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Forord

De fgrste pakkeforlgb pa kraeftomradet blev lavet pa baggrund af en aftale mellem regeringen og regio-
nerne om, at kreftpatienter skulle have forlgb uden ungdig ventetid med akut handling og klar besked.
Pakkeforlgbene blev endeligt implementeret i januar 2009. Som led i Kraftplan III er alle pakkeforlgbene
efterfglgende blevet revideret, og der kommet enkelte nye pakkeforlgb til.

Et pakkeforlgb er et patientforlgb, hvor de enkelte trin er tilrettelagt som tids- og indholdsmessigt velde-

finerede begivenheder, der som udgangspunkt er planlagt og booket pa forhand. Pakkeforlgbene spender
fra den begrundede mistanke om kreft, over udredning, initial behandling og til efterforlgbet. Med revisi-
onen blev pakkeforlgbsbeskrivelser udvidet til ogsa at omfatte rehabilitering, palliation, den sygeplejefag-
lige indsats og handtering af recidiver, ligesom der er kommet gget fokus pa kommunikation og inddra-

gelse af patienten samt de pargrende.

12015 udsendte Sundhedsstyrelsen en raekke opfglgningsprogrammer for kreft, hvor de tidligere kontrol-
forlgb efter endt kreftbehandling er nytenkt. De 19 opfglgningsprogrammer kan betragtes som en udvi-
delse og supplement til pakkeforlgbsbeskrivelserne. Begrebet opfglgning deekker over en bred vifte af
mulige indsatser, herunder opsporing af recidiv og resttumor, behovsvurdering, rehabilitering og palliati-
on, handtering af senfglger, stgtte til egenomsorg m.v. Et vaesentligt hensyn med opfglgningsprogram-
merne er at imgdekomme patientens behov ud fra en faglig vurdering, og med fokus pa psykosociale ind-

satser og senfglger. Opfglgningsprogrammerne vil vere endeligt implementeret i lgbet af 2016.

Ved indfgrelsen af pakkeforlgbene var de helt unikke bade i dansk og international sammenhzang, fordi
fagprofessionelle, ledende klinikere pa kreftomradet, administratorer og ledere i regionerne, Danske Re-
gioner, Kommunernes Landsforening, Indenrigs- og Sundhedsministeriet samt Sundhedsstyrelsen gik
sammen om at skabe et veltilrettelagt forlgb med patienten i centrum. Siden er pakkeforlgbstankegangen

blevet udbredt til andre omrader, ligesom flere lande har hentet inspiration i de danske erfaringer.

Sundhedsstyrelsen overvager forlgbstiderne for patienter i kreftpakkeforlgb, og fglger lgbende op pa
pakkeforlgbsbeskrivelserne, herunder vurderer behovet for eventuel opdatering eller udarbejdelse af sup-
plerende pakkeforlgb for kreeft.

Kreaftbehandlingen i Danmark har med pakkeforlgbene faet et 1gft. Pakkeforlgbene har vist sig effektive
og varet med til at skabe hurtigere og veltilrettelagte forlgb for en reekke patienter. Men der er samtidig

behov for et Igbende ledelsesmassigt fokus, for at sikre sammenhangende og rettidige forlgb for menne-
sker med kreft og mistanke om kreeft, og for at sikre hensigtsmessig prioritering af ressourcerne pa om-

radet.

Sgren Brostrgm
Direktgr
Sundhedsstyrelsen
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I Introduktion til pakkeforlgb for kroniske myeloide
sygdomme

1.1  Generelt om pakkeforlgb

Formélet med pakkeforlgb for kreeftomradet er, at patienter skal opleve et veltilrettelagt, hel-
hedsorienteret fagligt forlgb uden ungdig ventetid i forbindelse med udredning, initial behand-
ling og efterforlgbet, rehabilitering og palliation, med det formal at forbedre prognosen og livs-
kvaliteten for patienterne.

Et pakkeforlgb er et standardpatientforlgb, som beskriver organisation og sundhedsfagligt ind-
hold, kommunikation med patient og pargrende, samt angiver entydig ansvarsplacering og for-
Igbstider.

Hvis du vil vide mere om baggrunden og opbygning af pakkeforlgb findes der pa Sundhedssty-
relsens hjemmeside en lsevejledning www.sst.dk.

Efterforlgbet for kraeftpatienter efter den initiale behandling er beskrevet i opfglgningspro-
grammet. Det tidligere kapitel vedr. efterforlgbet i pakkeforlgbene er slettet, da opfglgningspro-
grammet erstatter dette kapitel. Det sygdomsspecifikke opfglgningsprogram er udgivet som en
selvstendig publikation, men er en del af det respektive pakkeforlgb.

1.2 Generelt om h&@matologiske kraftformer

Der diagnosticeres arligt ca. 2500 nye hematologiske kraftsygdomme. Det drejer sig om lym-
feknudekraeft, myelomatose, akut leukaemi, kronisk leukemi, myeloproliferative syndromer
samt myelodysplastiske syndromer. Bortset fra den akutte lymfatiske leuka&mi, som er den hyp-
pigste kraeftform hos bgrn, er alle andre hamatologiske kraeftsygdomme kraeftformer, der opstar
hos voksne. Nervaerende dokument omhandler udelukkende hematologiske kraeftsygdomme
hos voksne.

Pa afdeling med hgijt specialiseret funktion er der foretaget en opdeling i fagomrader, saledes at
teams bestaende af specialleger og sygeplejersker har specialiseret sig i behandling af hen-
holdsvis lymfekreft, myelomatose, akut leukeemi og kronisk myeloproliferative sygdomme. Det
er derfor besluttet at beskrive fire pakkeforlgb:

- Lymfeknudekraft, kronisk lymfatisk leukeemi (CLL) (ca. 1400 ny patienter/ar)
- Myelomatose (ca. 300 nye patienter/ar)

- Akut leukeemi, hgj-risiko MDS (ca. 400 nye patienter/ar)

- Kroniske myeloide sygdomme (ca. 400 nye patienter/ar).

Det vurderes, at ca. 75 % af nydiagnosticerede patienter med h@matologisk kreftsygdom vil
kunne fglge et pakkeforlgb. Af de resterende 25 % vil hovedparten kunne indga i dele af pakke-
forlgbet. Det drejer sig typisk om patienter, hvor diagnosen er stillet pa en anden afdeling (fx
gynakologisk afdeling), eller om patienter, der ikke kan fglge hele pakkeforlgbet pa grund af
ko-morbiditet.
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For data vedr. overlevelse efter heematologiske kraeftformer henvises til arsrapporter pa Dansk
Hematologisk Selskabs hjemmeside.

1.3 Landsdxkkende kliniske retningslinjer

Dansk Studiegruppe Kroniske Myeloide Sygdomme har udarbejdet landsdekkende kliniske ret-
ningslinjer, som fglger guidelines udarbejdet af the Nordic Myeloproliferative Disease Group:
”Guidelines for the diagnosis and treatment of patients with polycytemia vera, essential trombo-
cyth@mia and idiopathic myelofibrosis™ samt nordiske guidelines for behandling af ikke frem-
skreden MDS (www.nordicmds.org).

1.4  Det multidisciplinere team og forlgbskoordination

For de hematologiske kraeftsygdomme er den primare opgave for MDT-konferencen at sikre
fremdriften i alle faser af patientforlgbet; medens ansvaret for at de kliniske beslutninger i langt
hovedparten af tilfzeldene tages af haematologiske afdelinger. Dog med undtagelse af de efter-
handen relativt sjeldne tilfaelde, hvor der skal gives straleterapi enten alene eller i kombination
med kemoterapi.

MDT for de hematologiske kraftformer omfatter generelt h&ematologer, hematopatologer, ki-
rurgier, patologer, radiologer/nuklearmedicinere, onkologer m.fl. Endvidere deltager sygeplejer-
sker, forlgbskoordinatorer, fysioterapeuter, socialradgivere, psykologer m.fl. efter behov.

For alle pakkeforlgbene galder det at en initial behandling (kemoterapi) som oftest er pabe-
gyndt fgr MDT-konference. Derfor har det ikke nogen opsattende virkning, at MDT-
konferencen kun afholdes 1 gang om maneden.

Forlgbskoordinationsfunktionen har en central funktion i koordinationen af udredningsforlgbene
og initial planlegning af behandlingsforlgbene. Forlgbskoordinationsfunktionen planlegger ud-
redningsforlgbene saledes, at de enkelte undersggelser i en udredning foregar i den reekkefglge,
som giver de mest effektive patientforlgb; i forbindelse med almen praksis, internt pa sygehuse-
ne, overgange mellem sektorer og i forhold til koordination med kommunen.

Akut leukaemi og de myeloide sygdomme

MDT omfatter: Patologer, radiologer, h&matologer, cytogenetik, Klinisk kemi.
MDT-konferencen afholdes mindst 1 gang manedligt, men i gvrigt efter behov. Ved mistanke
om akut leukemi anmodes patologerne om akut svar. Ud fra den endelige diagnose (subtype)
fastlagt af patologerne er det h&matologer, som traffer beslutning om den endelige behand-
lingsstrategi.
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1.5 Flowcharts — Kroniske myeloide sygdomme
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Indgang til pakkeforlgb for kroniske myeloide sygdomme

I dette pakkeforlgb beskrives de kronisk myeloide sygdomme. I kapitel 4 indgar dog ogsa en
beskrivelse af kriterierne for henvisning til pakkeforlgb for akut leukaemi, idet det kan vaere
svert umiddelbart at skelne mellem symptomerne pa kronisk myeloide sygdomme og akut leu-
kaemi.

De kroniske myeloide sygdomme omfatter de kroniske myeloproliferative neoplasier sasom es-
sentiel trombocytose, polycyt@mia vera, primar myelofibrose, og kronisk myeloid leukaemi
samt ikke-fremskredent myelodysplastisk syndrom (MDS), som alle er sjeldne klonale hamato-
logiske kraftsygdomme. Uden behandling er sygdommene forbundet med hgj morbiditet og
mortalitet.

De kroniske myeloide sygdomme skal derfor diagnosticeres hurtigt, hvorefter der skal legges
en individuel behandlingsplan, der ofte vil vare mindre intensiv end for andre haematologiske
lidelser. Tidsforlgbene er meget individuelt varierende, hvorfor der ikke er opstillet pakkeforlgb
for behandling og kontrol efter den indledende udredningsfase.

1.6 Mistanke

Fglgende symptomer giver enten alene eller i kombination mistanke om kronisk myeloid syg-
dom:

e (get infektionstilbgjelighed

e Vedvarende feber af ukendt arsag

e Blgdningstendens fra hud og/eller slimhinder

e Trombosetendens

e Utilsigtet vaegttab og/eller nattesved

¢ An@misymptomer

e Miltsvulst

1.6.1 Filterfunktion
Ved mistanke om de kroniske myeloide sygdomme bgr almen praksis tage blodprgverne i hen-
hold til den h&matologiske basispakke.

Hamoglobin, hematokrit, trombocytter, leukocyttal, differentialtelling, CRP, Na, K, creatinin,
calcium, urat, ALAT, LDH, basisk fosfatase, bilirubin, INR, albumin. Hvis der pavises pavirke-
de hematologiske parametre, skal der af egen lage tages jern, transferrin, ferritin, cobalamin og
folat, saledes at mangeltilstand udelukkes inden henvisning til heematologisk afdeling.

Patienter uden sygdomsrelaterede symptomer (fx pagaende tromboser) eller akutte risikofakto-
rer er ikke en del af dette pakkeforlgb.
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1.7  Begrundet mistanke— kriterier for henvisning til pakkeforlgb

Ikke-fremskredent myelodysplastisk syndrom

e [soleret an@mi uden holdepunkt for mangeltilstand (specielt ved ikke fremskreden
MDS)

e Let til moderat bi- og/eller pancytopeni (an@mi, trombocytopeni, neutropeni/leukopeni
uden holdepunkt for mangeltilstand (cobalamin, folat, ferritin))

e Pavirket almen tilstand eller betydelig blgdningsrisiko

Kronisk myeloproliferativ neoplasi (polycytemia vera, essentiel trombocytose, idiopatisk
myelofibrose, kronisk myeloid leukemi):

e Uforklaret og vedvarende forhgjet leukocyttal (>25 mia/l ved isoleret leukocytose)
e Uforklaret monocytose i perifert blod >1 mia/l

e Uforklaret forhgjet trombocyttal

e Forhgjet h&@matokrit (>0,55 i fraver af rygning og KOL)

e Pavirket almentilstand inkl. pagdende trombose og/ eller betydelig tromboserisiko

Det skal pointeres, at de nevnte kriterier for ”begrundet mistanke” om h@ematologisk kraftsyg-
dom er udvalgte for at give simple og anvendelige varktgjer til at sikre hurtig henvisning og ud-
redning af den typiske patient. Der kan optrede andre situationer, som begrunder akut henvis-
ning til hematologisk afdeling.

1.8  Henvisning til pakkeforlgb
Ved begrundet mistanke om kroniske myeloide sygdomme henviser almen praksis patienten til

pakkeforlgb pa haematologisk afdeling.

Visiterende lage pa hematologisk afdeling afggr ud fra sygehistorie og svar pa blodprgver taget
via almen praksis, om patienten skal udredes i henhold til pakkeforlgb for kroniske myeloide
sygdomme.

1.9  Beslutning om henvisning ved begrundet mistanke

Ved begrundet mistanke om kronisk myeloid sygdom henviser almen praksis patienten til pak-
keforlgb pa hamatologisk afdeling.
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1.10 Kommunikation og inddragelse

Ved begrundet mistanke om kronisk myeloid sygdom skal almen praksis oplyse patienten om,
at der er mistanke om kreft, der oftest er af fredsommelig type. Endvidere oplyses der om, at
der henvises til pakkeforlgb pa hematologisk afdeling, at fgrste trin i pakkeforlgbet er en knog-
lemarvsundersggelse, og at svaret pa knoglemarvsundersggelsen gives af hematologisk afde-
ling.

Hyvis det ikke er almen praksis, der henviser til pakkeforlgb, har henvisende leege ansvaret for at
informere patienten om ovenstaende.

1.11  Ansvarlig for henvisning

Ved begrundet mistanke om kronisk myeloid sygdom eller leukami er egen lage ansvarlig for
at henvise til pakkeforlgb pa heematologisk afdeling.

1.12 Registrering

AFBO6A |Kroniske myeloide sygdomme: henvisning til pakkeforlgb start

Kode for henvisning til start af pakkeforlgb for kroniske myeloide sygdomme skal registreres,
nar henvisning til pakkeforlgb for kroniske myeloide sygdomme modtages i afdelingen, eller
nar det klinisk vurderes, at beskrivelsen pa henvisningen svarer til malgruppebeskrivelsen jevn-
fgr pakkeforlgbsbeskrivelsen uanset henvisningsmade. Koden skal registreres uanset type af
henvisning; fra ekstern part, eget sygehus eller fra egen afdeling med eller uden fysisk henvis-
ningsblanket.

1.13 Forlgbstid

De kroniske myeloide sygdomme
Forlgbstiden er 6 kalenderdage.

Patienten med begrundet mistanke om he&matologisk kraftsygdom henvises umiddelbart til
hematologisk afdeling og visiteres af hematologisk afdeling til relevant haematologisk pakke-
forlgb, safremt patienten er akut pavirket og/eller har betydelig risiko for blgdning eller trombo-
se, jf. ovenstaende.
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Der afsettes tid til at handtere henvisningspapirerne, booke relevante undersggelser og samtaler.
Patienten skal ses i afdelingen senest 7 kalenderdag..
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2 Udredning af kroniske myeloide sygdomme

Gruppen omfatter:
e De Philadelphia-kromosom negative kroniske myeloproliferative sygdomme
o Essentiel trombocytose (ET)
o Polycythamia vera (PV)
o Primar myelofibrose (PMF)
e Kronisk myeloid leuk&mi (CML) (Philadelphia-kromosom positiv)
e Det myelodysplastiske syndrom (MDS)

2.1  Undersggelsesforlgbet

Undersggelsesprogrammet omfatter athengig af det kliniske billede
Blodprgver, og kan dreje sig om:

e  S-Erythropoietin

¢ JAK2-mutation

e BCR-ABL transkript

og endvidere
¢ Rgntgen af thorax
e UL/CT skanning af abdomen
e Evt. erytrocyt- og plasmavolumenbestemmelse (ved klinisk fysiologisk afdeling)
e EKG
¢ Knoglemarvsundersggelse: Knoglemarvspunktur og biopsi (morfologi, cytogenetik)

2.2  Fastleggelse af diagnose og stadieinddeling

Alle sygdommene er sjeldne, klonale hamatologiske kraeftsygdomme (ET = ca. 150/ar, PV =
150/ar, PMF = 50-75/ar; CML = 80/ar, MDS = 200/ar, hvoraf ca. 120 har ikke fremskreden
MDS). Forudsat tidlig diagnostik og planlegning af den efterfglgende behandling, har de Phila-
delphia-negative sygdomme ET og PV ofte ”godartet” sygdomsforlgb, mens transformation til
AML ikke sjeldent ses ved PMF og MDS.

De molekylerbiologiske forandringer giver anledning til en overproduktion af hamatopoietiske
celler.
e ET har overvejende trombocytose med normal eller moderat nedsat haemoglobin og ofte
moderat leukocytose
e PV har forhgjet h&matokrit, evt. ledsaget af leuko- og trombocytose
e PMF har normal eller nedsat h&emoglobin, samt moderat leukocytose (af stort set alle
celletyper inklusiv umodne) evt. ledsaget af trombocytopeni
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e (ML i kronisk fase har typisk udtalt leukocytose med venstreforskydning ofte moderat
trombocytose og ikke sjeldent anemi

Precis diagnostik af MDS med udelukkelse af akut leuka@mi/hgjrisiko MDS er vesentlig. Diag-
nosticering foregar i overensstemmelse med WHO-klassifikation, medens prognosticering vur-
deres vha. IPSS. Derfor skal alle patienter med MDS have foretaget kromosomanalyse.

Knap 25 % af patienterne udvikler med tiden sekunder AML (MDS-AML). Fremskreden MDS
behandles efter pakkeforlgb C.

De fleste tilfelde af kroniske myeloide sygdomme er ikke akut behandlingskrevende og vil ik-
ke blive handteret i den beskrevne kraeftpakke.

2.3 Kommunikation og inddragelse

I forbindelse med den farste leegekontakt pa heematologisk afdeling informeres patienten grun-
digt om det planlagte undersggelsesprogram samt formalet med dette, herunder risici og bivirk-
ninger og der indhentes informeret samtykke.

Information til patienten om den endelige diagnose og behandlingsforslag gives af leege pa ud-
redende afdeling. Patienten opfordres til at have en ledsager med ved samtalen. Nar diagnosen
og subklassifikation er fastlagt, informeres patienten om diagnosen og sygdommens prognose.

I forbindelse med den mundtlige information anbefales det, at patienten og dennes pargrende far
udleveret skriftlig information om diagnose og behandling. Dansk Hematologisk Selskab har
udarbejdet patientpjecer til formalet som lgbende opdateres pa www.hematology.dk. Disse kan
downloades og tilpasses lokale forhold.

2.4  Beslutning
Beslutning om udredning tages af haematologisk afdeling i samrad med MDT-konferencen. Der

indhentes informeret samtykke fra patienten.

Endvidere skal der tages beslutning om, hvorvidt der skal indledes forebyggende behandling
med lavdosis acetylsalicylsyre, transfusionsbehandling eller anden behandling, mens det videre
udredningsprogram forlgber.

2.5 Ansvarlig

Heamatologisk afdeling har ansvaret for, at de ovennavnte kliniske beslutninger tages.

PAKKEFORL@B FOR KRONISKE MYELOIDE SYGDOMME SIDE 15 AF 27



2.6 Registrering

AFBO06B | Kroniske myeloide sygdomme: udredning start, fgrste fremmgde

Registreres ved patientens fgrste fremmgde til udredning i pakkeforlgb for kreeftomradet.
Fgrste fremmgde kan omfatte:
e besgg pa paraklinisk afdeling i henvisningsperioden, som assistance til stamafdeling
® Dbesgg / indleggelse pa stamafdeling

e besgg pa paraklinisk afdeling efter henvisning til pakkeforlgb med start pa paraklinisk
afdeling

Paraklinisk afdeling defineres som radiologiske, fysiologiske og nuklearmedicinske afdelinger.

Hvis stamafdelingen har modtaget henvisning til pakkeforlgb og bestiller undersggelse i henvis-
ningsperioden, vil fgrste fremmgde til udredning start svare til dato for pagaldende undersggel-
se 1 paraklinisk afdeling.

Det er stamafdelingens ansvar, at der indberettes til Landspatientregisteret. Hvis den assisteren-
de afdeling ikke har systemmessig mulighed for at registrere start af udredning, skal stamafde-
lingen saledes foretage indberetningen.

Ved henvisning fra almen praktiserende l&ege og speciallege direkte til paraklinisk afdeling til
udredning i pakkeforlgb for organspecifik krafttype skal paraklinisk afdeling, som varende
stamafdeling, registrere fgrste fremmgde.

Nar udredningen er afsluttet, og der tages klinisk beslutning vedrgrende tilbud om initial be-
handling, registreres en af fglgende koder:

AFBO06C1 | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: tilbud om initial behandling

AFBO6C1A | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: tilbud om initial behandling i udlandet

AFB06C2 | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: initial behandling ikke relevant

Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: initial behandling ikke relevant, overvagning

AFBO6C2A uden behandling

Klinisk beslutning vedrgrende initial behandling vil for de fleste forlgb ske ved den multidisci-
plinzre konference. Beslutningen kan dog ogsa tages, og dermed registreres, ved beslutning om
initial behandling uden multidisciplinar konference.

Nar der tages klinisk beslutning om, at pakkeforlgbet for kraftomradet slutter, registreres en af
folgende koder:
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Hyvis det klinisk vurderes, at diagnosen kan afkraftes, registreres

AFB06X1

Kroniske myeloide sygdomme: pakkeforlgb slut, diagnose afkrzeftet

Hyvis patienten gnsker at ophgre udredning eller behandling, registreres

AFB06X2

Kroniske myeloide sygdomme: slut, pakkeforlgb patientens gnske

Disse registreringer kan anvendes pa et hvilket som helst tidspunkt i patientforlgbet, nar dette er

relevant.

2.7  Forlgbstid
Forlgbstiden ved skgnnet akut behandlingsbehov er 8 kalenderdage.

Tiden anvendes til:

e Anamnese, objektiv undersggelse og knoglemarvsprgve
e Billeddiagnostik, analyse af knoglemarvsprgve samt gvrige undersggelser
e Svarafgivelse

Desuden afsattes tid til
e Vurdering og evt. stabilisering af komorbiditet
e Evt. pause med blodfortyndende medicin inden knoglemarvsbiopsi

Patienter der af visiterende laege pa heematologisk klinik ikke skgnnes at veere symptomatiske
eller at have betydelig blgdnings- eller blodpropsrisiko udredes efter vanlige retningslinjer
udenfor kreftpakkeforlgb.
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3 Initial behandling af kroniske myeloide sygdomme

3.1  Hovedgrupper af behandlingsforlgb

Der er tale om kroniske sygdomme, som ofte kraever livslang behandling og opfglgning.

De Philadelphia-kromosom negative kroniske myeloproliferative sygdomme (ET, PV,
PMF)
Behandlingsforlgbet indeberer:

e Symptomremitterende behandling med kemoterapi, immunterapi mv.

¢ Blodmangelkorrigerende behandling (PMF)

e [ den stabile kroniske sygdomsfase kan mange ET patienter behandles alene med ace-
tylsalicylsyre

e Patienterne skal have kontakt til behandlende afdeling oftest i form af ambulante klini-
ske kontroller inklusiv blodprgvekontrol 2-6 gange om dret og ved opstart af behand-
ling/hyppigt transfusionsbehov ofte blodprgvekontrol 1 - 2 gange per maned

e Undertiden er der behov for indleeggelse pa grund af komplikationer i form af trombo-
ser/ blgdninger eller infektioner

e Meget sjeldent er der indikation for knoglemarvstransplantation ved aggressivt forlg-
bende behandlingsrefraktare forlgb af sygdommen hos yngre patienter

Kronisk Myeloid Leukaemi (CML)
Det optimale behandlingsforlgb indebzarer:

e Behandling med tyrosinkinaseh@mmer (TKI) imatinib (Glivec) til alle nydiagnostisere-
de patienter

e Vejledt af behandlingsrespons mulighed for skift til anden TKI-behandling (nilotinib el-
ler dasatinib)

e Et kronisk sygdomsforlgb med vedvarende kontakt til behandlende afdeling oftest i
form af ambulante kliniske kontroller 2-6 gange om aret. I starten hyppig blodprgve-
kontrol, senere med 3-4 maneders interval inkl. malinger af BCR/ABL-transcript

e Undertiden behov for indleggelse pa grund af komplikationer i form af infektioner,
tromboser eller blgdninger

e Viderevisitation til afdeling med hgjt specialiseret funktion ved indikation for 2. linje
TKI behandling, knoglemarvstransplantation eller eksperimentel behandling

Der henvises 1 gvrigt til nationale og nordiske guidelines - www.myeloid.dk

www.nordicmpd.org .
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Ikke fremskredent Myelodysplastisk Syndrom (MDS)
Behandlingsforlgb indebzarer:

e Symptomremitterende behandling, fx rekombinant erytropoietin og G-CSF eller im-
munosuppressiv behandling

¢ Transfusionsbehov (blod og evt. trombocytter) hos alle patienter i forlgbet. I det avan-
cerede stadium ofte ca. 1-2 gange per maned

e Jernkelerende behandling efter 20-25 transfusioner hos yngre med IPSS lavrisiko syg-
dom. IPSS Int-1 tilbydes jernkelerende behandling, hvis de er yngre og kandidater til al-
logen stamcelletransplantation

e Kronisk sygdom uden helbredelsesmulighed fraset sjeldne forlgb hos yngre, som er
blevet knoglemarvstransplanteret

e Vedvarende kontakt til behandlende afdeling oftest i form af ambulante kliniske kon-
troller ca. 2-8 gange om aret og blodprgvekontrol ca. manedligt til hver 3. maned, men
hos patienter med hyppigt transfusionsbehov ofte hver til hver 3. uge

e Viderevisitation til afdeling med hgjt specialiseret funktion ved indikation for immuno-
suppressiv behandling, AML-lignende kemoterapi eller knoglemarvstransplantation

Alle nydiagnosticerede MDS-patienter bgr vurderes pa afdeling med hematologisk ekspertise.
Sygdomsgruppen er meget heterogen, og omhyggelig diagnosticering samt prognosticering er
yderst vigtig.

Patienter med ikke fremskreden MDS med tegn pa forveerring af sygdommen bgr lgbende have
taget knoglemarv mhp at fastsla, om de har udviklet fremskreden MDS (se pakkeforlgb for
AML og fremskreden MDS).

Der henvises igvrigt til www.nmds.org.

3.2 De hyppigst opstaede komplikationer

Ved MDS med stort transfusionsbehov kan ses jernophobning med evt. svigt af lever, hjerte
og/eller endokrin pankreas. Behandles med jernkelerende midler.

Der er beskedne langtidsfglger af behandlingen.

3.3  Specifik sygepleje og understgttende behandling

Transfusionssygepleje

Anvendelse af blodprodukter, som substitutionsbehandling i hamatologien, tilsigter alene at til-
fore den eller de komponenter, patienten har behov for. Indikationen for transfusion er baseret
pa en samlet vurdering af patientens grundsygdom, konkurrerende sygdomme og om, hvorvidt
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patienten har an@misymptomer og derfor vil profitere af blodtransfusion. Har patienten mulig-
hed for at vaere udskrevet mellem behandlingerne, fglges denne med meget hyppige kontroller -
minimum 1 gang ugentlig - til vurdering af transfusionsbehov og planl@gning og igangsattelse
af neste kemoterapiforlgb.

Venesectio

Venesectio er en terapeutisk procedure, hvor man foretager en kontrolleret udtgmning af blod
ved venepunktur. Venesectio er indiceret ved tilstande med sa hgj erytrocytvolumen fraktion, at
det @ndrer blodets rheologiske forhold.

3.4  Specifik rehabilitering og palliation

Patienter med myelofibrose vil ofte vaere plaget af knoglemarvssuppression, hvilket betyder, at
det er vaesentligt at fa talt med patienten om gnsker og forventninger i forhold til leegelige hand-
linger ved infektioner, blgdninger, transfusioner og andre fglger af denne tilstand.

3.5 Kommunikation og inddragelse

Nar diagnosen er afklaret, tilbydes en mere formaliseret informationssamtale ved kontaktleege
og evt. sygeplejerske, hvor afdelingen opfordrer til, at pargrende ogsa deltager.

Patienten informeres om:
1. Sygdommens prognose
2. Mulige behandlinger
3. Det forventede udkomme af behandlingen
4. Risici og bivirkninger

Protokollerede behandlinger

Alle patienter skal vurderes med henblik pa inklusion i de i afdelingens aktiverede protokoller.
Sa snart som muligt skal patienterne informeres om de behandlingstilbud i form af nationale og
internationale behandlingsprotokoller.

I forbindelse med den mundtlige information anbefales det, at patienten og dennes pargrende far
udleveret skriftlig information om diagnose og behandling. Dansk Hematologisk Selskab har
udarbejdet patientpjecer til formélet som Igbende opdateres pa www.hematology.dk. Disse kan
downloades og tilpasses lokale forhold.
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3.6 Beslutning

Valg af behandling efter bedste standard eller tilbud om protokolleret behandling tages af he-
matologisk afdeling. Der indhentes informeret samtykke fra patienten forud for behandlings-
start.

3.7 Ansvarlig

Hamatologisk afdeling har ansvaret for at der tages de ovenn@vnte kliniske beslutninger efter at
have indhentet relevante oplysninger fra MDT-konferencen og informeret samtykke fra patien-
ten.

3.8 Registrering

Ved start af initial behandling registreres en af fglgende koder, alt efter behandlingsform

AFBO6F1 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, kirurgisk

AFBO6F2 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, medicinsk

AFBO6F3 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, stralebehandling

Initial behandling er defineret i pakkeforlgbsbeskrivelsen som varende specifikke behandlings-
forlgb inklusiv eventuel efterbehandling. Registreringen skal fortages ved fgrst forekommende
behandlingstiltag.

Kirurgisk behandling defineres som al behandling fraset medicinsk behandling og stralebehand-
ling.

Neoadjuverende og anden forberedende behandling regnes ligeledes for start pa initial behand-
ling, jeevnfgr beskrivelsen for kroniske myeloide sygdomme. Ved fx indledende stralebehand-
ling forud for operation er start af initial behandling ved stralebehandlingens start.

Nar der tages klinisk beslutning om, at pakkeforlgbet for kraftomradet slutter, registreres en af
folgende koder:

Hyvis det klinisk vurderes, at diagnosen kan afkraftes, registreres

AFB06X1 | Kroniske myeloide sygdomme: pakkeforlgb slut, diagnose afkraeftet

Hvis patienten gnsker at ophgre udredning eller behandling, registreres
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AFBO06X2 | Kroniske myeloide sygdomme: slut, pakkeforlgb patientens gnske

Disse registreringer kan anvendes pa et hvilket som helst tidspunkt i patientforlgbet, nar dette er
relevant.

3.9 Forlgbstid

Den tidsmassige tilretteleggelse sker pa baggrund af en leegefaglig vurdering af patientens til-
stand.
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4 Oversigtsskema — kronisk myeloide sygdomme

Sundhedsfaglig handling

Logistisk handling

Kommunikation med
patienten

Ansvarlig instans/afd.

Indgang til pakkeforlgb

Beslutning:
Almen praksis

finder begrundet mistanke om
kreeft,

= Henvisning sendes
til heematologisk
afdeling

= Henvisning telefo-

neres ved behov for

= Begrundet mistanke
om kreeft
= Videre forlgb

Almen praksis

akut indleggelse
Udredning

Visitation til pakkeforlgb = Henvisning modta- | Indkaldelse: forundersg- | Hamatologisk afdeling

get gelse

= Booking: forunder-

spgelse
Forundersggelse: Forsendelse af materiale | Videre forlgb Hematologisk afdeling
= Blodprgve til patolog /Radiologisk afdeling

=  Knoglemarvsundersggelse
= UL/ CT af abdomen
=  Rgntgen af thorax

=  Erytrocyt og plasmavolumen

/Klinisk fysiologisk afde-
ling

bestemmelse
Histologisvar Svar sendes til h&@mato- Patologiafdeling
log
Beslutning: Booking: Indkaldelse: konsultation | MDT-konference
Behandling eller observation konsultation
Initial behandling
Konsultation Almen praksis/ praktise- | ®= Svarsamtale Hamatologisk afdeling

rende speciallege:
Epikrise

= Videre forlgb

= Informeret samtykke

Pa grund af sygdommenes karakter, som ofte indebzrer livslang ambulant behandling og kontrol, er de videre forlgb

individuelt defineret.
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5 Forlgbstider

Forlgbstider (se ogsa pkt. 1.3.1)

Fra henvisning modtaget til forste fremmgde pa 6 kalenderdage
udredende afdeling

Forlgbstiderne efter forlgbstiden vedrgrende henvisning er individuelle og kan derfor ikke angi-
ves som standard forlgbstid.
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6 Registrering Kroniske myeloide sygdomme

6.1 Pakkeforlgb start

AFBO6A |Kroniske myeloide sygdomme: henvisning til pakkeforlgb start

Kode for henvisning til start af pakkeforlgb for kroniske myeloide sygdomme skal registreres,
nar henvisning til pakkeforlgb for kroniske myeloide sygdomme modtages i afdelingen, eller
nar det klinisk vurderes, at beskrivelsen pa henvisningen svarer til malgruppebeskrivelsen jevn-
fgr pakkeforlgbsbeskrivelsen uanset henvisningsmade. Koden skal registreres uanset type af
henvisning; fra ekstern part, eget sygehus eller fra egen afdeling med eller uden fysisk henvis-
ningsblanket.

6.2  Udredning start

AFBO06B | Kroniske myeloide sygdomme: udredning start, forste fremmgde

Registreres ved patientens fgrste fremmgde til udredning i pakkeforlgb for kreeftomradet.
Fgrste fremmgde kan omfatte:
e besgg pa paraklinisk afdeling i henvisningsperioden, som assistance til stamafdeling
® Dbesgg / indleggelse pa stamafdeling

® besgg pa paraklinisk afdeling efter henvisning til pakkeforlgb med start pa paraklinisk
afdeling

Paraklinisk afdeling defineres som radiologiske, fysiologiske og nuklearmedicinske afdelinger.

Hvis stamafdelingen har modtaget henvisning til pakkeforlgb og bestiller undersggelse i henvis-
ningsperioden, vil fgrste fremmgde til udredning start svare til dato for pagaldende undersggel-
se 1 paraklinisk afdeling.

Det er stamafdelingens ansvar, at der indberettes til Landspatientregisteret. Hvis den assisteren-
de afdeling ikke har systemmassig mulighed for at registrere start af udredning, skal stamafde-
lingen saledes foretage indberetningen.

Ved henvisning fra almen praktiserende l&ege og speciallege direkte til paraklinisk afdeling til
udredning i pakkeforlgb for organspecifik krafttype skal paraklinisk afdeling, som varende
stamafdeling, registrere fgrste fremmgde.
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6.3  Beslutning vedrgrende initial behandling

Nar udredningen er afsluttet, og der tages klinisk beslutning vedrgrende tilbud om initial be-
handling, registreres en af fglgende koder:

AFBO06C1 | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: tilbud om initial behandling

AFBO6C1A | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: tilbud om initial behandling i udlandet

AFBO06C2 | Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: initial behandling ikke relevant

Kroniske myeloide sygdomme: beslutning: initial behandling ikke relevant, overvagning

AFBO6C2A uden behandling

Klinisk beslutning vedrgrende initial behandling vil for de fleste forlgb ske ved den multidisci-
plinere konference. Beslutningen kan dog ogsa tages, og dermed registreres, ved beslutning om
initial behandling uden multidisciplinar konference.

6.4  Behandling start

Ved start af initial behandling registreres en af fglgende koder, alt efter behandlingsform

AFBO6F1 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, kirurgisk

AFBO6F2 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, medicinsk

AFBO6F3 | Kroniske myeloide sygdomme: initial behandling start, stralebehandling

Initial behandling er defineret i pakkeforlgbsbeskrivelsen som varende specifikke behandlings-
forlgb inklusiv eventuel efterbehandling. Registreringen skal fortages ved fgrst forekommende
behandlingstiltag.

Kirurgisk behandling defineres som al behandling fraset medicinsk behandling og stralebehand-
ling.

Neoadjuverende og anden forberedende behandling regnes ligeledes for start pa initial behand-
ling, jevnfer beskrivelsen for kroniske myeloide sygdomme. Ved fx indledende stralebehand-
ling forud for operation er start af initial behandling ved stralebehandlingens start.
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6.5 Pakkeforlgb slut

Nar der tages klinisk beslutning om, at pakkeforlgbet for kraeftomradet slutter, registreres en af

folgende koder:

Hyvis det klinisk vurderes, at diagnosen kan afkrzaftes, registreres

AFBO06X1 | Kroniske myeloide sygdomme: pakkeforlgb slut, diagnose afkraeftet

Hyvis patienten gnsker at ophgre udredning eller behandling, registreres

AFB06X2 | Kroniske myeloide sygdomme: slut, pakkeforlgb patientens gnske

Disse registreringer kan anvendes pa et hvilket som helst tidspunkt i patientforlgbet, nar dette er

relevant.
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