Tietoa sinulle, jolla on

myelodysplastinen

oireyhtyma (MDS)




1. Mitd MDS tarkoittaa?

Myelodysplastinen oireyhtyma (MDS) on ryhmanimitys joukolle
pahanlaatuisia  verisairauksia, jotka ovat ldahtdisin  luuytimen
kantasoluista. ”"Myelo” merkitsee ydintd, ja oireyhtyma merkitsee
joukkoa erilaisia taudinkuvia. Luuydin on se kudos, jota on suurten
luidemme sisdonteloissa ja jossa verisolut muodostuvat. Kantasolut ovat
luuytimen kaikkein varhaisimpia ja epakypsimpia soluja. Ne kehittyvat
vahitellen edelleen kypsiksi verisoluiksi, eli punasoluiksi (erytrosyyteiksi),
valkosoluiksi  (leukosyyteiksi) ja verihiutaleiksi (trombosyyteiksi).
MDS:ssa on  kyse luuytimen kantasolujen kypsymishairiosta
(dysplasiasta), joka johtaa siihen, etteivat verisolut kypsy normaalisti.
Tasta seuraa yhden tai useamman verisolutyypin vajaus.

2. Kuinka yleinen MDS on?

Myelodysplastista oireyhtymada tavataan ensisijaisesti iakkaammilla.
Taudin toteamisvaiheessa noin puolet potilaista on yli 75-vuotiaita. Noin
neljasosa potilaista on kuitenkin alle 60-vuotiaita, ja tunnetaan myos
harvinaisia, lapsilla esiintyvida tautimuotoja. MDS:n ilmaantuvuus eli
vuosittainen sairastuneiden osuus on noin nelja uutta tapausta 100 000
asukasta kohden vuodessa, mutta ilmaantuvuus on huomattavasti
suurempi vanhemmissa ikdluokissa. Sairaus on miehillda hieman
yleisempi kuin naisilla.

3. Mikéd on MDS-taudin ilmenemisen syy?

90%:ssa tapauksista ei [6ydy mitaan yksiselitteista syyta sairastumiselle.
N&ita tautitapauksia kutsutaan primaariksi MDS:ksi. Aiemmin saatu
solunsalpaaja- tai sadehoito syopadan tai johonkin muuhun sairauteen
suurentaa MDS-riskid. Naita tapauksia nimitetdaan hoitoon liittyvaksi
MDS:ksi, ja niita on 10% tautitapauksista. Tutkimuksissa on osoitettu,
ettd altistuminen tietyille kemikaaleille, kuten esimerkiksi bentseenille,
voi suurentaa MDS-riskid, mutta I6ydetyt yhteydet eivat ole vahvoja.
Korkea-annoksinen radioaktiivinen sateily ydinaseen kdyton (Hiroshima)
tai atomivoimalaonnettomuuden (Tschernobyl) jialkeen johtaa MDS-
tapausten lisdantymiseen.




Ei ole voitu osoittaa, ettd MDS olisi perinnéllinen sairaus aikuisilla. (On
kuitenkin eraitd harvinaisia periytyvia tiloja, joihin liittyy suurentunut
MDS-riski.) Ei ole tarvetta tutkia lapsiasi tai lapsenlapsiasi MDS:n
suhteen. Ylivoimaisen suurella valtaosalla potilaista ei siis pystyta
osoittamaan syyta sairauden ilmaantumiselle.

4. Miten MDS ilmenee? Minkdlaisia oireita siihen liittyy?

MDS kehittyy luuytimen kantasoluissa tapahtuvien geenimuutosten
seurauksena. Ne johtavat sairaiden kantasolujen epanormaaliin
lisddantymiseen, minkad vuoksi normaalille verisolujen kehitykselle jaa
vahitellen liian niukasti tilaa ytimessa. Samaan aikaan normaalia
suurempi o0sa sairaista kantasoluista kehittyvistd luuydinsoluista
tuhoutuu ennen kypsymistaan valmiiksi ja siirtymistdaan verenkiertoon.
Tama johtaa yhden tai useamman verisolutyypin vajaukseen.

MDS:n aiheuttamat oireet riippuvat siitda, minka lajin verisoluista on
puute.

Suurimmalla osalla MDS-potilaista on punasolujen vajausta (anemiaa).
Hemoglobiinilukema on yksi punasolumaaran kuvaaja. Punasolujen
tehtdava on hapen kuljetus keuhkoista kehon kudoksiin. Anemiassa
ilmaantuu siis hapenvajausta kudoksissa (lihakset, aivot ym.), minka
oireina voivat olla vasymys, alentunut yleiskunto, hengastymisherkkyys,
huimaus tai huonontunut keskittymiskyky.

Valkosolut ovat osa kehon puolustusjarjestelmaa (suoja infektioilta).
Laboratoriovastauksissa valkosoluista kdytetadan yleensa lyhennettd B-
Leuk, leukosyytit. Jos MDS aiheuttaa huomattavan valkosoluvajauksen,
erityisesti niiden valkosolujen vahyyden, joita kutsutaan neutrofiileiksi,
on vaikeiden infektioiden riski suurentunut.
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Vaikeassa verihiutalepuutoksessa (laboratoriovastauksissa B-Trom,
trombosyytit) veren hyytymiskyky on heikentynyt, ja potilas saa
herkemmin mustelmia ja limakalvojen verenvuotoja, esimerkiksi
nenaverenvuotoja tai hampaita harjatessa ienvuotoja. Vaarallisten
sisdisten verenvuotojen riski on melko pieni. Pienelld osalla MDS-
potilaista verihiutalelukema voi olla normaalia suurempikin.

Noin 30 %:lla potilaista MDS etenee vahitellen akuutiksi myelooiseksi
leukemiaksi. Tama riski vaihtelee kuitenkin hyvin paljon ja riippuu siita,
mika MDS-alatyyppi on kyseessa (lisatietoa alla).

5. Kuinka MDS todetaan? Diagnoosivaiheen tutkimukset.

Mahdollisen MDS-tapauksen kohdalla on tarkedta ensin poissulkea
muut, paljon tavallisemmat verisoluvajausten syyt. Kadytantona on
tarkistaa, ettei potilaalla ole puutosta verisolujen tuotannossa
tarvittavista hivenaineista ja vitamiineista (esimerkiksi B12-vitamiinista).
Runsas alkoholinkdyttd voi myos aiheuttaa seka veressa ettad luuytimessa
MDS-tautia muistuttavia solumuutoksia. Saattaa myds olla tarpeen
tutkia sellaisten virusten merkkiaineita, jotka voivat aiheuttaa
samankaltaisia verisoluvajauksia kuin MDS.

Kun muut verisoluvajausten syyt on poissuljettu, on kaytantona ottaa
luuydinnayte. Usein tutkitaan kaksi luuydinndytettda muutaman viikon tai
parin kuukauden valein, jotta paastaisiin varmuuteen
taudinmaarityksessa. Luuydinndytteet otetaan useimmiten suoliluun
takaharjusta, paikallispuudutuksessa. Luuydinnaytelasi varjataan sitten
erilaisilla kemikaaleilla ennen tutkimista mikroskoopilla.
Mikroskooppitutkimuksessa etsitdan erityisia solujen ulkomuodon
poikkeavuuksia (dysplasioita) ja arvioidaan epakypsien solujen (blastien)
osuutta soluista, joka on normaalisti alle 5 %.




Lisaksi luuytimesta lahetetdan yleensa nayte kromosomilaboratorioon,
jotta saadaan selville, onko tautisoluissa (MDS-soluissa) jotakin
poikkeavuutta kromosomistossa. Naiden Iluuydintutkimustulosten
vastausten saaminen voi kestdaa joitakin viikkoja. Sen jalkeen on
arvioitavissa, mika MDS-alatyyppi on kyseessa (WHO:n MDS-luokituksen
mukaan).

MDS-alatyyppi ja mahdolliset |6ydetyt kromosomipoikkeavuudet ovat
tarkeita taudin ennusteen arvioimiseksi ja myds hoidon valinnassa,
mikali hoito on tarpeen. Tiettyihin kromosomipoikkeavuuksiin liittyy
parempi ja toisiin huonompi ennuste. Suurempaan epakypsien solujen
(blastien) osuuteen liittyy huonompi ennuste. On tapana jakaa MDS
ennusteeltaan erilaisiin ~ ryhmiin  niin  sanotun  IPPS-luokituksen
perusteella (International Prognostic Scoring System). Puhutaan
matalamman riskin ja korkeamman riskin MDS-taudista. Talla
tarkoitetaan pitempdda ja vastaavasti lyhyempaa keskimaaraista
odotettavissa olevaa elinaikaa ja riskia taudin etenemisesta akuutiksi
leukemiaksi. On olemassa myds uudempia riskiluokituksia, esimerkiksi
IPPS-R (muokattu IPSS), joita laakari kayttaa arvioidakseen kunkin
potilaan tautia. Uusien tutkimustulosten mukaan myos erilaisilla
geenimutaatioilla vaikuttaa olevan osuutta esimerkiksi ennusteeseen.
Todenndkoisesti ndiden geenimutaatioiden kartoitus tulee melko pian
sisdltymaan rutiinitutkimuksiin MDS-potilailla.
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Matalamman riskin MDS

Tutkimukset ovat Sinun tapauksessasi osoittaneet, ettd tautisi kuuluu
matalamman riskin MDS-tyyppiin. Tassa tautityypissa odotettavissa
oleva elinaika on pitempi ja akuutin leukemian kehittymisen riski pieni.

6. Kuinka matalamman riskin MDS-tautia hoidetaan?

a) Ainoastaan seuranta ilman hoitoa: Jos verisoluarvosi ovat vain lievasti
alentuneita eika Sinulla ole oireita, et tarvitse mitaan hoitoa. Siina
tapauksessa tautiasi ainoastaan seurataan saannodllisin verindyttein ja
vastaanottokaynnein. Uusi luuydintutkimus saattaa tulla aiheelliseksi, jos
verisoluarvosi muuttuvat. Nykypaivana kaytettavissa olevilla hoidoilla ei
saavuteta mitdan etua oireettomilla potilailla. Valtaosassa tapauksista
MDS-tautia ei pystyta parantamaan, vaan hoitojen tarkoituksena on
parantaa potilaan vointia. Ainoa hoito, jolla on mahdollisuus saada MDS-
tauti parantumaan pysyvasti, on kantasolujensiirto toiselta ihmiselta
(katso alla).

b) Verensiirtohoito: Tavallisin hoitomuoto MDS:ssa on punasolusiirto
hemoglobiinitasosi suurentamiseksi siten, etta vasymyksesi lievenisi eika
kehosi karsisi hapenpuutteesta. Monien MDS-potilaiden elamanlaatu voi
olla hyva pelkdlla saannodllisella punasolusiirtohoidolla. Se, milla
hemoglobiinitasolla vointi on hyva, on erittdin yksilollista. Sina ja
ladkarisi voitte yhdessa etsia juuri Sinulle sopivan tason. Joskus tarvitaan
my0s trombosyyttisiirtoja hyvin matalien verihiutalelukemien tai
verenvuotojen yhteydessda. Trombosyyttisiirrot saattavat myos olla
tarpeen esimerkiksi suurempien hammastoimenpiteiden tai leikkausten
vhteydessa. Limakalvojen verenvuototaipumusta voidaan usein myds
lievittda tablettihoidolla (Cyklokapron®). Valkosolujen siirrot eivat ole
kaytossa.

<RV




c) Kehon liiallisen raudankertyman purkuhoito: Kun punasolusiirtoja
annetaan toistuvasti, kehoon kertyy niista vahitellen ylimaaraista rautaa.
Rautakuorma voi huonontaa eri elinten (esimerkiksi maksan tai
sydamen) toimintaa. Raudankertymatilannettasi seurataan veren
ferritiinipitoisuuden mittauksin. Joskus voi olla aiheen kayttaa laakitysta
rauta-arvojen pienentamiseksi. Tahan tarkoitukseen kaytetdan
esimerkiksi deferoksamiinia (Desferal®), deferasiroksia (Exjade®) tai
deferipronia (Ferriprox®).

d) Verisolutuotantoa kiihdyttavat hormonit: Jos potilaalla on oireista
anemiaa tai sdaanndllinen punasolusiirtotarve, on kadytanténa koettaa
erytropoietiinipistoshoitoa. Erytropoietiini (EPO) on kehon oma
kasvutekija, jota munuaiset tuottavat ja joka kiihdyttaa
punasolutuotantoa. Tiedotusvalineissa olet ehka huomannut mainintoja
EPO:sta doping-asiayhteyksissa, jolloin esimerkiksi hiihtdjat ovat
kdyttaneet sitda hemoglobiinilukemiensa ja sitda kautta lihaksiin
tapahtuvan hapenkuljetuksensa  suurentamiseen ja tulostensa
parantamiseen. Toinen kehon oma kasvutekija on valkosolukasvutekija
(G-CSF), joka kiihdyttaa neutrofiilivalkosolujen (yksi valkosolujen
alaryhma) tuotantoa ja jota voidaan antaa EPO:n punasolutuotantoa
lisddvan vaikutuksen voimistamiseksi. Tamantyyppisen hoidon tavoite
on pitda hemoglobiinitaso vakaasti korkeampana ilman punasolusiirtoja.
Noin 50 % MDS-potilaista saa hyvan vasteen EPO-hoidolla. Jos
punasolusiirtotarve on hyvin tihead tai jos potilaan kehon oma EPO-
tuotanto jo ennestdan on hyvin voimakkaasti lisdantynyt, on
todennakoisyys saada vaste télle hoidolle paljon pienempi.

Valkosolukasvutekijaa (G-CSF) kaytetdan myos joskus yksindan
valkosolutuotannon kiihdyttamiseen, jos potilaan padaongelma on hyvin
matalat valkosolutasot ja niihin liittyvat vaikeat bakteeritulehdukset.

Seka EPO ettd G-CSF annostellaan ihonalaisina pistoksina kerran tai
useammin viikossa. Tavallisesti potilas pistda nama ladkkeet itse.
Vaihtoehtoisesti pistoksen voi antaa sairaanhoitaja tai omainen.
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e) Lenalidomidi (Revlimid®): Jos MDS-tautisoluissasi on sellainen
kromosomiston poikkeavuus, ettad niissa osa kromosomista 5 puuttuu
(niinsanottu MDS 5q-), saattaa Sinulla olla hyvat mahdollisuudet saada
hemoglobiinitasosi suurenemaan lenalidomidihoidolla. Lenalidomidi ei
ole ensilinjan hoito, mutta voi tulla kyseeseen potilailla, joilla ei saada
vastetta (tai joilla on hyvin pieni todennakdisyys saada vaste) EPO- ja G-
CSF-hoidolla (katso edelld). Viela ei tarkkaan tiedetd, mihin lenalidomidin
teho perustuu ja miksi sillda on erityisen hyva teho MDS 5q- -taudissa.
Ennen tdman hoidon aloitusta on tarpeen tehda uusi tautisi riskiarvio.

f) Immunosuppressiivinen hoito: Hyvin pienella ryhmalla etenkin
nuorempia MDS-potilaita verisoluvajauksen paasyy on se, ettd kehon
oma puolustusjarjestelma toimii verta muodostavia soluja jarruttavasti.
Silloin  saatetaan  immuunijarjestelmdaa vaimentavalla  hoidolla
(antilymfosyyttiglobuliini, ATG ja/tai siklosporiini) saada hyvaa vastetta.

g) Toiselta ihmiselta tehtava kantasolujensiirto: Ainoa hoitomuoto, jolla
voidaan saada MDS pysyvasti paranemaan, on kantasolujensiirto toiselta
ihmiseltd, mika tarkoittaa terveiden vertamuodostavien kantasolujen
siirtoa terveelta luovuttajalta. Kantasolujensiirto on hyvin intensiivinen
hoitomuoto, johon valitettavasti edelleen liittyy kuolemanvaara itse
siirtohoitoon liittyen. Tama vaara suurenee idan myota ja myos, jos
potilaalla on muita sairauksia, esimerkiksi sydan- tai keuhkosairauksia tai
heikentynyt munuaistoiminta. Useimmat MDS-potilaat ovat sen vuoksi
liilan iakkaita kantasolujensiirtoon jo taudin toteamisvaiheessa.
Matalamman riskin MDS:ssa se taas harvoin tulee kyseeseen
nuoremmillakaan potilailla, ellei sairaus osoita selvid vaikeutumisen
merkkeja. Siirtojen tulokset kehittyvat jatkuvasti ja ovat riippuvaisia
monista eri tekijoistda, minka vuoksi oma laakarisi voi parhaiten antaa
Sinulle tietoa mahdollisuuksista ja riskeista.
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Et itse voi tehda mitaan esimerkiksi ruokavaliomuutoksilla parantaaksesi
tautiasi. Verisoluvajauksesi ei johdu raudan tai vitamiinien puutteesta,
joten erityisen runsasrautaisesta ravinnosta, rautatableteista tai muista
ravintolisista ei ole apua. Useimmilla MDS-potilailla on sitd paitsi
normaalia suuremmat kehon rautavarastot jo entuudestaan. Pienet
alkoholimaarat eivat pahenna sairauttasi, mutta suuret maarat
huonontavat verisolumuodostusta. Hyva monipuolinen ruokavalio,
liikkeelldolo ja kuntoilu vointisi mukaan ovat kuitenkin yleisen
terveydentilasi kannalta suositeltavia.

7. Mitd voin itse tehdd?

Jos valkosolulukemasi ovat huomattavan matalia, olet normaalia
herkempi saamaan infektioita. Silloin ei pida olla yhdessa infektio-
oireisten henkildiden kanssa (yskivien, nuhaisten, kuumeisten,
ripuloivien tai oksentelevien). Sinun ja |ahipiirisi on syyta ottaa
influenssarokotus. Sinun tulee varoa vesirokko- tai vyéruusutartunnalle

altistumista.

8. Milloin ja mihin on syytd hakeutua akuuteissa tilanteissa?

Jos valkosolulukemasi ovat matalia, on vakavien infektioiden riski
suurentunut. Jos Sinulle nousee korkea tai kohtalainen kuume (noin 38,5
astetta tai enemman), tulee Sinun ottaa yhteys lddkariisi tai
sairaanhoitajaasi tilanteen arviointia varten ja kannanoton saamiseksi
mahdollisesta antibioottihoidon tarpeesta. lltaisin ja pyhadpaivisin on
hakeuduttava paivystysvastaanotolle.

Vasymys, huimaus ja hengenahdistus voivat olla matalan
hemoglobiinitason oireita. Joillekin potilaille voi myo6s ilmaantua
rintakipuja, alaraajaturvotuksia tai pyortyilya hyvin  matalilla
hemoglobiinilukemilla. Jos tunnet itsesi tavallista vasyneemmaksi, voit
ottaa yhteyttad sairaanhoitajaasi seurantaverinaytteiden aikaistamiseksi.
Akuutin rintakivun tai toistuvien pyortymisten yhteydessa on
hakeuduttava paivystysvastaanotolle.




9. Tehddiéinko tieteellisté MDS-tutkimusta?

MDS-tautia tutkitaan hyvin aktiivisesti, seka taudin syiden tarkemmaksi
selvittamiseksi ettd myods wuusien ja tehokkaampien hoitojen
kehittamiseksi. Tavoitteena on myods |6ytda keinoja etukdteen saada
selville, mitka potilaat hyotyisivat kustakin hoidosta.

Pohjoismainen MDS-ryhma (NMDSG) on MDS-potilaita hoitavien
ladkareiden ja MDS-taudista kiinnostuneiden tutkijoiden verkosto, jolla
on jatkuvasti kaynnissa erilaisia MDS-tutkimuksia. Kaikilla alueilla on
MDS-taudin vastuuldadkari. NMDSG tekee jatkuvasti erilaisia omia
kliinisia tutkimuksia. On myo6s mahdollista, ettd Sinun sairaalasi on
mukana eri ladkeyritysten tukemissa ns. kliinisissa laaketutkimuksissa
uusien ladkeaineiden tehon kartoittamiseksi. Sinulta saatetaan kysya
suostumusta tallaiseen tutkimukseen osallistumiseen tai
luuydinndytteen tallettamiseen myos tutkimustyota varten. Tama on
luonnollisesti aina taysin vapaaehtoista. Jos et halua osallistua johonkin
tutkimukseen, Sinulle tarjotaan parasta jo kaytdssa olevaa hoitoa.

Suomessa kaikki uudet MDS-tapaukset raportoidaan Syoparekisteriin.
Lisdaksi vuonna 2011 Suomessa kaynnistyi laaja kansallinen
tutkimusprojekti (FHRB-projekti, Finnish Hematology Register and
Biobank), jossa ovat mukana Suomen hematologiyhdistys, Suomen
molekyylilddketieteen instituutti, SPR:n Veripalvelu ja sairaanhoitopiirit.
Sen puitteissa veritautipotilailta kerdatdaan korkealuokkaisia veri- ja
luuydinnadytteita kansalliseen biopankkiin, josta niitd tarjotaan
aktiivisesti tutkijoiden kayttéon. Jokaiseen biopankkindytteeseen liittyy
kattavat kliiniset taustatiedot hematologisessa potilasrekisterissa.
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Tama potilasinformaatio |6ytyy myds internetista NMDSG:n kotisivuilta
www.nmds.org




Laakari, joka antoi taman tiedotteen

Yhteyssairaanhoitaja ja puhelinnumero




