Information fér dig med

myelodysplastiskt

syndrom (MDS)




1. Vad ér MDS?

Myelodysplastiskt syndrom (MDS) ar ett samlingsnamn for en grupp
tumorsjukdomar som utgar fran benmargens stamceller. Myelo betyder
marg och syndrom betyder grupp av sjukdomar. Benmarg ar den vavnad
som finns inuti stora delar av vart skelett och dar blodcellerna
(blodkropparna) bildas. Med stamceller menar man de allra mest
omogna cellerna i benmargen som sedan ska utvecklas vidare till mogna
blodceller, dvs. roda blodkroppar (erytrocyter), vita blodkroppar
(leukocyter) samt blodplattar (trombocyter). Vid MDS har man en
mognadsstorning (dysplasi) i benmargens stamceller som leder till att
blodkropparna inte mognar och utvecklas som de ska, vilket ger brist pa
en eller flera sorters blodkroppar.

2. Hur vanligt ér MDS?

MDS férekommer framforallt hos dldre, medianaldern vid diagnos ar 75
ar. Ca en fjardedel av patienterna ar under 60 ar och det finns dven
ovanliga former som drabbar barn. Incidensen, dvs. antalet
insjuknade/ar, ar ca 4/100 000 invanare/ar men betydligt hogre hos
dldre manniskor. Sjukdomen ar nagot vanligare hos man an hos kvinnor.

3. Varfér far man MDS?

| 90% av fallen finns det ingen entydig orsak till att man far sjukdomen.
Dessa fall kallas primara MDS. Tidigare cellgiftsbehandling eller stralning
mot cancer eller annan sjukdom okar risken for MDS. Dessa fall kallas
terapirelaterad MDS och utgor 10 % av fallen. Vissa studier har visat att
exposition for vissa kemiska substanser, t.ex. benzen, kan 6ka risken for
MDS, men sambanden ar svaga. Hoga doser radioaktiv stralning efter
atomvapen- (Hiroshima) eller karnkraftsolyckor (Tjernobyl) vet man
leder till fler fall av MDS.

Man har inte kunnat pavisa att MDS ar en arftlig sjukdom hos vuxna men
att det finns vissa sallsynta arftliga tillstand som ger 6kad risk for
sjukdomen. Det finns alltsa inget behov av att kontrollera for sjukdomen
hos dina barn eller barnbarn. | de allra flesta fall av MDS kan man inte
forklara varfor sjukdomen uppkommit.




4. Vad hénder i kroppen nér man har MDS? Vad far man fér symtom?

MDS uppstar som en foljd till flera forandringar i gener i benmaérgens
stamceller. Dessa forandringar leder till en onormalt hog tillvaxt av de
sjuka stamcellerna. Sa smaningom blir de sa manga att de tranger undan
de friska blodbildande cellerna. Samtidigt dor en onormalt stor andel av
de benmargsceller som utvecklas fran de sjuka stamcellerna innan de
blir fardiga och hinner komma ut i blodbanan. Detta leder till brist pa en
eller flera sorters blodceller. Vilka symtom man far beror pa vilken typ av
blodkroppar man har brist pa.

Majoriteten av alla patienter med MDS har brist pa de roda
blodkropparna (anemi). Ett matt pa mangden roéda blodkroppar ar
hemoglobinnivan (Hb). De réda blodkropparna har till uppgift att
transportera syre fran lungorna ut till kroppens vavnader. Vid anemi far
man alltsa syrebrist i vivnaderna (muskler, hjarna etc.) och kan uppleva
trotthet, nedsatt kondition, andfaddhet, yrsel och nedsatt
koncentrationsformaga.

Vita blodkroppar ar en del av kroppens immunforsvar (skydd mot
infektioner). | laboratorielistorna brukar nivan av vita blodkroppar kallas
LPK. Om MDS-sjukdomen leder till uttalad brist pa vita blodkroppar, i
synnerhet den sort man kallar neutrofila granulocyter, har man dkad risk
for svara infektioner.

Om man har uttalad brist pa blodplattar (i lablistan forkortat till TPK)
levrar sig blodet samre och man far lattare blamarken och slem-
hinneblédningar, t.ex. nasblodning eller blédning fran tandkottet nar
man borstar tanderna. Risken for allvarliga inre blédningar ar ganska
liten. Vissa patienter med MDS kan ocksa ha ett 6kat antal blodplattar.

Hos ungefar 30 % av alla patienter 6vergar sjukdomen sa smaningom till
akut myeloisk leukemi. Risken for detta ar dock valdigt olika beroende
pa vilken undergrupp av MDS man har (lds mer nedan).
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5. Hur tar man reda pGé om man har MDS? Utredning.

Vid utredning av MDS ar det viktigt att man forst utesluter andra,
mycket vanligare, orsaker till bristen pa blodkroppar. Man brukar
kontrollera sa att man inte har brist pa olika vitaminer som behovs for
blodbildning (t.ex. vitamin B12). Hog konsumtion av alkohol kan ocksa ge
bild bade i blodet och i benmargen som liknar den vid MDS. Man kan
ocksa behdva ta prov for olika virus som kan ge bild liknande den vid
MDS.

Nar man uteslutit andra orsaker till bristen pa blodkroppar brukar man
ta ett benmargsprov. Ofta gor man detta tva ganger med nagra veckors
till ett par manaders mellanrum for att vara helt sdker.
Benmargsproverna tas oftast fran baksidan av backenbenet och gors i
lokalbedbdvning. Benmargen fargas sedan med olika kemikalier innan
man tittar pa den i mikroskop. Man letar vid mikroskoperingen efter
speciella forandringar i cellerna (dysplasier) och man tittar pa andelen
omogna celler (blaster) som normalt ska vara mindre an 5%. Man brukar
ocksa skicka ett prov for att titta pa om de sjuka cellerna (MDS-cellerna)
i benmargen uppvisar nagra speciella fel i sina kromosomer. Dessa
benmargsundersokningar kan ibland ta upp till ett par veckor att fa svar
pa. Darefter kan man bestamma vilken undergrupp av MDS du har
(WHO-klassifikationen av MDS).

Vilken undergrupp av MDS du har och vilka eventuella kromosom-
avvikelser man hittar ar viktigt for att kunna lamna besked om forvantad
prognos och for att valja behandling om sadan ska ges. Vissa
kromosomavvikelser ar forenade med battre och andra med samre
prognos. Hogre andel omogna celler (blaster) ar férenat med samre
prognos. Man brukar dela in MDS i olika prognostiska grupper enligt IPSS
(International Prognostic Scoring System). Man brukar tala om lagrisk-
och hogrisk-MDS. Med detta menar man MDS med lag respektive hog
forvantat overlevnad och risk att 6verga i akut leukemi. Det finns ocksa
nyare risksystem, t.ex. IPSS-R (reviderad IPSS) som din doktor anvander
for att bedoma din sjukdom. Forskning visar att ocksa olika
genmutationer verkar spela roll for t.ex. prognos. Sannolikt kommer
utredning med avseende pa dessa genmutationer ocksa relativt snart
inga som rutin vid utredning av MDS.




Lagrisk MDS

Utredningen har i ditt fall visat att du tillhér gruppen lagrisk-MDS, dvs.
att din typ av MDS har forhallandevis god forvantad overlevnad och lag
risk att 6verga i akut leukemi.

6. Hur behandlar man ldgrisk-MDS?

a) Ingen behandling alls: Om dina blodvarden endast ar mycket latt
sinkta och du inte har nagra symtom behover du inte fa nagon
behandling. | sa fall foljer man bara din sjukdom men regelbundna
blodprover och aterbesok. Ny benmargsundersdkning kan bli aktuellt om
man ser att dina varden férandras. Med de behandlingar vi har féor MDS
idag tjanar man inget pa att behandla sjukdomen om man inte har
symtom. Man kan i de allra flesta fall inte bota MDS utan
behandlingarna syftar till att forbattra blodvardena och fa dig att ma
battre. Den enda behandling som har méjlighet att bota MDS ar allogen
stamcellstransplantation (se nedan).

b) Transfusionsbehandling: Den vanligaste behandlingen vid MDS ar
transfusion av roda blodkroppar (blodtransfusion) for att hdja ditt
blodvarde (Hb) sd att du kanner dig mindre trott och inte utsatter
kroppens organ for syrebrist. Manga med MDS kan ha god livskvalitet
med endast regelbundna transfusioner. Det ar valdigt olika fran person
till person vilken niva pa Hb man behover for att ma bra. Du och din
doktor far tillsammans finna en lagom niva for just dig. Ibland vid riktigt
laga varden eller vid blodning kan man ocksa behéva ge transfusion av
blodplattar. Det kan ocksa vara aktuellt t.ex. om du ska gobra storre
ingrepp hos tandldkaren eller om du ska opereras. Ofta kan
slemhinneblodningar ocksa avhjdlpas med tablettbehandling (Cyklo-
kapron®). Man transfunderar inte vita blodkroppar.
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c) Behandling for att ta bort 6verskottsjarn ur kroppen: Nar man fatt
blodtransfusioner under lang tid samlar man pa sig ett dverskott av jarn i
kroppen. Detta kan paverka olika organ (t.ex. lever och hjarta) negativt.
Man kommer att halla koll pa dina jarnnivaer genom att regelbundet
mata ferritin i blodet. Ibland kan man behova ge lakemedel for att sanka
jarnnivderna. Exempel pa mediciner som kan anvidndas for detta ar
deferoxamin (Desferal®), deferasirox (Exjade®) eller deferipron (Ferri-
prox®).

d) Blodbildningsstimmulerande hormoner: Om du har symptomgivande
blodbrist eller ett regelbundet behov av blodtransfusioner brukar man
forsoka behandla med injektioner av erytropoetin. Erytropoetin (EPO) ar
en kroppsegen tillvaxtfaktor som produceras i njurarna och som
stimulerar blodbildningen. | media kan du ha hort talas om EPO i
dopingsammanhang dar t.ex. skidakare anvant ldkemedlet for att
forbattra sina blodvarden och darmed syretransporten till musklerna
och sina resultat. En annan kroppsegen tillvaxtfaktor (G-CSF) som
stimulerar bildningen av neutrofila granulocyter (en undergrupp av vita

blodkroppar) kan ges for att forstarka EPO:s effekt pa de roda
blodkropparna. Malet med den har typen av behandling ar att du ska
halla stabilt hogre blodvarde utan att behova blodtransfusioner. Ungefar
50 % av patienter med MDS kan forvantas svara bra pa EPO. Om du
behover transfusioner valdigt ofta eller om din kropps egen produktion
av EPO redan ar mycket kraftigt 6kad ar chansen att svara pa den har
typen av behandling mycket mindre.

G-CSF kan ibland ocksa ges ensamt for att stimulera bildningen av vita
om ditt huvudproblem &r véldigt laga vita blodkroppar och om du da
drabbats av aterkommande bakteriella infektioner.

Bade EPO och G-CSF ges som sprutor som injiceras i underhuden en till

flera ganger i veckan. Dessa injektioner kan vanligen skotas av patienten
sjalv eller med hjalp av distriktskoterska eller anhoriga.
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e) Lenalidomid (Revlimid®): Om dina MDS-celler har en kromosom-
avvikelse som innebar att de har forlorat en del av kromosom 5 (MDS
del5g) kan du ha god chans till forbattrade blodvarden genom
behandling med lenalidomid. Lenalidomid ar inte férstahandsbehandling
men kan bli aktuellt for vissa patienter som inte svarar pa (eller har
valdigt 1ag sannolikhet att svara pa) behandling med EPO och G-CSF (se
ovan). Den exakta verkningsmekanismen for lenalidomid eller varfor det
har speciellt god effekt vid del5qg ar annu inte fullstandigt kant och infor
eventuell start av denna behandling behéver man goéra en ny
riskvardering av din sjukdom.

f) Immunhammande behandling: Hos en mycket liten grupp av fr.a.
yngre MDS-patienter ar en av huvudorsaken till blodbristen att det egna
immunsystemet angriper de blodbildande cellerna. Man kan da ha god
effekt av att ge behandling som dampar det egna immunsystemet med
ATG (anti-thymoglobulin) och/eller cyklosporin.

g) Allogen stamcellstransplantation: Den enda behandling med chans att
bota MDS ar allogen stamcellstransplantation, dvs. transplantation av
friska blodbildande stamceller fran frisk donator. Det dr en mycket
intensiv behandling dar det tyvarr fortfarande finns en risk for dod av
sjalva transplantationen. Denna risk 6kar med stigande alder samt om
man har andra sjukdomar (t.ex. hjart- eller lungsjukdomar, daliga
njurar). De flesta MDS-patienter ar darfor for gamla for denna
behandling redan nar de far sin diagnos och vid lagrisk-MDS &r det sallan
aktuellt daven for yngre om inte sjukdomen tydligt visar tecken pa att
forvarras. Resultaten av transplantation ar under standig utveckling och
beror pa manga faktorer varfor din doktor ar bast lampad att informera
just dig om mojligheter och risker.
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Du kan inte sjalv genom t.ex. din kost gora nagot for att forbattra din
sjukdom. Din blodbrist beror inte pa att du har brist pa jarn eller
vitaminer sa det hjdlper inte att dta extra jarnrik kost, ta jarntabletter
eller andra kosttillskott. De flesta MDS-patienter har dessutom redan
hogre jarnnivaer dn normalt i kroppen. Mindre mangder alkohol
forvarrar inte din sjukdom, men stora mangder paverkar blodbildningen
negativt. Att ata en bra, varierad kost och att rora pa dig och motionera
efter din formaga ar dock allméant bra for din hélsa.

7. Vad kan jag sjdlv géra?

Om du har uttalat laga nivaer av vita blodkroppar ar du kansligare an
normalt for infektioner. Du bor da inte umgas med personer som har
symtom pa infektioner (hostar, snuvar, har feber, har diarré eller kraks).
Du och personer i din narhet bér genomga influensavaccination och du
skall inte utsattas for smitta av vattkoppor och baltros.

8. Ndr ska jag s6ka akut vard och var?

Om dina vita blodkroppar ar laga ar risken for allvarliga infektioner
storre. Om Du far hog feber eller mattligt hog feber (ungefar 38,5°C eller
hogre) bor du kontakta din ldkare eller sjukskoterska for bedémning och
stadllningstagande till eventuell antibiotika-behandling. Pa kvallar och
helger ska du soka akutmottagningen.

Symptom pa blodbrist kan vara trotthet, yrsel och andfaddhet. Vissa kan
dven fa brostsmarta och bensvullnad alternativt svimma vid uttalad
blodbrist. Om Du kanner dig trottare an vanligt kan du kontakta din
sjukskoterska for tidigarelagd provtagning. Vid nytillkommen brost-
smarta eller vid upprepad svimning ska du soka akutmottagningen.




9. Forskas det ndgot pa MDS?

Det pagar mycket forskning pa MDS, dels for att lara sig mer om
orsakerna till sjukdomen men ocksa for att utveckla nya och battre
behandlingar samt for att finna satt att i forvag kunna avgora vilka
patienter som kan forvantas svara pa en viss behandling.

Nordiska MDS gruppen (NMDSG) ar ett natverk for behandlande lakare
och forskare med intresse for MDS sjukdomen och driver standigt olika
MDS-studier. | varje region finns en regionansvarig kollega. NMDSG
bedriver standigt olika kliniska studier i egen regi och det ar ocksa
mojligt att den klinik dar du behandlas ar med i s.k. kliniska studier
sponsrade av olika lakemedelsbolag for att utvardera effekten av nya
lakemedel. Det kan handa att du blir tillfrdagad om att delta i sadan
studie eller att [amna extra benmarg for forskning. Detta ar naturligtvis
alltid helt frivilligt. Om Du inte vill delta i en studie kommer du att
erbjudas basta etablerade behandling.

| Sverige rapporteras patienter med MDS (liksom all annan blodcancer)
till svenska cancerregistret samt till det nationella kvalitetsregistret
INCA. Fran augusti 2013 tillfragas merparten av svenska patienter med
MDS ocksa om de vill lamna ett blodprov till en nationell biobank. Syftet
med detta ar att i ett forskningsprojekt undersdka vilken effekt pa
prognos och behandling som olika genmutationer har.
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Denna patientinformation finns ocksa pa NMDSGs hemsida
www.nmds.org




Lakare som har lamnat ut denna information

Kontaktsjukskoterska och telefonnummer




