Niepozorne objawy, powazna diagnoza. Co trzeba wiedzie¢
o mielofibrozie?

Rozmowa z prof. dr hab. n. med. Joanng Gorg-Tybor, kierownikiem Oddziatu Hematoonkologii
z Pododdziatem Chemioterapii Dziennej w Wojewodzkim Wielospecjalistycznym Centrum
Onkologii i Traumatologii im. Mikotaja Kopernika w f.odzi, Uniwersytet Medyczny w Lf.odzi.

Rozmawia¢ dzisiaj bedziemy o chorobie rzadkiej i malo znanej. Czym jest mielofibroza?
Mielofibroza to rzadka choroba nowotworowa, 2z grupy tzw. nowotworow
mieloproliferacyjnych. Wystepuje u okoto 0,5-1 osoby na 100 tysigcy rocznie. Poniewaz
jednak pacjenci czesto zyja z nig wiele lat, niemal kazdy hematolog ma w swojej poradni kilku
takich chorych.

Istota mielofibrozy jest wtoknienie szpiku kostnego, ktore wywotuja substancje (cytokiny)
wydzielane przez nieprawidlowe prekursory plytek krwi — megakariocyty. W efekcie szpik
przestaje prawidtowo funkcjonowac, a proces krwiotworzenia przenosi si¢ do innych narzadow,
gtownie do $ledziony. Ta si¢ powigksza, co moze powodowac bdl, uczucie pelnosci czy brak
apetytu — typowe objawy zaawansowanej postaci choroby.

Da si¢ to przelozy¢ na taki jezyk, ktory zrozumie naprawde kazdy z nas?

W szpiku zachodza nieprawidtowosci. Zwykle powstaja mutacje genetyczne, w wyniku ktérych
rozwijaja si¢ nieprawidtowe megakariocyty. Te z kolei wydzielajg cytokiny, ktore wywotuja
proces wtoknienia szpiku. Taki uszkodzony szpik przestaje produkowac zdrowe komorki krwi,
co prowadzi do wielu problemow. Dodatkowo, organizm probuje kompensowac ten niedobor,
przenoszac krwiotworzenie do §ledziony, ktora si¢ powigksza i zaczyna sprawia¢ dolegliwosci.

Kogo dotyka ta choroba? Dlaczego si¢ rozwija?

Nie znamy doktadnych przyczyn. Wiemy, ze na pewnym etapie zycia dochodzi do mutacji,
ktoéra moze po wielu latach doprowadzi¢ do rozwoju choroby. Najczeséciej mielofibroza dotyczy
0sOb w §rednim 1 starszym wieku, ale zdarzajg si¢ takze zachorowania u os6b mtodszych —
nawet przed 40. rokiem zycia.

Moéwila pani Profesor, ze to choroba rzadka. Warto jednak zna¢ objawy, na ktore kazdy
z nas powinien zwroci¢ uwage i skonsultowac si¢ z lekarzem. Zatem te pierwsze objawy
mielofibrozy — mozna je w ogole zauwazy¢?

Tak, cho¢ sa niespecyficzne. Najczesciej to objawy niedokrwistosci: ostabienie, spadek
tolerancji wysitku. Jesli kto§ nagle zauwaza, ze ma problem z wejSciem na drugie pigtro,
chociaz wczesniej robit to bez wysitku, powinien si¢ zbadac.

Pojawiajg si¢ tez objawy tzw. cytokinowe: nocna potliwos¢ (czasem bardzo nasilona), $wiad
skory, zmegczenie czy bole kostne. Czesto wystepuje tez uczucie petnosci w brzuchu,



szczegOlnie po lewej stronie, zwigzane z powigkszong sledziong. Moze to prowadzi¢ do braku
apetytu i konieczno$ci jedzenia kilka razy dziennie matych porcji.

Jakie badania wykonuje si¢ w celu rozpoznania tej choroby?

Podstawowe 1 bardzo wazne badanie to morfologia krwi obwodowej — warto wykonywac ja raz
w roku. W przypadku mielofibrozy czgsto wystepuje niedokrwistos¢, a takze nadptytkowosé
lub matoptytkowos¢. Rozmaz krwi, czyli ocena mikroskopowa, moze ujawnié
charakterystyczne zmiany: krwinki w ksztalcie lez czy obecno$¢ erytroblastow, czyli
niedojrzatych krwinek czerwonych. To wazne wskazdwki diagnostyczne.

Czy mielofibroza moze by¢ dziedziczna?

Nie, nie jest choroba dziedziczng. Co prawda w rodzinach os6b z nowotworami
mieloproliferacyjnymi moze wystgpowac nieco wigksza sktonnos¢ do tych chordb, ale mutacje
w mielofibrozie sg nabyte, a nie dziedziczone. Osoby chore na mielofibroz¢ moga by¢ spokojne
o los swoich dzieci.

Czy jednak istnieja czynniki, ktore moga zwi¢kszac¢ ryzyko mielofibrozy? Na przyklad
srodowiskowe?

By¢ moze, ale dotychczas ich nie zidentyfikowano. Duzo mowi si¢ dzi§ o tzw. klonalnej
hematopoezie — to zjawisko, w ktorym w populacji, szczegdlnie u osob starszych, pojawiajg si¢
klony komoérek z mutacjami charakterystycznymi dla nowotworéw mieloproliferacyjnych.
U wigkszos$ci 0sob nie prowadzi to do choroby, ale u niektorych — tak. Nie wiemy jednak,
dlaczego tak si¢ dzieje 1 co wywotuje te mutacje.

Jak przebiega rozwoj mielofibrozy?

Choroba moze mie¢ rézne fazy zaawansowania. W fazach wczesnych, mniej nasilonych,
pacjenci moga zy¢ wiele lat bez objawdw. Natomiast w bardziej zaawansowanych przypadkach
— z duza $ledziona, niedokrwisto$cig i objawami ogdlnymi — choroba znaczaco skraca przezycie
1 wymaga pilnych decyzji terapeutycznych.

Jak sie dzi$ leczy mielofibroze?

Terapia zalezy od zaawansowania choroby. W tagodnych przypadkach wystarcza obserwacja.
W bardziej zaawansowanych stosujemy leki — przede wszystkim inhibitory kinazy JAK, takie
jak ruksolitynib i fedratynib. Dziataja objawowo: zmniejszajq §ledziong i tagodza dolegliwosci.
Niestety, nie lecza przyczyny choroby, i z czasem ich skuteczno$¢ moze stabnac.

Jedyna metoda, ktéra moze wyleczy¢ pacjenta, jest przeszczep szpiku od dawcy. To jednak
bardzo trudny i obcigzajacy zabieg — szczegdlnie, ze zwtoknienie szpiku utrudnia wszczepienie
nowego, zdrowego szpiku. Dlatego decyzje o transplantacji podejmujemy wspoOlnie
Z pacjentem, rozwazajac wszystkie ,,za” 1 ,,przeciw’”’.

Jesli slyszymy o transfuzjach i przeszczepach, to zapewne jest to leczenie bardzo
wyczerpujace pacjentow?

Zdecydowanie. Transplantacje niosg ryzyko ci¢zkich powiktan, a transfuzje — cho¢ oczywiscie
nieporownanie mniej inwazyjne — s3 bardzo ucigzliwe. Nawet jesli mozemy pacjenta wypisac
do domu tego samego dnia, to nadal wymaga on czestych hospitalizacji. Problemem jest takze
przetadowanie zelazem, ktore moze uszkadza¢ narzady wewnetrzne.



Medycyna zmienia si¢ wlasciwie z miesiagca na miesiac. Docieraja do nas informacje
o nowych lekach. Czy tak jest rowniez w przypadku mielofibrozy?

Owszem. Mamy juz dwa leki refundowane, trzeci, momelotynib, prawdopodobnie niedtugo
zostanie dopuszczony. Rozni si¢ tym, ze dodatkowo wspiera krwiotworzenie i nie poglebia
niedokrwistosci, jak robig to dwa pozostate leki. Poza tym prowadzi si¢ wiele badan
klinicznych nad nowymi terapiami.

Jak wyglada codziennos$¢ pacjentow z mielofibroza? Czy moga wyjezdza¢ do sanatoriow?
Czy moga prowadzi¢ aktywny tryb zycia?

Pacjenci z fagodniejsza postacia choroby moga prowadzi¢ normalne Zycie. Problemy pojawiaja
si¢ przy zaleznosci od transfuzji — czgste wizyty w szpitalu, przeladowanie zelazem. Jesli
chodzi o sanatoria — niestety, w Polsce chorzy onkologiczni nie sg kwalifikowani do leczenia
uzdrowiskowego, mimo Ze nie ma ku temu przeciwwskazan. Lekarze czg¢sto wystawiajg takie
opinie, ale obecne przepisy uniemozliwiajg ten rodzaj rehabilitacji.

Na koniec, tez wazne, szczepienia. Czy chorzy na mielofibroze powinni si¢ szczepic¢?
Zdecydowanie tak. Powinni szczepi¢ si¢ co roku przeciw grypie, a takze przeciw
pneumokokom i potpascowi.

Bardzo dzi¢kujemy.

Quo vadis medicina?

-
( S Autoryzowany wywiad prasowy przygotowany przez Stowarzyszenie Dziennikarze dla Zdrowia
T £ w zwigzku z warsztatami naukowo-edukacyjnymi pt. ,Pacjenci hematoonkologiczni - wyzwania
i nadzieje”. Czerwiec 2025




