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Fakta om Kronisk Myeloisk Leukemi (KML)

Leukemi ar ett samlingsnamn for en grupp narbeslaktade cancersjukdomar, som kan harledas
till de blodbildande cellerna i benmargen. Kronisk myeloisk leukemi (KML) &r en form av
blodcancer.

Vid alla former av leukemi &r de normala regleringsmekanismerna rubbade och benmérgen
bildar stora mangder cancerceller. Vita blodkroppar &r den celltyp som oftast paverkas. Snabb
tillvaxt av leukemiceller gor att den normala benmadrgen trangs undan och cancercellerna
sprids ut i blodbana, lymfsystem och olika organ.

Om leukemiceller fortsatter att produceras pa bekostnad av friska celler, kommer benmargens
formaga att producera andra livsviktiga celler att minska (réda och vita blodkroppar samt
blodplattar). Dessa celler ar noédvandiga for att kroppen ska kunna transportera syre, begransa
infektioner och stoppa blédningar.*

Kronisk myeloisk leukemi (KML)

KML é&r en langsamt utvecklande form av blodcancer dar benméargen producerar for manga
vita blodkroppar. Patienter med KML har en mutation som kallas Philadelphiakromosom. Vid
denna mutation har en bit av kromosom 9 bytt plats med en bit av kromosom 22. Denna
DNA-forflyttning bildar cancergenen, BCR-ABL, som i sin tur producerar ett enzym,
tyrosinkinas, som gor att leukemicellerna delar sig oftare och lever langre. Sjukdomen &r inte
arftlig och orsaken till sjukdomen &r okand men yttre faktorer som joniserande stralning kan
ha betydelse.’

En sjukdom i tre faser

KML kan delas in i tre faser; kronisk fas, accelererad fas och blastkris, beroende pa antalet
blastceller (omogna vita blodceller) i blodet eller i benmérgen. Blastceller ska normalt
representera cirka fem procent av cellerna i benméargen. En 6verproduktion av blastceller kan
resultera i en spridning till blodbanan, vilket &r utmarkande vid leukemi.?
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Kronisk fas: Accelererad fas: Blastkris:

onormalt antal vita definieras bland andra definieras med 20 procent
blodkroppar och forekomst parametrar med 10 — 19 eller fler blastceller i

av <10 procent blasterceller i  procent med blastceller i benmargen

benmérgen benmérgen

For ytterligare information om kriterierna for KML’s tre faser se Clinical Hematology Atlas, av Carr J & Rodak
B 1999.

Forekomst

Varje ar insjuknar cirka 80-100 personer i KML i Sverige. De flesta som drabbas &r omkring
60 ar dé diagnosen stalls men &ven yngre kan drabbas. *

Symtom

Symtom pa sjukdomen kan vara obefintliga eller diffusa och upptacks ofta av en slump i
samband med exempelvis en halsoundersokning. Vanliga symtom kan vara: >

* trotthet

* avmagring

* svettningar

» Omhet i skelett

» feber

« fyllnadskénsla i buken (mjaltforstoring)

Att stélla diagnos

Det forsta som gars for att stalla diagnosen KIML &r att ta ett blodprov. Om det visar pa ett
lagt blodvérde, hogt antal trombocyter (blodplattar), men framfor allt ett kraftigt forhojt antal
vita blodkroppar gar utredningen vidare. Da gors ett benmargsprov dar man gor en
mikroskopisk bedémning for att faststélla diagnosen. Man gor ocksa en analys av
kromosomerna, for vid KML innebar de sjuka cellerna en mycket karaktaristisk forandring i
arvsanlaget.®

* Socialstyrelsen, Cancerregistret http://www.socialstyrelsen.se/statistik/statistikdatabas

® Baccarani M. et al. J Clin Oncol.2009 Dec 10;27(35):6041-51
® Svensk forening for hematologi, KML-gruppens patientinformation: http://www.sfhem.se/kml
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Behandling

Malet med behandlingen vid KML &r att bromsa tillvéaxten av leukemiceller i benmérgen, att
sjukdomen gar i remission, (da inga cancerceller kan upptackas) och att symtomen halls under
kontroll. Behandlingen kan delas in i remissionsinducerande samt symtomlindrande
behandling.’

Remissionsinducerande behandling, dven kallad malsokande behandling sker via sk.
tyrosinkinashdammare. Dessa hammar det specifika tyrosinkinas som bildas av
Philadelphiakromosomen i cancercellen. Behandling med t.ex. Sprycel (dasatinib) har i vissa
patienters fall inneburit att man inte langre kunnat pavisa nagra sjuka celler med
konventionella metoder, tumoéren har da minskat kraftigt eller forsvunnit.

Det finns tva typer av symtomatisk (symtomlindrande) behandling. Interferoner &r en
biologisk behandling som starker immunférsvaret for att darigenom bromsa celldelningen och
tillvéxten av nya cancerceller. Cytostatika har en specifik toxisk effekt p& cancercellerna.?

Stamcellstransplantation

Transplantation av stamceller fran blod eller benmérg syftar till att kraftigt reducera eller helt
eliminera tumarcellerna. | dagsléget &r stamcellstransplantation den enda behandling som kan
bota KML, men eftersom behandlingen ar forknippad med kraftigt 6kade risker anvénds

metoden bara som ett forstahandsval till det fatal patienter som har en sarskilt dalig prognos.’

Behandlingssvar
Behandlingssvar kan matas med hjalp av foljande metoder:

« Blodanalys — mater hur effektiv behandlingen ar pa att aterstélla blodcellerna till det
normala.

* Cellodling — mater antalet celler med Philadelphiakromosomer (Ph+) som finns i
benmargen.

« Proteinanalys — méter nivan av bcr-abl-tyrosinkinas. Detta ar den kansligaste metoden.™®

7 Baccarani M, et al. “Evolving concepts in the management of chronic myeloid leukemia: recommendations from an expert
panel on behalf of the European LeukemiaNet.” Blood 2006; 108:6:1809-1820

8 www.sfhem.se/kml
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Materialet &r endast avsett for journalister

Behandlingsresistens

Forskning visar att en del patienter utvecklar resistens mot befintlig behandling,* en del &ven
i den kroniska fasen av KML. Ingen vet sakert varfor resistens utvecklas men nagon av
foljande mekanismer tros spela roll:

1. Mutation av BCR-ABL-tyrosinkinas
2. Overexponering av BCR-ABL
3. Oberoende cancersignaler
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