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Vorwort

,’ Eine Bluttransfusion ist eine Therapie, die individuell,
mit Bedacht und groBer Sorgfalt eingesetzt wird.
Neben der lebensverlangernden und das Allgemeinbefinden
verbessernden Wirkung miissen Arzte und Pflegekrafte
belastende Nebenwirkungen wie z. B. die Eiseniberladung
nach ca. 20 — 25 Transfusionen, mégliche Allergieauslosung
und mogliche Antikdrperbildung im Blut des Empfangers
immer im Blick haben.

Nach ca. 450 Bluttransfusionen, verteilt auf acht Jahre,
bin ich ein ,lebender Beweis* fir diese verlassliche Kontrolle.
Vor allem aber bin ich den 450 Spendern
unendlich dankbar, dass sie fir mich Blut
gespendet haben und auch denen, die das

noch tun werden. “

Bergit Kuhle,
seit acht Jahren transfusionsabhangig




Blut — flissiges Organ und
unersetzliches Lebenselixier

Der Blutkreislauf ist das groBte Transportsystem
im Kérper. In einem 96.000 Kilometer langen

Leitungssystem versorgt es den Kérper und
Milliarden Zellen mit Sauerstoff und Néhrstoffen. |

5-7 Liter Blut ‘
8% des Kérpergewichts

Blut ist somit eine der kostbarsten Flissigkeiten
der Welt. Dies wusste bereits Johann Wolfgang
von Goethe, als er Mephisto zu Faust sagen lieB:

,Blut ist ein ganz besonderer Saft".



Der Fluss des Lebens —
Wissenswertes Uber Blut
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Erwachsene haben je nach GroBe und Gewicht
ca. b bis 7 Liter Blut im Korper, das entspricht
rund 8 % des Korpergewichts.

Diese Blutmenge flieBt ca. 2.000-mal pro Tag
durch den Kérper — das sind rund 10.000 Liter
Blut, die t&glich durch die Aorta strémen.

Reiht man alle Blutgefafe aneinan-
der, ergibt das 96.000 km oder
den 2,6-fachen Erdumfang.

Das Blut braucht im Ruhezustand
1 Minute, um einmal durch den ganzen Korper
zu flieBen, bei kérperlicher Anstrengung nur 20
Sekunden.



Blut — das Notfallmedikament Nr. 1

Blut ist ein wichtiger Teil der
Gesundheitsversorgung

Die Wirkung von Blut kann durch kein
Medikament ersetzt werden, und so
bleiben Blutkonserven bzw. Bluttrans-
fusionen unentbehrlich fir die Be-
handlung schwerer Krankheiten oder
im Rahmen groBer Operationen.

Friher gelangte das Blut des Spen-
ders unverandert zum Empfanger,
wahrend heute die notwendigen
Bestandteile aus dem Blut isoliert
und konserviert werden. Die meisten
Blutkonserven sind Konzentrate roter
Blutkdrperchen, sog. Erythrozyten-

konzentrate oder ,EKs".

RegelmaBige Bluttransfusionen gehdéren fur viele Patienten zur
Routine. Sie erfolgen in Abhéangigkeit von den Blutwerten und
dem Allgemeinzustand sowie der Lebensqualitat.



Wer benotigt eine Bluttransfusion?

Die Gabe von Erythrozytenkonzentraten und ggf. anderen
Blutbestandsteilen ist vor allem erforderlich bei

® chronischen Blutkrankheiten, die zu einer verminderten
Blutbildung oder einer verkirzten Lebensdauer
der roten Blutkdrperchen fiihren wie bei Andmien
(Blutarmut) oder Knochenmarkerkrankungen wie
MDS (Myelodysplastische Syndrome) und Thalassémie.

® akutem Blutverlust, beispielsweise
nach schweren Unféllen oder
bei Operationen.

' ,, Die meisten Transfusionen von
roten Blutkérperchen (Erythro-
zyten) werden tatsachlich fiir
Patienten mit Blut-Krebserkran-
kungen und chronischer
Blutarmut verwendet. “

Prof. Dr. med. Wolf-Karsten Hofmann
Klinikdirektor

lIl. Medizinische Klinik

Hamatologie und Internistische Onkologie
Universitatsmedizin Mannheim




Ablauf der Transfusionen

Bluttransfusionen erfolgen zumeist ambulant.

Bei einer Bluttransfusion ist es wichtig, dass Spender- und
Empfangerblut vertraglich sind, da Blutgruppe und Rhesus-
faktor zueinander passen mussen.

Vor der Bluttibertragung erfolgen deshalb durch den Arzt oder
durch medizinisches Fachpersonal verschiedene Tests, um

diese Vertréglichkeit sicher zu stellen.

Erst wenn alle Tests in Ordnung sind, wird die Blutkonserve an

den Venenzugang angeschlossen.




Worauf am Tag der
Transfusion zu achten ist

e Der Patient sollte den behandelnden Arzt informieren, ob
Anamie-Symptome vorliegen wie z. B. Atemnot, Schwindel,

Muskelschmerzen beim Treppensteigen, Kopfschmerzen
oder Schwachegefuhl.

® Fiir den Termin sollte ausreichend Zeit eingeplant werden:
Eine Bluttransfusion sollte nicht allzu rasch erfolgen, als
Durchschnitts-Einlaufzeit fir 2 x 250 ml Erythrozytenkonzen-
trate kann man etwa zwei Stunden ansetzen. Lesen oder
Musikhoren hilft, die Zeit zu Gberbriicken.

® Nach erfolgter Transfusion sollte man noch mindestens
30 Minuten lang unter Beobachtung bleiben.

® Ein Transfusionspass hilft, um Gber die Anzahl der Blut-
Ubertragungen auf dem Laufenden zu bleiben.
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® Mégliche Unvertraglichkeiten und Risiken
einer Bluttransfusion

Beschwerden sollten dem medizinischen Personal sofort
mitgeteilt werden. Insbesondere hinter Kurzatmigkeit,
Kreislaufschwéache, SchweiBausbruch, Benommenheit,
Ubelkeit oder Kopfschmerzen kénnen sich Komplikationen
verbergen, die ein rasches medizinisches Handeln,

evtl. auch den Abbruch der Transfusion, erforderlich
machen koénnen.

Derartige Zwischenfalle sind jedoch die Ausnahme. In den
meisten Fallen werden Blutiibertragungen problemlos
toleriert. Nicht jede Zustandsverschlechterung wahrend

einer Transfusion muss auch durch diese verursacht sein.

Nach einer Serie von Transfusionen besteht

allerdings das Risiko einer Eiseniiberladung, auf die

im Folgenden nédher eingegangen wird.




Risiko: Transfusionsbedingte
Eisenuberladung

RegelméaBige Bluttransfusionen sind fur viele Patienten mit
bestimmten Erkrankungen, z. B. Blutarmut, lebenswichtig,
jedoch auch die Hauptursache fiir die sogenannte
sekundare Eisenliberladung:

Normalerweise ist die Eisen-
bilanz ausgeglichen: Bei aus-
gewogener Ernéhrung werden
taglich zwischen 1 bis 2 mg
Eisen mit der Nahrung aufge-
nommen. Die regularen Eisen-
verluste Uber Haut (SchweiB),
Niere und Darm betragen

ca. 1 bis 2 mg pro Tag. Jedes Erythrozytenkonzentrat enthalt
etwa 200 bis 250 mg Eisen. Dies ist etwa das 100-fache
der taglich aus der Nahrung aufgenommenen Menge.

Da der Korper keine Moglichkeit hat, das Eisen aktiv wieder
auszuscheiden, reichert es sich mit jeder Bluttransfusion an
und es kommt zu Eisenablagerungen im Organismus. Diese
unléslichen Eisenkomplexe kdnnen Organe wie Herz und
Leber schwer schadigen.




Jeder Patient, der regelmaBig Transfusionen erhalt, sollte
Kenntnis dartiber haben, dass bereits eine Anzahl von 15 bis
20 Transfusionen zu einer Eisenliberladung fiihren kann,
die unbehandelt lebensbedrohliche Folgen haben kann.

Gestortes Gleichgewicht nach mehrfachen Transfusionen

1 Blutkonserve taglicher Verlust
200 - 250 mg 1 mg
Physiologischer Verlust

1-2 mg/Tag

erhoht durch Menstruation,
erhohter Verbrauch im Wachstum

Eisenaufnahme Eisenausscheidung
N\ J

Auch erblich bedingte Stoffwechselstérungen kénnen zu einer
Uberladung des Kérpers mit Eisen fiihren. Diese werden
jedoch in dieser Broschure nicht abgehandelt.



Eisen — wichtig, aber auch
potentiell giftig

Lebenswichtiges Spurenelement ...

Eisen ist ein lebensnotwendiges Spurenelement und wichtig fur
den Sauerstofftransport und Energie-Stoffwechsel. Um Eisen
optimal nutzen zu kénnen, wird durch ein System von feinregu-
lierter Aufnahme, Transport und Speicherungsmechanismen im
Normalzustand eine ausgeglichene Eisenbilanz sichergestellt.

... und toxisches Schwermetall

Eisen ist andererseits auch ein toxisches Schwermetall. Freies
Eisen begunstigt chemische Reaktionen, bei denen Sauerstoff-
radikale entstehen. Diese Radikale konnen EiweiBe, Membranen
und sogar die Erbsubstanz DNS angreifen und schadigen.

Eisenhaltige Nahrung

Eisen im Muskel
als Sauerstofftrager und
in anderen Proteinen

Eisen im Blut
zur Bindung
von Sauerstoff

Eisen in der Leber
als Speichereisen

Eisen im Knochenmark
zur Blutbildung

Eisenverlust in alten Zellen und bei Frauen durch die Menstruation



Welche Patienten haben ein erhohtes

Risiko einer Eisenuberladung?

Betroffen sind vor allem Patienten, die unter Erkran-
kungen leiden, bei denen wiederholte Bluttransfusionen
erforderlich sind. Dazu gehdren:

® Myelodysplastische Syndrome (MDS)
Bei MDS finden sich im Knochenmark, dem Ort der Blut-
bildung, unausgereifte und in ihrer Funktion beeintrachtigte
Vorlaufer von roten Blutkorperchen (Erythrozyten). Dadurch
nimmt die Zahl funktionsfahiger roter Blutkérperchen insge-
samt stark ab. Dies geht mit einer Abnahme des roten
Blutfarbstoffs (Hdmoglobin) einher; es entsteht eine Anamie
(Blutarmut). Diese fuhrt zu Symptomen wie Kurzatmigkeit,
eingeschrankter Leistungsfahigkeit und Kopfschmerzen und
muss in zwei Dritteln aller Félle durch regelmaBige Bluttrans-
fusionen ausgeglichen werden.

In Deutschland sind vor allem é&ltere Patienten von myelo-
dysplastischen Syndromen und damit von Eisenlberladung
betroffen.



Jahrlich findet am 25.10.
der Internationale MDS-Tag statt.

Welt-MDS-Tag
]

o
N 25.10.

® Thalassamie (Mittelmeeranamie)

Dieser Form der Blutarmut liegt eine erblich bedingte fehler-
hafte Bildung des Hdmoglobins zugrunde. Die Variante der
Beta-Thalassédmie major hat meistens einen schweren Verlauf.
Sie ist vor allem unter Anwohnern des Mittelmeerraums, des

nahen und mittleren Ostens sowie Sudostasiens verbreitet.

s Sichelzellandmie

Bei der Sichelzellandmie handelt es sich ebenfalls um eine ver-
erbbare Erkrankung. Sie ist durch ein veréandertes Hamoglobin
gekennzeichnet. Betroffen sind meist Menschen afrikanischer
Abstammung, aber auch Bewohner des Mittelmeerraums.




Symptome bei Eisentberladung

Eiseniberladung entwickelt sich schleichend und ist
zunéchst nur unspezifisch. Krankheitssymptome treten
oft erst im fortgeschrittenen Stadium auf.

Durch die Ablagerung des Uberschissigen Eisens in den
Organen kann es im weiteren Verlauf zu einer Schéadigung

des Herzmuskels, Herzschwache, Herzrhythmusstérungen,
Leberschaden wie Leberzirrhose und Leberkarzinom, Diabetes
mellitus, Schilddrisenunterfunktion, Wachstumsstérungen,
Depressionen und weiteren Stérungen kommen (s. Abb.).

Eisenliberladung tut nicht weh, kann

aber auf Dauer Organschaden verur-

sachen. Deshalb muss der behandelnde

Arzt an die Mdglichkeit einer transfusions-
bedingten Eisenlberladung denken und

sie durch Laboruntersuchungen und

eventuell durch zusatzliche bildgebende  Prof. Dr. med.
Norbert Gattermann

Verfahren diagnostizieren. ‘ ‘ Oberarzt
Klinik fur Hamatologie, Onkologie
und Klinische Immunologie
Universitatsklinikum Dusseldorf



Haufige Organschadigungen durch Eisenablagerungen

in Herz, Leber und Drisengewebe

Hirnanhangdriise

Minderwuchs,
Infertilitat

Schilddruse

Unterfunktion

Herz

Knochenmark
(Brustbein/Beckenknocjen)
Die schadliche Rolle

Schadigung des
Herzmuskels und
Beeintrachtigung
der Herzfunktion

Leber

Leberzirrhose

Keimdrisen

&
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Diagnose Eisenuberladung

= Untersuchungen des Blutes: Die frihzeitige Diagnose
der Eisenlberladung hat groRe Bedeutung fur die Langzeit-
prognose der Patienten: Je friher aufféllige Werte festge-
stellt werden, desto eher kann eine erfolgreiche Behandlung
zum Schutz der Organe ein-geleitet werden.

Folgende Blutwerte sollten regelmaBig untersucht werden:
s Serumferritin (Speichereisen)

® Hamoglobin é
s Erythrozyten (rote Blutkorperchen)

® Entziindungsparameter ‘

® Leberwerte

® Enzyme der Bauchspeicheldriise

Das Serumferritin sollte nicht tber 1000 ng/ml ansteigen,
da dies Organschadigungen verursachen kann.

Weitere diagnostische Verfahren

Ein Serumferritin-Wert von tber 1000 ng/ml zeigt zwar
eine Eisenlberladung an, gibt aber keine Auskunft darber,
in welchen Organen sich das Eisen abgelagert hat.



= Leberbiopsie: Die Leber ist das Organ mit der gréBten
Eisenspeicherkapazitat und wird daher bei schwerer Eisen-
Uberladung immer geschadigt. Auch wenn die Leberwerte im
Serum noch unaufféllig sind, lasst sich durch Gewebeproben
nachweisen, dass eine Eisentberladung vorliegt, die bereits
zu einer Leberzellschadigung gefihrt hat.

® MRT: Da die Leberpunktion ein gewisses Blutungs-
und Infektionsrisiko birgt, wird die Eisenablagerung in der
Leber immer haufiger mit Hilfe bildgebender Verfahren wie
Kernspin- bzw. Magnetresonanztomographie (MRT) darge-
stellt. Damit kann eine Eisentberladung in der Leber sehr

zuverldssig nachgewiesen werden. 1 1

Ferritin

Ferritin ist das normale Eisenspeicher-Molekiil, das sich sowohl in den
Organen als auch im Blut befindet. Ist im Kérper viel Eisen vorhanden,
wird entsprechend viel Ferritin gebildet. Normale Serumferritin-Werte

liegen unterhalb von ca. 300 ng/ml (Nanogramm pro Milliliter; Nano-
gramm = ein Milliardstel Gramm). Werte Gber 1000 ng/ml weisen auf
eine Eisenuberladung hin. Dabei ist allerdings zu beachten, dass auch
eine Ent-zindungsreaktion die Ferritin-Werte erhohen kann. Daher
muss diese zunachst ausgeschlossen werden, um eine Eisenlberla-
dung nachzuweisen.




20

® EKG und Ultraschall: Das Herz sollte mittels EKG
(Elektrokardiogramm) und Ultraschall (Echokardiographie)
untersucht werden, um auch hier friihzeitig Veranderungen
zu erkennen.

® SQUID: Ein Spezialverfahren zum Nachweis der Eisenkon-
zentration in Leber und Milz ist die sogenannte SQUID-Bio-
magnetometrie. Diese ermdglicht genaue Aussagen Uber den
Eisengehalt im Gewebe, ohne dass eine Biopsie durchgefihrt
werden muss. Diese Methode wird nur am Universitatsklini-
kum Hamburg-Eppendorf durchgefihrt.




Wann ist eine Therapie
erforderlich?

Hat die Transfusionstherapie zu einer Eisentberladung gefiihrt,
die hoch genug ist, um Gewebeschadigungen hervorzurufen,
muss das im UbermaB angereicherte Eisen medikamentés mit
sogenannten Eisenchelatoren entfernt werden.

Aufschluss Uber eine Behandlung geben Therapieleitlinien.
Darin wird eine Chelat-Therapie bei Serum-Ferritinwerten
oberhalb von 1000 ng/ml empfohlen oder wenn bereits eine
eisenbedingte Organschadigung besteht. Daneben sollte
bertcksichtigt werden, ob Begleiterkrankungen vorliegen,
die den Patienten moglicherweise besonders anféllig fur eine
Eisentberladung machen.

21
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Wirksame Behandlung
mit Eisenchelatoren

Durch den Einsatz von Eisenchelatoren soll eine Eisenlber-
ladung moglichst verhindert bzw. wirksam behandelt werden.
Die Eisenchelatoren binden Eisenmolekile und bilden so einen
Komplex, der je nach Préparat mit dem Stuhl oder dem Urin
ausgeschieden werden kann.

Das Prinzip der Eisenchelation

Medikament Eisen
(Eisenchelator)

Eisenchelat
Der Komplex wird mit dem Stuhl ausgeschieden



Drei therapeutische Optionen

Derzeit sind in Deutschland und der EU drei Eisenchelato-
ren zugelassen, die sich in den Anwendungsgebieten so-
wie in der Art und Haufigkeit der Einnahme unterscheiden.

® Deferoxamin
Deferoxamin war jahrelang das Standardmedikament zur
Therapie der Eisenuberladung, das funf- bis siebenmal pro
Woche Uber eine acht- bis zwolfstiindige Infusion mit einer
Pumpe in das Unterhautfettgewebe verabreicht wird. Das
kann eine enorme Belastung darstellen, da eine Chelatthe-
rapie Uber Jahre erfolgt und nur bei konsequenter Therapie

erfolgreich ist.

® Deferiprone
Als oraler Eisenchelator war lange Zeit nur Deferipron verflg-
bar. Die Anwendung des Wirkstoffs erfolgt dreimal taglich in
Tablettenform oder als Saft und beschrankt sich auf Spezial-
falle wie die Thalassdmie major. Zudem besteht bei diesem

Wirkstoff die Gefahr von schweren Nebenwirkungen wie z. B.

Verminderung einer Untergruppe von weien Blutkdrperchen,
was eine deutlich geschwéchte Infektabwehr bedeutet.

23
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® Deferasirox
Der Eisenchelatbildner mit dem Wirkstoff Deferasirox erleich-
tert die Therapie wesentlich, denn er muss nur einmal taglich
in einem Glas Wasser oder Saft eingertihrt (suspendiert)
eingenommen werden. Uberschiissiges Eisen wird wirksam
entfernt und die Wirkung hélt kontinuierlich Uber 24 Stunden an.
Da Deferasirox in alle Zellen eindringt, entfernt es Uberschus-
siges Eisen aus allen Organen und kann deshalb auch zur
Stabilisierung bzw. Verbesserung der Herzfunktion beitragen.

Die Darreichungsform, das gtinstige Nebenwirkungsprofil

und die hohe Wirksamkeit bedeuten fur die Patienten eine
effektivere Eisenchelationstherapie.

Transfusionsbeddrftigkeit kann zuriickgehen u.-
Die Entfernung des Uberschissigen Eisens ist eine lebens-

verlangernde MaBnahme und der therapeutische Nutzen der
Eisenchelationstherapie ist durch Studien gut belegt.




Deferasirox wird zur Einnahme in Wasser einger(hrt.
Die einmal tagliche orale Gabe erleichtert die Therapie ganz wesentlich.

Darlber hinaus konnte gezeigt werden, dass durch die
Therapie auch die Transfusionsbedurftigkeit zuriickgehen kann.

25
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Wichtig — regelmaBige Medikamenten-
einnahme ohne Unterbrechung

Zu beachten ist, dass stets nur ein kleiner Teil des Eisens fir
Chelatormolekile zuganglich ist. Deshalb muss der Chelator
moglichst kontinuierlich anwesend sein und die Behandlung
sollte auf keinen Fall unterbrochen werden.

’, Die Therapie mit einem Eisenchelator sollte an das
AusmaB der schon bestehenden Eisenliberladung

sowie an die Intensitat der Transfusionsbehandlung
angepasst werden. Patienten, die durch haufige Bluttrans-
fusionen eine hohe Eisenzufuhr erhalten, bendétigen héhere
Dosierungen eines Eisenchelators als Patienten, die nur
gelegentlich transfundiert werden. “

Prof. Dr. med. Norbert Gattermann
Oberarzt

Klinik fir Hamatologie, Onkologie und Klinische
Immunologie

Universitatsklinikum Dusseldorf




TIPP: Machen Sie ein Ritual aus der Medikamenten-
einnahme - lhrer Gesundheit zuliebe

® Damit die Medikamenteneinnahme in der Hektik des
Alltags nicht untergeht, sollten Sie diese mit einem
taglichen Ritual verbinden, z. B. nach dem Zahne-
putzen oder immer, wenn Sie Ihr Haustier futtern.

Q ® Ideal sind auch auffllige Smilies, die Sie auf Gegen-
stande kleben, die Sie oft benutzen, wie das
C Mobiltelefon oder der Geldbeutel. Bunte Merkzettel,
die Sie Uberall verteilen, z. B. auf dem Spiegel,
dem Kihlschrank etc. sind ebenfalls eine sehr
gute Erinnerungshilfe.

Seien Sie sich dabei vor allem stets bewusst, dass Sie
durch die regelméBige Einnahme Ihrer Medikamente
selbst einen groBen Teil zu einer erfolgreichen

Therapie beitragen — und damit zur Erhaltung lhrer

Gesundheit und |hrer Lebensqualitat.

27
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Erfahrungsbericht

é fKMKt,ZC splrte

Altef von gerade 48 Jahren,
dass etwas nicht stimmt. Die
ublichen Joggingrunden mit ihren
Freundinnen wurden immer muihsa-
mer, sie war erschopft und mude.

An ihrem 49. Geburtstag im Jahr 2006, nach Uber einem
Jahr Unklarheit, erhielt sie die Diagnose ,Myelodysplastisches
Syndrom® und musste lernen, neue Grenzen zu akzeptieren,
die der Krankheitsverlauf unweigerlich aufzwingt.

Plofzlacts war allea avdlecs ...

Verschiedene Therapien, haufigere Klinikaufenthalte und lange
Wartezeiten prégten den Alltag und beeintrachtigten die Lebens-
qualitdt. Das Leben und die Gesprache mit ihrem
Mann und ihrer Familie drehten sich ausschlieBlich
um ihre Erkrankung. Die Krankheit dominierte den
Alltag und das Leben der ganzen Familie.




Bergit ist seit 2008 transfusions-
abhéngig und trotz der inzwischen

engen Transfusionsintervalle hat sie
gelernt, die Freirdume, die die Er-
krankung noch zulésst, mit guter Lebensqualitat zu fillen. Das
Uberschissige Eisen per Medikament aus ihrem Kérper auszu-
leiten, gehdrt jedoch zum taglichen Ritual.

Ein Leben trotz MDS bewaltigen, liegt Bergit Kuhle
deshalb besonders am Herzen und sie méchte ihre
Erfahrung an alle MDS-Patienten weitergeben.

Sie ist Ansprechpartnerin der MDS Patienten Interessen
Gemeinschaft (MDS-Patienten |IG) unter dem Dach der LHRM
e.V. (Leukémiehilfe Rhein-Main) und unterstitzt die gemein-
samen Aktivitaten fir die Verbesserung einer friihzeitigen
Diagnostik, die Sensibilisierung der Gesellschaft fir seltene
Erkrankungen und die Notwendigkeit, wirksame Therapie-
ansétze zu entwickeln.

29
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Lebensqualitat steht an erster Stelle

Bei allen Patienten sollte die LCEW.S?M%W

an erster Stelle stehen, so Bergit Kuhle. Kein MDS-Patient
sollte auf eine notwendige Behandlung verzichten missen.

Langfristig strebt die MDS-Interessen-Gemeinschaft auch

ein starkeres Mitspracherecht fir MDS-Patienten-Interessen
in gesundheitspolitischen Gremien an — bei der Zulassung
eines MDS-Medikaments unterschrieb die MDS-Patienten-In-
teressen-Gemeinschaft zusammen mit vielen MDS-Interessen-
gruppen anderer européischer Lander eine Petition und reichte
sie bei der Europaischen Zulassungsbehérde in London (EMA)
ein. Seit Juni 2013 ist das Medikament nun fur MDS-Pati-
enten in der ganzen EU zugelassen. Die MDS-Patienten-1G

ist Grindungsmitglied der MDS-Allianz, einem internationalen
Netzwerk von MDS-Patienten Organisationen.

,’ Nicht, dass das die Folge unserer Initiative gewe-
sen ist*, relativiert Bergit Kuhle, ,man kann sich

aber gar nicht vorstellen, welch bedeutender Schritt

es ist, wenn die Patientenstimme in diesen Zusam-
menhéangen Uberhaupt gehért wird. “



Es ist unglaublich und fantastisch, welche Fortschritte
in der Medizin in den letzten Jahren zu MDS erzielt
wurden. Auch wenn die Medikamente nicht bei allen
Patienten die gewlnschte Wirkung zeigen, so ist das
Grund zur Hoffnung. “

Bergit Kuhle méchte alle Patienten ermutigen, mit ihren Arzten
zu reden und Fragen zu stellen — Uber mogliche Therapieoptio-
nen, Uber Risiken und Erfolge der Behandlung, Uber die Vermei-
dung von Nebenwirkungen, Uber Vor- und Nachteile, an laufen-
den Medikamenten-Studien teilzunehmen, Uber professionelle
psychoonkologische oder psychosoziale Unterstiitzungsmdglich-
keiten und Uber Selbsthilfegruppen und Ansprechpartner.

Mindige Patienten lberleben langer, da ist sich Bergit
Kuhle sicher. ,Es ist wichtig, dass wir MDS-Patienten die
verfigbaren Therapien einhalten und offen fir neue Behand-
lungsmethoden sind und unsere physische und mentale Starke
im Kampf gegen diese Krankheit bewahren.*

g:/;,{f Kuble
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Tipps zum Alltag mit Transfusionen
und Eisenuberladung

® Erndhrung
Eine strikte, eisenarme Diat ist nicht erforderlich. Es
empfiehlt sich jedoch eine gesunde, ballaststoffreiche,
Uberwiegend pflanzliche Kost mit viel Gemiise und

Obst. Fleisch und Innereien enthalten viel Eisen und
sollten deshalb sparsam verzehrt werden.

Vorsicht auch bei Multivitaminpraparaten, Cornflakes und

Muslimischungen: Hier kann Eisen beigeflgt sein.

Schwarzer Tee, Kaffee oder gréBere Mengen kalziumreicher
Nahrung wie Milch, gleichzeitig mit einer Mahlzeit eingenom-
men, wirken eisenhemmend. Orangensaft férdert dagegen

die Eisenaufnahme.

Auf Alkohol besser verzichten: Alkohol sollte grundsétzlich
nicht getrunken werden, denn die Eisenablagerungen in der
Leber machen das Organ empfindlicher fur die schadigende
Wirkung von Alkohol und anderen Genussgiften.

Weitere hilfreiche Tipps zur Erndhrung gibt es auch
unter www.leben-mit-transfusionen.de.
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Prof. Dr. med. Wolf-Karsten Hofmann
Klinikdirektor

IIl. Medizinische Klinik

Hamatologie und Internistische Onkologie
Universitatsmedizin Mannheim

’, Werden erhdhte Eisenwerte festgestelit,
erfolgen im Regelfall eine engmaschige
Laborkontrolle und weiterfiihrende Diagnostik.
Es ist zudem sehr wichtig, dass der Patient eigenver-
antwortlich handelt und die vom Arzt verordneten MaB-
nahmen genau beobachtet und mit ihm Gber maégliche

Probleme, die dabei auftreten, rechtzeitig spricht. “

33



34

—

s Sport treiben, aber nicht tibertreiben \
RegelmaBige Bewegung ist wichtig, die Leistungs-
grenzen sollten jedoch respektiert und UbermaBige korperli-
che Belastungen sowie auch Stress vermieden werden.

® RegelmaBige Arztbesuche im Dienste der Gesundheit
Arzttermine sollten unbedingt gewissenhaft eingehalten
werden. Es handelt sich in den meisten Fallen um eine Lang-
zeitbehandlung, wahrend der der Arzt den Gesundheitszustand
Uberprift, d. h. Laborwerte, Herz und Leber regelmaBig kont-
rolliert, und die TherapiemaBnahmen entsprechend anpasst.



Bei Patienten mit Leberzirrhose und hohen Ferritinwerten (Gber
1000 pg/l) solite regelméaBig ein Ultraschall der Leber durch-
gefuhrt werden. Die wichtigsten Daten sollten regelméBig und
kontinuierlich im Transfusionspass dokumentiert werden.

All diese MaBnahmen sind von wesentlicher Bedeutung
fur die Erhaltung der Gesundheit und die Erhaltung bzw.
Verbesserung der Lebensqualitat.

=
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Wichtige Fragen und Antworten







Wichtige Fragen und Antworten




Herzlichen Dank an Frau Bergit Kuhle
fr die freundliche Unterstiitzung bei der Zusamenstellung 0

dieser Fragen und Antworten
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Glossar

Anamie

Mangel an roten Blutkérperchen (s. Erythrozyten) und/oder Verminderung
des Hamatokrits (prozentualer Anteil der Zellen am Blutvolumen) und/ oder
Mangel an rotem Blutfarbstoff (s. Hamoglobin). Von einer Anédmie spricht
man, wenn der Hamoglobinwert unter 11 g/dl liegt.

Agranulozytose
Zustand, bei der die Granulozyten, eine Untergruppe der weifen Blutkdrper-
chen (Leukozyten), stark auf unter 500 Zellen/pl Blut vermindert sind.

Bedside-Test
Schnelltest am Bett des Patienten zur Kontrolle der Blutgruppenkompatibilitét
zwischen Blutspender (Konserve) und Empfanger.

Bildgebende Verfahren

Mittels Ultraschall, Réntgenstrahlen oder Magnetresonanztomografie
(MRT)/Kermspinuntersuchungen lassen sich Veranderungen im Korper in
Bildern darstellen.

Blutarmut s. Andmie

Blutkérperchen

Sammelbegriff fir die im Blut enthaltenen Zellen, d. h. rote Blutkdrperchen
(s. Erythrozyten), weie Blutkdrperchen (Leukozyten) und Blutplattchen
(Thrombozyten).

Blutkonserve

Mit Stabilisatoren versetztes Spenderblut, das entweder unverandert
(Vollblutkonserve) oder nach entsprechender Aufbereitung

(z. B. als Erythrozyten-Konzentrat) einem Empfanger transfundiert wird.



Blutserum
Blutflissigkeit ohne Zell-Bestandteile, der, im Unterschied zum Blutplasma,
auch das Fibrin und damit die Fahigkeit zum Gerinnen entzogen wurde.

Chelatbildner

Molekdl, das mit anderen Molekdlen einen chemischen Komplex (Che-
latkomplex) eingehen kann. Chelatbildner, die mit Eisenionen Komplexe
bilden, bezeichnet man als Eisenchelatoren (s. u.).

CRP

Das C-reaktive Protein (CRP) ist ein Protein, das in der Leber gebildet
wird. Es ist ein Entziindungsparameter, d. h. wenn der CRP-Spiegel im Blut
ansteigt, weist dies auf eine Entziindung im Kérper hin.

Echokardiografie
Ultraschall-Untersuchung des Herzens

Eisen (Fe)

Metallisches Spurenelement, zentraler Bestandteil des roten Blutfarbstoffs
(s. Hamoglobin). Eisen kann entweder in zweiwertiger (Fe2+) oder drei-
wertiger (Fe3+) Form vorliegen. Zweiwertiges Eisen wird im Diinndarm
aufgenommen und an Transferrin (s. u.) gebunden.

Eisenchelator
Medikament, das Uberschissiges Eisen aus dem Blut und dem Gewebe
entfernen kann.

Eisenspeicher

Eisendepots in Leber, Milz und Knochenmark, die Eisen aufnehmen, das
nicht zur Synthese von Hamoglobin (s. u.) verwendet oder an Transferrin
(s. u.) gebunden wird.
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Glossar

Elektrokardiogramm (EKG)
Verfahren zur Aufzeichnung der elektrischen Aktivitat des Herzens.

Erythrozyten

Rote Blutkérperchen. Scheibenférmige Blutzellen, die roten Blutfarbstoff
(s. Hamoglobin) enthalten und damit den Sauerstoff von der Lunge zu den
Geweben transportieren. Normwerte flir die Erythrozytenzahl liegen bei ca.
5,5 Mio/pl Blut (Manner) bzw. ca. 4,5 Mio/pl Blut (Frauen).

Erythrozytenkonzentrate
Transfusionsbeutel gefillt mit roten Blutkdrperchen. Es handelt sich bei
diesen Konserven nicht um Vollblut.

Ferritin

Eisenspeicherprotein, das sowohl in den Organen als auch im Blut vor-
kommt. Normale Ferritinwerte im Blutserum liegen unterhalb von ca. 300
ng/ml. Werte tber 1000 ng/ml weisen auf eine Eisenlberladung hin.

Hamatologisches Zentrum
Einrichtungen im stationdren und ambulanten Bereich, die Blutprodukte
anwenden (z. B. Krankenh&user, Arztpraxen, usw.).

Hamoglobin

Eisenhaltiger roter Blutfarbstoff der roten Blutkorperchen (s. Erythrozyten).
Funktionsfahiges Hamoglobin ist fir den Sauerstofftransport der Erythrozy-
ten essenziell wichtig. Der Normwert fir Manner liegt bei 13,5-17,5 g/d|,
fir Frauen bei 12-16 g/dl.

Hémochromatose
Eisenspeicherkrankheit



Kernspintomografie
s. Magnetresonanztomografie

Knochenmark
Das rote Knochenmark wird auch das blutbildende Knochenmark genannt,
da dort alle Arten an Blutzellen gebildet werden.

Leukozyten

WeiBe Blutkérperchen, die fir die Immunabwehr zusténdig sind. Sie sind im
Blut, im Knochenmark, in den lymphatischen Organen und anderen Kérper-
geweben zu finden.

Magnetresonanztomografie (MRT)
Ein bildgebendes Verfahren, mit dem u. a. der Nachweis von Eisenablage-
rungen in der Leber méglich ist.

Myelodysplastische Syndrome (MDS)

Als myelodysplastische Syndrome (MDS) wird eine Gruppe von Erkran-
kungen bezeichnet, bei denen es zu einer Stérung der Ausreifung einer,
zwei oder aller drei Blutzelllinien (Erythrozyten, Leukozyten, Thrombozyten)
kommt. Dabei treten vermehrt unreife und/oder dysplastische (verformte)
Zellen im Knochenmark auf, unter denen die regulére Blutproduktion leidet.

Neutropenie
Gemeint ist die Verminderung der neutrophilen Granulozyten im Blut, eine
der wichtigsten Untergruppen der weiBen Blutkérperchen (Leukozyten).

Oral
Aufnahme von Medikamenten Uber den Mund.
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Glossar

Serumferritin (Speichereisen)
s. Ferritin

Serumkreatinin

Laborparameter, der die Nierenfunktion widerspiegelt. Kreatinin ist ein kér-
pereigenes Abbauprodukt, das Uber die Niere ausgeschieden wird. Lasst
die Nierenfunktion deutlich nach, steigt der Kreatininwert an.

Sichelzellanamie

Erblich bedingte Form der Blutarmut, die durch einen veranderten roten

Blutfarbstoff gekennzeichnet ist. Sichelzellanédmie ist in Nordeuropa sehr
selten und muss nicht immer durch Bluttransfusionen behandelt werden.

SQUID-Biomagnetometrie

Spezielle nicht-invasive Methode zur quantitativen Bestimmung der Leber-
und Milzeisenkonzentration. Wird nur an wenigen spezialisierten Zentren
weltweit durchgefiihrt. SQUID steht fiir Superconducting Quantum Interfe-
rence Device (Supraleitende Quanteninterferenzeinheit).

Thalasséamie (Mittelmeeranamie)

Form der Blutarmut, die auf eine fehlerhafte Bildung des roten Blut-
farbstoffs zurlickgeht. Unterschieden wird zwischen alpha- und be-
ta-Thalassamien. Die Thalassamie major zahlt zu den beta-Thalasséamien.
Der Major-Typ ist der schwerste, andauernd transfusionsbediirftige, ange-
borene Anamie-Typ.

Thrombozyten

Thrombozyten oder Blutplattchen zahlen zu den zellularen Bestandteilen
des Blutes. Es handelt sich um sehr kleine, scheibenférmige und kernlose
Zellen. Thrombozyten sind wichtig fur die Blutgerinnung, da sie bei



GefaBverletzungen miteinander verkleben und einen Pfropf an der verletzten
Stelle bilden. Sind im Blut zu wenig Thrombozyten vorhanden oder
funktionieren diese Zellen nicht richtig, kommt es zu einer verstarkten
Blutungsneigung. Das bedeutet, dass man im Falle einer Verletzung langer
und vermehrt blutet. Wenn die Zahl der Blutplattchen unter 150.000/pl
fallt, wird das als Thrombozytopenie bezeichnet.

Transaminasen
Kommen vor allem in der Leber vor. Bei einer Schadigung des Organs
werden diese Enzyme vermehrt ins Blut freigesetzt.

Transferrin
In der Leber gebildetes EiweiB, das dreiwertiges Eisen (Fe3+) speichern
kann und im Kérper als Transportprotein von Eisen dient.

Transfusion
Ubertragung von Blut oder Blutbestandteilen von einem Spender auf einen
Empfanger.

Ultraschalluntersuchung

Bildgebende Methode, bei der Schallwellen jenseits der oberen Hérgrenze
verwendet werden. Eine Ultraschalluntersuchung des Herzens bezeichnet
man als Echokardiografie.

45



46

Online Service Center

Wichtige Informationen im Internet zum Thema
Transfusionen und Eiseniberladung

Die Internet-Adresse www.leben-mit-transfusionen.de
Service-Seiten bietet Patienten mit Myelodysplastischen
Syndromen (MDS), weiteren Andmien und Eisentberladung
spezielle Informationen. Diese Internetseite ist ein Service der
Novartis Pharma GmbH.

Patienten erhalten hier Erklarungen zu Ursachen, Diagnose
und Therapie der Eisenlberladung. Dartber hinaus sollen die
Service-Seiten den Patienten motivieren: Es werden Wege
aufgezeigt, mit MDS zu leben, ohne dass die Lebensqualitat

darunter leiden muss.

Zudem koénnen Sie auf dieser Website unter der Rubrik
~Service“ einen Newsletter bestellen — entweder in
digitaler oder in gedruckter Form.




Weitere wichtige Informationen, Ansprechpartner
und Adressen

® MDS-Register: www.mds-register.de

® MDS Patienten Interessen Gemeinschaft:
www.mds-patienten-ig.org

s MDS NET Deutschland e.V.: http://mds-net-de.org

® Blog zum Erfahrungsaustausch: www.blog4blood.de

® Deutsche Leukdmie- und Lymphomhilfe (DLH):
www.leukaemie-hilfe.de

® Kompetenznetz Leukamie:
www.kompetenznetz-leukaemie.de

® Zentren zur Lebereisenbestimmung: In ausgewahlten Zentren

wird die Lebereisenbestimmung kostenlos ermdglicht.
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Hotline

Bei Fragen zu medizinisch-pharmazeutischen Themen
kénnen Sie sich gerne an die Mitarbeiter unseres
Novartis Infoservice wenden. Sie bieten kompetente
Beratung und umfassende Information zu unseren
Medikamenten und deren therapeutischem Umfeld.

Montag bis Freitag von 8-18 Uhr

Tel.: 01802 23 23 00*
Fax: 0911 27312160
E-Mail: infoservice.novartis@novartis.com

“Service-Telefon (0,06 € pro Anruf aus dem deutschen Festnetz;

max. 0,42 € pro Minute aus dem deutschen Mobilfunknetz)

Mit freundlicher Unterstiitzung von:

') NOVARTIS

ONCOLOGY
Novartis Pharma GmbH
RoonstraBe 25
90429 Niirnberg
Tel.: (09 11) 2 730, Fax: (08 00) 20 1000 20
www.novartis.de
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