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Ett liv med en blodcancersjukdom
behover inte vara ett sémre liv,
men det dr ett annat liv dn

det du hade innan



For Kunskap & Livskraft!

Blodcancerférbundet &r en ideell riksorganisation till for dem berérda av
blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom. Vi bestar av lokalféreningar
med verksamhet i hela landet och representerar dussinet olika sjukdomar.
Ett av vara framsta mal &r att sprida information om de diagnoser vi som
forbund representerar. For att uppna detta syfte spelar diagnosspecifika
informationsbroschyrer sasom denna en viktig roll.

Var férhoppning &r att alla berorda av blodcancer eller annan allvarlig
blodsjukdom, narstaende samt personal inom vuxenhematologin i Sverige
har stor nytta av dessa broschyrer som tagits fram sarskilt for er. Detta med
god hjalp av ldkare, sponsorer och engagerade eldsjdlar som bidragit till att
informationen i vara uppskattade diagnosbroschyrer kunnat uppdateras.
Ert stod har varit ovarderligt.

BLODCANCERFORBUNDET

Blodcancerférbundet tar fullt ansvar fér innehdllet i denna broschyr.

Formgivning: Hello Studio
Bilder: Istock Photo & Shutterstock

Denna broschyr har tagits fram med stod av AbbVie och Janssen




Forord

For manniskor som far beskedet att de har drabbats av en sjukdom

ar det mycket vardefullt med skriftlig information som komplettering
till den muntliga som man far fran sin vardgivare. Detta ar kanske
sarskilt viktigt vid leukemi dar ordet ger dystra associationer men ofta
avser sjukdomar som ar val behandlingsbara och majliga att leva med
under lang tid.

Okad kunskap om sjukdomen ger mindre oro och béattre motivation
att klara olika problem som kan uppsta och kan gora det lite lattare att
diskutera med sin doktor om hur situationen bast ska hanteras.

Blodcancerforbundet har nu fornyat sin tidigare broschyrserie, som vi
i sjukvarden haft stor anvéndning av i kontakten med patienter och
deras anhoriga. Da kunskapen om dessa sjukdomar 6kar snabbt och
nya behandlingsmdéjligheter tillkommer, ser vi som arbetar inom
hematologin i Sverige pa denna satsning med stor tillfredstallelse.

Gunnar Juliusson

Professor i hematologi
Skdnes Universitetssjukhus, Lund
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Nar blodet blir sjukt

Begreppet "blodcancer” anvands ofta som ett samlingsnamn for

ett flertal olika cancersjukdomar i blod, benmarg eller lymfkortlar.
Uppemot 5 000 personer insjuknar arligen i ndgon av de diagnoser
som forbundet foretrader, omfattandes alla blod- och blodcancer-
sjukdomar, utom blédarsjuka.

En blodsjukdom &r en sjukdom i blodet
eller i de organ som bildar blodkroppar,
det vill séga benmérgen och lymf-
kortlarna. Generellt kan blodsjukdomar
delas in i tre huvudgrupper: cancer-
sjukdomar, koaguleringssjukdomar och
blodbrist. En blodsjukdom kan antingen
vara medfodd eller utvecklas senare i
livet och dartill vara antingen godartad
eller elakartad. Sjukdomsbilden och
behov av behandling kan variera stort
beroende pa vilken blodcancersjukdom
det ror sig om. Ofta ar de bakomliggande
orsakerna till blodcancersjukdom
okdanda men majoriteten avdem

som drabbas ar dldre.

Kronisk lymfatisk leukemi (KLL)
och harcellsleukemi (HCL)

Leukemi ar egentligen flera olika sjuk-
domar. Ordet kommer fran grekiskan
och betyder vitt blod. Bendmningen
anvandes forst av den tyske professorn
i patologi Rudolf Virchow i mitten av
1800-talet. Om blodet fran en person
med obehandlad kronisk lymfatisk
leukemi (eller annan leukemi med stort

antal vita blodkroppar i blodet) far sta
en stund i ett glasrér och blodlevring
forhindras, upptrader ett tjockt vitt
band av vita blodkroppar i mitten mellan
de réda blodkropparna som sjunker
ner och blodplasman som flyter upp.

I normalt blod kan inte de vita blod-
kropparna urskiljas pa detta satt.

Olika typer av blodkroppar

De réda blodkropparna (erytrocyter)
ar de vanligaste blodkropparna. Dessa
innehaller hemoglobin som ger den
roda fargen och transporterar syre till

(och koldioxid fran) alla kroppens vav-
nader. Blodplattar (trombocyter) &r sma
cellfragment som utgor forsta hjalpen
vid blédningar. Vid skador i blodkarl
ansamlas blodplattar till ett plaster sa
skadan kan ldkas med hjélp av blod-
levringssystemet.

Vita blodkroppar ar en del avimmun-
systemet och bestar av manga olika
slags celler som bekampar infektioner.
Granulocyter och monocyter forstér och
ater upp bakterier och andra invaderande
mikroorganismer. Lymfocyter finns i
olika varianter; B-celler som producerar
gammaglobulin (antikroppar riktade
mot fraimmande dmnen), T-celler som
styr och samordnar immunsystemet
samt naturliga mordarceller (NK-celler,
natural killer cells) som dddar skadade
celler.

B-cellernas arvsmassa kan skapa tiotals
miljoner olika slags antikroppar. Cellerna
har beredskap for att moéta alla tankbara
framtida angripare. En B-cell kan dndra

sin arvsmassa s att den battre kdnner
igen sitt mal. Detta gors i lymfknutorna
genom forandringar, mutationer, i den
del av B-cellens arvsmassa som styr
bildningen av antikroppar.

Alla dessa immunceller samverkar for att
uppratthalla immunsystemet. Immun-
celler verkar framst i lymfknutor som
finns pa manga stéllen i kroppen, bland
annat utefter stora kroppspulsadern, pa
halsens sidor, i armhalor och ljumskar,

i tarmvdggen och i andra organ som
mjalten.

Fran stamceller i benmérgen
bildas:
@ Rodda blodkroppar (erytrocyter)

@ Vita blodkroppar (leukocyter)

@ Blodplattar (trombocyter)




Diagnos

KLL &r en ganska vanlig form av leukemi.
Drygt 500 personer per ar far diagnosen
KLL i Sverige. Medeldldern vid insjuknande
arrunt 70 ar och bara en tiondel far sin
diagnos fore 50 ars alder. HCL &r betydligt
ovanligare med cirka 25 individer som
drabbas per ar. HCL-patienterna ar

ofta ndgot yngre med en medeldlder

pa drygt 60 ar. Fler mén an kvinnor
drabbas av KLL och bara en femtedel

av patienterna med HCL &r kvinnor.

Leukemi Gversatts ofta med termen
blodcancer. Det ar viktigt att veta att det

finns manga olika former av leukemi och
att symptom, behandling och framtids-
utsikter skiljer sig avsevart. Blodcancer
delas in i kroniska och akuta diagnoser.
Med kroniska former av leukemi avses
sadana former da leukemicellerna
mognar ut och liknar sina normala mot-
svarigheter i blodet. Vid akuta diagnoser
ses en 6kning av omogna blodceller i
benmargen och ofta dven i blodet dar
omogna former normalt inte finns.

Med lymfatisk avses att leukemicellerna
ar en form av lymfocyter, som normalt
ar en del i immunsystemet. Leukemi-
cellerna vid KLL och Harcellsleukemi
(HCL) &r en sorts B-celler. KLL-cellerna
ser i stort sett ut som normala lymfo-
cyter, medan HCL-cellerna i mikroskop
uppvisar harlika utskott fran cellytan,
ddrav namnet. Det finns dven ovanliga
lymfatiska blodsjukdomar som utgar
fran T-celler och mordarceller.

Det finns fyra huvudtyper
av leukemi:
® Akut myeloisk leukemi (AML)

® Kronisk myeloisk leukemi (KML)
® Akut lymfatisk leukemi (ALL)

® Kronisk lymfatisk leukemi (KLL)

Leukemiceller och andra tumérceller har
skador i arvsmassan (DNA) som leder till
storningar. Normala celler har en mycket
kanslig reglering som styr dels hur
snabbt de behdver dela sig och tillvaxa
vid 6kat behov, dels ett program for att
forinta sig nar cellen inte langre behovs.
Ménga tumorceller har en aktivering av
tillvdxten, vilket leder till en 6kning av
omogna celler med nedsatt funktion.

Vid akut leukemi kan man ofta pavisa
nagon eller nagra av manga sarskilda
rubbningar i arvsmassan, ibland i

form av att delar av tva olika gener
(program for tillverkning av dggvite-
amnen) kopplats ihop pa ett onormalt
satt. Resultatet blir en okontrollerad
blodbildning, som innebdr att omogna
former okar pa bekostnad av utmogna-
denicellerna.

Vilka ar de vanligaste
orsakerna till KLL och HCL?

Inga sdkra orsaker har pdvisats. Det
forekommer i familjer med mer dn en
drabbad, vilket har lett till studier av
arftliga, genetiska, faktorer. Hittills har
dock ingen specifik arftlig mekanism
kunnat pavisas som orsakar KLL eller
HCL. Det finns inte ndgra skal att tro
att leukemi @r smittsamt.

Vid KLL kan man ibland se att leukemi-
cellerna har tappat delar av arvsmassan,
exempelvis fran den ldnga armen av

kromosomerna 13 eller 11, eller att det
finns en extra kromosom 12. En ovanlig
men viktig forandring ar forlust av den
korta armen pa kromosom 17, sa kallad
17p-deletion, da detta medfor brist

pa ett dmne som kontrollerar skadade
celler, kallat p53. Denna férandring
medfor att de vanligaste lakemedlen blir
mindre effektiva och annan behandling
kan behovas.

Drygt 500 personer
per ar far diagnosen KLL
i Sverige.

Pa senare ar har fler férandringar i arvs-
massan i KLL-celler pavisats, exempelvis
mutationer i generna NOTCH1, SF3B1
och BIRC3, vilket verkar ge en samre
prognos. Detta paverkar dock inte
behandlingsupplagget idag.

Ar 2011 pavisades att de hariga cellerna
vid HCL har en specifik mutation i
genen BRAF hos ndstan alla patienter.



BRAF V600E-mutationen finns inte vid
andra blodcancerformer, inte heller i det
som kallas variantformen av HCL, men
ddremot vid ndgra andra cancersjuk-
domar, sasom pigmenterad hudcancer
(melanom), skoldkortelcancer och
tjocktarmscancer.

Dessa kromosomférandringar finns
bara i leukemicellerna medan kroppens
Ovriga celler ar normala. Sjukdomarna
ar sdledes inte arftliga. Sambandet
mellan férdndringarna i arvsmassan
och uppkomsten av dessa sjukdomar
ar inte klarlagt i detalj. Vid en del andra
cancerformer finns mer kunskap. Vid
KLL ar det huvudsakliga problemet att
cellerna har forlangd livslangd. Normala
celler dldras och dor nér de inte langre
behovs, medan KLL-celler kan ansamlas
aven om tillvéxten dr ldngsam sd att de
sd smaningom dominerar blodet.

KLL kan uppsta i B-celler som antingen
har genomgatt sin anpassning av
antikropparnas arvsmassa eller i celler
tidigare i utvecklingen som inte har
forandrat dessa gener. Patienter med
KLL av den férstnamnda typen, med sa
kallat muterade immunglobulingener,
har battre prognos och klarar sig ofta
utan behandling, medan icke muterad
KLL oftare behdver behandling tidigt.

Ett litet antal KLL-lika celler kan finnas
hos friska manniskor, framst i hogre

aldrar. Detta har fatt namnet monoklonal
B-cellslymfocytos (MBL) och skillnaden
mellan MBL och KLL &r ganska god-
tyckligt definierad. Aven MBL-celler

kan ha de for KLL typiska férandringarna
i arvsmassan. Det ar mojligt att sjuk-
domen uppstar i samband med att
denna typ av celler dldras och ddrar

sig nya férandringar i arvsmassan, som
paverkar cellens dodsprogram. Det finns
sdledes en smygande 6vergang mellan
normala tillstdnd med viss 6kning av
speciella B-lymfocyter och KLL-sjukdomen.

De flesta patienter
med KLL och HCL

ar symptomfria nar
diagnosen stalls.

Vilka symptom kan KLL och
HCL ge?

De flesta patienter med KLL och HCL ar
symptomfria nar diagnosen stélls. Till en
borjan ger ansamlingen av KLL-cellerna
bara obetydliga problem, eftersom
KLL-cellerna ofta inte stér blodbildningen.
Manga personer far darfor sin sjukdom
pavisad genom ett blodprov som tagits
vid en halsokontroll eller fér utredning
av andra akommor.

Ibland kan patienten sjalv kdnna en
forstorad lymfknuta nagonstans, eller en
utfylinad uppe till vénster i buken som
utgors av en forstorad mjalte (organ
som tillhér immunsystemet). Ibland
upptdacks detta vid kroppsundersdkning
hos lakare och ibland pavisas forstorade
lymfkortlar som forsta tecken pa KLL

vid rutinmammografi. Mer sallan séker
patienten for trotthet, avmagring, svett-
ningar, blédningar, eller andra allmdnna
symptom. Ibland upptacks sjukdomen i
samband med en infektion, sarskilt vid
HCL.

Det normala immunsystemet kan efter-
hand hammas av att det stora antalet
leukemiceller forsvarar for de normala
cellerna att etablera kontakt med varandra
och ddrigenom reglera immunsystemets
aktivitet. Detta kan leda till att patienter
med KLL oftare far infektioner.

Vanligen ror det sig om luftvagsinfektio-
ner, orsakade av vanliga bakterier, men
aven risken for lunginflammation och
blodférgiftning kan vara 6kad hos vissa.

Symptom vid KLL:

® Forstorade lymknutor
® Forstorad mjalte

® Trotthet

Symptom vid HCL:
® Blodbrist

® Trotthet
® Forstorad mjalte

Infektioner

For patienter med HCL tillkommer

en brist pa monocyter och andra
storningar i infektionsforsvaret, vilket
kan medfora risk att insjukna i infek-
tioner orsakade av organismer som
andra manniskor sallan blir sjuka av. |
mer uttalade fall kan blodbildningen
hdammas sa att man far blodbrist (lagt
hemoglobin) eller lagt antal blodplattar,
vilket 6kar risken for blédningar.



Vid KLL &r det inte helt ovanligt att
rubbningen i immunsystemet leder till
att antikroppar, som forstor roda blod-
kroppar, bildas. Detta kallas hemolys
och kan leda till snabb sankning av
blodvardet, vilket i sin tur kan utgora en
allvarlig komplikation som kraver snabb
utredning och behandling med kortison.

HCL ger oftare symptom i form av
blodbrist och langdragna infektioner
men sdllan av forstorade lymfknutor.
Mjdlten &r ofta forstorad vilket kan leda
till brist pa bade réda blodkroppar och
blodplattar. Symptomen kan upptrada
mycket ldangsamt. Patienten kan ibland
fa hudutslag, som tolkats som allergiska,
sarskilt i samband med antibiotikabe-
handling av infektioner. Efter fram-
gangsrik behandling av HCL forsvinner
ofta denna lakemedelsoverkanslighet.

Hur stdlls diagnosen?

Ett vanligt blodprov ger i manga fall
starka misstankar om att ndgot ar
avvikande. Vid KLL &r ofta antalet vita
blodkroppar mycket kraftigt forhojt
och 6kningen beror da pa okat antal
lymfocyter. Lymfocyttalet kan uppga
till flera hundra miljarder per liter blod
(normalt lymfocytantal & mindre &n fyra
miljarder per liter). Ovriga blodvérden kan
vara normala eller sankta. Mikroskopi
av blod utstruket pa glas visar att lymfo-

cyterna har vasentligen normalt utseende.
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Det finns manga sjukdomsgrupper som
kan likna KLL. Flera av dessa ar viktiga
att sarskilja frdn KLL da basta behandling
och framtidsutsikter ar helt olika,

till exempel akut lymfatisk leukemi,
HCL och mantelcellslymfom. Fér HCL
galler att skilja ut variantformen och
andra lymfomsjukdomar, sdsom mijalt-
lymfom med hariga lymfocyter.

Det dr av stort varde att analysera
lymfocyterna narmare. KLL-cellen &r en
B-lymfocyt och uttrycker B-cellsmarkoren
CD20. KLL-cellen uppvisar dock aven
markdren CD5, som annars finns pa
T-celler. Det &r av varde att titta pa en
panel av markérer for att sakert avgora
om det &r en "vanlig”KLL, eller ndgon
annan liknande sjukdom, som ocksa kan
ge en 6kning av B-lymfocyter i blodet

men kanske bor behandlas annorlunda,
exempelvis vissa lymfom.

Benmadrgsundersékning visar om och

i vilken utstrackning KLL-cellen finns i
benmargen. Ibland far man diagnosen
genom mikroskopi av ett vavnadsprov
fran en forstorad lymfknuta.

Om KLL-sjukdomen behéver behandlas,
bér man utreda sjukdomens utbredning
och aktivitet. Rontgen kan pavisa om

inre lymfknutor och mjalte ar férstorade.

Prover fran blod och urin ar av vdrde,
liksom att faststalla om det finns anti-
kroppar mot roda blodkroppar. En enkel
kroppsundersdkning och ett blodprov
visar sjukdomens stadium, vilket ar
basen for beslut om behandling.

De vanligaste stadieindelningarna,

Rai och Binet, dr framtagna for lange

sedan av hematologerna Kanti Rai

fran New York och Jacques-Louis Binet
fran Paris. Ytterligare information for
prognosbeddmning kan man fa genom
kromosomanalys och forekomst av
mutationer i de gener som styr
produktionen av antikroppar.

HCL ger sallan kraftig 6kning av vita
blodkroppar. Vanligen ses en sankning
av flera sorters blodkroppar, framfor
allt neutrofila granulocyter, monocyter,
trombocyter och réda blodkroppar.
Mikroskopi av blod och benmarg kan
pavisa lymfceller med hariga utskott.
Undersokningen av specifika markdrer
pa B-lymfocyternas cellyta ar viktig for
att sdkert stalla diagnosen HCL. Analys
av BRAF-genen kan behdva goras i
oklara fall.

Diagnosmetoder
® Prov fran blod och benmarg
® Kroppsundersdkning

® Rontgen av brostkorg
och buk

® Eventuellt vdvnadsprov
fran forstorad lymfknuta




Metoder & behandlingar

Pa foljande sidor presenteras grundlaggande information om olika
behandlingsformer for KLL och HCL. Skriv garna ned fragor, att ta
med till dialogen med din hematolog eller kontaktsjukskoterska.

Behandling av KLL

Symptomfri sjukdom skall inte behandlas
med lakemedel, men daremot féljas upp
enligt klinikens rutiner.

Vid symptom hos en person med KLL
ar det viktigt att avgora om besvdren
ar direkt orsakade av KLL-sjukdomen,
eller om de ar tecken pa komplikationer
av en annan sjukdom, exempelvis en
infektion. Man kan darfor ofta behova
avvakta innan behandling sétts in for
att vardera forloppet. Sjukdomskansla,
viktnedgang och lagt hemoglobin

kan vara uttryck for infektion som inte
kraver sarskild atgard mot KLL trots att
sjukdomen finns kvar.

Enbart forstorade lymfknutor &r inte

ett skal till behandling, om de inte
besvadrar mycket och snabbit tillvaxer.
Vid blodbrist pa grund av hemolys,

bor man initialt behandla med kortison
och forst senare avgdra om annan
KLL-behandling dr nédvandig. | vissa
ldgen kan dock symptomen redan fran
bdrjan vara uttalade och typiska for KLL
och ha utvecklats i samband med for-
samrade blodvarden, varvid omedelbar
behandling kan vara motiverad.

Lakemedelsbehandling

Det finns manga olika ldkemedel som

kan anvdndas vid KLL. Det &ldsta ar ett
cytostatikum, klorambucil, som tages i

tablettform. Denna behandling minskar
mangden KLL-celler och symptom hos
manga och med mattliga bieffekter,
men ger sallan langvarig effekt varfor
andra behandlingar numera oftast
foredras. En sldkting till klorambucil &r
cyklofosfamid som kan ges som intra-
vends infusion (dropp med nal) eller
som tablett.

Kemoterapin har utvecklats och sedan
1990-talet har de sa kallade purinana-
logerna anvants mycket. De &r kemiskt
framstallda varianter pa byggstenarna
i arvsmassan och orsakar celldéd hos
KLL-cellerna, genom att paverka deras
amnesomsattning. Fludarabin ar det
vanligaste medlet i denna grupp. Det
kan ges intravendst eller som tabletter,
vanligen i tre dagar var fjarde vecka i
upp till sex manader, tillsammans med
cyklofosfamid. Ett besldktat lakemedel
ar kladribin. En tredje purinanalog ar
bendamustin, som har anvants mycket
under senare ar och ges som intravends

infusion tva dagar i rad var fjarde vecka.
Purinanaloger ger séllan illamaende och
haravfall, men paverkar immunsystemet
sa att risken for infektioner 6kar.

Den tredje gruppen av ldkemedel som
anvands vid KLL dr immunterapi som
riktar sig mot cellytemarkdren CD20,
som finns pa KLL-cellerna. CD20 finns
aven pa normala B-lymfocyter och kan
darfor anvéndas for sjukdomar som
orsakas av storningar i immunsystemet,
sasom reumatism och multipel skleros
(MS). Rituximab, som har anvéants mest,
ger en begransad effekt mot KLL men
forstarker effekten av andra medel.

Kemoterapin har utvecklats

och sedan 1990-talet har de

sa kallade purinanalogerna
anvants mycket.

Rituximab ges darfor tillsammans med
annan behandling. Den forsta dosen ges
ldangsamt som intravends infusion efter
forbehandling med kortison och andra
lakemedel for att ddmpa bieffekter. De
féljande doserna kan ges snabbare och
med mindre bieffekter och kan ocksa
ges som subkutan injektion (spruta




under huden) under cirka fem minuter.
Det finns idag flera andra ldkemedel
som ar liknande antikroppar mot CD20,
dels sa kallade biosimilarer, det vill séga
varianter med samma effekt som
rituximab, dels antikroppar med lite
annan verkningsmekanism och lite
kraftigare effekt, sdésom ofatumumab och
obinutuzumab.

En fjarde grupp &r sma molekyler som

hdammar KLL-cellernas aktivitet via
paverkan pa sa kallade proteinkinaser

i cellen, vilka formedlar signaler fran
cellytan till cellkdrnan. Mest anvént &r
ibrutinib, som hammar Brutons tyrosin-
kinas (BTK). Nyare BTK-hdmmare
(acalabrutinib och zanu-brutinib) testas
idag i kliniska studier. Dessa lakemedel
ges som tabletter eller kapslar dagligen
tillsvidare under lang tid, oftast manga ar.
Biverkningarna ar oftast milda men
ibrutinib kan medfora hjartpaverkan och
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blédningar och bor inte tas samtidigt
som blodfértunning med warfarin
(nyare blodfértunnande medel kan
accepteras). Ibrutinib ger ofta snabb
"utsvamning” av KLL-celler fran lymf-
knutor till blodet, varfor stigande
lymfocyttal under de forsta manaderna
ar vanligt och innebar saledes inte
ett tecken pa forsamring. Istallet mar
patienten ofta battre och noterar
minskande lymfkortelstorlek.
Benmargsbilden blir séllan helt
normaliserad dven efter manga ars
behandling med ibrutinib.

En femte grupp utgors av venetoclax,
som hammar genen BCL2, vilket leder
till programmerad cellddd, sa kallad
"apoptos”i KLL-celler. Behandling med
venetoclax maste inledas i lag dos med
langsam doshojning under noggrann

observation till fulldos efter fem veckor.

Behandlingstiden ar ofta tva ar, eller
ett ar vid kombinationsbehandling.
Benmargen visar da ofta inga spar av
KLL-sjukdomen och det finns ofta inte
heller nagra normala B-celler kvar i
blodet.

Behandlingsalternativ

Infor beslut om behandling bor genetisk
analys av KLL-celler avseende TP53
goras. Forstahandsbehandling idag till
yngre patienter med tydliga symptom
ar en kombination av fludarabin och
cyklofosfamid (FC), med tillagg av

rituximab (FCR) eller annan CD20-
antikropp. Denna behandling upp-
repas manatligen under 4-6 manader,
och medfér god chans till normaliserad
blod- och benmérgsbild under ménga
ar utan ytterligare behandling.

For aldre (6ver 65 ar) och ndgot skorare
patienter viljs oftast bendamustin i
kombination med rituximab (BR), vilket
ger nastan samma effekt som FCR men
med mindre bieffekter. For de riktigt
skora patienterna med symptomgivande
KLL kan klorambucil prévas med tillagg
av rituximab eller obinutuzumab.
Patienter med 17p-deletion och/eller
mutation i TP53-genen svarar inte
tillfredsstallande pa ovanstaende be-
handling, utan bor primart behandlas
med ibrutinib eller venetoklax, med eller

utan tillagg av rituximab eller annan
CD20-antikropp. Dessa behandlingar
rekommenderas ocksa for patienter som
far symptomgivande aterfall inom tva ar
efter tidigare behandling, eller bristande
svar pa primarbehandling. Bade ibrutinib
eller venetoklax ar nu godkdnda som
primarbehandling vid KLL.

Vid symptomgivande sjukdoms-
utveckling under pagaende behandling
med ibrutinib, eller vid biverkningar
som inte mojliggor fortsatt behandling,
ar byte till venetoclax motiverat. Pa
samma satt kan byte till ibrutinib vid
otillfredsstallande effekt av venetoc-

lax goras. | kliniska studier vid saval
primarbehandling som vid aterfall har
kombinationen ibrutinib och venetoclax
provats utan oacceptabla bieffekter.




Huruvida kombinationen ger béttre och
mer langvarig effekt pa KLL-sjukdomen
aterstar att se.

Andra behandlingar

Kortison, ofta i form av prednisolon, kan
anvandas i speciella situationer, framst
vid immunkomplikationer som hemolys.
Daglig kortisonbehandling i h6ga doser
bor bara ges om det dr nddvandigt, da det
medfor risk for speciella biverkningar
som diabetes, benskérhet och mag-
besvar. Vid kraftigt forstorad mjalte,

kan besvarande blodbrist uppsta. Vid
stor mjalte och/eller aterkommande svar
hemolys, kan kirurgiskt borttagande

av mjalten vara ett bra behandlings-
alternativ, och leder oftast till forbéttrade
blodvarden.

Bland 6vriga metoder kan ndmnas stral-
behandling som snabbt kan normalisera
forstorade lymfknutor. Om behandlings-
omradet dr begrénsat ger strlning
lindriga bieffekter.

Understédjande behandling

Forutom den del av behandlingen som
riktar sig mot sjalva sjukdomen kan
understddjande behandling behdvas
mot infektioner, for att motverka blod-
brist och urinsyra i samband med
cytostatika. Vid uppstart av behandling,
kan KLL-celler uppldsa sig mycket

KLL-sjukdomen
kan innebara en okad risk
for infektioner i synnerhet
under behandling.

snabbt och leda till Idckage av urinsyra
fran KLL-cellerna, som kan leda till gikt
och njurpaverkan med stérning av salt-
balansen. Detta kallas tumorlyssyndrom.

For att forebygga tumorlys ar det viktigt
att dricka mycket under behandlings-
perioderna och vatskedropp ar ofta
nédvandigt till en borjan. Allopurinol
bor ges med start ndgra dagar fore
annan behandling. Tumorlysrisken ar
sarskilt pataglig vid venetoclax och/eller
antikroppar, varvid det mer potenta
forebyggande ldakemedlet rasburikas
kan behova laggas till.

KLL-sjukdomen kan innebdra en 6kad
risk for infektioner i synnerhet under
behandling. Vid obehandlad KLL &r det
framst luftvdgarna som drabbas av van-
liga bakterieinfektioner. | anslutning till
och efter behandling kan dock immun-
systemet vara mer paverkat sa att risken
for ovanliga och svarare infektioner okar.
Vid infektionssymptom &r det viktigt

att kontakta sin lakare och ibland ar

det motiverat med forebyggande medi-
cinering. Gammaglobulininfusioner kan
ibland 6vervagas vid aterkommande
infektionsproblem. Blodforgiftning med
hog feber och paverkat allméantillstand
kan forekomma och da ar det viktigt att
omedelbart uppsoka sjukhus.

Blodtransfusion kan ibland behovas dar
ett koncentrat av réda blodkroppar ges.
Langdragen blodbrist som ger symptom
(men som inte beror pa hemolys och
inte snabbt battras av KLL-behandling)
kan foranleda behandlingsforsék med
erytropoetin ett hormon som ges i
subkutana injektioner (injektioner under
huden). Vid svar brist pa blodplattar kan
transfusion av dessa minska risken for
blédning.

Stamcellstransplantation, saval autolog
(stamceller skérdade fran den egna
blodbildningen) som allogen (stam-
celler fran annan person som givare),
var tidigare ett behandlingsalternativ for
vissa patienter med svar sjukdom. Efter
att de nyare mer effektiva lakemedlen
tillkommit blir dock transplantation
mycket sdllan aktuellt.

Behandling av HCL
Symptomfri HCL behéver inte behandlas

men vid fallande blodvérden, tillvéxande
mjalte eller allmdanna symptom boér
behandling 6vervdgas.

Lakemedelsbehandling
Forstahandsbehandling ar kladribin ett
cytostatikum som ar ndra slakting till
fludarabin. Kladribin ges som dagliga
injektioner subkutant (under huden)
under tre till fem dagar vid ett tillfalle.
Illamdende och haravfall &r mycket
séllsynt, men daremot far en tredjedel
av patienterna feber under veckan efter
behandling. Blodvéarden faller ofta direkt
efter behandlingen och vid feber ar det
viktigt att kontakta sin lakare da infek-
tioner kan vara orsaken. Blodplattarna
brukar 6ka i antal efter tva veckor och
de normala vita blodkropparna efter

en manad medan hemoglobinet kan
behova flera manader for att normaliseras.




Nastan alla patienter far normala
blodvéarden efter bara en behandling.
De flesta kan dock ha kvar hariga celler
i benmaérgen i tre till sex manader och
hos cirka en femtedel kvarstar hariga
leukemiceller i benmargen under lang
tid. Vid symptomfrihet med normala
blodvarden behdvs ingen mer behand-
ling, oavsett om det finns kvarvarande
hariga celler i benmargen eller ej.

De flesta blir besvarsfria for mycket
lang tid, men ungefér en fjardedel kan

behodva en ny behandlingsomgang

efter fem till tio ar, som da medfor lika
goda utsikter till behandlingseffekt. Ett
amne med liknande effekt som kladribin
ar pentostatin som dock ar svarare att
tillgd och inte har nagra tydliga fordelar
framfor kladribin.

Kladribin kan ges med tilldgg av rituximab,
vilket ger god effekt pa sjukdomen. Men
det finns inga data som tydligt visar att
kombinationen som forsta alternativ ger
battre effekt pa langre sikt. Om tidigare
kladribinbehandling daremot givit
otillrdcklig eller kortvarig effekt bor
kombination med rituximab provas.
Kladribin ska inte ges vid pagdende svar
infektion, da sddan behandling férsamrar
immunforsvaret under de ndrmaste
manaderna, vilket da kan ge betydande
problem.

Interferon var pa 1980-talet effektiv
standardbehandling vid HCL och ges i
injektioner veckovis under flera ar, men
vissa patienter kan uppleva biverkningar
som trétthet, paverkan pa humoret och
influensaliknande symptom. Interferon
ar dock sakert att ge till patienter med
pagaende infektion och alltjamt ett
alternativ vid otillfredsstéllande effekt av
kladribin i kombination med rituximab.

Andra behandlingar

For HCL-patienter med svarbehandlad
pagaende infektion, med lagt antal
friska vita blodkroppar, kan det vara
angeldget att snabbt forbattra sjuk-
domsstatus och immunforsvar. | dessa
fall finns skal att istallet ge behandling
med vemurafenib, en hammare av BRAF,

Du har enligt Patientlag (2014:821) ratt att fa information om:
® De metoder som finns for undersdkning, vard och behandling
® Det forvantade vard- och behandlingsforloppet,
Véasentliga risker for komplikationer och biverkningar,
Eftervard och metoder for att forebygga sjukdom eller skada.

Mojligheten att vélja behandlingsalternativ

som finns registrerat for behandling av
avancerad melanomsjukdom som har
samma mutation i BRAF-genen som
HCL. Melanombehandling doseras med
fyra kapslar morgon och kvill, men vid
HCL kan effekt uppnas dven vid lagre
doser. Vemurafenib lampar sig inte for
langtidsbehandling pa grund av risk for
biverkningar och kostnader. Det kan
dock anvandas for att hjdlpa patienten
over en kritisk situation till dess att
kladribin kan ges vid ett sakrare tillfalle.

Ett alternativ vid kvarstaende eller
aterkommande blodbrist med férstorad
mjalte, ar att operera bort mjdlten, da
detta minskar mangden hariga leukemi-
celler och forbattrar blodvarden genom
minskad nedbrytning av blodkroppar.
Om andra behandlingar inte hjalper,

finns mojlighet till behandling med
moxetumomab pasudotox, en B-cells-
antikropp som binder till CD22 vilken
oftast uttrycks pa HCL-celler och som
bar pa ett toxin.

Variantformen av HCL &r viktig att
sarskilja och kdnnetecknas av fler
hariga celler i blodet, mindre problem
av blodbrist och infektioner och att
BRAF-mutation saknas. Vid denna form
ar behandlingsresultaten med enbart
kladribin samre. Har rekommenderas
kombination med rituximab primart.




Uppfdljning

KLL &r en sjukdom som ofta pavisas
genom blodprov utan att symptom
foreligger och utan att behandling ar
nddvandig. Hos en del kan sjukdomen
kvarsta i ett symptomfritt skede utan
behandling hela livet. Den forsta utred-
ningen kan ge mojlighet att bedéma
chansen for detta, men for de allra flesta
patienter med KLL bor sjukdomens
utveckling kontrolleras regelbundet
under lang tid. For mdnga kommer
sjukdomen forr eller senare att foranleda
behandling och KLL kan férkorta den
forvantade aterstaende livslangden,
dven om manga lever till hog dlder och
avlider av andra orsaker &n KLL. De flesta
kan leva gott med sin sjukdom, med
eller utan behandling, under lang tid.

De nya behandlingsméjligheterna vid
KLL gor att chansen till ett gott liv
under mycket Idng tid beddéms vara
god. Vid HCL har prognosen varit god
sedan tjugofem ar tillbaka. Dock finns
alltid utrymme for forbattringar — battre
sjukdomskontroll, mindre bieffekter
och bekvamare administration. Lake-
medelsutvecklingen idag ar snabb

och vi rekommenderar patienter med
behandlingskrdavande sjukdom att delta

i de forskningsstudier som kan finnas
for att snabbare fa kunskap sa att fler
patienter kan erbjudas béttre behandling.

Rehabilitering

Det nationella vardprogrammet for
cancerrehabilitering anger att "alla
patienter med cancer bor erbjudas
cancer-rehabilitering under hela vard-
processen” och behovet ska utredas,
anges och uppdateras i din vardplan.
Rehabilitering kan innebara manga olika
saker, liksom behoven kan variera mellan
olika individer. Kontaktsjukskoterskan kan
hjélpa dig att hitta ratt stod, lyssna pa dina
egna forslag och ge stédsamtal vid behov.

Stod for dig som ar drabbad

Blodcancerforbundets hemsida rymmer
mycket information om de olika hema-
tologiska sjukdomarna, stodverksamhet
och informationstréffar. Vi delar ocksa
nyheter om vara projekt, temadagar och
intressant forskning via sociala medier.

Tips pa anvandbara kallor

Ibland kan det vara vardefullt att ta del
av andras resor och tankar. Det kan du
gora via bland annat Blodcancerforbun-
dets sida Min historia, dér medlemmar
far beratta om sina egna upplevelser.

CANCERCENTRUMS STODMATERIAL RIKTAT TILL NARSTAENDE
https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/

narstaendestod/vagledning-for-narstaende/

1177 VARDGUIDENS RAD OCH STOD VID CANCER
https://www.1177 se/sjukdomar--besvar/cancer/rad-och-stod-vid-cancer/

CANCERCENTRUMS INFORMATION OCH VARDPROGRAM FOR KLL
https://www.cancercentrum.se/syd/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/kro-

nisk-lymfatisk-leukemi-klil/

CANCERFONDENS CANCERLINJE SOM KAN GE STOD OCH RAD
https://www.cancerfonden.se/rad-och-stod/cancerlinjen

NATIONAL LIBRARY OF MEDICINES TJANST MEDLINE PLUS MED DJUPGAENDE

INFORMATION OCH LANKAR TILL FORSKNING

https://medlineplus.gov/chroniclymphocyticleukemia.html



https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/ narstaendestod/vagledning-for-narstaende/
https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/ narstaendestod/vagledning-for-narstaende/
https://www.1177.se/sjukdomar--besvar/cancer/rad-och-stod-vid-cancer/ 

Hur blir jag medlem?

Du blir medlem i Blodcancerférbundet genom intrade i en av vara drygt
femton lokala féreningsverksamheter. Priset for medlemskap ar 100-250 kr
beroende pa lokalférening och typen av medlemskap. Det finns manga satt
att bli medlem i nagon av Blodcancerférbundets féreningar, till exempel
genom att:

GA IN PA www.blodcancerforbundet.se/bli_medlem
och fylla i webbformuldret pa sidan

RINGA FORBUNDSKANSLIET PA 08-546 40 540 (vardagar mellan 09.00-12.00)

SKICKA EN E-POST TILL info@blodcancerforbundet.se. Ange namn, adress,
fodelsedatum, e-postadress, telefonnummer samt diagnos. Skriv ocksa om
det galler medlemskap som patient, anhorig eller stodjande

FYLLA | SVARSPOSTTALONGEN pa ndsta sida i denna broschyr och skicka den
kostnadsfritt till forbundskansliet.

BLODCANCERFORBUNDET

ADRESS: Hamngatan 15B, 172 66 Sundbyberg
TEL: 08-546 40 540

MAIL: info@blodcancerforbundet.se
HEMSIDA: www.blodcancerforbundet.se

Folj oss gdrna pa

FACEBOOK: www.facebook.com/blodcancerforbundet

TWITTER: www.twitter.com/BCF_1982

INSTAGRAM: www.instagram.com/blodcancerforbundet1982

LINKEDIN: www.linkedin.com/company/the-swedish-blood-cancer-association

Mer information - lankar

WEBBSIDA: www.blodcancerforbundet.se/att_leva_med_blodcancer
STODPERSON: www.blodcancerforbundet.se/stodperson

VAR APP: www.blodcancerforbundet.se/appen_blodcancerstodet
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Medlemskap

Fyll i talongen nedan for att ansluta dig till Blodcancerférbundet
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Blodcancerforbundet

Ett liv med blodcancer eller annan allvarlig blodsjukdom behover inte
vara ett samre liv, men det &r ett annat liv an det du hade innan. Och i den
har nya vardagen kan det vara skont att veta att du inte ar ensam. Att vi
ar fler i samma situation som vill hjdlpa varandra i bade goda och svara
stunder. Det ar ocksa darfor Blodcancerforbundet finns. Vi vet att ensam
inte ar stark men tillsammans kan vi paverka. Vi kan bidra till forskning,

vi kan sprida kunskap och vi kan framforallt stétta varandra.

Hos oss far medlemmar majlighet att métas for att utbyta erfarenheter,
ge varandra vardefullt stéd och rad samt ldra sig mer om hur man battre
handskas med sin sjukdom. Vi arrangerar medlemsdagar med informativa
forelasningar, formedlar kunskap via webb och filmer, ger ut diagnos
specifika informationsbroschyrer, har en egen medlemstidning och
erbjuder stod i form av stodpersoner med egen erfarenhet av sjukdom.

Blodcancerforbundet ansvarar dven for den ideella insamlingsstiftelsen
Blodcancerfonden som varje ar delar ut pengar till forskning, omvard-
nadsprojekt och utbildning av sjukvardspersonal. Vi ar slutligen ocksa
intressepolitiskt aktiva och arbetar dedikerat for att lyfta din rést som
berdrd av de sjukdomar vi representerar gentemot varden, politiker,
myndigheter och andra aktérer inom halso- och sjukvarden.

Vifinns hér férdig  och dina ndrstaende

BLODCANCERFORBUNDET
Hamngatan 15 B, 172 66 Sundbyberg
08-546 40 540
info@blodcancerforbundet.se
www.blodcancerforbundet.se
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