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Meretojan tauti on suomalainen perinnéllinen tauti, josta harvinaisuutensa takia
tiedetaédn vahan. Opinnaytetyon tavoitteena oli laatia potilasopas Meretojan
taudista. Tyon aihe saatiin Suomen Amyloidoosiyhdistys ry:lta, joka toimi aktiivi-
sena yhteistyotahona. Opinnaytetydn tavoitteena oli oppaan avulla lisata poti-
laiden ja hoitohenkilokunnan tietamysta sairaudesta. Tiedon lisdéntyessa pa-
rannetaan muun muassa hoitotyon tasoa. Kun tieto potilaan sairaudesta lisaan-
tyy, voidaan potilasta hoitaa kokonaisvaltaisemmin.

Opas sisaltaa yleista tietoa Meretojan taudista, sen oireista ja hoidosta. Oppaa-
seen on siséllytetty myds ohjeita itsehoitoon. Opas tulee kayttdon Suomen
Amyloidoosiyhdistykselle. Oppaan kayttajia ovat potilaat, heidan omaiset ja hoi-
tohenkildkunta.

Oppaan aineisto kerattiin erilaisten tutkimusten pohjalta ja asiantuntijoilta, joihin
oltiin yhteydessa kirjeitse ja sdhkdpostitse. Raporttiosuus sisaltaa tietoa Mereto-
jan taudista, yhteisty6tahosta seka opinnaytetydmme prosessin eri vaiheista.

Opas lahetettiin asiantuntijoille, potilaille ja muutamalle ulkopuoliselle luettavak-
si. Palautetta saatiin 11 henkil6lta. Menetelména kaytettiin vapaata sahkdposti-
palautetta. Sisaltda koskevien palautteiden mukaan opasta muokattiin lopulli-
seen asuun.

Asiasanat: suomalaistyyppinen suvuttainen amyloidoosi, perinndéllisyys, oppaat



ABSTRACT

Karkinen, Lyydia and Oikarinen, Maija
“Not at all a sad disease”: A guidebook on familial amyloidosis, Finnish type
44 p., 2 appendices. Language: Finnish. Helsinki, Fall 2011.

Diaconia University of Applied Sciences. Degree Programme in Nursing, Option
in Health Care. Degree: Nurse.

Familial amyloidosis, Finnish type is a little known disease. The purpose of the
thesis was to produce a guidebook on familial amyloidosis, Finnish type for pa-
tients, their relatives, medical and nursing staff. The aim of the thesis was to
increase knowledge and improve nursing of this disease.

The project was done in partnership with The Finnish Amyloidosis Association.
The material of the thesis was collected utilizing various studies and five spe-
cialists contacted with letters and e-mails. The specialists were from various
disciplines such as neurology, odontology and plastic surgery.

The guidebook of 15 pages includes facts regarding familial amyloidosis, Fin-
nish type, symptoms and treatments. The guidebook was submitted to special-
ists, patients and external evaluators. Feedback was received from 11 people.
The feedback was positive and mainly concerned the structure of the guide-
book. The specialists” feedback was related to the content. The guidebook was
considered clear and informative by most of the respondents. According to
feedback, the guidebook was modified to its final form. The guidebook is to be
used by The Finnish Amyloidosis Association.

Keywords: familial amyloidosis, Finnish type, familial, guidebook



SISALLYS

I @ | AN A 1 SRRSO 6
2 OPINNAYTETYON TARKOITUS JA TAVOITTEET ....ccoooiieieece e 8
B YHTEISTYOTAHOT ..ottt et e e eaee e 10
3.1 Suomen AMyIoidOOSIYNAISLYS MY .....covvviiiiiiiiiiiiiiiieeeeeee 10
3.2 Muut YhteiStyOtahot ..........coooieeiiieec e 10

4 MERETOJAN TAUTI .ottt e e e e e e e e e e e e e e e 12
4.1 Meretojan taudin OIr€ET..........uviiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeee e 12
O RS | [ = T (= = USRS 13

o N o =T g g [0 1] (] I [ == 13

v IR o] a1 L=T=T o o] (=T =] 14
4.1.4 Suun ja hampaiden alueen ongelmat ..............uevveieiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiinees 15

4.2 Tutkimukset ja diagNOSOINTI ........eevviiiiiiiiiiiiiiiiiiieeieeeeeee e 15
4.3 Meretojan taudin NOItO...........o.ouviiiiiii e 16
G Tt NS 1[0 1= o o 1 (o T 17

e 3072 | T o T T | (o 1RSSR 17
4.3.3 Suun ja hampaiden NOIO ...........uuuuiiiiiiiiiiiiiiiii s 18

5 POTILASOHUIAUS ...ttt ettt e e e e e e e nnnneees 20
5.1 Potilasohjaus hOoItotyOSSA ..........ccouuuuiiiiii i 20
5.2 Kirjallinen potilasopas..........ccooovviiiiiiiiiiiiiee 21

6 OPINNAYTETYON PROSESSIN KUVAUS.......ccoiiiieeeee e 23
6.1 SUUNNITEEIU .o 23
8.2 TOUBULUS ...ttt ettt et e e e e e e e e e e e e e e e e e enna s 23
6.3 ANVIOINTI..cceeeeeeeeeeeeee e 27

7 O L 101 1 28
7.1 Eettisyys ja [UOLEttaVUUS .........coooeeeeeeeeeeeeeeeee e 28
7.2 AMMALIINEN KASVU ...cooviiiiiiiie e eeeeees 29

LAHTEET ..ottt ettt ettt ettt beeae et e be et e sbeenaesreaneas 32



LIITE 1: Kirje asiantuntijoille

LIITE 2: Opas Meretojan taudista



1 JOHDANTO

Sairastuessaan ihminen kaipaa runsaasti tietoa sairaudestaan, sen hoidosta ja
ennusteesta. Yleisimmista sairauksista 10ytyy runsaasti tietoa kirjallisuudesta,
Internetista ja hoitohenkilokunnalta. Niiden lisdksi on olemassa harvinaisia sai-
rauksia, jotka ovat tuntemattomia hoitohenkilékunnalle ja potilaille. Harvinaista
Sairautta sairastava potilas saattaa joutua itse kertomaan sairautensa taustaa,
iimenemismuotoja ja hoitoa hoitohenkilékunnalle. Sairauden epéily ja diagnoo-
sin saaminen on ihmisen eldmé&ssa kriisi. Silloin ihminen tarvitsee aikaa ja tietoa
sairautensa kasittelemiseen. (Toivikko 2003, 416.) Kriisin luonteesta riippuen
potilaalla on kriisivaiheen jalkeen mahdollisuus eléa taysipainoista ja rikasta
elamaa. Jotta potilas sisaistéaisi sairautensa osaksi elaméénsa mahdollisimman
pian, on tarkeaa, etta han saisi luotettavaa tietoa, tukea ja ohjausta sairaudes-
taan. Suullisen ohjauksen tukena voi olla kirjallinen opas, joka helpottaa myds
hoitohenkilokunnan tyéta erityisesti silloin, kun kyseessa on harvinaisempi sai-
raus. Hyvin suunniteltua, kattavaa ja hyvaa opasta potilas voi kayttaa myos it-
seopiskeluun. (Kyngéas ym. 2007, 125.)

Gelsoliiniamyloidoosi eli Meretojan tauti on silmalaakari Jouko Meretojan mu-
kaan nimetty tauti, joka on harvinainen, paaosin Suomessa esiintyva perinnélli-
nen sairaus (Suomen Amyloidoosiyhdistys ry 1998). Meretojan taudin poti-
lasyhdistyksella Suomen Amyloidoosiyhdistys ry:lla (SAMY) on ollut pitkaaikai-
sena haaveena valmistaa opas potilaiden, omaisten ja hoitohenkilokunnan kayt-
toon (Mattila 2010). SAMYn toiveesta teemme opinnaytetybnamme oppaan,

jonka aiheena on Meretojan tauti.

Tavoitteenamme on oppaan avulla valittaa tietoa Meretojan taudista sita sairas-
taville, omaisille ja hoitohenkilokunnalle. Hankkeesta on hyotya opiskelujamme
ja tybelamaa ajatellen, silla opasta tehdessa kehitymme tiimity6taidoissa, poti-
lasohjauksessa ja pitk&n prosessin toteutuksessa. Liséksi projektissa on muka-

na useita asiantuntijoita eri aloilta, mika kehittaa taitojamme toimia moniamma-



tillisesti. Halu tuottaa opinnaytetyoné jotain konkreettista ja hyodyllista sai mei-
dat [ahtemaan mukaan opasprojektiin.



2 OPINNAYTETYON TARKOITUS JA TAVOITTEET

Opinnaytetyon tekeminen on haastava ja pitka prosessi. Prosessin tavoitteena
on tukea tutkivan tybotteen kehittymistd, perehdyttdd opiskelija tutkimukselli-
seen ajatteluun ja argumentoinnin periaatteisiin seka tuottaa tutkimuksellista
tietoa, uusia kaytantoja, toimintamalleja ja tuotteita. Opinnaytetydn tavoitteena
on kehittdd ja osoittaa opiskelijan valmiuksia soveltaa tietojaan ja taitojaan.
(Kuokkanen, Kiviranta, Maattanen & Ockenstrom 2010, 23.) Ensisijaisena ta-
voitteenamme on valittaa tietoa Meretojan taudista, sen oireista ja hoidosta sita
sairastaville, heidan omaisilleen ja hoitohenkilokunnalle. Keinona tdhén meilla
on opas. Potilasoppaamme on selked, tarjoten kohderyhmalleen uutta tietoa ja
apua. Oppaasta ilmestyy séhkdinen versio lokakuun 2011 julkistamistilaisuuden
jalkeen. Sdhkdisessa muodossa opas on helposti tavoitettavissa. Lisaksi tavoit-
teenamme on ollut kehittda henkilokohtaisia tiedonhankintataitoja ja yhteistyota

moniammatillisesti.

Diakonia-ammattikorkeakoulun opinnaytetydn periaatteina on ty6elamalahtoi-
syys. Liséksi pyritaan konkreettisiin lahtokohtiin. Opinnaytetyé on olennainen
osa ammatillisen tiedon ja taidon muodostumista ja mahdollinen vayla tyollisty-
miseen. (Kuokkanen ym. 2010, 23.) Tyoelamalahtoisyys ja konkreettiset lahto-
kohdat nékyvat opinndytetydssdmme yhteistydkumppaneiden ja tuotteen tuot-
tamisen kautta. Opinnayteprosessin aikana tulee hyvin esille se, miten jatku-
vassa kosketuksessa tydelamaan tiedonhankinnassa ja oppaan tekemisessa
ollaan. Ty6elamalahtdisessa tutkimus- tai kehittdmishankkeessa keskeistd on
kumppanuus. Silla tarkoitetaan yhteisty6ta, jota tehdaan tybelaman osaajien ja
opettajien kanssa. Yhteistydssa keskeista on jokaisen osapuolen sitoutuminen.
Kumppanuuden rakentuessa merkittavad on erilaisten osaamisten arvostami-

nen ja jakaminen eri asiantuntijoiden valilla. (Korhonen ym. 2011, 34.)

Meretojan taudista ei ole aiemmin ilmestynyt opasta, joten sen valmistuminen
on merkittava asia niin potilaille kuin yhdistyksellekin. Hoitotydssa tulee kayttaa
nayttdon perustuvia hoitotydn suosituksia. Tieteellista tietoa vahvistetaan hoito-

tydssa muun muassa kyseenalaistamalla omia ja tydyhteison toimintakaytantoja



ja etsien uutta tutkittua tietoa oman toiminnan perustaksi. (Sarajarvi, Mattila &
Rekola 2011, 126-127.) Siksi uskommekin, ettd oppaasta tulee olemaan hyotya
myo6s hoitohenkilokunnalle, kun he voivat kayttaa oppaan nayttdon perustuvia
tietoja hyvakseen Meretojan tautia sairastavien potilaiden hoitotytssa. Tieto-
jemme mukaan myoskaan opinnaytetytta Meretojan taudista ei ole tehty. Am-
mattikorkeakoulujen opinnaytetyttietokannasta Theseuksesta ei 10ytynyt osu-
mia sanoilla "gelsoliiniamyloidoosi” ja "Gelsolin amyloidosis finnish type”. Ha-
kusanalla "Meretojan tauti” 10ytyi kaksi osumaa. Opinnaytety6t eivat kuitenkaan

littyneet kyseiseen hakusanaan. (Theseus 2010.)
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3 YHTEISTYOTAHOT

3.1 Suomen Amyloidoosiyhdistys ry

Suomen Amyloidoosiyhdistys ry eli SAMY on Kouvolasta lahtdisin oleva poti-
lasyhdistys, joka on toiminut vuodesta 1997. Yhdistyksen tavoitteena on valittda
tietoa Meretojan taudista sita sairastaville, omaisille, terveyden- ja sosiaalialojen
henkiltille sekd muille viranomaisille ja tutkijoille. Potilasyhdistys toimii potilai-
den edunvalvojana, tiedottaa kaytettavissa olevista hoito- ja kuntoutusmahdolli-
suuksista, tukihenkil6istd, sosiaaliturvasta ja muista etuisuuksista seka edistaa
naiden saatavuutta. SAMY toimii potilaiden ja omaisten yhdyssiteena, jarjestaa
heille tilaisuuksia toistensa tapaamiseen seka tukee ja edistdé tautia koskevia
tutkimuksia ja tarjoaa yhteistyota tutkijoiden kanssa. (Suomen Amyloidoosiyh-
distys ry 2010.)

Suomen Amyloidoosiyhdistys ry jarjestdd yhteisia kokoustilaisuuksia ja harjoit-
taa julkaisu- ja kustannustoimintaa. Yhdistys on oikeutettu ottamaan vastaan ja
hankkimaan erilaisia lahjoituksia sekd toimeenpanemaan kerayksia ja arpajai-
sia, joiden avulla se pystyy yllapitamaan toimintaansa. (Suomen Amy-
loidoosiyhdistys ry 2010.) Suomen Amyloidoosiyhdistys ry:ll& oli vuoden 2011
alussa jasenid 232, joista suurin osa on kotoisin Kymenlaaksosta (Lundell
2011). Yhdistyksen jaseneksi voivat liittya Meretojan tautia sairastavat, heidan
omaiset, hoitohenkilokunta sekd muut sairaudesta ja yhdistyksen tavoitteista
kiinnostuneet (Mattila 2009, 46-47).

3.2 Muut yhteistydtahot

Suomen Amyloidoosiyhdistys ry:n liséksi yhteistybkumppaneinamme on eri alo-
jen asiantuntijoita. Projektiryhnmaamme kuuluu ensisijaisena asiantuntijalaékari-
nad neurologian dosentti Kiuru-Enari. Kiuru-Enari on tukenut opasprojektia omal-
la ammattitaidollaan ja antanut henkilokohtaista tietamystdan asiasta. Kiuru-

Enari on tutkinut paljon Meretojan tautia ja ollut mukana Suomen Amy-
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loidoosiyhdistys ry:n toiminnassa sen alkuvuosista lahtien. Kiuru-Enarilta ja
emeritusprofessori Haltialta ilmestyi kevaalla 2009 Meretojan tautia koskeva

yleiskatsaus, joka toimi pohjana oppaan laatimisessa.

Muut asiantuntijamme ovat hammaslaaketieteen, iho- ja plastiikkakirurgian ja
silmaladketieteen aloilta. Oppaan tiedot perustuvat pitkéalti asiantuntijoilta henki-
|6kohtaisesti saamaamme tietoon, joten heidan saamisensa mukaan opaspro-
jektiin ja yhteistyd heidan kanssaan on ollut merkittdvaa oppaan laatimisen

kannalta.
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4 MERETOJAN TAUTI

Meretojan tauti eli perinnéllinen gelsoliiniamyloidoosi on sairaus, joka etenee
iAn myoté ja ilmenee silmé-, hermo-, suu- ja iho-oirein. Se on nimetty suomalai-
sen silmalaakarin Jouko Meretojan mukaan. Meretoja |0ysi taudin vuonna 1969.
Meretojan tauti periytyy autosomaalisena eli sukupuolesta riippumattomana ja
sen maaraksi on arvioitu Suomessa noin 1000 henkeéa. (Laine, Kaariainen, Not-
kola & Kiuru-Enari 2010, 1417.) Sairaudesta kaytetaan myds muita nimia kuten
Kymenlaakson tauti, suomalainen perinnéllinen amyloidoosi, familial amy-
loidosis Finnish type, familial amyloid polyneuropathy IV ja amyloidosis V. Mere-
tojan tautia on l6ydetty Suomen lisaksi muualta Euroopasta, Pohjois-Amerikasta
ja Aasiasta. (Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1162.) Marc Baumannin mukaan Mere-
tojan tauti on yksi noin 40:std amyloidoosista. Tautia tutkitaan vahan silla poti-
lasjoukko on pieni muiden amyloidoosien, kuten Alzheimerin, rinnalla. (Siukkola
2007, 26.)

Meretojan tauti on perinndllinen gelsoliiniproteiinin aineenvaihduntasairaus.
Gelsoliini on proteiini, jota on solujen sisélla ja eri kudoksissa. Meretojan
taudissa gelsoliini pilkkoutuu poikkeavasti virheellisen gelsoliinigeenin vuok-
si. Poikkeavan pilkkoutumisen seurauksena koostuu amyloidia eli valku-
aisainekertymia. Tata gelsoliiniamyloidia kertyy paaasiassa verisuonten sei-
namiin, solujen ulkopuolelle ja eri elinten tyvikalvoihin aiheuttaen Meretojan
taudin oireet. (Laine ym. 2010, 1417.)

4.1 Meretojan taudin oireet

Meretojan taudin ensimmaiset oireet havaitaan yleensa potilaan ollessa noin
kahdenkymmenen. Meretojan taudin oireita ovat silm&oireet, ihon kutina,
ihon kuivuus, puutuminen ja pistely sekd hammasoireet. Meretojan taudissa
saattaa esiintya myos rytmihairioita, uniapneaa, rintakipuja seka turvotuksia.
Meretojan tautiin kuuluvat silmé&-, hermo-, iho- ja suun alueen oireet lisdan-

tyvat ikaantyessa. Monet potilaista ovat hyvakuntoisia 60-70-vuotiaina,
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vaikka taudin oireet ovat saattaneet muuttaa toimintakykya. (Laine ym.
2010, 1417-1419.)

4.1.1 Silmaoireet

Meretojan tauti alkaa usein silmaoireilla. Silmaoireista yleisin on silmien kuivu-
minen ja sita esiintyy kaiken ikaisilla. Silmén sarveiskalvoon muodostuu taudin
aiheuttamana verkkomainen rappeuma, joka aiheuttaa vahitellen naén heikke-
nemista, silman kuivumista, kutinaa, artymista, tulehduksia seka herkkyyttd au-
ringolle ja pdlylle. (Tarkkanen 2007.). Sarveiskalvon alentuneen tunnon takia
potilas ei tunne silmien kuivuutta, mink& vuoksi esimerkiksi kostutustippojen
kaytto voi jaada vahaiseksi, miké taas liséaa silmien kuivuutta entisestaan. Myos
Meretojan tautiin liittyva ektropium, eli alaluomen ulospain kaantyminen, kuivat-
taa silmaa, silla luomiraon kasvaessa, silma haihduttaa enemman kosteutta.
(Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1169.) Meretojan tautiin liittyy usein myds silman-
painetauti eli glaukooma ja harmaakaihi. Korkea silmanpaine edistaa sarveis-
kalvon samenemista. (Tarkkanen 2007.)

4.1.2 Hermoston oireet

Neurologiset ongelmat alkavat usein noin 40 vuoden idssa. Neurologiset oireet
esiintyvat tyypillisesti kasvohermon hitaasti lisddntyvana neuropatiana eli her-
mon toimintahairiona. Kasvohermon tehtavana on huolehtia kasvohermon liik-
keista ja ilmeistd. Neuropatia alkaa tyypillisesti kasvohermon ylimmisté osista ja
leviada mydhemmin alempiin haaroihin. (Kiuru 1998, 57-58.)

Kasvohermon toimintahairié alkaa yleensa ensimmaiseksi haitata otsan liikkei-
td. Taman jalkeen silmaluomet alkavat vahitellen roikkua haitaten mydhemmin
nakemista. Kasvohermon toimintah&irion oireet voivat edetessdan vaikeuttaa
hymyilemista ja nielemista. (Paasonen-de Campos 2001, 13.) Osalle tautia sai-

rastaville voi kehittyd kielen artrofiaa eli surkastumista. Myds puhe voi puurou-
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tua ja kuulo huonontua. Pahimmillaan neuropatia voi johtaa kasvohermohalva-
ukseen. (Kiuru 1998, 58.)

Neurologiset oireet pahenevat hitaasti ian myéta. Myéhemmin voi esiintya myos
muita aivohermo-oireita, kuten elohiiria kasvoilla. Aareishermosto-oireet ovat
yleensa lievia kuten puutumista ja pistelya raajojen karkiosissa. Joskus aareis-
hermosto-oireet voivat esiintyd ranteessa karpaalitunnelisyndroomana, joka
tarkoittaa peukalon, etu- ja keskisormen alueen puutumista, lihasheikkoutta ja
kipua. (Kiuru-Enari 2007.)

Tanskasen vaitoskirjassa (2008, 62) ilmenee, etta 78-vuotiailla Meretojan tautia
sairastavilla on muun muassa kasvojen, hartioiden ja kaulan alueen lihasheik-
koutta. Lisaksi yli 70-vuotiailla voi esiintyd tasapaino- ja kavelyvaikeuksia, raaja-
lihasheikkouksia seka lievid autonomisen hermoston toiminnanhairiéita kuten
hairiintynytta hikoilua, matalaa verenpainetta, huimausta ja ummetusta. Mereto-

jan tauti ei aiheuta dementiaa. (Kiuru-Enari 2007.)

4.1.3 Ihon alueen oireet

Meretojan tautiin kuuluvat iho-oireet alkavat noin 50 vuoden iassa. Talléin ihoon
tulee normaalia herkemmin haavoja pienistdkin vammoista. lho myo6s kuivuu
herkasti aiheuttaen ihon kutinaa. (Kiuru 1998, 58-59.) Ihon kutina ja hilseily
ovat subjektiivisia kokemuksia kuivasta ihosta. Laaketieteellisesti kuiva iho tar-
koittaa sitd, ettd marraskedessa oleva rasvakerros on pieni. Talldin vesi paasee
haihtumaan ihon syvimmista kerroksista asti aiheuttaen ihon pintakerroksen
kuivumisen. Kuivassa ihossa iho on lievasti tulehtunut, mik& aiheuttaa kutinan.
(Hannuksela 2010.)

Cutis laxa eli ihon poikkeava lI6ystyminen on Meretojan taudille hyvin tyypillista.
Iho I6ystyy kasvojen, paanahan, selan, kyynarpaiden, polvien ja kasien alueella.
(Kiuru 1998, 58-59.) Kasvojen ldystyminen ja riippuva iho muuttaa ulkon&koa ja
vaikuttaa kasvojen ilmeisiin. Ihon velttous johtaa hitaasti kasvonpiirteiden en-

nenaikaiseen vanhenemiseen. Koska kasvojen muutokset ovat helposti havait-
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tavissa ja oireet ovat kaikilla samankaltaisia eriasteisina, muistuttavat Meretojan
tautia sairastavat yllattavan paljon toisiaan. Tautia sairastavilla saattaa kasvojen
iho roikkua samoilta alueilta ja kasvojen ilmeet olla samankaltaisia. Cutis laxa
kaventaa nakdkenttaa seka vaikeuttaa puhumista ja suun muuta kaytt6a aiheut-

taen potilaille huomattavaa haittaa. (Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1165.)

4.1.4 Suun ja hampaiden alueen ongelmat

Meretojan tautiin kuuluu erilaisia suun ja hampaiston ongelmia. Suun kuivumi-
nen on yleista aiheuttaen herkasti suun alueen infektioita ja epamiellyttavaa
oloa. Alahuulen roikkuminen altistaa suun kuivumiselle, koska sylki paasee
avoimesta suusta helpommin kuivumaan. (Juusela 2011) Meretojan taudin syl-
jenerityksen aleneminen johtuu sylkirauhasten surkastumisesta. Sen oireita
ovat kuivan suun tunne syddessa, metallinmaku suussa ja epatyypillinen reikiin-
tyminen. Meretojan tautia sairastavien sylkinaytteissa on havaittu amyloidiker-
tymaa, tulehdusmuutoksia ja normaalia enemman hiivakasvua. Alentunut syl-
jeneritys altistaa sienitulehduksille. Sienitulehduksen oireita ovat punoittava,
kirveleva, aristava limakalvon tai kielen alue seka valkoinen peite eli "valeketto”,

jonka alla on punoittava limakalvo. (Juusela ym. 2007.)

4.2 Tutkimukset ja diagnosointi

Meretojan tauti esiintyy suvuittain ja perheittdin, joten se on yleensa tiedossa
suvun keskuudessa. Talldin henkil6t, joilla on mahdollisuus peria sairaus van-
hemmiltaan, ovat tietoisia sairauden luonteesta. (Sipponen 2010.) Meretojan
taudin kliininen diagnoosi tehdéaan silmalaakarin suorittaman tutkimuksen perus-
teella. Se perustuu biomikroskooppitutkimuksessa havaittavaan sarveiskalvon
rappeuma- eli CLD-l6ydokseen, joka tyypillisen kasvohermohalvauksen, erityi-
sesti l0ystyneen ihon, ohella on luonteenomainen Meretojan taudille erottaen
sen muista sairauksista. Tauti alkaa harvoin neurologisilla oireilla. Iho- ja lihas-
biopsialla sekd ihonalaisen rasvan aspiraationaytteelld voidaan havaita amy-

loidin kertymé&. (Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1169.) Biopsiaa, eli koepalan ottoa



16

elavasta kudoksesta (Terveyskirjasto 2011), ei yleensa kuitenkaan tarvita, silla
diagnoosi voidaan varmistaa verinaytteesta (Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1169).

Vallitsevan periytymisen mukaan sairastuneen jokaisella lapsella on 50 % to-
dennédkdisyys saada Meretojan taudin perintdtekijd. Jos on perinyt geenivir-
heen, sairaus tulee ilmi jossain vaiheessa elamaa. Ennakoivalla geenitutkimuk-
sella voidaan selvittaa sairastaako tutkittava Meretojan tautia ennen kuin lievia-

kadan sairauden oireita on ilmaantunut. (Sipponen 2010.)

Ennakoivaan geenitutkimukseen kuuluva tutkimus ja naytteenotto tehdaan yli-
opistosairaalan perinnéllisyysklinikalla. Tutkimus teetetdén verindytteesta, josta
selvidaa onko tutkittava perinyt suvun geenivirheen. Suvun geenivirhe tulee olla
tiedossa, jotta tutkimus voidaan tehda. Tutkimuksesta ei saada kuitenkaan sel-
ville tarkempia tietoja odotettavista oirekuvista tai sairastumisiasta. Ennakoivia
geenitutkimuksia tehdaan yleensa vain aikuisille, aikuistuville Meretojan tautiin
sairastumisen riskissa oleville tai henkildlle, joka suunnittelee raskautta. Geeni-
tutkimus voidaan tehdd my0s sikiolle raskauden alkuvaiheessa. (Sipponen
2010.)

4.3 Meretojan taudin hoito

Meretojan tautiin ei ole olemassa tasmallistd hoitoa. Hoito perustuu oireenmu-
kaiseen ladkitykseen, mutta myds esimerkiksi silma- ja plastiikkakirurgisista
toimenpiteista voi olla hyotya. (Laine ym. 2010, 1418.) Oireenmukaisen hoidon
tarkeimmat keinot ovat silmien kostutus ja suojelu, plastiikkakirurgiset leikkauk-
set kasvojen alueella, ranteen hermopinteen vapautus ja uniapneaoireiden hoi-
to. B-vitamiiniyhdistelm&& ja magnesiumia kaytetadn neurologisten oireiden hoi-

toon. (Paasonen-de Campos 2001, 13.)
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4.3.1 Silmien hoito

Silmien hoidossa jatkuvalla paivittaisella hoidolla, esimerkiksi kostutuksella, on
suuri vaikutus. Silmien hoito vahentéa oireita ja siten vaikuttaa potilaan elaman-
laatuun. Hoidon myo6ta myos sarveiskalvo sailyy kirkkaampana. Silmien oireiden
hoidossa on joskus tarpeellista kirurginen toimenpide, kuten alaluomien ektro-
piumin leikkaus. (Kiuru-Enari & Haltia 2010, 1169.) Ektropiumin eli luomenreu-
nan uloskaantyman (Summanen 2010) leikkauksella palautetaan luomet suo-
jaamaan silméaa ja sen sarveiskalvoa (Karjalainen 1998). Sarveiskalvon samen-
tuessa potilaan nakokyky voi heiketd, jolloin voidaan miettid sarveiskalvon siir-
toa. Silmalaakarin saannoéllinen seuranta on tarkedd Meretojan tautia sairasta-
ville potilaille, silla talléin voidaan huomioida sarveiskalvo-ongelmat seka mah-
dollinen glaukooma. (Kiuru-Enari & Haltia 2010,1170.)

Silmien pinnalla oleva kyynelfilmi koostuu lima-, vesi- ja rasvakerroksesta. Sen
tehtavana on yllapitaa silméan pinnan hyvinvointia muun muassa kostuttaen sitéa
ja ehkaisten roskien ja mikrobien paasyn silméan pinnalle (Tervo 2003). Silméat
altistuvat herkasti tuulelle, polylle ja kuumuudelle, joten silmien suojaaminen on
tarkeaa. Vesi pesee ja tuhoaa silmén omaa kyynelfilmia, joten esimerkiksi suih-
kussa silméat tulee puristaa tiukasti kiinni. Hyva hoitokeino on suojata silméat ui-
malaseilla, jolloin ne estavat silman luonnollisen kosteuden paédsemasta silmas-
td. Samalla lasien sisdlle kertyy kosteutta, joka hoitaa silm&&. (Karjalainen
1998.) Silmien suojaamiseen on koettu hyvaksi esimerkiksi ihonmydtaiset las-
kettelu- tai sukelluslasit. Meretojan tautia sairastavien tuleekin kayttaa luovuutta

estaakseen oireiden pahenemista jokapaivaisissa toiminnoissa.

4.3.2 lhon hoito

Kuivasta ihosta karsivan ei tarvitse valttdd pesua, silla suihku, kylpeminen ja
uinti auttavat ihoa palauttamaan vesipitoisuuden normaalille tasolle. Suihkun,
kylvyn tai uimisen jalkeen iho pitdd kuitenkin heti rasvata perus- tai kosteusvoi-
teella, jotta vesi sitoutuu ihoon mahdollisimman tehokkaasti. Kuivaa ihoa tulisi

rasvata kaksi kertaa paivassa. Jos se ei riita, voi hoitona kayttdd hydrokor-
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tisonivoidetta. Myos auringon ja valohoitolaitteiden ultraviolettisateilylla on ihoa
hoitavia vaikutuksia, silla se lisd& ihon omien rasvojen muodostumista. (Han-
nuksela 2010.)

Myos Meretojan taudissa ihon kuivumisen, hapertumisen ja kutiamisen hoidos-
sa tehokkainta on rasvaus. Potilaiden mukaan auringosta ja valohoidosta on
ollut apua oireiden lievittdmisessa, kun taas stressi pahentaa kutinaa. (Suomen
potilas 1999, 28.) Laineen ym. (2010, 1421) mukaan iho-ongelmien hoidossa on

kaytetty operatiivisia menetelmia esimerkiksi kasvojen kohotusleikkauksia.

4.3.3 Suun ja hampaiden hoito

Suun ja hampaiden hoito keskittyy kuivan suun hoitoon. Pureskelua lisaamalla,
kuten kokojyvéleivan ja raakaraasteen lisddmisella ruokavalioon, voi saada syl-
kirauhaset tuottamaan enemman sylked. Ksylitolipurukumin pureskelulla on
sama vaikutus, mutta sen haittana ovat mahdolliset laksatiiviset vaikutukset.
Meretojan tautia sairastavien tulee nauttia nestetta, mielellaan vetta tai maitoa,
riittdvasti, noin 1-1,5 litraa vuorokaudessa. Makeita mehuja ja runsaita maaria
kahvia tulee valttaa. Myos monet sokerittomat eli light-juomat ovat happamia
eivatka siksi ole suositeltavia janojuomia. Monien laakkeiden haittavaikutuksena
saattaa olla suun kuivuminen, mik& vaikeuttaa ennestdan kuivan suun oireita.
Kuivalle suulle on tarjolla runsaasti kaupallisia valmisteita. Apteekin kuivan suun
imeskelytableteista ja suusuihkeesta on ollut osalle potilaista apua kuivan suun
hoitoon. Myds ruoka- ja oliiviéljya voi kayttaa kuivan suun limakalvojen hoidos-
sa. (Juusela 2011.)

Meretojan tautia sairastavan tulee hoitaa hampaitaan hellavaraisella pehmealla
(soft-) hammasharjalla ja kayttaa fluoria sisdltavaa vaahtoamatonta hammas-
tahnaa. Hammastahnan vaahtoaine voi aiheuttaa monelle kuivasuiselle limakal-
vojen artymista. Suuveden tulisi sisaltaa fluoria ja olla alkoholitonta, koska alko-
holi kuivattaa limakalvoja ennestadn. Reikiintymisen kannalta oleellisinta on
hampaiden ja kielen harjaus aamuin illoin, hammasvalien puhdistus paivittéin,

riittdva fluorin saanti ja sokerin valttaminen. Myo6s proteesit taytyy puhdistaa
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aamuin illoin, huuhdella aina ruokailun jalkeen ja tehopuhdistaa tarpeen mu-
kaan kerran viikossa tai kuukaudessa. Hammasharjoista sekd hammasvalien
puhdistusvalineista 16ytyy monenlaisia ja erilaiselle kaden motoriikalle sopivia.
(Juusela 2011.)
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5 POTILASOHJAUS

5.1 Potilasohjaus hoitotydssa

Sairaanhoitajan tyossa ohjaus on keskeinen osa asiakkaan tai potilaan hoitoa.
Sita voidaan toteuttaa suunnitelmallisesti ohjaustilanteissa ja yhtena osana poti-
laan muuta hoitoa, mutta toisinaan ohjaustilanteita syntyy suunnittelematta poti-
laan aloitteesta. Ohjauksessa tulee huomioida myds omaiset ja ohjata heita.
Hoitoaikojen lyhentyessa ohjauksen merkitys terveydenhuollossa tulee koros-
tumaan, silla ohjauksen antamiselle ja& muun tydn ohella vain vahan aikaa.

Koska aikaa on vahan, tulee ohjauksen olla tehokasta. (Kyngas ym. 2007, 5-6.)

Sairaanhoitajan tulee tietaa teoriatietoa ohjattavan sairaudesta, sen oireista ja
hoidoista pystyakseen antamaan riittavan laadukasta ohjausta. Naiden lisaksi
tarvitaan sairaanhoitajan lasnaoloa, ohjaus- ja vuorovaikutustaitoja. (Kyngas,
Kukkurainen & Mékelainen 2005, 12-12.) Ohjauksessa on tarkeda miettia, mita
potilas jo tietdaa, mitd hanen tulee tietdd ja mitd han haluaa tietdad sairaudesta.
Jotta ohjaus onnistuisi, hoitajan olisi myds hyva tietdd mika potilaalle on paras
tapa omaksua tietoa. Tama on kuitenkin haasteellista, jos kontakti potilaan
kanssa on lyhyt. Potilas tarvitsee riittvasti tietoa, jotta h&n pystyy itse arvioi-
maan mika hanelle on hyvaksi. (Kyngas ym. 2007, 47-49.)

Tietojen antaminen ohjauksen muodossa on keskeinen osa hoitoa. Se on my6s
potilaan itsemaaraamisoikeuden toteutumisen keskeinen edellytys. (Kassara
ym. 2004, 41.) Hoitoty6ssa ohjaus ymmarretdan henkilokohtaiseksi ja ammatil-
liseksi toiminnaksi (Kyngas, Kukkurainen & Makeldinen 2005, 12). Riittavalla
ohjauksella tuetaan potilasta ottamaan vastuuta omasta terveydestaan ja sen
hoidosta. Ohjauksen avulla edistetdan potilaan osallistumista omaan hoitoonsa
ja tuetaan sairaudesta selviytymiseen. Ohjauksen avulla potilas voi saada kayt-
t6on piilevida voimavarojaan ndhden uusia mahdollisuuksia omassa elamassaan

sairaudestaan huolimatta. (Kassara ym. 2004, 41.)
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5.2 Kirjallinen potilasopas

Kirjallista ohjausmateriaalia voidaan hyddyntaa ohjaustilanteissa. Ohjausmate-
riaalit voivat olla yhden sivun mittaisista lehtisista useampisivuisiin kirjoihin tai
oppaisiin. Kirjallisiin ohjeisiin potilas voi tutustua itsekseen ja rauhassa, seka
my0Os tarkastaa sieltd tietoja jalkikateen. (Kyngas ym. 2007, 124.) Kirjallinen
ohjausmateriaali on myds tarked suullisen ohjauksen tuki. Sen tulee kuitenkin
olla ajan tasalla ja vastata potilaan tarpeisiin. (Kaariainen & Kyngas 2005, 213.)
Kirjallisten ohjeiden avulla voidaan taata hoidon jatkuvuus kotona, jossa my6s
perheenjéasenet voivat perehtya ohjeisiin ja nain tukea potilaan hoidon onnistu-
mista. (Salminen-Tuomaala, Leikkola, Kurikka, Vanninen & Paavilainen 2010,
102).

Tarkeinta potilasohjeen laatimisessa on, ettéa se on kirjoitettu juuri potilaalle tai
hanen omaiselleen. Potilas hakee oppaasta tietoa mahdollisesta sairaudestaan
ja siitd kuinka hanen tulee toimia, jotta oireet lievittyisivat. Tama tieto pitaisi tar-
jota hanelle yleiskielella ja ymmarrettavasti. Ohjeissa tulisi perustella, miksi poti-
laan esimerkiksi tulisi toimia laakarin antamien ohjeiden mukaan. lhmiset nou-
dattavat ohjeita paremmin, jos niiden noudattaminen ei hankaloita tavallista
elamaa ja jos he saavat ohjauksen kautta perusteltua hyttya elamaansa. (Hy-
varinen 2005,1699-1771.)

Kirjallista ohjausmateriaalia suunniteltaessa ja tehtdessa tulee kiinnittdad huo-
miota sen kieliasuun ja ymmarrettavyyteen. Jos ohjeet on kirjoitettu lilan vaike-
asti, tieto ei vality potilaalle halutulla tavalla ja potilas saattaa ymmartaa vaikea-
selkoisen ohjeen vaarin. Usein myds yksittdisten asioiden huomioiminen on
unohdettu ohjeista ja sisaltdé on esitetty liilan laajasti yleiselld tasolla. (Kyngas
ym. 2007, 125.) Toisaalta liian yksityiskohtaiset tiedot voivat ahdistaa lukijaa ja

tarkka kuvailu saattaa hAmmentéa hanet (Hyvérinen 2005, 1772).

Kirjallista ohjetta laatiessa taytyy huomioida kohderyhma, jotta sanoma menisi
perille. Jos vastaanottajalla on puutteellinen lukutaito, painettu materiaali on
hyodyton. Tutkimusten mukaan potilaat ovat tyytyvaisia aineistoon, jonka luet-

tavuus on hyva. Lauseiden tulisi olla lyhyitd ja informatiivisia. Ne kiinnittavat lu-
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kijan huomion paremmin kuin monimutkaiset lauserakenteet ja vaikeat kasitteet.
Terveysaineistossa taytyy kiinnittaa huomiota helppojen ké&sitteiden kayttoon
eika asia saa olla liian tiivissd muodossa. Potilas ei ehdi sisdistéaa asioita, jos

uutta tietoa tulee lyhyen tekstin sisalla paljon. (Parkkunen 2001, 13-15.)
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6 OPINNAYTETYON PROSESSIN KUVAUS

6.1 Suunnittelu

Opinnaytetyon aihetta miettiessa tarkein osa-alue on opinnaytetyén kohderyh-
ma. Toiminnallisessa opinnaytetydssa tuote tehdaan aina jollekin tai jonkun
kayttoon. Tuotteen siséllon ratkaisee se, mille ryhmaélle idea on ajateltu, joten

kohderyhman maarittdminen on tarkead. (Airaksinen & Vilkka 2003, 38—40.)

Opinnaytetyotd miettiessa paadyimme tekemaan opinnaytetydmme parityona.
Kiinnostuimme molemmat hankkeesta, jossa voisi toteuttaa jotain konkreettista.
Toisen lukuvuoden puolessa valissd saimme mielenkiintoisen aiheen tutor-
opettajamme kautta. Saimme opinnéaytetyén aiheen Suomen Amyloidoosiyhdis-
tys Ry:ltd. Toimeksiannetussa aiheessa korostuu tietyt toimintaehdot, aikataulu-
tettu toiminta seka tiimityd, joka lisaa vastuuntuntoa ja projektin hallintaa opiske-
ljassa (Airaksinen & Vilkka 2003, 17). Aiheen varmistumisesta itse opinnayte-
tyon kirjoittamiseen kesti kauan aikaa. Sovimme yhteistydtahon kanssa aikatau-
lun, jonka tavoitteena oli saada opas valmiiksi kevaalla 2011 ja opinnaytetyd

palautettua syksylla 2011.

6.2 Toteutus

Opinnaytetyoprojektimme ensimmainen kokous jarjestettiin yhteistyotahon ja
asiantuntijalaakarin kanssa Meilahden sairaalassa tammikuussa 2010. Kokouk-
sessa kaytiin l[api muun muassa aikatauluja seké projektin tarkoitusta ja taustaa.
Projektiryhm&n puheenjohtaja tuli tammikuun lopussa oppilaitokselle, jolloin kir-

joitettiin sopimus seké& sovittiin seuraavasta tapaamisesta.

Toisella tapaamisella helmikuussa 2010 laadimme alustavan aikataulun ja ta-
voitteet eri aikavaleille. Ensimmaisenda tavoitteena oli laatia kirje asiantuntijoille
ja keréta aineistoa Meretojan tautiin liittyen. Tavoitteenamme oli saada kirje,

joka on kiinnostava ja kuvaa selkeasti, minkalaisesta projektista on kysymys.
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Suunnittelimme kirjeen sisaltoa helmi- ja maaliskuun aikana 2010. Kirjeen sisal-
I6n suunnittelussa oli mukana my6s projektiryhmén puheenjohtaja. Saimme
yhteisty6taholta listan asiantuntijoista, jotka olivat luennoineet Suomen Amy-
loidoosiyhdistys ry:n tilaisuuksissa. Valitsimme yhteistydtahon kanssa naista
asiantuntijoista ne, joiden uskoimme olevan mahdollisesti kiinnostuneita opas-
projektista. Lahetimme ndille eri alojen asiantuntijoille kirjeen (LITE 1) maalis-
kuussa 2010 postitse, jossa pyysimme aineistoa tautiin liittyen. Kirjeissa toi-
voimme saavamme aineistoa kevaan 2010 aikana. Viela kirjeiden lahettamisen
jalkeen yhteisty6taholta tuli ehdotuksia asiantuntijoista jatkuvasti lisda, joten
jouduimme muokkaamaan uusia kirjeitd sen mukaan. Palautetta kirjeesta
saimme projektissa mukana olleelta asiantuntijalaakariltd ja Suomen Amy-

loidoosiyhdistys ry:n jasenilta (n=3).

Alkuperaisesta aikataulusta poiketen emme saaneet aineistoa kevaan 2010
aikana. Muutamalta asiantuntijalta tuli yhteydenotto sahkopostitse keséan 2010
aikana. Sahkoposteissa he ilmoittivat halukkuutensa osallistua projektiin ja kir-
joittivat yhteenvedon omalta erikoisalaltaan. Kevaan 2010 aikana saimme my6s
Suomen Amyloidoosiyhdistys ry:n sihteerilta artikkeleita, jotka olivat ilmestyneet
eri lehdissa vuosien 1998-2007 valilla. Liséksi saimme projektiryhman puheen-
johtajalta luentoesitykset eri asiantuntijoiden pitamista luennoista. Luentojen
kaytosta kysyttiin erikseen lupa asiantuntijoilta. Meretojan taudista on saatavilla
lahteitd melko niukasti, siksi osa kayttdmistamme lahteista on yli 10 vuoden ta-
kaa. Nama lahteet olivat padasiassa lehtien artikkeleita, jotka siséalsivat asian-
tuntijoiden tietoa aiheesta. Pidimme lahteita kuitenkin luotettavina, koska nama
asiantuntijat olivat asiantuntijaladkarimme suosittelemia. Artikkeleissa esiinty-
neet asiantuntijat olivat muun muassa tutkineet Meretojan tautia ja heilla oli
useiden vuosien kokemes Meretojan tautia sairastavien potilaiden hoidosta.
Aineistoa keratessdmme teimme myos hakuja laaketieteellisestad asiasanastos-

ta FinMeSH:sta. Hakusanan "gelsoliini” takaa l16ytyi 5 osumaa. (FinMeSH 2011.)

Yhteistyotahon kanssa suunnittelimme oppaan ulkoasua opasprojektin alusta
l&htien. Kerasimme kevéaan ja kesdn 2010 aikana esimerkkeja oppaista oppilai-
toksista ja sairaaloista. Suunnittelimme opasta syksylla 2010 ensin kirjoittamalla

paperille mahdollisia otsikoita ja sisallysluetteloa. Karkeiden otsikoiden alle
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aloimme kerata tietoa eri lahteista. Kavimme lapi asiantuntijoiden yhteenvedot,
artikkelit, luennot ja ilmestyneet tutkimukset. Pian huomasimme, mista osa-
alueista tarvitsisimme lisaa tietoa ja paivityksid. Naiden huomioiden pohjalta
lahetimme marras- ja joulukuussa 2010 muutamille asiantuntijoille séhkdpostia,
jossa pyysimme lisdaineistoa oppaaseen. Ennen joulua saimme lisdaineistoa
muun muassa suun alueen ongelmista ja hoidosta, mika edisti oppaan valmis-
tumista. Samalla kirjoitimme opinnaytetydn raporttiosuuteen teoriatietoa Mereto-

jan taudista.

Tammikuussa 2011 tietoa oppaassa oli melko kattavasti. Jatkuvasti muok-
kasimme, arvioimme ja suunnittelimme tekstia. Huomasimme oppaan Kirjoitta-
misen olevan erittéin haastavaa, silla esimerkiksi tieteellisen kirjoitustyylin muut-
taminen opasmuotoon oli hyvin ty6lasta. Tavoitteissamme oli luoda opas, joka
olisi selkea sisaltaen riittavasti tietoa, mutta myos arkipaivan ohjeita. Luimme
lahdeaineistoa useita kertoja lapi, jonka avulla sisdistimme itse vaikeitakin asioi-

ta liittyen Meretojan tautiin.

Tammi—maaliskuussa 2011 tekstid lahetettiin asiantuntijoille oikoluettavaksi ja
korjattavaksi. Korjausehdotuksia tuli runsaasti muutamilta henkil6iltd. Samalla
aloimme suunnitella oppaan ulkomuotoa tarkemmin yhdessa yhteisty6tahon
kanssa. Painotuotteesta tulee miettia, minkalaisia mielikuvia tuotteella halutaan
viestittaa. Oppaan koon valitseminen vaikuttaa merkittavasti tuotteen luettavuu-
teen. Samoin siihen vaikuttaa myo6s tekstikoko ja paperin laatu. (Airaksinen &
Vilkka 2003, 52.) Alusta asti oli tiedossa, ettd oppaan tulisi olla riittavan iso,
teksti yksivarisella pohjalla ja paperi ei saisi olla kiiltavaa kohderyhman nakéon-
gelmien vuoksi (Mattila 2010). Projektiryhmé&n puheenjohtaja hankki oppaalle
taittajan, jolle Suomen Amyloidoosiyhdistys ry maksoi korvauksen. Tapasimme
taittajan huhtikuussa 2011, jolloin kavimme l&pi toivomuksiamme oppaan ulko-
asusta ja selasimme mahdollisia kuvia. Kuvat olimme saaneet sé&hkopostitse
asiantuntijoilta. Sovimme kuitenkin, ettéd vastaamme ainoastaan sisallon toteu-
tuksesta, jolloin ulkoasun suunnittelu ja kuvien valinta jai taittajalle ja projekti-

ryhmé&n puheenjohtajalle.
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Palautetta oppaasta kerasimme sahkdpostin valityksella maaliskuussa 2011.
Kesan 2011 aikana taitettua versiota oppaasta luki 11 henkil6&, joista nelja oli
potilaita, neljd asiantuntijaa ja kolme ulkopuolista. Ulkopuoliset olivat henkildita,
jotka eivat olleet mukana potilasopasprojektissa, eivatka sairastaneet Meretojan
tautia. Korjausehdotukset liittyivat paljolti oppaan ulkomuotoon ja muutamaan
kirjoitusvirheeseen.

Antaa selke&n kuvan taudista. (Ulkopuolinen)
Sisalto loogisesti ryhmitelty. (Ulkopuolinen)
Hoito-ohje-osio hyva. (Ulkopuolinen)

Muokkasimme opasta oppaan sisaltba koskevien palautteiden pohjalta, mutta
kaikkia korjausehdotuksia emme kuitenkaan noudattaneet, jos emme kokeneet
nitd oppaan kannalta merkittaviksi, esimerkiksi kuvatoiveita tai tietoa ei-
la&ketieteellisistd hoitomuodoista. Halusimme oppaasta luotettavan, joten em-
me voineet lisata potilaiden itse kayttdmiaan hoitokeinoja, joilla ei ole tautiin liit-
tyen laéketieteellista tutkimusta.

Kayttokelpoisia hoitomuotoja on lihasten sahkoarsytyshoito ja lym-
fahoito. Antaneeko aihetta lisata tata oppaaseen??? (Potilas)

Tapasimme yhteisty6tahomme kanssa yhteensa 10 kertaa tammikuun 2010 ja
syyskuun 2011 valisena aikana. Erityisen hyodyllisiksi koimme ne tapaamiset,
joissa oli mukana meidan yhteistyolaakarimme. Tapaamisissa saimme uusia
ohjeita ja tietoja, joiden avulla pystyimme viemaan opasprojektia eteenpain. Ta-

paamiset jarjestettiin useimmiten Suomen potilasliiton tiloissa.

Oppaan teon ohella olemme Kkirjoittaneet tata raporttia. Opiskelun aikana olem-
me Kkirjoittaneet opinndytetyota varten hankesuunnitelman ja metodipaperin,
jotka ovat valmistaneet meita lopullisen raportin tyéstamiseen. Opinnaytety6n
tulokset on tarkoitettu edelleen hyédynnettaviksi ja siksi julkistaminen on olen-
nainen osa prosessia ja arviointia. Julkistamiseen kuuluu kirjallisen raportin laa-
timinen, palauttaminen ja tyon julkistaminen loppuseminaarissa ja mahdollisesti
tyoyhteisossa. (Kuokkanen ym. 2010, 49.) Opinnaytetydprosessimme tuloksena
tullut opas julkaistaan oppaan julkistamistilaisuudessa Kotkassa lokakuussa
2011.
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6.3 Arviointi

Olemme arvioineet omaa tydskentelyamme koko prosessin ajan. Olemme olleet
koko ajan tietoisia siitd, mitd on tehty ja mita on vield tekemattad. Tyoskentely-
amme olemme reflektoineet eri vaiheiden jalkeen. ParityGskentelyssa olemme
kokeneet tarkeaksi palautteen saamisen toiselta. Laheiset valit ovat mahdollis-
taneet suoran, mutta rakentavan palautteen antamisen ja vastaanottamisen.
Yhteistyotaholta saimme palautetta tyomme edistymisesta ja valmiista oppaas-
ta. Saannollisin valiajoin jarjestettavissa potilasoppaan projektiryhnmén kokouk-
sissa seurasimme projektin etenemista. Asiantuntijat ja Meretojan tautia sairas-
tavat arvioivat oppaan sisaltdd ja esittivdt mahdolliset korjaukset ja lisdykset
ennen oppaan painamista. Lisaksi tyon edistymista arvioitiin ja seurattiin koulun

ryhma- ja yksilbohjauksessa.

Voimme arvioida opinnaytetydmme tavoitteiden tayttyneen, silla lahtékohtana ja
tavoitteena oli luoda jotain konkreettista, josta olisi todella hy6tya potilaille ja
hoitohenkilokunnalle. Tavoitteena oli myds vélittda tietoa tuntemattomasta sai-
raudesta ja kehittyd itse tiedonhankkijana pitkakestoisessa prosessissa. Nyt

projektin paattyessa voimme todeta saavuttaneen asettamamme tavoitteet.

Prosessin aikana jouduimme tekemaan jatkuvasti ratkaisuja ja kompromisseja,
esimerkiksi rajaamaan aihealueita, jotta pAdsimme eteenpain projektissa. Opas-
ta olisi voinut muokata loputtomiin ja tietoa yrittda hankkia lisda. Nain jalkika-
teen ajateltuna olisimme voineet tiukemmin puolustaa omia mielipiteitamme,
kuten esimerkiksi kuinka monelle asiantuntijalle lahetetaan Kkirjeita kevaalla
2010. Toisaalta tdma oli meidan ensimmainen suuri projekti, jossa oli mukana
myoOs yhteisty6taho, joten halusimme kunnioittaa heidan toiveitaan. Mydskaan
projektin alussa emme olleet tarpeeksi rohkeita pitdmaan puoliamme omien

mielipiteiden suhteen.
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7 POHDINTA

7.1 Eettisyys ja luotettavuus

Opinnaytetyon eettisyytta ja luotettavuutta on tarkeda pohtia lapi opinnaytetyo-
prosessin (Kajaanin ammattikorkeakoulu 2002). Opinnaytetyéprosessimme
alussa jouduimme miettimaan tyon eettisia puolia muun muassa siten, ettei tu-
leva ty6 loukkaisi ketdan. Olemme varmistaneet ettei kenenkdan muun kuin
asiantuntijoiden henkil6llisyys tule ilmi raportista eiké oppaasta. Lisdksi olemme
pyrkineet siihen, ettei opinnaytetydmme aiheuta minkaanlaista haittaa kenelle-
kaan siihen osallistuneelle henkildlle. Halusimme alusta asti pitda sovituista ai-
katauluista ja tapaamisista kiinni, joka tuli ilmi opinnaytetyésopimuksen Kkirjoit-
tamisessa. Asiantuntijoille l&ahettdamisséa kirjeissa kerroimme avoimesti, minka-
laisesta prosessista on kyse. Asiantuntijat saivat myos jokaisen korjauksen jal-
keen lukea oppaan, jotta asiavirheita ei tulisi. Omassa opinnaytetydssamme
emme tarvinneet tiedonhakuun erityisid lupia, koska asia ei koskenut tiettyja
potilaita vaan yleisia asioita.

Olemme arvioineet opinnaytetydn laatua muun muassa lahteiden valinnan kaut-
ta. Rehellisyys liittyy vahvasti eettisyyteen ja sitd onkin pohdittava erityisesti
lahteiden kayton yhteydessa (Kajaanin ammattikorkeakoulu 2002). On pohditta-
va tarkasti, mista tiedot oppaaseen on hankittu seka miten luotettavuus ja
ajanmukaisuus on varmistettu (Airaksinen & Vilkka 2003, 53). Opinnaytetyém-
me aiheesta |6ytyi niukasti tietoa kirjallisuudesta, siksi paaasiallinen aineiston-
keruumenetelmamme oli asiantuntijoilta henkilokohtaisesti saatu tieto ja Suo-
men Amyloidoosiyhdistys ry:ltd saadut artikkelit. Osa artikkeleista oli julkaistu
esimerkiksi potilaslehdessa, mutta pystyimme kayttdmaan niita luottavaisena,
silla artikkeleiden tieto oli perdisin tutuilta asiantuntijoilta. Kaikki asiantuntijam-
me olivat luotettavia oman alansa asiantuntijoita, joten koimme heiltd saadun
tiedon hyvin tarkeaksi ja arvokkaaksi. Osa asiantuntijoistamme oli myos tutkinut
Meretojan tautia ja heilla oli useiden vuosien kokemus Meretojan tautia sairas-
tavan potilaan hoidosta. Nain saimme myds luotettavinta ja uusinta tietoa Mere-

tojan taudista ja sen hoidosta. Olemme halunneet varmistaa oppaan luotetta-
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vuuden lahettdmalla opasta oikoluettavaksi asiantuntijoille ja muille yhteistyo-

kumppaneille ennen oppaan painoon menoa.

7.2 Ammatillinen kasvu

Opinnaytetydmme tuloksena on produktio, jonka raportoinniksi ei riita ainoas-
taan produktion kuvailu, vaan tuotosta ja siitd saatua palautetta tulee tulkita.
Tulosten vertaaminen tavoitteisiin ja tulosten hyddynnettdvyyden pohdinnan
lisaksi tulee pohtia prosessin merkitysta ammatilliseen kasvuun. (Kuokkanen
ym. 2010, 49.) Aloitimme opinndytetydmme teon opintojen alkuvaiheessa, jol-
loin my6s oma ammatillisuutemme oli vasta alkumetreilla. Nain jalkikateen tar-
kasteltuna yhdessa koulun ja harjoittelujen kanssa myds opinnaytetyon tekemi-
nen on kasvattanut meitda ammatillisesti. Opinnaytety6prosessin alkuhetkiin ver-
rattuna, pystymme nyt tarkastelemaan asioita useista eri ndkdkulmista. Lisaksi
olemme kehittyneet tiedonhankinnassa, yhteistyotaidoissa ja stressinsiedossa.
Huomaamme kasvaneen ammatillisesti myds henkisesti. Asiat eivat aina men-
neet suunnitelmien mukaan, mutta pyrimme aina ldytamaan uuden ratkaisun,
jotta ty6 edistyi. TAdman projektin onnistuminen on antanut meille runsaasti itse-
tuntoa, mika omalta osaltaan antaa meille vahvuutta ja rohkeutta tulevaan tyo-
elamaan. Tulevaisuudessa voimme hyddyntaa naita taitoja muun muassa pro-
jektin kehittdmisessa ja hallinnassa. Tama kaikki on hyvaa pohjaa tuleville vuo-
sille ammattilaisena, silla ammatillinen kehittyminen on elinikaista. Koulutuksen
jalkeen kehittyminen tosin muuttuu jatkuvaksi osaamisen uudistamiseksi. (Miet-
tinen, Miettinen, Nousiainen & Kuokkanen 2000,14-16).

Opinnaytetyoprosessimme on ollut pitka ja monipuolinen. TA&man prosessin ai-
kana olemme kayneet l&pi useita eri tunnetiloja aina innostuksesta ahdistuk-
seen ja epatoivoon. Koska toteutimme opinnaytetydmme paritybéna, on se vaa-
tinut meilta erityisesti pitkajanteisyytté ja toisen huomioon ottamista. Opinnayte-
tyoprojektissa oli yhteistydtahon lisaksi mukana monta eri asiantuntijaa. Monen
eri ihmisen mukana olo on antanut omat haasteensa muun muassa aikataulusta
kiinni pitdAmiseen. Vaikka opasprojektimme pitkittyikin aikatauluongelmien myo-

ta, olemme kuitenkin itse pysyneet sovitussa aikataulussa hyvin mukana.
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Tama projekti oli myos yhteisty6tahollemme ensimmainen laatuaan, mik& nakyi
monessa asiassa. Esimerkiksi selkea yhteinen paamaara oli pitkaan epaselva
ja tiedonsaanti ja —hankintaongelmien vuoksi tydmme ei edistynyt alkuperaisen
aikataulun mukaisesti. Luonnollisesti tama kaikki vaati meiltéa opiskelijoina pal-
jon, mutta uskoimme itse omaan tyohomme ja oman selkedn paamaéaaran takia
jatkoimme tyota. Toisaalta osasimme jo hankintasuunnitelmassa huomioida

nama tyon riskit, joka osaltaan auttoi selviytymaan haastavien vaiheiden lapi.

Olemme erityisen tyytyvaisia siitd, etta aloitimme opinnaytetyon hyvissa ajoin.
Koulun opinnaytetydén ryhmaohjaus alkoi muutamaa kuukautta aiemmin ennen
kuin saimme opinnaytetydn aiheen. Naissa tapaamisissa saimme toisilta opis-
kelijoilta ja ohjaavilta opettajilta kannustavaa ja rohkaisevaa palautetta opinnay-
tetydbmme edistymisesta. Rakentava palaute antoi meille itsevarmuutta projektin
onnistumiselle. Tapaamisilla saimme my6s harjoitella oman opinnaytetydmme
esittdmista ja muiden opinnaytetdiden opponointia. Vaikka opinnaytetyoprojek-
timme on ollut tyontayteinen, olemme voineet jakaa tyGtaakka useisiin eri kuu-
kausiin, eikd opinnaytetyon valmistumiselle ole tullut erityista kiiretta. Valmista
opasta lukiessa, olemme voineet tyytyvaisena tarkastella aikaansaannostam-
me: olemme saaneet oppaasta sisallollisesti meidan nakdisemme. Myds asian-
tuntijoilta saadun palautteen ansiosta voimme olla tyytyvaisia projektin tulok-

seen.

Taman opinnaytetyoprojektin my6ta saimme runsaasti uutta tietoa Meretojan
taudista. Tama uusi ja vanha tieto on koottu nyt ensimmaista kertaa yhteen ja
oppaan muotoon. Aiemmin tietoa taudista on taytynyt etsia useista eri lahteista.
Erityisen tarkeda tietoa olemme saaneet suoraan asiantuntijoilta. Tama tieto ei
olisi valttamatta valittynyt potilaille ilman tata opasta. Uskommekin, ettd naista

tiedoista on runsaasti hyotya niin potilaille kuin hoitohenkilékunnalle.

Opinnaytetydmme nimi tulee erdan potilaan kommentista, hanen kuvaillessaan
meille tautia ensimmaisen kerran. Vaikka Meretojan tauti voi aiheuttaa sita sai-
rastaville runsaasti kdaytdnnon ongelmia, kuten silmien-, ihon- ja suunoireita, ei

se ole este taysipainoiselle ja rikkaalle elamalle (Kiuru-Enari 2007). Koimme
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itsemme etuoikeutetuiksi, kun saimme tutustua tdh&n pieneen harvinaista sai-
rautta sairastavaan ryhmaan. Saimme huomata, ettd potilaiden valilla vallitsi
mukava yhteys ja huumori. Tapaamisissamme he esimerkiksi vitsailivat kevat-
pdlyn aikaansaamista punaisista silmistddn, mutta samalla tukivat toisiaan sai-

rauden tuomista uusista oireista ja ongelmista.

Potilasopasprojekti sujui suunnitelmien mukaan, olemme lopputulokseen tyyty-
vaisid. Tyon edetessd mieleemme tuli muutamia kehittamisideoita. Esimerkiksi
oppaaseen voisi laittaa enemman tietoa taloudellisista tuista ja muun muassa
vammaispalvelulakiin nojautuvista etuuksista. Naiden lisaksi oppaassa voisi olla
tietoa psyykkisesta hyvinvoinnista, jolloin ihmisen kokonaisvaltainen huomiointi
toteutuisi. Opasta tulee tulevaisuudessa paivittaa ja parantaa kayttajien ja asi-
antuntijoiden palautteen mukaan. Yhteisty6taho voi kehittaa toimintaansa mah-

dollisten uusien projektien tarkemmalla suunnittelulla ja aikatauluttamisella.

Opinnaytetydmme raporttiosuudesta on hyétya muille opiskelijoille, jotka tekevat
opinnaytetyonaan oppaan tai muun hankkeen. Raportistamme kay ilmi muun
muassa prosessin kulku, joka voi auttaa tydvaiheiden suunnittelussa. Lisaksi
opinnaytetyéssamme nakyy se, miten tietoa voi hankkia julkaistun kirjallisuuden
lisdksi muillakin tavoin, mika toivottavasti rohkaisee muita opiskelijoita tarttu-
maan tuntemattomiin aiheisiin. Olemme koonneet tahan raporttiosuuteen
enemman teoreettista tietoa Meretojan taudista kuin mita oppaassamme on.
Tasta raportista on hyodtyd myds niille, jotka haluavat oppaan liséksi viela syven-

taa tietamystaan Meretojan taudista.
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LITE 1 23.8.2011

Hyvat Asiantuntijat,

Suomen Amyloidoosiyhdistys ry (SAMY) on Jouko Meretojan mukaan nimetyn
taudin potilasyhdistys. Tiedon valittdminen tata perinndéllista amyloidoosia sai-
rastaville, heiddn omaisilleen ja terveydenhuollon ammattilaisille on ollut yhdis-
tyksen keskeinen tehtava jo yli 12 vuoden ajan. Yhdistys ja jasenistbmme ovat
olleet mukana monessa tutkimuksessa. Vuorovaikutus tutkijoiden kanssa on
tuonut meille paljon arvokasta tietoa.

SAMY:n hallitus paatti vime syksyna aloittaa kauan suunnitelmissa olleen Me-
retojan tautia kasittelevan potilasoppaan laatimisen. Tammikuussa kokoontui
projektitydryhmé, jossa SAMY:sta olivat mukana Raija Mattila ja Eija Lehto.
Asiantuntijana on Sari Kiuru-Enari ja kaytannon tyon toteuttavat opinnaytetydna
Diakonia-ammattikorkeakoulun opiskelijat Maija Oikarinen ja Lyydia Karkinen.

Vuonna 2005 aloitettu ensimmainen laaja kyselytutkimus Meretojan tautia sai-
rastavien elaménlaadun kartoittamiseksi on valmistunut ja yhteenveto tutkimuk-
sesta julkaistaan tdna kevadnd Suomen L&aakari -lehdessa. Pitkalti tAman tutki-
muksen pohjalta olemme laatineet alustavan sisallon potilasoppaaksi:

- Mikéa on Meretojan tauti
- Misté sairaus johtuu ja kuinka yleinen se on
- Meretojan taudin oireet
+ silmaoireet
* hermoston oireet
* ihon alueen oireet
* muut oireet: sydan ja verenkierto,
munuaiset, suun ja hampaiden
alueen ongelmat, uniapnea
- Kuinka Meretojan tauti todetaan
- Meretojan taudin hoito
- Misté ja mita tukea potilas voi saada
- Suomen Amyloidoosiyhdistys
- Yhteystietoja

Olemme vuosien varrella keranneet yhteystietoja Teistd asiantuntijoista eri tut-
kimusalueilta. Nyt projektiryhmamme toivookin apuanne aineiston kokoamises-
sa. Toivoisimme Teiltd aineistoa tai lyhytta yhteenvetoa elaméanlaatuun liittyvas-
ta tutkimuksesta ja lupaa kayttaa tutkimuksen tuloksia aineistona. Otamme mie-
lellamme vastaan myds muita tarkedksi kokemianne tietoja, tarkennuksia tai
muita yleisia ehdotuksia tautiin liittyen.

Toivomme teidan ilmoittavan meille huhtikuun loppuun mennessa mahdollisuu-
destanne osallistua projektiin. Aineisto tulisi toimittaa tdman kevaan aikana.
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Alustavan aikataulun mukaan kevaalla 2010 on tarkoitus kerata asiantuntijoilta
aineistoa, joka kootaan ensi syksynd. Tammikuussa 2011 teksteja lahetetdan
asiantuntijoille luettavaksi mahdollisia korjauksia varten. Potilasoppaan on tar-
koitus valmistua toukokuussa 2011.

Ennakkoon kiittden ja palautetta mielenkiinnolla odottaen

Raija Mattila
Suomen Amyloidoosiyhdistys ry
puheenjohtaja
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