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Muelofibroos

Muelofibroos (MF) on mueloproliferatiivsete haiguste gruppi
kuuluv luutdi kasvajaline haigus. See on krooniline haigus,
mille puhul tekib luuldis ebanormaalselt palju fibroosi
(kiulist armkude), mistottu vaheneb normaalselt vererak-
kusid tootva luuudi pind.

MF voib tekkida iseenesest (primaarne muelofibroos) voi
patsiendil, kellel on varem diagnoositud moéni teine luuudi
haigus (nt toeline pollUtsuteemia voi essentsiaalne trom-
botsUuteemia). Ravi ei soltu siiski sellest, kuidas haigus on
tekkinud.
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MF on harvaesinev haigus. Seda diagnoositakse keskmi-
selt 15 juhtu 100 000 inimese kohta aastas. Diagnoosimise
aluseks on vereanallusid, luuldi histoloogiline uuring ja
kdhu ultraheliuuring.

MEF-i pdhjustab muutus luuudi tavirakus. Hiljuti on teadlased
avastanud DNA muutused, mille tulemusena on normaalne
vereloome regulatsioon hairitud ning teatud rakke toode-
takse rohkem, kui keha vajab.

Selle tulemusena tekib luuldisidekoestumine ning vaheneb
normaalsete vererakkude tootmine. Jark-jargult areneb
aneemia, madalaks voivad muutuda trombotsuutide ja
leukotsuutide vaartused. Porn ja maks voivad kompensa-
toorselt vererakkude tootmise Ule votta, nende organite
suurenemine voib patsiendile kaebusi pohjustada.

Koige sagedamini, umbes 60% juhtudest leitakse
muutus janus kinaas 2 geenis (JAK2) ning umbes 30%
kalretikuliini geenis (CALR). Harvem leitakse muutus sarnase
toimemehhanismiga MPL geenis.

Geneetiliste muutuste tekkepdhjus ei ole teada. Voimali-
kuks riskifaktoriks on kokkupuude kemikaalide ja ioniseeriva
kiirgusega.

Miielofibroos ei ole parilik haigus ja seda ei ole voimalik
ara hoida!




MUELOFIBROOS

Sumptomid

MF diagnoositakse enamasti patsiendi kaebuste tottu, kuid
monikord viivad diagnoosini juhuslikult leitud verenaitude
muutused.

Sagedasemad kaebused on jargmised:

M aneemiast ehk kehvveresusest vasimus, norkus,
hingeldus, 6hupuudus, sutdamekloppimine, kahvatus;

M porna (ja maksa) suurenemisest valu Ulakdhus,
taiskdhutunne, kaalulangus;

M Uldsumptomid nagu suurenenud Oine higistamine,
palavik, naha sugelus;

M valgeliblede vahesusest sagedased infektsioonid;
M [uu- ja liigesevalud.
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Haiguslik vereloome toimub pdrnas, mistottu
porn on suurenenud. Pornas leiab aset ka
intensiivsem vererakkude I6hustamine.

12-25% patsientidest voib haigus muutuda agedaks
mueloidseks leukeemiaks.
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Ravi

Ravi eesmargiks on sumptomite leevendamine, elukvali-
teedi parandamine ja voimalusel elu pikendamine.

Ravi alustatakse simptomite tekkimisel. SUmptomeid aitab
hinnata MPN-SAF TSS kuUsimustik, mille annab taitmiseks
raviarst voi meditsiiniode.

Patsiendid, kellel ei esine haiguse sumptomeid, nt pdrna
suurenemist, sigavat aneemiat voi teisi komplikatsioone,
voivad ravi mitte vajada. Stabiilne seisund vdib pusida
aastaid, kuid patsient vajab regulaarset tervise hindamist
hematoloogi poolt. Uuringud ei ole tdestanud, et ravi alusta-
misel enne sumptomite teket prognoos paraneks.

Hetkel ei ole olemas haigusest tervendavat ravimit. Teiselt
inimeselt parinevate (allogeensete) luuldi tuvirakkude
sirdamine on ainuke potentsiaalselt muelofibroosist
tervendav raviviis, kuid seda on voimalik teostada vaid
noorematel, ilma oluliste kaasuvate haigusteta patsientidel.
Seega on tuvirakkude siirdamine sobiv vahem kui 5% MF-iga
patsientidest.
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Ravivoimalused

Kasutatavad ravimid

JAK-inhibiitorid on ravimirihm, mille sihtmargiks on
muelofibroosi pdhjustava rakusisese JAK-STAT signaaliraja
aktiivsuse parssimine. Need ravimid aitavad efektiivselt
vahendada pdrna suurust ja uldsumptomeid ning vdivad
pikendada elulemust.

Ravimite toimemehhanismist tulenevalt voib ravi alguses
sUveneda aneemia ja vaheneda vereliistakute arv. Muud
sagedasemad korvaltoimed on peavalu ja pearinglus,
veritsus, infektsioonid. Ravi ei tohi jarsku katkestada, kuna
siis voivad tulla haiguse sumptomid kiiresti tagasi.

Keemiaravis kasutatakse kasvajavastaseid (tsUtotoksilisi)
aineid kasvajarakkude havitamiseks. Seda ravimeetodit
voOib kasutada ka MF-i ravis, eriti raskete sumptomite korral.
Keemiaravi voib aidata vahendada pdrna ja maksa suurust,
kontrollida teisi sumptomeid. Keemiaravi ei pruugi sobida
koigile.

Hiidrokstliuurea ehk hiidroksiikarbamiid on kdige sage-
damini ja enamasti esimesena kasutatav keemiaravim
porna suuruse ja teiste haigussimptomite vahendami-
seks. HudroksUuureat voetakse kapslitena iga paev kodus.
Enamasti on ravim hasti talutav. Korvaltoimetena voivad
tekkida vererakkude arvu langus, nahalodve, jalahaavandid,
iiveldus ja kdhulahtisus.
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Interferoon-alfat kasutatakse MF-i ravis noorematel patsien-
tidel. Ravim on sarnane ainega, mida toodetakse ka orga-
nismi rakkudes infektsioonide ja kasvajaliste rakkude vastu
voitlemiseks. Interferoon-alfat kasutatakse peamiselt suure-
nenud porna, luuvalu ja korge trombotsultide arvuga MF-i
diagnoosiga patsientidel.

Porna eemaldamine

Kirurgilist porna eemaldamist kaalutakse, kui teised ravi-
votted pdrna suurenemisest tingitud sumptomite vahenda-
miseks ei ole aidanud ning puuduvad kirurgilise ravi vastu-
naidustused.

Operatsioonist loodetav kasu: sumptomite vahenemine,
Mmaksa siseneva veeni rohu vahendamine, vaiksem vereule-
kannete vajadus.

Riskid: infektsioonid, maksa suurenemine, trombotsuutide
hulga suurenemine, tromboosioht, vahetud operatsiooniga
seotud tUsistused.

Aneemia ravi

M Perioodilised punavererakkude Ulekanded vahendavad
aneemiast tingitud sUmptomeid. Rohkete vereulekan-
nete tulemusena voib organismis tekkida krooniline raua
Ulekoormus - liigne raud kuhjub organismis, kahjustades
stdant ja maksa. Liigse raua eemaldamiseks organismist
voib olla vajalik spetsiaalse ravimi tarvitamine.
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M ErUtropoetiini  (EPO) vdib kasutada aneemia korral
hemoglobiini taseme tdstmiseks. Selle grupi ravimeid
manustatakse nahaaluste sustetena tavaliselt Uks kord
nadalas. Ravitulemused on paremad neil haigetel,
kellel on madal seerumi EPO tase ja kes ei ole sdltuvad
verellekannetest. Korvaltoimetest on sagedasemad
sUstekoha valulikkus, vererdhu tous ja suurenenud
tromboosirisk.

M Hormoonravi glukokortikosteroididega kasutatakse
eelkdige autoimmuunsest hemolUusist pdhjustatud
aneemia korral (kui keha toodab enda punavererakkude
vastaseid antikehi), kuid voib aidata ka mittehemolUutilise
aneemia korral hemoglobiini taset tdsta. Hormoonravi
kasutatakse ka kombinatsioonis mone teise ravimiga.
Sagedasemad korvaltoimed on iiveldus, korvetised,
peavalu, unehaired, osteoporoos.

Kiiritusravi

Madalas doosis Kiiritusravi kaalutakse pérna mahu vahen-
damiseks, kui teised ravimeetodid ei ole andnud soovitud
tulemusi. Kiiritusravi voib suurendada infektsioonide riski.
Selle ravimeetodi efekt on ajutine, kestes enamasti kuni
pool aastat.
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Proghoos

MF-i puhul ei eristata staadiumeid. Prognoosi elulemusele
hinnatakse igal patsiendil individuaalselt. Soltuvalt vanu-
sest, vereanalUusi naitudest ja UldsUmptomitest jaotatakse
patsiendid riskigruppidesse (riski hindamise skaalad IPSS ja
DIPSS). Moénikord voetakse riski maaramisel arvesse ka vere-
Ulekannete vajadust ja muutusi raku kromosoomides (riski
hindamise skaala DIPPS plus). Riskigrupist soltub nii ravi kui
ka prognoos.

Haiguse kulg on erinev ja eeldatav eluiga haigusega voib
varieeruda moénest aastast kuni >10 aasta. Ravitulemused on
individuaalsed ja ei ole ennustatavad.
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