
Polycythaemia vera
Eine der häufigsten Erkrankungen unter den  
Myeloproliferativen Neoplasien (MPN)1

Ein Wissensupdate für Pflegekräfte
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Vorwort

Liebe Pflegekräfte,

bei der Betreuung von hämatologischen Krebspatienten spielen Sie als Ansprechpartner und Pflegende 

eine entscheidende Rolle. Oft sind Sie es, die einen tiefen Einblick in die Sorgen und Nöte, aber auch in die 

Hoffnungen des Patienten bekommen.

Die Art und Weise, wie ein Mensch eine Krebsdiagnose aufnimmt und verarbeitet, aber auch das Wissen 

über die Erkrankung haben einen großen Einfluss auf die Lebensqualität des Patienten. Sie als Pflegekraft 

sind hier eine unabdingbare Unterstützung.

Mit dieser Broschüre möchten wir Sie in der Weiterbildung der Myeloproliferativen Neoplasien (MPN) 

und speziell der Polycythaemia vera (PV) unterstützen, so dass Sie mit Ihrem Wissen über diese Erkran-

kung und Ihrer Empathie hämatologische Patienten ganzheitlich in der Krankheitsbewältigung begleiten 

können.

Dazu wünschen wir Ihnen viel Erfolg!

Myeloproliferative Neoplasien
Erkrankungen des Knochenmarks,  
bei denen die Bildung von Blutzellen gestört ist.2

alle Zellen betroffen zu viele rote Blutzellen zu viele Blutplättchen zu viele weiße Blutzellen

Myelofibrose (MF)
Polycythaemia 

vera (PV)
Essentielle 

Thrombozythämie (ET)
Chronische myeloische 

Leukämie (CML)

     Der Begriff leitet sich vom Griechischen und Lateinischen ab.

       –    myelos: Mark, Knochenmark 

       –    proliferativ: verstärkt wachsend, wuchernd 

       –    Neoplasie: Neubildung von Körpergewebe oder Zellen

Im Folgenden lesen Sie über die PV, eine der häufigsten MPN-Erkrankungen.1

MPN: Myeloproliferative Neoplasien

Pathogenese
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Warum entsteht die PV? Was ist eine Mutation?

Gesunde 
Stammzelle

Stammzelle mit  
verändertem Erbgut

Nicht physiologische,  
veränderte Prozesse, z. B.  
übermäßige Vermehrung  
der Stammzellen

     Eine Mutation ist eine Veränderung im Erbgut einer Zelle2 

     �Der Ausgangspunkt von myeloproliferativen Neoplasien ist häufig die Mutation einer Blutstammzelle  

im Knochenmark2Zufällige Entstehung  
im Laufe des Lebens2

Krankheitsentstehung 
bisher nicht vollständig 

bekannt1

Betroffen sind vor allem  
Erwachsene zwischen  

60 und 65 Jahren3

Erworbene  
Veränderung  
im Erbgut der  

Blutstammzellen2

Häufige  
Mutationen:1

JAK2 
CALR  
MPL

CALR: Calreticulin; JAK: Januskinase; MPL: Myeloproliferative Leukemia Virus Oncogene.

Pathogenese
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Polycythaemia vera – eine häufige  
Erkrankung unter den MPN2 

      Mittleres Alter bei der Diagnose: 60 – 65 Jahre3

      Inzidenzrate: 0,4 % – 2,8 % pro 100.000 Einwohner3

      Ursachen der Erkrankung: meist unbekannt4

      Diagnose: oftmals zufällig4

      Hauptmerkmale:

       –    �Erythrozytose (meist von einer Leukozytose und/oder  

Thrombozytose begleitet)3

       –    �Erhöhte Viskosität des Blutes („verdicktes Blut“; erhöhter Hämatokrit)  

 erhöhtes Thromboembolierisiko3

       –    �Häufige Symptome: z. B. Fatigue, Juckreiz, Völlegefühl, Konzentrations- 

schwierigkeiten, Nachtschweiß5

MPN: Myeloproliferative Neoplasien
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Die Blutbildung ist gestört3,6

Chronische Phase Späte chronische Phase

Symptomlast und  
Komplikationsrisiko steigen

Zu viele Blutzellen 
werden gebildet 

   �Vermehrung der Erythrozy-
ten (oft auch Thrombozyten 

und Leukozyten betroffen)

   �Viskosität des Bluts erhöht, 

erhöhtes Risiko für Thrombo-

sen, Embolien und Infarkte

   �Chronische Phase kann  

mehrere Jahre andauern

   �Vermehrt Beschwerden 

   �Risiko für lebensbedrohliche 

thromboembolische Kompli-
kationen

   �Zunahme der  
Splenomegalie

   �Zu wenig funktionsfähige 
Blutzellen (Zytopenie)  

liegen vor, betroffen sind  

Erythrozyten, Leukozyten 

und Thrombozyten

Verlagerung der  
Blutbildung in die Milz

Pathogenese
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Ursachen für die gestörte Blutbildung

      �Die Januskinasen JAK1 und JAK2 werden benötigt, um Signale innerhalb der Zelle weiterzuleiten.8  

Bestimmte Rezeptoren benötigen JAK1 und JAK2, um z. B. Wachstumsprozesse in der Zelle anzustoßen.9

      �Ist der Signalweg durch z. B. Mutationen gestört, kommt es zu einer Fehlregulierung des Wachstums  
myeloischer Zellen und zu einem Anstieg proinflammatorischer Zytokine.9

Häufigkeit von JAK2-, MPL- und CALR-Mutationen7

MPL-Mutation

JAK2- 
Mutation

JAK2- 
Mutation

CALR- 
Mutation

CALR- 
Mutation

JAK2- 
Mutation

MPL-Mutation

MF
 

keine Mutation

ET
 

keine Mutation

PV
 

keine Mutation

Dysregulation des  
JAK-Signalwegs bei der PV10

JAK: JanuskinaseCALR: Calreticulin; ET: Essentielle Thrombozythämie; JAK: Januskinase; MPL: Myeloproliferative Leukemia Virus Oncogene.

      �Die Blutbildung wird u. a. durch einen Regelmechanismus gesteuert, bei dem das Enzym Januskinase (JAK),  
besonders JAK2, eine wichtige Rolle spielt10

      Bei PV-Patienten ist der Signalweg innerhalb dieses Regelmechanismus gestört und dauerhaft aktiviert10

      Das Blockieren des JAK-Signalweges wirkt spezifisch auf diese Überaktivierung ein und reguliert so die Blutbildung10

Normales JAK2
(„Schalter“-Funktion)

Mutiertes JAK2  
(„Schalter“ defekt und immer aktiv)

Normale,  
kontrollierte  

Zellvermehrung

Unkontrollierte  
Zell- und Zytokin- 
Vermehrung

Pathogenese
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Risikofaktoren für Thrombosen  
und/oder Mortalität3

Der Hämatokrit-Wert ist entscheidend!

Menschen ohne PV

    �Hämatokrit im  
Normbereich

    �Gute Fließeigenschaft  
des Blutes

Menschen mit PV

    �Hämatokrit bis auf  
z. B. 60 % erhöht

    �Veränderte  
Fließeigenschaft  
des Blutes (zähflüssig)

    �Gefahr von arteriellen  
und venösen  
Thrombosen

45 %

60 %

Risikofaktoren für Thrombosen 
und/oder Mortalität

Die erhöhte Viskosität des Blutes 

führt zu einem erhöhten Thromboembolierisiko3

Kardiovaskuläre Ereignisse 
sind für 45 % der Todesfälle verantwortlich11

Pathogenese
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Risikofaktoren für Thrombosen 
und/oder Mortalität

Fortgeschrittenes 
Alter12–14

Vorangegangene 
Thrombosen12,14

Unverträglichkeit  
gegenüber Hydroxyurea13

Leukozytose  
(>10 x 109/l bei Diagnose)13 Hämatokritwert ≥ 45 %15

45 %

Symptome und  
Komplikationen der PV
Ursachen der PV-Symptome

* Splenomegalie: Vergrößerung der Milz.

Überproduktion proinflam- 
matorischer Zytokine16 

  Fatigue

  Pruritus (Juckreiz)

  Nachtschweiß

Hyperviskosität des Blutes17

 

  Kopfschmerzen

  Schwindel

  Konzentrationsschwierigkeiten

  Sexuelle Beschwerden

  Thrombosen

Splenomegalie*,17

  Frühes Sättigungsgefühl

  Bauchschmerzen

was?

wer?

warum?

wo?

wann?

Leitsym
ptom

e
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Prävalenz der PV-Symptome

 �Häufigste Symptome der PV: Fatigue und Pruritus5

0 25

Prävalenz, % (n = 145)

50 75 100

Fatigue

Pruritus

Rasche Sättigung

Konzentrationsstörung

Inaktivität

Nachtschweiß

Abdominalbeschwerden

Knochenschmerzen

Kachexie

Fieber

91,7 %

57,4 %

49,3 %

47,5 %

36,2 %

17,9 %

65,0 %

62,1 %

61,2 %

57,9 % 91,7 %
Fatigue

Symptome und  
Komplikationen der PV
Klassifizierung der Symptome

* B-Symptomatik

Allgemeine  
Symptome18

  Nachtschweiß*

  Gewichtsverlust*

  Fieber*

  Knochenschmerzen

  Fatigue

  Pruritus

  Splenomegalie

Mikrovaskuläre  
Symptome

  Erythromelalgie18

  Kopfschmerzen18

  Schwindel18

  Sehstörungen18

  Parästhesie18

  Transiente Ischämien11

Makrovaskuläre  
Komplikationen

  Myokardinfarkt18

  Instabile Angina pectoris11

  Schlaganfall11

  �Periphere arterielle  
Verschlusskrankheit18  
(Schaufensterkrankheit)

  �Tiefe Venenthrombose18

  �Lungenembolie18

  �Intraabdominale  
Venenthrombose18

  �Zerebrale  
Venenthrombose18

Leitsym
ptom

e
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Ziele für die Linderung der  
PV-bedingten Beschwerden3

MDS: Myelodysplastische Syndrome

Hauptziel: Reduktion des Risikos thromboembolischer Ereignisse (Hämatokrit < 45 %)

Linderung von Symptomen

Verbesserung der Lebensqualität

Verbesserung der Lebenserwartung

Vermeidung späterer Komplikationen

Verhinderung eines Übergangs in Myelofibrose oder MDS/akute Leukämie  
insbesondere bei jüngeren Patienten

T
herapieziele
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BSG: Blutsenkungsgeschwindigkeit; CALR: Calreticulin; CRP: C-reaktives Protein; DGHO: Deutsche Gesellschaft für Hämatologie und Medizinische Onkologie e.V.;  
EPO: Epoetin; Hkt: Hämatokrit; JAK: Januskinase; LDH: Laktatdehydrogenase; MPL: Myeloproliferative Leukemia Virus Oncogene; PTT: Partielle Thromboplastinzeit. 

Empfehlungen zur PV-Diagnostik 
Diagnosekriterien gemäß DGHO3

Weitere Untersuchungen

• Bestimmung der EPO-Konzentration im Serum                      • Arterielle Blutgasanalyse
• Sonographie des Abdomens                                                                      • Röntgenuntersuchung des Thorax
• EKG, Echokardiogramm, Lungenfunktion

Molekulargenetik

Untersuchung auf eine JAK2-, MPL-, CALR-Mutation

Gezielte Anamnese

Kopfdruck, Schwindel, aquagener Juckreiz, arterielle oder venöse thromboembolische Ereignisse, Mikrozirkulations-
störungen, Blutungen, Nitkotinkonsum, bekannte Hypertonie, Hinweise auf Herz- oder Lungenkrankheiten oder auf 
maligne Tumore

Körperliche Untersuchung

Milz- und Lebergröße, Mikrozirkulationsstörungen

Labor

Blutbild (im Besonderen Hkt), einschließlich Differentialblutbild, BSG oder CRP, LDH, Ferritin, Quick, PTT, Leberwerte, 
Harnsäure

Risiko* für eine Progression  
und Transformation

      �Die PV kann sich im Krankheitsverlauf zu einer sekundären AML (sAML) oder Myelofibrose (Post-PV-MF)  

entwickeln19

      Eine solche Progression hat eine schlechtere Prognose zur Folge3

      Die hämatologische Progression ist die Ursache für 13 % der PV-bedingten Todesfälle11

* 10-Jahres-Risiko
** unter Therapie

AML: Akute myeloische Leukämie

PV
medianes Überleben:

ca. 19 Jahre**,3

sAML
medianes Überleben:

5 Monate21

Myelofibrose
medianes Überleben:

6 Jahre19

10 %19

8 – 23 %
2010 % 19

D
iagnostik &

 P
rognose
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Risikoklassifizierung bei PV12

      �Drei prognostische Faktoren bei Diagnose:  
Alter 

Leukozytose 

Venöse Thrombosen in der Anamnese�

Risikofaktor Punkte Punktezahl Risikogruppe

Alter ≥ 67 5

hohes Risiko≥ 3

intermediäres Risiko1–2

geringes Risiko0

2Alter  57–66

1
Leukozyten
≥ 15 x 109/l

1Venöse 
Thrombosen

S
um

m
e

Geringeres Gesamtüberleben bei PV12

      �Unterschiede im Gesamtüberleben unter Einbeziehung der drei prognostischen Faktoren  

„Alter, Leukozytose, venöse Thrombosen“

      �Medianes Gesamtüberleben:   

10,9 Jahre bei hohem Risiko; 18,9 Jahre bei intermediärem Risiko; 27,8 Jahre bei geringem Risiko

1,0

0,9

0,8

0,7

0,6

0,5

0,4

0,3

0,2

0,1

0,0

27,8 Jahre
 

  Hohes Risiko
  Intermediäres Risiko
  Geringes Risiko

18,9 Jahre
 

10,9 Jahre
 

Jahre

G
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am
tü
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0 10 20 30 40

 �Einteilung der PV-Patienten in drei RisikogruppenGesamtüberlebenskurven nach Risikogruppen

D
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Zusammenfassung

JAK: Januskinase

Bei der PV werden aufgrund einer dauerhaften Überaktivierung von JAK2  
zu viele Blutzellen gebildet31.
PV-Patienten mit einem erhöhten Hämatokrit (> 45 %) haben ein stark erhöhtes 

Risiko für das Auftreten lebensgefährlicher thromboembolischer Ereignisse152.
Symptome sind zunächst oft unspezifisch und komplex, wie z. B. Fatigue  

und Juckreiz33.
Die Lebensqualität ist bei PV-Patienten stark eingeschränkt34.
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