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Aikuisten aplastinen anemia

Aplastinen anemia on harvinainen hematologinen autoimmuunisairaus, jossa verisolujen tuotanto
vdhenee, mikd aiheuttaa anemian, vuototaipumuksen ja infektioalttiuden. Aplastinen anemia on
itsendinen sairaus sytopenioita aiheuttavien, osin paallekkdisten, luuytimen vajaatoimintatilojen
kirjossa. Sen syntymekanismi on monimutkainen, mutta immunosuppressiivisen hoidon yleensd hyva
teho on osoitus taudin immunologisesta luonteesta. Keskeisia ovat autoreaktiiviset sytotoksiset T-solut.
Aplastinen anemia diagnosoidaan ja hoidetaan paaasiassa yliopistosairaaloissa. Ikd on térkein taudin
hoitoa madrittava tekija, mutta lahes kaikille potilaille on tarjolla tehoavaa hoitoa. Ilman hoitoa potilaat
menehtyvat verenvuotoihin ja infektioihin.

plastinen anemia on hankinnainen luu-

ytimen vajaatoimintatila, jossa kanta-

solut tuhoutuvat immuunivilitteisesti
eikd luuydin kykene normaaliin verisolujen
muodostukseen (1). Tauti kuuluu sytopenioi-
ta aiheuttavien, osin paillekkiisten, luuytimen
vajaatoimintatilojen kirjoon (KUVA 1). Etiologia
on usein tuntematon, mutta infektiot ja lidkeai-
neet ovat mahdollisia laukaisevia tekijoita.
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Perinndlliset
luuydinkato-
oireyhtymat

Aplastinen anemia on harvinainen sairaus,
jonka ilmaantuvuus linsimaissa on noin
2,36/1000000 henkiloa. Esiintyvyys on suu-
rimmillaan 60 vuoden idssd, mutta toinen huip-
pu ajoittuu teini-ikddn. Sairaus on yhti yleinen
naisilla ja miehilld (2). Tauti jaetaan vaikeuten-
sa mukaan erittdin vaikeaan, vaikeaan ja lievddn
muotoon sen perusteella, kuinka syvid eri solu-
linjojen sytopeniat ovat (TAULUKKO 1).

KUVA 1. Aplastisen anemian (AA) erotusdiagnostiset vaihtoehdot. AA on itsendinen sairaus osin paallekkaisten
luuytimen vajaatoimintatilojen kirjossa. Tarkeimmat erotusdiagnostiset vaihtoehdot ovat hypoplastinen myelo-
dysplastinen oireyhtyma (MDS), LGL-leukemia, kohtauksittainen yollinen hemoglobinuria (PNH) sekd moninaiset
synnynndiset luuydinkato-oireyhtymadt, kuten Fanconin anemia, Schwachmanin oireyhtymd, Diamond-Blackfa-
nin oireyhtymd, telomeerisairaudet, GATA2-transkriptiotekijan synnynndinen puutos tai sytotoksiseen T-lymfo-
syyttiin liittyvan antigeenin 4 (CTLA4) synnynndinen puutos.

AML = akuutti myelooinen leukemia, LGL = large granular lymphocyte
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TAULUKKO 1. Aplastisen anemian diagnostiset kriteerit ja vaikeusasteen maarittaminen.

Erittdin vaikea aplastinen | Vaikea aplastinen anemia | Lieva aplastinen anemia
anemia

Luuytimen solukkuus < 25 % tai 25-50 %, jos < 30 % soluista on hematopoieettisia
Trombosyyttimaara' <20x 1071 Alle viitealueen
Retikulosyyttimaard' <20x 1071 Ei merkitysta
Neutrofiiliméara' <02x10%I <0,5x10%I Alle viitealueen

'Vihintaan kahden niista on tiytyttiva, jotta kyseessa olisi vaikea tai erittdin vaikea aplastinen anemia. Lievdan aplastiseen

anemiaan riittaa viiterajaa pienempi sytopenia.

Allogeenisten kantasolusiirtojen, immu-
nosuppressiivisen lddkityksen ja tehokkaiden
tukihoitojen ansiosta liki kaikille potilaille on
tarjolla tehokas hoito. Aplastista anemiaa ei
lueta pahanlaatuiseksi verisairaudeksi, vaikka
potilaiden luuytimestd voidaan usein osoit-
taa hankinnaisia mutaatioita ja sytogeneettisid
poikkeavuuksia. Ndiden olemassaolo kuitenkin
vaikuttaa taudin taipumukseen edetid pahan-
laatuisemmaksi veritaudiksi, esimerkiksi my-
elodysplastiseksi oireyhtymiksi tai akuutiksi
myelooiseksi leukemiaksi. Ainoastaan allogee-
ninen kantasolusiirto parantaa taustalla olevan
klonaalisen veritaudin.

Taudinkuva

Aplastisen anemian taudinkuva kehittyy yleen-
sd nopeasti, mutta joskus sytopeniat kehittyvit
hitaammin. Ajoittain sytopenia todetaan vain
yhdessi tai kahdessa solulinjassa, eikd nykyisin
viela tiedetd, edustavatko nima kaikki samaa
sairautta. Lievd aplastinen anemia voi myos
edetd vaikeammaksi.

Tyypillisid oireita ovat anemiasta johtuvat
kalpeus ja visymys sekd trombosytopeniasta
johtuva verenvuototaipumus esimerkiksi ike-
nistd, lisddntynyt kuukautisvuoto tai petekiat.
Vakavat verenvuodot ovat aplastisen anemian
yhteydessd yleisempid kuin esimerkiksi im-
munologisen trombosytopenian yhteydess,
silld ensin mainitussa trombosytopenia kehit-
tyy nimenomaan luuydintuotannon hiipumi-
sen myo6td. Siksi trombosyyttisiirtoja annetaan,
jos veren trombosyyttimédari on alle 10 x 10°/1
tai jos potilaalla on vuoto-oireita.

Neutropenia altistaa potilaat moninaisil-
le infektioille. Erittdin vaikeassa aplastisessa

anemiassa aireisveren neutrofiilimiira on alle
0,2 x 10°/1, jolloin potilaat ovat erittdin herkkid
saamaan vakavia bakteeri- ja sieni-infektioita.
Tamin potilasryhmin kannalta nopea hoidon
aloitus on erityisen tarkeda.

Patogeneesi

Aplastisen anemian tarkkaa syntymekanis-
mia ei tiedetd, mutta sytotoksisten T-solujen
ajatellaan olevan keskeisid luuytimen kanta-
solujen tuhoamisessa (KUVA 2). Vahvin todiste
taudin immuunivilitteisyydestd on veriarvo-
jen korjaantuminen immunosuppressiivisen
laakityksen myotd (3,4). Lisdksi tauti liittyy
tiettyihin kudosantigeenityyppeihin (HLA-
DRB1*15:01, A*02) (5,6).

Potilaiden veressd ja luuytimessd voidaan
todeta oligoklonaalisia sytotoksisia tappaja-T-
soluja (CD8*-T-solut), jotka tuottavat muun
muassa gammainterferonia (tyypin 1 sytokiini)
ja aiheuttavat apoptoosia Fas/FasL-vilitteisesti
(7-10). T-solujen tunnistamaa ja todennikdi-
sesti kantasolujen ilmentdmii antigeenia ei ole
toistaiseksi saatu selville. Aplastista anemiaa
sairastavilla potilailla on my6s osoitettu olevan
vihemmin séitelija-T-soluja, joiden méidrdn on
osoitettu lisddntyneen potilaiden saatua vas-
teen hoitoon (11,12).

Klonaalinen hematopoieesi tarkoittaa tilaa,
jossa pahanlaatuisiin veritauteihin liittyviad so-
maattisia mutaatioita kertyy terveisiin veren
kantasoluihin (13,14). Klonaalinen hemato-
poieesi lisddntyy idn myotd, mutta aplastista
anemiaa sairastavilla se on yleisempidi kuin
terveilld (15). Yksi selitys tiettyjen mutaatioi-
den rikastumiselle aplastisen anemian yhtey-
dessi on sytotoksisten T-solujen aiheuttama
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KUVA 2. Aplastisen anemian patogeneesi ja klo-
naalisen hematopoieesin kehittyminen. A. Normaali
ikdantyva luuydin, jossa nahdaan klonaalista hemato-
poieesia, esimerkkind ASXL1-mutaatio. Klonaaliseen
hematopoieesiin liittyvid mutaatioita voi olla luuyti-
men kantasoluissa jo ennen autoimmuniteetin ke-
hittymista (kohta A) tai ilmaantua mydéhemmadssa
vaiheessa, esimerkiksi sytotoksisten T-solujen aiheut-
taman immunologisen valintapaineen alla (kohta B)
taikka myohemmin lisdantyneen solujakautumisen
seurauksena luuytimen palautuessa normaalitilaan
(kohta C). Tarkkaa mutaatioiden syntymisajankohtaa
tai useiden eri mutaatioiden tuomaa klonaalista ra-
kennetta ei ole aplastisen anemian yhteydessa tut-
kittu. B. Hypoplastinen luuydin. Sytotoksiset T-solut
tuhoavat kantasoluja, jotka kehittavat pakomekanis-
meja vilttyakseen hyokkaykseltd. Tassa esimerkissa
kantasoluissa on tapahtunut 6pUPD-muutos, jossa

valintapaine luuytimen kantasoluissa (KUVA 2)
(16,17).

Diagnostiikka ja
erotusdiagnostiikka

Mikali verenkuvassa todetaan yhden tai useam-
man solulinjan sytopenia, on tirkedd tutkia pu-
nasolutuotantoa kuvaava retikulosyyttien mai-
rd. Pieni retikulosyyttimdidra herattdd vahvan
epdilyn aplastisesta anemiasta sytopenioiden
taustalla. Diagnoosi varmistetaan erikoissai-
raanhoidossa otettavalla luuydinbiopsialla, jos-
sa todetaan vahentynyt solukkuus eli hypopla-
sia (TAULUKKO 1).

Diagnoosia pohdittaessa suljetaan pois muut
sytopenioiden syyt sekd perinnélliset luu-
ydinkato-oireyhtymit (TAULUKKO 2). Tirkeitd
esitietoja ovat potilaan aiempi terveydentila,
alkoholinkaytto, kiytetyt ladkkeet, mahdolli-
nen altistumiset siteilylle, liuotinaineille tai
ympdristomyrkyille ja hiljattain sairastetut in-
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kromosomin 6 lyhyen varren sisdltamat HLA-geenit
ovat perdisin vain toiselta vanhemmalta, ja tall6in
puolet perityistd HLA-molekyyleista jaa ilmentymatta.
Sytotoksiset T-solut tarvitsevat aktivoituakseen tyy-
pin | HLA-molekyylin esitteleman antigeenin, jonka
T-solu spesifisesti tunnistaa reseptorinsa valityksella.
Aplastisessa anemiassa keskeistd antigeenia ei tun-
neta. C. Tilanne immunosuppressiivisen hoidon jal-
keen, kun hoitovaste on hyva. Luuytimen solukkuus
on palautunut normaaliksi. Klonaalisuus on kuitenkin
lisddantynyt immunologisen valinnan tai tiettyjen mu-
taatioiden tuoman kasvuedun seurauksena.

6pUPD = kromosomin 6 lyhyen varren uniparentaa-
linen disomia, ASXL1 = additional sex combs-like 1,
IFN = interferoni, MHC/HLA = kudossopeutuvuusjar-
jestelma (major histocompatibility complex / human
leukocyte antigen), TNF = tumor necrosis factor

tektiot. My6s lahisuvussa esiintyvit veritaudit
kysytdan.

Kliinisen tutkimuksen 16ydokset ovat usein
normaalit. Splenomegalia ja lymfadenopatia
viittaavat muuhun sairauteen. On myos tirkedd
kiinnittdd huomiota perinnéllisiin luuydinkato-
oireyhtymiin viittaaviin 16ydoksiin, joita ovat
esimerkiksi pienikokoisuus, poikkeavat kas-
vonpiirteet, synnynniiset kehityspoikkeamat
kuten pienisilmdisyys, huuli- tai suulakihalkio,
maitokahvildiskit, lenkoplakia ja pigmentaatio-
hiiriot.

Kaikilta potilailta tutkitaan tiydellinen ve-
renkuva, retikulosyyttimaira, dareisveren si-
velyvalmiste ja luuydinndytteet. Verikokeiden
perusteella suljetaan pois vitamiini- ja hivenai-
nepuutokset sekd hemolyysi, lisiksi selvitetdan
maksan ja munuaisten toimintaa. Serologiset
tutkimukset hepatiittien ja HIV:n seki parvo-,
sytomegalo- ja Epstein-Barrin virusten osalta
kuuluvat my6s perustutkimuksiin.

Aplastisessa anemiassa retikulosyyttimaard



TAULUKKO 2. Aplastisen anemian erotusdiagnostiikkaa.

Erotusdiagnoosi | Huomioitavaa

Megaloblasti- Suuri MCV, luuytimen megaloblasti-
anemia set muutokset, pieni B,,-vitamiini- tai
folaattipitoisuus

Luuydinta infil-
troivat sairaudet

Luuytimen fibroosi, vieraat solut,
esimerkiksi karsinooman etapesdke tai
infektio

Hypersplenismi | Iso perna, maksakirroosi, kohonneen

porttilaskimopaineen merkit

Hypoplastinen | Muut' tai useat kromosomipoikkea-

MDS vuudet, luuytimen dysplasia muissa
kuin erytrooisissa soluissa

LGL-leukemia LGL-solut veressa tai luuytimessa

PNH Hemolyysi, neutropenia, trombosyto-
penia ja PNH-klooni

Perinnélliset Epadily perinndllisesta sairaudesta

luuydinkato- (ks. teksti)

oireyhtymat

! Erityisesti muut sytogeneettiset poikkeavuudet kuin kro-
mosomin 8 trisomia viittaavat MDS:aén.

LGL = large granular lymphocyte, MCV = punasolujen kes-
kimadrdinen tilavuus, MDS = myelodysplastinen oireyhty-
mad, PNH = kohtauksittainen yollinen hemoglobinuria

on niukka anemiasta huolimatta, silld luuydin
ei kykene tuottamaan uusia punasoluja. Luu-
ydinbiopsia on tirked diagnostinen tutkimus,
silld imunéytteen perusteella ei voida luotetta-
vasti arvioida luuytimen solukkuutta. Jiljelld
oleva luuydin voi olla ldiskaistd, joten episel-
vissi tilanteessa luuydinndytteet voidaan ottaa
uudelleen toisen puolen suoliluun harjusta.

Aireisveren ja luuytimen solujen rakenne on
pédosin normaali, mutta punasolulinjan lievit
dysplastiset muutokset sallitaan. Pahanlaatuisia
soluja ei luuydinndytteissd havaita, mutta lym-
fosyyttej voi esiintyd tavallista enemmin. Ka-
ryotyyppi on yleensd normaali, mutta sytoge-
neettisida poikkeavuuksia, kuten kromosomin 8
trisomiaa, kromosomin 7 monosomiaa tai
kromosomin 6 lyhyen varren uniparentaalista
disomiaa (6pUPD) tavataan (16).

Potilaan luuytimen soluista tehddin usein
sekvensointitutkimus, jolla selvitetian klonaa-
lista hematopoieesia. Somaattisia mutaatioita
todetaan usein, mutta niiden alleelikuorma on
pahanlaatuisista veritaudeista poiketen usein
pieni, ja toistaiseksi niiden hoitoa ohjaava vai-
kutus on vihidinen (15).

Keuhkokuvaa ja vatsan alueen kaikukuvausta
suositellaan samanaikaisten infektioiden seki
pernan ja imusolmukkeiden suurentumisen ha-
vaitsemiseksi.

Erotusdiagnostisia tutkimuksia ovat virtaus-
sytometrialla poissuljettava kohtauksittainen
yollinen hemoglobinuria (PNH) ja erityistilan-
teissa Fanconin anemian tai muiden harvinais-
ten perinnollisten luuydinkato-oireyhtymien
diagnosoimiseksi tehtivi perinnoéllisiin mutaa-
tioihin kohdistuva geenipaneeli.

Hoito

Ensilinjan hoito. Vaikea ja erittiin vaikea
aplastinen anemia vaativat aina hoitoa. Se tah-
tad remissioon, jossa potilas voi eldd normaalia
elimid ilman ladkityksid. Potilaan ikd on tir-
kein hoidon valintaan vaikuttava asia. Jos po-
tilas on alle 20-vuotias, pyritddn ensisijaisesti
allogeeniseen kantasolusiirtoon. Alle 40-vuo-
tiaalle potilaalle allogeeninen kantasolusiirto
sisarusluovuttajalta on niin ikddn ensisijainen
hoitovaihtoehto.

Hoitotulokset kantasolurekisterin kaut-
ta saatujen kantasolujen kéyttimisestd eivit
yleensi ole olleet yhtd hyvii, joten sisarusluo-
vuttajan puuttuessa yli 20-vuotiaita hoidetaan
immunosuppressiivisella lidkitykselld. Nuoren
potilaan sisarusten lukumdird, sukupuoli ja
mahdolliset raskaudet on siis selvitettiva seka
tehtdva potilaan ja sisarusten kudostyypitykset.

Vanhemmat potilaat seki ne, joille ei 16ydy
hyvid kantasolujen luovuttajaa, saavat immu-
nosuppressiivisen lidkehoidon. Immunosup-
pressio tihtdd luuydintd tuhoavien T-soluk-
loonien hivittimiseen, jonka my6td luuytimen
normaali toiminta palautuu kahdella kolmesta
potilaasta. Se ei kuitenkaan havitd luuytimen
mahdollista klonaalista hematopoieesia (mu-
taatiot, sytogeneettiset muutokset). Ensilinjas-
sa kdytetdan hevosen antitymosyyttiglobuliinia
(hATG), joka on valmistettu immunisoimalla
hevonen ihmisen kateenkorvan soluilla. Neljin
paivin hATG-hoitoon liitetddn glukokortikoidi
pienenevind annoksina seerumitaudin ehkiise-
miseksi sekd kalsineuriinin estdjd siklosporiini.

Potilasta seurattaessa on tirkedd kirjata ve-
rensiirtotarve ja mahdollinen verensiirtovilien
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Ydinasiat

»» Aplastinen anemia on autoimmuunisai-
raus, jossa verisolujen muodostuminen
vahenee kantasolujen immuunivilittei-
sen tuhon vuoksi.

» Taudin syntymekanismi on monimutkai-
nen, mutta keskeisid siina ovat sytotoksi-
set tappaja-T-solut.

» Verenvuodot ja infektiot ovat potilaiden
merkittavin kuolinsyy.

» lka on keskeisin hoitovaihtoehtoja maa-
rittava tekija, ja nuorten potilaiden pitka-
aikaisselviytyminen on erinomainen.

» Immunosuppressiivisen hoidon saaneilla
on viela vuosienkin kuluttua riski taudin
kehittymisesta pahanlaatuiseksi veritau-
diksi.

piteneminen, sytopenioiden korjaantuminen ja
retikulosytoosi. Nama kaikki ovat viitteitd hoi-
don onnistumisesta. Luuydinnéytetuloksia ei
tarvitse seurata rutiinimaisesti, mutta taudin uu-
siutuessa (10-30 % hoitovasteen saaneista) kro-
mosomitutkimus on syyti tehdd mahdollisen
klonaalisen kehityksen havaitsemiseksi (12).

Uusiutuneen tai ensimmiisen hoidon
osalta refraktaarisen aplastisen anemian
hoitovaste nihddin usein parissa kuukaudessa,
mutta se voi syventyd parin vuodenkin ajan.
Mikali hoitovastetta ei todeta kolmen kuukau-
den kuluessa, pohditaan uutta hoitoa. Allo-
geeninen kantasolusiirto tulee kyseeseen idk-
kdammillekin potilaalle, mikili hyva luovuttaja
on loydettivissd ja potilas on muutoin terve.
Tuoreessa ruotsalaistutkimuksessa, jossa valta-
osa potilaista sai kantasolujen siirron toisessa
linjassa immunosuppressiivisen hoidon jaitya
tehottomaksi, todettiin Ruotsin kantasolusiir-
tojen pitkaaikaistulokset yhtd hyviksi sisarus- ja
rekisterisiirteen saajien osalta (18).

My6s tulokset haploidenttisistd kantasolu-
siirroista ovat hyvin kannustavia, ja tulevaisuu-
dessa timd hoitomuoto saattaakin lisddntya.
Kantasolusiirtoyksikko pddttdd mahdollisesta
siirrosta konsultaation perusteella. Vaihtoeh-
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tona on my0s toinen immunosuppressiivinen
hoito, jolloin kiytetddn kanissa valmistettua an-
titymosyyttiglobuliinia (rATG). Muu lidkitys
annetaan kuten ensimmdisessikin immunosup-
pressiohoidossa.

Uusiutunutta tai aiemmalle hoidolle vastus-
tuskykyistd aplastista anemiaa voidaan hoitaa
myos trombosyyttikasvutekiji eltrombopagil-
la. Se on trombopoietiinireseptorin agonisti,
eikd se ole immunosuppressiivinen. Eltrom-
bopagia voidaan kiyttdd yksilidkehoitona tai
yhdistettynd immunosuppressiiviseen hoitoon.
Hoitovasteen saa noin 40 % potilaista, joiden
tauti on uusiutunut tai ei ole vastannut im-
munosuppressiiviseen hoitoon (19). Eltrom-
bopagin merkityksen ensilinjan hoidossa
madrittdd kdynnissa oleva RACE-tutkimus
(NCT02099747).

Mikali tavanomaiseen hoitoon ei saada vas-
tetta, voidaan harkita androgeenien, alemtutsu-
mabin tai syklofosfamidin kayttoa.

Lievi aplastinen anemia hoidetaan, jos se
aiheuttaa punasolu- tai trombosyyttisiirtoja
vaativan sytopenian tai neutropeniasta johtu-
via infektioita. Hoito on soveltavampaa, eikd
vakiintuneita hoito-ohjeita ole. Anemiaan voi-
daan kokeilla erytropoietiinia, trombosyto-
peniaan trombopoietiinireseptorin agonistia ja
neutropeniaan valkosolukasvutekijaa. Andro-
geenejakin voidaan harkita (20,21), samoin
taysimittaista immunosuppressiivista hoitoa.

Iikkiiden ja raskaana olevien hoito. Hevo-
sen tai kanin ATG:t4 sisiltaville immunosup-
pressiiviselle hoidolle ei ole yliikirajaa, mutta
kun otetaan huomioon idkkdampien potilaiden
kannalta lisddntyneet infektio- ja sydinkompli-
kaatioriskit, annetaan yleensi kevyempi immu-
nosuppressio. On kuitenkin tirkedd arvioida
potilaan kunto ATG-pohjaista hoitoa ajatellen,
koska ATG:ti sisaltivd immunosuppressio on
iakkiillekin tehokkain hoito (22,23). Kevyem-
pi vaihtoehto on siklosporiini yksilddkehoitona.
Myos eltrombopagia voidaan antaa idkkaim-
mille potilaille ensilinjassa yksilddkehoitona tai
yhdistettyna siklosporiiniin (24).

Aplastinen anemia todetaan joskus kesken
raskauden. Tukihoidot ovat ensisijaisia, ja
raskaana olevan trombosyyttimdard pidetdin
suurempana kuin 20 x 10°/1 (25). Verituottei-



den antaminen johtaa usein allovasta-aineiden
muodostumiseen ja sen seurauksena huonoon
trombosyyttien siirtovasteeseen. Siklosporiini
on turvallinen immunosuppressiivinen yksilaa-
kehoito (26).

Tukihoidot. Ennen hoidon aloitusta ja te-
hoamista potilaat tarvitsevat usein punasolu- ja
trombosyyttisiirtoja. Punasoluja annetaan siis-
telidisti, silld niiden antaminen johtaa nopeasti
raudan kertymiseen elimistoon. Vaadittava he-
moglobiiniarvo madritetddn yksil6llisesti. Nuo-
rella ja hyvikuntoisella se voi olla alle 80 g/1 ja
vastaavasti syddntautia tai keuhkosairautta sai-
rastavalla suurempi.

Trombosyyttimddra pidetidn suurempana
kuin 10x 10°/1, vuoto-oireisen tai antikoa-
gulaatiohoitoa saavan potilaan osalta titdkin
suurempana. ATG-hoidon aikana hemoglo-
biinipitoisuus pidetddn suurempana kuin
80 g/1 ja trombosyyttimaird suurempana kuin
30x 10°/1. Kantasolusiirtopotilaille ja immu-
nosuppressiivista ATG-hoitoa saaville verituot-
teet annetaan sidetettyind kianteishyljintireak-
tioiden ehkiisemiseksi.

Lymfosyytteihin kohdistuva hoito aiheuttaa
pitkdaikaisen lymfosytopenian, joten sulfa-tri-
metopriimia suositellaan kéytettaviksi Pneumo-
cystis jiroveci -keuhkokuumeen ehkiisyyn. Mi-
kili potilaalla on erittdin vaikea aplastinen ane-
mia, voidaan harkita myds sieni-infektioiden
ehkaisyi atsoli-sienildakkein. Virus- ja bakteeri-
infektioprofylaksia kiytetdan vain tarvittaessa.
Aplastista anemiaa sairastavan neutropeenisen
potilaan infektio hoidetaan aina sairaalassa laa-
jakirjoisella mikrobildikkeelld. Valkosolukasvu-
tekijoitd ei kdytetd rutiinimaisesti.

Rautakertymd, erityisesti maksassa ja syda-
messd, on paljon punasolusiirtoja saaneiden
potilaiden merkittivd ongelma. Rautakertymaa
arvioidaan plasman ferritiinipitoisuuden mai-
ritykselld (P-ferrit > 1000 pg/1) tai maksan
magneettikuvauksella. Rautakuormaa voidaan
purkaa ldakkeellisesti rautaa kelatoivilla aineilla.
Remissiossa olevan aplastista anemiaa sairasta-
van potilaan rautakuorma voidaan purkaa vene-
sektioin. Naispotilaiden elimistostd ylimaarai-
nen rauta voi poistua kuukautisvuotojen myota.

Lidkityksen purku ja seuranta. Siklospo-
riiniladkityksen purku aloitetaan, kun veriarvot
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ovat normaalit tai sdilyneet vakaina yli kolmen
kuukauden ajan, yleensi aikaisintaan vuoden
kuluttua. Annosta vihennetian hitaasti, 10 %
kerrallaan, vihintiin vuoden kuluessa. Osa
potilaista tarvitsee siklosporiinia pysyvisti. EI-
trombopagia saavien potilaiden ladkeannos voi-
daan puolittaa vastaavassa vakaassa tilanteessa
ja purkaa sitten asteittain. Mikili veriarvot
huononevat lddkityksen vihentdmisen aikana,
palataan suurempaan siklosporiini- tai eltrom-
bopagiannokseen.

Hematologian poliklinikka seuraa potilaita,
eikd vakiintuneita kdytint6jd pitkdaikaisesta
jatkoseurannasta ole. Luuydinndyte tarkiste-
taan vain epdiltdessd taudin uusiutumista. Mi-
kili potilaalla on todettu PNH-klooni, sitd on
syyta seurata mahdollisen kasvun havaitsemi-
seksi.

Lopuksi

Aplastinen anemia on harvinainen sairaus, jon-
ka diagnostiset tutkimukset ja hoito kuuluvat
hematologian poliklinikan erikoissairaanhoi-
toon. Useimmille potilaille on tarjolla hoitoa,
joka vie taudin pitkdaikaiseen remissioon tai
jopa parantaa sen. Alle 40-vuotiaiden potilai-
den viiden vuoden elossaolo-osuus on yli 90 %,
ja valtaosaa heistd voidaan pitdd sairaudesta
parantuneina. Immunosuppressiivisen hoidon
saaneista potilaista 10-1S5 %:lla tauti etenee
myelodysplastiseksi oireyhtymiksi (MDS) tai
akuutiksi myelooiseksi leukemiaksi (AML)
(27-29).

Aplastisen anemian syntymekanismi on mo-
nimutkainen, miki selittinee hoitovasteiden
ja taudinkulun vaihtelemisen. Tulevaisuudessa
opimme todennikoisesti jakamaan taudin ala-
ryhmiin ja hoitovalinnat tismentyvit. B
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