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Lukijalle

un potilaalla todetaan myelodysplastinen
IE syndrooma (MDs), on luonnollista, ettd
hinelld herdi paljon kysymyksid. Hoitava ladkari
kertoo diagnoosivaiheessa taudista, ja myos sai-
raanhoitaja antaa uudelle potilaalle opastusta.
Kuitenkaan kukaan ei pysty kerralla omaksu-
maan suurta miirad uusia asioita, vaan tietoa on
paddstiva sulattelemaan rauhassa. Taimin oppaan
tarkoitus on olla perustietopakettina potilaalle,
jotta hin saisi kokonaiskuvan taudista ja voisi
kerrata tietoja.

Oppaan edellisesti painoksesta on kulunut
viisi vuotta, ja MDs-taudin diagnostiikka ja hoito
ovat edelleen kehittyneet. Sen vuoksi Suomen
Syopdpotilaat ry katsoi aiheelliseksi oppaan pii-
vittdimisen. Toivomme, ettd tdstd oppaasta on
apua potilaille.

Ensin mDs:std kerrotaan tautina (tai oikeas-
taan tautiryhmini) ja sitten sen nykyisista to-
teamiskeinoista veri- ja luuydinniytteissi. Sen
jalkeen kisitellddn oireita, taudin jakamista eri
alatyyppeihin ja hoitoja. Kaikilla potilailla ovat

kaytettdvissd tarvittaessa tukihoidot, kuten puna-
solusiirrot, infektioiden hoidot ja vuotojen hoi-
dot. Lisiksi kiytetdin erilaisia tautiin vaikuttavia
hoitoja taudin alatyypin mukaan. Esittelemme
tdssid ensin jo vakiintuneet hoidot ja mainitsem-
me sitten lyhyesti vilkkaan tutkimustyon tulok-
sena mahdollisesti ldhivuosina kiyttoon tulevista
uusista hoidoista. Kerromme myos kantasolujen-
siirrosta MDps:n hoidossa.

Oppaan lopussa on aakkosjirjestyksessi pieni
sanasto, jossa selvitetddn lyhenteitd ja joitakin
usein kiytettyja ladketieteellisid termeja.

Viimeisend oppaassa luetellaan suositeltavia
muita tietoldhteitd mps-taudista.

FREJA EBELING 24.2.2021

Kirjoittaja on dosentti, sisdtautien ja kliinisen
hematologian erikoislddkdri, joka on toiminut
HUs:n hematologian klinikassa mMps-vastuulddkd-
rind ja siirtynyt hematologian poliklinikan osasto-
nylilddkdrin virastaan eldkkeelle 1.3.2020.



Mikia MDS on?

yelodysplastinen syndrooma (MDs) on veri-

syopiin kuuluva luuytimen vertamuodosta-
van kantasolun hiiriétila, jonka seurauksena
veren soluarvot ovat poikkeavia. Sanan alkuosa
"myelo” tarkoittaa ydinti, tissi tapauksessa luuy-
dinti, "dysplasia” sitd, ettd solut eivit kypsy nor-
maalisti, ja "syndrooma” siti, ettd kyseessi on
ryhma erityyppisid tauteja.

Suomessa arvioidaan todettavan noin 200 uut-
ta MDs-tapausta vuosittain.

Nykykiasityksen mukaan MDs syntyy luuytimen
vertamuodostavan kantasolun geneettisesti vias-
ta. Tama vika voi olla esimerkiksi kromosomi-
poikkeavuus tai perintétekijan (geenin) poikkea-
vuus eli mutaatio. Niitd saattaa taudin kestidessi
ilmaantua lisdi. Viasta seuraa solujen kypsy-
mishdirio ja tehottomuutta normaalien veren
solujen muodostumisessa. Suuri osa verisolujen
esiasteista kuolee jo luuytimessi. Verenkiertoon
ei pdise riittdvisti kypsid verisoluja, tai sinne voi
paastd epikypsii, erilaistumattomia soluja.

Veren kantasolun hiirion ilmaantumisen syy
yksittdiselld potilaalla jaa useimmiten tuntemat-
tomaksi. Ruokavaliolla tai esimerkiksi alkoholin
kaytolla ei ole voitu osoittaa mitddn syy-yhteyt-
td mps-tautiin. Tupakointi vaikuttaa kuitenkin
suurentavan riskid jonkin verran. Orgaaniset
livottimet, hyonteismyrkyt ja ionisoiva siteily
lisadvat riskid. mps-taudin ilmaantuvuus lisdin-
tyy selvisti idn myo6té; uusien potilaiden keski-iki
on hieman yli 7o vuotta. Osassa tapauksia MDs
voi olla potilaalle aiemmin muun syévin vuoksi
annettuun solunsalpaaja- tai sidehoitoon liittyva.
MDs tautina ei ole suoraan perinnéllinen. Viime
vuosina on kuitenkin kertynyt tietoa periytyvis-
ta harvinaisista, veritaudeille altistavista geeni-
poikkeavuuksista, jollaisia voidaan todeta olevan
taustalla etenkin keskimairiistd nuoremmilla,
alle 40—50-vuotiailla mps-potilailla. Jos tillainen
poikkeavuus todetaan, harkitaan myos lahisuku-
laisten tutkimista.



MDS-taudin oireet

oin viidesosalla MmDs todetaan oireettomana
m muusta syystd otetun verenkuvan poikkea-
vuuden selvittelyssi. mps-taudin oireet ovat seu-
rausta normaalien verisolujen vajauksesta. Veren
soluja on kolmea piityyppid: punasoluja eli eryt-
rosyyttejd, valkosoluja eli leukosyytteji ja verihiu-
taleita eli trombosyytteja.

Tavallisimmat oireet MDs:ssd ovat anemian
aiheuttamia. Anemia johtuu punasolutuotannon
vajauksesta, jota arvioidaan veren hemoglobii-
nimairityksilld. Normaalin hemoglobiinitason
(Hb) alaraja miehilld on 134 g/1 ja naisilla 117 g/1.
Anemian oireita ovat visymys, suorituskyvyn
aleneminen, sydimentykytys, hengenahdistus,
huimaus, keskittymisvaikeudet, sanojen 16yti-
misvaikeus ja sormien kémpelyys. Esimerkiksi
sepelvaltimotaudin ja sydimen vajaatoiminnan
oireet saattavat ilmaantua herkemmin Hb-tason
plenentyessa.

Valkosolujen vajauksessa keskeistd on nimen-
omaan neutrofiilivalkosolujen alhainen miiri ja
usein myos niiden toiminnan hiirié. Neutrofiilit

ovat bakteeri-infektiopuolustuksessa tirkein val-
kosolujen alalaji. Normaalin veren neutrofiilipi-
toisuuden alaraja on 1,5 x 109/litra. Alttius baktee-
ritulehduksille suurentuu neutrofiilipitoisuuden
ollessa alentunut; neutrofiililukemaan alle o,5 x
109/litra liittyy merkittiva infektioriski. Neutro-
fillima4rin pienuutta kutsutaan neutropeniaksi.
Siihen liittyy suurentunut taipumus esimerkiksi
hengitysteiden tai ihon bakteeri-infektioihin, joi-
den paraneminen voi olla normaalia hitaampaa.
Trombosyyttien tehtiva on ikddn kuin pienina
”liimalappusina” paikata verisuonten vaurio-
kohtia ja tyrehdyttaa verenvuotoja. Normaalin
trombosyyttipitoisuuden alaraja veressa on 150
x 109/litra. Pieniin trombosyyttipitoisuuksiin eli
trombosytopeniaan liittyy lisddntynyt vuototaipu-
mus, etenkin lukeman alittaessa tason 50 x 109/
litra ja merkittdvasti sen alittaessa tason 20 x 109/
litra. Vuototaipumus saattaa ilmetd esimerkiksi
mustelmaherkkyyteni, nendverenvuotoina, ien-
ten vuotoherkkyyteni ja ruoansulatuskanavan tai
pistoskohtien vuotoina.



Miten MDS todetaan?

un verenkuvapoikkeavuutta, kuten esimer-

kiksi anemiaa, lihdetdidn selvittdimaan, tutki-
taan ensin tavallisempia taustasyitd, kuten rau-
dan, foolihapon tai Bi2-vitamiinin puutosta,
kroonisia tulehdustiloja, kaytossa olevien ladkkei-
den mahdollista osuutta seki punasolujen hajoa-
mistaipumusta.

Ellei niistd 16ydy selitystd, edetddan luuydinnayt-
teen tutkimiseen verisolumuodostuksen tilan
selvittimiseksi. Luuydinniytteiti otetaan joko
rintalastan yliosasta tai ristiseldn puolelta, suo-
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liluun vasemmasta tai oikeasta takaharjanteesta.
Niytteenottokohta ja luun pinnalla oleva luukalvo
puudutetaan huolellisesti etukdteen, ja naytteet
otetaan puudutetulta alueelta imemalld neulalla
nestemdistd luuydinti ruiskuun (luuydinaspiraat-
ti) tai myos “kairaamalla” luuydintd onttoon neu-
laan ohueksi, noin 15 mm pituiseksi koepalaksi.
Luuydinniytteen ottoon ei vaadita edeltivaa

paastoamista. Jos potilaalla on kiytossddn veren
hyytymista estavi ladkitys, sen annostelun mah-
dollinen muutostarve toimenpidetti edeltivisti
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on syytd selvittdd. Luuydinniytteen otossa potilas
tuntee puudutuksesta huolimatta usein jonkin
verran kipua, kun neula etenee luun sisatilaan.
Potilas voi tuntea kipua myos aspiraatin imai-
suvaiheessa alipaineeseen liittyen. Kivun koke-
mus on hyvin yksil6llistd; monet vertaavat sitd
hammaslaikirin toimenpiteisiin. Mikali potilas
toivoo, voidaan hinelle antaa ennen toimenpi-
dettd rauhoittavaa ladkitystd. Pelkdn imuniytteen
ottotoimenpide kestdd noin 15 minuuttia. Mikali
samalla otetaan myos koepala, varataan aikaa
yleensi puoli tuntia. Toimenpiteen jilkeen potilas
saa yleensd ldhted poliklinikalta kotiin tai toihin
saatuaan hoitajalta ohjeet naytteenottokohdan
seurannasta. Mikali on kaytetty rauhoittavaa 134-
kitystd, ei autoa saa ajaa samana piivina.
Luuytimen imundyte sivellddn lasille, kuiva-
taan, virjatdin ja tutkitaan mikroskoopilla. Solu-
jen esiasteiden miiristd ja kypsymisestd saadaan
ndin kisitys, kun tutkitaan satojen solujen koon
ja ulkonidkopiirteiden kokonaisuutta. Imunéyt-
teestd tehdddn myos kromosomi- ja geenitutki-
muksia. Luuydinkoepalasta nihddan luuytimen
kokonaissolupitoisuus, mahdollinen ylimiarii-
nen sidekudosmuodostus ja poikkeavat solut.
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Imuniytteen solukuvatulos on yleensd valmis
viikon sisdlld. Kromosomi- ja geenitutkimusten
seki koepalan tutkimustulosten valmistumiseen
kuluu tyypillisesti kuukausi.

Kansainvilisesti on sovittu diagnoosikritee-
reistd, joiden perusteella MDps miiritellddn ja
luokitellaan alatyypeiksi. Diagnoosin madritys
luuydinniytteesti ei aina ole helppoa kokeneel-
lekaan laboratoriolddkirille. Jos diagnoosi jaa
epavarmaksi, epiilyn asteelle, saatetaan tarvita
seurantaa ja uutta luuydinnaytetti esimerkiksi
3—4 kuukauden kuluttua. Oikean diagnoosin
tekeminen on erittiin tiarkeii, luonnollisesti
verenkuvapoikkeavuuksien syyn selvittimiseksi
potilaalla, mutta my6s esimerkiksi perusteeksi
B-lausuntoon, jolla osoitetaan potilaan oikeus
erityiskorvattaviin lddkkeisiin.
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MDS-taudin eri paatyypit

m ps-tauti jaetaan alatyyppeihin luuydinniyt-
teiden mikroskooppitutkimusten ja kro-
mosomildyddsten sekd verisoluarvojen perus-
teella. Lihitulevaisuudessa mutaatioloydoksetkin
tulevat enenevisti vaikuttamaan luokitukseen.
Luuytimen imundytteen mikroskooppitutkimuk-
sissa kiinnitetddn huomiota esimerkiksi niin
sanottuihin rengassideroblasteihin, joissa puna-
solujen esiasteiden rauta on kertynyt renkaaksi
tuman ympdrille tai epakypsimpien solujen,
blastien osuuteen.

mDs-taudin ennustetta arvioidaan nykyisin
1Pss- ja 1pss-r-riskiluokituksilla (International
Prognostic Scoring System for Myelodysplastic
Syndromes, Revised 1pss). Niissd taudit ryhmitel-
134n neljiin tai viiteen alaluokkaan, joita kutsu-
taan matalamman riskin, keskiriskin ja korkeam-
man riskin ryhmiksi.
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Yleistien voidaan sanoa, etti matalamman
riskin tautiluokissa ongelmat ovat soluvajauksis-
ta johtuvia, ja hoidon tavoite on eldiminlaadun
parantaminen. Korkeamman riskin tautiluokissa
haasteena on taudin etenemistaipumus akuutin
leukemian suuntaan, ja hoidon tavoitteena on
odotettavissa olevan elinajan pidentiminen.

mDs:n vaikutus potilaan elossaoloaikaan kyt-
keytyy taudin riskiryhmiin. 1pss-r-luokitukseen
kootuissa tutkimuksissa seurannassa todetut
tavanomaiset elossaoloajat diagnoosivaiheesta ovat
olleet luokkaa 5—9 vuotta matalimmissa, 3 vuotta
keskimmaisessd ja 10-19 kuukautta korkeamman
riskin tyypeissd. On huomattava, ettd nima elossa-
oloajat on kerdtty potilasaineistoista, joihin kuu-
luneet potilaat ovat saaneet vanhempia, aiemmin
kaytossa olleita hoitoja. Potilaiden tilat ovat my6s
hyvin yksil6llisid, ja hoidot kehittyvit koko ajan.
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MDS-taudin hoidot

ireettomia potilaita voidaan vakaassa tilan-
E teessa seurata ilman hoitoa pitkinkin
aikaa. Silloin potilaan vointia ja veriarvoja seura-
taan sopivaksi arvioidulla tiheydelld, esimerkiksi
3—6 kuukauden vilein.
Oireisille potilaille annetaan tukihoitoja ja tau-
din tyyppiin kohdennettuja hoitoja.

TUKIHOIDOT

Verisoluvajausten hoidoksi annetaan tarvittaessa
tukihoitoja.

ANEMIA Matalamman riskin mps-taudissa voi-
daan saada anemiaan hoitovastetta erytropoietii-

nivalmisteilla (Epo-hoito). Ero-hoitoa annetaan
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vatsan tai reisien alueelle ihonalaisina pistoksina
13 viikon vilein. Sairaanhoitaja opettaa potilaan
itse pistimiin; tarvittaessa pistokset voidaan
my0s antaa kotisairaanhoidossa tai terveyskes-
kuksessa. Epo-hoito korjaa anemiaa noin puolella
potilaista. Sen teho ilmenee 2—3 kuukaudessa.
Ellei hemoglobiinilukema suurene riittavisti,
voidaan Epo-annos vield kaksinkertaistaa. Ellei
suurennetullakaan annoksella saada tehoa, ei
EPO-hoitoa jatketa.

Ellei Ero-hoito tehoa tai sen vaste on hiipunut,
korjataan Hb-pitoisuutta toistuvilla punasolusiir-
roilla, yleensd noin 2—8 viikon vilein. Yhdessa
punasolupussissa on yhden verenluovutuksen
punasolut, ja se suurentaa aikuisella veren Hb-pi-
toisuutta keskimairin noin 10 g/1. Punasolujen
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siirroilla pyritidn Hb-taso yleensi pitimiin
viahintiin tasojen 8o-100 g/l vililld, mutta
siirtoraja arvioidaan yksilollisesti esimerkiksi
sydin- tai keuhkosairaus huomioiden. Koska
jokaisessa punasolupussissa potilas saa noin 250
mg rautaa, johtaa jatkuva punasolusiirtotarve
raudan ylimiirin kertymiseen elimist66n. Rau-
takuorman pienentimiseksi saattaa jatkossa olla
tarve aloittaa mps-potilaalle raudan kelaatiohoito.
Tama tarkoittaa, ettd rautaa saadaan sitoutumaan
elimistossi ladkemolekyyleihin, joiden avulla sitd

saadaan poistumaan ulosteen tai virtsan mukana.

VALKOSOLUJEN VAHYYS Nimenomaan neutrofii-

livalkosolujen vajaukseen liittyvian bakteeri-infek-
tiotaipumuksen vuoksi on oltava valppaana esi-
merkiksi kuumeen ja muiden tulehdusmerkkien
yhteydessi lisdtutkimusten ja antibioottien tar-
peen arvioimiseksi. Suomessa ei ole kdytintoni
antaa rutiininomaisesti mps-potilaille ennaltaeh-
kaisevad antibioottiladkitystd, vaan se sddstetiin
todettuihin infektiotilanteisiin. Vakavien infek-
tioiden yhteydessd saatetaan kiyttdi pistoksina
annettavaa valkosolukasvutekijilaikitysta.
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VERIHIUTALEVAHYYS Trombosytopeniassa pyri-

tadn valttimiian verihiutaleiden toimintaa huo-
nontavia lddkkeitd. Trombosyyttisiirtoja ei pai-
sadntoisesti kiytetd ennaltaehkiisevisti, vaan
ainoastaan merkittiviin vuotoihin, toimenpitei-
den yhteydessi ja mps-hoitojen aiheuttamassa
trombosytopeniassa. Ennaltaehkiisevisti voidaan
kayttdd verihyytymii lujittavaa ladkitystd, kuten
traneksaamihappoa. Trombosyyttikasvutekijalaa-
kityksen hyodystd mps-taudissa ei toistaiseksi ole
riittaviksi katsottua tutkimusnayttoa.

MDS-TAUTIIN VAIKUTTAVAT
HOIDOT TALLA HETKELLA

LENALIDOMIDI Noin 5 prosentilla mps-potilaista

tauti on niinsanottua del 5q- -tyyppii, jossa tauti-
soluissa nihddan kromosomin numero 5 pitem-
min haaran tietyn osan puuttuminen eli deleetio.
Tadssd naisilla yleisemmissd matalamman riskin
MDs-tyypissd potilaalla on usein syvd anemia ja
normaalia kookkaammat punasolut, mutta nor-
maali tai suurentunutkin trombosyyttilukema ja
luonteenomainen ulkoniképoikkeavuus trombo-
syyttien emosoluissa luuydinniytteessi. On osoit-
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tautunut, ettd tabletteina neljan viikon jaksoissa
(kolme viikkoa ladkettd, sitten taukoviikko) kay-
tettdva lenalidomidilddkitys korjaa tissd mps-tyy-
pissd anemiaa niin, ettd kahdella kolmasosalla
punasolusiirtoja tarvinneista potilaista siirtotarve
loppui. Lidkkeen tehon keskimiirdinen kesto-
aika on runsaat 2 vuotta; osalla potilaista teho
sdilyy selvisti kauemmin. Haittavaikutuksina
nihdiin usein esimerkiksi neutropeniaa (veren
neurofiilivalkosolujen pitoisuuden pienenemisti)
tai ihottumaa. Lenalidomidin annostusta voidaan
silloin harkinnan mukaan keventii tai kiyttaa
viliaikaisesti ohella valkosolukasvutekijalddketta.
Lievit ihottumat menevit usein itsestiin ohi;
hyvin harvoin joudutaan lddke niiden vuoksi
keskeyttimadn. Lenalidomidia voidaan kokeilla
seuraavaksi, niinkutsuttuna toisen linjan hoitona
mDs del 5q- -potilaille, jotka eivit saa anemiaan
vastetta Ero-hoidolla. Kiytainnon haasteena on
se, ettd hoito on huomattavan kallista, eiki lena-
lidomidilla ole erityiskorvattavuutta mps-taudin
hoidossa.

ATSASITIDIINI Thonalaisina pistoksina kerran

pdivissd 5—7 pdivin jaksoina 4—5 viikon vilein
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korkeamman riskin mMmDps-tyypeissd annettava atsa-
sitidiini on luuytimen vertamuodostavia soluja
vihitellen "kypsyttiva” ladke eiki varsinainen
solunsalpaaja. Sairaanhoitaja antaa potilaalle pis-
tokset polikliinisesti, vuodeosastohoitoa ei tarvita.
Atsasitidiini on yleensd varsin hyvin siedetty,
mutta se saattaa etenkin alkuun laskea verisolu-
arvoja, ja pistoskohdissa ndhdiin joskus drhak-
kagkin punoitusta ohimenevisti. Liikkeen teho
tulee vihitellen esiin, ja sitd arvioidaan yleensi
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vasta 4—0 hoitosyklin eli 4—6 kuukauden kuluttua
verisoluarvojen ja luuytimen imundytteen avulla.
Suotuisaa hoitovastetta saadaan noin puolelle
potilaista. Vaste nikyy esimerkiksi verisoluarvo-
jen kohenemisena ja luuytimen blastiylimdaran
pienenemisend. Ellei vastetta nihdi 6 kuukau-
dessa hoidon alusta, atsasitidiinihoito lopetetaan.
Jos vastetta saadaan, atsasitidiinia jatketaan, ellei
ongelmallisia haittavaikutuksia esiinny, niin
kauan kuin potilaan arvioidaan hyé6tyvin hoi-
dosta. Keskimadriinen vasteen kesto on runsas
vuosi, mutta huomattavasti pitempiikin vasteita

nahdiin. Atsasitidiinilla tavoitellaan eliniin

pitenemisti ja leukemiaan etenemisen hidasta-
mista; se ei kuitenkaan paranna mps-tautia.

SOLUNSALPAAJAHOIDOT Nuorehkoilla MmDs-po-
tilailla saatetaan kayttad akuutin leukemian hoi-

tojen kaltaisia, vuodeosastolla suonensisiisini
tiputuksina annettavia intensiivisid solunsalpaa-
jahoitoja. Solunsalpaajahoitoa kiytetdin etenkin
valmistauduttaessa kantasolusiirtoon tilanteessa,
jossa mDs-potilaalla halutaan ennen kantasolu-
jensiirtoa nopeahkosti pienentdd huomattavaa
blastiylimiiriad luuytimessa.

KANTASOLUJENSIIRTO Kantasolujensiirto toisen

ihmisen kantasoluilla eli allogeeninen kanta-
solujensiirto on toistaiseksi ainoa mDs-taudin
mahdollisesti kokonaan parantava hoito. Se on
huomattavan raskas hoitomuoto, johon liittyy
merkittavii riskeji. Se tulee sen vuoksi kiytin-
nossi kyseeseen vain pienelld osalla mDs-poti-
laista. Kantasolujensiirtoa harkitaan potilaalle
noin 70 vuoden ikdidn saakka, ellei potilaalla ole
ennustetta huonontavia merkittdvid muita sai-
rauksia, kuten sydimen, keuhkojen, maksan tai
munuaisten toimintaa huonontavia tiloja. Kan-
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tasolujen luovuttajana voi olla omainen (potilaan
sisarus tai lapsi) tai rekisteriluovuttaja.
Kantasolujensiirtohoidossa annetaan vuo-
deosaston eristyshuoneessa ensin useampana pii-
vani tiputuksena esihoito-solunsalpaajaliikitysts,
jonka tarkoituksena on tuhota tautisolukko poti-
laan luuytimesti. Sen jilkeen luovuttajalta joko
verestd tai luuytimestd kerityt kantasolut annetaan
potilaalle suoneen tiputuksena solupussista. Sen
jalkeen alkaa noin kaksi viikkoa kestdvi niin sanot-
tu matalasoluvaihe, kunnes luuytimeen tarttuneet
luovuttajan kantasolut ovat tuottaneet niin paljon
soluja, ettid ne nikyvit potilaalta otettavissa veri-
ndytteissd. Kun soluarvot ovat riittdvasti toipuneet
ja potilaalle usein matalasoluvaiheessa ilmaantu-
vat infektiot hoidettu sekd kaidnteishyljinnadn esto-
ladkitys aloitettu, hin piisee kotiutumaan. Alkuun
varsin tihedssi poliklinikkaseurannassa varau-
dutaan muun muassa kiinteishyljintdin (siirre
reagoi immunologisesti potilaan kudosten kanssa)
ja vastustuskyvyltddn alentuneen potilaan poikke-
uksellisiinkin infektioihin. mps-tauti voi uusiutua
kantasolujensiirron jilkeenkin, jolloin sitd voidaan
hoitaa esimerkiksi atsasitidiinin ja luovuttajan
lymfosyyttivalkosolujen annolla.
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Viela tutkimusvaiheessa
olevia hoitoja

dellimainittu atsasitidiini tuli mps-lddk-

keeni kayttoon jo vuonna 2009. Sittemmin
taudin eri geneettisistd ominaisuuksista ja etene-
mistavoista on kertynyt erittdin runsaasti lisdtie-
toa vilkkaan tutkimustyon tuloksena. Tunniste-
taan yhi enemmin taudin alatyyppeji, jotka
voivat mahdollistaa entisti yksil6llisemman,
potilaskohtaisesti valittavan hoidon.

Alla mainitaan joitakin tilld hetkelld (syksy
2020) tutkittavana olevia ladkeryhmii. Tulevai-
suuden hoidoissa annettaneen yhd useammin
mps-ladkkeitd erilaisina yhdistelmina.

Matalamman riskin mps-alatyypissi, jossa luu-
ytimessd on rengassideroblasteja, tutkitaan pu-
nasolujen loppuvaiheen kypsymisti luuytimessa
edistdvaa ja silld tavoin anemiaa korjaavaa ladke-
hoitoa. Luspatersepti edistdd punasolujen loppu-
vaiheen kypsymistd luuytimessi. Sille myonnet-
tiin EU-myyntilupa kesidkuussa 2020.
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MDs:ssid tautisolujen kromosomien piissi
olevat "suojatulpat”, telomeerit, ovat poikkeavan
lyhyita. Telomeraasientsyymin estdjiladkkeelld
on saatu vasteita matalamman riskin mps-tau-
din anemiassa.

Korkeamman riskin mps-alatyypissi tutkitaan
eri tavoin kemiallisesti muokattuja, pitkévai-
kutteisempia atsasitidiinijohdannaisia. Atsasi-
tidiinin sukulaismolekyyli desitabiinia, joka on
meilld kiytossi idkkiiden potilaiden akuutin
myelooisen leukemian hoidossa, tutkitaan myos
korkeamman riskin mps-taudissa. Tutkimusta
tehddin myos desitabiinin ja sitd hajottavan ent-
syymin estdjan yhdistelmahoidosta.

Venetoklaksia, joka on meilld kaytossa krooni-
sen lymfaattisen leukemian hoidossa, tutkitaan
myo0s korkeamman riskin mps-taudissa yhdistel-
mihoidon osana.

Kertynyt tieto mps-tautisolujen luonteenomai-
sista mutatoituneista geeneisti on luonut pohjan
kunkin geenin mutaation vaikutukseen kohdis-
tuville hoidoille. Tallaisia geneettisid "tdsmaesta-
jahoitoja” tutkitaan muun muassa Tp53-, FLT3- ja
IDHI- ja IDH2 -geenien mutatoituneille muodoil-
le.
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MmDs-potilaan elimiston omat tautia vastaan
taistelevat immuunivalkosolut, T-lymfosyytit,
saattavat olla toimintakyvyltdan heikentyneits, ja
immuunivastetta pyritddn tehostamaan kaytti-
mailld suonensisdisend tiputuksena vuodeosastol-
la annettavia vasta-aineita T-lymfosyyttien niin-
sanottuja Pp-1- tai cTLA34 -heikentdjamolekyylejd
vastaan. Tidllaisia tarkistuspisteen estdjiksi kut-
suttuja vasta-ainelddkkeitd tai jarrumolekyylejd
kaytetddn meilld melanooman ja munuaissyévin
hoidossa, ja niitd tutkitaan my6s Mmps-taudissa.




Elimi MDS-taudin kanssa

RAVINTO JA LEPO, LIIKUNTA On tirkeits, ettd

mbs-potilas pyrkii eri tavoin huolehtimaan yleis-
kunnostaan. Perusasiat eli riittdvi uni, sadnnol-
linen monipuolinen ruokavalio ja ulkoilu seki
lilkunta auttavat toimintakyvyn sdilyttimisessa.
Kaikkia ruoka-aineita voi syodad. Kokojyvivilja-
tuotteet ovat avuksi kuidunsaannin riittavyydessi
ja ehkaisevit ummetusta. Vitamiininsaannin
turvaamiseksi ruokavalioon tulisi sisiltyd vihan-
neksia, hedelmii ja marjoja. Kohtuullinen alko-
holinkaytto on sallittua. Tupakointia tulisi valttaa.

ANEMIAN VAIKUTUSTEN HUOMIOIMINEN Hemo-

globiinitason ollessa matala suorituskyky on
huonompi, miki on silloin huomioitava liiallista
tyysistd rasitusta valttdmalld. Voinnin mukaan
tapahtuva liikunta, kuten kevyet kotiaskareet,
kavelylenkit ulkona, uinti ja erilaiset ryhmalii-
kuntamuodot ovat suositeltavia, kun siadellian
rasituksen aste kehon kulloisenkin sietokyvyn
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mukaan. Potilaan on tirkeitd kertoa anemiaoi-
reistaan hoitavalle 1d4kirille, joka ottaa sen huo-
mioon ratkaistessaan sitd hemoglobiinitasoa,
johon kunkin potilaan kohdalla pyritian.

INFEKTIORISKIN HUOMIOIMINEN Thmissuhtei-

den ja harrastusten ylldpitiminen on yleisvoinnin
kannalta tarkeatd. Selkedsti flunssaisten tai esi-
merkiksi vatsatautia potevien henkildiden kanssa
ei kuitenkaan tule heidin tautinsa aikana olla
lahikontaktissa. Keviilld 2020 alkanut koronavi-
ruspandemia on lisinnyt entisestiin potilaiden
tarvetta varoa infektiokontakteja. Jos neutrofii-
litaso on hyvin matala, esimerkiksi alle 0,50 x
109/1, on hyva varmuuden vuoksi valttdi tilan-
teita, joissa paljon ihmisid on pienessi tilassa,
kuten ruuhkabusseja ja tiysid elokuvateatterikat-
somoita. Muutoin suositellaan mahdollisimman
normaalia elimii ilman tarpeetonta syrjain
vetdytymistd. Kausi-influenssarokotusta suosi-
tellaan mps-potilaille vuosittain otettavaksi. Val-
kosolukasvutekijavalmisteita ei kiyteti jatkuvana
ennaltaehkiisevini ladkityksend, mutta joskus
viliaikaisena tukihoitona merkittivien infektioi-
den yhteydessa.
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VUOTORISKIN HUOMIOIMINEN Jos trombosyytti-
lukema on hyvin matala, esimerkiksi alle 20-30

x 109/, tulee mustelmia ja muita verenvuotoja
normaalia herkemmin. Tapaturma-alttiita tilan-
teita ja kontaktiurheilulajeja on silloin syyti valt-
tad. Trombosytopeniasta on myos syytd kertoa
etukiteen esimerkiksi hammaslaikarille tai toi-
menpiteitd, kuten esimerkiksi luomenpoistoja tai
tahystyksid, valmisteltaessa. Verihyytymaia lujit-
tavilla lddkkeilld on mahdollista vihentdd vuoto-
taipumusta. Tarvittaessa annetaan trombosyytti-
siirtoja tai niiden tarpeeseen varaudutaan ennen
valttimattomii toimenpiteita.
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TALOUDELLISET NAKOKOHDAT Mikili potilas

on diagnoosivaiheessa tydelimissi, tulee myos
tyokykyasia pohdittavaksi. Lievd, ainoastaan seu-
rantaa vaativa Mps-tauti ei vilttimaittd ole este
tyossdjatkamiselle. Asiaa on kuitenkin pohdittava
hoitavan ladkirin ja tarvittaessa tySterveyshuollon
kanssa niin, etti tyon laatu, tydonkuva ja sairastu-
neen omat toiveet otetaan huomioon.

Lisitietoa sosiaaliturvasta, etuuksista ja palve-
luista tyoikiiselle sairastuneelle on tarjolla Suo-
men Syopapotilaat ry:n julkaisemassa Tyoikdisen
syopapotilaan etuudet ja palvelut -esitteessa.
https://www.syopapotilaat.fi/opas/tyoikaisen-

syopapotilaan-etuudet-ja-palvelut-esite/

mps-taudin hoidossa kiytettivia erityiskorvatta-
via ladkkeitd, kuten esimerkiksi Ero-valmisteita,
raudan sitojalddkkeitd tai valkosolukasvutekijoita,
varten tarvitaan diagnoosiin perustuva hoitavan
ladkirin laatima Kelaan toimitettava B-lausunto.
Nykyisin B-lausunto toimitetaan usein sairaalasta
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suoraan Kelaan, joka lihettdd potilaalle uudella
numerolla varustetun Kela-kortin apteekissa
asiointia varten.

Kokopdiviiselld elikkeelld olevalla on mah-
dollista hakea Kelalta hoitotukea, mikili hinen
toimintakykynsi on ollut heikentynyt vihintain
vuoden ajan ja hin tarvitsee sairauden takia apua
tai ohjausta. Hoitotuen hakemukseen liitetiin
hoitavan l4ddkirin laatima C-lausunto.

Kelalla on muitakin mahdollisesti kyseeseen
tulevia tukimuotoja ja etuuksia, joista loytyy lisa-
tietoa nettisivuilta. www.kela.fi

MUU LAAKITYS On tarkeiti, ettd 1adkarillisi on

tiedot kaikista sddnnollisesti kiytossisi olevista ja
myos tarvittaessa kiyttimistisi ladkkeistd. Hin
ottaa niihin tarvittaessa kantaa mps-tautitilanne
ja verisoluarvot huomioiden. Mikili ladkkeiden
nimii ja annoksia on hankala muistaa, on hyvi
pitdd esimerkiksi lompakossa mukana ajantasai-
nen lidkelista, jota voi myos niyttdd, jos joutuu
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https://www.syopapotilaat.fi/opas/tyoikaisen-syopapotilaan-etuudet-ja-palvelut-esite/
https://www.syopapotilaat.fi/opas/tyoikaisen-syopapotilaan-etuudet-ja-palvelut-esite/
http://www.kela.fi

kiaymaan ladkirissd muualla kuin omassa vaki-
tuisessa hoitopaikassaan. Omia reseptitietoja voi

tarkastella myos Omakannassa. www.kanta.fi

MATKUSTAMINEN Matkustamisen mahdollisuus

on merkittivi virkistymisen ja kontaktien lihde.
Hoidon tavoitteenahan on potilaan mahdollisim-
man hyvi eliminlaatu. Matkatoiveista on hyva
keskustella hoitavan lddkirin kanssa. Seurannan
ja hoitojen aikatauluja pyritidn mielellddn raa-
taloimain siten, ettd mikali mahdollista, potilas
voisi toteuttaa matkasuunnitelmiaan.

TUKIVERKOSTOT Potilaalla on luonnollisesti

oikeus ratkaista, keille hin haluaa sairaudestaan
puhua. Luotetut sukulaiset ja ystdvit voivat olla
merkittivd apu monella tavalla. Potilastovereihin
saa yhteyttd Suomen Syopipotilaat -yhdistyksen
mps-verkoston kautta. Verkosto on tarkoitettu
kaikille mps-potilaille ja heiddn ldheisilleen. Se
toimii suljettuna Facebook-ryhmina. Potilaille
jarjestetddn myos verkostopdivid, joissa potilaat
saavat tietoa sairaudesta ja vertaistukea.
www.syopapotilaat.fi
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MDS-sanastoa ja lyhenteita

B-LAUSUNTO hoitavan liikiarin laatima todistus

erityiskorvattavia ladkkeiti tai
pitempii tyokyvyttomyyttd varten

DN A nukleiinihapot, joista solun geenit koostuvat

EPO erytropoietiini, normaalisti munuaisista
erittyvd punasolumuodostusta voimistava
hormoni, jonka johdannaisia kaytetiin

lidkevalmisteina

FIMEA lidkealan turvallisuus- ja kehittimis-
keskus (Finnish Medicines Agency)

GEENI perintdtekiji, joita on solun tumassa
kromosomeissa

HB hemoglobiini, jota on veren punasoluissa

KELA Kansanelikelaitos
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KROMOSOMI sauvamaisesti kierteelle tiiviisti

pakatut perdkkiin olevat geenierit;
ihmissolujen tumassa on 23 kro-
mosomiparia, kussakin kromoso-
missa on niinsanottu lyhyt ja pitki
kasivarsi

LEUK leukosyytit eli veren valkosolut

MDs myelodysplastinen syndrooma,
myelodysplastinen oireyhtymi

MUTAATIO geenin poikkeavuus, esimerkiksi sen
yhden osan vaihtuminen, puuttumi-

nen tai ylimaara

N EUT neutrofiilivalkosolut,
keskeisid bakteeripuolustuksessa
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RS, RENGASSIDEROBLASTI poikkeava punasolun

esiaste luuytimessd; rautaa on kertynyt
mitokondrioissa rengasmaiseksi
muodostumaksi solun tuman ympdrille

TELOMEERI kromosomien piissd oleva,
toistuvista pNa-jaksoista
muodostuva ”suojatulppa”

TOISEN LINJAN HOITO hoito, joka aloitetaan
jarjestyksessi kakkosena, jos ensimmaii-
seksi aloitetulla hoidolla ei saada vastetta

tai sen vaste hiipuu

TROM trombosyytit eli verihiutaleet, keskeisid
verenvuotojen tyrehtymisessa
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Muita tietolihteiti
MDS-taudista

10 minuutin informaatiovideo netissi juuri diag-
noosin saaneelle potilaalle osoitteessa:
https://minullatodettiin.fi/index.php /work/mds/

Pohjoismaisen MDs-ryhmin englanninkieliset
kotisivut, joilla otsikon ”For patients” alla on
myos potilasinformaatiotekstit kaikilla pohjois-
maisilla kielilld ja myo6s linkkeja sekd informaa-
tiovideoita ruotsiksi. Videossa "Svensk film om
MDs”, joka on tekstitetty suomeksi, Karoliinisen
sairaalan professori Eva Hellstrom-Lindberg ker-
too MmDs:sta:
https://www.nmds.org/index.php/for-patients/

videos-for-patients/69-videoes-for-patients
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MDS ALLIANCE MDs Alliance on kattojarjesto,

joka kokoaa yhteen myelodysplastisten sairauk-
sien potilasjirjestot ympari maailmaa. Jarjeston
tavoitteena on lisitd tietoisuutta myelodysplasti-
sista sairauksista ja tarjota tietoa ja tukea jisen-
jarjestoille.

www.mds-alliance.org

www.facebook.com/mdsalliance/

Twitter @mdsalliance
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>
Syopijarjestot

SYOPAJARJESTOT on vahva ja osaava jarjesto,

jonka tavoitteena on turvata kaikille hyva elama
ilman sy6pad tai syévastd huolimatta. Jarjesto
tarjoaa tietoa, tukea ja toivoa.

Syopdjarjestot tukee ja kuntouttaa syopéa sai-
rastavia ja heidan laheisidan, tiedottaa sy6paa
ehkéaisevistd ja terveyttd edistavistd asioista,
pitaa ylla rekisteria syopataudeista ja syopaseu-
lonnoista ja myontda varoja syopatautien tie-
teelliseen tutkimukseen.

Sy6pdjarjestot on Suomen suurin kansanter-
veysjarjesto.

SYOPAJARJESTOIHIN KUULUVAT:

Suomen Sy6péyhdistys ry ja
sen jasenyhdistykset:
« 12 alueellista syopayhdistysta
« 6 valtakunnallista potilasyhdistysta
« Suomen Sydpérekisteri
« Sy6pdsaatio

www.syopajarjestot.fi
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SUOMEN SYOPAPOTILAAT RY

on potilaiden oma jarjesto.
Edistaimme potilaan
oikeuksia ja toimimme

. ] -‘" .
osana eurooppalaista ?:ﬁ‘
syépipotilasyhteisoa.
Olemme osa Sy6pédjarjestoja.

Suomessa todetaan vuosittain noin 34 0oo
uutta syopatapausta ja syévdn sairastaneita

on jo yli 230 coo. Olemme olemassa syopéan
sairastuneita ja heidan laheisidan varten. Tarjo-
amme mahdollisuuden vertaistukeen verkossa
sekd luotettavaa tietoa syopasairauksista.
Teemme myo6s edunvalvontaty6td yhteistyossa
muiden jarjestjen kanssa.

Saat meihin yhteyden sdahképostitse,
puhelimitse ja sosiaalisen median kautta.
www.syopapotilaat.fi

www.facebook.com/syopapotilaat/

info@syopapotilaat.fi
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TEKSTI FREJA EBELING

ULKOASU JOHANNES RANTAPUSKA
KUVITUKSET ERKKI TOUKOLEHTO
JULKAISIJA SUOMEN SYOPAPOTILAAT RY
PAINO ORIGOS, 2021

Tamai opas on tehty Syopasaition tuella.

Syopasaatio

Cancerstiftelsen

OPPAAN TUOTTAMISTA OVAT TUKENEET:

/) NOVARTIS

Celgene |t Bristol Myers Squibly
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