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Tauti voi aiheuttaa spesifisen
vitamiinipuutoksen, joka olisi korjattavissa

— mikali valmisteita olisi saatavissa

ielikuva vitamiineista pelkkini ravin-

tolisind muuttuu: tietyissd sairauksissa

suosituksia suuremmat vitamiinian-
nokset toimivat spesifisind hoitoina. Ne sdite-
levit 1-hiiliaineenvaihduntaa, joka on kudosten
kasvun ja korjauksen perusta. Viime aikoina on
noussut esiin spesifisten B-vitamiinien kaytto
mitokondriaalisten lihastautien ja motoneuro-
nitauti ALS:n (amyotrofinen lateraaliskleroosi)
hoidossa. Ongelmana on niiden valmisteiden
huono saatavuus EU-alueella.

Kudosten aineenvaihdunta eli tuhannet
biokemialliset reaktiot, jotka tapahtuvat joka
hetkelld jokaisessa solussa, on kuin Tokion
metrokartta: monimutkainen verkosto satoine
risteyskohtineen, joissa midrdytyvit seuraa-
van junan suunta ja vauhti. Kudoksissamme
aineenvaihduntareittien suunnan risteyksissa
madraavit tietyt aineenvaihduntatuotteet, kes-
keisimmissd rooleissa B-vitamiinit. Saamme
nuo vitamiinit ravinnosta, mutta tietyt sairau-
det voivat aiheuttaa sisisyntyisen puutoksen,
vaikka ravinto olisi monipuolista.

Yksi esimerkki on B,-vitamiini (muun mu-
assa niasiini, nikotiiniamidiribosidi). Mito-
kondriaalista lihastautia sairastavilta potilailta
on 16ytynyt taudin aiheuttama NAD+-puutos
lihaksista ja verisoluista (1), ja sen korjaus
suuriannoksisella B,-vitamiinihoidolla (500
1 000 mg/vrk) palautti menetettyi rasituksen
sietoa ja lihasvoimaa, osalla potilaista vuosien
mittaan jopa kymmenkertaisesti. NAD+ on
B,-vitamiinin aktiivinen muoto. Suuri NAD+/
NADH-suhde aktivoi kudokset paastoaineen-
vaihduntaan, mika kadntda ravinnon hiiliyksi-
kot energia-aineenvaihduntaan. Pienentynyt
NAD+/NADH-suhde sen sijaan vihentai
solujen energia-aineenvaihduntaa ja kidntaa
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kroonisesti korjausvaihteen paille (1). B,-hoi-
don my6tdi NAD+-pitoisuus suurenee yksilolli-
sesti, ja parhaan annoksen valinta vaatii NAD+-
pitoisuuden seurantaa. Vaikka suuriannoksinen
B,-vitamiinivalmiste on lddkkeen kaltainen,
sairauden etenemistd hidastava tai pysdyttava
hoito, valmisteita ei ole saatavilla Euroopassa.

Japanissa on tutkittu 1980-luvulta asti me-
tyylikobalamiinia (MeCbl) neuropatioiden
ja motoneuronitautien hoidossa. MeCbl on
B,,-vitamiinin aktiivinen muoto, joka suurian-
noksisessa (50 mg) hoidossa tulee pistia lihak-
seen. Suomessa myynnissi olevat syanokoba-
lamiini ja hydroksikobalamiini ovat synteettisia
B,,-vitamiineja (1 mg), jotka metaboloituvat
MeCbl:ksi. Koe-eldiinmalleissa on havaittu, etta
MeCbl on huomattavasti potentimpi kuin sya-
nokobolamiini.

Japanilaisen toisen vaiheen tutkimuksen post
hoc -analyysissa havaittiin S0 mg:n MeCbl-
annoksen merkitseva vaikutus ALS:n etene-
miseen, kun potilaiden taudin alkamisesta oli
kulunut alle 12 kuukautta (2). Kolmannen vai-
heen tutkimukseen (JETALS) valittiinkin poti-
laita, joiden taudin alkamisesta oli kulunut alle
12 kuukautta, ja heiddn hoidossaan lihakseen
kahdesti viikossa pistettivid SO mg:n annosta
verrattiin lumeeseen (3). JETALS-tutkimuksen
24 viikon seurannassa ilmeni tilastollisesti mer-
kitseva vaikutus kliininen toimintakyky -muut-
tujaan (ALSFRS-R-progressio). Japanissa suu-
riannoksinen MeCbl hyviksyttiin vuonna 2024
ALS:43 hidastavaksi laikkeeksi. Haittavaiku-
tuksia ei havaittu missdan tutkimuksessa.

MeCbl:lla on useita vaikutuksia. Se osallistuu
B,-vitamiinin eli folaatin kanssa niin sanottuun
folaattisykliin, joka on tirkein solun kasvua ja
korjautumista sidteleva aineenvaihduntatie, jota
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my6s NAD-muodot saitelevit ravintotilanteen
mukaan. Folaattisyklin yksi osa vie glukoosin
hiiliyksik6itdi DNA:n ja RNA:n raaka-aineiden
tuotantoon, toinen tuottaa solukalvojen rasvoja,
fosfolipideja, ja kolmas vie metyylisykliin, jossa
ohjaajana on B ,-vitamiini. Metyylisyklista riip-
puu aminohappo metioniinin ja S-adenosyyli-
metioniinin tuotanto, niistd jalkimmdinen on
kaikkien solun metylaatiotapahtumien raaka-
aine (DNA:n, RNA:n, proteiinien metylaatio;
solukalvojen ja energiamolekyyli kreatiinin
muodostus). Metyylisyklistd riippuvainen ai-
neenvaihduntatie tuottaa my6s glutationia, solu-
jen tirkeintd antioksidanttia, jota tarvitaan myds
DNA:n ja RNA:n raaka-aineiden, nukleotidien,
synteesiin. MeCbl ja folaatti toimivat yhdessi
korvaamattomina osina solun kasvu- ja korjaus-
tapahtumissa seka yllapitavit DNA:ta.

MeCbl:1la saattaa olla yhteys Suomessa ylei-
seen C9orf72-mutaatioon. Tama kromosomis-
sa 9p21 sijaitseva mutaatio on yleisin ALS:n ja
frontotemporaaliseen dementian (FTD) syy.
Jo 1980-luvulla raportoitiin folaatinpuutokseen
liittyva hauras alue yksittdiselld henkilolla talla
samalla kromosomialueella (4). Nyttemmin on
kuvattu, ettd 9p21-hauraus esiintyy vain niissd
kromosomeissa, joissa on C9orf72-mutaatio
(5). Folaatti- ja metyylisyklin epitasapainon
vuoksi syntyy DNA-katkoksia, joiden syynd on
muun muassa raaka-aineiden eli nukleotidien
puutos. C9orf72-mutaation penetranssiksi on
arvioitu 30~70 % (6,7). Folaatti- ja metyylisyk-
lin muutos voi olla yksi penetranssiin vaikutta-
vista tekijoistd, vieldpa sellainen, johon voidaan
ehkiisevisti vaikuttaa.

Suuriannoksisia B,- ja MeCbl-valmisteita ei
ole ollut saatavilla suomalaisista apteekeista.
Potilaat ovat tilanneet niiti ulkomailta, mika
on ollut kohtuuttoman hankalaa. Erain ALS-
potilaan kuvaus MeCbl:n kafkamaisen vaikeasta
saatavuudesta Yhdysvalloista Suomeen julkais-
tiin Helsingin Sanomissa 21.3.2024 (8). Mar-
raskuussa 2025 ensimmdinen ALS-potilas on-
nistui saamaan erityisluvalla MeCbl-valmistetta
Yliopiston Apteekista. Maahantuojana ja tukku-
litkkeend toimi Tamro Oyj. Suomessa ex tempo-
re -sopimusvalmistajat Yliopiston Apteekki tai
Toysan Apteekki voisivat aloittaa tuotteiden val-
mistaminen (kuten Yhdysvalloissa eris apteekki

P. Tienari ym.

valmistaa suuriannoksista MeCbl-valmistetta).
Térkedi olisi timén jalkeen saada B.- ja MeCbl-
valmisteet my6s korvattavuuden piiriin tassa kir-
joituksessa kisiteltyjen suhteellisen harvinaisten
sairauksien hoidossa. m
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