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Information till patienter med myelodysplastiskt syndrom (MDS)

Information om sjukdomen

Du har sjukdomen myelodysplastiskt syndrom, vilket vi brukar férkorta till MDS.

"Myelo” betyder mérg och i detta sammanhang benmérg. Benméargen finns inuti kroppens stora ben och
dar bildas blodkroppar. De réda blodkropparna transporterar syre runt i kroppen och méats med
hemoglobinvardet "Hb". De vita blodkropparna deltar i vart férsvar mot infektioner. Blodplattarna, som
ocksa kallas trombocyter, har till uppgift att stoppa blédningar och bilda koagel.

"Dysplasi” betyder att cellerna i benmérgen inte utvecklas och mognar ut som de ska. Detta innebér att
benmargen inte klarar av att gora tillrackligt med blodkroppar och att Du alltsa far brist pa en eller flera
sorters blodkroppar.

"Syndrom” ar ett annat ord for "grupp av sjukdomar”.

Symptom vid MDS
Brist p& blodkroppar kan ge symptom pé olika satt.

De flesta patienter med MDS har brist pa roda blodkroppar. Detta brukar man kalla "blodbrist” eller "lagt
Hb”. Om blodbristen &r allvarlig kan man bli mycket trétt och f& svart att orka med sina dagliga sysslor.
Blodbristen vid MDS beror inte pa brist pa jarn eller vitaminer, men i utredningen av sjukdomen ingér att
man kontrollerar detta. MDS patienter har i allménhet ett dverskott av jarn i kroppen och bor darfor inte ta
jarntabletter annat an om jarnbrist har konstaterats. Blodbristen kan leda till att Du behdver behandling
med blodtransfusioner

Patienter med MDS kan ocksa ha for lagt antal vita blodkroppar och i synnerhet brist pa den sort man
kallar neutrofila granulocyter och som ar det viktigaste skyddet mot infektioner. Om bristen ar lindrig
innebar det vanligtvis inte nagra storre besvar. Allvarlig brist pa vita blodkroppar kan leda till en 6kad risk
att f& infektioner. Det &r viktigt att du som har MDS kontaktar Din lakare eller sjukskoterska om Du far hog
feber eller méttlig feber som inte gar 6ver pa nagra dagar.

Patienter med MDS kan ocksa ha brist p& blodplattar (trombocyter). Om vardet bara ar latt sankt ger
detta inte ndgra symptom alls. Om vardet ar mattligt sankt brukar symptomen oftast vara att man lattare
far blamarken och att tandkéttet ibland bléder nar man borstar tanderna. Risken for allvarliga inre
blédningar ar mycket liten. En del patienter med MDS far allvarlig brist pa trombocyter. Det kan d& vara
aktuellt att ge dig blodningsférebyggande medicin eller ge transfusioner med blodplattar. Det &r viktigt att
du berattar om dina trombocytvarden, t ex om Du skall dra ut en tand, gora nagot kirurgiskt ingrepp eller
rakar ut for en olycka.

MDS &r en sjukdom som kan se ut pA manga olika satt. Det finns lindriga former som egentligen inte ger
nagra symptom alls och det finns allvarliga former. Utdver detta informationspapper ar det darfor viktigt att
Du far personlig information av din lakare om just din form av MDS.

Utredning av MDS

Det ar viktigt att man gor en noggrann utredning av sjukdomen. Detta hjalper oss att vélja ratt behandling
och gor att vi kan ge dig besked om just din form av MDS. Utredningen innebar ibland darfor tva
benmargsprov med ett visst tidsmellanrum. Det &r viktigt att utredningen innefattar en sa kallad
kromosomanalys (analys av arvsanlag) av MDS cellerna i benméargen. Oftast behéver man ocksa vid
nagot av benmargsproverna gora en sa kallad benmaérgsbiopsi.
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Prognos vid MDS

MDS kan vara en mycket lindrig sjukdom som inte namnvart paverkar allmantillstdnd och livslangd och
som &r stabil Gver manga ar. For de flesta patienter foreligger dock en risk for att sjukdomen forvarras
med tiden. Detta kan innebara att bristen pa blodkroppar blir mer uttalad men ocksa att antalet omogna
celler (blaster) dkar i benmargen. For vissa patienter utvecklas MDS-sjukdomen till ett allvarligare
tillstdnd som kallas akut leukemi. Risken for utveckling till leukemi varierar fran att knappt vara 6kad alls
till att vara relativt stor.

| den utredning som gors i samband med diagnos av MDS ingar en ocksa bedomning av din prognos. Din
lakare bedomer d& graden av brist p& blodkroppar, hur stor andel av benmargens celler som ar blaster,
hur dina kromosomer (arvsanlag) ser ut, samt ibland ytterligare faktorer. Denna bedémning ar viktig infor
diskussionen om hur din form av MDS skall behandlas.

Regionala MDS centra i Sverige

Samtliga sjukvardsregioner i Sverige ingar i Nordiska MDS gruppens néatverk av doktorer och skoterskor
med ett speciellt intresse for sjukdomen. Dessa doktorer och skéterskor tréffas regelbundet. Nordiska
MDS gruppen (NMDSG) har under den senaste 25 aren arbetat for att forbattra utredning och behandling
vid MDS. NMDSG uppdaterar regelbundet de Nordiska riktlinjerna fér utredning och behandling av MDS.
Mer om detta gar att lasa p4 www.nmds.org
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Information om behandling av MDS

Behandling av myelodysplastiskt syndrom (MDS)

MDS kan ge olika symptom och ha olika allvarlighetsgrad och det finns darfér manga olika behandlingar
vid MDS. Det finns en mdjlighet att bota MDS om man &r i en alder dar stamcellstransplantation gar att
genomféra. For 6vriga patienter ar sjukdomen kronisk pa sa satt att den inte gar att fa bort helt, daremot
finns olika satt att forbattra dina blodvarden och fa dig att ma béttre. Har foljer korta beskrivningar av vilka
behandlingar som kan vara aktuella vid MDS. Du kommer att fa detaljerad information om de alternativ
som kan vara aktuella for dig.

Ingen behandling

Din MDS-sjukdom kan vara sa lindrig att du inte behover blodtransfusioner eller annan behandling. Du
kommer da att ga pa regelbundna kontroller och ta blodprov med jamna mellanrum och ibland ocksa
benmargsprov. Kontrollerna ar till for att tidigt upptacka om sjukdomen férvarras. Det ar ocksa viktigt att
du hor av dig om du borjar ma samre.

Transfusionsbehandling

Det vanligaste ar att du behover transfusioner med réda blodkroppar for att fa battre "Hb” och minska den
trotthet som foljer pa blodbrist. De flesta patienter lar sig med tiden vilken Hb-niva just de behéver for att
ma bra och det ar darfor viktigt att du i samrad med din lakare och sjukskoterska forsoker forsta vilkken Hb-
niva som ar ratt for dig. Man kan f& blodtransfusioner under manga ar, ibland under flera decennier.
Transfusioner leder dock till att kroppen med tiden samlar pa sig foér mycket jarn. Dina jarnvarden kommer
att kontrolleras regelbundet och det kan ibland vara nédvandigt att ge dig medicin for att minska
jarnnivaerna i kroppen.

Benmargshormoner

Benmargshormoner ar kroppsegna amnen som kan framstélla som medicin. De stimulerar bildningen av
blodkroppar och kan ibland anvandas som behandling vid MDS. Malet med denna behandling &r att ge
dig battre och i basta fall normala blodvéarden. Erytropoietin (EPO) stimulerar bildningen av roda
blodkroppar och anvands for att 6ka Hb-nivaerna. Granulocyt-CSF (G-CSF) stimulerar dels bildningen av
vita blodkroppar men hjalper ocksa till att stimulera bildningen av roda blodkroppar. EPO med eller utan
G-CSF kan anvandas som behandling av blodbrist vid MDS. G-CSF kan i vissa fall anvandas som
behandling vid infektioner som beror pa brist pa vita blodkroppar. Inom kliniska studier utvarderas ockséa
benmargshormoner som stimulerar bildningen av trombocyter.

Azacytidin

Detta ar ett slags mildare cellgift som ocksa verkar genom att aterstalla funktionen av vissa gener
(arvsanlag) vid MDS. En annan benamning for detta &r att lakemedlet verkar "epigenetiskt”. Azacytidin
registrerades 2009 i Europa men har anvants inom NMDSG under flera ar. Azacytidin anvands vid
allvarligare former av MDS och syftar till att forbattra blodvérden, férdréja utveckling av leukemi samt att
forlanga overlevnaden. Denna behandling ges i 6ppenvard som subkutana sprutor vilka ges 5 dagar i
strack, var fiarde vecka. Behandlingstiden varierar fran 6 manader till Iangre perioder.

Cellgifter

Vanliga cellgifter eller "cytostatika” kan vara en bra behandling for vissa patienter med MDS. Detta géller
speciellt for yngre patienter med en 6kad mangd blaster i benméargen och dar man planerar for
stamcellstransplantation. Cellgiftsbehandling kan ocksa vara aktuellt for patienter som redan utvecklat
leukemi. Ett mal med cellgiftsbehandling &r att minska antalet omogna celler i benmargen och darigenom
ge dig béttre och i basta fall normala blodvarden. Ett annat mal ar att géra forutsattningarna for
stamcellstransplantation s& bra som mgjligt. Cellgifter kan ibland ocksé ges i laga doser och d& vanligtvis i
Oppenvard. Denna behandling syftar till att férbattra blodvardena och mildra symptom.
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Stamcellstransplantation

Allogen stamcellstransplantation (med stamceller fran en donator) kan vara en botande behandling vid
MDS och kan évervagas for yngre patienter med allvarliga former av MDS. Behandlingen &r dock
forknippad med sa pass stora risker att den inte gar att genomfora pa aldre patienter. Om allogen
transplantation skulle vara ett alternativ for dig kommer du att f& speciell information om detta.

Immunhammande behandling

Blodkroppsbristen vid vissa speciella och ganska sallsynta former av MDS kan vara orsakade av att
patientens immunsystem har blivit aktiverat pa ett felaktigt satt. Det kan i dessa fall finnas skal att prova
immunhammande behandling. Misstanke pa denna form av MDS far man genom den grundutredning
man gor vid sjukdomen.

Nya behandlingar

Utvecklingen gar snabbt och det kommer med jamna mellanrum nya lakemedel som utvarderas som
behandling vid MDS. Din lékare kan ge dig mer information. Ibland registreras nya lakemedel i USA innan
de godkanns i Europa. Det finns ocksa lakemedel som ar godkanda i USA men inte i Europa och
vanligtvis finns det goda skal for sddana beslut. Ofta fortsatter forskning pa sddana lakemedel inom
ramen for kliniska studier i Europa och ibland kan de anvandas pa licens. Det ar da mycket viktigt att
behandlingen skéts av lakare med stor erfarenhet av MDS.

Forskning

MDS forskningen ar framgangsrik i Norden. NMDSG bedriver hela tiden forskning om behandling av MDS
genom ett antal sa kallade kliniska studier. Om Du inte 6nskar delta i en studie kommer Du alltid att
erbjudas basta mdjliga etablerade behandling. | Sverige ar Karolinska Institutet centrum for laborativ MDS
forskning som syftar till att forsta orsakerna till sjukdomen samt hur olika behandlingar fungerar. For detta
andamal studeras blod och benmarg fran patienter med sjukdomen. Om vi vill underséka Din benmarg blir
du alltid tillfragad speciellt om detta.

Nordiska MDS Gruppen, Mars 2010
Professor Eva Hellstrém Lindberg
Ordférande for Nordiska MDS gruppen

Overlakare vid Hematologiskt Centrum Karolinska universitetssjukhuset

Regionala koordinatorer aterfinns pa www.nmds.org
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