Informasjon til deg som har

myelodysplastisk

syndrom (MDS)




1. Hva er MDS?

Myelodysplastisk syndrom (MDS) er et samlingsnavn for en gruppe
tumorsykdommer som har sitt utgangspunkt i bloddannende stamceller
som fins i benmargen. Myelo betyr marg, og syndrom betyr gruppe av
sykdommer. Blodcellene (blodlegemene) i kroppen lages i benmargen,
og benmarg finner vi i store deler av kroppens skjelett. Bloddannende
stamceller er de alle mest umodne cellene i benmargen. De har mulighet
til 3 utvikle seg til alle typer modne blodceller slik som rgde blodceller
(erytrocytter), hvite blodceller (leukocytter) og blodplater (trombo-
cytter). Ved MDS er det en modningsforstyrrelse (dysplasi) i stamcellene
i benmargen. Dette medfgrer at blodcellene ikke modner og utvikler seg
normalt og resulterer ofte i lavt antall av en eller flere av blodcellene
(lavt antall r@de blodceller, lavt antall hvite blodceller eller lavt antall
blodplater).

2. Hvor vanlig er MDS?

Gjennomsnittsalderen ved MDS er ca. 75 ar. Saledes forekommer MDS
fortrinnsvis hos eldre mens ca. en fjerdedel av pasientene er under 60
ar. | tillegg kan ogsa barn rammes av uvanlige former. Insidensen, dvs.
antallet nye tilfeller pr ar, er ca. 4/100 000 innbyggere/ar, mens den hos
eldre er vesentlig hgyere. Dertil er MDS noe vanligere hos menn enn hos
kvinner.

3. Hvorfor fagr man MDS?

| 90% av tilfellene fins det ingen arsak til at den enkelte far sykdommen.
Vi kaller dette primaer MDS. Tidligere cellegift- eller stralebehandling ved
kreft eller annen sykdom gker risikoen for MDS. Slik MDS utgjgr ca. 10%
og kalles terapirelatert MDS. Visse studier har vist at eksposisjon for
visse kjemiske substanser som f. eks benzen kan gke risikoen for MDS,
men sammenhengen er usikker. Hgye doser radioaktiv straling etter
atombombe- (Hiroshima) eller kjernekraft-ulykker (Tjernobyl) har vist a
gi okt forekomst av MDS. Det er ikke vist at MDS er en arvelig sykdom.
Det er saledes ikke ngdvendig @ undersgke om dine barn eller barnebarn
har MDS. Pa den annen side, er det visse sjeldne arvelige sykdommer
som gir gkt risiko for sykdommen.




4. Hva skjer i kroppen nar man har MDS? Hvilke symptomer far man?

MDS oppstar som en fglge av flere forandringer i gener (arvematerialet)
i benmargens stamceller. Disse forandringene fgrer til en unormalt hgy
nydannelse av de syke stamcellene. De blir etter hvert s3 mange at de
fortrenger de friske bloddannende cellene. Samtidig dgr en unormalt
stor andel av de benmargcellene som utvikles fra de syke stamcellene
fer de blir modne og rekker 3 komme ut i blodbanen. Dette medfgrer
ofte lavt antall av en eller flere av de ulike blodcellene. Hvilke
symptomer man far, er avhengig av hvilken type blodceller som er lave.

Majoriteten av alle pasienter med MDS har lavt antall rgde blodlegemer.
Et mal pa mengden rgde blodlegemer er hemoglobinnivaet (Hb). De
rede blodlegemene har som oppgave 3 frakte oksygen (surstoff) fra
lungene ut til kroppens organer og vev. Lavt antall régde blodceller tilsier
lav Hb. Det betegnes ofte som «lav blodprosent» eller anemi. Det
medfgrer at det fraktes mindre / for lite oksygen (surstoff) til organer og
vev (muskler, hjerne osv.) og gir tretthet, nedsatt fysisk kapasitet,
tungpustenhet, svimmelhet og nedsatt konsentrasjon.

Hvite blodlegemer er en del av kroppens immunforsvar (beskyttelse mot
infeksjoner). | laboratorielistene kalles de hvite blodlegemene
leukocytter (LPK). Hvis MDS med-fgrer vesentlig reduksjon i antallet
hvite blodlegemer, er det oftest de neutrofile granulocytter som blir
lave. | sa fall vil det vaere gkt risiko for alvorlige infeksjoner.

Ved betydelig redusert antall blodplater [trombocytter (TPK) i
laboratorielistene)], er blodets evne til 3 levre seg nedsatt, og det er
lettere for a fa blamerker i huden eller slimhinneblgdninger som
neseblgdning eller blgdning fra tannkjgttet f. eks ved tannpuss. Derimot
er risikoen for alvorlige indre blgdninger ganske liten. Noen pasienter
med MDS kan ogsa ha gkt antall blodplater.

Hos ca. 30% av pasientene gar sykdommen etter hvert over til akutt
myeloid leukemi. Risikoen for dette er imidlertid avhengig av hvilken

undergruppe av MDS du har (omtales nedenfor).




5. Hvordan finne ut om man har MDS? Utredning.

Ved utredning av MDS er det viktig at andre, vanligere arsaker til lavt
antall blodceller (betegnes ofte som «lave blodtall») fgrst utelukkes.
Siden ulike vitaminer (f. eks. vitamin B12) er ngdvendig for normal
bloddannelse, bgr mangel utelukkes. Hgyt forbruk av alkohol sa vel som
ulike virus kan gi forandringer i blod og benmarg som ved MDS og bgr
sjekkes ut.

Nar andre arsaker til lave blodtall er utelukket, er det ofte ngdvendig
med benmargsprgve som ev. ma gjentas i Igpet av uker /2 maneder.
Benmargsprgve tas fra brystbenet eller fra hoftekammen. Det gjgres i
lokalbedgvelse. Benmargen farges senere med ulike kjemikalier f@r den
blir studert i mikroskop. Ved mikroskoperingen letes det etter spesielle
forandringer i cellene (dysplasier), og andelen umodne celler (blaster),
som normalt skal veere mindre enn 5%, bedgmmes. Benmargen blir ogsa
undersgkt med tanke pa om det er feil i arvematerialet, kromosomene,
til de syke (MDS-) cellene. Svartiden er ofte flere uker. Nar dette svaret

foreligger, er det oftest mulig a finne ut hvilken undergruppe av MDS du
tilhgrer (WHO-klassifikasjonen av MDS), og det vil kunne vaere mulig a si
noe om forventet prognose.

Visse kromosom-avvik er forbundet med bedre, andre med darligere
prognose. Hpy andel umodne celler (blaster) er forenlig med darlig
prognose. Det er vanlig a inndele MDS i ulike prognostiske grupper etter
et «International Prognostic Scoring System» (IPSS). Vi inndeler ofte
disse i to hovedgrupper lavrisk og hgyrisk MDS. Med dette mener vi
MDS med lav respektivt hgy forventet overlevelse og risiko for utvikling
til akutt myeloid leukemi Det fins ogsa nyere risikosystem, f.eks. revidert
IPSS (IPSS-R) som din lege vil bruke for & bedgmme sykdommen din.
Forskning viser at ogsa ulike endringer i arvematerialet (genmutationer)
synes viktige for prognosen. Sannsynligvis vil disse genmutasjonene
relativt snart innga som rutine ved utredning av MDS.




Hoyrisk MDS

Utredningen har i ditt tilfelle vist at du tilhgrer gruppen hgyrisk MDS,
dvs. at din type MDS har kortere forventet overlevelse enn lavrisk MDS
og hey risiko for ubehandlet a ga over til akutt leukemi.

6. Hvordan behandles hgyrisk MDS?

Behandlingen av hgyrisk MDS gar ut pa a forhindre utvikling til akutt
leukemi og 3 behandle de symptomene du har pga. lave blodtall.

a) Transfusjonsbehandling: Den vanligste behandlingen ved MDS er
transfusjon av rgde blodlegemer (blodtransfusjon) for & gke Hb
("blodprosenten”) slik at du skal kjienne deg mindre trett og ikke utsette
kroppens organer for oksygen-(surstoff-) mangel. Mange pasienter med
MDS kan ha god livskvalitet bare med regelmessige transfusjoner. Det er
ulikt for forskjellige personer hvilket Hb-niva som er ngdvendig for god
livskvalitet. Du og din lege ma sammen finne et passende Hb niva for
deg. Ved blgdning, ved betydelig redusert blodplatetall eller hvis det er
behov for tanntrekking, kirurgi eller andre inngrep kan det veere behov
for blodplatetransfusjon. Ved slimhinneblgdninger har ofte cyclokapron
tabl. 0.5-1g inntil x3-4 pr dag god effekt. Vi kan ikke transfundere hvite
blodceller.

b) 5-azacytidin (Vidaza®): | snart 10 ar har b5-azacytidin veert
ferstehandsbehandling for pasienter med hgyrisk MDS. Medisinen har i
store studier vist @ kunne bremse utveklingen fra MDS til akutt leukemi,
av og til i mange ar, og forlenge overlevelsen. 5-azacytidin er en cellegift
som gis i lav dose, tales ofte godt og har ganske fa bivirkninger endog
hos svaert gamle pasienter. De vanligste biverkningene er irritation og
redhet omkring innstikkstedet, lett kvalme, uro i maven, litt muskel- og
leddsmerter. Medisin mot kvalme er av og til ngdvendig, men har
tendens til 3 gi forstoppelse. Bivirkningene varer oftest kun de dagene
behandlingen pagar og noen fa dager deretter. Medisinen gis som
injeksjon under huden 5-7 pafglgende dager.




De etterfglgende 3 ukene er behandlingsfrie inntil neste kur starter 4
uker etter den foregaende. Vanligvis vurderes behandlingseffekten etter
6 kurer selv om tidligere kontroll av og til er ngdvendig. Behandlingen
helbreder ikke sykdommen, men hvis det er effekt, fortsetter vi sa lenge
den hjelper og ikke gir for mye bivirkninger.

c) Intensiv cellegiftbehandling: Behandling med andre typer cellegift er
aktuelt for noen pasienter med hgyrisk MDS, for pasienter der MDS har
gatt over til akutt leukemi og der andelen leukemiceller (blaster) i
benmargen er hgy. Eldre personer og pasienter med andre alvorlige
sykdommer (f. eks. nyresvikt, hjerte- eller lungesykdommer) taler ikke
slik behandling. Intensiv cellegiftbehandling kan veere riktig for visse
pasienter der det kan vaere aktuelt & fortsette med allogen
stamcelletransplantation (se nedenfor).

d) Allogen stamcelletransplantasjon: Den eneste behandlingen med
mulighet for helbredelse er allogen stamcellestransplantasjon, dvs.
transplantasjon med bloddannende stamceller fra en frisk giver. Det er
en sveert intensiv behandling der det dessverre fortsatt er risiko for a dg
av selve transplantasjonen. Denne risiko gker ved stigende alder samt
hvis du samtidig har andre sykdommer (f. eks. hjerte- / lungesykdom
eller nedsatt nyrefunksjon). De fleste MDS-pasienter er av den grunn for
gamle for denne behandlingen allerede nar de far sin diagnose. Ved
lavrisk MDS er det sjelden aktuelt selv for yngre hvis ikke sykdommen
viser tydelige tegn pa forverrelse. For de pasienter med hgyrisk-MDS der
stamcelletransplantasjon er mulig (ikke for hgy alder og for @gvrig ganske
friske), er malet at disse pasientene blir utredet og vurdert med tanke
pa transplantasjon. Resultatene av stamcelletransplantasjon er under
stadig utvikling og er avhengig av mange faktorer. Din egen lege, som
kjenner deg bgr derfor hjelpe til med denne avgjgrelsen. Dersom det blir
aktuelt med allogen stamcelletransplantasjon, vil du fa snakke med en
transplantasjonslege som vil informere deg grundig om fordeler og
ulemper ved denne behandlingen f@ér du selv tar avgjgrelsen om du

gnsker dette.
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Du kan ikke f. eks ved din kost gj@gre noe for a forbedre videreutvikling av
din sykdom. Din lave Hb skyldes ikke at du har jern- eller vitaminmangel
sa det hjelper ikke a spise jernrik mat, ta jerntabletter eller andre
kosttilskudd. De fleste MDS-patienter har dessuten allerede for mye jern
i kroppen. A ta jerntabletter er i sa fall uheldig. Mindre mengder alkohol
forverrer ikke din sykdom, men store mengder pavirker bloddannelsen
negativt. A spise variert kost, bevege seg og mosjonere ut fra dine
forutsetninger er bra for din helse.

7. Hvad kan jeg selv gjgre?

Om du har sveert lavt niva av neutrofile granulocytter (hvite
blodlegemer) er du mer enn vanlig disponert for infeksjoner. Du bgr i sa
fall unngd personer som har infeksjonssymptomer som hoste, snue,
feber, diarré eller oppkast. Du og personer i ditt nermiljp bgr fa
influensavaksine, og du bgr unngd smitte med vannkopper eller
helvedesild.

8. Nar skal jeg ta kontakt med lege og hvor?

Hvis du har lavt antall hvite blodceller, er risikoen for alvorlige
infeksjoner stgrre enn vanlig. Du bgr derfor ta kontakt med sin lege hvis
du far feber (temperatur 38.5°C eller hgyere) for & bli sjekket for om du
trenger behandling. Om kvelden eller i helger ma du ta ta kontakt med
legevakten.

Symptomer pa lav Hb (blodprosent) kan vaere tretthet og svimmelhet.
Noen kan fa brystsmerter, hevelse i bena og besvimelser nar Hb er svaert
lav. Hvis du kjenner deg trettere enn vanlig, bér du kontakte sykepleier
ved poliklinikken eller lege for blodprgvetaking. Ved nytilkomne
brystsmerter eller ved besvimelse bgr du oppsgke legevakten hvis
fastlegen ikke kan tilse deg.




9. Forskes det pa MDS?

Det pagar mye forskning pa MDS for & gke kunnskapen om sykdommens
arsak og utvikling slik at ny og bedre behandling skal utvikles. Et mal er
ogsa bedre 3 kunne angi forventet behandlingseffekt hos hver enkelt
pasient.

Den nordiska MDS gruppen (NMDSG) er et nettverk for behandlende
leger og forskere med intresse for MDS. | gruppens regi foregar mange
kliniske behandlingsstudier. Uansett hvor du bor i Norge vil det oftest
veere mulig for deg a delta i slike studier siden det na er leger med
interesse for MDS de fleste steder i Norge. Studiene kan enten vere i
regi av den nordiske MDS gruppen eller i regi av et legemiddelfirma som
ledd i utprgvning av nye medisiner. Du vil ev. bli spurt om du vil delta i
en slik studie eller om du vil gi ekstra blod og/ eller benmarg til
forskning. Dette er naturligvis alltid frivillig. Om du ikke gnsker a delta i
noen studie, vil du alltid tilbys den beste behandlingen vi har.

| Norge rapporteres patienter med MDS til kreftregisteret. Vi vil senere
utarbeide et kvalitetsregister etter mgnster fra svenskene.
Opprettelse av en nasjonal biobank er ogsa under planlegging.
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Denne patientinformasjon finns ogsa pa NMDSGs hjemmeside
www.nmds.org




Lege som har gitt ut denne informasjonen
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