaftlicher Standards. Die folgenden Gruppen sind an der Uberpriifung des Konzeptes
beteiligt, bevor Patienten in die Priifung aufgenommen werden:

* Die Ethikkommission der teilnehmenden Einrichtung: Eine Ethikkommission besteht aus Experten, die das Design
der Priifung auf Patientensicherheit und ihren wissenschaftlichen Wert untersuchen. Die Mitglieder der Ethikkom-
mission werden gemeinsam mit dem Leiter der klinischen Priifung den gesamten Verlauf der Priifung Gberwachen.

» Wissenschaftliches Bewertungsgremium: Eine Expertengruppe, die klinische Priifungen beurteilt, um deren
wissenschaftliche Basis zu gewahrleisten.

« Daten- und Sicherheitsgremien: Eine unabhingige Arbeitsgruppe bestehend aus Arzten, Wissenschaftlern, Statis-
tikern und weiteren qualifizierten Mitarbeitern.

+ Zustdndige Bundesoberbehdrde: beaufsichtigt und genehmigt klinische Priifungen

Kernpunkte einer klinischen Priifung

Patientenschutz: Der Schutz des Patienten ist in allen klinischen Priifungen oberstes Gebot. Potenzielle Risiken
und Nutzen jeder klinischen Priifung werden detailliert von mehreren Expertengruppen gepriift. Vor der Teilnahme
werden Sie einen Aufklarungsbogen erhalten, der alle bekannten Risiken, aber auch den Nutzen der klinischen
Priifung enthalt. Zur Patientensicherheit zahlt auch die Privatsphéare des Patienten. Die Namen der Patienten werden
als Nummer verschlisselt und die erhobenen Daten nur an Mitarbeiter weitergereicht, die der Schweigepflicht
unterliegen.

Einwilligung nach erfolgter Aufklarung: Vor der Teilnahme an einer klinischen Priifung miissen Sie ausfiihrlich
tiber Themen wie Ziele, mdglicher Nutzen und Risiken, Behandlungsplan (Protokoll und Zeitplan) sowie Gber Ihr
Recht, die Teilnahme an der klinischen Priifung jederzeit beenden zu konnen, aufgeklart werden. Wahrend dieses
Gespraches diirfen Sie zum weiteren Verstandnis des Ablaufes gerne Fragen stellen. AbschlieBend werden Sie ein
Formular, welches alle besprochenen Aspekte auflistet, unterschreiben und dadurch bescheinigen, dass lhre Einwilli-
gung freiwillig und nach ausgiebiger Aufklarung erfolgte.
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Komme ich fiir die Teilnahme an einer klinischen Priifung infrage?

Jede klinische Priifung schreibt gewisse Einschlusskriterien vor. Dadurch soll sichergestellt werden, dass wissenschaft-
liche Fragestellungen konsequent verfolgt werden konnen und die Kriterien zur Patientensicherheit erfiillt sind. Zur
Gewahrleistung der Einschlusskriterien werden vorab einige Untersuchungen oder Gesprache nétig sein. Nachdem sich-
ergestellt werden konnte, dass Sie fiir eine bestimmte klinische Priifung infrage kommen, werden weitere Untersuchun-
gen durchgefiihrt. Manchmal kommt es vor, dass die weiteren Untersuchungen ergeben, dass der Patient die Kriterien
fiir die Teilnahme nicht erfiillt. In diesem Fall kann nicht mit der Behandlung begonnen werden.

Welche Fragen sollte ich vor der Teilnahme an einer klinischen Priifung stellen?
Meist werden die folgenden Fragen schon wahrend des Aufklarungsgespraches beantwortet:

1. Aus welchem Grund wird die klinische Priifung durchgefiihrt?
2. Welchen Nutzen kann ich aus der klinischen Priifung ziehen?
3. Welchen Risiken kdnnen auftreten?
4

. Wie hoch ist der Aufwand fiir die klinische Priifung (Haufigkeit von Arztbesuchen, Untersuchungen, Dauer der
Besuche)?

5. An wen kann ich mich wenden, wenn ich Nebenwirkungen feststelle?

6. Welche anderen Behandlungsmdglichkeiten kdnnte ich wahrnehmen, wenn ich nicht an der klinischen Priifung
teilnehme

7. Wie lange wird die Teilnahme dauern?

8. Was passiert, wenn die Behandlung nicht wirkt?

Informationen zu klinischen Priifungen und Medikamentenzulassung:

European Medicines Agency

Dezentralisierte Organisation der EU mit Sitz in London, fiihrt wissenschaftliche Bewertungen fiir Medikamente durch,
welche von pharmazeutischen Unternehmen entwickelt wurden und innerhalb der EU zugelassen werden sollen.
www.ema.europa.eu

Eine zunehmende Zahl experimenteller Medikamente wird fiir den potenziellen Einsatz bei MDS gepriift. Einige klinische
Priifungen sind darauf ausgerichtet neue Ansatze zur zielgerichteten Behandlung des MDS-Klons oder dem Mikromilieu
zu finden (siehe auch: Was passiert im Knochenmark bei MDS?). Andere klinische Priifungen erértern Kombinations-
maglichkeiten bereits verfligbarer Medikamente mit neuen Substanzen. Durch die Kombination von Medikamenten mit
unterschiedlichen Wirkmechanismen erhofft man sich effektivere Behandlungen. Durch die Teilnahme an klinischen
Priifungen ergeben sich neue Behandlungsmdglichkeiten, die in dieser Form sonst nicht verfiigbar sind. Sprechen Sie
Ihren Arzt auf fiir Sie relevante klinische Priifungen an. Innerhalb der Exzellenzzentren der MDS-Foundation ist die Teil-
nahme an verschiedenen klinischen Priifungen moglich. Die Verfiligbarkeit der einzelnen Priifungen unterscheidet sich je
nach Zentrum. Weitere Informationen zu klinischen Priifungen finden Sie unter: www.mds-register.de oder www.emsco.eu.
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MDS bei Kindern (Buicing Books o Hope

Wie oft kommt MDS bei Kindern vor?

MDS kommt hauptsachlich bei Menschen fortgeschrittenen Alters (die meisten Patienten sind &lter als 70 Jahre) vor. In
Ausnahmefillen tritt es auch bei jlingeren Patienten auf. MDS betrifft Kinder nur sehr selten auf (1-4 Erkrankungen/
1.000.000/Jahr). Das mittlere Erkrankungsalter liegt bei 6,8 Jahren. MDS tritt gleichermaBen bei Jungen und Madchen auf.

Wodurch wird MDS bei Kindern verursacht?

MDS kann bei sonst vollkommen gesunden Kindern auftreten. Erste Untersuchungen haben ergeben, dass manche
Kinder mit einer Tendenz zur MDS-Entwicklung geboren werden. Diese Veranlagung kann von duBeren Faktoren
verstarkt werden. Die meisten friihzeitig existierenden Faktoren treten kongenital (zum Zeitpunkt der Geburt) oder
genetisch (in den Zellen programmiert) auf. Genetische Defekte liegen bei 50% aller padiatrischen Patienten vor. Wenn
kein duBerer Faktor eruiert werden kann, wird die Erkrankung als ,primares” MDS bezeichnet.

MDS kann ebenso bei vorerkrankten Kindern auftreten und wird dann als ,sekundares” MDS definiert. Sekundare MDS
treten bei Kindern nach Chemotherapie oder Bestrahlung aufgrund einer vorherigen Krebserkrankung auf. Kinder, die
Chemotherapeutika einnehmen oder eine Bestrahlung erhalten haben, weisen in den folgenden 10 Jahren ein erhdhtes
Risiko auf MDS zu entwickeln.

Sekundadre MDS kdnnen ebenfalls mit erblich bedingten Knochenmarkstérungen wie Fanconi-Andmie, Diamond-
Blackfan-Andmie, aplastischer Andmie oder mit familiarem MDS assoziiert sein. In seltenen Fallen scheint es eine
familidre Veranlagung fiir MDS zu geben. Dennoch kommt es nur selten vor, dass bei Familienangehdrigen, wie z.B.
Geschwistern, ebenfalls MDS festgestellt wird. Faktoren, die die MDS-Entstehung férdern konnen, sind nachfolgend

aufgelistet

« Vorbestehende Knochenmarkveranderungen « Kongenitale Neutropenie

* Fanconi-Andmie * Bloom-Syndrom

* Kostmann-Syndrom * Noonan-Syndrom

 Diamond-Blackfan-Syndrom * Dubowitz-Syndrom

» Shwachman-Bodian-Diamond-Syndrom  Mitochondriale Zytopathie

 Down-Syndrom (Trisomie 21)  Familiares MDS oder Leukdmie

+ Neurofibromatose Typ 1 (NF1-Mutation) * |diopathische aplastische Anamie

« Trisomie 8 (einige Zellen haben ein zusatzliches * Vorherige Chemotherapie
Chromosom 8) (behandlungsassoziiertes MDS)

Es gibt keine Anzeichen, dass MDS durch Lebensmittel oder landwirtschaftliche Produkte hervorgerufen wird. Entgegen der
Beflirchtung von Angehdrigen, dass MDS ansteckend sein kdnnte, gibt es keinerlei Hinweise auf eine virale Ursache, sodass
MDS nicht auf andere Menschen libertragen werden kann.

Referenzen:
Kurtin, S. et. al. (2012) Clin J Oncol Nurs, 16S, 3, 58-64
National Institutes of Health @ www.clinicaltrials.gov
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Durch welche Symptome aufert sich MDS bei Kindern?

Zu Beginn der Erkrankung nehmen Kinder wahrscheinlich keine Symptome wahr. Durch Blutkontrollen kdnnen Zytope-
nien (verminderte Zellzahlen) auffallen. Unter Umstinden kdnnen die weiBen Blutkdrperchen sowie die Blutplattchen
vermindert sein, wahrend der Hamatokrit-Wert normal ist. MDS duBert sich bei Kindern oft durch unspezifische Symp-
tome wie Blésse, Miidigkeit, Petechien (kleine rote Punkte auf der Haut) oder wiederkehrende Infektionen. In manchen
Fallen treten ernste Symptome wie Kurzatmigkeit, Schwéche oder Blutungen auf.

Wie ernst ist die MDS-Erkrankung meines Kindes?

Eine genaue Klassifizierung der Erkrankung ist hilfreich, um den Verlauf einschdtzen und eine geeignete Behandlung
auswahlen zu kénnen. Da der Verlauf der Erkrankung bei Patienten sehr unterschiedlich sein kann, wurden
Klassifikationen entwickelt, die MDS in Subgruppen einteilen. Einige Einteilungen wurden von den Systemen, die
ebenfalls bei Erwachsenen eingesetzt werden, tibernommen (siehe auch: Wie ernst ist mein MDS?).

Um Prognose-Scores praziser verwenden zu konnen, wurde die WHO-Klassifikation fiir Erwachsene tberarbeitet und
an padiatrische Patienten angepasst. Die WHO-Klassifikation fiir Kinder teilt myelodysplastische und myeloproliferative
Stoérungen in drei Hauptgruppen ein:

1. MDS vom Erscheinungsbild eines Erwachsenen

2. MIt dem Down-Syndrom assoziierte Stérungen
3. Juvenile myelomonozytare Leukdmie (JMML)

Uberarbeitete Version der WHO-Klassifikation fiir kindliche
myelodysplastische Syndrome (2008)
Myelodysplastische Syndrome:
» Refraktire Zytopenie (RC) - periphere Blasten < 2%, Knochenmarkblasten <5%
« Refraktare Anamie mit Blastenexzess (RAEB) - periphere Blasten =2%, Knochenmarkblasten 5-19%
« Refraktire Andmie mit Blastenexzess (RAEB-T) - Knochenmarkblasten 20-29%
« AML mit MDS-assoziierten Verdnderungen - periphere Blasten oder Knochenmarkblasten =20%

Myelodysplastische /Myeloproliferative Erkrankungen:
« Juvenile myelomonozytire Leukdmie (JMML)

Mit dem Down-Syndrom assoziierte Erkrankung
« Transiente abnorme Myelopoese
+ Akute myeloische Leukamie bei Down-Syndrom

Mit dem Down-Syndrom assoziierte Erkrankung:

Rund 10 % aller mit Down-Syndrom geborenen Neugeborenen entwickeln eine transiente myeloproliferative Stérung
(TMD). Bei TMD befindet sich eine deutlich gesteigerte Anzahl weiBer Blutkérperchen im peripheren Blut. Bei den meis-
ten Kindern mit TMD erholen sich die Blutwerte nach einiger Zeit selbststéandig. In manchen Fallen entwickelt sich die
TMD der Kinder in eine akute myeloische Leukdmie (AML), welche als M7-AML bezeichnet wird. Myeloische Leukdmien
bei Kindern sind mit MDS assoziiert, tragen aber noch weitere eigene Merkmale.

Im Genom der Blasten lassen sich Mutationen von Genen, die normalerweise die Entwicklung roter und weiBer Blut-
korperchen steuern, nachweisen. Diese Mutationen konnten der Diagnostik zum Nachweis der Erkrankung niitzen.
Die M7-AML hat sich als besonders sensibel gegeniiber Chemotherapie erwiesen. Kinder, die aufgrund ihrer TMD eine
M7-AML entwickeln, sprechen in der Regel gut auf Chemotherapie an.

Al\g\:{s afoundation
the myslodyspostic synchomes foundation, nc.
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Juvenile myelomonozytire Leukamie (JMML):

Der Begriff TMD umfasst verschiedene Leukdmie-Arten, wie juvenile chronische myeloische Leukdamie, chronische myel-
omonozytére Leukdmie und infantiles Monosomie 7-Syndrom. JMML tritt meist in sehr jungen Lebensjahren (jlinger

als 2 Jahre) auf und betrifft meistens Jungen. Schitzungsweise 25% aller padiatrischen Patienten sind von dieser
Erkrankung betroffen. JIMML ist meist assoziiert mit anderen erblich bedingten Erkrankungen und anderen Knochen-
markstérungen. Zudem entwickeln sich die Stammzellen innerhalb des Knochenmarkes in Monozyten und Myelozyten,
zwei Unterarten der weiBen Blutkdrperchen. Einige dieser Zellen (Blasten) bleiben in einem unreifen Stadium und
kénnen ihre normalen Zellfunktionen nicht ausfiihren. Stérungen, die im Knochenmark entstehen, kénnen Anamien und
Infektionen beglinstigen.

Abhangig vom Erkrankungsalter, den Blutplattchenwerten, fetalem Hdmoglobin oder weiteren Veranderungen innerhalb
der Chromosomen kann die Prognose von JMML-Patienten schwanken.

Wie wird MDS bei Kindern behandelt?

Es gibt verschiedene Behandlungsansétze fiir kindliches MDS (siehe auch: Allgemeine Behandlungsgrundlagen bei MDS).
Viele Behandlungen, die bei erwachsenen MDS-Patienten durchgefiihrt werden, werden in manchen Kinderkliniken
getestet (siehe auch: Klinische Priifungen). Die besten Heilungschancen verspricht die allogene Stammzelltransplanta-
tion (siehe auch: Stammzelltransplantation).
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Es gibt zahlreiche Symptome, die Sie oder Ihr Angehdriger

feststellen kbnnen, wenn Sie an einem Myelodysplastischen

Syndrom leiden. Der ,Kleine Ratgeber” bietet in diesem

Kapitel Uber ,Perspektiven far Patienten mit MDS*

Ratschldge zu Symptomen und Auffélligkeiten, die Sie Ihrem

behandelnden Arzt berichten sollten. Der Ratgeber soll Ihnen

aullerdem praktische Hinweise geben, wie schwerwiegende

Symptome auch verhindert werden kénnen.
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Kleine Ratschlage

Blutarmut bei MDS

Neutropenie bei MDS
Thrombozytopenie bei MDS
Fieber

Aufzeichnung meiner Blutergebnisse
Durchfall

Verstopfung

Ubelkeit und Erbrechen
Reaktionen an der Injektionsstelle
Hautrétungen

Fatigue

Beklemmung

Depression

Wann soll ich meinen Arzt informieren?
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Definition: Unter Blutarmut (Andmie) versteht man einen Abfall der roten Blutkérperchen in der Blutzirkulation. Die
roten Blutkorperchen transportieren Sauerstoff in das Gewebe und die verschiedenen Organe des Kdrpers. Sauerstoff
ist notwendig, damit die Zellen wachsen und ihre spezifische Funktion ausiiben kdnnen, einschlieBlich der Zellteilung.
Wenn die Anzahl der roten Blutkdrperchen unter einen bestimmten Wert gefallen ist, sinkt auch der Anteil des Sauer-
stoffgehaltes, so dass die Zellen und das Gewebe nicht genug Sauerstoff bekommen. Wenn zu wenig Sauerstoff zur
Verfiigung gestellt wird, fehlt die Energie, um bestimmte Funktionen der Zellen zu erfiillen, sodass die Zellen letztlich
weniger effektiv werden und sich erschépfen.

Aufgrund der unzureichenden Blutbildung im Knochenmark ist Blutarmut ein hdufiges Symptom bei Patienten mit
MDS. Das Ausmal der Andmie kann bei jeder Person unterschiedlich sein und hangt vom Gesundheitszustand, vom
Alter und dem Schweregrad der Anamie ab. Andmische Patienten leiden in der Regel unter Fatigue (Erschopfung)

und berichten, dass sie mude seien und keine Energie hdtten. Blutarmut schwankt in ihrer Auspragung. Bei milder
Blutarmut fiihIt der Patient sich relativ gut und ist nur geringgradig erschépft. Bei mittelstarken Andamien klagen die
Patienten meist liber Fatigue, welche auch begleitet sein kann von Herzklopfen, Luftnot und blasser Haut. Bei einer
schweren Anamie sind fast alle Patienten blass und berichten liber ausgepragte Fatigue und Luftnot. Da eine schwere
Andmie auch den Blutfluss zum Herzen reduziert, konnen vor allen Dingen &ltere Patienten auch Herzbeschwerden
bekommen, wie zum Beispiel Brustschmerz. Obwohl eine chronische Andmie selten lebensbedrohlich ist, kann sie
doch die Lebensqualitdt der Patienten drastisch reduzieren.

Symptome der Blutarmut:

« Kurzatmigkeit (insbesondere bei Belastung) « Blasse Haut

« Herzklopfen (Gefiihl des Aussetzens oder « Miidigkeitsgefiihl [ Ersch6pfung (Fatigue) und/oder
unregelmaBigen Herzschlages) Schwéche

« Benommenheit oder Schwindel, insbesondere « Schneller Herzschlag (Tachykardie)
beim Stehen « Brustschmerz

+ Verwirrtheit oder Konzentrationsschwierigkeiten « Kopfschmerz

Wie wird Blutarmut gemessen?

Blutarmut ist charakterisiert durch einen niedrigen Hamatokrit (Anteil der zelluldren Bestandteile des Blutes) oder
anhaltenden niedrigen Spiegeln des Hiamoglobins (das Blutprotein, welches den Sauerstoff in das Gewebe und die
Organe transportiert).

Hamoglobin wird anhand einer Blutprobe gemessen und der Himoglobingehalt wird ausgedriickt in Gramm/Deziliter,
abgekiirzt: g/dl. Der normale Wert fiir Himoglobin hangt vom Alter und Geschlecht ab. Blutarmut besteht bei einer
Hamoglobinkonzentration unter 12 g/dl fiir Frauen und unter 13 g/dl fiir Manner. Der Schweregrad der Blutarmut hangt
von folgenden Hamoglobinkonzentrationen ab:

+ Milde Blutarmut: Himoglobin zwischen 9,5 - 13,0 g/dI

- Mittelgradige Blutarmut: Himoglobin zwischen 8,0 - 9,5 g/d|

« Schwere Blutarmut: Himoglobin unter 8,0 g/dI
Wie das Hamoglobin wird auch der Hdmatokrit anhand einer Blutprobe gemessen. Der Himatokrit ist der Teil vom Blut,
der aus den roten Blutkdrperchen besteht und in Prozent ausgedriickt wird. Patienten mit einem hohen Plasmavolumen
(Anteil der fliissigen Bestandteile im Blut) konnen anamisch sein, selbst wenn ihr Blutwert normal ist, weil die Blutzellen
durch das hohe Volumen verdiinnt werden. Wie das Hdmoglobin hangt auch ein normaler Hamatokrit vom Alter und

Geschlecht ab. Bei Erwachsenen fallt der Himatokrit bei Andmie generell unter 39 % bei Mannern und unter 36 % bei
Frauen.
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ge, die lhr Arzt lhnen empfehlen kénnte:

Die Arzte empfehlen eine Bluttransfusion in der Regel, um die Symptome der Blutarmut zu verbessern. Die Trans-
fusion von Erythrozyten (roten Blutkdrperchen) ist eine unterstiitzende Behandlungsform. Sie dndert nichts an

der eigentlichen Erkrankung. Der Vorteil der Transfusion von roten Blutkdrperchen ist zeitlich begrenzt, so dass oft
wiederholte Transfusionen notwendig sind. Die Anzahl bzw. die Haufigkeit von bendtigten Erythrozytentransfu-
sionen kann bei einzelnen Personen stark variieren und hangt auch vom Schweregrad der Symptome, vom Krank-
heitsverlauf des MDS oder auch von anderen Therapieformen ab, die bei MDS zum Einsatz kommen.

Ihr Arzt kann lhnen auch sogenannte Wachstumsfaktoren, wie Eryothropoetin, empfehlen, um das Knochenmark zu
stimulieren mehr rote Blutkdrperchen zu bilden. Dies sollte jedoch mit Ihrem Arzt ausflihrlich besprochen werden.
Wenn eine solche Injektion verschrieben wird, sollte die Injektion jedoch regelmaBig durchgefiihrt werden

Dinge, die man selbst tun kann:

1.
2.
3.

Lassen Sie lhren Arzt immer wissen, wenn Kurzatmigkeit, Brustschmerz oder Herzklopfen zunehmen.

Nehmen Sie alle lhre Arzttermine plinktlich wahr.

Notieren und verfolgen Sie Ihre Blutergebnisse, Ihre Transfusionsdaten und verschiedene Symptome
vor und nach der Transfusion sowie die Gabe von Wachstumsfaktoren.

4. Finden Sie eine ausgewogene Balance zwischen Aktivitdt und Ruhe.

5.

Akzeptieren Sie Hilfe von Familienangehdrigen oder Freunden.

Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit hrem Arzt bzw. [hrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf
Ihren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, kdnnen Ihnen manche MaBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden

verhelfen.

 mids wfoundation
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Definition: Als Neutropenie bezeichnet man einen Abfall der neutrophilen Granulozyten im peripheren Blut. Neutro-
phile gehdren zur Gruppe der weillen Blutkdrperchen. Ihre Aufgabe besteht darin Infektionen zu bekdmpfen. Wenn
die neutrophilen Granulozyten oder die Gesamtzahl| der weil3en Blutkdrperchen unter einem bestimmten Normal-
wert liegt, kann das Risiko fiir Infektionen erh6ht sein. Zum Zeitpunkt der Diagnose ist die Neutropenie seltener bei
Patienten mit myelodysplastischen Syndromen vorhanden als die Blutarmut. Es gibt jedoch Therapien bei MDS, die
die weiBen Blutkorperchen und auch die absolute Zahl der Neutrophilen, aufgrund der Nebenwirkungen der Therapie,
reduzieren kénnen.

Wie wird Neutropenie gemessen?

Die neutrophilen Granulozyten sind der haufigste Typ der sogenannten weiBen Blutkdrperchen und machen normaler-
weise 60-70% aller weien Blutkdrperchen aus. Der Schweregrad der Neutropenie wird anhand der absoluten Neutro-
philenzahl bestimmt. Normalerweise betragt die Anzahl der weiBen Blutkdrperchen 3.500-10.000 Zellen/Mikroliter
(ul). Die normale absolute Neutrophilenzahl liegt bei 1.500-8.000 Zellen/pl. Die absolute Neutrophilenzahl (ANC) wird
kalkuliert mit folgenden Formeln:

ANC = WBC (weiBe Blutkérperchen) x Neutrophile (%)

Die absolute Neutrophilenzahl ist in vielen Blutbildberichten bereits eingeschlossen. Sie kénnen Ihren Arzt fragen, wo
Sie diese Zahl finden, bzw. wie diese Zahl berechnet wird. Der Schweregrad der Neutropenie basiert auf der absoluten
Neutrophilenzahl und wird im peripheren Blut gemessen:

+ Milde Neutropenie: ANC 1.000 - 1500/uL

+ Moderate Neutropenie: ANC 500 - 1.000/pL

+ Schwere Neutropenie: ANC weniger als 500/pL
Patienten, die wahrend einer Neutropenie-Phase Fieber bekommen, werden als medizinischer Notfall betrachtet und
sollten zligig mit ihrem Arzt Kontakt aufnehmen. Eine sogenannte fibrile (fieberhafte) Neutropenie liegt dann vor, wenn
die absolute Neutrophilenzahl unter 1.000/ul liegt und die Krpertemperatur des Patienten Gber 38,5° Celsius liegt oder

eine dauerhafte Kérpertemperatur tiber 38,0° Celsius fiir mehr als eine Stunde vorliegt. Bitte kontaktieren Sie ziigig
Ihren Arzt.

Symptome der Neutropenie:

« Erh6hte Temperatur (Fieber) + Haufige Infektionen oder anhaltende Infektionen
* Niedriger Blutdruck * Schittelfrost

Dinge, die lhnen lhr Arzt moglicherweise empfiehit:

» Gabe von Wachstumsfaktoren, die die Zahl der weiBen Blutkdrperchen erhoht und somit die Schwere und die
Dauer der Neutropenie reduziert.

+ Gabe von Antibiotika zur Verhinderung von Infektionen. Dies wird generell nicht allen Patienten empfohlen, kann
jedoch im Einzelfall sinnvoll sein.

« Falls eine schwere Neutropenie vorliegt, kann es notwendig sein, dass die spezifische Therapie gedndert, die Dosis
der Therapie reduziert oder die Therapie ausgesetzt wird bis die Neutrophilen sich wieder erholt haben.

Dinge, die Sie tun konnen:

1. Lassen Sie sofort Ihren behandelnden Arzt wissen, wenn lhre absolute Neutrophilenzahl unter 1.000/ul ist und Sie
Fieber bekommen. Wenn Sie nicht sicher sind, wie hoch die Werte lhrer Neutrophilen oder weiBen Blutkdrperchen
sind, fragen Sie Ihren Arzt oder das Pflegeteam wie Sie sich verhalten sollen und ob Sie sich melden sollen, sobald
Fieber auftritt.

2. Halten Sie alle verabredeten Arzttermine ein.

3. Sie sollten ein Fieberthermometer zu Hause haben.
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4. Notieren Sie Ihre Blutergebnisse einschlieBlich der weiBen Blutkérperchen und der absoluten Neutrophilenzahl,
zusatzlich Symptome wie Fieber, Schiittelfrost oder Infektionen.

5. Waschen Sie Ihre Hande regelmaBig.
6. Vermeiden Sie Kontakt mit Menschen die offensichtlich krank sind.

7. Vermeiden Sie Uiberfiillte, geschlossene Rdume. Dies bedeutet nicht, dass Sie nicht mehr an 6ffentlichen
Veranstaltungen teilnehmen kdnnen, aber bitte fragen Sie Ihren Arzt und Ihr Behandlungsteam, welche Platze
Sie vermeiden sollen, wie z. B. Buffett, liberfiillte Einkaufszentren oder Konzerte.

8. Vermeiden Sie ungekochtes Fleisch und unpasteurisierte Milchprodukte.
9. Waschen Sie alle Lebensmittel, insbesondere Gemiise und Friichte, bevor Sie sie essen.
10. Halten Sie gute Hygiene ein, wie z. B. gute Mundhygiene und haufiges Hindewaschen.
11. Nehmen Sie geniigend Flussigkeit zu sich.
12. Akzeptieren Sie Hilfe von Ihrer Familie und Freunden.
Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit lhnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit [hrem Arzt bzw. lhrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf

Ihren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, kdnnen lhnen manche MaBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.

 mids wfoundation
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Definition: Als Thrombozytopenie bezeichnet man eine verminderte Anzahl von Blutpldttchen im peripheren Blut. Die
Blutplattchen sind dafiir verantwortlich Blutungen zu stoppen, indem sie Locher in den BlutgefaBen verschlieBen.
Blutplattchen helfen auch, das normale BlutgefaBsystem gesundzuhalten. Wenn ein Patient niedrige Thrombozyten-
werte aufweist, ist das Risiko fiir Blutungen erhoht. Eine Thrombozytopenie tritt bei Patienten mit MDS weniger
haufig auf als Blutarmut. Die Blutplattchen werden wie andere Blutzellen im Knochenmark von den sogenannten
Stammzellen produziert. Diese Stammzellen produzieren in der Regel liber sogenannte Vorstufen (Megakaryozyten)
mehrere 1.000 Plattchen pro Tag. Bei myelodysplastischen Syndromen sind die Vorstufen der Blutplattchen, die
Megakaryozyten, oft verandert und produzieren zu wenige funktionstiichtige Thrombozyten. Manchmal werden auch
zu viele Thrombozyten gebildet, die jedoch nicht voll funktionsfahig sind. Die Megakaryozyten, die Vorstufen der
Thrombozyten, findet man nur im Knochenmark und nicht im peripheren Blut. Die Gefahr fiir Patienten mit Throm-
bozytopenie (niedrige Blutplattchenwerte) sind Blutungen. Das Risiko der Blutungen hingt vom Schweregrad der
Thrombozytopenie ab. Bestimmte Medikamente kdnnen das Risiko von Blutungen erhéhen, wie z. B. Blutverdiinnungs-
medikamente, Aspirin oder andere entziindungshemmende Medikamente, die insbesondere in der Schmerztherapie
eingesetzt werden.

Wie wird die Thrombozytopenie gemessen?

Die Thrombozytopenie ist charakterisiert durch eine Blutplattchenzahl, die unterhalb des Normalwertes liegt. Der Normal-
wert flir Blutplattchen liegt zwischen 150.000 - 450.000/ul. Der Schweregrad der Thrombozytopenie kann aufgrund der
folgenden Einteilung beurteilt werden:

+ Milde Thrombozytopenie: Blutplattchenzahl zwischen 50.000 - 100.000/pl
 Moderate Thrombocytopenia: Blutpldttchenzahl zwischen 25.000 - 50.000/ul
« Severe Thrombocytopenia: Blutplattchenzahl weniger als 25.000/ul

Symptome der Thrombozytopenie:

« Bildung von Hamatomen (Blutergisse) bei « Schnittverletzungen, die nicht aufhdren
normaler kdrperlicher Aktivitat zu bluten

» Nasenbluten + Zahnfleischbluten

* Punktférmige Einblutungen in der Haut (Petechien) * Husten mit Blutbeimengung

« Blut im Stuhl oder Urin

Dinge, lhnen lhr Arzt empfehlen kann:

« lhr Arzt wird lhnen Blutplattchentransfusionen empfehlen, wenn die Blutplattchenzahl entweder unter 10.000/ul
liegen oder ein erhohtes Risiko fiir Blutungen, wie eine kiirzlich stattgefundene Operation, vorhanden ist. Eine
Blutplattchentransfusion dient der Reduzierung des Risikos, schwere Blutungen zu erleiden. Daher stellen Blut-
plattchentransfusionen eine Form der unterstiitzenden Therapie dar. Sie dndern nicht den natiirlichen Verlauf der
Erkrankung. Der Nutzen der Blutpldttcheninfusion ist auch zeitlich begrenzt, sodass durchaus auch wiederholte
Transfusionen notwendig sein kdnnen. Die Anzahl und die Haufigkeit der Blutplattchentransfusionen konnen stark
zwischen verschiedenen Personen und dem Schweregrad der Symptome variieren. lhr Arzt wird lhnen wahrschein-
lich empfehlen, bestimmte Medikamente, die mit der Thrombozytenfunktion in Wechselwirkung treten, abzusetzen,
z. B. Aspirin, Blutverdiinnungsmittel, Marcumar, Heparin und dhnliches. Diese Medikamente sind in der Regel
abzusetzen, wenn die Blutplattchenzahl unter 50.000/ul liegt.

» Gegenwartig werden Wachstumsfaktoren, welche die Blutplattchenzahl bei Patienten mit MDS erh6hen konnen, in
klinischen Studien untersucht

» Wenn eine schwere Thrombozytopenie vorliegt, kann es notwendig sein, die spezifische MDS-Therapie beziiglich
der Dosis zu andern oder gar die Medikamente abzusetzen, bis sich die Blutplattchenzahl wieder erholt hat.
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Dinge, die Sie tun kénnen:

1. Lassen Sie Ihren Arzt sofort wissen, falls ungewdhnliche Hamatome, unkontrollierte Blutungen oder andere
Blutungszeichen auftreten.

. Halten Sie Ihre Arzttermine ein.
. Schreiben Sie alle Ihre Blutergebnisse, Transfusionsdaten und andere Symptome vor und nach Transfusion auf.
. Vermeiden Sie starken Alkoholgenuss, wodurch die Blutplattchenfunktion negativ beeinflusst werden kann.

. Vermeiden Sie Verletzungen und Aktivitaten, die Himatome oder Blutungen auslosen kénnen, wie z. B. Gewicht-
heben oder korperbetonten Sport.

6. Vermeiden Sie Verstopfung, um mégliche Schleimhauteinrisse beim Stuhlgang zu vermeiden.

o b~ W N

7. Benutzen Sie eine weiche Zahnbiirste.
8. Akzeptieren Sie Hilfe von Familienmitgliedern und Freunden.

Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit Ihrem Arzt bzw. Ihrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf
lhren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, kdnnen Ihnen manche MaBBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.
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Definition: Fieber ist definiert als eine Erhdhung der Kérpertemperatur. Die Ursachen fiir Fieber kénnen zum einen
Infektionen, auf der anderen Seite aber auch Nebenwirkungen von verschieden chemotherapeutischen Medika-
menten sein, die in der Behandlung des MDS zum Einsatz kommen. Fragen Sie lhren Arzt und Ihr Behandlungsteam,
wann Sie Fieber berichten sollen und welches Thermometer Sie am besten benutzen sollen. Es ist wichtig Patienten
mit MDS, die Fieber bekommen, mdglichst schnell zu behandeln, um die Entwicklung schwerer Infektionen zu
vermeiden. Bei der Fiebermessung ist zu beriicksichtigen, dass die normale Kérpertemperatur in den friihen Abend-
stunden gewdhnlich 1° C hoher liegt.

Zeichen und Symptome von Fieber
Die gebrauchlichsten Empfehlungen fiir eine Messung der Kérpertemperatur sind:

 GroBeres Warmegefiihl als normal « Schiittelfrost
* Gesichtsrotung * Verwirrtheit und Schwindelgefiihl
* Niedriger Blutdruck « Erhohte Temperatur (normal sind 37° C)

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen kénnte:
« Falls Sie Symptome von Fieber wie oben beschrieben feststellen, messen Sie bitte die Temperatur.
» Medikamente, die Fieber reduzieren, sollten Sie nur nehmen, nachdem Sie dies mit Ihrem Arzt besprochen haben.
« Es ist wichtig, ausreichend Fliissigkeit zu sich zu nehmen und sich Ruhe zu gonnen.

Dinge, die Sie tun konnen:

1. Halten Sie zu Hause ein Thermometer bereit. Besprechen Sie mit Inrem Arzt, welche Art Thermometer fiir Sie am
besten geeignet ist.

2. Trinken Sie ausreichend.

3. Notieren Sie alle Ihre Blutwerte, einschlieBlich der weiBBen Blutkdrperchen und der Neutrophilen, Symptome wie
Schiittelfrost oder Infektionen.

4. Informieren Sie Ihren behandelnden Arzt mdglichst schnell, wenn sich Fieber entwickelt und gleichzeitig die
weiBen Blutkdrperchen verringert sind oder die Neutrophilenzahl unter 1.000/ul liegt. Wenn Sie nicht sicher sind
wie hoch Ihre aktuelle Neutrophilenzahl ist, fragen Sie bitte Ihren Arzt oder Ihr Behandlungsteam, wie Sie sich
verhalten sollen.

5. Informieren Sie lhren Arzt bei jedem Fieber liber 38,5 Grad.

6. Patienten mit Neutropenie und Schiittelfrost sollten sich umgehend bei ihrem Arzt melden.

7. Halten Sie alle Ihre Arzttermine ein.

8. Nehmen Sie Hilfe von Familienangehdrigen oder Freunden an.
Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit lhrem Arzt bzw. Ihrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf

Ihren Symptomen und Ihren Befindlichkeiten, kdnnen lhnen manche MaBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.
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Niedrige Blutzellwerte (Zytopenie) sind bei Patienten mit MDS haufig zu beobachten. Die hiufigste Form der
Zytopenie ist die Andmie (Blutarmut) und der iberwiegende Teil der Patienten mit MDS braucht friiher oder
spater Bluttransfusionen als Folge ihrer Blutarmut. Die Notwendigkeit fiir eine Transfusion kann oft noch durch
die Anwendung spezifischer MDS-Therapien oder zusatzliche unterstiitzende MaBnahmen verstarkt werden.
Eine Reduktion der Anzahl von Transfusionen in einem 8-wdchigen Zeitintervall (hdmatologische Verbesserung,
definiert von der International Working Group (IWG)) kann ein erstes Zeichen fiir ein gutes Ansprechen auf die
Therapie sein. Jeder Patient mit MDS hat unterschiedliche Transfusionsbediirfnisse, was Anzahl und Haufigkeit
betrifft. Eine MDS-spezifische Behandlung resultiert in unterschiedlichen Ansprechraten bei einzelnen Patienten.
Es ist sehr hilfreich, wenn jeder Patient seine Blutwerte, die Transfusionen und andere BehandlungsmaBBnahmen
aufschreibt, um gewisse Entwicklungen friihzeitig zu erkennen. Bei lhnen werden zu unterschiedlichen Zeit-
punkten immer wieder Laborergebnisse, klinische Untersuchungen oder Bluttransfusionen durchgefiihrt, die Sie
sich notieren sollten. In den meisten Kliniken gibt es zu diesem Zweck kleine Hefte fiir Aufzeichnungen. Bei der
Dokumentation der Blutwerte, der Transfusionen etc. ist [nnen das medizinische Personal behilflich.

Das Blutbild

Blutbild Normbereich

WeiBe Blutkdrperchen (Leukozyten) 4.5-13.0 x 1.000/pl

Absolute Neutrophilenzahl (ANC) >1.500 /mm3

Hamoglobin (Hb) Manner: 13,5-17.5 g/dI Frauen: 12.0-16.0 g/dI
Hematocrit (Hct) Minner: 41-53% Frauen: 36-46%
Thrombozyten (Thr) 150.000-350.000/mm3

Dinge, die Sie tun kdnnen:
1. Nehmen Sie lhre Aufzeichnungen zu jedem Arztbesuch mit.

2. Fragen Sie Ihren Arzt und Ihr Behandlungsteam nach einer Kopie Ihrer Blutergebnisse. Tragen Sie diese
Blutergebnisse in Ihren Beobachtungsbogen ein.

3. Machen Sie sich Notizen liber das Datum der Transfusionen, Anzahl der Transfusionen, Himoglobinwerte
sowie Blutplattchenwerte zu dieser Zeit.

4. Machen Sie sich Notizen liber Symptome vor und nach der Transfusion oder vor und nach der Injektion von
Wachstumsfaktoren.

5. Lesen Sie auch den Kleinen Ratgeber bei Andmie, Neutropenie und Thrombozytopenie.

mds ssoundation
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Definition: Durchfall ist definiert als eine sehr hdufige und wésserige Stuhlentleerung. Durchfall kann durch
verschiedene Medikamente, durch Anderung der Diat, aber auch durch einige Formen von Infektionen verursacht
werden. Der Schweregrad des Durchfalls wird bestimmt durch die Anzahl der Stuhlgdnge pro Tag. Eine moderate
Durchfallerkrankung ist definiert als 4-6 Stuhlgange pro Tag. Schwere Durchfélle sind definiert als mehr
als 7 Stuhlgénge pro Tag oder Inkontinenz (d. h. Unfahigkeit, den Stuhl zu halten). Die hiufige und flissige
Stuhlentleerung kann zu einem Austrocknen fiihren. Verbunden mit Miidigkeit und dem Verlust von Elektrolyten
kann dies letztlich zu einer Reduktion der normalen Kdrperfunktion sowie zu einer Nierenschadigung fiihren.

Symptome von Durchfall:
« Flussiger Stuhl * Bauchschmerzen
+ Krampfe mit explosionsartigen Stuhlentleerungen « Ubler Geruch des fliissigen Stuhls

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen kann:
« Trinken Sie 2-3 Liter Fliissigkeit am Tag. Getranke mit Elektrolytzusatzen kdnnen empfohlen werden.
» Vermeiden Sie zuckerhaltige Getranke oder Fruchtsafte, da diese oft die Durchfalle verschlimmern konnen.

» Medikamente gegen Durchfélle kdnnen ratsam sein. Besprechen Sie diese Medikamente mit lhrem Arzt.
Fragen Sie, wie oft Sie dieses Medikament pro Tag einnehmen kénnen.

« Fragen Sie eine Didtassistentin oder einen Arzt, was beziiglich der Essgewohnheiten sinnvoll sein kann.

Dinge, die Sie tun konnen:
1. Trinken Sie 2-3 Liter Flissigkeit pro Tag - vermeiden Sie Koffein oder Getranke mit hohem Zuckeranteil.

2. Berichten Sie Ihrem Arzt oder Ihrem Behandlungsteam Ulber jede Blutbeimengung im Stuhl, schwere Bauch-
krampfe, Fieber oder von schwerem Durchfall.

3. Essen Sie lieber kleine, aber dafiir mehrere Mahlzeiten liber den Tag verteilt.
4. Oft hilft eine sogenannte Bananen-Reis-Apfelsaft und Toast-Diat bei schwerwiegenden Symptomen.

5. Lebensmittel, die bei Durchfall vermieden werden sollten: Naturreis, Friichte, Gemiise, Popcorn, Vollkornbrot und
Nudeln, Alkohol, Koffein, Schokolade, fetthaltige Lebensmittel sowie Laktose enthaltende Milchprodukte.

6. Bevorzugen Sie Lebensmittel und Getranke mit hohem Salzgehalt, z. B. Suppen, gering zuckerhaltige
Sportgetranke, Kartoffeln oder Salzgeback.

7. Sogenannte probiotische Nahrungserganzungen oder Lebensmittel, die Probiotika enthalten, kénnen die
Durchfélle verringern.

8. Halten Sie alle Arzttermine ein.

9. Schreiben Sie Ihre Symptome, die Sie beunruhigen auf und besprechen Sie diese mit [hrem behandelnden Arzt
oder Ihrem Behandlungsteam.

10. Wenn Sie ins Bad gehen, seien Sie sicher, dass Sie alleine fahig sind, das Bad zu verlassen (z. B. Ausstieg aus der
Badewanne). Wenn Sie sich nicht sicher sind, bitten Sie um Hilfe.

11. Waschen Sie Ihre Hande nach jedem Toilettengang.

12. Halten Sie gute korperliche Hygiene ein (Korperhygiene, Mundhygiene und haufiges Handewaschen).

13. Scheuen Sie sich nicht Hilfe von Familienangehorigen oder Freunden anzunehmen
Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit Ihrem Arzt bzw. Ihrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf

Ihren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, konnen lhnen manche MaBBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.
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Definition: Verstopfung ist ein unangenehmer, manchmal auch schmerzhafter Zustand, der dadurch charakterisiert
ist, dass man sehr seltenen und harten Stuhlgang hat. Verstopfung kann verschiedene Ursachen haben, wie z. B.
Austrocknung, bestimmte Medikamente (Schmerzmittel im Besonderen) oder Krankheiten wie Zuckerkrankheit
(Diabetes), Darmirritationen, Verinderungen in der Erndhrung, wenig Bewegung und Anderungen in der Darm-
funktion, die haufig bei dlteren Menschen vorkommen. Patienten mit MDS kénnen aber auch an Verstopfungen als
Folge einer spezifischen Therapie des MDS leiden oder als Folge von Medikamenten, welche eingesetzt werden, um
Ubelkeit zu verhindern.

Symptome der Verstopfung:

Vollegefiihl » Harter Stuhlgang » Bauchschmerzen

Verminderter Appetit * Anstrengende Stuhlentleerung « Fatigue (Erschopfung)

Schmerzen bei « Gefiihl, dass der Darm nicht « Kleine fliissige Stuhlmengen ohne
Darmbewegungen entleert ist Anteile von festem geformten Stuhl
Ubelkeit

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen kann:

Tdgliche korperliche Aktivitat, denn Bewegung kann die die Darmbeweglichkeit fordern.
Trinken Sie ausreichend Fliissigkeit (2-3 Liter pro Tag).
Um die Darmbeweglichkeit zu erhdhen, essen Sie Friichte oder ballaststoffreiche Lebensmittel.

Im Einzelfall, konnen Medikamente, sogenannte Laxanzien, verordnet werden. Besprechen Sie die beste Option
mit [hrem behandelnden Arzt.

Nahrungsergdnzungsmittel werden generell bei Verstopfung nicht empfohlen, da diese die Symptome
verschlechtern kdnnen.

Probiotische Nahrungserganzungen oder probiotische Lebensmittel kdnnen die Verstopfung reduzieren.

Zapfchen oder Einlaufe sind generell nicht empfohlen, wenn bei lhnen eine sehr geringe Anzahl weil3er
Blutkorperchen vorliegt oder Sie niedrige Blutplattchenwerte haben, da dadurch das Risiko fiir Infektionen
oder Blutungen erhoht ist.

Besprechen Sie mit einem Diatassistenten oder lhrem Arzt, was die beste Erndhrung fiir Sie ist.

Dinge, die Sie tun kdnnen:

1.
2.
3.

. Sprechen Sie mit Ihrem Arzt liber Behandlungs-

Bleiben Sie aktiv. 7. Notieren Sie alle Symptome, die Sie beunruhigen
Trinken Sie 2-3 Liter Fliissigkeit pro Tag. und besprechen Sie dies mit Ihrem behandelnden
Arzt.

Nehmen Sie reichlich Friichte, Gemiise und ballast-
stoffreiche Nahrungsmittel zu sich. 8. Wenn Sie ein warmes Bad genieBen, seien Sie

sicher, dass Sie alleine aus der Badewanne
herauskommen. Wenn Sie nicht sicher sind, bitten
Sie um Hilfe.

9. Waschen Sie lhre Hande nach jedem Toilettengang.

moglichkeiten, wenn Sie an oder mehr Tagen
keinen Stuhlgang haben.

. Informieren Sie Ihren Arzt, wenn Sie Schmerzen _ ) _ _ _
beim Stuhlgang haben oder Blutbeimengungen im 10. H?Iten Sle'ausremhend Hyglene €in, wie
Stuhl vorhanden s'!_nd, Sie schwere Bauchschmerzen Kérperhygiene, Mundhygiene und Handewaschen.
haben oder unter Ubelkeit und Erbrechen leiden. 11. Trinken Sie ausreichend.

. Halten Sie Ihre Arzttermine ein. 12. Nehmen Sie Hilfe von Familienangehdrigen und

Freunden an.

Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien
Sie sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit lhrem Arzt bzw. lhrem Behandlungsteam besprochen haben. Basie-

rend

auf [hren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, kdnnen Ihnen manche MaBnahmen zu mehr Sicherheit und

Wohlbefinden verhelfen.
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Definition: Ubelkeit ist ein Symptom, was beschrieben wird als Unwohlsein, verbunden mit beschleunigtem
Herzschlag, Schwitzen und manchmal dem Drang sich zu libergeben. Erbrechen ist ein kdrperliches Phanomen, was
zu einer Kontraktion der Bauchmuskeln, der Brustmuskeln und des Zwerchfells fiihrt, gefolgt von einer schlagartigen
Entleerung des Mageninhalts.

Ubelkeit und/oder Erbrechen kann verursacht werden durch eine Reihe von Zustinden
wie:

« Verstopfung * Austrocknung * Infektionen

* Schluckauf * Migréne » Vermehrte Magensdure
* Trockener Mund * Herzerkrankung * Angstzustande

* Verschiedene Medikamente » Mundgeruch

einschlieBlich Chemotherapie

Symptome, die oft mit Ubelkeit und Erbrechen assoziiert werden:

* Hitze- und Kaltegefiihl * Fatigue » Midigkeit
« Halsschmerzen * Kopfschmerzen » Schlafstérungen
 Schwitzen * Schwindel + Bldhungen

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen kénnte:
¢ Trinken Sie ausreichend- 2-3 Liter pro Tag. Im Einzelfall konnen elektrolythaltige Getrdnke empfohlen werden.

« Es gibt zahlreiche Medikamente, die zur Vorbeugung und Behandlung von Ubelkeit und Erbrechen eingesetzt
werden. Diese heiBen Antiemetika und kdnnen z.B. vor einer Chemotherapie verabreicht oder fiir den hauslichen
Gebrauch verschrieben werden. Antiemetika kann man entweder direkt in die Vene oder unter die Haut spritzen
oder sie kdnnen auch als Tabletten eingenommen werden. Besprechen Sie bitte mit Ihrem Arzt, welche Behand-
lungsform fiir Sie die beste ist.

* Essen Sie kleine aber hdufige Mahlzeiten, um Blahungen und erhohte Magensaurebildung zu verhindern. Bespre-
chen Sie mit einem Erndhrungsberater oder lhrem Arzt, welche Erndhrung fir Sie die beste ist.

Dinge die Sie tun kénnen:
1. Vermeiden Sie strenge Gerliche oder stark riechendes Parfiim.
2. Halten Sie alle Arzttermine ein.
3. Akzeptieren Sie Hilfe.
4

. Besprechen Sie, welches antiemetische Medikament fiir Sie das beste ist und welche Nebenwirkungen dadurch
verursacht werden kdnnen.

5. Manche Medikamente gegen Ubelkeit und Erbrechen kénnen die Entwicklung von Verstopfung verstirken.
Besprechen Sie das bitte mit [hrem behandelnden Arzt.

6. Notieren Sie alle Symptome von Ubelkeit oder auch Erbrechen und besprechen Sie dies mit Ihrem Arzt und Ihrem
Behandlungsteam bei Ihrem nachsten Termin.

7. Wenn haufiges Erbrechen, d. h. 5-6 Mal und mehr in 24 Stunden auftritt, wenn Sie Blutbeimengungen im Erbro-
chenen sehen oder wenn Sie nicht fahig sind Lebensmittel und Getrdnke bei sich zu behalten, kontaktieren Sie
Ihren Arzt oder Ihr Behandlungsteam unverziiglich. Besprechen Sie mit Inrem Arzt und lhrem Behandlungsteam in
welchem Fall Sie sich melden sollen.

ms s¥oundation
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8. Trinken Sie 2-3 Liter Flussigkeit pro Tag und vermeiden Sie Koffein oder stark zuckerhaltige Getranke.

9. Essen Sie kleine aber haufige Mahlzeiten.

10. Vermeiden Sie fetthaltige, scharfe oder schwer verdauliche Lebensmittel sowie Alkohol, Koffein und Schokolade.
1. Vermeiden Sie Lebensmittel mit strengem Geruch.

12. Empfehlenswert sind Lebensmittel und Getranke mit hohem Salzgehalt, wie z. B. Suppen oder gering zuckerhal-
tige Sportgetranke.

13. Putzen Sie Ihre Zdhne mehrfach tédglich, aber benutzen Sie kein alkoholhaltiges Mundwasser, um die Symptome
des trockenen Mundes und des schlechten Geschmackes zu reduzieren.

14. Pfefferminz- oder Ingwerbeimischungen konnen bei einzelnen Patienten hilfreich sein.

15. Entspannung, Besinnung und Meditation kann einzelnen Patienten helfen. Besprechen Sie mit lhrem Arzt und
Behandlungsteam welche Maglichkeiten fiir Sie vorhanden sind.

16. Nehmen Sie Hilfe von Familienangehdrigen und Freunden an.

Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit lhnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit Ihrem Arzt bzw. Ihrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf
Ihren Symptomen und Ihren Befindlichkeiten, kdnnen lhnen manche MaBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.

zusatzliche Referenz:

‘ ISnHS afoundation Hesketh, P. (2008), Smith et al, (2008)
/Y the myslodyspostic synchomes foundation, nc.
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s Reaktionen an der Injektionsstelle ((Buiding Boks of Hope

Definition: Als Reaktion an der Injektionsstelle bezeichnet man eine ortliche Reizung der Haut an der Stelle, an der

die Injektion (= Spritze) gegeben wurde. Als eine subkutane Injektion bezeichnet man eine Medikamentengabe, die
in das Unterhautfettgewebe injiziert (d. h. gespritzt) wird. Subkutane Injektionen von Medikamenten kdnnen einen
brennenden Schmerz wahrend der Injektion verursachen und kénnen Ursache fiir 6rtliche Reizung oder Rotung der
Haut sowie des Weichteilgewebes darstellen. In den meisten Fallen ist diese Reaktion relativ mild und nicht schmerz-
haft. Schwerwiegendere Reaktionen kdnnen schmerzhafte Knoten oder eine Beteiligung gréBerer Bereiche der

Haut umfassen. Der Schweregrad der Reaktion kann durch eine gute Technik der Applikation (= Verabreichung) und
entsprechende Hautpflege reduziert werden. Die meisten Injektionsreaktionen verschwinden im Laufe der Zeit voll-
standig. Diese Reaktion der Haut kann nicht als eine allergische Reaktion bezeichnet werden. Hautinjektionszeichen
sind hdufig anzutreffen, wenn Azacitidine als Medikament subkutan verabreicht wird. Eine leichte Rotung der Haut,
welche mit der Zeit verschwindet, ist die hdufigste dieser Reaktionen. Bei einzelnen Patienten kann die Hautreaktion
jedoch schwerwiegender ausfallen. Milde Hautreaktionen traten ebenfalls bei Patienten, die subkutane Injektionen
von sogenannten Wachstumsfaktoren zur Steigerung der weil3en Blutkdrperchen oder der roten Blutkdrperchen
erhalten haben, auf. Der liberwiegende Teil dieser Hautreaktionen verschwindet vollstandig im Laufe der Zeit. Neben
diesen lokalen Hautreizungen kdnnen alle Medikamente, auch jene, die subkutan verabreicht werden, allergische
Reaktionen hervorrufen. Allergische Hautreaktionen resultieren oft in einer systemischen Rétung der Haut verbunden
mit Juckreiz. Wenn es zu einer schweren Reaktion kommt, kann dies mit Hautablésung und Blasenbildung verbunden
sein. Diese Art Reaktion erfordert ein Absetzen der verdachtigten Medikamente und in besonders schweren Fallen
manchmal sogar eine Krankenhausbehandlung.

Symptome an der Injektionsstelle:

Milde Hautreaktion

Begrenzte trockene, rote, weiche Haut, nicht schmerzhaft, kann jucken.

Moderate Hautreaktion

Begrenzte Rotung und Schwellung, kann schmerzhaft sein, fest, kann gréBere Bereiche
um die Injektionsstelle betreffen, Juckreiz ist haufiger.

Schwere Hautreaktion

GroBere gerotete und geschwollene Bereiche, kdnnen Blasen, Geschwiire oder
Hautablosung zur Folge haben. Oft schmerzhaft.

Allergische Reaktion auf
subkutane Injektionen

Ausgepragte Rétung, die oft auch den Rumpf und die Extremitdten betrifft.

Auswahl der Injektionsstelle

+ Subkutane Injektionen werden gewdhnlich in das unterhalb der Haut liegende Fettgewebe appliziert. Dies ist in der
Regel die Bauchhaut, die Riickseite des Oberarms oder die AuBenseite der Oberschenkel.

Die Hautreaktion und der Schweregrad der Hautreaktion kann durch

hiufigen Wechsel der Injektionsstellen begrenzt werden. Injektionstechnik

Hautstellen, die hdufigem Druck im Alltag ausgesetzt sind, wie z. B. die
Region des Sicherheitsgurtes im Auto, sollten vermieden werden, um das
Risiko schwerer Hautreaktionen zu reduzieren.

. die Air-Sandwich
Ebenfalls sollten Hautregionen vermieden werden, an denen sich Narben, 0,5-1,0 mi Luft im -

Entzlindungen oder Hautfalten befinden.

die Air-Sandwich

W

hinteren Teil der Spritze

injizierbares Azacitidine

Benutzen Sie eine Technik, die sogenannte ,Air Sandwich"-Technik, die
verhindert, dass ein gréBerer Teil der Medikamente Kontakt mit dem Kan(le GroBe 25-nicht entliftet;

Luft var dem Medikament

Fettgewebe hat (siehe Schaubild).

mds&foundation

the myelodysplasicsyndromes foundation, inc
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Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen konnte:
* |hr Arzt kann lhnen antiallergische Medikamente verschreiben, die den Juckreiz reduzieren kénnen.

« Ortliche Behandlung mit Antihistaminika (antiallergisch wirksam) oder lokalen, kortisonhaltigen Cremes kann
ebenfalls zur Reduzierung der drtlichen Entziindung empfohlen werden.

+ Kalte Kompressen kdnnen das brennende Gefiihl reduzieren. Bitte vermeiden Sie Hitze oder Eis an der Injektions-
stelle fiir bis zu 4 Stunden nach der Injektion, weil dies die Absorption (Aufnahme in das Blut) des Medikamentes
stark beeinflussen kann und somit die Therapie weniger effektiv macht.

* Entziindungshemmende Medikamente konnen auch empfohlen werden. Besprechen Sie diese Medikamente bitte
mit lhrem Arzt oder Behandlungsteam.

» Bedenken Sie, dass alle Medikamente, Umwelteinfliisse (Seife, Parfums, Lotionen), die Sonnenexposition oder
Transfusionen ebenfalls mdgliche Ursachen flir solche Reaktionen sein kdnnen.

« Bei schweren Veranderungen der Haut besprechen Sie mit [nrem Arzt, ob gegebenenfalls zusatzlich ein Facharzt fiir
Hautkrankheiten konsultiert werden sollte.

Dinge, die Sie tun kénnen:

1. Informieren Sie Ihren Arzt und Ihr Behandlungsteam rechtzeitig, wenn sich bei Ihnen eine Hautreaktion entwick-
elt hat. Das Pflegepersonal, das Ihnen die Medikamente verabreicht, wird lhre Haut untersuchen, um die beste
Stelle fiir die nachste Dosis zu finden.

2. Vermeiden Sie starken Druck auf der Injektionsstelle. Tragen Sie keine zu enge Kleidun. Vermeiden Sie Reibung an
der Injektionsstelle, besonders nach der Injektion.

3. Eis oder Hitze sollten kurz nach der Injektion nicht an der Injektionsstelle verwendet werden. Hitze kann zu
vermehrten Hautirritationen und Eis kann zur Reduktion der Absorption des Medikamentes und somit zu einem
Wirkungsverlust fiihren. Kiihle Kompressen kénnen innerhalb von 2 Stunden an der Injektionsstelle verabreicht
werden. Eis kann erst 4 Stunden nach der Injektion sicher verwendet werden.

4. Tragen Sie lockere Kleidung.

5. Vermeiden Sie Kratzen, Rubbeln oder Entfernen von Hautteilen.

6. Halten Sie alle Arzttermine ein.

7. Nehmen Sie Hilfe von Familienangehdrigen oder Freunden an.
Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien Sie
sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit [hrem Arzt bzw. [hrem Behandlungsteam besprochen haben. Basierend auf

lhren Symptomen und lhren Befindlichkeiten, kdnnen Ihnen manche MaBBnahmen zu mehr Sicherheit und Wohlbefinden
verhelfen.

 mids wfoundation
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Hautrotu ngen ! Building Blocks of Hope.

Definition: Als Hautrotung bezeichnet man eine rétliche Verdnderung der Haut, welche hinsichtlich des Auftretens und
des Musters variieren kann. Eine Hautrdtung kann begrenzt an einer Stelle des Kdrpers auftreten oder die gesamte
Haut betreffen. Eine Hautrotung wird in der Regel durch Hautirritationen aufgrund einer Chemotherapie, einer
Allergie, einer Infektion oder anderer Ursachen verursacht.

Zeichen und Symptome

Eine Hautrétung kann als R6tung mit oder ohne Blasen oder mit Fliissigkeit gefiillten Pusteln erscheinen. Eine
Hautrotung kann begrenzt an einer Stelle des Korpers oder systemisch, d. h. generalisiert am gesamten Kérper, auftre-
ten. Bei Einnahme bestimmter Medikamente, wie z. B. Lenalidomid, ist es nicht ungew6hnlich, dass es zu trockener
Haut, Juckreiz, milder Schwellung und Rétung kommen kann. Dieser Typ Hautrétung bildet sich oft selbststandig ohne
Absetzen des Medikamentes zuriick. In seltenen Fdllen kann die Hautrétung jedoch so stark sein, dass eine Bahendlung
im Krankenhaus notwendig ist.

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen kénnte:

¢ lhr Arzt muss die Haut sehen, um das AusmaB, den Schweregrad und die
magliche Ursache zu finden.

+ Lokale Antihistaminika (antiallergisch wirksame Medikamente) oder
kortisonhaltige Cremes kdnnen verschreiben werden, um die Hautirritationen
und den Juckreiz zu reduzieren.

» Wenn bei Ihnen eine Hautrétung auftritt, sollten Sie Ihren Arzt informieren
und die besten Mdglichkeiten der Behandlung mit ihm besprechen. Daher ist
es wichtig, dass alle Hautverdnderungen rechtzeitig berichtet werden.

Dinge die Sie tun kannen. Hautausschlag durch Lenalidomid
, | |
1. Untersuchen Sie Ihre Haut téglich.

2. Vermeiden Sie direkte Sonneneinstrahlung und benutzen Sie Sonnencremes mit hohem Lichtschutzfaktor
(mindestens LSF 15).

. Tragen Sie eine Kopfbedeckung, Sonnenbrillen und bedecken Sie lhre Haut soweit wie moglich.

. Benutzen sie milde, nicht parfiimierte Seife.

. Wenn Sie duschen, vermeiden Sie langes, heiBes Duschen. Besser ist ein kurzes kaltes Bad.

. Benutzen Sie Lanolin-basierte Cremes oder Lotions, um ein Austrocknen der Haut zu verhindern.

N o o0~ W

. Vermeiden Sie Parfiim.

‘Aﬁhs -»foundotpg

the myelcysplasicsyndromes oundrion
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Definition: Eine ungewdhnliche Midigkeit, die die normalen taglichen Aktivitaten behindert und sich durch
Ausruhen oder ausreichenden Nachtschlaf nicht beseitigen Idsst, bezeichnet man als Fatigue. Fatigue kann bei
Patienten, die unter Blutarmut leiden, ausgepragter sein. Schlafstdrungen treten bei dlteren Menschen hadufig
auf und kénnen Fatigue verstarken. Andere Faktoren, die zur Fatigue beitragen sind: mangelnde Bewegung,
Schmerzen, emotionaler Stress, schlechte Erndhrung oder andere Erkrankungen, die nicht gut kontrolliert sind,
wie Diabetes oder Schilddriisenerkrankungen.

Symptome der Fatigue:
* Korperliche Schwiache » Zuriickziehen von sozialen Aktivitaten
« Konzentrationsstoérung und Entscheidungsun- » Benommenheit oder das Gefiihl, vollkommen
freudigkeit erschopft zu sein

+ Schwierigkeiten normale tagliche Aktivitaten wie  Vermehrter Zeitaufwand fiir die taglichen
Kochen, Hausputz, Arbeiten usw. auszuflihren Aktivitdten wie Korperpflege etc.

Dinge, die lhnen lhr Arzt empfehlen konnte:

* lhr Arzt wird verschiedene Labortests durchfiihren, um zusatzliche Faktoren zu finden, die die Fatigue erklaren
konnten, wie z. B. Blutarmut, Schilddriisenerkrankungen, Diabetes oder mangelnde Flissigkeit.

» Wenn der Verdacht besteht, dass der Giberwiegende Teil der Fatigue-Symptome auf eine Blutarmut
zurtickzufiihren ist, konnen Bluttransfusionen verordnet werden.

* Es gibt einige Medikamente, die in der Behandlung der Fatigue zur Anwendung kommen. Diese wiederum
haben jedoch andere Nebenwirkungen, so dass nicht jedes Medikament das richtige fiir Sie sein kann. Bitte
besprechen Sie Ihre Fatigue-Symptome mit lhrem Arzt, damit die beste Therapiemdglichkeit fiir Sie gefunden
werden kann

Dinge, die Sie tun kénnen:

1. Bleiben Sie, soweit es mdglich ist aktiv und erhalten Sie lhre Kraft. Uberlegen Sie, ob Sie regelmaBig
korperliche Ubungen wie tagliche Spaziergange mit Freunden oder Angehdrigen unternehmen.

2. Notieren Sie lhre Aktivitdten jeden Tag. Setzen Sie Prioritaten fiir Inre Aktivitdten, machen Sie sich einen
Plan und fiihren Sie die Aktivitaten dann im Laufe des Tages durch, wenn Sie die meiste Energie haben.

3. Begrenzen Sie Schlafzeiten wahrend des Tages auf weniger als 1 Stunde, um Probleme mit ndchtlichem
Durchschlafen zu verhindern.

4. Sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder lhrem Behandlungsteam, wenn Sie zunehmend Schwierigkeiten haben
mit Angsten umzugehen oder Sie eine tiefe Traurigkeit befallt.

5. Trinken Sie ausreichend.
6. Essen Sie haufiger kleine Mahlzeiten

7. Besprechen Sie mit Ihrem Arzt die Notwendigkeit von Bluttransfusionen anhand Ihrer Fatigue-
Symptomatik und lhres Himoglobinspiegels.

8. Scheuen Sie sich nicht Hilfe von Freunde und Familienangehdrigen anzunehmen.

Ihr Arzt ist bereit, die Risiken und Nutzen einer jeden Behandlungsoption ausfiihrlich mit Ihnen zu besprechen. Seien
Sie sicher, dass Sie alle Fragen und Sorgen mit Ihrem Arzt bzw. Inrem Behandlungsteam besprochen haben. Basie-
rend auf Ihren Symptomen und Ihren Befindlichkeiten, kdnnen lhnen manche MaBBnahmen zu mehr Sicherheit und
Wohlbefinden verhelfen.

s séoundition
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Definition: Beklemmung oder Beunruhigung bis hin zur Angst ist eine gewohnliche, verstandliche Reaktion fiir
Patienten mit MDS. Es beschreibt ein Geflihl von mdglicher Gefahr oder Unsicherheit. Viele Menschen haben Schwi-
erigkeiten zu verstehen, warum sie diese Geflihle haben, die bei ihnen Unwohlsein hervorrufen. Diese Beklemmung
kann sich in einer milden Form der Beunruhigung, in einem unsicheren Gefiihl, dass irgendetwas nicht stimmt bis hin
zu lberschieBenden, den Patienten liberkommenden Gefiihlen, die die téglichen Aktivitaten der betroffenen Person
stark beeinflussen, ausdrlicken. Alle Menschen erleben im Laufe ihres Lebens Phasen von Beklemmung und Angst,
sei es zum Beginn eines neuen Berufes, bei Schulabschliissen oder Umzug in eine neue Umgebung. Die Vermittlung
der Diagnose Myelodysplastisches Syndrom, wovon der Patient wahrscheinlich vorher noch nichts gehort hat, kann
ebenso bestimmte Formen von Beklemmung und Angst hervorrufen. Da MDS eine seltene Erkrankung ist, gibt es rela-
tiv wenige Informationen darlber. Beklemmung und Angst entstehen durch die Unsicherheit aufgrund der Diagnose
eines MDS, aufgrund der Frage, welche Therapie die richtige sein kdnnte, wie diese wirkt und welche Nebenwirkun-
gen diese Therapie mit sich bringen kdnnte. Angst und Beklemmung beeintrachtigen auch die Fahigkeit, sich zu
konzentrieren, sich zu erinnern aber auch zu essen und zu schlafen. Manche Patienten finden es schwierig, Entschei-
dungen zu treffen oder Probleme zu l6sen, wodurch die Verwirrung eher erhdht wird. Kopfschmerzen, Durchfille,
Kurzatmigkeit oder Herzklopfen kdnnen entstehen, wenn die Angst stark ausgepragt ist.

Dinge, die Sie tun kénnen:

1. Lesen Sie ,Perspektiven fiir Patienten mit MDS". Hier sind eine Vielzahl von Mdglichkeiten, die helfen, die
Krankheit sowie die Behandlungsoptionen zu verstehen und Strategien zu entwickeln, in dem Umgang mit der
Erkrankung einen aktiven Part zu libernehmen, aufgefiihrt.

2. Gonnen Sie sich selbst Zeit, die Diagnose zu verinnerlichen.

3. Erinnern Sie sich an andere Zeiten in Ihrem Leben, in denen Sie erfolgreich Probleme bewaltigt haben. Nutzen Sie
diese Technik, um die Herausforderung, mit MDS zu leben, zu bewerkstelligen.

4. Versuchen Sie Ihr Leben zu vereinfachen. Vermeiden oder reduzieren Sie Aktivitaten, die fiir Ihr kdrperliches und
emotionales Wohlbefinden nicht wichtig sind.

5. Akzeptieren Sie Hilfe. Dies kann von Familienmitgliedern, Freunden oder durch professionelle Hilfe geschehen.
Eine Beratung durch Psychoonkologen oder Sozialarbeitern kann auch hilfreich sein.

6. Uberlegen Sie, ob Sie eine Patientengruppe treffen oder sich ihr anschlieBen méchten, sei es entweder persénlich
oder uiber das Internet. Andere Patienten mit MDS haben manchmal gute Ratschlage, wie mit dieser Krankheit am
besten umgegangen werden kann. Es gibt viele aktive MDS-Selbsthilfegruppen. Sie kdnnen die MDS-Foundation,
das deutsche MDS-NET (www.mds-net-de.org) oder die MDS-Patienten-Interessengemeinschaft (www.mds-pati-
enten-ig.org) fiir weitere Informationen kontaktieren.

7. Versuchen Sie, Quellen zu finden, die Ihnen helfen, zu entspannen, wie Meditation, Massage, Yoga oder das Horen
von entspannender Musik.

8. Versuchen Sie, gut zu essen und halten Sie ein gewisses Niveau an Aktivitat aufrecht.
9. Vermeiden Sie ausgedehnten Genuss von Alkohol, Koffein und/oder Nikotin.

10. Wenn es Ihnen schwerfallt sich an Anleitungen zu erinnern oder sich zu konzentrieren und Sie wichtige
Informationen vergessen, dann gewdhnen Sie sich an, diese aufzuschreiben.

11. Sprechen Sie mit lnrem Arzt und lhrem Behandlungsteam liber Moglichkeiten der Angstbewaltigung. Fragen
Sie auch, ob angstlésende Medikamente fiir Sie hilfreich sein konnten.

‘Aﬁis afoundation
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Depression (Builcing Books o Hope

Definition: Depression ist ein hdufiges Symptom bei Patienten, die mit einer bdsartigen Erkrankung leben.
Die Fahigkeit, mit der Diagnose MDS umzugehen, ist bei jeder Person unterschiedlich. Wahrend es fiir einige
Menschen maglich ist, so wie bisher weiterzuleben, fallt es anderen sehr schwer, mit der Diagnose MDS umzuge-
hen. Es gibt eine Reihe von Gegebenheiten, die dazu beitragen kdnnen, eine depressive Stimmung hervorzurufen,
wie das Gefiihl, nicht mehr Dinge tun zu konnen, die einen friiher erfreut haben oder die man jeden Tag gemacht
hat. Zudem stellen verminderte Energie und Antrieb, hdufige Arztbesuche oder Krankenhausaufenthalte, Behan-
dlung, niedrige Blutwerte oder finanzielle Probleme weitere Belastungen dar. Diese Veranderungen sind real und
wichtig. Sie sind oft der Grund fiir eine situationsbedingte Depression. Eine andere Ursache von Depressionen ist
ein Ungleichgewicht zwischen chemischen Substanzen, die normalerweise unsere Emotionen im Gehirn steuern.
Unabhéngig von der Ursache Ihrer Depression haben Patienten das Gefiihl, dass das Leben fiir sie weniger bedeu-
tungsvoll geworden ist oder das Gefiihl, anderen Menschen zu sehr zur Last zu fallen.

Dinge, die man selber tun kann:

1.

Nehmen Sie die auftretenden Symptome einer Depression wahr: Mangelndes Interesse bestimmte Dinge zu
tun, Niedergeschlagenheit, Traurigkeit oder Hoffnungslosigkeit, Schlafstérungen, verminderter Appetit. Wenn
Sie eines dieser Symptome bei sich feststellen, konnte bei Ihnen eine Depression vorliegen. Es ist auch hilf-
reich Personen zu fragen, die sie gut kennen, ob Sie meinen, dass Sie depressiv sind. Eine schwere Depression
kann der Grund sein, Interesse am Leben zu verlieren und das Gefiihl zu haben, dass das Leben nicht langer
lebenswert sei.

. Geben Sie sich selbst Zeit, die Diagnose und die Veranderung in der tdglichen Routine zu verinnerlichen.

Selbst wenn Sie nicht mehr fahig sind an Aktivitaten in Ihrem Leben teilzunehmen, die Sie sonst gerne
gemacht haben, sollten Sie doch andere Aktivitdten, die weniger anstrengend sind, aber dennoch Freude
bereiten, durchfiihren.

. Setzen Sie sich Prioritaten beziiglich der Aktivitaten, die notwendig sind, um Ihr kdrperliches und emotionales

Wohlbefinden zu erhalten.

. Versuchen Sie, Beschaftigung oder Aktivitdten zu finden, die Ihnen SpaB machen, wie z. B.: Musik héren oder

Besuch von Sportveranstaltungen. Diese Aktivitaten helfen lhnen eine positive Einstellung zu behalten.

5. Versuchen Sie, sich gesund zu erndhren und sich regelmaBig zu bewegen. Gdnnen Sie sich genug Pausen.

6. Vermeiden Sie Alkohol, dieser kann Depressionen verschlechtern.

7. Sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder mit lhrem Behandlungsteam lber Moglichkeiten, die lhnen helfen konnen,

z. B. Psychoonkologen, die mit lhnen zusammen Mdglichkeiten zur Bewaltigung finden kénnen.

8. Meditation oder seelischer Beistand kdnnen auch sehr hilfreich sein.

9. Uberlegen Sie sich auch, ob Sie nicht Patienten einer MDS-Selbsthilfegruppe treffen oder kontaktieren

10.

11.

mdchten, entweder liber das Internet oder personlich. Andere Menschen, die mit MDS leben, haben manchmal
gute Ratschlage wie man mit dieser Krankheit besser umgehen kann.

Fragen Sie Ihren Arzt auch nach der Méglichkeit einer medikamentdsen antidepressiven Therapie. Diese
Medikamente kdnnen hilfreich sein, um das bei Depression vorhandene chemische Ungleichgewicht im Gehirn
auszugleichen. Dieses Medikament muss 4-6 Wochen eingenommen werden, bevor man eine Verbesserung
feststellt. Es gibt jedoch auch neuere Medikamente, die schneller wirken. Dies sollten Sie mit Ihrem behandel-
nden Arzt besprechen. Auch sollten antidepressive Medikamente nicht plotzlich abgesetzt werden.

Sprechen Sie mit [hrem Arzt und Behandlungsteam (iber die Mdglichkeiten alternativer, wie pflanzlicher oder
natiirlicher Produkte fiir die Behandlung von Depressionen. Manche dieser Medikamente, z. B. Johanniskraut,
kdnnen mit anderen Medikamenten in Wechselwirkung treten und deren Wirkung abschwéchen.

s séoundition
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Es ist sehr wichtig, dass Sie ein vertrauensvolles Verhaltnis zu Ihrem behandelnden Arzt und Behandlungsteam haben
und lber alle Symptome und Sorgen sprechen kénnen. Fragen Sie Ihr Behandlungsteam, wen Sie zu den normalen
Geschaftszeiten, in der Nacht oder am Wochenende erreichen kénnen. Symptome, die eine notfallmaBige Behandlung
erfordern sind z. B.:

« Fieber liber 38.5° C

« Schiittelfrost bei jeder Temperatur

« Plotzliches Einsetzen von Kurzatmigkeit oder Brustschmerz

* Hautveranderungen wie ungewdhnliche Blutergiisse, kleine rote Punkte auf der Haut (Petechien), neu
aufgetretene oder verschlechterte Rotung der Haut

* Schwere Kopfschmerzen
* Plotzliche Sehverdanderungen
* Blutungen, die nicht nach einigen Minuten gestoppt werden kdnnen

 Verdnderungen im Stuhlverhalten und beim Wasserlassen wie sichtbare Blutbeimengungen oder Rotfarbung des
Urins, unkontrollierbare Durchfélle oder Verstopfung, schwarzer oder blutiger Stuhl

« Unkontrollierte Ubelkeit und Erbrechen

‘Aﬁis afoundation
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EISENUBERLADUNG

Durch wiederholte Gabe von Bluttransfusionen (rote
Blutkérperchen) kann es zu einer Eisentiberladung im
Koérper kommen. Eisenuberladung ist eine potentiell
geféhrliche Situation, weil tberméBige Eisentberladung
zu Organschéden fuhren kann. In diesem Kapitel
werden einige dieser Fragen diskutiert wie: Warum sind
Bluttransfusionen notwendig bei MDS? Was bedeutet
Eisenuberladung? Und wie kann Eisentberladung

gemessen, bzw. behandelt werden?
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Bluttransfusionen und MDS (Buicing Books o Hope

Warum sind Bluttransfusionen fiir Patienten mit MDS notwendig?

Myelodysplastische Syndrome sind eine Gruppe von Knochenmarkerkrankungen, bei denen nicht genligend reife rote
Blutzellen, weiBe Blutzellen und Blutplattchen produziert werden. Ungefahr 80% der Patienten mit MDS weisen eine
Blutarmut auf (niedrige Zahl an roten Blutkdrperchen und daraufhin niedriges Himoglobin), wenn die Diagnose eines
MDS gestellt wird. Rote Blutzelltransfusionen (Erythrozytentransfusionen) sind oft notwendig, um die Symptome der
Blutarmut zu behandeln. Obwohl eine Blutarmut in der Regel noch nicht lebensbedrohlich ist, kann sie doch ganz
erheblich die Lebensqualitat des Patienten reduzieren.

Rote Blutzellen enthalten Hdmoglobin. Dieses ist ein eisenhaltiges Eiwei3, welches dem Blut die charakteristische rote
Farbe gibt und welches Sauerstoff von der Lunge zu den verschiedenen Organen transportiert. Sauerstoff ist notwen-
dig fir alle Kdrperzellen, fiir das Wachstum, fiir die Teilung und um die spezifischen Funktionen der einzelnen Zellen
aufrecht zu erhalten. Wenn die Anzahl der roten Blutkdrperchen unter einen bestimmten Wert gefallen ist, fallt auch
der Anteil des zu transportierenden Sauerstoffs, so dass die Zellen und das Gewebe nicht geniigend Sauerstoff erhalten.
Ohne Sauerstoff kdnnen die Zellen ihre spezifische Funktion nicht mehr voll erfiillen, was zu entsprechenden Wirkver-
lusten und Schadden fiihren kann.

Der Grad der Blutarmut kann bei jeder Person hinsichtlich der Symptome unterschiedlich ausfallen und hdngt in der
Regel vom Patientenalter und vom grundsatzlichen Gesundheitszustand ab. Einige Symptome, die Sie bei sich wahrneh-
men kénnen, sind Hautblasse, Miidigkeit, Fatigue (Abgeschlagenheit) und manchmal auch Kurzatmigkeit.

Bluttransfusionen erzeugen in der Regel eine zeitlich begrenzte Erholung der Symptome von Blutarmut. Bluttransfu-
sionen sind also eine symptomatische oder supportive (unterstiitzende) Therapie. Der Nachteil von Bluttransfusionen
besteht darin, dass sie Eisen enthalten und wiederholte Transfusionen daher zu einer erhdhten Eisenaufnahme fiihren,
wodurch mehr Speichereisen in den Organen entsteht. Andere mdgliche Nebenwirkungen der Transfusionen wird Ihr
behandelnder Arzt mit Ihnen besprechen. Gewdhnlich werden bei einer notwendigen Transfusion zwei, manchmal sogar
drei Konserven verabreicht.

Erythrozyt Ham
(rotes Blutkorperchen)

Hamoglobin

Sauerstoff

‘A\Hs sfoundation

the myeldysplashic syndromes foundatin,
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Grundsitzliche Richtlinien NUTZEN

fur die Transfusion von « Rascher Anstieg des Hamoglobins reduziert Miidigkeit
roten B|utk5rperchen und Fatigue bei den meisten Patienten

» Eine Schriftliche Einverstandniserklarung ist RISIKEN
notwendig

. . . « Potenziell virale Infektion durch die Transfusion:
Bei Patienten ohne Symptome sind Transfusionen HIV: 3.1/100.000
notwendig, um den Hb zwischen 7-9 g/dI B
(4,3-5,6 mmol/l) zu halten - Hepatitis C: 5.1/100.000

Bei Patienten mit Symptomen oder Blutungsze- - Hepatitis B: 3.41-4.43/100.000
ichen ist die Transfusion notwendig, um die « Transfusions-bedingte Lungenverletzung (sogenanntes

Kreislaufstabilitdt zu erhalten TRALI-Syndrom) 0.81/100.000

« Transfusionsbedingte zirkulierende Uberladung (TACO):

Bei Patienten mit Symptomen und Hdmoglobin X ) i : o
1-6% auf Intensivstation und in post-operativen Situationen

<10 g/dl (<6,3 mmol/l): Transfusion von Blut,

um den Hamoglobin-Wert zwischen 8-10 g/dl « Fatale Hamolyse: 1.3-1.7/Million transfundierte

(5-6,3 mmol/l) zu halten Erythrozytenkonzentrate

Bei Patienten mit koronarer Herzerkrankung « Fieberhafte nicht hdmolytische Reaktionen: 1.1-2.15%
und Andmie: Erythrozytentransfusion sollte den « Transfusions-bedingte Eiseniiberladung (Hamosiderose)

Hamoglobin >10 g/dl (=6,3mmol/l) halten

Wie hadufig eine Erythrozytentransfusion verabreicht wird, hdngt von verschiedenen Faktoren ab, u. a. vom Schweregrad
der Symptome und vom Hamatokrit- bzw. Himoglobinwert im Blut. Auch die Transfusionsintervalle (d. h. die Zeit
zwischen den einzelnen Transfusionen) kénnen von mehreren Monaten bei Niedrig-Risiko MDS bis zu alle 2-6 Wochen
bei Hoch-Risiko MDS variieren. Bei einigen MDS-Patienten betragen die Transfusionsintervalle manchmal sogar alle 1-2
Wochen. Patienten, die hdufig Bluttransfusionen bendtigen, werden in der Regel als transfusionsabhdngig bezeichnet.
Transfusionsabhdngigkeit ist oft ein Zeichen, zu liberlegen, ob krankheitsspezifische Therapien eingeleitet werden
sollten, um die Produktion der roten Blutkdrperchen zu verbessern und somit das Risiko der Eiseniiberladung zu senken.

Transfusions and
iron overload m

Referenzen:

mdS .4':OU ﬂdOﬁOﬂ Kurtin, S. (2012) Myeloid Toxicity of Cancer Treatment,
"""""""""""""""" ekt J Adv Pract Oncol, 3,209-224
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Erythrozytentransfusionen kdnnen kurzfristig die Symptome von Blutarmut beseitigen, aber mit jeder Bluttransfusion
wird dem Korper auch zusatzliches Eisen zugefiihrt. Es gibt einige Therapien, bei denen die Produktion der roten Blut-
korperchen bei Patienten mit MDS verbessert werden kann, so dass Transfusionen nicht mehr oder nicht mehr so haufig
notwendig sind, jedoch sind diese Therapien nicht fiir alle Patienten mit MDS sinnvoll, bzw. zugelassen. Fiir manche
Patienten mit MDS sind Transfusionen die einzige Mdglichkeit, die Symptome von Blutarmut zu behandeln. Diese
unterstiitzende Therapie mit wiederholten Erythrozytentransfusionen kann jedoch zu einer erhohten Eisenbelastung
und damit zu einer Eisenablagerung in den verschiedenen Organen flihren. Daher sind Patienten mit MDS, die haufig
Transfusionen aufgrund ihrer Blutarmut erhalten, einem erhéhten Risiko einer Eiseniiberladung ausgesetzt. Der Kérper
enthalt normalerweise ca. 3-4 g Eisen. Zwei Drittel des Kdrpereisens ist im Protein Himoglobin gebunden, welches
auch fiir den Sauerstofftransport im Blut verantwortlich ist. Der Rest ist im sogenannten Myoglobin (Muskelprotein)
und anderen EiweiBen gespeichert. Der Eisengehalt im Kdrper ist normalerweise relativ gut kontrolliert und unterliegt
hormonellen Regulationsmechanismen. Eisenverlust, der sehr klein ist, wird normalerweise durch vermehrte Aufnahme
tiber den Darm ausgeglichen.

Erythrozytentransfusion und Eiseniiberladung

Jede Erythrozytentransfusion enthalt ungefahr 250 mg Eisen. Durch wiederholte Erythrozytentransfusionen kommt es
daher zu einer erhdhten Eisenbelastung, besonders im Kérpergewebe und in den Organen. Nach ungefahr 20 Eryth-
rozytentransfusionen hat der Patient zusatzlich 5 g Eisen zu sich genommen, was bereits dem Doppelten des normalen
Eisengehaltes im Korper entspricht. Normalerweise bindet das Eisen im Blut an ein Protein (Transferrin), welches in der
Blutbahn zirkuliert und das Eisen in Form von Speichereisen (Ferritin) in den einzelnen Zellen ablagert. Bei Eisentiber-
ladung ist das Transferrin hinsichtlich seiner Transportkapazitat gesattigt und eine erhéhte Konzentration von soge-
nanntem nicht Transferrin-gebundenen Eisen entsteht, welches eine schadliche Substanz fiir die Zellen darstellt. Wenn
der Spiegel von sogenanntem nicht-Transferrin-gebundenem Eisen im Blut ansteigt, wird vermehrt Eisen in Form von
Speichereisen in den umliegenden Geweben abgelagert. Hiervon sind vor allem Organe wie Leber, Herz, Bauchspeichel-
driise und andere Driisen betroffen.

Wie weiB ich, dass ich eine Eiseniiberladung habe?

Der Beginn der Eisenliberladung kann verschieden sein. Als grundsétzliche Regel gilt jedoch, dass eine Eisenliberladung
entsteht, wenn der Patient mehr als 20 Transfusionen roter Blutkdrperchen erhalten hat. Trotzdem gibt es auch Pati-
enten, bei denen die Eiseniiberladung schon nach ungefahr 10 Transfusionen entsteht, aber es gibt auch Patienten, die
mehr als 60 Einheiten erhalten haben ohne dass eine nennenswerte Eiseniiberladung aufgetreten ware. Zusatzlich zu
der Entwicklung von Eiseniiberladung als Ergebnis mehrfacher Erythrozytentransfusionen kann bei MDS-Patienten eine
Eiseniiberladung auch als Folge einer liberhdhten Absorption von Eisen aus der Nahrung liber den Darm erfolgen. Diese
Eiseniiberladung geschieht dhnlich wie die Eiseniiberladung

durch Bluttransfusion ohne Symptome, sodass der Patient Transferrinséttigung und
selbst zundchst nicht bemerkt, dass eine Eisenliberladung 160 - Tn?.i?:::.:e:,:f:;::m
vorliegt. Die Eiseniiberladung kann im Blut {iber das soge- Elsens I Blutplasme

nannte Speichereisen (Ferritin) bestimmt werden. Dieser
Wert kann allerdings nicht nur ein erhdhtes Speichereisen

anzeigen, sondern auch bei Entziindungen erhoht sein.

Es gibt bildgebende Verfahren, wie Kernspintomographie

(MRT), mit denen die Eiseniiberladung in Leber oder Herz e

genauer bestimmt werden kann. MDS-Patienten, die ein

besonderes Risiko fiir Eisenliberladung haben, schon mehr . w0 | o
I :

(%)

® 0,0 ©

als 20-30 Konserven erhalten haben und deren Serum-Fer-
ritin-Spiegel groBer als 1.000 ng/ml ist sowie Patienten
mit einem Risikoprofil nach IPSS low bis intermediate |, b ki

die regelmaBig Transfusionen bendtigen, sind z. B. auch Erytheozytentransfusicnen
StammzelItransplantationskandidaten. [l Transferrinsatiigung @) nicht an Transferrin gebundenes Eisen Q) treies Eisen

o

o

Referenzen:

Shabh, et. al. (2012) Management of Transfusion-Related Iron Overload in Patients with Myelodysplastic Syndromes. mdS -b*.:OUﬂdOﬂOﬂ
Clin J Oncol Nurs, 16 (suppl 1), 37-46. th myelcsplatc e ndaton nc.
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Wie gefahrlich ist Eisenuberladung?

Eiseniiberladung ist eine potenziell gefahrliche Situation, weil liberschiissiges Eisen Gewebe und Organe schadigen kann.
UberschUssiges Eisen wird vor allem in Herz, Lunge, Leber, Gehirn, Knochenmark und Organen, die Hormone produzieren,
wie die Bauchspeicheldriise, angereichert, sodass hier besondere Risiken beziiglich der Organfunktion vorhanden sind.
Viele der hieraus entstehenden Komplikationen sind unwiderruflich und kénnen sogar lebensbedrohlich sein, wie z. B.
Herzversagen, Leberzirrhose, Fibrose der Leber, Gallenblasenveranderungen, Diabetes, Gelenkentziindung, Depressionen,
Impotenz, Unfruchtbarkeit und sogar Krebs. Viele der Erkenntnisse bzgl. des schadlichen Effekts einer Eiseniiberladung
stammen von anderen Bluterkrankungen wie Sichelzellandmie oder Thalassdmie, welche in der Regel mit einer hohen
transfusionsabhangigen Blutarmut einhergehen. Studien mit MDS-Patienten haben gezeigt, dass eine Eiseniiberla-
dung, die von Bluttransfusionen herriihrt, mit einem schlechteren Gesamtiiberleben und einem héheren Risiko fiir die
Entwicklung einer akuten Leukamie einhergeht. Der negative Effekt auf das Uberleben hingt von der Anzahl der Trans-
fusionen roter Blutkdrperchen ab. Der negative Effekt auf das Gesamtiiberleben ist auch bedingt durch den Schweregrad
des Myelodysplastischen Syndroms. Die Behandlung von Eiseniiberladung und die Behandlung von Eisentoxizitat durch
Eisen bindende Medikamente bei Patienten mit MDS und transfusionsabhadngiger Blutarmut haben gezeigt, dass diese
den Eisengehalt reduzieren und im Einzelfall auch ein verbessertes Uberleben bei Patienten mit MDS erzielen kdnnen.

Wie wird Eiseniiberladung diagnostiziert?

Obwohl heute verschiedene Tests zur Verfligung stehen, um eine Eiseniiberladung festzustellen, ist der haufigste und
gebrduchlichste Test zurzeit ein Bluttest, der sogenannte Ferritintest. Der Ferritinspiegel im Blut gibt ein ungefdhres
AusmalB der Eiseniiberladung an. Ferritin ist ein Eiwei3 im Blut, welches Eisen bindet und hilft, Eisen im Kérper zu
lagern. Da es sich hierbei um einen einfachen Bluttest handelt, ist er leicht durchzufiihren und kann hdufiger wiederholt
werden und damit konnen die Eiseniiberladung, bzw. die Therapie im Verlauf beobachtet werden. Der Ferritinspiegel

im Blut wird in der Regel bei MDS-Patienten bei Diagnose getestet und dann alle 3-4 Monate wiederholt, vor allem
wenn regelmaBig Erythrozytenkonzentrate notwendig sind. Wenn Sie Ihren Ferritinwert im Blut zusammen mit den
Transfusionen und dem Hamoglobinwert notieren und dariiber Buch fiihren, hilft es Ihnen, das Risiko der Eiseniiberla-
dung besser zu verstehen. Bei Patienten mit MDS konnte gezeigt werden, dass der Ferritinwert im Blut mit der Anzahl
der Transfusionen von roten Blutkdrperchen gut korreliert. Ein Ferritinwert von ungefahr 1.000 ng/ml wird nach ca. 20
Transfusionen erreicht. Der Nachteil eines Ferritin-Testes ist, dass er nicht nur spezifisch die Eiseniiberladung anzeigt,
sondern dieser Wert auch bei Entziindungen, Infektionen oder Vitamin C-Mangel erh6ht ist. Deshalb ist es sinnvoll den
Ferritinwert nicht nur einmal, sondern regelmaBig im Blut zu kontrollieren.

Ferritinwerte

Normaler Serum- Niedriger Serum- Hoher Serum- S

Ferritin-Wert Ferritin-Wert Ferritin-Wert oty

12-300 ng/ml fiir Ménner Ein niedriger Serum-Ferritin- | Ein hoher Serum-Ferritin Ferritinwert im Blut

12-150 ng/ml fiir Frauen Wert ist typischerweise -Wert kann eine sogenannte | >1.000-2.500 ng/ml zeigt
verbunden mit reduziertem hdmolytische Andamie meist eine Eiseniiberladung
Speichereisen. Dieses tritt anzeigen, aber auch andere bei Patienten mit
haufig bei einer Eisenmangel- | Formen der Andmie oder eine | transfusions-abhdngiger
Andmie auf. Eiseniiberladung. Blut-armut an.

mds ssioundiafion
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Ist eine Eiseniiberladung behandelbar?

Gliicklicherweise kann eine Eiseniliberladung mit sogenannten eisenbindenden Medikamenten (auch Chelatbildner
genannt) behandelt werden. Das Ziel der Therapie ist, den Eisengehalt moglichst niedrig zu halten, um die Entwicklung
von Organschdden zu verhindern. Selbst wenn es schon zu einer Organschddigung gekommen ist, kann die Thera-

pie einige dieser Komplikationen wieder riickgangig machen, bzw. eine Verschlechterung verhindern. Sogenannte
chelatbildende Medikamente binden Eisen, sodass es aus dem Kdrper entfernt werden kann. Gegenwartig sind diese
Medikamente die am haufigsten eingesetzte Behandlungsmethode bei Patienten mit Eiseniiberladung und transfusions-
abhangigem MDS. Grundsatzlich sollten aber auch mit Ihrem Arzt Mdglichkeiten besprochen werden, die Transfusions-
abhdngigkeit durch Verbesserung der Knochenmarkfunktion und Vermeidung von zusatzlichen Erythrozytentransfu-
sionen mit spezifischen gegen MDS gerichteten Therapien zu verringern.

Aderlass

Einige Patienten die keine weiteren Erythrozytentransfusionen mehr brauchen, aber dennoch an einer Eiseniiberladung

aufgrund vorheriger Bluttransfusionen leiden, sind Kandidaten fiir eine Aderlasstherapie. Diese lduft dhnlich ab wie eine
Blutspende, sodass Blut und damit auch Eisen aus dem Korper entfernt wird. Die meisten Patienten mit MDS haben jedoch
keinen normalen Hamoglobinwert, der es erlaubt, Gberfllssiges Eisen mittels Aderlasstherapie zu entfernen.

Methoden zur Bestimmung vin Eiseniuiberladung

METHODE VORTEILE NACHTEILE
Ferritin-Test im Blut « Nicht invasiv « Werte kdnnen auch erhoht sein bei
(am héufigsten eingesetzt) « Gut verfiigbar Infektionen, Entziindungen und Vitamin

« Niitzlich fiir die Entscheidung, ob eine
Therapie eingeleitet werden soll

« Niitzlich fiir die Verlaufsbeurteilung

C-Defizit
« Keine gute Korrelation mit dem
Gesamt-Korpereisen

Leberbiopsie

Zur Bestimmung der
Leber-Eisen-Konzentration
(nur sehr begrenzt, da relativ
hohes Risiko)

« Gute Korrelation mit dem
» Gesamtkdrpereisen

« Ermdglicht eine Beurteilung der Leber
durch Histologie

« Hoher Spiegel ist guter Risikoparameter
fiir Herzerkrankung, hormonelle
Probleme und Tod

« Invasiver Eingriff
« Die Genauigkeit hdangt von der Probe ab

« Probefehler durch Fibrose oder ungleiche
Verteilung des Eisens in der Leber

« Kardiologische Erkrankung kann auch
auftreten, wenn der Leber-Eisengehalt
niedrig ist

Kernspintomographie

Magnetic Resonance Imaging
(Bildgebendes Verfahren zur Bestimmung
der Eisentberladung in der Leber)

« Nicht invasiv
« Fast tiberall verfiigbar

« Gute Korrelation mit der
Lebereisenkonzentration durch Biopsie

o Teuer
« Technik variiert je nach Gerat

« Herzerkrankung kann durch Leber-
Kernspintomographie nicht genau
abgebildet werden

Kernspintomographie des Herzens
(spezielle Methode der Bildgebung zur
Festlequng der Eiseniiberladung im
Herzen)

« Nicht invasiv

« Korreliert gut mit dem Risiko fiir
Herzerkrankungen

o Teuer

« Schwierig zu validieren ohne
histologische Probe

mds@foundat

the myelocysplasicsyndromes oundat
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Chelatbildende Medikamente

Gegenwartig sind drei chelatbildende Medikamente fiir Patienten mit MDS verfiigbar: Deferoxamin, Deferasirox und
Deferiprone.

Anwendung Deferoxamin Deferasirox Deferiprone

Darreichungsform subkutan, intramuskular Oral Oral
oder intravends

Dosis 25-50 mg/kg Anfangsdosis: 20 mg/kg 75 mg/kg

Behandlungsplan liber 8-24 Stunden taglich fiir téglich 3 mal téglich
3-7 Tage die Woche

Hauptausscheidungsorgan Urin, Stuhl Stuhl Stuhl

Wie lang muss ich eine eisenbindende Therapie einnehmen?

Die Eisen-bindende Therapie wird fortgesetzt bis der Ferritin-Wert im Blut unter 1.000 ng/ml gefallen ist. Dies kann
manchmal mehrere Monate bis Jahre dauern. Fiir Patienten die weiterhin transfusionsabhangig bleiben, muss die
Chelattherapie unbegrenzt fortgesetzt werden. Nach Beginn der Eisen-Chelattherapie wird der Eisenspiegel alle 3-4
Monate kontrolliert. Der Ferritinwert im Blut kann genutzt werden, um den Erfolg der chelatbildenden Therapie zu
demonstrieren. Wenn Sie eine chelatbildende Therapie erhalten, wird der Arzt regelmaBig sowohl die Anzahl der roten
Bluttransfusionen, als auch den Ferritinwert im Blut dokumentieren.

Was sind die Nebenwirkungen einer Eisen-bindenden Therapie?

Einige aber nicht alle Patienten haben Nebenwirkungen, die durch die Eisen-bindende Therapie verursacht werden.
Viele dieser Nebenwirkungen konnen durch effektive Behandlung durch lhren behandelnden Arzt verhindert
werden. In einigen Fallen konnen die Nebenwirkungen durch eine Verdnderung der Dosis oder ein Aussetzen der
Verabreichung verhindert oder gemildert werden. Solche Anderungen bzgl. der Behandlung sollten jedoch nur von
lhrem Arzt bzw. nach Ricksprache mit Ihrem Arzt getroffen werden.

Eisen-bindende Medikamente: Gewdhnliche Nebenwirkungen

Deferoxamin Deferasirox Deferiprone

Ortliche Reaktionen an der Injektionsstelle | Gastrointestinale Beeintrichtigungen Neutropenie (sehr niedrige
Neutrophilenzahl) und Agranulozytose

Neurologische Toxizitdt Erh6hte Leberenzyme Gastrointestinale Abnormalitaten

Wachstums- und Erhdhter Serum-Kreatininwert Muskel- und Gelenkschmerzen

Knochenbeeintrachtigungen

Allergische Reaktionen Erh6hte Leberenzyme

Besprechen Sie alle Symptome, die Sie nach Beginn der Chelattherapie feststellen, mit lhrem Arzt. Fragen Sie ihn auch
wann Sie ihn informieren sollen, unter welcher Nummer, wen Sie bei den verschiedenen Symptomen ansprechen sollen
und welche Symptome Sie sofort berichten sollen, sodass lhr behandelnder Arzt entsprechend reagieren kann.

Referenzen:

I3 .
mdsmﬁyr]qql?n Steensma, D. The role of iron chelation therapy for patients with Myelodysplastic Syndromes.
J Natl Compr Canc Netw. 2011; 9:65-75
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Deferoxamin

Deferoxamin wird iliber eine Injektion 3 - 7 mal pro Woche appliziert. Einige Patienten erhalten zweimal taglich
sogenannte subkutane (unter die Haut verabreichte) Injektionen. Andere erhalten iber einen Zeitraum von 8 Stunden
eine langsame Infusion durch ein Batterie-betriebenes tragbares Pumpensystem direkt in die Vene, meist tGiber Nacht.
Deferoxamin kann auch lber eine Injektion direkt in den Muskel (intramuskular) gegeben werden. Die effektivste Art
der Verabreichung kann bei jedem Patienten verschieden sein. Weniger
haufige Injektionen, z. B. 1 - 2 mal pro Woche, sind méglich, wenn der
Ferritinspiegel nur geringfiigig erhoht ist. Typischerweise wird der Arzt
die Behandlung mit 1 g beginnen und die Dosis nach Vertraglichkeit
anpassen, bis zu hochstens 3 g pro Tag. Deferoxamin ist eine sehr
langsam wirkende Substanz, die ungefdhr 6-10 mg Eisen pro Infusion
entfernen kann. Dies kann zu einer negativen Eisenbilanz fiihren, selbst
wenn weiterhin regelmaBig Bluttransfusionen notwendig sind.

Die haufigsten berichteten Nebenwirkungen von Deferoxamin sind
Hautrétungen, Hautausschlag, Juckreiz, Schmerz oder Schwellung an
der Injektionsstelle, Ubelkeit, Durchfall, Magen- oder Beinkrampfe,
blutiger Urin, verschwommenes Sehen, Fieber, schneller Herzschlag und
Schwindel. Mdgliche Langzeitnebenwirkungen sind z. B. Nieren- oder
Leberschadigungen, Horverlust oder grauer Star.

Deferasirox

Deferasirox ist eine orale (d. h. in Tablettenform verabreichte) Behandlung gegen Eiseniiberladung, welche man
gewohnlich 1 mal taglich in der Dosis von 20 mg/kg KG am Tag einnimmt. Deferasirox sollte 1 mal téglich aufgeldst
in Fliissigkeit auf leerem Magen (zumindest 30 Minuten vor Nahrungsaufnahme, méglichst zu selben Zeit jeden Tag)
eingenommen werden. Klinische Priifungen mit Patienten mit Thalassamie, Sichelzellanamie oder anderen Formen
der transfusionsbedingten Blutarmut, einschlieBlich MDS, haben gezeigt, dass Deferasirox deutlich die Leber-Eisen-
Konzentration reduzieren kann. Die Leber-Eisen-Konzentration ist ein Indikator fiir den Eisengehalt im Kdrper und
eine Reduktion flihrt zu einer Stabilisierung oder Reduktion der Eisenlast in transfundierten Patienten. Da Deferasirox
einige Nebenwirkungen hervorrufen kann, wie z. B. Verschlechterung der Nieren- oder Leberfunktion, ist eine enge
Uberwachung mittels Bluttest jeden Monat oder sogar hiufiger notwendig, wenn der Patient ein erhdhtes Risiko

fiir diese Komplikationen aufweist. Sie sollten Deferasirox nicht einnehmen, wenn Sie eine beeintrachtigte Nieren-
oder Leberfunktion haben oder bei Ihnen eine Uberempfindlichkeit ggii. Deferasirox oder anderen Komponenten des
Medikamentes besteht. Besondere Vorsicht mit Deferasirox ist bei Patienten mit niedrigen Blutpldttchen und niedrigen
weiBen Blutkdrperchen angebracht.

Die hdufigsten Nebenwirkungen von Deferasirox sind Durchfall, Ubelkeit, Erbrechen, Kopfschmerzen, Bauchschmerzen,
Fieber, Husten oder Verschlechterung der Nierenfunktion. Mdgliche Langzeitfolgen von Deferasirox kdénnen Leber- und
Nierenschadigung, Horverlust oder grauer Star sein. Bitte halten Sie alle Termine mit lhrem behandelnden Arzt und
den verabredeten Laboruntersuchungen ein. Ihr behandelnder Arzt wird bestimmte Labortests anordnen, um den Effekt
und die Nebenwirkungen der eisenbindenden Therapie zu beurteilen. Behalten Sie die
Medikation in der dafiir vorgesehenen Schachtel, halten Sie sie geschlossen und halten
Geferasiron Sie sie fern von Kindern. Bewahren Sie das Medikament bei Raumtemperatur auf und
verhindern Sie, dass es libermaBiger Hitze oder Feuchtigkeit ausgesetzt ist.

Falls das Haltbarkeitsdatum abgelaufen ist oder die Medikamente nicht langer

By wnvante

@ EXJADE

@ EXIJADE bendtigt werden, geben Sie die Restbestande in [hrer Apotheke ab.
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Medikamentdse Behandlung von Eiseniiberladung Building Blocks of Hope

Wie soll Deferasirox eingenommen werden?

1. Losen Sie die Tablette in einem Glas mit Orangensaft, Apfelsaft oder Wasser auf.

2. Warten Sie bis die Tablette komplett aufgeldst ist. Mit einem Loffel kdnnen Sie umriihren, bis die
Tablette vollstandig aufgelost ist.

3. Die Fliissigkeit kann eine verdickte Konsistenz haben und dies kann einige Minuten dauern.

4. Trinken Sie nun die Losung als ware es ein normales Glas mit Wasser oder Saft. Es ist wichtig, das
gesamte Glas auszutrinken. Falls noch etwas Deferasirox im Glas ist, kann durch weiteres Hinzufii-
gen von etwas Fliissigkeit der Rest aufgelost werden.

5. Deferasirox sollte nicht gekaut oder als ganze Tablette geschluckt werden und nicht zur selben Zeit
mit Medikamenten eingenommen werden, die Aluminium enthalten (sogenannte Antazida).

N J

Deferiprone

Deferiprone ist fiir den Einsatz bei Patienten mit MDS nicht zugelassen. Deferiprone wird zurzeit zur Behandlung von
Eisenliberladung bei Patienten mit Thalassémie, die Deferoxamin aufgrund einer Unvertraglichkeit oder fehlender
Effektivitdt nicht einnehmen kdnnen, eingesetzt. Das Medikament wird als Tablette oder als Losung eingenommen. Die
gewohnliche Dosis ist 25 mg/kg, 3 mal pro Tag bis zu einer Gesamtdosis von 75 mg/kg am Tag. In klinischen Priifungen
und in der klinischen Praxis hat sich die Wirksamkeit von Deferiprone in der Entfernung von Kérpereisen gezeigt. Das
Nebenwirkungsprofil von Deferiprone ist dem von Deferoxamin dhnlich. Zurzeit wird in klinischen Priifungen getestet, ob
Deferiprone alleine oder in Kombination mit Deferoxamin bessere Ergebnisse bei Patienten mit Eiseniiberladung zeigt. Der
Gebrauch der Kombinationstherapie wiirde erlauben, dass Deferoxamin nicht mehr so haufig infundiert werden miisste
und wiirde die Akzeptanz bei Patienten hinsichtlich dieser Medikation erhéhen. Die hdufigsten Nebenwirkungen, die mit
Deferiprone in Verbindung gebracht werden, sind Ubelkeit, Erbrechen, Sodbrennen, Magenschmerzen, Durchfall, entweder
gesteigerter oder reduzierter Appetit, Gewichtszunahme, Schmerzen in den Armen und Beinen, Riickenschmerzen oder
Schmerzen in den Gelenken. Deferiprone kann auch zu einer Verringerung der weiBBen Blutkdrperchen flihren, sodass ein
erhohtes Infektionsrisiko bis hin zu gefahrlichen und lebensbedrohlichen Infektionen besteht, da die weiBen Blutkorper-
chen fiir die Kérperabwehr zustandig sind.

Bitte halten Sie alle Termine mit Inrem behandelnden Arzt und den verabredeten Laboruntersuchungen ein. Ihr Arzt wird
gewisse Laboruntersuchungen anordnen, um den Effekt Ihrer eisenbindenden Therapie zu beobachten. Bitte bewahren Sie
die Medikation in dem dafiir vorgesehenen Behalter auf, halten Sie ihn geschlossen und von Kindern fern. Die Medika-
mente sollten bei Raumtemperatur gelagert werden und libermaBige Hitze und Feuchtigkeit sollten vermieden werden.

mas sfoundation
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Vermeidung von Eisenuiberladung (Building Blocks of Hope

Welche praktischen MaRnhahmen, die helfen die Eiseniiberladung zu
reduzieren, kann ich ergreifen?

Fiihren Sie Buch tiber die Anzahl an Transfusionen, die Sie erhalten haben, liber bestimmte Laborergebnisse wie Hamo-
globin und Ferritinspiegel. Dieses Tagebuch wird lhnen in verschiedener Hinsicht hilfreich sein. So kénnen Sie den
Hamoglobinwert genau verfolgen, vor allen Dingen, wann Symptome auftreten und wie oft Sie Transfusionen bendtigen.
Das Wissen Uiber die Anzahl der Transfusionen hilft Ihnen, wenn Sie mit Ihrem behandelnden Arzt oder dem Behand-
lungsteam liber das Risiko der Eisenliberladung sprechen und dariiber, wie die vorhandenen Symptome am besten
behandelt werden konnen. Der Behandlungs- und Transfusionsplan hilft Ihnen, alle notwendigen Laborergebnisse, Trans-
fusionen oder andere Behandlungen fiir Ihr MDS sowie die Symptome zu notieren. Unabhangig davon, ob Sie nun die
Indikation fiir Eiseniiberladung erhalten oder nicht, sollten Sie alle diese Ergebnisse wie Transfusionen, Blutwerte oder
anderes notieren und bei sich fiihren. Wenn Sie eine eisenbindende Therapie erhalten, notieren Sie auch die Anzahl der
Transfusionen, die Hohe des Ferritinspiegels und alle Laborwerte beziiglich Eiseniiberladung und eisenbindender Thera-
pie. Halten Sie alle mit Inrem behandelnden Arzt vereinbarten Termine sowie die vereinbarten Laboruntersuchungen ein.
Ihr behandelnder Arzt wird verschiedene Labortests, manchmal auch bildgebende Verfahren durchfiihren, um den Erfolg
der eisenbindenden Therapie zu lberprifen.

Test Haufigkeit

Hortest Erstuntersuchung und dann jahrlich oder bei Anderungen der Symptome

Granulozyten (weiBe Blutkdrperchen) Monatlich

Ferritinspiegel im Blut Erstuntersuchung und alle 3-4 Monate

Transaminasen im Blut Monatlich

Kreatininspiegel im Blut Monatlich

Leber-Eisen-Messung (T2MRI) Anordnung basierend auf dem Ferritinspiegel im Blut und anderen klinischen Zeichen
(erhShte Leberenzyme)

Herzmuskel-Eisen-Messung (T2MRI) Anordnung basierend auf dem Ferritinspiegel im Blut und bei Anzeichen von Herzproblemen

Augenuntersuchung Erstuntersuchung und dann jihrlich oder bei Anderungen der Symptome

Vermeidung von Eiseniiberladung: Diat und Medikation
Zusatzlich zur eisenbindenden Therapie fiir transfusionsabhéngige, eiseniiberladene Patienten gibt es auch einige
Richtlinien, die Sie befolgen kdnnen, um die Einnahme von Eisen liber die Nahrung zu reduzieren:
Reduzierung der Absorption von Eisen im Darm:
* Essen und trinken Sie Milchprodukte, Eier, ballaststoffreiche Nahrung und Tee, welcher Polyphenol enthalt.

Maglichkeiten um einen weiteren Anstieg des Eisenspiegels zu verhiiten:
» Vermeiden Sie Alkohol und Tabakkonsum.
« Vermeiden Sie Eisenbeimengung oder eisenhaltige Medikamente (Vitamine mit Eisen).
» Vermeiden Sie libermaBigen Zuckergenuss.

 Begrenzen Sie den Konsum sehr eisenhaltiger Nahrungsmittel: Lamm und Wild mit dem hdchsten Eisenanteil im
Vergleich zu Schwein und Hiihnchen, welches den niedrigsten Eisengehalt aufweist.

 Fisch kann ebenfalls einen hohen Anteil an Eisen enthalten.

Um Infektionen zu reduzieren

« Sie sollten folgende Nahrungsmittel vermeiden: rohe Krustentiere, besonders Austern, die Bakterien in sich tragen,
welche bei Patienten mit einem hohen Eisengehalt die Empfindlichkeit fiir schwere bakterielle Infektionen erhéhen

konnen.
Referenzen:
Kurtin, S. (2011) Current Approaches to the Diagnosis and Management of Myelodysplastic Syndromes. mdS -b*.:OUﬂdOTIOﬂ
the myelodysplastic syncromes foundation, inc
J Adv Pract Oncol 2(suppl): 7-18
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Absolute Neutrophilenzahl
Neutrophile sind eine Untergruppe der weil3en Blutkérper-
chen im peripheren Blut. Sie machen ca. 50% der weiBen
Blutkérperchen aus und werden oftmals mit ANC (Absolute
Neutrophile Count) abgekiirzt. Eine niedrige Anzahl von
Neutrophilen ist ein Zeichen fiir ein erhGhtes Infektionsrisiko.
Anamie
Andmie steht fiir Blutarmut, die durch eine unzureichende
Menge der roten Blutkérperchen gekennzeichnet ist. Diese
verursacht vielfdltige Symptome und kann durch das Messen
der roten Blutkérperchen (Erythrozyten) und des Himoglobins
im Blut festgestellt werden.

Antikorper
Antikdrper sind Proteine, die vom Immunsystem produziert
werden und die Aufgabe haben fremde, nicht kérpereigene
Substanzen iiber sogenannte Antigene zu erkennen. Jeder
Antikérpertyp ist einzigartig und antwortet nur auf ein spezi-
fisches Antigen oder Signal. Durch dieses Schliissel-Schloss-
Prinzip wird das Antigen, welches meist auf Mikroorganismen
oder malignen Zellen sitzt, eliminiert.

Blutgruppe
Es werden vier wichtige Blutgruppen unterschieden. Die
Blutgruppen unterscheiden sich durch unterschiedliche
Anwesenheit von Eiweil3en - oft in Oberflichen der roten
Blutkérperchen, entweder A-Antigen oder B-Antigen. Die
vier Blutgruppen sind entweder A, B, AB, oder 0. Blutgruppe A
heiBt, dass sich das A-Antigen auf den Oberfidichen der roten
Blutkdrperchen befindet. Typ B heiBt, dass das B-Antigen auf
den roten Blutkérperchen présent ist. Typ AB heiB3t, sowohl
A- als auch B-Antigene sind auf den roten Blutkérperchen
prdsent, wihrend 0 bedeutet, dass weder A- noch B-Antigene
auf den roten Blutkdrperchen prdsent sind.

Ferritin
Eiwei3 im Blut, welches Eisen bindet und hilft es im Gewebe
zu lagern.

Fibrose
Umbau von Bindegewebe aufgrund verschiedener Ursachen in
Organen oder Gewebe.

Granulozyten
Untergruppe der weiBen Blutkdrperchen, die helfen, Infek-
tionen zu bekdmpfen

Hamatokrit
Fraktion des Blutes, die aus den roten Blutkérperchen besteht
und in Prozent (%) ausgedriickt wird.

Hamoglobin
Protein, welches Eisen enthdlt und verantwortlich ist
Sauerstoff von der Lunge in das Gewebe zu transportieren.

Knochenmark
Ein spongidses Gewebe in der Mitte von platten Knochen, in
welchem das Blut gebildet wird.

Kreatinin im Serum
Bluttest der die Funktion der Niere darstellt.

 mids wfoundation
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Neutrophile
Untergruppe der weiBBen Blutkérperchen, die hauptsdchlich fiir
die Bekimpfung von Infektionen zustindig ist. Oft gleichge-
setzt mit Neutrophilen / Granulozyten.

Plasma
Der fliissige Anteil des Blutes welcher Elektrolyte, Hormone
und Eiwei3 enthiilt.

Rote Blutkdrperchen
Blutzellen, die das Protein Himoglobin beinhalten, welches fiir
den Sauerstofftransport von der Lunge zum Gewebe verant-
wortlich ist. Auch Erythrozyten genannt; abgekiirzt: RBC (red
blood cells).

Serum
Fliissigkeitsanteil des Blutes, welcher Hormone, Proteine
aber nicht das fiir die Blutgerinnung notwendige Fibrinogen
enthdlt. Identisch mit der Zusammensetzung von Plasma, aber
ohne Fibrinogen.

Serum Transaminase
Bluttest der gewisse Hinweise auf die Leberfunktion gibt.

Sideroblastische Andmie
Eine Form der Blutarmut, bei welcher das rote Blut im
Knochenmark nicht ausreichend Hdmoglobin produziert und
Eisen intrazelluldr abgeladen wird (sogenannte Ringsidero-
blasten).

Thalassamie
Eine Art Bluterkrankung mit abnormaler Himoglobinproduk-
tion, die letztlich in Blutarmut resultiert und Bluttransfusionen
notwendig macht.

Thrombozyten
Zellen, die fiir die Blutgerinnung verantwortlich sind.

Transferrin
Ein Protein aus dem Plasma, welches Eisen bindet und im Blut
und Kérper zirkuliert.

WeiBe Blutkérperchen
Ein Typ von Blutzellen, die in erste Linie fiir die Abwehr von
Infektionen zustdndig sind. Die weiBen Blutkérperchen
bestehen gréBtenteils aus neutrophilen Granulozyten, aber
auch Lymphozyten und anderen, eher seltenen weiBen
Blutkdrperchen, wie Eosinophilen Granulozyten, Basophilen
Granulozyten und Monozyten. Die Gesamtgruppe wird auch
Leukozyten genannt.

Zirrhose
Umbau der Leber, die letztlich die Leberfunktion stark
reduziert.

Wie kann ich die MDS-Foundation kontaktieren?

The MDS-Foundation, Inc.

4573 South Broad Street, Suite 150
Yardville, NJ 08620
800-MDS-0839 (nur innerhalb US)
001-609-298-1035 (auBerhalb US)



Leben mit Eisenuberladung

Mein Name ist Bob Weinberg. Bei mir wurde 1998 im Alter von 48 Jahren die
Diagnose eines MDS vom Typ einer refraktdren Andmie mit Ringsideroblasten
gestellt. Hier sind meine Daten: Seit der Diagnose habe ich iiber 850 Eryth-
rozytentransfusionen bekommen. Meine weiBBen Blutkdrperchen schwanken
um die 2,0, meine absolute Neutrophilenanzahl (ANC zwischen 500 - 700) und
meine Thrombozyten zwischen 30.000 - 40.000. Meine Blasten sind < 5%. Meine
gegenwadrtige Transfusionsfrequenz betragt alle 7-8 Tage. Ich nehme jeden Tag
2.500 mg Deferasirox ein. Mein Ferritinspiegel, der monatlich liberwacht wird,
liegt zwischen 450 - 700.

Ich will hier Giber meine Erfahrung mit der Vorbeugung von Eiseniiberladung als
Folge der hdufigen Transfusionen berichten. Fiir ungefdhr ein Jahr nach meiner
Diagnose im Mai 1998, brauchte ich ungefdhr 1 mal im Monat Transfusionen.
Im Februar 1999 erhielt ich einen Anruf von meinem Hamatologen, der mich
bat, in seine Praxis zu kommen, um mit Mitgliedern des ,Home Health Service"
eine Eisen-bindende Therapie mit mir zu besprechen. Mein Ferritinspiegel hatte
die 1.000 Marke (iberschritten, weit entfernt von dem normalen Wert von 22 bis
322. Mein Arzt erklarte mir, dass jedes Mal, wenn ich eine Blutkonserve erhielt,
ich auch neues Eisen ins Blut bekam und dass mein Korper keine natirlichen
Wege besitzt, diesen Uberschuss an Eisen loszuwerden. Moglicherweise wird das
Eisen immer weiter aufgebaut und es kommt zu Schiden in Herz, Leber und
anderen Organen, die durchaus tddlich sein kdnnen. Er erkldrte mir ein Medika-
ment namens Deferoxamin, welches Eisen binden und das gebundene Eisen tiber
den Urin aus dem Korper ausscheiden kann.

So traf ich mich mit den Leuten vom ,Home Health Agency" Sie zeigten mir
eine Pumpe, dhnlich einer Insulinpumpe mit einem Behdlter fiir Deferoxamin,
fiir eine 8-Stunden-Infusion, Tropfen fiir Tropfen direkt unter meine Haut. Das
einzige Problem war, das ich mich selbst mit einer Nadel stechen musste, es dann
verbinden und es fiir insgesamt 8 Stunden laufen lassen musste. Die Leute vom
.Home Health Agency" waren besorgt, dass noch keine eisenbindende Medika-
tion als Tablette vorlag. Das Medikament fiihrte zu Hautreaktionen, sodass die
Einstichstelle rot und schmerzhaft wurde. Nacht fiir Nacht, 7 Tage in der Woche,
sollte ich mich selbst stechen und dann versuchen, zu schlafen, mit der Pumpe,
die neben mir lag, und dem Infusionsschlauch, der um mich gewickelt war. Ich
tat dies von Februar 1999 bis Januar 2007 jede Nacht. Manchmal, wenn das
kleine Rohrchen des Medikamentenbehilters verstopfte und es einen hellen Piep
gab, wurde ich geweckt. Aber das Schlimmste waren die Hautreaktionen an den
verschiedenen Infusionsstellen. Es war, als wiirde ich einen sehr schmerzhaften
Giirtel roter Beulen um meinen Bauch tragen. Ich war erstaunt, dass ich diesen
Prozess tolerierte, aber ich tat es.

Nachdem ich ziemlich verzweifelt unter dem Schmerz und der Schlaflosigkeit litt,
horte ich, dass ein eisenbindendes Medikament als Tablette entwickelt wurde.
Mein Ferritinspiegel lag damals bei 1.700. Ich konsultierte einen internationalen
Experten fiir Eiseniiberladung durch Transfusionen. Er ordnete ein Kernspintomo-
gramm von meinem Herzen und meiner Leber an und seitdem habe ich jedes Jahr
eine Kernspintomographie-Untersuchung. Nachdem der Eisen-bindende Chelator
Deferasirox als Tablette von der amerikanischen Gesundheitsbehdrde zugelassen
wurde, horte ich mit der verhassten Pumpe auf und wechselte zu Deferasirox.
Diese Tablette lag in einer Scheibenform in der GréBe eines 50 Cent-Stiicks vor
und enthielt 500 mg. Die Dosierung basierte auf dem Kérpergewicht. Ich legte

Patientenbericht

5 dieser scheibenghnlichen Tabletten (2.500 mg) jeden Abend vor dem zu Bett
gehen in ein Glas Orangensaft. Ich ermdglichte damit dieser Medizin, sich tber
Nacht im Orangensaft aufzuldsen und nach etwas schiitteln trank ich die Mixtur
am néchsten Morgen, sobald ich aufgewacht war. Ich musste diese Mixtur auf
leeren Magen trinken und mindestens 30 Minuten warten, bevor ich essen durfte.
Ich machte diese Mixtur bevor ich ins Bett ging, so brauchte ich am Morgen nicht
15 oder 20 Minuten zu warten, bis sich die Tabletten aufgeldst hatten und dann
noch zusatzliche 30 Minuten, bevor ich irgendetwas essen konnte. Ich brauchte
morgens meinen Kaffee und so musste ich nicht 15-20 Minuten darauf warten.

Ein Nachteil der Therapie mit Deferasirox war, dass ich Magen-Darm-Probleme
bekam. Es ist erstaunlich, wie schnell dieses Medikament Durchfall bei mir
ausloste. Der Durchfall war hédufig und manchmal auch intensiv. So ist es eine
gute Idee, tagsiiber nicht zu weit von einer Toilette entfernt zu sein. Aber viele
Patienten mit MDS wissen nur zu gut, dass wir uns mit manchen Dingen abzufin-
den haben. Andere MDS-Patienten erzéhlten mir von anderen Nebenwirkungen;
einige waren weit schwerwiegender als die, die ich hatte.

Im Friihjahr 2007 begann ich mit Azacitidine, um meine Blutwerte zu verbessern.
Im Juli des Jahres begann mein Himoglobin zu steigen und erreichte 14,5 g/
dl (9 mmol/l). Ich kann gar nicht sagen, wie aufgeregt ich war, als ich die Zahl
auf meinem Blutbericht sah, ohne den Buchstaben ,L" der fiir niedrig stand. Ich
kam insgesamt 5 Monate ohne Transfusionen aus. Wéhrend dieser Zeit habe
ich, obwohl ich keine einzige Transfusion erhalten habe, meine tagliche Defera-
sirox-Therapie fortgesetzt. Als Azacitidine jedoch nicht mehr half und ich wieder
Transfusionen bendtigte, war mein Ferritinspiegel von 1.700 so gerade unter 400
gefallen. Seit nun fast 6 Jahren halt sich mein Ferritinlevel zwischen 500-700,
selbst wenn die Transfusionsfrequenz nun alle 7-8 Tage betrdgt. Neben der Tatsa-
che, dass es viel einfacher zu applizieren ist, scheint Deferasirox auch viel effek-
tiver zu sein als Deferoxamin.

Es scheint unter den Arzten keine vollige Klarheit zu bestehen, ob eisenbindende
Tabletten oder Medikationen fiir alle MDS-Patienten verschrieben werden sollen.
Ich glaube, dies gilt fiir Patienten mit Hochrisiko-MDS, die wahrscheinlich den
negativen Effekt der Eisenliberladung nicht erleben werden. Aber fiir mich, der
mit einem Niedrigrisiko-IPSS startete und Uber viele Jahre mit Transfusionen
leben konnte, steigt auch die Wahrscheinlichkeit, dass ich lange genug lebe, um
auch an den Folgen einer Eisentiberladung zu sterben. Ich bin sehr dankbar fiir
den Telefonanruf meines Hamatologen bereits weniger als ein Jahr nach Diag-
nose, um mit der Eisenbindungstherapie zu starten. Dieses hat mir erlaubt, die
Transfusionstherapie fiir nun 14 2 Jahre fortzufiihren.

Bob Weinberg

‘ A
Building Blocks of Hope.
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MEIN MDS-PLAN

Je mehr Sie uber ihre MIDS-Erkrankung lernen,
desto mehr wird Ihnen dies helfen, den Alltag und
die Behandlungen zu bewéltigen. Das Kapitel ,,Mein
MDS Plan“ bietet Ihnen einige Hilfen an, damit Sie
sich ein eigenes MDS-Profil zu lhrer Diagnose, zu
Ihrem allgemeinen Gesundheitszustand und lhrem

Krankheitsverlauf erstellen kbnnen.

Beteiligte Autoren
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Sandra Kurtin
Sarah Tinsley
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Aktive Beteiligung an Behandlungen @'"dingswrm\e

Diagnose MDS

Myelodysplastische Syndrome (MDS) umfassen eine Gruppe von Knochenmarkerkrankungen, die unterschiedliche Prog-
nosen und Behandlungsoptionen aufweisen.

Die Diagnose MDS ruft oftmals Angst und Verunsicherung hervor. Ungewissheit bezliglich Diagnose, Therapien sowie
deren Erfolge und Nebenwirkungen tragen zur Angst der Patienten bei. Durch eine bewusste Auseinandersetzung mit
der Erkrankung kdnnen Sie zu lhrer Behandlung aktiv beitragen und mit entscheiden, was den Einsatz von bestimmten
Therapien betrifft.

Perspektiven fiir Patienten mit MDS

Nehmen Sie sich Zeit, um die Diagnose MDS zu verarbeiten. Die in dieser Patienteninformation enthaltenen Angebote
sollen Sie unterstiitzen, die Erkrankung zu verstehen und aktiv an ihrer Behandlung beteiligt zu sein. Zusammen mit
Ihrem Behandlungsteam, Angehdrigen und Freunden kdnnen Sie Strategien entwickeln, mit der Krankheit zu LEBEN.
Bitten Sie Angehdrige, Freunde und Arzte um Hilfe. Mglicherweise hilft Ihnen die Teilnahme an einer Selbsthilfegruppe,
um von anderen MDS-Patienten mehr {iber den Umgang mit der Erkrankung zu erfahren.

Alltagsbewiltigung

Erndhren Sie sich gesund, schlafen Sie genug und verbringen Sie viel Zeit mit Menschen, die lhnen wichtig sind. Dies
wird Ihr Wohlbefinden steigern.

‘Aﬁis afoundation
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Mein Gesundheitsprofil

A\ V4

LBuilding Blocks of Hope.
—

—

MEIN GESUNDHEITSPROFIL

Name

Geburtsdatum

Adresse

PLZ, Stadt Staat
Telefonnummer (privat) Handynummer

Telefonnummer (Arbeit)

E-Mailadresse

Angehdrige

Name

Telefonnummer

Notfallkontakte

Wohnsituation

‘A\Hs afoundation

the myelocysplasicsyndromes foundation, inc
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Mein Gesundheitsprofil
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LBuilding Blocks of Hope.
—

—

VORERKRANKUNGEN
Datum Diagnose
Datum Chirurgische Behandlungen
| éls sioundoion
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Mein Gesundheitsprofil

\ V'

( Building Blocks of Hope.

VERSCHREIBUNGSPFLICHTIGE MEDIKAMENTE

Medikament / Dosis / Einnahme verschreibender Arzt Beginn der Ende der
Behandlung Behandlung
mds soundafion
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Mein Gesundheitsprofil

\ V'

( Building Blocks of Hope.

FREIVERKAUFLICHE MEDIKAMENTE

Medikament / Dosis / Einnahme

verschreibender Arzt

Beginn der
Behandlung

Ende der
Behandlung

mas sfoundation
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Mein Gesundheitsprofil (Buiding Blocks of Hope
MEIN BEHANDLUNGSTEAM
Behandelnde Arzte / Kontaktpersonen Adresse Telefonnummer Faxnummer
mds -équndotion

mmmmmm lodysplasic syndromes foundatin,inc.
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Mein Gesundheitsprofil | Buiting Bocks of Hope

Beschaftigungsverhaltnis Berufsbezeichnung
Adresse Vorgesetzter
PLZ, Stadt

Telefonnummer

Versicherungsnummer

Telefonnummer

Adresse

s séoundition
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—

Gesunde Ernidhrung

Durch eine ausgewogene Erndhrung kann lhr Korper wichtige Nahrstoffe und
Energietrdger aufnehmen. Anhaltende Mudigkeit und Unwohlsein kénnen Sie
zum Teil mit einer ausgewogenen Didt begegnen. Um medizinische Behandlun-
gen besser zu vertragen, ist die Aufnahme ausreichender Mengen an Nahrung
und Flissigkeit notwendig.

Eine ausgewogene Didt umfasst Flissigkeitsaufnahme, Obst und Gemiise,
Getreideprodukte, fettarme Nahrung sowie einen eingeschrankten Konsum an
Zucker und Fertigprodukten.

Durch die Diagnose MDS wird die Erndhrung von Patienten unterschiedlich

beeinflusst, da manche Patienten Schwierigkeiten mit dem Essen haben und infolgedessen an Gewicht verlieren. Jeder
Patient bendtigt eine unterschiedliche Zufuhr an Nahrstoffen, sodass ein Erndhrungsberater bei der Ausarbeitung eines
Erndhrungsplans behilflich sein kann, um eine optimale Nahrungsaufnahme und ein konstantes Gewicht zu ermdglichen.

Ist bei einer MDS-Erkrankung eine spezielle Diat erforderlich?

Im Falle von stark verringerten Blutwerten der weilen Blutkdrperchen oder wahrend einer Stammzelltransplantation soll-
ten gewisse Regeln berticksichtigt werden. Bitte halten Sie in solchen Fallen Riicksprache mit lnrem behandelnden Arzt.

Diatempfehlungen

Die wichtigsten Aspekte einer Diat umfassen eine ausgewogene Erndhrung und eine ausreichende Fliissigkeitsaufnahme.
Bei der Planung einer Nahrungsumstellung miissen personliche Einstellungen (vegetarisch, vegan, koscher, gluten-frei
etc.) und medizinische Aspekte (Verdauungsprobleme, Zahnstatus, Allergien, Diabetes etc.) beriicksichtigt werden. Ein
Erndhrungsberater kann zudem ihre bendtigte Kalorienmenge unter Beachtung lhrer personlichen Essensvorlieben
festlegen.

Empfehlungen fiir eine gesunde Erndhrung &
+ Essen Sie Obst und Gemiise.
- Diese Nahrungsmittel konnen frisch oder gefroren sein.

- Essen Sie vermehrt dunkles griines Gemiise wie Bohnen oder
Brokkoli und gelbes Gemiise wie Mohren oder SiiBkartoffeln.

- Waschen Sie Obst und Gemdise vor dem Verzehr.
« Essen Sie eiweiBreiche Kost (z.B. Fisch).

* Nehmen Sie viele Getreideprodukte wie Misli, Brot, Reis oder Nudeln

zu sich. |
ChooseMyPlate gov
« Milchprodukte (Milch, Joghurt oder Kése) enthalten viel Calcium, welches \ y 9 /

Ihren Knochen zugute kommt.

* Achten Sie darauf ungesattigte Fettsduren aufzunehmen.

» Wahrend einer Stammzelltransplantation werden Sie aufgrund niedriger Blutwerte besonders auf eine gesunde
Erndhrung achten miissen.

- Vermeiden Sie rohes Fleisch, Fisch oder rohe Eier. Kochen Sie lhr Fleisch stets durch. Auch Eier
sollten hartgekocht sein.

- Kaufen Sie vakuum-verpackte Fleischwaren.
- Nehmen Sie ausschlieBlich pasteurisierte Milchprodukte zu sich.
- Vermeiden Sie folgende Kasesorten: Brie, Camembert, Roquefort, Stilton, Gorgonzola und Bleu.

- Trinken Sie ausschlieBlich in Flaschen abgefiilltes Wasser oder Leitungswasser. Bitte verzichten
Sie auf Wasser aus Bachen.

‘A\Hs »ﬂgundoﬁog

splasic syndromes foundation,
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Fliissigkeitsaufnahme

Da Flussigkeit wichtig ist, um alle Kérperfunktionen aufrecht zu erhalten, bilden Getrénke einen wichtigen Bestandteil
einer gesunden Erndhrung. Daher ist eine angemessene (nicht Gbertriebene) Fliissigkeitsaufnahme unverzichtbar.

1. Trinken Sie regelmaBig.
2. Falls Sie ein ganzes Glas liberfordert, trinken Sie mehrfach kleine Schlucke.
3. Trinken sie den gréBten Anteil zwischen den Mahlzeiten.

Bewegung

Ein oft auftretendes Symptom bei MDS ist das sogenannte Fatigue-Syndrom (Erschop-
fung, Midigkeit). Durch Bewegung kénnen Sie Miidigkeit am effektivsten bekdmpfen. In
mehreren Studien konnte nachgewiesen werden, dass regelmaBige Bewegung Miidigkeit
minimiert und emotionale Belastungen vermindert. Dariiber hinaus werden der Stoff-
wechsel sowie die Lebensqualitat verbessert. Zahlreiche Patienten profitieren von
Aerobic, Krafttraining und Dehniibungen. Selbstverstandlich hilft auch Spazieren gehen
und Fahrrad fahren.

Sicherheitshalber sollten Sie gemeinsam mit Ihrem Arzt entscheiden, welche Art der
Bewegung fiir Sie am geeignetsten ist. Sie kdnnen |hr Bewegungsprogramm ganz

auf [hre personlichen Bediirfnisse abstimmen. Dabei sollten Alter, Geschlecht, Art der
MDS-Erkrankung, aktuelle Blutwerte und die derzeitige Behandlung sowie korperliche
Belastbarkeit berlicksichtigt werden.

Sollten die weiBen Blutkdrperchen stark vermindert sein, empfiehlt es sich, 6ffentliche Schwimmbader zu meiden. Pati-
enten mit Andmie sollten den Himoglobin-Wert beachten. Bei Thrombozytenwerten unter 50.000 sollte auf Kontakt-
sportarten verzichtet werden, um Blutungen zu vermeiden. Bei Zweifeln kdnnen Sie sich jederzeit an lhren behandelnden
Arzt wenden.

Prinzipiell geht es um schonende Bewegung mit einem
behutsamen Beginn und einer realistischen Zielsetzung. Gerne
kénnen Sie sich von lhrer Familie und Freunden unterstiitzen
lassen.

 mids wfoundation
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Ihr Beitrag zum eigenen Wohlbefinden [ Building Blocks of Hope
Schlaf

Das eigene Wohlbefinden hangt stark von Ihrem Schlaf, welcher nach der Diagnose
des MDS beeintrachtigt sein kann, ab. 30-50% aller MDS-Patienten beobachten
eine Veranderung lhrer Schlafgewohnheiten. Schlafstérungen kénnen verbun-

den sein mit kdrperlichen Erkrankungen, Schmerzen, Krankenhausaufenthalten,
Medikamenten und psychischen Belastungen. Dariiber hinaus ist eine verminderte
Schlafqualitat mit einer erhdhten Anfalligkeit gegeniiber Depressionen, Angst und
korperlichen Einschrankungen verbunden. Betroffene schildern zudem ein starkeres
Schmerzempfinden. In diesem Zusammenhang wird deutlich, wie stark der Schlaf
die Lebensqualitat beeinflusst.

Wieviel Schlaf ist ausreichend?

Meist werden 7-9 Stunden Schlaf / Nacht angegeben, der tatséchliche Bedarf ist jedoch individuell sehr unterschiedlich.
Studien haben gezeigt, dass jeder Mensch eine unterschiedliche Schlafdauer bendtigt und Schlafdefizite unterschiedlich
vertragt. Die normale Schlafdauer umfasst die Zeit, die pro Nacht notig ist. Das Schlafdefizit ist die Zeit, die durch
Arbeit, Krankheit oder aus anderen Griinden nicht zum Schlafen zur Verfligung steht.

Sollte der Schlaf nachhaltig gestort sein, beeintrachtigt dies das gesamte Wohlbefinden und kann Erkrankungen
hervorrufen.

Guter Schlaf als Prioritat

Ein erholsamer Schlaf setzt sich zusammen aus individuellen Schlafgewohnheiten bestehend aus der Stundenzahl,
Schlafqualitat und der Schlafumgebung. Sollte sich ihr Schlaf durch MDS verdndern, besprechen Sie dies mit Ihrem
Arzt. Verschiedene Strategien und Medikamente konnen lhnen helfen zu einem erholsamen Schlaf zu finden. Folgende
Vorschldge konnen Ihnen eventuell helfen:

. Zu gleichbleibenden Zeiten schlafen und aufstehen.

. Vermeiden Sie Koffein zwei Stunden bevor Sie zu Bett gehen.

. RegelméBige Bewegung (30 min. ca. 3-5 Mal pro Woche) verbessert lhren Schlaf.

. Reduzieren Sie lhren Mittagsschlaf auf 30 Minuten.

. Bereits 30 Minuten-1 Stunde vor dem zu Bett gehen sollten Sie sich nicht mehr korperlich anstrengen.

o 00 LN =

. Sollten Ihre Schlafprobleme langer anhalten, besprechen Sie mit Ihrem Arzt, ob die Einnahme von Medikamenten
gegen Angst, Depression oder Schlaflosigkeit notwendig ist.

An welchen Aktivitidten kann ich teilnehmen, wenn ich an Neutropenie leide?

Neutrophile Granulozyten bilden eine Untergruppe der weiBen Blutkdrperchen und sind fiir die Abwehr von Infektionen
verantwortlich. Sind die neutrophilen Granulozyten stark verringert, spricht man von Neutropenie. Die Bestimmung der
Neutrophilenwerte erfolgt tiber ein Differentialblutbild. Neutropenie liegt vor, wenn dieser Wert unter 1000/ ul liegt.
Wenn die Gesamtzahl der weiBen Blutkdrperchen bei 1000/ pl liegt, ist eine Neutropenie ebenfalls gesichert. Gerne wird
Ihnen lhre Krankenschwester die Blutwerte erklaren.

Wahrend einer Neutropenie ist das Risiko, an einer Infektion zu erkranken, durch die Teilnahme an Aktivitdten mit
vielen Menschen oder bei engem Kontakt erhoht. Ob eine Infektion tatsdchlich ausbricht, hdangt allerdings von vielen
Faktoren ab.

‘Aﬁis afoundation
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In den meisten Fillen sind die Infektionen von Patienten, die an Neutropenie leiden, nicht durch die Ubertragung
von anderen Menschen entstanden. Meistens rufen Bakterien, die sich schon lange im Kdrper des Patienten befin-
den, Infektionen hervor, sobald die neutrophilen Granulozyten absinken. In den meisten MDS-Zentren werden
VorsichtsmaBnahmen fiir Patienten mit Neutropenie getroffen.

Nachfolgend werden einige Empfehlungen fiir neutropene Patienten gegeben. Diese sind jedoch nur Vorschlage und
sollten gegeniiber der individuellen Lebensqualitdt und Einstellung des Patienten abgewogen werden:

 Wahren Sie Abstand zu bereits kranken Menschen und meiden Sie groBe Menschenansammlungen, wenn lhre
Neutrophilenwerte niedrig sind. Bewahren Sie einen gesunden Lebensstil. Menschenansammlungen bergen ein
hohes Infektionsrisiko fiir Patienten, welche eine Stammzelltransplantation oder eine Chemotherapie erhalten.

« Vermeiden Sie zu engen Kontakt zu Menschen mit Atemwegsinfektionen. Sie kénnen weiterhin ausgehen, sollten
aber von kranken Menschen Abstand halten.

« Tragen Sie ein Handreinigungsmittel bei sich, wenn Sie 6ffentliche Telefone oder Toiletten benutzen.
* Waschen Sie sich regelmaBig die Hande.

Umgang mit Kindern
Zeit mit der Familie und Kindern zu verbringen ist sehr wichtig. Die meisten Patienten erleben keinerlei Einschrankungen
im Umgang mit ihren Angehdrigen. Klaren Sie Empfehlungen oder eingeschrankten Kontakt zu Kindern mit Ihrem Arzt ab.

Wahrend und in der ersten Zeit nach einer Stammzelltransplantation, Chemotherapie oder wahrend einer Neutropenie
sollten bestimmte MaBnahmen beriicksichtigt werden. Diese MaBnahmen umfassen das Meiden folgender Gruppen:

« Kinder, die bereits fiebern oder andere Zeichen einer Infektion (Husten und Schnupfen) zeigen. Virusinfektionen
sind bei Kindern im Kindergartenalter hdaufig und kénnen bei engem Kontakt libertragen werden.

* Kinder, die einen Lebendimpfstoff erhalten haben, kdnnen diesen noch einige Stunden nach der Impfung auss-
cheiden. Sprechen Sie lhren Arzt an, wenn Sie diesbeziiglich verunsichert sind.

« Sollten Sie Kontakt zu einem an Masern erkrankten Kind gehabt haben, leiten Sie diese Information bitte an lhren
Arzt weiter.

Medikamente

Es ist wichtig, dass Sie eine Liste Ihrer aktuellen Medikamente mit Angabe des verschreibenden Arztes, der Dosis und
Haufigkeit der Einnahme sowie Medikamente, deren Einnahme Sie abgebrochen haben (mit Angabe der Griinde),
anlegen (siehe auch: ,Mein MDS-Plan"). Dies gilt auch fiir freiverkdufliche Medikamente und homdopathische
Substanzen.

Alle Medikamente, unabhédngig davon ob sie verschreibungspflichtige, freiverkdufliche oder natirlich vorkommende
Substanzen sind, kdnnen zu Nebenwirkungen flihren. Einige freiverkdufliche Medikamente sollten mit Vorsicht einge-
nommen werden:
- Paracetamol:
1. Wird oft mit weiteren Medikamenten kombiniert.
2. Hohe Dosierungen kénnen zu Leberschadigungen fiihren.

3. Halten Sie Riicksprache, ob Sie Paracetamol bei Fieber einsetzen kdnnen, wenn lhre weiBBen
Blutkdrperchen verringert sind.

 mids wfoundation
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- Anti-inflammatorische Medikamente:

- Anti-inflammatorische Medikamente werden meist zur Bekdmpfung von Schmerzen bei Arthritis,
Kopfschmerzen und Fieber eingesetzt. Zu diesen Substanzen gehdren lbuprofen, Aspirin, Naproxen
und Meloxicam.

- Diese Medikamente kdnnen Fieberepisoden verschleiern und beeinflussen die Funktion der
Blutplattchen.

- Liegt der Wert der Blutplattchen unter 50.000, sollten diese Medikamente nicht mehr
eingenommen werden.

+ Antihistaminika: Diphenhydramin wird meist vor Erythrozyten- und Thrombozytentransfusionen gegeben,
um allergische Reaktionen zu vermeiden. Als Hauptnebenwirkung wird Miidigkeit beschrieben. In héheren
Dosierungen kann allerdings Unruhe hervorgerufen werden. Sollten Sie unangenehme Nebenwirkungen
feststellen, muss eine Umstellung auf andere Medikamente oder eine andere Dosierung in Betracht gezogen
werden.

Komplementare Therapien:

Unter komplementaren Therapien werden Behandlungen, welche zusétzlich zur Standardtherapie eingesetzt werden
und keine Nebenwirkungen haben, verstanden. Komplementare Therapien umfassen:

 Akupunktur » Meditation

* Aromatherapie » Musiktherapie

* Kunsttherapie * Gebete und Spiritualitat
* Biofeedback * Tai Chi

» Massagen * Yoga

‘Aﬁis afoundation
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Leben mit MDS

Mein Name ist Doreen und ich bin heute 41 Jahre alt.

Angefangen hat alles mit immer wiederkehrenden Infekten, die eigentlich erst
einmal harmlos aussahen. Als dann aber die Luftnot und die Hustenanflle
schlagartig zugenommen haben, begann eine Zeit der Unsicherheit. Hinzu
kamen Nesselfieber und absolute Erschopfungserscheinungen.

Es waren keine Spaziergdnge, kein Spielen mit dem Enkel, oder gar leichte
Tatigkeiten im Haushalt méglich.

Nach einer 14-tdgigen Zwangspause auf dem Sofa, wurde ich ins Krankenhaus
eingewiesen. Die ,Erholungsphase” hatte jedoch keine groBe Verbesserung
meines Allgemeinzustandes gebracht.

Im Krankenhaus stellten die Arzte schnell fest, dass mein gesamtes Immun-
system zusammengebrochen war. Nach vielen Bluttests und Verdachtsdiag-
nosen wurde ich gefragt, ob ich Einwdnde gegen eine Knochenmarkspunktion
hatte. Der Verdacht einer Storung bei der Blutbildung im Knochenmark liege,
It. Aussage der Arzte, wohl sehr nahe. Nach der Punktion bin ich aus der Klinik
entlassen worden. Zwei Wochen musste ich warten, bis der Befund meinem
Hausarzt vorlag.

Ich komme selbst aus der Krankenpflege und habe in den zwei Wochen versucht,
mir keine allzu schlechten Gedanken zu machen. Auch habe ich versucht, alles
zu verdrdngen, was sich um mdgliche Erkrankungen dreht. Immerhin hatte ich
ja nur was mit der Lunge. Aber wenn ich ehrlich bin, es waren verdammt lange
und ungewisse Tage.

Als der Befund meinem Hausarzt vorlag, wurde ich mit der Diag-
nose Myelodysplastische Syndrom konfrontiert.

Dass war Mitte Juni 2012. Viel habe ich in diesem Moment nicht
verstanden. In meiner Uberforderung habe ich geweint, wollte
weg rennen und eigentlich nur noch alleine sein.

Es gingen mir zu viele Gedanken um meine und die Zukunft meiner Familie
durch den Kopf.

Sollte das schon mein Lebensende bedeuten? Unheilbar krank und niemals mehr
gesund werden?

Die ersten Recherchen im Internet waren ebenfalls nicht sehr viel versprechend.

Vielleicht haben mir einige dieser Informationen auch noch mehr den Boden
unter den FiiBen weg gerissen. Irgendwie hatte ich nicht heraus bekommen,
was mir denn nun eigentlich mit der Diagnose MDS fehlen wiirde und wie die
Therapie aussehen kann.

Zu meinem groBen Gliick hatte ich am darauf folgenden Montag einen Termin in
einem MDS-Kompetenzzentrum in Miinchen. Hier wurde ich von den behandel-
nden Arzten in einem sehr langen Gesprdch gut aufgeklart. Ich wurde gefragt,
ob ich mir vorstellen kdnnte, an einer Medikamentenstudie teilzunehmen. Ich
kannte nur wenige Behandlungsalternativen, wusste noch nicht, wie ich mit der
Krankheit umgehen soll, und habe dann an der Studie teilgenommen.

Nach weiteren Tests begann dann im August die Studie, die erst einmal gut
angelaufen ist. Es war schon faszinierend, dass es auf einmal wieder Berg auf
ging. Auch wenn das eher sinnbildlich gesprochen ist.

Im Herbst war es dann zum ersten Mal wieder soweit. Ich wollte auf meinen
geliebten Hausberg. Allein wohl gemerkt. Ich wollte es allein schaffen! Nun ja,
der wahren Kréfte geschuldet, es ging mit der Zahnradbahn bergauf.

Leider hat der Gipfelbesuch von ein paar hundert Metern, viel mehr Zeit und
Kraft gekostet, als vorher gedacht. Was habe ich an diesem Tag geheult. Einziger
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Lichtblick war, dass ich bei schonem Herbstwetter weit in die Berge schauen
konnte und das sehr genossen habe.

Sich bewusst zu werden, dass der geliebte Bergwandersport und auch meine
anderen sportlichen Aktivitdten nicht mehr so gehen, wie friiher, tut dann umso
mehr weh. Auch dass ich bei allem, was ich machen mochte, immer damit
rechnen muss, es nicht mehr aus eigener Kraft zu kdnnen. Die Wut auf die
Erkrankung ist auch heute noch prasent. Fiir mich ist es hilfreich zu wissen, dass
ich mich gréBtenteils mit dem MDS arrangieren kann.

Ich sehe meine Erkrankung als kleinen Feind, der sein eigenes Leben in mir fiihrt
und hin und wieder eine geplante Aktion, die mir Freude machen kann, vermiest.

Manchmal kommen Zweifel liber die Zukunft.

Dann kommen solche Fragen auf wie es weiter gehen wird, wann es endlich
Medikamente gibt und wann mich mein Umfeld verstehen lernt. Ich rede hier
nicht von der Familie oder Freunden. Aber im Alltag passiert es mir immer
wieder, dass ich gefragt werde, warum ich angeblich krank bin, wenn ich doch
so gut aussehe! Das ist nicht hilfreich, wenn man sich auch noch dafiir vertei-
digen soll, nur weil einem diese Krankheit nicht ins Gesicht geschrieben steht.

Hier gibt es noch einmal die grausame Klarheit, dass sich mein friiheres Leben
drastisch verandert hat. Da half nicht immer die Erkenntnis, dass es auch andere
Dinge im Leben gibt, die wichtig sind. Ich musste erst lernen, mir Pausen zu
gonnen und sie mir zu nehmen.

Wenn mir jemand im letzten Jahr gesagt hitte, was
auf mich zu kommt, ich hatte es nicht geglaubt!

Ungeduld ist ein groBer Begleiter in meinem Leben, der leider zu Riickschldgen
fiihrt.

Aber es hilft nichts, ich muss eben lernen, dass das MDS meinen Alltag bestimmt.

Nach gut neun Monaten zu Hause, unzdhligen Fragen ,Warum ich und warum
jetzt?" und einer wirklich gut aufgebauten RehamaBnahme im Hochschwarz-
wald, begann ich mit einer langsamen Wiedereingliederung an meinem Arbe-
itsplatz. Auch wenn ich eigentlich nach der Aktenlage der Krankenkasse nicht
mehr erwerbsfahig sein sollte. Nicht mehr am vollen Leben teilhaben zu kénnen,
ist flir mich heute noch undenkbar. Deswegen arbeite ich heute wieder in Voll-
zeit und habe die Unterstiitzung meiner Kollegen.

Leider ist die erste Medikamentenstudie nach 24 Wochen abgebrochen worden,
weil - den Blutwerten nach - nicht der gewiinschte Effekt eingetreten ist. Aber
im Moment sind die Blutwerte stabil.

Ich habe die volle Unterstiitzung von meiner Familie und meinen Freunden.

Es flihlt sich gut an, zu wissen, dass mein Lebenspartner, meine Familie und
Freunde hinter mir stehen, mich so nehmen wie ich bin und mit mir diesen Weg
gemeinsamen gehen und mich nicht in Mitleid versinken lassen. Danke dafiir
an alle, die ich liebe.

Doreen, Betroffene, 41
MDS-Patienten-1G
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Leben mit MDS

Es begann 1990. Ich arbeitete an einer Grundschule und kannte mich selbst
nicht mehr. Ich war nur noch miide, verbunden mit einem eigenartigen inner-
lichem Vibrieren. Ebenso zittrig war plétzlich meine Schrift und konzentrieren
konnte ich mich auch nicht mehr. Ich hatte Wortfindungsstérungen und selbst
die Namen der Schiiler fielen mir nicht ein. Schon nach der ersten Schulstunde
.hing ich in den Seilen” und meiner Chefin fiel auf, dass ich ganz grau im
Gesicht sei. Kein Wunder, dachte ich, bei dem schlechten Schlaf mit Nachtsch-
weil3 und Tinnitus, aber wie kann dir ein Arzt helfen, auBer dass er dich in eine
Nervenheilanstalt stecken wird? (Heute hétte ich die Symptome als Burn-out
gedeutet.) Auch Infekte in einem solchen AusmaB hatte ich noch nie erlebt,
was aber keinen Arzt stutzig machte. Du musst dein Leben &ndern, nahm ich
mir vor: Verkiirzung des Schulweges, keine zusatzlichen Tatigkeiten mehr wie
Lehrerbiicherei, Lehr- und Lernmittelverwaltung usw. Ich stellte einen Versetzu-
ngsantrag und verringerte die Stundenzahl, konnte die Stelle aber erst nach den
Sommerferien antreten. Dann bist du wieder fit - dachte ich. Dem war aber
nicht so. Am Ende der Ferien ging es mir nicht besser. Nun wusste ich, dass ich
drtzliche Hilfe brauchte. Ich machte gesundheitlich keinen schlechten Eindruck
auf meine Hausérztin, aber sicherheitshalber wollte sie ein Blutbild machen.

Bald danach rief mich die Arztin in die Sprechstunde, probierte nicht erst dies
und jenes aus, sondern schickte mich umgehend zu einem Hamato-Onkolo-
gen, da alle drei Zellreihen gestdrt seien und eine ernstliche Andmie vorldge.
Der Facharzt meinte, dass die Werte nicht stimmen kdnnten, kam aber zum
selben Ergebnis. Nur eine Knochenmarksbiopsie kénne weitere Informationen
liefern. Da die erste Knochenmarkpunktion nicht gelang, erfolgte eine zweite.
Inzwischen hatte ich es bereut, eine neue Stelle angetreten zu haben, denn
es war Stress pur: Umzug mit allen Unterrichtsmaterialien, inkl. eines Riesen-
aquariums, Einrichtung des neuen Klassenraums, Elterngespréache und natiirlich
liberhaupt der ganze neue Schulbetrieb.

Das Ergebnis der Knochenmarkpunktion lautete MDS: Eine Dysregulation des
Knochenmarks. Eigentlich wiére ich dafiir zu jung, da kdnne man nichts tun, die
Arzte wiissten selbst noch nichts Richtiges dariiber, das geht nicht lange gut.
Ich miisse sofort aufhdren zu arbeiten und Menschenansammlungen meiden.
Die einzige Heilungschance sei eine Knochenmarktransplantation, aber dafiir
sei ich zu alt.

Todkrank? Und nichts dagegen tun kénnen? Ich konnte es nicht fassen, aber
es gab fiir mich nur ein Ziel, und zwar das Schuljahr zu Ende zu bringen, den
Schiilern nach einer so kurzen Zeit keinen Lehrerwechsel zuzumuten. Ich er6ff-
nete meinem neuen Schulleiter das Dilemma, dass ich nicht bleiben kénne. Er
war der Einzige, der mir glaubte (er hatte es schriftlich). Die neuen Kollegen
nahmen es mir wohl eher {ibel. Ich wurde gefragt, wie man es schaffe, friihpen-
sioniert zu werden? Mit Hilfe engagierter Eltern und dank des Schwerbehinder-
tenausweises Reduzierung der Stundenzahl, habe ich das Schuljahr ohne viel
Fehlzeit mit einem sehr eingeschrénkten Privatleben geschafft!

Patientenbericht

Da die Wortwahl und Einstellung des Arztes mir nicht gut taten, wechselte
ich in die Uniklinik Frankfurt, zu der ich anfangs im 14-tdgigen Rhythmus zur
Blutkontrolle bestellt wurde. Inzwischen hatte sich meine Familie intensiv um
Informationen iiber diese Krankheit bemiiht. Im Internet (1991) gab es wenige
Veroffentlichungen und diese stammten hauptséchlich aus dem englischen
Sprachraum. In Deutschland fanden wir eine Broschiire fiir Patienten von Dr.
Aul. Auf der Fahrt an die See (da wollte ich unbedingt noch mal hin!) lieB
ich mich in Disseldorf von ihm untersuchen (Drittmeinung). Er machte erneut
eine Knochenmarkpunktion, die wir auf der Riickfahrt (einem Ostersonntag)
besprachen. Dr. Aul vermutete ein 5g-minus-Syndrom, wofiir meine hohen
Leukozytenwerte sprachen, konnte das 5qg- aber nicht entdecken.

Nach den Sommerferien begann fiir mich das Leben ohne Arbeit. Es war unfass-
bar. Ich kannte niemanden, der nicht arbeitete und meine Kolleginnen hatten
keine Zeit fiir mich. Nicht einmal ein Telefonat war friih, wenn ich in ein tiefes
Loch fiel, mdglich. Kurse durfte ich wegen der Infektionsanfalligkeit nicht
besuchen, aber immerhin wohnte ich im lebhaften Nordend, wo die Bistrokul-
tur Einzug hielt. Mit Cappuccino und Lektiire lieB sich das Leben einigermaBen
ertragen. Auch unser kleiner Hausgarten tat mir gut. Es waren aber noch so
viele Fragen offen, vor allem, dass es keine Behandlungsmdglichkeiten geben
solle, konnte weder ich noch jemand um mich herum begreifen.

So unternahm ich mit meinem Mann noch einige Fahrten zu Arzten, die sich
einen Namen um MDS gemacht hatten: Ulm, Mainz bis nach Seattle ins fred
Hutchinson Cancer Research Center. In Seattle wurde die Diagnose 5g- gesi-
chert und dazu noch eine Trisomie 8 gefunden. Man war bereit, einen Spender
fiir mich zu suchen (die Bank war noch nicht sehr groB) und mich zu transplan-
tieren. Es waren nicht unbedingt die Kosten in Hohe eines Frankfurter Reihen-
hauses, die uns gegen eine KMT entschieden lieB, jedoch die sehr unsicheren
Erfolgsaussichten.

Mein Fazit war nun: Du hast alles versucht, nimm es hin und mach das Beste
draus. Hier und jetzt leben, ungute Kontakte und Stress vermeiden, tun, was gut
tut: Garten, Natur, Literatur und Singen im Gospelchor.

Aus all diesen Erfahrungen heraus, war ich gliicklich, im Mai 2012 MDS-NET
Deutschland e.V. mit aus der Taufe heben zu diirfen, deren Vorsitzende ich
momentan bin. Es war wichtig, ein Netzwerk fiir Patienten zu griinden, um
Betroffenen eine Anlaufstelle zu bieten, die ich damals so sehr vermisst habe.

Anne, Frankfurt am Main, Juli 2013
Vorsitzende des MDS-NET Deutschland e.V.
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Kapitel 5

Leben mit MDS

Meine Diagnose ist schon eine Weile her. Es gab eine Verdachtsdiagnose im Jahr
2006 wegen anhaltender Andgmiesymptome, aber die Bestdtigung, dass meine
roten Blutzellen fehlgebildet und Formen wie Halbmond und gezackte Wolken
aufweisen, gab es erst im Februar 2007 zu meinem 50. Geburtstag... an der dann
gesicherten Diagnose ,MDS mit Trisomie 8" kam ich nicht mehr vorbei.

Indem ich lernen musste, wie man ,myelodysplastisch” {iberhaupt schreibt und
mir zundchst die Nachte mit angstauslosenden Internetrecherchen zur Lebenser-
wartung um die Ohren schlug, war eine der groBeren Herausforderungen fiir
mich, meiner Familie und meinen Freunden nachvollziehbar zu vermitteln, was
MDS Uberhaupt fiir eine Krankheit ist, was in meinem Knochenmark eigentlich
passiert und warum das so schlimm ist. Die Versuche, diese leider lebensbedrohli-
che Erkrankung, die weder Forscher noch Arzte bisher in allen ihren Einzelheiten
verstanden haben, mit medizinischen Begriffen oder gar mit der Bezeichnung eine
Vorform der Leukdmie" zu erkldren, blieben unbefriedigend. Niemand konnte so
richtig damit etwas anfangen, und wenn ich aussprach, dass ich Blutkrebs habe,
war der Schock beim Gegendiber gleich sehr groB. Einige meiner Angehdrigen und
Freunde wollten es so genau auch gar nicht wissen.

Auf dem ersten Patiententag, den ich Juni 2007 in Heidelberg besuchte, verglich
einer der Professoren das Knochenmark mit einer Fabrik. Dieser bildliche Vergleich
inspirierte mich dazu, die Geschichte von fehlerhafter Blutproduktion weiter zu
spinnen. Inzwischen habe ich dieses Bild bei Patienten-Veranstaltungen, die ich
selbst mit verantwortet habe, mehrfach verwendet und auch in Artikeln verar-
beitet. Ich bekam immer wieder das Feedback, dass das ein guter Weg sei, zu
vermitteln, was eigentlich ,falsch” luft und warum MDS (noch) nicht heilbar
ist, es sei denn, man unterzieht sich der gefdhrlichen Therapie einer Stammzell-
transplantation.

Wir stellen uns also vor, dass unser Knochenmark eine High-Tech-Fabrik ist,
die seit Jahrzehnten verldsslich gesunde und schone Blutzellen produziert. Mit
anderen Worten Produkte von hoher Qualitidt, was Form, GroBe und Funktion
betrifft und in genau abgestimmter Menge.

Durch ein unvorhergesehenes Ereignis, z. B. durch eine Umweltkatastrophe oder
einfach durch die Tatsache, dass die Maschinen nach so langer Zeit VerschleiBer-
scheinungen zeigen, kommt es vor, dass neben den Hochqualitdts-Produkten
mitunter auch Ausschussware produziert wird: Produkte (Blutzellen), die kleine
Macken haben und dadurch nicht mehr so gut funktionieren. Zundchst kann das
Gesamtsystem die noch Fehler korrigieren. Aber die Ausschussproduktion nimmt
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leider zu und wirkt sich negativ auf die Gesamtqualitdt aus.

Der Fabrikeigentiimer (der Patient, also ich!) merkt zu diesem Zeitpunkt schon
deutlich, dass da etwas nicht stimmt. Intervention von auBen ist dringend
notwendig. MaBnahmen miissen getroffen werden, um die Fabrik vor der Pleite
zu retten.

Der Fabrikdirektor (der Himato-Onkologe) schickt seine besten Ingenieure (Ther-
apien und Medikamente) in die Anlage, um sie zu reparieren. Die Ingenieure
sind ihrerseits hochqualifiziert und wissen genau, was sie zu tun haben. Manche
reparieren am Gesamtsystem, andere sind flir bestimmte Anlageteile spezialisiert
und  versuchen die
Schiden gezielt in den
Griff zu bekommen.
Wieder andere haben
schon in anderen
Fabriken  gearbeitet
und denken, sie kdnnten ihr Wissen und Kénnen auf diese Fabrik Gbertragen.

Die Fabrik ist kaputt!

Der Fabrikeigentiimer und der Fabrikdirektor missen sich jedoch eingestehen,
dass die Erfolge der Ingenieure immer nur voriibergehend sind. Zunachst sieht es
bei den Interventionen so aus, als ob das System wieder funktioniert oder wenig-
stens sind deutliche Verbesserungen sichtbar, aber nach einer Zeit ist die Produk-
tion wieder deutlich gestort und es ist so, als ob Grad und Menge des Ausschusses
zu Lasten des Gesamtsystems immer mehr zunehmen.

Nach vielen Konferenzen und Gesprdachen und der Einsicht, dass auch ein
Unternehmensberater nicht weiter helfen kann, treffen der Fabrikeigentiimer und
sein Direktor, im Einklang mit allen Managern und Angestellten die folgenschwere
Entscheidung, die Fabrik zu schlieBen, sie abzureiBen und eine vollig neue Anlage
zu bauen (Genau: die Stammzelltransplantation!).

Eine risikoreiche und teure Entscheidung, aber die einzige Mdglichkeit, um im
Geschaft zu bleiben.

Bergit, Betroffene, 56
MDS-Patienten-1G
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Leben mit MDS

Fiir die Fachwelt kam es sicher nicht aus heiterem Himmel. Nach sechs starken
Chemotherapien und schon damals sehr bedenklichen Blutwerten bei mir,
konnte man schon damals damit rechnen, dass evtl. hier noch kein Schlusspunkt
erreicht ist.

2009 Brustkrebs, sechs starke Chemotherapien mit Taxanen, die auch an
meinen Nerven ihre Spuren hinterlassen haben. Sieben Wochen Bestrah-
lung und ein Jahr alle drei Wochen das ,Wundermittel” Herceptin. ,Jetzt
sind Sie gesund!" Das erklarte mir der behandelnde Arzt am Ende dieses
Kanossaganges. Allerdings hatte ich wahrend der Behandlung zwei
.Neulasta-Spritzen" erhalten, aufgrund meines schlechten Blutbildes.
,Sie werden nie wieder ein normales Blutbild haben”, sagte mir mein

Chemotherapeut!
2010 Dieses Jahr war im Vergleich zum Vorganger ein leichtes.
2011 Merkte ich beim Versuch, etwas leichten Sport zu treiben, damit meine

ich eine leichte Senioren-Gymnastik, dass mir dabei leicht Gbel wurde
und manchmal auch leichter Schwindel auftrat. Mein Weg hatte mich
fast schicksalhaft nicht nur zu einem Onkologen gefiihrt, der viertel-
jahrlich eine Bauch-Sono-Kontrolle vornahm um Metastasen auszus-
chlieBen, sondern er war auch gleichzeitig Himatologe, der jetzt auch
mein Blut regelmdBig kontrollierte, denn damit ging es bedenklich
bergab.

2012 Am 16. November 2012 entschlossen wir uns zu einer
Knochenmarksbiopsie, die den Verdacht auf MDS (Myelo-
dysplastische Syndrom) mit 5% Blasten, noch im RAEB-1
Bereich bestatigte. Zu Weihnachten erfolgte dann die

erste Bluttransfusion.

2013 Bei einer zweiten Knochenmarksbiopsie erreichte ich

mit 12% bis 15% Blasten dann schon den Hochrisiko-Bereich. Sechs
Epo-Spritzen zeigten sich erfolglos, weshalb man sie einstellte. Mittle-
rweile bin ich bei acht Transfusionen und sieben Trombozyten-Konzen-

traten angelangt.

Mir blieben nur zwei Méglichkeiten zur Auswahl, ,Pest oder Cholera". Entweder
eine Knochenmarkstransplantation oder eine Vidaza Therapie, wieder eine Art
Chemo!

Gegen eine Knochenmarkstransplantation sprechen mein Alter von 72 Jahren
und meine medizinische Vorgeschichte. AuBerdem habe ich keine Geschwister
und wiére somit auf einen Fremdspender angewiesen. Wichtiger aber war fiir
mich die Erkenntnis, dass es auch dafiir keine 100%ige Sicherheit gibt. In der
Klinik habe ich zwei Damen kennen gelernt, die jetzt mit anderen Krankheiten
zu kdmpfen haben. Eine andere Dame erlitt einen Riickfall, sie ist jetzt genau
wieder da, wo sie vor einem Jahr begonnen hatte.

Patientenbericht

Ich entschied mich fiir Vidaza. Der erste Zyklus begann am 22. April 13. Auch
das ist kein leichter Gang. Ich erkenne zu meinem Entsetzen dhnliche Symp-
tome, wie bei der Brustkrebs-Chemo. Ubelkeit, Erbrechen, Schluckbeschwerden
und Schmerzen im Halsbereich und seit einer Woche, nach dem zweiten
Zyklus, haben sich auf meinem rechten Oberschenkel die gleichen Flecken mit
Knoten gebildet, die ich auch vom Bauch an den Einstichstellen der Brustkreb-
smedikation kenne. Ich habe noch die Stuhlprobleme vergessen. Erst sind es
Verstopfungen, die nach entsprechender Hilfe zu einem Durchfall werden, der
meinen Radius gewaltig einschrankt immer im Unkreis der sanitdren Anlagen
zu bleiben.

Das Fazit, das ich z. Zt. ziehen kann, ist flir mich nicht sehr ermutigend. ,Denk’
positiv!" Das kann ich mittlerweile nicht mehr horen. Laut Google-Aussage
und anderen Recherchen kann ich keine Heilung erwarten. Das Vidaza gibt nur
eine ,Lebensverlangerung”, die sicher von Patient zu Patient unterschiedlich
ausfallen wird. Wenn ich aber die angegebenen 2 1/2 Jahre annehme, von
denen ich jetzt acht Monate mit einigem Anstand absolviert habe, dann steigen
da schon Angste auf. Wer will schon sterben? Ich nicht! Vor dem Brustkrebs
fiihlte ich mich total gesund. Schon diese Diagnose war so irreal fiir mich, dass
mein damaliger Arzt meinte: "Frau O. sie haben es noch nicht realisiert, sie sind
sehr krank!"

Auch jetzt geht es mir dhnlich, obwohl zum Unterschied zu damals die Begleit-
erscheinungen nicht weg zu diskutieren sind. An meinen linken Arm, dort war

Vidaza soll seine Arbeit machen!

die Brust-OP, mit Entfernung von drei Lymphknoten, lasse ich derzeit noch
kein Blut abnehmen. Zum Gliick habe ich in weiser Voraussicht meinen Port
behalten. Mein rechter Arm allerdings, mit meinen schlechten Venen, schaut
mittlerweile sehr ramponiert aus und ich frage mich, wie lange das noch gut
gehen kann? Wo will man in ,2 Jahren” da noch Blut finden?

Dennoch mdchte ich diesen Bericht nicht beenden mit dem festen Vorsatz nicht
sterben zu wollen! Diese fiir mich so utopische Vorstellung meines Ablebens,
ist flir mich ,noch” aus einer anderen Galaxie, obwohl meine Ratio anderes
weiB. Eines weiB ich aber sicher: So wie es mir jetzt geht, das ist fiir mich
keine Lebensqualitat, das ware ein zu hoher Preis fiir eventuell nur fiir ein paar
Monate mehr Leben!

Rita, Betroffene, 72
MDS-Patienten-1G
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Kapitel 5

Leben mit MDS

Mein Name ist Anne Eisner, ich bin 22 Jahre alt.

Fiir ein Kind gibt es, denke ich, nichts Schlimmeres als seine Mama weinen zu
sehen. Seit circa eineinhalb Jahren hat sie MDS.

Es begann vor iiber einem Jahr. Mama wurde immer wieder von kleinen Infekten
geplagt. Als sie zum Arzt ging, gab es immer die gleiche Aussage; ,Die Keime
kommen durch ihr Enkelkind (3 Jahre)" Nachdem wir nun erleichtert dachten das
Problem zu kennen, kamen mein Sohn und ich nur noch so wenig wie nétig, denn
schlieBlich wollten wir alle, dass Mama wieder gesund wird.

Doch es wurde nicht besser. Im Gegenteil es folgten Atemnot, Kurzatmigkeit und
Nesselfieber.

Da wir beide aus der Pflege kommen, wussten wir, dass mehr als mein Sohn
dahinter stecken muss.

Es ist nicht leicht vor seiner Mama so zu tun, als wenn alles wieder gut wird. Im
Gegenteil, mit jeder Vermutung, was sie haben kénnte, bekam ich mehr Angst.
Keiner wusste, was es ist, dass sie so kank macht. Ist es etwas Harmloses oder
etwas Schlimmes?!

Dich weinen zu sehen ist das
Schlimmste was es gibt

Nach gefiihlten 100 Jahren, vielen Tranen und zerstorten Hoffnungen auf eine
einfache Erkrankung folgten regelméBige Knochenmarkspunktionen. Durch diese
kam die langersehnte Diagnose.

MDS. Eine Krankheit, mit der keiner von uns etwas anfangen konnte.

Mama muss lange lberlegt haben, wie sie es mir ,beibringt” Lange wurde ich
im Ungewissen gelassen, doch nachdem ich dann wusste was ihr fehlt und mich
dazu informieren wollte, begann ich zu verstehen warum sie in meinen Augen
zu lange gezdgert hat mit mir zu sprechen, denn im Internet findet man fast nur
Horrorberichte tiber diese Krankheit. Jedes zweite Wort ist Krebs und jeder dritte
Satz handelt vom Ende des Lebens.

Fiir mich und meinen Papa begann eine Art ,SpieBrutenlauf”

Ich wollte stark sein fiir sie, ihr Hoffnung auf Besserung geben. Ich wollte ihr
Halt sein, wollte meinem Papa helfen mit ihr zurecht zu kommen. Denn einerseits
sollten wir auf sie Riicksicht nehmen, weil sie krank ist. Andererseits sollten wir
sie nicht wie eine Kranke behandeln. Ich sollte ihr Ruhe génnen und warten bis
sie sich meldet, aber sollte auch vorbei schauen. Tage und Wochenlang habe ich
versucht eine Losung zu finden allen gerecht zu werden. Meinem Sohn musste
ich versuchen zu erkldren, warum wir weniger zu Oma kdnnen. Nach ewigen
Versuchen eine Erkldrung zu finden, fragte er ,Will Oma mich nicht mehr sehen?"
Dieser Satz brach mir das Herz. Eine andere Losung musste her. Wir begannen
gemeinsam eine Losung zu finden. Es war eigentlich leicht, man erkldrt ihm das
Oma krank ist und nun mehr Ruhe braucht. Nach und nach begann der Kleine zu
begreifen und auch ,zu helfen”. Heute sagt er von allein, dass er Oma nicht mehr
kiissen darf, weil er krank ist. Zwar leider nicht immer sehr liebevoll, aber der gute
Wille zahlt bekanntlich.
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Die Zeit verging und Mama kam in eine Medikamentenstudie. Nach ein paar
Startschwierigkeiten ging es ihr langsam besser. Es war schon sie so zu sehen, so
gelassen, entspannt und zuversichtlich. Als die Studie vorbei war, merkte man wie
es ihr immer schlechter ging. Fiir eine Tochter nicht leicht zu sehen wie es mit der
wichtigsten Person auf dieser Welt bergab geht.

Heute bekommt sie wieder Medikamente. Es geht ihr besser und mir damit auch.
Ich darf helfen und werde mit einbezogen. Es ist schon sich niitzlich zu machen,
dennoch ist es verdammt hart so zu tun als wenn alles gut ist. Ich habe Angst,
verdammt groBe Angst, nicht davor es selber zu bekommen. Nein viel mehr davor,
dass ihr Gesundheitszustand wieder einbricht. Dass sie sich aufgibt. Davor, dass sie
die Medikamente nicht mehr nehmen maochte, weil sie die Nebenwirkungen satt
hat. Wenn ich mit Freunden driiber spreche hei3t es immer ,Rede halt mit ihr."
Klar als AuBenstehender mag das so einfach seien. Doch wie redet man dariiber,
wenn es die eigene Mama ist? Kommt man weinend durch die Tiir und schluchtzt
ich hab Angst, dass du morgen tot seien kénntest? Steht man einfach so im Raum
und sagt ,Hey nur so nebenbei, ich mach mir Sorgen um dich.” Ich denke es gibt
nie den richtigen Moment fiir solch ein Gesprach, also suchte ich die verschieden-
sten Mdglichkeiten um sie von der Krankheit und ihrer kérperlichen Eingeschrank-
theit abzulenken. lhr Geburtstag kam und ich dachte, was schenkt man jemandem
der eigentlich nichts mehr will als gesund sein?! SchlieBlich kann ich leider nicht
zaubern und sie auch nicht die Berge rauf und runter tragen. Denn am liebsten
war sie in den Bergen unterwegs um Kraft zu tanken. Heute kosten sie sie mehr
Kraft, als dass sie welche tanken kann. Also entschied ich mich fiir die einfachste
Sache. Zeit. Zeit mit meinem Papa, Zeit mit inrem Enkel und Zeit mit mir, aber vor
allem Zeit fiir sich. In einem Buddeleimer geschmissene Gutscheinzettel zauber-
ten ihr das langersehnte Lacheln ins Gesicht zuriick. Es sind die kleinen Dinge, die
fiir einen Moment die Welt wieder bunt machen.

Ich musste lernen damit zu Leben, dass Mama unheilbar krank ist. Frage wie
Warum sie?" gab es nicht, denn ich hatte keinen gehabt der mir die Antwort
gegeben hatte. Wir haben Wege gefunden uns mit MDS zu arrangieren, denn was
anderes bleibt uns nicht dbrig. Ich weill zwar immer noch nicht so ganz wie ich
mit ihr tiber meine Angste reden soll, doch ich hoffe wir finden Losungen.Wenn
es ganz schlimm wird versuche ich immer unter einer Art ,Vorwant" etwas Zeit
mit ihr zu haben. Es entspannt ungemein sie eine Zeit lang so gel6st zu sehen.
Es miissen nicht Stunden sein und auch keine meilenweiten Ausfliige. Ein kleines
Friihstiick reicht. Denn was ich in den letzten Monaten begriffen habe ist, dass
man zwar tiber MDS reden muss, aber dass weder den Betroffenen, noch den
Angehdrigen damit geholfen ist das Thema immer wieder durch zu kauen. Man
kann die Krankheit nicht zwar tot schweigen, aber man kann andere Wege finden
mit ihr zu leben.

Ich hoffe mit meinem Beitrag mache ich Angehérigen Mut iiber ihre Angste zu
reden und gebe ihnen die Mdglichkeit mit kleinen Ideen das gemeinschaftliche
Leben zu ,genieBen” lhr seit nicht allein. Weder Betroffene, noch der Rest der
hinten mit dran hangt. Das wichtigste ist GEMEINSAM stark gegen MDS zu sein.

Anne Eisner, 22
MDS-Patienten-1G
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Leben mit MDS

Mein Name ist Bob Weinberg. 1998, mit 48 Jahren, wurde bei mir ein MDS vom
Subtyp RARS diagnostiziert. Seit dieser Diagnose habe ich insgesamt iiber 850
Transfusionen mit Erythrozytenkonzentraten erhalten. Meine Leukozytenwerte
liegen bei ca. 2000/ul, meine neutrophilen Granulozyten zwischen 500 und
700/pl und meine Blutplattchen bewegen sich zwischen 30.000 und 40.000/pl.
Die Anzahl der Blasten im Knochenmark ist unter 5%. Derzeit bendtige ich alle
7-8 Tage eine Transfusion mit Erythrozyten. Daher muss ich tdglich 2.500 mg
Deferasirox einnehmen. Mein Ferritinwert, der monatlich kontrolliert wird, liegt
hierunter derzeit zwischen 450 und 700. Einmal jahrlich habe ich ein MRT des
Herzens und der Leber, um die Eiseniiberladung dieser Organe zu kontrollieren.

Die Geschichte meines MDS begann im Wasser. Zwischen meinem 30. und 40.
Lebensjahr war ich ein begeisterter Schwimmer. Jeden Morgen, bevor ich meine
Arbeit in einem Rechtsanwaltsbiiro in Philadelphia antrat, habe ich im drtlichen
Schwimmbad meine Bahnen gezogen. Ich war einer von vielen, die ihren Tag
mit Schwimmen begannen. Jeden Morgen glitten wir Seite an Seite durch das
Wasser und wussten genau, wer von uns der Schnellste war und wer wen wann
liberholte. Diese morgendliche Routine fiihrte ich bis zum Winter und Friihling
1997/1998 durch.

Im Friihling 1998 fiel mir plotzlich auf, dass meine morgendliche Routine
durcheinander kam. Die Schwimmer, welche normalerweise langsamer waren als
ich, tiberholten mich plotzlich. Und die, welche mich wahrend meiner morgend-
lichen Runden einmal iiberholten, liberholten mich pldtzlich mehrere Male. Ich
dachte zundchst, ich miisste meine Kondition verbessern und begann, zusatzlich
ein Lauftraining zu absolvieren. Aber auch hier fiel mir auf, dass ich schon nach
kurzer Zeit auBer Atem war. Bereits nach einer kurzen Laufstrecke musste ich
stehen bleiben, weil ich keine Luft mehr bekam, Schmerzen in der Brust sowie
Herzklopfen hatte und miide war. Meine Beine taten weh. Irgendetwas stimmte
da nicht, daher gab ich das Joggen auf und begann wieder mit dem Schwimmen.
Uber die ndchsten Monate verschlechterte sich meine Kondition immer mehr,
sodass ich es am Ende nicht einmal mehr schaffte, 6 Runden zu schwimmen.
Hinzu kam, dass ich plétzlich nachmittags so miide war, dass ich einen kurzen
Schlaf brauchte- und das mit 48 Jahren! Ich beschloss, dass es Zeit war, einen
Arzt aufzusuchen. Bisher war ich immer gesund gewesen, und das war das erste
Mal, dass ich mich in die Hande eines Arztes begeben musste.

Mein Besuch dort war an einem Freitag und am darauf folgenden Dienstag horte
ich dann zum 1. Mal die Worte ,Myelodysplastisches Syndrom” und ,Sideroblas-
tische Andmie” Ich schlug diese Begriffe im Internet nach. Das erste, was ich
fand, war ein Artikel von Carl Sagan. Ich wusste, dass mein Leben sich dndern
wiirde. Meine Geschwister wurden hinsichtlich ihrer Eignung fiir eine Knochen-
markspende getestet, aber beide waren nicht passend. Mein Arzt rief mich zuriick
und sagte mir, dass er mich an einen Spezialisten liberwiesen hatte. Dieser, ein
Hématologe, erkldrte mir, dass er bereits Patienten kenne, welche wie ich unter
niedrigem Hamoglobinwerten, aber nur leicht erniedrigten Blutpldttchen und
weiBen Zellen litten. Viele dieser Patienten behandelte er jetzt schon mehr als
15 Jahre mit Transfusionen und es ginge ihnen gut. Um mir eine Zweitmeinung
einzuholen, suchte ich zusétzlich einen Spezialisten fiir MDS an einer Universi-
tatsklinik auf. Er erdffnete mir, ich solle nicht erwarten, noch ldnger als 5 Jahre
zu leben. Ich erwiderte darauf, dass der behandelnde Hdmatologe, den ich als
erstes aufgesucht hatte, mir eine deutlich bessere Prognose eréffnet hatte. Er
erwiderte, dass er dies nicht bestdtigen kénne. Ich entschied mich daraufhin,
mich bei meinem primadren Hamatologen weiterbehandeln zu lassen, dort bin ich
seit 14 2 Jahren in Behandlung und zufrieden.

In den ndchsten 10 Jahren suchte ich trotzdem nach und nach die besten Exper-
ten im Bereich MDS an den Universitdtskliniken meiner Heimat USA auf, u.a. an
der Stanford-Universitat, im Memorial Sloan-Kettering Cancer Center, im Moffitt
Cancer Center, an der Universitat von Rochester und am Mount Sinai. Ich erin-
nere mich noch gut an meine erste Visite bei einem internationalen Experten.
Ich fragte ihn, was die Ursache von MDS sei. Er antworte, wie aus der Pistole
geschossen, es sei einfach Pech.

Ich nahm Lenalidomid im Rahmen einer klinischen Studie, aber alles was sich
daraus ergab, war eine Verschlechterung meiner Blutwerte. Ich hatte auBerdem
ein Hitzegefiihl und Juckreiz. Als ndchstes bekam ich Azacitidine und dies half
mir fiir 5 Monate. Danach war ich allerdings innerhalb eines Jahres wieder bei
meiner alten Transfusionsfrequenz von einer Transfusion alle 2 Wochen.

Patientenbericht

2006 flog ich mit meiner Familie nach Seattle ins Fred Hutchinson Cancer Center,
eine der renommiertesten Kliniken fiir Knochenmarktransplantationen welt-
weit. Der dortige behandelnde Hamatologe setzte sich mit meiner Frau, meiner
23jahrigen Tochter und mir an einen runden Tisch in einem kleinen, fensterlosen
Konferenzraum und teilte mir mit, dass ich nur noch 6 Monate zu leben hétte,
wenn ich mich nicht einer Fremdspender-Knochenmarktransplantation unterzie-
hen wiirde. Die Chancen, danach 5 Jahre zu (iberleben seien 65%. So benach-
richtigte ich meinen Arbeitgeber und mietete ein Appartement in Seattle.

Allerdings gonnte ich mir als erstes einen 10tédgigen Motorradtrip durch Europa,
bei dem ich mir ungliicklicherweise auch noch den FuBkn&chel brach. Dies fiihrte
dazu, dass die geplante Transplantation vorerst verschoben wurde. Der Grund
dafiir war, dass die Knochenheilung durch die im Rahmen der Transplantation
notwendig werdende Behandlung mit immunsuppressiven Medikamenten deut-
lich beeintrdchtigt sein wiirde. Nachdem mein FuBkndchel verheilt war, entsch-
ied ich mich letztendlich dann doch gegen die Knochenmarktransplantation. Das
war vor 6 "2 Jahren. Vor kurzem wurde eine erneute Spendersuche durchgefiihrt.
Hierbei musste ich erfahren, dass aufgrund der eingeschrankten Spenderauswahl
und der vielen Antikorper, die ich nach den zahlreichen Transfusionen erworben
hatte, eine Knochenmarktransplantation nur noch im duBersten Notfall in Frage
kdme. Daher wurde ich zundchst weiterhin nur mit Transfusionen behandelt.

2009 war die Transfusionshdufigkeit auf alle 10 Tage gefallen. Zu diesem Zeit-
punkt war es flir mich unmdglich geworden, meine beruflichen Anforderungen
mit den hdufigen Blutabnahmen, meinem schlechten Zustand und den regelmaBi-
gen Transfusionen zu vereinbaren. Ich entschied mich daher, meine Arbeitszeit
deutlich zu reduzieren und engagierte mich in der MDS-Foundation. AuBerdem
versuchte ich, mehr Zeit mit meiner Familie und Spaziergéangen mit meinem Hund
zu verbringen. Mittlerweile scheint es so zu sein, dass die Antikérper dazu flihren,
dass ich weit h&ufiger Transfusionen brauche als vorher und es schwierig fiir
mich ist, den gleichen Vorteil hinsichtlich meines kdrperlichen Befindens durch
die Transfusion zu erreichen. Aber, immerhin, die Zeit spricht fiir sich und derzeit
habe ich keinen Hinweis darauf, dass meine Erkrankung sich dem Ende zuneigt.

In dem Wissen, dass MDS viele Gesichter hat, habe ich versucht, die folgenden
Punkte fiir mich in den Vordergrund zu stellen:

* Machen Sie sich keine Sorgen liber Dinge, die evtl. in der Zukunft
passieren konnten. Sie kdnnen sich dariiber Gedanken machen, wenn
es soweit ist.

® Tun Sie alles, um mdglichst gut informiert zu sein, damit Sie sinnvolle
Entscheidungen treffen kdnnen.

* Machen Sie sich nicht die lllusion, dass Sie Ihre Krankheit komplett
kontrollieren kénnen. Versuchen Sie, die Kontrolle zu einem gewissen
MaB abzugeben und sich zu sagen, dass Sie nicht alles, was mit der
Erkrankung zusammenhangt, beeinflussen kdnnen.

* Wenn etwas nicht funktioniert oder schlechter wird, bedeutet
dies nicht, dass Sie nicht genug gekampft haben oder nicht genug
geglaubt haben oder andere Sie nicht genug unterstiitzt haben.

Bob Weinberg
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Kapitel 5

Leben mit MDS

Hallo, mein Name ist William, ich bin 76 Jahre alt und komme aus Hamilton,
Ontario, Kanada. Geboren und aufgewachsen bin ich ebenfalls in Kanada, in
Nelson, in British Columbia. Nach der Schule war ich zunichst fiir 2 Jahre ein
professioneller Hockeyspieler und arbeitete dann 45 Jahre in der Stahlindustrie.
Nach der Berentung war ich nebenbei als Wirtschaftsberater tétig. Im Rahmen
dieser Tatigkeit flihrten mich meine Projekte in verschiedene Teile von Kanada,
aber auch nach Deutschland und Polen. Eines Tages, als ich in Krakau in Polen war,
organisierte ich den Transport verschiedener Stahltrager in der Region. Unser Biiro
in Krakau war vom Hotel gut zu FuB erreichbar. Nachdem ich eine Woche dort
war, fiel mir mein morgendlicher FuBweg ins Biiro pl6tzlich schwerer. Aus diesem
Grund stieg ich auf ein Taxi um. Mir fiel aber auch auf, dass mir das Gehen Gber
die Stahltrager und auch das Steigen von Treppen plétzlich immer schwerer fiel.
Am Ende musste ich alle 5 bis 6 Treppenstufen eine kurze Pause einlegen, bevor
ich weitergehen konnte.

Nachdem ich nach Kanada zuriickgekehrt war, suchte ich als erstes meine
Hausérztin auf. Hier wurde eine Blutuntersuchung durchgefiihrt. Als die Ergeb-
nisse da waren, rief meine Hausarztin mich an. Mein Hdmoglobinwert lag bei nur
8,8 g/dl (5,5 mmol/l), was deutlich erniedrigt war. Sie iiberwies mich an einen
Hématologen. Gliicklicherweise kannte ich diesen Himatologen bereits, sodass ich
nicht zu einem fremden Arzt gehen musste. Fiir mich war es wesentlich einfacher,
einen bekannten Arzt aufzusuchen. Der Himatologe wiederholte die Blutuntersu-
chungen und im Rahmen des 2. Besuches wurde eine Knochenmarkbiopsie durch-
gefiihrt. Das war im Januar 2003. Zu diesem Zeitpunkt war mein Hdmoglobinwert
auf 8,1 g/dl (5,0 mmol/l) gefallen. Im Rahmen der nichsten Wiedervorstellung, 6
Wochen spéter, teilte mir der Himatologe mit, dass die Ergebnisse der Knochen-
markuntersuchung und der Blutuntersuchung beunruhigend seien. Weiterhin
empfahl er mir, die Knochenmarkuntersuchung erneut zu wiederholen, damit wir
weitere Informationen Uber die vorliegende Erkrankung sammeln kdnnen. Die 2.
Untersuchung war schwierig und ich glaube, dass bei der 1. Untersuchung ein
Fehler unterlaufen ist, sodass diese wiederholt werden musste. Wie auch immer,
mein Hamatologe machte eher meine extrem harten Knochen fiir die Schwi-
erigkeiten bei der Biopsie verantwortlich. Zu diesem Zeitpunkt, im Marz 2003,
bendtigte ich auch zum ersten Mal eine Erythrozytentransfusionen.

Bei meinem néchsten Besuch teilte mir mein Hdmatologe mit, dass beide
Knochenmarkbiopsien die Verdachtsdiagnose eines MDS bestatigten. Ich kann
mich noch gut erinnern, dass ich zu diesem Zeitpunkt keine Sorgen oder Angste in
Bezug auf das, was jetzt kommen wiirde, hatte. Wir diskutierten sehr offen lber
die Mbglichkeit einer Stammzelltransplantation. Falls dies infrage kdme, wére
meine Schwester die wahrscheinlichste Kandidatin fiir eine Spende. So rief ich
meine Schwester an, um dies mit ihr zu besprechen. Meine Schwester Jane lebt
an der Westkiiste, ungefdhr 5 Stunden mit dem Flugzeug von mir entfernt. Ihre
Antwort war nur: ,Wie schnell mochtest Du mich bei Dir haben?" Stammzell-
transplantationen brauchen eine lange Vorbereitungszeit und nicht alle Patienten
sind fit genug, sich einer solchen Behandlung zu unterziehen. Zum Zeitpunkt der
Diagnose war ich bereits tiber 60 Jahre alt und dies war ein fiir die Transplanta-
tion unglinstiger Faktor. Daher starteten wir zunéchst eine Therapie mit Danazol,
welche die Funktion meines Knochenmarkes verbessern sollte. Mein Hdmatologe
teilte mir mit, dass dies entsprechend seiner Erfahrung bei ca. 5% der Patienten
eine deutliche Verbesserung mit sich bringen wiirde.

Nach einiger Zeit wirkte dieses Medikament nicht mehr und meine Transfusions-
frequenz stieg auf 2 Erythrozytenkonzentrate alle 14 Tage an. Das war zwischen
April 2007 und Januar 2008. Aufgrund der vielen Transfusionen entwickelte ich
eine Eiseniiberladung. Mein Hamatologe lberwies mich in eine groBe Krebsk-
linik in Toronto, ungefdhr 60 km von meinem Wohnort entfernt. Dieses Kranken-
haus (Prinzessin Margaret Krankenhaus) hatte einen guten Ruf und ist eine der
besten Krebskliniken der Welt. Meine erste Vorstellung dort war im September
2007. Meine Hoffnung war, dass ich in dieser Klinik in eine klinische Priifung mit
einem neuen Medikament fiir die Behandlung von MDS eingeschlossen werden
kénnte. Nach einer erneuten Knochenmarkbiopsie und zahlreichen Visiten wurde
mir mitgeteilt, dass ich leider die Kriterien fiir den Einschluss in diese klinische
Priifung nicht erfiillte.

Im Dezember 2007 empfahl mir mein Hdmatologe dann, eine immunsuppressive
Therapie mit einem Medikament namens Cyclosporin zu beginnen. Nachdem
ich mich lber dieses Medikament belesen hatte, beschloss ich, dass ich dieses
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zunéchst nicht nehmen wollte. Das war ein Fehler. Meine Frau und ich kannten
den Arzt schon sehr lange und hatten groBen und tiefen Respekt vor ihm. Als
er vorschlug, dass Cyclosporin die beste Behandlung fiir mich sein wiirde, stim-
mte ich schlieBlich zu und siehe da, die Ergebnisse waren sehr positiv. Zusétzlich
schlug ich vor, einen Aderlass zur Behandlung der Eiseniiberladung durchfiihren
zu lassen. Dieses wurde insgesamt 3x durchgefiihrt und brachte meine Eiseniiber-
ladung aus dem kritischen Bereich heraus. Bis zum jetzigen Zeitpunkt nehme ich
weiterhin Cyclosporin ein und mein Hdmoglobinwert ist unter dieser Therapie
stabil bei ca. 10 g/dl (6,3 mmol/l). Eine Dosiserh6hung des Cyclosporins, wie wir
sie zundchst geplant hatten, ist aufgrund einer Beeintrdchtigung meiner Nieren-
funktion aber leider nicht moglich.

Wie ist meine Lebensqualitat?

Fiir die meisten Bereiche meines Lebens gibt es alles in allem keine wesentliche
Einschrankung. Manche Tage sind schlechter als andere. Beispielsweise gibt es
Tage, an denen ich 1 Kilometer ohne Probleme wandern kann, wahrend es andere
gibt, an denen ich alle 5 Meter anhalten und mich ausruhen muss. Schwere Dinge
zu heben ist ebenfalls schwierig und die Hausarbeit lberfordert mich haufig.
Meine Frau und ich kénnen aber weiterhin reisen. 2010 sind wir gemeinsam nach
Schottland gereist, um an dem dortigen Symposium der MDS-Foundation teilzu-
nehmen. Meine Frau und ich sprachen im MDS-Forum mit anderen Patienten
und ihren Verwandten, die aus ganz Europa angereist waren. Wir reisen auch
durch Kanada und einmal jahrlich an die Westkiiste. Ich kann auch weiterhin Golf
spielen. Allerdings brauche ich hierfiir ein Golfmobil, da ich die Wege nicht mehr
komplett zu FuB zuriicklegen kann. Hierfiir hat mein Golfclub mir erlaubt, so nah
wie mdglich mit einem Golfmobil an den Ort des Geschehens heranzufahren

Was sind meine Angste?

Ich habe mich mittlerweile an mein Leben mit MDS gut angepasst. Ich hadere
nicht damit und habe meistens nur sehr wenig Angst. Die einzige Zeit, in der
ich héufig angstlich bin, ist nach einer Blutabnahme, wenn ich die Ergebnisse
abwarten muss.

Zum Zeitpunkt meiner friihen Diagnosestellung war ich Mitglied einer Patienten-
gruppe der Leukdmie- und Lymphomgesellschaft. Hier gibt es das Angebot, dass
jede erkrankte Person mit einer anderen Person, welche die gleiche Krankheit hat,
Kontakt aufnehmen kann. Ich wurde gefragt, ob ich mit einer anderen Person mit
MDS (95% der anderen Patienten waren aus den USA) Kontakt aufnehmen wolle.
Dies hat mir sehr geholfen, da das Gefiihl, jemand anderen zu unterstiitzen, meine
Angst reduziert.

In den letzten 1 Y2 Jahren habe ich einen deutlichen Unterschied im Umgang mit
MDS bemerkt. MDS ist nicht langer eine Art Stiefkind der Medizin. Ein Beispiel
fiir Kanada ist Robin Roberts, der Nachrichtensprecher von ,ABC Guten Morgen
Amerika". Robin hat in dieser Sendung tiber MDS gesprochen und es erscheinen
auch viele Berichte Uber diese Erkrankung in den Zeitungen auf dem ganzen
Kontinent. ABC fiihrt die Serie nach wie vor fort.

Was sind meine Hoffnungen fiir die Zukunft?

Ich bin mir nicht ganz sicher, wie ein 76jdhriger Mann sich fiihlen sollte, aber
die Lebensqualitdt und eine lange Lebensdauer sind meine gréBten Hoffnungen.
Wenn alles so bleibt, wie es ist, wére ich
sehr zufrieden. Ich hoffe, dass ich noch
in meiner Lebenszeit sehen werde, dass
es Fortschritte in der Forschung gibt
und dass alle Arten von MDS behandelt
werden kdnnen.

William Pearson
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Leben mit MDS

Mein Name ist Janet Pearson und mein Mann William leidet am Myelodysplas-
tischen Syndrom.

Die initiale Diagnose wurde vor 10 Jahren gestellt. Das, was wir im Internet
danach tiber MDS lasen, war mehr angsteinfloBend als hoffnungsvoll fiir uns. Im
Jahr 2002 war William fiir 2 Wochen in Polen und nachdem er wieder nach Hause
zuriickgekehrt war, suchte er seine Hausérztin auf, weil es ihm nicht gut ging. Die
dort durchgefiinrten Blutuntersuchungen zeigten eine Andmie mit einem Hamo-
globinwert von 8,8 g/gl (5,5 mmol/l). Daraufhin wurde er zu einem Hamatologen
iberwiesen.

2003-im Januar-wurde dann eine erste Knochenmarkbiopsie durchgefiihrt. Zu
diesem Zeitpunkt war der Hamoglobinwert auf 8,1 g/dl (5,0 mmol/l) gesunken,
sodass wir mit dem Hamatologen {ber eine Knochenmarktransplantation
sprachen, aber Williams fortgeschrittenes Alter war hierfiir eine ernsthafte
Einschrankung.

Daraufhin leitete der Arzt eine medikamentdse Behandlung ein, welche die
Hamoglobinwerte stabilisierte und unsere Lebensqualitdt fiir etwa 4 V2 Jahre
deutlich erhalten konnte.

So ging unser Leben seinen tdglichen Gang und es gab nichts, was uns beun-
ruhigt hatte. Wir spielten zusammen Golf, fuhren in die Ferien und trafen Freunde
und Bekannte. William fuhr weiterhin fiir seine Geschaftsreisen nach Europa und
sein Leben schien uneingeschrankt zu verlaufen. Ich arbeitete ebenfalls, spielte
Klavier, malte, praktizierte Yoga und genoss meine téglichen Aktivitaten.

Im April 2007 mussten wir dann friilhmorgens um 4 Uhr das Krankenhaus
aufsuchen. Williams Hamoglobinwert war auf 8,0 g/dl (5,0 mmol/l) gefallen, und
dieser Wert zog eine weitere Knochenmarkbiopsie sowie eine Transfusion nach
sich. Weiterhin wurden diagnostische Untersuchungen durchgefiihrt, um eine
Blutung auszuschlieBen. Eine Blutung konnte erfreulicherweise ausgeschlossen
werden. Die Knochenmarkbiopsie bestétigte, dass das MDS fortgeschritten war
und jetzt eine aggressivere Behandlung notwendig geworden war. Transfusionen
wurden weiterhin alle 2 Wochen durchgefiihrt. Von unserem Hamatologen wurde
die Vorstellung in einem groBen Krebszentrum im September 2007 vereinbart.
Hier wurde eine erneute Knochenmarkbiopsie durchgefiihrt und zunachst waren
dort wdchentliche, spédter 14-tagige Vorstellungen erforderlich. Die Ergebnisse
der Knochenmarkbiopsie zeigten, dass die Kriterien fiir den Einschluss in eine
klinische Studie nicht erfiillt werden konnten. Dies wurde uns von dem behandel-
nden Krebszentrum so mitgeteilt. Unser bisher behandelnder Hdmatologe schlug
daraufhin eine Therapie mit Cyclosporin vor. Diese wurde auch durchgefiihrt und
im Januar 2008 begann William Cyclosporin einzunehmen. Die Nebenwirkungen
waren flir mich beunruhigend.

Dies war eine sehr schwere Zeit flir mich. Ich rief jeden Tag mehrmals von der
Arbeit zu Hause an, um mich nach seinem Befinden zu erkundigen. Wenn er nicht
ans Telefon ging, rief ich unsere Nachbarn an und bat sie, nach ihm zu schauen.
Sie fanden ihn dann haufig schlafend in seinem Sessel vor. Er war so miide, dass
er so tief schlief, dass wir hdufig Sorge hatten, er kdnnte nicht mehr atmen.
Jedem fiel auf, dass William sich verdndert hatte.

Als bei William das 1. Mal eine Eisenliberladung diagnostiziert wurde, sprach
ich mit einer Didtberaterin und fragte sie, ob wir hinsichtlich der Erndhrung
irgendetwas beitragen konnten, diese zu verbessern. Sie empfahl uns Tee und
schlug vor, jedes Mal, wenn William rotes Fleisch essen wiirde, zusatzlich ein
Glas WeiB- aber nicht Rotwein zu sich zu nehmen. Als Williams Hamoglobin-
wert unter der Behandlung auf einen Wert von 14 g/dl (8,9 mmol/l) gestiegen
war, dachte ich, dass méglicherweise ein Aderlass hilfreich sein konnte, um die
Eiseniiberladung zu vermindern. Der Hdmatologe stimmte diesem Vorschlag zu
und insgesamt wurden 3 Aderldsse durchgefiihrt. Dies half, die Eiseniiberladung
zu senken. Ich glaube auBerdem daran, dass Bewegung enorm hilfreich ist. Jeder
Mensch sollte taglich mehrere kurze Génge fiir einige Minuten machen, um sich
in Bewegung zu halten. Als unter der Therapie mit Cyclosporin die Nierenwerte
schlechter wurden, war es sehr wichtig, sehr viel Wasser zu trinken. Nach wie vor
muss ich meinen Mann zum Trinken von Wasser anhalten.

Patientenbericht

Ich mdchte mich nicht beklagen, aber die Erkrankung MDS belastet mich sehr.
Wie genau belastet es mich? Ich bin stidndig in Sorge. Die Angst frisst mich
manchmal auf. Angst vor dem Alleinsein, Angst davor, was mit meinem Mann
werden kénnte, Angst vor dem Unbekannten. Ich weiB, dass ich nichts dagegen
tun kann. Es ist schwer, mit anderen uber die Angst zu sprechen, weil viele die
Erkrankung MDS nicht verstehen. Von auBen bin ich eine Frau, die mitten im
Leben steht. Ich versuche, ruhig zu erscheinen, aber in mir sieht es anders aus.
Ich bin eine fiirsorgliche und sorgenvolle Person und kiimmere mich sehr intensiv
um meine Familie.

Mittlerweile habe ich mich mit meiner Angst arrangiert. Friiher sind wir meilen-
weit spazieren gegangen, haben uns dabei unterhalten und gelacht. Wir sind
bei jedem Wetter, egal ob die Sonne schien oder es regnete oder schneite,
drauBen gewesen. Im Sommer saBen wir gern drauBen, aber im Moment macht
uns das West-Nil-Virus, das in unserer Heimat grassiert, groBe Sorgen. Unsere
Spaziergange sind durch die Erkrankung deutlich kiirzer geworden. Die Strecke
hangt von der Tagesform ab, kann aber sehr kurz sein. Am letzten Sonntagabend
schlug William einen Spaziergang zum See vor. Es war ein wunderschdner Abend
und wir konnten 2 Kilometer problemlos gehen. Am nédchsten Abend war alles
anders. Es war unmdglich, die gleiche Distanz zu gehen, weil William so miide
war. Wie Sie sehen, versuche ich mich an speziellen und schénen Momenten
festzuhalten.

Ublicherweise verreisen wir jedes Jahr im September, im letzten September
war dies aber nicht mdglich. William litt unter einer alten Sportverletzung, die
sich wieder verschlechtert hatte und seine Mobilitdt einschrénkte. Zu diesem
Zeitpunkt musste er ruhen und sein Gelenk kiihlen. In dieser Zeit begann ich,
Spaziergénge mit unseren Nachbarn zu unternehmen. Ich fiihlte mich groBartig.
Wir fiihren dies nach wie vor jeden Morgen fort und es tut mir sehr gut, weil das
Zeit flir mich ist.

Ich habe Briefe an William geschrieben, in denen ich ihm meine Angste und
meine Frustration schildere, sie ihm aber nie gegeben.

Ich liebe mein Leben mit William, ich versuche mich an den schénen Momenten,
die wir miteinander teilen, festzuhalten. Ich genieBe die kleinen Dinge wie
gemeinsames Kochen, gemeinsames Einkaufen, kurze Spaziergange und Urlaube,
sofern dies moglich ist.

Ich arbeite in leitender Position auf einer Intensivstation. Ich fiihle, einfach aufgr-
und der Tatsache, dass dies eine Station mit so schwer kranken Patienten ist, dass
der tagliche Stress und die taglichen Sorgen der Patienten und ihrer Angehdrigen
auch mich belasten.

Mit all diesen Angsten, Frustrationen und der unsicheren Zukunft mdchte ich
allen empfehlen, auf sich selbst aufzupassen. Nehmen Sie sich Zeit fiir sich und
lhre Bediirfnisse. Ich lese gerne, treffe mich mit Freunden zum Mittagessen,
stricke, gehe spazieren und habe begonnen, einen Kilt zu ndhen. Im November
werde ich einen Yoga-Kurs mit einer Freundin besuchen.

Janet Pearson

LBuiIding Blocks of Hope.
—

—

Mein MDS-Plan Kapitel 5 | Seite 27



Kapitel 5

Leben mit MDS

Mein Name ist Ryan. Ich bin 74 Jahre alt und leide seit 15 Jahren unter MDS. Ich
wiirde Sie gern an meiner Erfahrung mit dieser Erkrankung teilhaben lassen. Ich
hoffe, meine jetzt bereits schon lang andauernde Erkrankung mit MDS wird Ihnen
Hoffnung und Unterstiitzung bieten, ebenfalls mit dieser Krankheit zu leben.

Wahrend einer Routineuntersuchung bei meinem Hausarzt wurde im Juli 1996
eine Andmie festgestellt. Ich war ein aktiver Wanderer und hatte nicht das Gefiihl,
dass irgendetwas mit mir nicht Ordnung war, sodass ich diesen Befund zunéchst
einfach ignorierte. Beim der ndchsten Untersuchung nach einem Jahr schrieb mir
der Arzt dann rot unterstrichen in seinen Befund, dass jetzt eine ausgepragte
Andmie vorhanden sei. Er riet mir dringend, einen Internisten aufzusuchen. Dies
tat ich im August 1997 und dieser flihrte bei mir liber eine insgesamt 5-wochige
Zeitdauer Blutuntersuchungen durch. Er teilte mir mit, dass er anhand dieser
Befunde keine sichere Diagnose stellen kénnte und liberwies mich an einen
Hématologen.

Hier wurde eine Biopsie des Knochenmarkes durchgefiihrt und die Diagnose eines
MDS gestellt. Uber die nichsten 15 Monate fand auBer wéchentlichen Blutun-
tersuchungen keine weitere Behandlung statt. Im Januar 1999 begann mein
Himatologe eine Therapie mit EPO (Erythropoetin) und verabreichte mir zunéchst
30.000 Einheiten einmal in der Woche. Leider wurde es in den ndchsten 5 Jahren
und 9 Monaten notwendig, die Dosis des EPOs von anfangs 30.000 auf 80.000
Einheiten wochentlich zu erhohen, um meinen Hamoglobinwert stabil zu halten.
Im Dezember 2005 dnderte mein Hamatologe die Therapie und verabreichte 2x
wdchentlich ein anderes EPO-Préparat. Diese Therapieumstellung war ein Segen
fiir mich. Die Dosis startete mit zundchst 300 mg fiir insgesamt 28 Injektionen
und wird jetzt mit 400 mg fortgefiihrt. Insgesamt habe ich bisher 176 Injektionen
bis zum Oktober 2012 erhalten.

Im Juni 2001 wurde ich transfusionspflichtig fiir Erythrozytenkonzentrate. Bisher
habe ich insgesamt 377 Erythrozytenkonzentrate erhalten. Aufgrund dieser Trans-
fusionen wurde im Juni 2004 eine Eiseniiberladung diagnostiziert. Mein Ferritin
war zu diesem Zeitpunkt deutlich erhéht und betrug 2.990 mg/l. Ich bekam daher
eine Therapie mit Deferoxamin, um die Eiseniiberladung wirksam zu bekdampfen.
Dieses Medikament wird tiber eine Infusionspumpe fiir 12 Stunden taglich 5 Tage
die Woche verabreicht. Ich setzte diese Behandlung fiir insgesamt 112 Jahre fort.

Im Herbst 2005 informierte mich die MDS-Foundation, dass ein neuer, oral
verfiigbarer Eisenchelator namens Deferasirox fiir die Behandlung der Eiseniiber-
ladung verfligbar sei. Deferasirox war zu diesem Zeitpunkt kurz vor der Zulassung
in Washington, D.C. und ich wurde gefragt, ob ich dieses neue Medikament
ausprobieren und bewerten mdchte. Ich war begeistert und froh dariiber, von
der Infusionspumpe befreit zu werden. Zusammen mit 14 weiteren Patienten,
welche ebenfalls unter einer Eiseniiberladung aufgrund héufiger Transfusionen
im Rahmen von MDS, aplastischer Andmie oder Thalassamie litten, schilderten
wir unsere Erfahrung mit dem neuen Medikament. Dieses wurde im weiteren
Verlauf dann von den Behérden zugelassen. Ich startete mit 1.500 mg téglich im
Januar 2006. Diese Therapie war ein weiterer Segen fiir mich. Jeden Morgen I6se
ich die Tabletten in Wasser auf und trinke die Losung. Seit dieser Zeit habe ich
durchgehend, mit Ausnahme von 6 Monaten, in denen der Ferritinwert so niedrig
war, dass eine weitere Therapie voriibergehend nicht notwendig war, Deferasirox
genommen. Die Dosierungen haben in den letzten 7 Jahren immer mal wieder
gewechselt. Derzeit nehme ich 1.000 mg téglich.

Im September 2004 suchte ich Dr. Alan List im Lee Moffitt Krebsforschungszen-
trum in Tampa, Florida auf. Er empfahl, an einer klinischen Priifung teilzunehmen,
in der ein neues Medikament namens CC-5013 (heute bekannt als Lenalidomid)
erprobt werden sollte. Zu diesem Zeitpunkt war der Subtyp meines MDS eine
refraktdre Andmie mit Ringsideroblasten. Ungliicklicherweise half mir dieses neue
Medikament nicht. Es half aber Patienten mit einer 5q-Chromosomen-Anomalie
besonders gut. Die Ergebnisse fiir diese Patienten waren aufregend. Die meisten
der Patienten mit einer 5q-Anomalie zeigten eine deutliche Reduktion ihres Trans-
fusionsbedarfes und manche brauchten gar keine Transfusionen mehr. Ungefahr
in der Mitte der klinischen Priifung hatte ich das Gefiihl, dass Lenalidomid mir
personlich nicht helfen wiirde. Trotzdem blieb ich weiter in der klinischen Priifung
und fiihrte diese zu Ende, weil ich wusste, dass die Ergebnisse, die im Rahmen der
klinischen Priifung erhoben wurden, anderen Patienten helfen wiirden.

Wahrend der letzten 15 Jahre hatte ich insgesamt 7 Knochenmarkbiopsien. Wie
Sie sicher wissen, wird MDS als Hoch- oder Niedrigrisiko-MDS klassifiziert. Ich
bin erfreulicherweise in der Niedrigrisiko-Kategorie und die Ergebnisse meiner
Knochenmarkbiopsien haben sich in den letzten 15 Jahren nicht verdndert.
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Wahrend der ersten 3 Jahre meiner Erkrankung war es mir zuerst nicht gelungen,
einen MDS-Spezialisten zu finden, der ein fundiertes Wissen liber diese Erkrankung
aufwies. In dieser Zeit gab es auch nur sehr wenig Forschung auf diesem Gebiet.
Die ersten Untersuchungen, die durchgefiihrt wurden, fokussierten sich auf Pati-
enten mit Hochrisiko-MDS. Ich kann das nachvollziehen, weil diese Patienten eine
besonders gefdhrdete Gruppe darstellen, deren Risiko, eine Leukdmie zu entwick-
eln, hoch ist. Mittlerweile hat sich das erfreulicherweise gedndert und es gibt jetzt
Forschungsprojekte fiir Niedrig- und Hochrisiko-MDS-Patienten. Weiterhin gibt
es erfreulicherweise tiber 100 MDS-Forschungszentren weltweit.

Als ich die Diagnose der Andmie und spater auch des MDS erhielt, verleugnete ich
zundchst, dass ich krank war. Dies tat ich fiir ungefahr 1 2 Jahre. Nach und nach
begann ich aber zu verstehen, dass es nicht viele Menschen gab, die Wissen liber
diese Erkrankung hatten und so beschloss ich, alles, was ich konnte, herauszufin-
den. Mein Glauben sagte mir, dass mir mein Kérper von Gott gegeben ist und ich
bin dafiir verantwortlich, ihn pfleglich zu behandeln. Zu diesem Zeitpunkt begann
ich auch, die Verleugnung meiner Erkrankung aufzugeben und ein positives
Denken zu entwickeln. Ich begann alles, was ich in die Finger bekam, zu lesen,
recherchierte im Internet, sprach mit meinem Arzt und nahm an MDS-Patient-
en-Foren teil, welche von der MDS-Foundation organisiert wurden. Noch immer
versuche ich, mdglichst hédufig an diesen Foren teilzunehmen. Sie haben mir sehr
viel iiber MDS beigebracht und wir horen hier von Arzten und Krankenschwestern
sowie von Patienten, die uns ihre Erfahrungen mitteilen. Weiterhin haben wir die
Méglichkeit, Fragen zu stellen und zu diskutieren.

Ich habe mir auBerdem viele Videos des Herstellers von Deferasirox angesehen.
Auch das hat mir gezeigt, wie viele Mdglichkeiten es mittlerweile gibt, Eisentiber-
ladung zu behandeln.

Ich stimmte zu, dass meine Daten im Juni 2008 in das nationale MDS-Register
tiberfiihrt wurden. Dies ist ein Register, das die Daten von MDS-Patienten inner-
halb der USA in sehr detaillierter Form zusammentragt. Das Ziel ist, mehr Gber
MDS-Patienten und deren Behandlung zu erfahren und zu sehen, was hilft und
was nicht.

Neben all den Aktivitdten des Lernens bei MDS habe ich auch meinen Glauben
schatzen gelernt, der mir hilft, besser mit der Erkrankung zurechtzukommen. Ich
bete auch fiir andere Patienten, dass es ihnen besser geht. Jedes Mal, wenn ich
mein Auto verlasse, um die onkologische Klinik zu betreten, bete ich zu Gott, dass
er einen anderen Patienten meinen Weg kreuzen l3sst und ich diesem Hoffnung
schenken kann. Haufig erfiillt er mir meinen Wunsch. Ich bedanke mich auch bei
den Krankenschwestern, die sich um mich kiimmern und wenn sie den Wunsch
haben, bete ich auch mit ihnen. Wenn ich Transfusionen bekomme, bedanke ich
mich in Gedanken bei den Blutspendern dafiir, dass sie mich am Leben halten.

Ich bin sicher, dass es all diese Faktoren sind, die mich vorwérts schreiten lassen.
Meine Fahigkeit positiv zu denken und mein Glaube vertiefen sich taglich.

Alles in allem wiirde ich empfehlen, lernen Sie alles und lesen Sie alles liber
MDS, was lhnen maglich ist. Versuchen Sie, hinsichtlich der Forschung auf dem
neuesten Stand zu bleiben und ganz wichtig, bleiben Sie positiv, motiviert und
nehmen Sie Kontakt mit anderen Patienten auf. Wenn Sie Fragen haben, scheuen
Sie sich nicht, diese lhrem Arzt oder lhrer behandelnden Krankenschwester zu
stellen. Wenn Sie religios sind, versuchen Sie,

lhren Glauben zu nutzen und zu vertiefen. Ryan Szanto

Es ist wahr, dass ich nicht physisch geheilt
werden konnte. Doch Gott hat mich spiri-
tuell geheilt und ich weiB, dass meine Seele
fiir die Ewigkeit leben wird. Ich danke der
MDS-Foundation, dass sie mir die Mdglich-
keit bietet, meine Gedanken hier mit lhnen
zu teilen. Mdge Gott Sie jetzt und fiir immer
segnen.

‘ A
Building Blocks of Hope.
\_/ —



DIE MDS-FOUNDATION

Die MDS-Foundation ist eine internationale, 6ffentlich
geforderte Organisation zur Untersttitzung von
Patienten mit MDS, deren Angehdrigen und den
behandelnden Spezialisten. Sie wurde gegrundet, um
die Situation von Patienten mit MDS zu verbessern.
Die MDS-Foundation bietet vielfaltige
Unterstutzungsmaoglichkeiten im Rahmen des

LPerspektiven fir Patienten mit MDS*-Programmes an.

Beteiligte Autoren

Lea Harrison
Audrey Hassan
Sue Hogan
Tracey Iraca
Sandra Kurtin
Deborah Murray
Bob Weinberg
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Uber die MDS-Foundation (Buicing Bloks of Hope

—

Die MDS-Foundation (Stiftung) wurde von einer internationalen Gruppe von Arzten und Forschern gegriindet, um einen
kontinuierlichen Informationsaustausch im Zusammenhang mit der Untersuchung der myelodysplastischen Syndromen
(MDS) zur Verfiigung zu stellen.

Bis die Stiftung gegriindet wurde, hatte sich keine offizielle Arbeitsgruppe den MDS gewidmet. Seit ihrer Griindung
haben wir 13 internationale Symposien in Osterreich, GroBbritannien, den USA, Spanien, Tschechische Republik, Schwe-
den, Frankreich, Japan, Italien, Griechenland, Schottland, Deutschland (Berlin) und Washington, DC durchgefiihrt. Das
14. Internationale Symposium wird in Valencia, Spanien vom 3.-6. Mai 2017 stattfinden.

Die MDS Foundation bietet Stipendien fiir wissenschaftliche Forscher, sponsert internationale Arbeitsgruppen von
Wissenschaftlern und Arzten zur Verbesserung von Diagnose, Prognose und Behandlungstechniken und verbreitet Infor-
mationen iiber State-of-the-Art-Forschung, klinische Studien und Behandlungen fiir die Arzteschaft, fiir das Pflegeper-
sonal und fiir Patienten. Die Stiftung wendet sich auch an Patienten und an die “MDS Centers of Excellence”, unterhalt
ein elektronisches Forum auf ihrer Website flr die Interaktion zwischen und Unterstiitzung von Patienten und bietet
Bildungsprogramme fiir Angehorige der Gesundheitsberufe und Patienten und ihre Familien.

Die MDS Foundation ist eine 6ffentlich geforderte Organisation, die von der amerikanischen Bundeseinkommensteuer
nach § 501 (c) (3) von dem IRS-Code befreit ist.

Kontakt: 1-800-MDS-0839 (Telefonkontakt in den USA)
Telefon: 001-609-298-1035
Fax: 001-609-298-0590

Oder schreiben Sie uns:

The MDS Foundation, Inc.

4573 South Broad St., Suite 150
Yardville, NJ 08620

USA

www.mds-foundation.org

‘A\Hs afoundation

the myelcysplasicsyndromes foundation, inc
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Die Mitarbeiter der MDS-Foundation @mdingswmp\e

—

Vorsitzender
Stephen D. Nimer, MD
Sylvester Comprehensive Cancer Center
Miami, Florida

Vorstand
Der Vorstand betreut gemeinsam mit dem Vorsitzenden die Arbeit der Foundation, inklusive der Entwicklung von
wissenschaftlichen Programmen und Weiterbildungsinitiativen.

Pierre Fenaux, MD, PhD
Hépital Saint-Louis
Paris, France

Peter L. Greenberg, MD
Stanford University School of Medicine
Stanford, California

Organisatorische Direktorin

Susan Hogan

Susan Hogan ist bereits seit elf Jahren Mitglied der MDS-Foundation,
anfangs als Biiroleiterin. Sie bringt ihre langjéhrige Erfahrung

in die MDS-Foundation ein, u.a. 15 Jahre medizinische und
wissenschaftliche Erfahrung in der Pharmaindustrie sowie Erfahrung
in Finanzen und Marketing. Innerhalb der Foundation ist Susan

Hogan fiir die tiglichen Geschdftsaktivitditen, inkl. Finanzen,
Personalmanagement und Projektmanagement zustdndig. Sie arbeitet
gemeinsam mit dem Vorstand und den verschiedenen Gremien

an den strategischen Planungen hinsichtlich der Bediirfnisse von
MDS-Patienten und der Weiterbildung von Arzten und Pflegekrdften.

Direktorin fiir Forschungsférderung/
Projektmanagement

Tracey Iraca

Tracey Iraca ist seit 2004 Mitglied der MDS-Foundation, anfangs als
Teilzeit-Patientenkoordinatorin und Assistentin im Patienteninfor-
mationsprogramm. Aktuell ist Tracey Iraca fiir die Betreuung des
Forschungsférderungsprogrammes, die Firmenbetreuung sowie die
Geschdftsentwicklung zustdndig. Weiterhin koordiniert sie wissen-
schaftliche Symposien und koordiniert die Aktivitéiten der Vorstinde,
der Pflegekrdfte sowie der internationalen Prognoseforschungsgruppe
fiir MDS. Sie ist auBerdem der primére Kontakt fiir das Ehrenamtli-
chen-Programm.

Produktionskoordinatorin

Janice Butchko

Janice Butchko ist seit 2008 in der MDS-Foundation tdtig. Sie

ist verantwortlich fiir die Koordination, Qualitétskontrolle und
Produktion von gedrucktem und elektronisch erfasstem Material der
MDS-Foundation. Janice Butchko kiimmert sich auBerdem um den
Versand von Ausstellungsmaterial, koordiniert die Schriftwechsel und
ist verantwortlich fiir die Anfragen von Patienten. Weiterhin kiimmert
sie sich um die Mitgliederverwaltung und die Buchfiihrung.

sioundaion

the myeedysplsic synons
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Alan F. List, MD
H. Lee Moffitt Cancer Center
Tampa, Florida, USA

Sandra Kurtin, RN, MS, AOCN, ANP-C
The University of Arizona Cancer Center
Tucson, Arizona

Koordinatorin fiir Patientenkontakte:

Audrey Hassan

Audrey Hassan ist seit elf Jahren bei der MDS-Foundation fiir die
Zusammenarbeit mit den Patienten verantwortlich. Sie brachte
eine 14jdhrige Erfahrung mit Tétigkeiten in der pharmazeutischen
Industrie mit. lhre primdre Aufgabe ist es, internationale Unter-
stiitzung fiir Patienten, deren Familien und Angehdrigen, die von
MDS betroffen sind, bereitzustellen. Egal ob in direktem Kontakt,
telefonisch oder per E-Mail beantwortet sie alle Fragen hinsichtlich
MDS inkl. Informationen iiber Behandlungsmdglichkeiten, klinische
Priifungen, finanzielle Unterstiitzung und sonstige Fragen. Weiterhin
beantwortet Audrey Hassan Fragen bzgl. einer Uberweisung in ein
MDS-Exzellenzzentrum weltweit.

Koordinatorin fiir die Zusammenarbeit mit Patienten
Deborah (Dee) Murray

Deborah Murray ist der Foundation 2005 beigetreten und unterstiitzt
die Aufkldrungsarbeit fiir Patienten. Ein wichtiger Teil ihrer Koordina-
tionstdtigkeit ist das Management der MDS-Foundation Patienten-
Foren. Diese Treffen bringen Patienten, Pflegende, Familienangehdrige
und Freunde Gberall in den USA zur Weiterbildung und Kommunika-
tion zusammen. Hier kénnen Erfahrungen mit anderen, die ebenfalls
an MDS erkrankt sind, ausgetauscht werden. Dariiber hinaus ist
Deborah Murray fiir die Verwaltung der Spenden verantwortlich.

Projektmanagement

Lea Harrison

Lea Harrisson arbeitet seit 2001 fiir die Foundation. Derzeit koordi-
niert Lea Harrison die verschiedenen CME-Programme (Continuing
Mediacal Education), Tagungen und Fortbildungsveranstaltungen fiir
medizinische Fachkrdfte. Sie ist auBBerdem fiir Fortbildungsprojekte
fiir Patienten zustdndig, wie z. B. die Koordination der Ubersetzung
unseres Buches Building Blook of Hope.
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Stephen D. Nimer, MD
Chairman-The MDS Foundation, Inc.

Director, Sylvester Comprehensive Cancer Center
Professor of Medicine, Biochemistry & Molecular Biology
University of Miami Miller School of Medicine

Miami, Florida, U.S.A.

John M. Bennett, MD

Professor of Medicine, Emeritus
Laboratory Medicine and Pathology
University of Rochester Medical Center
Rochester, New York, U.S.A

Mario Cazzola, MD

Professor of Hematology

University of Pavia School of Medicine
Head, Department of Hematology
Fondazione IRCCS Policlinico San Matteo
Pavia, Italy

Erin P. Demakos, RN, CCRN
Administrative Director

Myelodysplastic Disease Center

Icahn School of Medicine at Mount Sinai
New York, New York, U.S.A.

Theo J.M. de Witte, MD, PhD

Professor of Hematology

Radboud University Nijmegen Medical Centre
Nijmegen Centre of Molecular Life Sciences
Nijmegen, The Netherlands

Benjamin Ebert, MD, PhD
Associate Professor of Medicine
Brigham and Women's Hospital
Harvard Medical School
Boston, Massachusetts, U.S.A.

Pierre Fenaux, MD, PhD
Professor of Hematology

Hépital St. Louis, University Paris VI
Paris, France

Peter L. Greenberg, MD

Professor of Medicine/Hematology
Stanford University School of Medicine
Stanford, California, U.S.A.

Eva Hellstrom-Lindberg, MD, PhD

Associate Professor of Hematology

Karolinska Institute at Karolinska University Hospital Huddinge
Stockholm, Sweden

Sandra E. Kurtin RN, MS, AOCN, ANP-C
Hematology/Oncology Nurse Practitioner

The University of Arizona Cancer Center
Adjunct Clinical Assistant Professor of Nursing
Clinical Assistant Professor of Medicine
University of Arizona

Tucson, Arizona, U.S.A.

Alan F. List, MD

President and CEO

and Frank and Carol Morsani Endowed Chair

H. Lee Moffitt Cancer Center and Research Institute
Tampa, Florida, US.A.

Silvia M. M. Magalhaes, MD, PhD
Professor of Clinical Medicine-Hematology
Federal University of Ceara

Hospital Universitario Walter Cantidio
Ceara, Brazil

Yasushi Miyazaki, MD

Chief, Dept. of Hematology

Nagasaki University Graduate School of Biomedical Sciences
Atomic Bomb Disease Institute

Nagasaki, Japan

Ghulam J. Mufti, DM, FRCP, FRCPath
Professor of Haemato-oncology and

Head of Department Haematologcal Medicine
King's College London &t King's College Hospital
London, United Kingdom

Charlotte M. Niemeyer, MD
Professor of Pediatrics
University Children's Hospital
Freiburg, Germany

Emeritus Member:

Franz Schmalzl, MD
Innsbruck, Austria

Officers:

Roberta Smith, CPA
Treasurer

Susan Hogan
Operating Director

Tracey Iraca
Secretary

‘Aﬁis afoundation

the myelocysplasicsyndromes foundation, inc
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Erik Aerts, RN

Nurse Manager

University Hospital Ziirich

Internal Medicine-Oncology

Stem Cell Transplantation Ward and Polyclinic
Hematology/Apherese/Stem Cell Transplantation
Ziirich, Switzerland

Louise Arnold, RN

Clinical Nurse Specialist

Department of Haematology

St James's Institute of Clinical Oncology
Leeds, United Kingdom

Michelle Balla, RN, BSN
Outpatient Infusion Nurse
Rush University Medical Center
Chicago, Illinois, United States

Angelika Bitter
Study Coordinator/Nurse
University Hospital
Dresden, Germany

Claudia Boglione, RN

Stem Cell Transplantation Nurse
Mentor

University Hospital Careggi
Florence, Italy

Nuria Borras, RN
Hemato-Oncology Nurse
ICMHO Hospital Clinic
Barcelona, Spain

Karen Campbell, RN

Macmillan Senior Lecturer Programme Leader for
MSc in Advanced Practice and Flexibility Managed
Programme

Senior Teaching Fellow

Edinburgh Napier University

Edinburgh, Scotland, United Kingdom

Debbie Carr, RN, Ba OH&S
Nursing Unit Manager
Haematology Day Unit

Calvary Mater Hospital
Newcastle, Australia

Hwang Chung Cheng, RN, MN Adv. dip

(Oncology Nursing)

Advanced Practice Nurse Intern-Haematology
Singapore General Hospital

Singapore

Nicole Crisp, MN, NP
Nurse Practitioner, Hematology
University of Alberta Hospital
Edmonton, Alberta, Canada

Erin Demakos, RN, CCRN

Administrative Director

Myelodysplastic Disease Center and MPD Program
Mount Sinai School of Medicine

New York, New York, United States
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Rebecca Dring, RN Post Grad Dip

in Cancer Nursing
Leukaemia Foundation
National MDS Coordinator
Royal Melbourne Hospital
Clinical Nurse Specialist
Melbourne, Australia

Corien Eeltink, RN, MA ANP
Nurse Practitioner

Department of Haematology

VU University Medical Center
Amsterdam, The Netherlands

Lenn Fechter, RN

Nurse Coordinator, Department of Hematology
Stanford Hospital and Clinics

Stanford, California, United States

Catherine Grima, RN

Grad Cert Cancer Nursing Haematology
Nurse Coordinator, Leukaemia/MDS/MPN
Peter MacCallum Cancer Centre Melbourne
Victoria, Australia

Janet Hayden, RN, BSc (Hons), MPH
Myeloid Clinical Nurse Specialist
Haematological Medicine

Kings College NHS Foundation Trust
London, United Kingdom

Miki lizuka, RN
Shinyurigaoka General Hospital
Kanagawa, Japan

Christiane Kahle

Lead Study Coordinator/Nurse
University Hospital Dresden
Dresden, Germany

Emily A. Knight, RN, BSN, OCN
Hematology Registered Nurse Coordinator
Mayo Clinic

Scottsdale, Arizona, United States

Sandra E. Kurtin, RN, MS, AOCN, ANP-C
Nurse Practitioner

Clinical Assistant Professor of Medicine

The University of Arizona Cancer Center
University of Arizona

Tucson, Arizona, United States

Petra Lindroos Kolqvist, RN

Teamleader, Anemia Leukemia Team
Department of Hemathology and Coagulation
Sahlgrenska University Hospital

Goteborg, Sweden

Arno Mank, RN

President EBMT Nurses Group
European Group for Blood and Marrow
Transplantation

Nurse Researcher

Academic Medical Centre

Amsterdam, The Netherlands

Cindy Murray RN, MN, NP-adult

Malignant Hematology, Princess Margaret Hospital
Clinical Appointee

University of Toronto, Lawrence S. Bloomberg
Faculty of Nursing

Toronto, Ontario, Canada

Geke Ong, RN

Network Services

Kings College NHS Foundation Trust
London, United Kingdom

Phyllis Paterson, RN, RSCN, Dip Onc
MDS Clinical Nurse Specialist

Cambridge University Hospitals NHS
Foundation Trust

Addenbrooke's Hospital

Cambridge, United Kingdom

Jean A Ridgeway, MSN, APN, NP-C, AOCN
Leukemia/Stem Cell Transplant Nurse Practitioner
University of Chicago Medical Center

Department of Hematology Oncology

Chicago, Illinois, United States

Jayshree Shah, APN-C, AOCN, RN, MSN,
BSN, BS, CCRP

Nurse Practitioner-Leukemia Division
John Theurer Cancer Center
Hackensack University Medical Center
Hackensack, New Jersey, United States

Natalie Singer, MSc, RN, BSc (Hons)
Macmillan Haemato/Oncology CNS

The Beatson West of Scotland Cancer Centre
Glasgow, Scotland, United Kingdom

Mary L. Thomas, RN, MS, AOCN
Hematology Clinical Nurse Specialist
VA Palo Alto Health Care System

Palo Alto, California, United States
Associate Clinical Professor

University of California, San Francisco
San Francisco, California, United States

Sara M. Tinsley, ARNP, AOCN

Malignant Hematology Nurse Practitioner
H. Lee Moffitt Cancer Center

Tampa, Florida, United States
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Dienstleistungen fur Patienten ( Buiting Blocksof Hope

Die MDS-Foundation bietet weltweit zahlreiche Dienstleistungen fiir Patienten und Angehdrige an. Diese umfassen u. a.
Moglichkeiten der Kontaktaufnahme mit einem Exzellenzzentrum, Kontaktmdglichkeiten fir Patienten-Selbsthilfegrup-
pen und Gruppen flir Angehorige sowie zahlreiche Weiterbildungsmaterialien in gedruckter und elektronischer Form.

Um mehr dariiber zu erfahren, kontaktieren Sie bitte unsere Patientenvermittlungsstelle. Die Patientenvermittlungsstelle
spricht auch mit neu diagnostizierten Patienten und deren Familien und kann Unterstlitzung in vielfaltiger Form an-
bieten, u. a.: Empfehlungen von Exzellenzzentren. Unsere Patientenverbindungsstelle kann den Kontakt zu Spezialisten
in [nrer Umgebung herstellen und arbeitet eng mit den Patienten und der jeweiligen Institution zusammen, um einen flr
den Patienten mdglichst praktischen Kontakt herzustellen.

« Bereitstellung von Informationen iiber und die Mdglichkeit der Teilnahme an klinischen Priifungen: Unsere
Patientenvermittlungsstelle wird alle Fragen zur Behandlung von MDS sowie die Mdglichkeit der Teilnahme an
klinischen Priifungen gern beantworten.

+ Bereitstellung von Antworten auf E-Mails und Fragen in sozialen Netzwerken: Unsere Patientenvermitt-
lungsstelle wird ihre Seiten auf sozialen Netzwerken regelmaBig lberpriifen und zeitnah Antworten auf Fragen, die
uber Facebook, Twitter oder Email gestellt wurden, bereitstellen.

* Bereitstellung von Kontakten zwischen MDS-Patienten: Unsere Patientenvermittlungsstelle fiihrt Listen von
Patienten weltweit, die sich bereit erklart haben, Kontakt zu anderen Patienten aufzunehmen, um ihnen Unter-
stlitzung und einen Erfahrungsaustausch anzubieten.

Patienten- und Familienforen:
Die Patienten- und Familienforen sind eintagige Konferenzen fiir Patienten und ihre Familien. Es fallen keine Kosten an.
Diese werden bisher nur in den U.S.A. angeboten.

« Um teilzunehmen, ist eine Registrierung erforderlich. Die Foren bieten die Mdglichkeit, die neuesten Informationen
zur Diagnose und Behandlung des MDS von flihrenden Experten in diesem Bereich zu erhalten. Ein begleitendes
Friihstlick und Mittagessen wird angeboten.

« Bitte besuchen Sie die MDS-Foundation-Webseite fiir unseren Veranstaltungskalender und weitere Informationen.

In Deutschland bietet die LHRM-MDS-Patienten-IG, in Absprache mit den MDS-Exzellenz-Zentren kostenlose Patienten-
und Angehdrigentage an. Besuchen Sie die Website www.mds-patienten-ig.org

‘Aﬁis afoundation

the myelocysplasicsyndromes foundation, inc
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LBuilding Blocks of Hope.
—

—

Damit eine Klinik als MDS Exzellenzzentrum bezeichnet werden darf, miissen folgende Voraussetzungen erfiillt sein:

« Universitdre (oder vergleichbare) Struktur
» Morphologische Expertise in der Beurteilung von MDS

« Die Mdglichkeit, zytogenetische und molekularzytogenetische Diagnostik durchzufiihren

* Durchfiihrung von Forschungsprojekten inkl. internationaler, gepriifter klinischer Priifungen

» Nachweis relevanter Publikationen auf dem Gebiet der MDS

Bitte kontaktieren Sie die MDS-Foundation fiir weitere Informationen.

MDS-Exzellenzzentren im deutschsprachigen Raum:

Osterreich

Medizinische Universitat Wien
Wien
Peter Valent, MD

Universitatsklinik Innsbruck
Innsbruck
Reinhard Stauder, MD

Deutschland

Albert-Ludwigs-Universitat Freiburg
Freiburg
Michael Liibbert, Prof. Dr. med.

Georg-August-Universitdat Gottingen
Gottingen
Detlef Haase, Prof. Dr. med.

Heinrich-Heine Universitat
Universitatsklinikum Diisseldorf
Ulrich Germing, Prof. Dr. med.

Johann Wolfgang Goethe Universitat
Frankfurt am Main
Gesine Bug, PD Dr. med.

Klinikum Rechts der Isar
Technische Universitat Miinchen
Miinchen, Katharina Gotze, PD Dr. med.

Medizinische Hochschule Hannover
Medizinische Hochschule Hannover
Arnold Ganser, Prof. Dr. med.

MLL Miinchner Leukdmielabor
Miinchen
Torsten Haferlach, Prof. Dr. med.

 mids sfoundition
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St. Johannes Hospital
Heinrich-Heine Universitat Duisburg
Carlo Aul, Prof. Dr. med.

Universitat Koln
Koln
Karl-Anton Kreuzer, Prof. Dr. med.

Universitatsklinikum Benjamin Franklin
Berlin
Olaf Hopfer, Dr. med.

Universitatsklinikum Carl Gustav Carus
Dresden
Uwe Platzbecker, Prof. Dr. med.

Universitatsklinikum Freiburg-Kinderklinik
Freiburg,
Charlotte Niemeyer, Prof. Dr. med.

Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf
Hamburg
Nicolaus Krdger, Prof. Dr. med.

Universitatsklinikum Heidelberg,
St. Lukas Klinik (Solingen)
Solingen

Ulrich Mahlknecht, Prof. Dr. med.

Universitatsmedizin Mannheim
Mannheim
Wolf-Karsten Hofmann, Prof. Dr. med.
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Online-Informationsmaglichkeiten ( Buiting Blocksof Hope

—

Informationen zur MDS-Erkrankung auf Deutsch und Englisch

https://www.dgho-onkopedia.de/de/onkopedia/leitlinien/mds Leitlinien fiir Mediziner und Patienten, seridse Fachinformationen zu
Diagnose und Therapien

http;//www.oegho.at/onkopedia-leitlinien/haematologische-neoplasien/myelodysplastische-syndrome-mds.html| Osterreichische
Gesellschaft fiir Himatologie und Onkologie, MDS-Plattform mit Fachinformationen

http;//www.emsco.eu/ Europdisches MDS-Studien-Koordination Register (englisch)
http://www.emsco.eu/wp-content/uploads/GMIHO_MDS-Newsletter_01-2013.pdf EMSCO-Newsletter in englischer Sprache
www.hematooncology.com aktuelle Zusammenfassungen von Beitrdgen von hdmatologischen Fachkongressen, einschlieBlich MDS
www.mdsbeacon.com laienverstandliche Fachartikel zu MDS mit dem neusten Forschungsstand, in englischer Sprache

www.mll.com Miinchner Forschungslabor, viele Informationen zum neuesten Forschungsstand von MDS, v.a. Zytogenetik und
Molekulargenetik

www.mds-net-de.org virtuelle Patientenorganisation, Sitz in Diisseldorf

www.mds-patienten-ig.org, standig aktualisierte Informations- und Angebotsseite flir MDS-Patienten und ihre Angehdri-
gen. Besonderheiten: Fachlexikon (Glossar), Informationsfilme, MDS-Quiz, Patientenberichte, Kongressberichte zu neusten
Forschungsergebnissen u.v.a.m.

www.mds-register.de/publikationsliste/ Seite der deutsch-6sterreichischen-schweizerischen MDS-Arbeitsgruppen; aktuelle
Forschungsergebnisse, aktuelle Studien leider nur bis 2012

Auf www.youtube.com finden Sie einige informative Kurzfilme zu MDS. Geben Sie die Abkiirzung ein oder schreiben Sie ,myelodys-
plastisches Syndrom"”.

AuBerdem bieten die bundesdeutschen Kliniken, die als MDS-Exzellenz-Zentren gefiihrt sind, qualifizierte Informationen zu MDS in
ihrem jeweiligen hamatologisch-onkologischen Bereich an.

Deutsche Patientenorganisationen, die auch MDS-Patienten vertreten
www.lhrm.de Leukdmiehilfe RHEIN-MAIN e.V., Dach der MDS-Patienten-IG, seit 1991 engagiert fiir alle malignen Bluterkrankungen

www.leukaemie-hilfe.de hier finden Sie eine Liste aller Leukdmie-Selbsthilfegruppen unter dem Dach der DLH. Reine regionale und/
oder lokale SHGs flir MDS-Patienten haben sich bisher leider kaum etablieren kénnen

Patientenforen im Internet, in denen man sich iiber MDS austauschen kann
www.leukaemie-phoenix.de - beschaftigt sich vorwiegend mit der Nachsorge nach Stammzelltransplantation
www.leukaemie-online.de - Leukdamien allgemein

www.marrowforums.org - Forum fiir Patienten mit Knochenmarkserkrankungen mit groBem und aktuellem MDS-Bereich
www.mds-foundation.org - Fachinformationen, ausschlieBlich fiir MDS-Patienten mit Forum (USA)

www.mdspatientssupport.org.uk - Fachinformationen fiir MDS-Patienten mit Forum (England)

Europaische und internationalen Partnerorganisationen (alle auf Englisch)

www.mds-alliance.org internationale Vereinigung von nationalen MDS-Patientenorganisationen und Selbsthilfegruppen, die sich
weltweit dafiir einsetzen die Versorgungssituation fiir MDS-Patienten und deren Angehdrige zu verbessern. Integriert:
www.lifebeyondlimits.org MDS-Biographien, wie Patienten mit der Erkrankung fertig werden.

www.mds-foundation.org viele wichtige patientenorientierte sowie Fach-Informationen zu MDS mit Forum in den USA
www.mdspatientssupport.org.uk sehr patientenorientiert, breites Angebot fiir MDS-Patienten in England

www.aamds.org Service flir MDS-Patienten v.a. in den USA, regelméBige Webinairs zu Therapien und Forschung
www.clinicaltrials.gov amerikanische Website, auf der man sich liber alle weltweit laufenden Medikamentenstudien zu MDS
informieren kann

Quelle: www.mds-patienten-ig.org

Fiir weitere Informationen liber Unterstiitzungsmoglichkeiten bei pidiatrischem MDS schlagen

Sie bitte auch Kapitel 2- MDS im Kindesalter- nach. ‘ Slds sfoundation
@

the myelocysplasicsyndromes foundation, inc
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Grunden Sie lhre eigene Selbsthilfegruppe  (BuidngBecsotrione

Leitfaden der MDS-Foundation zur Bildung einer eigenen Selbsthilfegruppe
Der Zweck einer Selbsthilfegruppe ist es, Menschen zusammenzubringen und gemeinsam Herausforderungen anzuge-

hen,

zu diskutieren sowie Informationen auszutauschen und Kontakte zu pflegen.

Anbei finden Sie einige Vorschldge, wie Sie selbst eine Selbsthilfegruppe griinden kdnnen.

Planung des Treffens

Suchen Sie einen geeigneten Ort fiir das Treffen und planen Sie Datum und Zeit. Viele 6ffentliche Einrichtungen,
Kirchen und Krankenh&user haben Konferenzrdume, welche fiir Selbsthilfegruppen offen stehen.

Laden Sie einen Spezialisten aus einem MDS-Exzellenzzentrum fiir einen Vortrag ein. Dieser wird gern umsonst fiir
Selbsthilfegruppen sprechen, wenn Sie ihn darum bitten. Die MDS-Foundation wird Sie gern diesbezliglich unter-
stutzen.

Hinterlassen Sie Poster oder Flyer in den Warterdaumen Ihres Arztes, in Apotheken oder Krankenhdusern sowie in
offentlichen Gebauden, Kirchen, Liden usw.

Kiindigen Sie die Gruppe in lokalen Zeitungen an.
Versuchen Sie, die lokale Presse dafiir zu gewinnen, liber MDS zu berichten.

Kontaktieren Sie das ndchstgelegene Krankenhaus mit der Frage nach Unterstlitzungsmoglichkeiten fiir
Patientenselbsthilfegruppen.

Hinterlassen Sie Informationen lber Ihre Gruppe auf der Webseite der MDS-Foundation

Die MDS-Foundation wird gern eine E-Mailliste bereitstellen, um MDS-Patienten und ihre Familien zu informieren.
Bitte beachten Sie, dass diese Listen nicht 6ffentlich sind.

Bitte kontaktieren Sie die MDS-Foundation fiir Informationsmaterialien.
Planen Sie Erfrischungen und Getranke fiir die Treffen ein.

Wie kann die MDS-Foundation lhre Patienten-Selbsthilfegruppe unterstiitzen?

Wir konnen Sie mit gedruckten und elektronischen Newslettern unterstiitzen.
Wir konnen Flyer fiir die Mitglieder bereitstellen.
Falls gewlinscht, kdnnen wir Vorlagen flir Flyer, Briefe usw. bereitstellen.

Wir kénnen lhnen dabei behilflich sein, neue Mitglieder zu rekrutieren und lhnen allgemein organisatorisch unter
die Arme greifen.

Wir kénnen das nachstgelegene Exzellenzzentrum kontaktieren, um einen Raum fiir Ihre Treffen zu organisieren.
Wir kénnen lhnen gern einen Unterstiitzer fiir Ihre Gruppe bereitstellen.

Wir kénnen hnen dabei behilflich sein, Vortragende, z. B. Experten, Himatologen, Wissenschaftler oder Vertreter
der pharmazeutischen Industrie einzuladen.

Wir konnen einen Vertreter der MDS-Foundation fiir die Assistenz und Leitung lhres 1. Treffens bereitstellen.

Wir bieten finanzielle Unterstiitzung flir den Start der Selbsthilfegruppe oder fiir die Bereitstellung von
Erfrischungen und Getranken an.

Wie Sie sehen, gibt es viele Wege, wie die MDS-Foundation Sie unterstiitzen kann. Wenn Sie eine Frage haben, die
durch die oben stehenden Punkte nicht beantwortet wird, zogern Sie bitte nicht, uns zu kontaktieren.

mds sfoundation
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Griinden Sie Ihre eigene Selbsthilfegruppe ( Building Blocks of Hope

Ein Vorschlag fiir die organisatorische Form des Treffens

Wir empfehlen, einen Leiter und Moderator fiir die Gruppe zu wahlen. Die MDS-Foundation wird lhnen hierbei gern
behilflich sein. Der Leiter wird alle willkommen hei3en, das Treffen organisieren und die Teilnehmenden dazu anhalten,
sich selbst vorzustellen.

Weiterhin wird der Leiter die Vortragenden ankiindigen, eine kurze Ubersicht iiber MDS, die MDS-Foundation und die
entsprechenden Programme und Unterstiitzungsmoglichkeiten vorstellen und kurz etwas tber die Struktur und die
Vorteile einer Patientenselbsthilfegruppe erzdhlen.

Wir empfehlen, wahrend des Treffens eine moderierte Zeit fiir Fragen und Antworten anzubieten. Hierbei sollten
folgende Themen berlicksichtigt werden:
» Was sind die Hauptthemen, mit der die Gruppe sich beschaftigen wird? Beispiele:
Informationsforen
- Unterstiitzungstreffen
- Unterstiitzung Einzelner flir Kontaktmoglichkeiten und Behandlung
- Organisation von Geldern fiir Forschung und Patientenunterstiitzung
- Offentlichkeitsarbeit

- Direkter Patient-zu-Patient-Kontakt, um Patienten mit der Erstdiagnose eines MDS zu helfen und
zu unterstiitzen

« Bitte machen Sie sich dariiber Gedanken, wer fiir die weitere Unterstlitzung und Organisation zur Verfligung steht.

Beschreibung der zu besetzenden Positionen innerhalb der Selbsthilfegruppe:

Leiter/Moderator

Uberblick

Der Leiter der Selbsthilfegruppe ist verantwortlich fiir die Organisation der Treffen. Weiterhin ist er dafiir
verantwortlich, die Gruppe zu koordinieren, Diskussionen anzuregen, die Gruppendynamik zu moderieren und die
Zusammenarbeit zu leiten.

Verantwortlichkeiten
* Organisation der Rdumlichkeiten
* Planung der Themen des Treffens
* Koordination der Vortragenden
« Vorstellung der Vortragenden auf Treffen
* Bereitstellen von Getranken und Erfrischungen
 Zusammenarbeit mit der MDS-Foundation, um Neuigkeiten weiterzuleiten

Vorschlége fiir die Zeitplanung
« Ublicherweise 1 Treffen pro Monat (ca. 2 Stunden pro Monat)

« Koordination der Vortragenden (ca. 2 Stunden pro Monat)

‘Aﬁis afoundation

Die MDS-Foundation Kapitel 6 ‘ Seite 11



A\ V4

Griinden Sie Ihre eigene Selbsthilfegruppe ( Building Blocks of Hope

Vorschlag fiir die Aktivitidten bei Treffen

« Bieten Sie Treffen fiir pflegende Angehdrige an, in denen diesen die Mdglichkeit gegeben wird, ihre Sorgen,
Probleme und Frustrationen zu diskutieren und bieten Sie Ideen fiir Entspannungsmdglichkeiten und
Stressbewaltigung an.

« Diskutieren Sie mogliche Unterstlitzungsmdglichkeiten: z.B. 6ffentliche Angebote, Transportmdglichkeiten,
finanzielle Mdglichkeiten, Pflegemdglichkeiten, Versicherung.

+ Reden Sie offen liber die Angst vor dem Sterben und Mdglichkeiten, mit dem was vor den Patienten und seinen
Angehorigen liegt, umzugehen.

« Reden Sie lber Neuigkeiten aus der Forschung, hierfiir kénnen Sie z. B. einen Hdmatologen, Wissenschaftler oder
Vertreter der Pharmaindustrie einladen. Halten Sie den Vortragenden an, keine speziellen Therapieoptionen flr
einzelne Patienten im Detail zu diskutieren.

« Sprechen und diskutieren Sie neue Filme oder Biicher. Fragen Sie einzelne Mitglieder, ob sie Biicher oder Filme fiir
die Gruppe prasentieren mochten.

« Wenn Sie mochten, kdnnen Sie die Patientenunterstiitzung der MDS-Foundation kontaktieren, um Adressen und
Kontaktmdglichkeiten bezgl. anderer Selbsthilfegruppen in Erfahrung zu bringen und sich mit diesen zu treffen.

Bewertung der Selbsthilfegruppe

Die regelmaBige Einschatzung und Bewertung der Selbsthilfegruppe ist wichtig, um diese aktuell und auf dem neuesten
Stand zu halten. Wenn Sie einen Vortragenden einladen, sprechen Sie mit ihm lber das geplante Vortragsthema und
informieren Sie ihn, welche Informationen fiir Sie besonders wichtig sind. Am Ende jedes Treffens ist es oft hilfreich,
eine kurze Zusammenfassung des Tagesprogrammes zu erstellen. Dies wird lhnen helfen, die Themen fiir das ndchste
Treffen besser zu planen.

Bitte denken Sie daran

Die Patientenselbsthilfegruppe ist ausschlieBlich und hauptséchlich fiir die Unterstiitzung der Patienten und ihrer
Familien da. Sprechen Sie mit den Mitgliedern, um herauszufinden, welche Themen ihnen besonders unter den Négeln
brennen und was wichtig ist, besprochen zu werden.

Es ist wichtig, die Bediirfnisse und Angste der einzelnen Teilnehmer immer im Auge zu behalten. Beispielsweise kann es
fiir einzelne Patienten sehr belastend sein, tiber den Tod und das Sterben zu sprechen, wahrend andere dies wiinschen.
Diese individuellen Unterschiede miissen berticksichtigt werden.

Weltweite Liste der Selbsthilfegruppen:

Fiir eine komplette Liste der Selbsthilfegruppen flir MDS besuchen Sie bitte die Webseite der MDS-Foundation unter
www.mds-foundation.org.

 mids wfoundation
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Eine neue Selbsthilfegruppe - \

wie geht es weiter? (Buicing Bloks of Hope

—

Griindung einer deutschlandweiten Selbsthilfegruppe

Schritt 1

« Beginnen Sie mit der Organisation eines Patiententages in ihrem ndchstgelegenen Krankenhaus oder Ihrer Stadt.

+ Laden Sie dazu lhren &rtlichen Himatologen oder eine spezialisierte Pflegekraft ein, zusatzlich evtl. auch einen
Hausarzt [ eine Hausarztin.

* Laden Sie Pflegekréfte aus anderen Regionen ein, die dann die Selbsthilfegruppe in ihren eigenen Praxen und
Kliniken bekannt machen kdnnen

Wahrend des Patiententages sollten Sie Zeit fur folgende Dinge einplanen:

« Sprechen Sie Patienten, Familienangehdrige und Freunde an, die evtl. in einer Selbsthilfegruppe
mitmachen mdchten.

 Wahlen Sie, falls mdglich, die folgenden Positionen:

9.

1. Vorsitzender/Vorsitzende

2. Stellvertretenden Vorsitzenden/Vorsitzende
3. Geschiftsfiihrer/Geschaftsfiihrerin

4. Schatzmeister/Schatzmeisterin

5.
6
7
8

IT-Verantwortliche(n)

. Wissenschaftliche(n) Ansprechpartner/-in
. Ansprechpartner/-in aus dem Pflegedienst
. Verantwortliche(n) fiir Newsletter

Verantwortliche(n) fiir Spendenbeschaffung

Moglicherweise wird es nicht moglich sein, alle diese Positionen wahrend des 1. Treffens zu besetzen. Stattdessen wird
es evtl. so sein, dass Einzelne mehrere der 0.g. Rollen tGibernehmen, bis geeignete zusatzliche Kandidaten gefunden sind.
Nach unserer Erfahrung sind 3 oder 4 Verantwortliche zu Beginn vollkommen ausreichend.

* Planen Sie regelmaBige Treffen des Planungskomitees und diskutieren Sie Plane fiir die Zukunft.

« Setzen Sie Prioritaten fiir Ihre Region fest.

* Planen Sie die Ausgaben und Kosten fiir das Jahr.

* Planen Sie die Spendenbeschaffung.

« Planen Sie ein Flugblatt und Poster, um diese in den Krankenhausern und Praxen [hrer Umgebung zu verteilen.

Fordern Sie Informationsbroschiiren in lhrer Sprache bei der MDS-Foundation an und verteilen Sie diese an alle

interessierten Patienten.

ms s¥oundation
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Eine neue Selbsthilfegruppe - \\V/

wie geht es weiter? ( Building Blocks of Hope
Schritt 2

* Involvieren Sie pflegende Angehdrige, Verwandte, Freunde und Kollegen. Diese werden Ideen beitragen und lhnen
Unterstiitzung bieten.

* Involvieren Sie jeden, der Hilfe anbieten kann. Fragen Sie diese Personen nach Kontakten und Fahigkeiten, vielleicht
konnen diese Kontakte zu Druckereien, Catering, Projektmanagement etc. anbieten.

« Etablieren Sie Kontakte zur pharmazeutischen Industrie. Dies ist hdufig hilfreich, um Informationen, Unterstiitzung
und Kontakte anzubieten. Beachten Sie dabei, dass Sie die gesetzlichen Richtlinien Ihres Landes nicht verletzen und
fuihlen Sie sich frei, zu Vorschldgen der Industrie auch nein zu sagen. Bei Unklarheiten oder Fragen kénnen Sie sich
gern an die MDS-Foundation wenden.

« Planen Sie Benefizveranstaltungen, um Geld fiir zukiinftige Veranstaltungen zu sammeln.

« Planen Sie, einen Verbindungskontakt zu den Patienten aufzubauen. Vielleicht findet sich jemand, der dies fiir
einige Stunden pro Woche ibernehmen mdchte.

« Versuchen Sie, Kontakte zu den zusténdigen Gesundheitsbehdrden herzustellen.
- Uberlegen Sie, ob Sie auch Kontakt zu Organisationen auf europaischer Ebene herstellen mochten.

+ Entwerfen Sie einen Newsletter, um diesen in den Praxen und Krankenhdusern zu verteilen. Machen Sie dies auch
in gedruckter Form, da insbesondere altere Patienten das Internet oft nicht nutzen.

« Zu guter Letzt: Seien Sie nicht frustriert, wenn es nur langsam vorangeht. Es braucht Zeit, die richtigen Mitglieder,
die richtigen Verantwortlichen und die richtigen Kontakte zu finden. Seien Sie nicht ungeduldig, zahlreiche andere
Patientengruppen in vielen Landern haben vorgemacht, dass es funktioniert. Geben Sie nicht auf, eine Patienten-
Selbsthilfegruppe stellt einen unbezahlbaren Wert fiir viele Menschen und deren Angehdrige dar.

 mids wfoundation
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Building Blocks of Hope.

L,Perspektiven fiir Patienten mit MDS" ist eine globale, gedruckte und online verfiigbare Untersttitzungsinitiative fiir Patienten.
Diese bietet Weiterbildung und Information fiir Patienten und pflegende Angehdrige, um sich iber MDS zu informieren, an
Informationen teilzuhaben und insbesondere mit MDS zu LEBEN.

Die Farben, die fiir die Patientenbroschtire verwendet wurden, beinhalten griin, rot und beige. Diese sollen die Farben einer
stidlichen Landschaft und deren Schonheit widerspiegeln. Die Farben reprasentieren Willkommen sein, Warme, Stabilitét,
Heilung, Leidenschaft und Schutz. Sie bilden daher die Basis fiir das Logo des Programmes, welches wellenformig angelegt
ist, um den flieRenden Ubergang zwischen Leben, Gesundheit und Krankheit zu symbolisieren. Das einzelne rote Band in der
Mitte des Logos symbolisiert Starke und Verbesserung der Knochenmarkfunktion. Die knospende Pflanze soll die Idee der
Hoffnung fiir die Zukunft und Weiterfiihrung des Lebens symbolisieren.

LPerspektiven fir MDS Patienten* (engl. Building Blocks of Hope) wurde von Sandra Kurtin entworfen. Sandra Kurtin ist Kran-
kenschwester und Assistenzprofessorin fiir Medizin an der Universitat von Arizona, Mitglied im Vorstand der MDS-Foundation
und sie vertritt die Interessen von Patienten und deren Angehérigen, die mit hdmatologischen Erkrankungen leben missen.
Die einzelnen Seiten wurden in Zusammenarbeit mit Mitgliedern des Vorstandes der MDS-Foundation entwickelt. Die kreative
und technische Unterstiitzung wurde von Adam Nichols und seinem Team beigesteuert. Organisatorische und kommunikative
Unterstlitzung wurde auRerdem durch Tracey Iraca, Sue Hogan und Lea Harrison und die Mitarbeiter der MDS-Foundation
bereitgestellt. Die lllustrationen des Knochenmarkes wurden von Kirk Moldoff angefertigt.

Ein besonderer Dank geht an Doreen, Anne, Bergit, Rita, Bob Weinberg, William Pearson und Ryan Szanto, die ihre Erfahrun-
gen mit MDS als Patienten geschildert haben. Weiter danken wir Janet Pearson fiir ihren Text als pflegende Angehdrige.
Zusétzlicher Dank geht an den geschéftsfiihrenden Vorstand, insbesondere Peter Greenberg, Alan List, Stephen D. Nimer,
Bob Weinberg und Pierre Fenaux und John Bennett fiir seine Unterstiitzung der MDS-Foundation. Dank geht auch an die Wis-
senschaftler, Arzte und Pflegekrafte, die kontinuierlich daran arbeiten, das Leben von MDS-Patienten und ihren Angehérigen
zu verbessern. Unser Dank gilt auBerdem den vielen Patienten, die an klinischen Studien teilgenommen haben und dies noch
tun werden und damit helfen, dass MDS und die Behandlung dieser Erkrankung besser verstanden werden kdnnen. Wir dank-
en unseren internationalen Kollegen fiir ihre Arbeit an der Ubersetzung von ,Perspektiven fiir MDS Patienten* und dafiir, dass
sie durch ihre Unterstiitzung landerspezifische und kulturelle Aspekte der weltweit an diesem Projekt beteiligten Regionen in
die jeweiligen Versionen der Broschiire integriert haben.

Wir waren nicht da, wo wir sind, wenn diese zusatzliche Unterstiitzung nicht vorhanden wéare. Wir danken allen unseren Unter-
stiitzern, die die Arbeit der MDS-Foundation und die Unterstiitzung der Patienten erst erméglichen. Speziell mdchte ich mich
bei meiner Familie fiir ihren stetigen Beistand bedanken.

Wir hoffen, dass dieses Projekt fiir Arzte und Pflegekrafte, die mit Patienten arbeiten, hilfreich sein wird.
Nicht zuletzt hoffen wir, dass das Projekt MDS-Patienten weiterhelfen wird, ihr Leben mit MDS Tag fiir Tag zu bewéltigen.

Mit freundlichen GriiRen und besten Wiinschen,
Sandy Kurtin
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