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Tiivistelma

Tama opinnaytetyd on kehittdmistyd, jonka tarkoituksena oli suunnitella, toteuttaa ja arvioida potilasopas
immunoglobuliini G4-harvinaissairauteen (IgG4-sairaus) liittyen. Opinnaytetydn tavoitteena oli tuottaa tietoa
IgG4-sairaudesta ymmarrettédvassa muodossa potilaille, heidan laheisilleen ja my6s potilasohjausta tekevalle
hoitohenkilokunnalle. Opinndytetydssa kasiteltiin myos harvinaissairauksien hoitoty6ta seka potilaan oh-
jausta terveydenhuollossa. Toimeksiantaja opinndytetydssa on Suomen Ultraharvinaiset ry.

Suomessa sairaus maaritelldaan harvinaiseksi, jos sita sairastaa vain 5 ihmista 10 000:sta ja ultraharvi-
naiseksi, jos sita sairastaa korkeintaan yksi ihminen 50 000:sta. Suomalaisista noin kuudella prosentilla on
jokin harvinainen sairaus tai vamma. Suurin osa harvinaissairauksista johtuu kromosomipoikkeavuuksista,
geenivirheista tai ne ovat perinndllisia.

Immunoglobuliini G4-harvinaissairaus on koko elimistéa koskeva arpikudosta aiheuttava tulehduksellinen
autoimmuunisairaus, joka voi ilmeta missa tahansa elimessa. Sairaus ilmenee sairastuneiden elinten arpeu-
tumisella ja turpoamisella, IgG4-positiivisten plasmasolujen kudoksiin keraytymiselld ja usein myds suuren-
tuneella seerumin IgG4-pitoisuudella. Sairaus alkaa yleensa hitaasti ja sen oireet voivat ilmeté vasta kuu-
kausien tai vuosien paasta sairastumisesta. IgG4-sairauden diagnosointi on haastavaa, koska sairaus voi
vaikuttaa moniin elimiin ja oireilla monin eri tavoin.

IgG4-sairaudesta ei ollut aiemmin saatavilla suomenkielistd potilasmateriaalia. Aihe on hyvin ajankohtainen,
koska Suomessa on parhaillaan kdynnissa harvinaisten sairauksien kansallinen ohjelma 2019-2023, jonka
tavoitteena on harvinaissairauksia koskevan tiedon lisddminen, osaamisen ja potilaan osallisuuden vahvista-
minen seka harvinaissairauksiin liittyvien toimintojen koordinaatio.

Kehittdmistyon jatkokehittamisideana voisi olla palautteen ja omakohtaisten kokemusten kerddminen op-
paan kayttdjilta ja IgG4-sairautta sairastavilta potilailta. Toivottavasti taman Terveyskylaan julkaistun poti-
lasoppaan myéta myds muut terveysalan asiantuntijat ja opiskelijat rohkaistuvat etsimaan tietoa seka jaka-
maan tietouttaan harvinaisistakin sairauksista.
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1 JOHDANTO

Immunoglobuliini G4-harvinaissairaus (IgG4-sairaus) on koko elimistda koskeva arpikudosta aiheut-
tava tulehduksellinen autoimmuunisairaus, joka voi ilmetd missa tahansa elimessa (Pettersson 2014,
209-18). Autoimmuunisairauksissa elimist® virheellisesti hytkkaa sen omia kudoksia vastaan (Mus-
tajoki 2018). Suomessa sairaus madritellddn harvinaiseksi, jos sitd sairastaa vain 5 ihmista 10
000:sta ja ultraharvinaiseksi, jos sita sairastaa korkeintaan yksi ihminen 50 000:sta. (Terveyskyla
2020b; Harvinaiset 2021a). Vaikka jotain tiettya harvinaissairautta sairastavia on vain vahan, niin
harvinaissairaita kokonaisuudessaan on kuitenkin paljon. On arvioitu, ettd Suomessa heita olisi

300 000 ja Euroopassa 30 miljoonaa. Se tarkoittaa noin 6—8 % vaestosta. (Harvinaiset 2020a).

Harvinaissairaat ja etenkin ultraharvinaista sairautta sairastavat kokevat olevansa yksin sairautensa
kanssa. Terveydenhuollossa asioidessaan he toivovat ymmarrysté ja tukea seka tietoa harvinaisesta
sairaudestaan. (Harvinaiset 2021c.) Monet hoitotydn ammattilaiset kohtaavat uransa aikana potilaan
tai asiakkaan, joka sairastaa harvinaista sairautta. Terveydenhoitohenkilokunnalla ei useinkaan ole

kirjallista materiaalia harvinaissairaan potilaan ohjauksen tueksi.

Opinnaytetydmme on kehittamistyd, jonka tarkoituksena on suunnitella, toteuttaa ja arvioida poti-
lasopas immunoglobuliini G4-harvinaissairauteen liittyen. Immunoglobuliini G4-harvinaissairaudesta
on saatavilla tietoa suomen kielelld laaketieteellisesta ndkdkulmasta, mutta potilaille suunnattua laa-
dukasta tietoa on vaikea l6ytad. Opinnaytetyon aihe tdsmentyi ja tarkentui yhteisty6ssa tyontilaajan,
Suomen Ultraharvinaiset ry:n kanssa. Opinndytety6 tuottaa sisalléllista tietoa Terveyskyla.fi-sivus-
tolle.

Potilasopas IgG4-harvinaissairaudesta julkaistaan Terveyskyla.fi-sivustolla ja se on tarkoitettu seka
potilaille etta ammattilaisille. Opinndytetyon tavoitteena on tuottaa tietoa IgG4-sairaudesta ymmar-
rettdvassa muodossa potilaille, heidan Iaheisilleen ja myds potilasohjausta tekevalle hoitohenkilékun-

nalle
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2 HARVINAISSAIRAUKSIEN HOITOTYO

Harvinaissairaita potilaita tapaa miltei jokaisella hoitotyon erikoisalalla. Maailmanlaajuisesti harvinai-
sia sairauksia ja vammoja tunnetaan noin 8000. Suomalaisista noin kuudella prosentilla on jokin har-
vinainen sairaus tai vamma. Harvinaissairaita potilaita yhdistda tiedon, osaamisen ja asiantuntijuu-
den saannin vaikeus. Useimmiten harvinainen sairaus voi ilmetd usean eri elimen alueella, joten
harvinaissairautta sairastava potilas ei vdlttamatta tapaa vain yhta ladkaria, vaan parhaillaan seu-

ranta on useamman eri erikoisalan vastuulla. (Harvinaiset-verkosto 2016, 6; Terveyskyla 2020b.)

Sama sairaus voi ilmeta hyvin eri oirein ja eri vaikeusasteella eri potilailla. Harvinaissairaus voi olla
eteneva, hitaasti kehittyva tai synnynndinen. Suurin osa sairauksista johtuu kromosomipoikkeavuuk-
sista, geenivirheista tai ne ovat perinndllisid. Useat aineenvaihduntasairaudet ilmenevat lapsuus-
iassa, kun taas monet lihashermosairaudet aikuisialld. Geenivirheisté johtuvat harvinaissairaudet,
jotka ovat Suomessa yleisid, mutta muualla harvinaisia, sanotaan suomalaiseksi tautiperinnoksi. Nai-
den sairauksien hoidosta tiedetdan Suomessa enemman kuin muualla. Toisaalta taas Suomessa har-
vinainen sairaus, voi olla muualla pdin maailmaa yleisempi ja sen hoidosta tiedetaan siella parem-

min. (Harvinaiset-verkosto 2016, 6; Terveyskyla 2020c.)

Eri tahojen yhteisty6 harvinaissairauksien hoidossa on tarkeaa. Silla voidaan vaikuttaa hoidon ja
kuntoutuksen saatavuuteen. (Harvinaiset-verkosto 2016, 7.) Perusterveydenhuolto ja erikoissairaan-
hoito konsultoivat toisiaan puolin ja toisin. Perusterveydenhuolto on tarkedssa asemassa harvinais-
sairauksien tunnistamisessa. Jos perusterveydenhuollossa heraa epadilys harvinaissairaudesta, heidan
tulee ldhettaa potilas erikoissairaanhoitoon tarkempiin tutkimuksiin. Erikoissairaanhoidon vastuulla
on tunnistaa harvinaissairauksia ja ohjata tarvittaessa potilas osaavimpiin yksikéihin. Yliopistosairaa-
loissa on omat harvinaissairauksien yksikot, joissa edistetdan hoitavien laakareiden verkostoitumista

ja hoidon organisointia. (Terveyskyla 2020d.)

Harvinaissairauksien diagnosoinnissa kdytetdan apuna oirekuvaselvitysta seka geenitutkimuksia.
Diagnosointi voi kestaa kauan, eikd geenitutkimuksista ole aina apua. Sairauden tunnistaminen oirei-
den tai muiden tutkimustulosten perusteella voi olla kokeneellekin |adkarille haastavaa, sillda sama
sairaus voi kayttaytya eri lailla eri potilailla. Sairaus voi olla my6s niin harvinainen, ettei sitd sairasta-
via ole maailman laajuisesti kuin muutamia. Toisilla sairaus ilmenee voimakkaampina oireina, toisilla

lievempina. Oireet voivat sopia myds moneen muuhun sairauteen. (Terveyskyla 2020a.)

2.1 Harvinaissairaiden kokemuksia hoidosta ja potilasohjauksesta

Monet potilaat, etenkin harvinaissairaat, kokevat sairaalassa ollessaan niin sanottua hoitoyksinai-
syyttd. Hoitoyksindisyys on kasitteellinen malli potilaan yksindisyydestad hoitosuhteessa ja hoitoyksi-
naisyyteen yhteydessé olevista tekijoista. (Karhe 2017). Potilaat kokevat, etta hoitavat ihmiset ovat
kaukaisia ja saavuttamattomissa. Hoitotilanteissa potilaille tulee tunne vastakkainasettelusta. Potilaat
myds kokevat, ettd vastuu tiedon saannista, my6s hoitoon liittyvissa asioissa, jaa heille itselleen.
Usein harvinaissairautta sairastava potilas tapaa ladkarin, joka ei ole koskaan hoitanut toista samaa
harvinaissairautta sairastavaa potilasta. Potilas saattaa jopa joutua tilanteeseen, jossa hanta valtel-
laan, koska ladkari tai hoitaja eivat halua joutua tilanteeseen, jossa he kohtaisivat oman tietdmatto-

myytensa. (Salonen 2017.) Voi siis todeta, etta potilaat kaipaavat hoitajilta ja lIadkareiltd enemman
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tietoa ja etenkin tukea seka ldsndoloa, jotta he eivat kokisi oloaan niin tietdmattémaksi ja yksi-
nadiseksi sairautensa kanssa.

Harvinaissairaat potilaat kokevat tarkedksi saada tietoa sairauden ennusteesta ja sen vaikutuksesta
tydkykyyn. Mieluiten potilaat saavat tietoa hoitavalta laakariltd. Vertaistuki koetaan myos todella tar-
kedksi ja usein vertaistuen kautta saatava tieto koetaan hoitohenkilékunnalta saatua tietoa tarkeam-
maksi. (Moding-Jokinen & Salin 2019.) Harvinaissairaat potilaat kohtaavat paljon haasteita, jotka
johtuvat sairauksien harvinaisuudesta ja siitd johtuvasta terveydenhuollon tietamattomyydesta. Poti-
laat kokevat huomattavaksi ongelmaksi sen, etta useinkaan terveydenhuollon asiantuntijalta ei saa
tarvittavaa tietoa sairaudesta, joten potilas on usein oman sairautensa asiantuntija. Suurin osa har-
vinaista sairautta sairastavista potilaista hakee tietoa sairaudestaan aktiivisesti, sita olisi tarkea osata
hyddyntaa terveydenhuollossa. Toivottavaa olisi, etta terveydenhuollossa potilas nahtaisiin aktiivi-
sena, osallistuvana ja kykenevana vuorovaikutukseen yhteistydssa terveydenhuollon ammattilaisen
kanssa. (Bydych, Helms & Schultz 2012.)

Potilaan diagnoosin saaminen saattaa kestda jopa kymmenia vuosia sosiaali- ja terveydenhuoltohen-
kiléston puutteellisen tiedon vuoksi. Vain puolella harvinaissairautta sairastavista potilaista on saan-
nollistd sairauden seurantaa diagnoosin saatuaan. Aikaisemmin aihetta on kasitelty AMK-opinnadyte-
tydssa, jossa selvitettiin saavatko harvinaissairaat tarvitsemiansa sosiaali- ja terveydenhuollon palve-
luja ja sairautensa vaatimaa hoitoa, kuntoutusta ja seurantaa. Opinndytetydssa tutkittiin myds alu-
eellisia eroja hoidon ja palveluiden saatavuudessa. Liséksi opinndytetyd antoi tietoa siitd, kuinka har-
vinaissairaat kokevat tulevansa kohdatuksi sosiaali- ja terveydenhuollossa ja miten tasa-arvoisessa
asemassa he kokevat olevansa verrattuna tavanomaisempia sairauksia sairastaviin. Tutkimuksesta
nousi esille se, ettei kukaan ottanut vastuuta harvinaissairaan hoidosta eika hoito ollut kokonaisval-
taista. Maakunnittain tarkasteltuna hoidon ja palvelujen saannissa ndkyi alueellisia eroja, mutta suu-

rimmat erot olivat kuitenkin eri diagnoosien valilld. (Valo 2020.)

2.2 Harvinaissairauksia koskevan tiedon laatu

Kaikkiin harvinaisiin sairauksiin ei valttdmatta ole materiaalia ohjauksen tueksi. Materiaalia saattaa
I6ytya vain tieteellisestéd nakdkulmasta tai jollain muulla kuin potilaan didinkielelld. Suomenkielisia
potilasoppaita eri harvinaissairauksista on melko vahan. Eniten suomenkielisia potilasohjeita 16ytyy
Harvinaiskeskus Norion verkkosivustolta. Sielta potilasohjeita I16ytyy 34 kappaletta, mutta niiden tieto

perustuu lahinna kokemustietoon. (Harvinaiskeskus Norio 2017.)

Internetin merkitys terveys- ja ladketieteellisten tietojen julkaisemisessa ja jakamisessa on kasvanut
huomattavasti viime vuosikymmenen aikana. Harvinaissairauksiin liittyen kokonaisvaltaista tietoa on
kuitenkin niukasti ja sitd on vaikea I6ytaa. Lisaksi harvinaissairauksien terveys- tai ladketieteellisen
tiedon laatua on usein vaikea arvioida. Harvinaissairauksia koskevasta tiedonlaadusta internetissa on
tehty tutkimus saksalaisessa yliopistossa. Tutkimuksen tarkoituksena oli arvioida, vaihteleeko harvi-
naissairauksia koskeva tiedon laatu eri tiedon tarjoajien valilla. Monissa tapauksissa verkkosivustojen
laatu oli heikko. Laatusertifikaatteja kdytetdan harvoin, ja tarkeat laatukriteerit eivat useinkaan
tayty. Tutkimus osoitti, etta vertaisryhmilta saatava tieto on erittdin arvokas tiedonldhde harvinais-

sairaalle potilaalle ja hanen laheisilleen. (Pauer ym 2017.)
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3 IMMUNOGLOBULIINI G4-HARVINAISSAIRAUS

Immunoglobuliini G4:aan liittyva sairaus (IgG4-sairaus) on systeeminen sidekudoksen tulehdukselli-
nen tila. Sairautta luonnehtii sairastuneiden elinten fibrotisoituminen eli arpeutuminen, 1IgG4-positii-
visten plasmasolujen infiltraatio eli kudoksiin keraytyminen ja usein myds suurentunut seerumin
IgG4-pitoisuus. (Pettersson 2014, 209-18.) Immunoglobuliinit (Ig) ovat vasta-aineita. Vasta-aineet
auttavat meita suojautumaan ja parantumaan infektioista. Ne voidaan jakaa kolmeen paaluokkaan,
joita ovat IgG, IgA ja IgM. IgG on vasta-aineluokista merkittdvin, sitd on kaksi kolmasosaa immuno-
globuliineista. IgG jakautuu vield neljaan alaluokkaan, joita ovat IgG1, IgG2, IgG3 ja IgG4. (Immuu-
nipuutospotilaiden yhdistys ry 2021.)

IgG4-sairautta on opittu tunnistamaan vasta viime vuosikymmenten aikana. Sairaus tunnistettiin en-
simmaisena Japanissa, kun huomattiin, ettéd autoimmuunipankreatiittia eli autoimmuunisairautena
ilmenevaa kroonista haimatulehdusta sairastavilla potilailla oli suurentunut seerumin IgG4-pitoisuus.
Monilla autoimmuunipankreatiittia sairastavilla potilailla oli sairauksia my6s muissa elimissa, kuten
sappiteissa, silmissa, keuhkoissa ja munuaisissa. Kavi siis selvaksi, ettd nykyaan IgG4:na tunnettu
sairaus yhdistaa monia eri sairauksia, joita pidettiin ennen vain yhden elimen sairautena. Joillain
IgG4-sairautta sairastavilla potilailla sairaus on vain yhdessa elimessa. Toisilla sairaus kuitenkin vai-
kuttaa useisiin eri elimiin samanaikaisesti. Ei ole epatavallista, etta sairaus vaikuttaa yhdella poti-

laalla kahdesta kuuteen tai jopa useampaankin elimeen. (Stone 2019.)

IgG4-sairauden diagnosointi on haastavaa, koska sairaus voi vaikuttaa moniin elimiin ja esiintya
useilla eri tavoilla, joihin voi liittyy monia oireita. Tyypillinen IgG4—sairautta sairastava potilas on
keski-ikdinen tai iakas henkild, useimmiten mies kuin nainen. Harvinaisissa tapauksissa sairautta on
havaittu myos lapsilla. (Stone, 2019.) Sairaus alkaa yleensa hitaasti ja sen oireet voivat ilmeta vasta
kuukausien tai vuosien paasté sairastumisesta. Sairaudelle ei ole tyypillisia kuume tai muut yleisoi-
reet. Sairaudella on todennédkdisesti yhteys allergiaan ja atopiaan. Potilailla on usein taustalla pitka-
aikaista allergista nuhaa, ekseemaa, sivuontelotulehduksia tai astmaa. Potilaalla voi ilmetd myds va-
symysta tai painonlaskua. Sairaudelle ominaisia piirteita ovat elinten turpoaminen ja pseudotuumorit
eli kasvaimien kaltainen massa, joka ei ole kuitenkaan pahanlaatuinen. Kyseisia piirteita on havaittu
muun muassa silmakuopassa, sylkirauhasissa, keuhkoissa, maksassa, munuaisissa ja rintarauha-
sissa. Sairauteen voi liittyd myos vakavia kudosvaurioita riippuen sairauden ilmentymisesta. Kolan-
giitti eli sappitietulehdus voi johtaa maksan vajaatoimintaan, pankreatiitti eli haimatulehdus haiman
vajaatoimintaan ja keuhkojen tulehdus hengitysvajaukseen. Hengitysteissa ilmeneva sairaus voi ai-
heuttaa moninaisia vaurioita hengitysteiden alueilla. Muita vakavia kudosvaurioita ovat aortan

aneurysmat ja dissektoitumat eli valtimon pullistumat ja repeamat. (Pettersson 2014, 209-18.)

IgG4-sairaus todetaan oireiden, laboratoriokokeiden seka kohde-elimen kudosnaytteiden perusteella.
Verikokeella tutkitaan veriseerumin IgG4-pitoisuutta. Jos veriseerumin IgG4-pitoisuus on suurentu-
nut, voidaan epailla IgG4-sairautta. Suurentunut pitoisuus ei kuitenkaan yksinaan riita diagnoosiin
eika sairauden mahdollisuutta sulje pois mydskaan se, jos IgG4-pitoisuus on viitealueella. Kudos-
naytteista tutkitaan kudoksissa olevien 1gG4-positiivisten plasmasolujen maaraa kudoksissa. Sairau-

delle tyypillista ovat IgG4-positiivisten plasmasolujen maaran lisdéantyminen kudoksissa ja niiden
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osuuden suurentuminen verraten kaikkiin IgG-positiivisiin plasmasoluihin. (Pettersson 2014, 209-
18.)

IgG4-sairauden hoito on yksiléllisté sairauden vaikeusasteiden mukaan. Ensisijaisena hoitona ovat
glukokortikoidit. Glukokortikoidildakitys suositellaan aloitettavaksi prednisolonilla tai prednisonilla
annoksella 0,6 mg/kg vuorokaudessa. Ladkitysta jatketaan samalla annostuksella 2—4 viikkoa, jonka
jalkeen ladkitys puretaan 3-6 kuukauden kuluessa. Ladkityksen my&ta seerumin IgG4-pitoisuus pie-
nenee yleensa huomattavasti, mutta harvoin viitealueelle. Glukokortikoidiladkityksen pienentamiseksi
ja sairauden remission yllapitamiseksi on kaytetty myds muita puolustuskykya lamaavia ladkkeit3,
kuten atsatiopriinia, mykofenolaattia ja metotreksaattia. Kyseisten laakkeiden tehosta ei ole kuiten-
kaan varmaa tutkittua tietoa. Uusiutuvaa tai glukokortikoidiladkitykseen vastaamatonta sairautta on
hoidettu tuloksellisesti rituksimabilla, joka kuuluu biologisten l&dakkeiden ryhmaan. Hoito on tehonnut
moniin sairauden ilmentymiin, mutta suurin kokemus rituksimabista on autoimmuunipankreatiitin
hoidossa. Rituksimabi -ladkityksen mydta seerumin IgG4-pitoisuus pienenee, mutta muiden IgG-

alaluokkien pitoisuudet pysyvat kuitenkin vakaina. (Pettersson 2014, 209-18.)

IgG4-sairauden ennuste on yksiléllinen ja riippuu siitd, missa elimesséa sairaus vaikuttaa ja onko se
ehtinyt aiheuttamaan sinne vahinkoa. Sairauden aikainen diagnosointi ja hoito voi my6s ehkaista
elinvaurioiden syntymistd. Koska kyseessa on autoimmuunisairaus, se ei tdysin parane, mutta sai-
rauden aiheuttamia oireita voidaan saada lievittymaan ja jopa katoamaan. Alustavien tutkimusten
mukaan vakaana pysyva seerumin IgG4-pitoisuus ennustaa remission eli sairauden oireettoman vai-
heen sdilymista. Sairaudella on kuitenkin suuri riski uusiutua ja vaatii siksi séanndllista seurantaa
asiantuntevassa yksikdssa. (Casian & D "Cruz 2016; Pettersson 2014, 209-18.)
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4 POTILAAN OHJAUS TERVEYDENHUOLLOSSA

Potilaalle on annettava selvitys hanen terveydentilastaan, hoidon merkityksesta, eri hoitovaihtoeh-
doista ja niiden vaikutuksista sekda muista hanen hoitoonsa liittyvista seikoista, joilla on merkitysta
paatettdessa hdnen hoitamisestaan. Terveydenhuollon ammattihenkilén on annettava selvitys siten,

etta potilas riittavasti ymmartaa sen sisallon. (Laki potilaan asemasta ja oikeuksista 1992/785, 5 §.)

Hoitotydn keskeisimpia vuorovaikutuksen osaamisalueita ovat ammatillisuus ja eettisyys, asiakasléh-
toisyys, kommunikointi, ohjaus- ja opetusosaaminen seka omahoidon tukeminen. Hoitotydn toimin-
nan tarkoituksena on toteuttaa ja kehittda hoitoty6ta, joka on terveytta edistavaa ja yllapitavaa, sai-
rauksia ehkaisevaa seka parantavaa ja kuntouttavaa. Potilasohjauksen tavoitteena on lisata potilaan
tietoa hanen sairaudestaan ja toimintakyvystdan suhteutettuna hanen elamantilanteeseensa. Ohjaus
on aktiivista vuorovaikutusta, joka sisaltda opetusta, tiedon antamista ja neuvontaa. Ohjauksen paa-
maarana on lisata potilaan omia voimavaroja ja valmiuksia seka auttaa uusien toimintatapojen l6yta-
misessa oman terveyden parantamiseksi tai sairauden hoitamiseksi. Laadukas potilasohjaus sisaltaa
seka vuorovaikutus- ettd paatdksentekotaitoja. Vuorovaikutustaitoja ovat ohjauksen oikea-aikaisuus,
myonteisen ilmapiirin luominen ja ohjausympariston hyddyntaminen. Paatdksentekotaitoja ovat tur-
vallisen ohjausympariston valinta, ohjausprosessin yllapito seka ohjauksen arviointi ja kirjaaminen.
(Koivisto 2019.)

Hyva potilasohjaus vahentaa potilaan epavarmuutta ja lisaa turvallisuuden tunnetta. On tutkittu, etta
potilaat ovat tyytyvdisempid, kun he saavat osallistua omaan hoitoonsa ja heitd kunnioitetaan oman
terveydentilansa asiantuntijoina. (Koivisto 2019.) Potilasohjauksen onnistuminen riippuu hoitajan
kyvysta ottaa tilanne haltuunsa. Ohjaustilanne edellyttda hyvaa suunnittelua ja valmistautumista.
Hoitajan on tarkea perehtya ennen potilaan tuloa potilaan sairauskertomukseen ja elamantilantee-
seen. Nain ohjaustilanne on yksildllisempaa ja potilaan tarpeet huomioivaa. Ohjaustilanteessa hoi-
taja ja potilas ovat tasavertaisessa asemassa. Hoitajan on tarked osata kuunnella ja havainnoida po-
tilasta. (Torkkola, Heikkinen & Tiainen 2003, 26.)

4.1 Hoitoon sitoutuminen

Hoitoon sitoutuminen tarkoittaa potilaan ja terveydenhuollon ammattilaisen valille saavutettua yh-
teisymmarrysta hoidosta ja sen tavoitteista. Hoidon tulee olla potilaslahtdistd, jossa potilas nahdaan
oman eldmansa asiantuntijana. Hoitoon sitoutuminen riippuu potilaan motivaatiosta, tahdosta ja ky-
vysta muuttaa toimintaansa seka hoidossa aiemmin kohdatuista haasteista ja niihin saadusta tuesta.
Monet edelld mainituista tekijdista kuitenkin muuttuvat paivasta toiseen, joten potilaita ei voi musta-
valkoisesti lokeroida sitoutuviin ja ei-sitoutuviin. Potilas tekee hoitopdatoksensa perustuen omaan
tietoon, arvoihin ja asenteisiin. Jos potilas ei ole sitoutunut hoitoon, ei hoidolla voida saavuttaa pa-
rasta mahdollista hy6tya. (Pitkala & Savikko 2006.)

Sairauden vakavuus vaikuttaa potilaan hoitoon sitoutumiseen. Pitkdaikaiseen hoitoon sitoudutaan
huonommin kuin akuutin ja lyhytaikaisen sairauden hoitoon. Vahaista lddkkeiden kayttéa pidetaan
moraalisesti tavoiteltavana. Ladkkeiden kayttdon liittyy hdpeda ja sairauden leima seka niihin suh-

taudutaan epaluonnollisina ja haitallisina aineina. Tietdmattdmyys laakkeiden tarkoituksesta ja hait-
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tavaikutuksista liitettyna toivottomuuteen sairauden tilasta heikentavét hoitoon sitoutumista. Poti-
laan hoitoon sitoutumattomuuden taustalla voi olla myds terveydenhuollon ammattilaisten koulutuk-
sen puute. Ammattilaisen pelotteleva ja syyllistava asenne heikentaa potilaan hoitoon sitoutumista.
Sitoutumista saattavat heikentdad myos potilaan heikko nakd, muistamattomuus ja muut ongelmat
kdytannon taidoissa. Potilaan ika, suokupuoli ja koulutus eivat ole tutkimusten mukaan yhteydessa
hoitoon sitoutumiseen. Hoitoon sitoutumista lisadvat hoitoon paasyn helppous, potilaan saama tieto
hoidosta ja sen vaikutuksista, hyva hoitosuhde potilaan ja terveydenhuollon ammattilaisen valilla
seka hoidon jatkuvuus. My6s potilaan itselleen asettamat hoidon tavoitteet lisdavat sitoutumista.
(Pitkala & Savikko 2006.)

4.2  Keskeiset ohjausmenetelmat potilaiden hoidossa

Laadukas ohjaus edistdd muun muassa potilaan terveytta, toimintakykya, eldmanlaatua ja hoitoon
sitoutumista. Se vahentad myos masentuneisuutta, ahdistusta ja yksindisyyden tunnetta. Laadukasta
ohjausta saatuaan potilaan tiedon maara kasvaa ja han ymmartaa seka muistaa hoitoonsa liittyvat
asiat paremmin. Ohjauksen laadun ja vaikutusten varmistamiseksi tulisi kayttaa erilaisia ohjausme-
netelmida. Ohjauksen paamaara seka tietdmys siitd, miten potilas omaksuu asioita vaikuttavat sopi-
van ohjausmenetelman valintaan. Tdssa luvussa kasittelemme kolme erilaista ohjausmenetelmaa.
(Kyngas ym 2007, 73, 145.)

Motivoiva haastattelu on vuorovaikutusmenetelma, jonka tavoitteena on |6ytaa ja vahvistaa potilaan
motivaatiota osana erilaisia eldman muutoksia. Menetelma on alun alkaen kehitetty paihderiippu-
vuuksien hoitoon, mutta sitd on kaytetty myds painonhallinnassa, liikuntainterventioissa ja pitkaai-
kaissairauksien ladkehoitojen toteuttamisessa seka hoitoon sitoutumisessa. Suorat kehotukset ela-
man muutokseen aiheuttavat potilaalle yleensa asian torjumisen. On siis pyrittava selvittdmaan poti-
laan omat arvot, tarpeet, tavoitteet ja voimavarat, jotka ohjaavat potilaan motivoitumista. (Jarvinen
2020.)

Motivoivan haastattelun keskeisia periaatteita ovat empatia, potilaan vahvuuksien tunnistaminen ja
niiden nimeaminen, epasuhtien esiin tuominen ja myodnteinen keskustelu. Haastattelun perusteme-
netelmia ovat avoimet kysymykset, reflektoiva kuuntelu ja suunnitelman tekeminen. Avoimet kysy-
mykset alkavat usein mita, miten, miksi, kuinka ja kerro. Niiden tarkoituksena ja tavoitteena on
saada potilas ajattelemaan ja puhumaan aktiivisesti. Reflektoiva eli heijastava kuuntelu on tapa, jolla
viestitaan potilaalle, ettd hdnen kertomansa on kuultu. Hoitaja voi tehda kuulemastaan yhteenvedon
ja toistaa potilaalle kuulemansa asiat. Ndin potilaalla on mahdollisuus korjata tai tdydentaa kerto-
maansa. Hoitajan on térkeaa kiinnittda huomiota seka vahvistaa myoénteisia asioista, joita potilas
kertoo omasta toiminnastaan tai itsestaén. Suunnitelman tekeminen on térked osa motivoivaa haas-
tattelua. Suunnitelman on sovittava potilaan arvoihin, tarpeisiin, tavoitteisiin ja voimavaroihin. Poti-
laan motivaatiota ja tavoitteiden saavuttamista edistaa se, ettd potilaalla on jatkoa ajatellen jokin
konkreettinen suunnitelma. (Jarvinen 2020.)

Ensitiedolla tarkoitetaan tietoa, joka annetaan perheelle, kun perheenjdsenet kohtaavat lapsen tai

sikidon sairauden tai vammaisuuden. Ensitiedon antamisen tukena voi kayttaa esimerkiksi poti-
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lasopasta. Ensitiedon antamisella on suuri merkitys koko perheen loppuelamaan. Yleensa sen kerto-
minen koetaan hyvin haasteellisena tilanteena niin vastaanottajan kuin kertojankin nakdkulmasta.
Irlannissa on laajan tutkimustyon pohjalta laadittu nayttéon perustuva ensitiedon suositus. Hanke
kaynnistyi Irlannissa vuonna 2004 ja se sai alkunsa vanhempien antamasta palautteesta jarjestoille.
Palautteissa tuli ilmi, etta tietoa sairaudesta oli annettu tunteettomasti tai epdaasianmukaisissa ti-
loissa. Ensitiedon suositus otettiin Irlannissa kayttdon kaikissa lapsia hoitavissa sairaaloissa. Van-
hemmat ja ammattilaiset ovat olleet yhtd mielta siitd, ettd tdma malli ja siihen perustuva koulutus

ovat parantaneet ensitiedon laatua. (Harnett 2007, 7-9.)

Teach back on potilasohjauksen menetelmd, jossa terveydenhuollon ammattilainen pyytaa potilasta
kertomaan hoitoonsa liittyvat asiat, jotta ammattilainen voi arvioida onko potilas ymmartanyt ne.
Sen avulla voidaan varmistua missa asioissa potilas tarvitsee vield kertausta. Ohjauskeskustelua jat-
ketaan, kunnes potilas tuntee hallitsevansa oman hoitonsa. Menetelmdn kaytén tuloksena potilaat
osaavat esimerkiksi kayttda paremmin inhalaattoria tai huolehtivat terveellisesta ravitsemuksesta ja
painon seuraamisesta. (Hotus-hoitosuositus 2017.) Tata menetelmaa voisi mahdollisesti hyodyntaa
my®s harvinaissairaiden potilaiden ohjaamisessa. Teach back -menetelman kayttéa on tutkittu osana
kroonisesti sairaiden potilaiden ohjausta. Tulokset ovat osoittaneet, ettd kyseisen menetelman
kayttd on hyddyllinen ja sen avulla potilas voi kokea hallitsevansa sairautta ja siihen liittyvaa hoitoa
paremmin. (Dinh, Bonner, Clark, Ramsbotham & Hines 2019, 210-247.)

Potilasjarjestéihin ohjaaminen

Potilasjarjestailla on ollut Suomessa vahva ja nakyva osa hyvinvoinnin edistamisessd. Potilasjarjes-
tdja on Suomessa usea sata ja naissa palvelee yli 10 000 terveydenhuollon ammattilaista. Jarjesto-
jen hyva puoli on se, etta ne vaikuttavat ja toimivat ihmisten arjessa, tutussa ja turvallisessa ympa-
ristdssa. Jarjestdjen kautta potilailla on mahdollista saada arvokasta vertaistukea, jota ei [dakari tai
sairaanhoitaja pysty useinkaan antamaan. Jarjestét myds tiedottavat ja kampanjoivat vieden asioita
eteenpdin ja ndin mahdollisesti vaikuttavat yleiseen mielipiteeseen muokaten niita terveyden edista-

miselle myénteisemmaksi. (Jungman 1999.)

Potilasjarjestdista on hyva kertoa potilaille mahdollisimman aikaisin diagnoosivaiheessa. Ndin he voi-
vat l6ytda jarjestdsta apua ja tukea uudessa eldamantilanteessa. Potilaille voi lyhyesti ja puolueetto-
masti kertoa sellaisen jérjeston toiminnasta, joka koskettaa potilaan sairautta. Etenkin ne potilaat,
jotka sairastavat harvinaista sairautta kokevat usein ahdistuneisuutta, koska tietoa sairaudesta ei
valttdmatta ole kovin hyvin saatavilla. Talldin kokemuksellisen tiedon saatavuus kasvaa ja vertais-

tuen tarve on suuri. (Seppénen 2018.)

Suomessa toimii Harvinaiset-verkosto, joka kokoaa valtakunnallisia sosiaali- ja terveysalan kattojar-
jestoja vaikuttamaan harvinaissairaiden hyvaksi. Tassa verkostossa on 19 jasenyhteis6d, joihin kuu-
luu diagnoosi- ja sairausryhmakohtaisia yhdistyksia. Jotkin ndista yhdistyksista toimivat myos itse-
naisesti. Yksi Harvinaiset-verkoston alaisista yhdistyksista on Suomen Ultraharvinaiset ry, joka on

my6s taman opinndytetyon tilaaja. Muita jasenyhteisdja ovat esimerkiksi Epilepsialiitto, Hengitys-
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liitto, Kuuloliitto, Suomen Reumaliitto ja Suomen Sydpaliitto. Ndissa jarjestdissa toimii usein koulu-
tettuja vertaistukijoita. Mahdollisuus on myos l6ytaa tukea verkkokeskusteluryhmista. (Harvinaiset
2021b.)

Digitaaliset palvelut ohjauksen tukena

Terveyskyla on julkinen verkkopalvelu, jonka tuottajina toimivat yliopistolliset sairaanhoitopiirit, ja se
on kehitetty yhdessa asiantuntijoiden ja potilaiden kanssa. Terveyskyla.fi-sivusto oli voittaja Micro-
softin kansainvalisessa Microsoft Health Innovation Awards -kilpailussa vuonna 2018. Terveyskylassa
on erilaisia virtuaalitaloja eri elamantilanteisiin ja oireisiin. Sielta I0ytyy itsehoito-oppaita, palveluoh-
jausta, sovelluksia ja mobiiliteknologiaa. Se tarjoaa tietoa ja tukea seka potilaille ettd ammattilaisille
ja tuo terveydenhuollon palvelut kaikkien saataville rilppumatta asuinpaikasta. Terveyskylan palvelut
taydentavat perinteista sairaalahoitoa. Se on avoinna aina ja sinne padsee milloin vain, kunhan kay-
tossa on verkkoyhteys ja tietokone tai jokin alylaite. Terveyskyla.fi-palvelu sisaltad 33 eri teemaista
taloa, jotka ovat eri aihealueittain. Naita taloja ovat esimerkiksi mielenterveystalo, paivystystalo,
syopatalo, vertaistalo ja harvinaissairaudet. Terveyskyldssa palvelee myods digitaalinen palvelukanava
Omapolku. Sité kautta on mahdollista pitda etavastaanottoa ja tarjota avoimia omahoito-ohjelmia.
Tama palvelu toimii Idhetteella. Omapolkuun tunnistaudutaan tietoturvallisesti omilla verkkopankki-
tunnusteella, mobiilivarmenteella tai sahkoiselld varmenne kortilla. Palvelun kayttdé on maksutonta.
TerveyskyldPro palvelee terveydenhuollon ammattilaisia, sielta 16ytyy esimerkiksi kliinisen tyén op-
paita, digipalveluiden kehittamisen verkkokursseja ja erilaisia tapahtumia. (Terveyskyla 2021 & In-
nofactor 2021.)

Viimeaikaiset tutkimukset ovat osoittaneet, ettd mielenkiinto séhkdisia terveyspalveluita kohtaan on
lisadntynyt, samoin on koettu tarvetta niiden kaytdn ohjaukselle. Potilaat kokevat, ettd sahkdiset
palvelut motivoivat oman terveyden seuraamisessa. Sahkdiset palvelut koetaan helposti saatavilla
olevaksi. Kanta-palvelut ovat yleensa potilaille tuttuja ja sen kaytté koetaan mielekkéaksi. Kanta-
palveluita ovat esimerkiksi sahkdinen resepti ja OmaKanta. Sivustojen hyddyllisyys ja helppokayttoi-
syys vaikuttavat merkittavasti sahkdisten palveluiden kayttdon. (Kivekas, Kuosmanen, Kinnunen,
Kansanen & Saranto 2019.)
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5 KEHITTAMISTYON TARKOITUS JA TAVOITE

Opinndytetydmme tarkoituksena on suunnitella, toteuttaa ja arvioida potilasopas immunoglobuliini

G4-harvinaissairauteen liittyen.

Opinndytetyon tavoitteena on tuottaa tietoa IgG4-sairaudesta ymmarrettavassa muodossa potilaille,

heidan laheisilleen ja my6s potilasohjausta tekevalle hoitohenkilékunnalle.
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6 KEHITTAMISTYON TOTEUTUS

Tama opinndytetyd on toteutettu kehittamistydn menetelmalla. Kehittdmistydssa on noudatettu sys-
temaattista kehittamistydn prosessia, jossa on suunniteltu, toteutettu ja arvioitu uusi tuote. Suunnit-
teluvaiheessa teimme kirjallisuuskatsauksen. Toteutusvaiheessa toteutimme potilasoppaan (liite 1),
jonka tietoperustana kaytimme suunnitteluvaiheessa tekemdaamme kirjallisuuskatsausta. (Vilkka &
Airaksinen 2003, 41-43.) Arviointivaiheessa arvioimme potilasopasta hyvan potilasoppaan kriteereita
soveltaen (Torkkola ym. 2002, 35—46, 53, 60, 66—68; Hyvarinen 2005; Eloranta & Virkki 2011, 73—
77).

6.1  Suunnittelu

Kirjallisuuskatsauksen avulla voi muodostaa kokonaiskuvan jostakin valitusta aihealueesta. Hoitotie-
teessa kirjallisuuskatsausta kdytetdan hahmottamaan jonkin aihealueen tutkimustarvetta. Kirjalli-
suuskatsauksen tehtdvana on kehittda teoreettista ymmarrysta seka arvioida sita. Kirjallisuuskatsaus
sisaltad seuraavat vaiheet: kirjallisuuden haku, arviointi ja aineiston analyysi. Suunnitteluvaiheessa
toteutimme narratiivisen kirjallisuuskatsauksen, joka on yksi kuvailevan kirjallisuuskatsauksen ala-
muoto. Kaytimme kuvailevaa synteesid, jossa yhteenveto on ytimekas ja johdonmukainen. Haimme
tietoa IgG4-sairaudesta, laadukkaasta potilasoppaasta ja potilasohjauksesta hoitotydssa seka sisally-
timme kirjallisuuskatsaukseen tietoa harvinaissairauden kokemuksista terveydenhuollossa. Emme
noudattaneet hoitototieteen kirjallisuuskatsauksen prosessia systemaattisesti, koska tydmme paino-
tus oli potilasoppaan toteuttamisessa kehittamistydn menetelmaa kayttaen. Kirjallisuuskatsaukseen
tuottamaamme tietoa kaytimme potilasoppaan suunnittelussa ja sen teoreettisessa viitekehyksessa.
(Stolt, Axelin & Suhonen 2015, 6-9; Salminen 2011.)

Kirjallisuuskatsauksen alussa pohdimme katsauksen tutkimuskysymyksia. Tutkimuskysymyksiksi
nousivat IgG4-sairaus ja hoitotieteen ndkdkulma potilasohjaukseen seké harvinaisten sairauksien
hoitoty6hon. Tiedonhaun teimme seuraavia tietokantoja apuna kayttden: ldake- ja terveystieteiden
kansainvalinen tietokanta PubMed, hoitotieteen tietokanta CINAHL ja kotimainen terveystieteiden
tietokanta Medic. (Stolt, ym. 2015, 44-49.) Haimme tietoa sekd suomeksi ettd englanniksi. Kay-
timme esimerkiksi seuraavia hakusanoja: "hoitotiede ja harvinaissairaat”, “potilasoppaat”, “potilas-
ohjaus” ja "IgG4-sairaus”, "IgG4 related disease”, “rare diseases” ja "patient education”. Koska
IgG4-sairaus voi esiintya missa tahansa elimessa rajasimme tiedon hain sairauden paapiirteisiin. Py-
rimme etsimaan tuoreita noin 5-10 vuoden aikana julkaistuja l&hteitd. Harvinaissairauksien hoito-
tydn nakokulmasta kaytimme seitsemaa aineistoa ja potilasohjauksesta kdytimme 13 eri aineistoa.
IgG4-sairaudesta paadyimme kayttdmaan kuutta eri aineistoa, joista olemme tehneet myos artikkeli-
taulukon (liite 2). Kaytimme lahdeaineiston laadunarvioinnissa Hawkerin laadunarvioinnin tyokalua

(Hawker, Payne, Kerr, Hardey, Powell 2002).

Kirjallisuuskatsauksen yhtena vaiheena on aineiston analysointi. Sen tarkoituksena on jarjestelld ja
vetda yhteen valittujen tutkimusten tuloksia. Hankkimamme aineisto ei ole kaynyt lapi systemaat-
tista seulaa, koska tydmme tarkoitus ei ole paattya analyyttisiin tuloksiin vaan kasitella ajankohtaista
tietoa. Aineiston tuottamat tulokset koottiin narratiivisella menetelmalla tiedon synteesiksi tutkimus-

kysymysten mukaisesti. (Stolt, ym. 2015, 39; Salminen, 2011.)
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6.2 Toteutus

Kdytimme potilasoppaan toteutuksessa tiedonlahteena laadukkaan, ymmarrettavan ja selkedn poti-
lasohjeen tekemisen periaatteita, jossa korostuu potilaalle ymmarrettéva ja selkea kielinen ilmaisu-
muoto (Torkkola, Heikkinen, Tiainen 2002; Hyvarinen 2005). Katsoimme Terveyskyla.fi-sivustolta
mallia siella olevista potilaille suunnatuista materiaaleista ja muokkasimme oppaamme saman kaltai-
seen muotoon. Otimme myos mallia erdalta englanninkieliseltd sivustolta, jossa on potilasopas IgG4-
sairaudesta. Kyseiselld sivustolla on kasitelty esimerkiksi IgG4-sairauden oireita, diagnosointia, hoi-

toa ja sairauden kanssa elamistd lyhyesti ja ytimekkaasti. (Stone 2019.)

Kirjallisilla ohjeilla pyritadn valttamaan ja korjaamaan vaarinkasityksia seka poistamaan potilaan ah-
distuneisuutta. Ne my0s auttavat potilasta valmistautumaan tutkimuksiin ja hoitotoimenpiteisiin seka
sopeutumaan sairauteensa. Kirjallisia ohjeita kaytetadn usein tdydentamaan suullista ohjeistusta, se
mahdollistaa potilaalle asiaan palaamisen myéhemmin, kun hanelléd on siihen aikaa ja voimavaroja.
Varsinaisen potilasoppaan tekoon ei ole valmista teko-ohjetta, jokaisella terveydenhuollon yksikélla
on vapaus tehda oman nakdistaan materiaalia. Suosituspituutta potilasoppaalle ei ole. Monet potilaat
lukevat kuitenkin mieluummin lyhyen ja tiiviin, kuin pitkdn ja hyvin yksityiskohtaisesti selitetyn poti-
lasoppaan. Tekstin pituus ja hyvin yksityiskohtaisesti selitetyt asiat voivat sekoittaa ja jopa ahdistaa
potilasta seka pitkat ja monimutkaiset lauserakenteet vaikeuttavat asian ymmartamista. Lyhyen ja
tiiviin potilasoppaan loppuun voi lisdtd kirjallisuutta aiheesta, jotta asiasta yksityiskohtaisemmin kiin-
nostuneet voivat hakea aiheesta lisatietoa. (Lipponen, Kyngas & Kaaridginen 2006, 66—67; Torkkola,
Heikkinen & Tiainen 2002, 34; Hyvarinen 2005; Eloranta & Virkki 2011, 73-77.)

Hyva potilasopas on kirjoitettu yleiskielellisesti ja sanastoltaan seka lauserakenteeltaan selkeasti.
Potilasoppaan ensisijainen lukija on potilas, joten tekstin taytyy olla kirjoitettuna potilaalle ymmarret-
tavalla kielelld. Potilasoppaan tekstin tulisi olla yleiskieltd. Sairaalaslangia tai vaikeita ladketieteen
termeja tulisi valttad. Tassa voi auttaa pohdinta siita, miten asioista kertoisi potilaalle kasvotusten.
Kirjallinen ohje pyrkii vastaamaan kysymyksiin mita, miksi, milloin ja missa. Tiedon tulisi olla ajanta-
saista ja virheetdntda. Ymmarrettava kieli on hyvda suomen kielta ja oikeakielisyys olisi tarkea tarkis-
taa. Asioiden ymmarrettavyyteen vaikuttaa myds asioiden esittamisjarjestys. Yleensa potilasop-
paassa toimivin jarjestys on tarkeysjdrjestys, jossa alussa kerrotaan tarkeimmat asiat ja lopussa va-
hapatdisemmat sivuseikat. Kun potilasopas tehdaan jostakin sairaudesta, niin hyva jarjestys on ot-
sikko, taudin kuvaus, taudin toteaminen ja sen hoito. Potilasoppaassa térkeaa on asioiden selkea
perustelu. Perusteltuja ohjeita yleensa noudatetaan paremmin kuin perustelemattomia. Parhaiten
perustelut toimivat, kun perustelussa vedotaan potilaan omaan hyétyyn. Otsikot ja véliotsikot ovat
tarkeita luettavuuden kannalta, ne kertovat olennaiset asiat ja voivat parhaimmillaan herdttda mie-
lenkiinnon. Otsikot ja valiotsikot voi korostaa lihavoinnilla tai suuraakkosilla. Kuvat lisdévat houkutte-
levuutta, silla ne lisaavat mielenkiintoa ja auttavat asioiden havainnollistamisessa. Alleviivauksia kan-
nattaa valttad, koska ne saattavat verkossa julkaistavissa ohjeissa vaikuttaa toimimattomilta linkeilta
seka ne heikentavat luettavuutta. Oppaan ulkoasu on tarkeg, silld se palvelee ohjeen sisdltda. Hyvin
suunniteltu ulkoasu houkuttelee lukemaan. Kuvien ja tekstien asettelu on lahtékohta onnistuneelle
ulkoasulle. Nykyisin monet oppaat ovat sahkdisessa muodossa, jossa ne ovat helposti saatavissa ja
paivitettavissa. (Torkkola ym 2002, 35-46, 53, 60, 66—68; Hyvarinen 2005; Eloranta & Virkki 2011,
73-77.)
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Teimme potilasoppaan Microsoft Word-tekstinkasittelyohjelmalla. Pidimme yhteispalaverin Terveys-
kylén edustajan sekd yhteistydkumppanimme kanssa selvittadksemme heidan toiveitaan potilasop-
paan sisallostd ja rakenteesta. Terveyskylan toiveena oli saada potilasopas vain pelkistettyna teksti-
muodossa, he toteuttaisivat oppaan visuaalisen ilmeen. He pyysivat luvan muokata oppaan tekstisi-
saltda Terveyskyladn sopivaksi, saimme siita kirjallisen sopimuksen allekirjoitettavaksi. Pohdimme
ladketieteellisten termien kdyttda potilasoppaassa ja kysyimme tdsta mielipidetta yhteistydbkumppa-
niltamme. Jatimme ladketieteelliset termit kansankielella selitettynd oppaaseen, koska niihin potilas
tulee tormaamaan joka tapauksessa etsiessaan lisda tietoa sairaudestaan. Saimme Terveyskyldn
edustajalta palautetta siita, ettd oppaassa olisi hyva olla IgG4-sairauden liséksi myods lyhyesti tietoa
siitd, mita tarkoittaa harvinainen sairaus ja miten sen hoitopolku poikkeaa verraten johonkin nor-

maalimpaan sairauteen. Lisasimme siitéd yhden kappaleen osaksi potilasopasta.

6.3  Arviointi

Potilasoppaan arviointi tydssamme perustuu laadukkaan potilasoppaan kriteereihin. Potilasopasta
arvioidaan sen luettavuuden kannalta, joita ovat lauserakenteet, yleiskieli, sanasto, otsikot ja valiot-
sikot. Tekstin sisallon kannalta arvioidaan tiedon ajantasaisuutta, virheettomyytta ja asioiden perus-
telua seka esittamisjarjestysta. Potilasoppaan rakenteen kannalta hyva jarjestys on otsikko, taudin
kuvaus, taudin toteaminen ja sen hoito. Laadukkaan potilasoppaan kriteereihin kuuluu myés ulko-
asun arviointi, joka sisaltéda kuvien ja tekstien asettelun. (Torkkola ym. 2002, 3546, 53, 60, 66—68;
Hyvarinen 2005; Eloranta & Virkki 2011, 73-77.)

Mielestémme potilasopas on ammatillisesti merkityksellinen ja kiinnostava, koska IgG4-sairaudesta
ei ole aiemmin ollut potilasmateriaalia saatavilla. Opasta voi hyédyntaa osana potilasohjausta ja se
on kaikkien saatavilla Terveyskyla.fi-sivustolla, joka lisda oppaan vakuuttavuutta. Kirjallisuuskatsauk-
seen valittu aineisto sopii hyvin potilasoppaan sisaltéon ja se koostuu tuoreista seka ajantasaisista
lahteista. Pyrimme kirjoittamaan potilasoppaan tekstin potilaalle ymmarrettavalla kielelld avaamalla
esimerkiksi laaketieteellisia termeja. Teksti on helppolukuista yleiskieltda. Oppaan rakenne on johdon-
mukainen ja looginen. Oppaan alussa on yleista tietoa IgG4-sairaudesta, sairauden oireista, tutki-
muksista ja diagnoosista seka hoidosta ja ennusteista. Lopuksi on tietoa siitd, millaista on elaa harvi-
naissairauden kanssa. Emme voi arvioida oppaan ulkoasua, koska oppaan lopullisesta ulkoasusta
tulee vastaamaan Terveyskyld. Taten ulkoasu on jatetty pelkistetyksi. Mielestdmme onnistuimme
potilasoppaan toteutuksessa ja olemme tyytyvaisia oppaan sisaltoon. (Vilkka & Airaksinen 2003,
154-161.)

Emme saaneet arviointia potilasoppaan tulevilta kayttajiltd. Se olisi ollut haastavaa, koska heita on
hankala tavoittaa sairauden harvinaislaatuisuuden vuoksi. Tahan meilla ei ajallisesti ollut mahdolli-

suuksia tdman opinndytetydprosessin aikana.

Pyysimme kirjallista palautetta potilasoppaasta Suomen Ultraharvinaiset ry:n hallitukselta. He arvioi-
vat potilasopasta maarittelemiemme laadukkaan potilasoppaan kriteerien mukaisesti, jotka olimme
lahettaneet heille sahkdpostilla. Palautteessa tuli esille, etta potilasoppaan teksti on seka potilaille

ettd terveydenhuollon ammattilaisille helposti luettavaa ja ymmarrettavaa. Sanastossa on kaytetty
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sopivassa suhteessa yleiskielta ja tarvittavin osin myds keskeisia laaketieteellisia termeja. Tekstin
kokonaisrakenne eli asioiden esittamisjarjestys, kappalejaot, otsikoinnit ja lauserakenteet ovat sel-
keitd ja tukevat luetun ymmartamistd. Sairaudesta kerrotut tiedot ovat ajantasaisia ja virheettomia.
Oppaan ulkoasun osalta arviointia ei ollut mahdollista tehdd, koska oppaan ulkoasu tulee noudatta-
maan Terveyskyla.fi-sivuston visuaalista ilmettd seka sivustosta vastaavien ammattilaisten nakemyk-
sia sopivista kuvavalinnoista. Heidan mielestaan potilasoppaan onnistumisesta kertoo sekin, etta
my6s Terveyskyla.fi-sivuston edustajat ja IgG4-sairauteen perehtynyt reumatologi ovat hyvaksyneet

ja todenneet potilasoppaan sisallon hyvaksi.

Saimme hyvaa palautetta itsendisesta ja aktiivisesta otteesta tyon parissa seka sujuvasta ja ammat-
timaisesta yhteistyosta. Suomen Ultraharvinaiset ry:n nakokulmasta kaikki yhteistydlle ja potilasop-
paalle asetetut tavoitteet on saavutettu seka ty6 ja sen lopputulos on ollut kiitettdvaa. Saamamme

palautteen perusteella olemme tyytyvaisia potilasoppaaseen ja sen sisaltéon, tuotos vastasi odotuk-

sia ja tavoitteita.
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7 POHDINTA

Opinndytetydmme aihe oli selvilla jo ennen opinnadytetydprosessin alkamista. Halusimme tehda opin-
naytetyon, joka on hyddyllinen ja tarpeellinen. Suomessa on parhaillaan kdynnissa harvinaisten sai-
rauksien kansallinen ohjelma 2019-2023, jonka tavoitteena on harvinaissairauksia koskevan tiedon
lisaaminen, osaamisen ja potilaan osallisuuden vahvistaminen seka harvinaissairauksiin liittyvien toi-
mintojen koordinaatio (Harvinaiset sairaudet -tydryhma 2019). Koska harvinaissairaudet ovat olleet
viime aikoina pinnalla, ndimme asian tarkeaksi ja ajankohtaiseksi. Lisaksi perusteena aiheen valin-
nalle oli se, etta kasittelemdaamme harvinaissairauteen ei ollut aiemmin tehty potilaille suunnattua

materiaalia suomeksi.

Toteutimme opinndytetydprosessia opetussuunnitelmaan perustuen (Savonia 2022). Otimme yh-
teyttd jo ennen opinndytetydprosessin alkamista Suomen Ultraharvinaiset ry:n puheenjohtajaan tie-
dustellaksemme kiinnostusta aihetta kohtaan. Aiheeseen suhtauduttiin hyvin myonteisesti ja he ha-
lusivat toimia tyon tilaajana yhteistydssa Terveyskylan kanssa. Koska opinndytetydn aihe on hyvin
|adketieteellinen, tarvitsimme tyéhén myos hoitotieteen nakdkulman. Pohdimme eri hoitotieteen na-
kdkulmia ja paadyimme rajaamaan aihepiirin koskemaan harvinaissairauksien hoitoty6ta ja potilaan

ohjaamista.

Kehittamistydn suunnitteluvaiheessa toteutimme kirjallisuuskatsauksen. Kirjallisuuskatsauksen toteu-
tus oli sujuvaa, mutta meidan tdytyi vield rajata aihetta, koska tyéstamme olisi muuten tullut liian
laaja. Kehittamistydn toteutusvaiheessa suunnittelimme ja toteutimme potilasoppaan, jonka sisaltd
perustui tekemaamme kirjallisuuskatsaukseen. Oppaan siséltd vastasi hyvin kriteereitd, jotka tytssa
maarittelimme potilasoppaalle. Emme padsseet toteuttamaan oppaan ulkoasua koskevia laatukritee-
reitd, koska Terveyskylad.fi-sivusto halusi tehda oppaan visualisoinnin. Arviointivaiheessa arvioimme
koko opinndytety6prosessia seka potilasopasta. Toimimme mielestdmme hyvassa yhteistydssa tyon
tilaajan seka Terveyskylan edustajan kanssa ja nhoudatimme heiltéd saamiamme oppaan muutosehdo-

tuksia.

7.1  Kehittamistyon tuotoksen ja prosessin pohdinta

Pohdimme opinndytetydn suunnitteluvaiheessa eri menetelmid muun muassa tutkimuksellisen opin-
naytetyon, kirjallisuuskatsauksen ja kehittamistydn valilla. Tutkimuksellisen opinndytety®n etuna olisi
ollut, ettd olisimme saaneet kuulla harvinaissairaiden potilaiden kokemuksia terveydenhuollosta ja
siita, miten sairaus on vaikuttanut heidan eldmadnsd. Tutkimuksellinen opinnaytety6 kiinnosti meita
aluksi, mutta kyselytutkimuksen ja oppaan yhdistaminen yhdeksi kokonaisuudeksi olisi ollut aivan
liian laaja ja aikaa vieva. Huomasimme my®és, etta tutkimuksellisia opinnaytetoditd harvinaissairauk-
sien nakdkulmasta oli aiemmin jo tehty ja me halusimme keskittyd paaasiassa 1gG4-harvinaissairau-

teen.

Mietimme myos systemaattisen kirjallisuuskatsauksen tekemistd IgG4-sairaudesta, jonka perusteella
olisimme voineet tehda potilasoppaan. Aiheena IgG4-sairaus on kuitenkin hyvin laaketieteellinen,
joten kovin syvallinen paneutuminen itse sairauden etiologiaan ja muihin ladketieteellisiin kysymyk-
siin ei olisi ollut validi ndin hoitotieteen opiskelijoiden nakékulmasta. Tarvitsimme siis tydllemme

my0s hoitotieteellisen nakdkulman.
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Pohdimme opinndytetydn menetelmdn valintaa yhdessa ohjaavan opettajan kanssa ja padadyimme
valitsemaan menetelmaksi kehittdmistyon, jossa potilasopas pohjautuisi kuvailevaan kirjallisuuskat-
saukseen. Kuvailevan kirjallisuuskatsauksen etuna on se, etta sitd voi kdyttda moniin eri tarkoituk-
siin. Kdytimme sita potilasoppaan teoreettisen viitekehyksen rakentamiseksi ja aiheeseen liittyvan

tiedon esittamiseksi. (Kangasniemi, ym. 2013, 291-301.)

Oppaan toteutusvaiheessa huomasimme tarvitsevamme lisdyksia ja muutoksia suunnitelmavai-
heessa tehtyyn kirjallisuuskatsaukseen potilasoppaan sisallon tasmentamiseksi. Emme voineet kayt-
taa suoraan kirjallisuuskatsauksessa olevaa tekstimuotoa, vaan meidan taytyi yksinkertaistaa potilas-
oppaaseen tulevaa tekstia potilaille ymmarrettavampaan muotoon. Oppaan arviointivaiheessa mie-
timme, kuinka pyydamme palautetta yhteisty6tahoilta. Emme aikataulullisista syistd ehdi saamaan
palautetta varsinaisilta potilasoppaan kayttdjiltd, koska oppaan julkaisussa Terveyskyla.fi-sivustolle
voi kestda useita kuukausia. Pyysimme saada avointa, opinndytetydssa maariteltyihin hyvan potilas-

oppaan kriteereihin peilaavaa palautetta Suomen Ultraharvinaiset ry:n hallitukselta.

Kehittamistyon tuotoksena syntyneen potilasoppaan heikkoutena oli, etta emme sairauden harvinai-
suuden seka aikataulullisten syiden vuoksi voineet saada potilasoppaasta palautetta sen tulevalta
kayttdjaryhmalta. Potilasoppaan vahvuutena on sen uutuusarvo, koska aiheesta ei ole ollut aiemmin
saatavilla suomenkielista potilasmateriaalia. Tuotokselle merkittavyytta tuo sen julkaiseminen Ter-
veyskyla.fi-sivustolle, joka on kaikille avoin verkkosivusto. Kehittdmistydn prosessi eteni mieles-

tdmme suunnitellusti ja se vastasi tarkoitusta seka tavoitetta.

7.2  Eettisyys ja luotettavuus

Toimimme tutkimuseettisen neuvottelukunnan (TENK) ja suomalaisen tiedeyhteisén laatiman hyvén
tieteellisen kdytanndn (HTK) mukaisesti. HTK:n ohjeen tavoitteena on edistda hyvaa tieteellista kay-
tantda ja varmistaa, ettd loukkausepailyt kasitellddn asiantuntevasti ja oikeuden mukaisesti. Tieteel-
lisen kaytannon loukkaukset jaetaan kahteen eri osaan, joita ovat vilppi tieteellisessa toiminnassa ja
piittaamattomuus hyvasta tieteellisesta kdytannostd. Ne voivat ilmetd tutkimuksen suunnittelussa,

tekemisessa tai tutkimustulosten ja johtopaatdsten esittédmisessd. Vilppi jaetaan neljaan alaosioon,

joita ovat sepittdminen, havaintojen vaaristely, plagiointi ja anastaminen. Piittaamattomuus hyvasta
tieteellisesta kaytdannosta ndyttdytyy muun muassa tutkijoiden osuuden vahattelylla, tutkimustulos-
ten harhaanjohtavalla raportoinnilla, puutteellisella kirjaamisella ja itsensa plagioimisella eli samojen
tulosten julkaisemisena uutena useita kertoja. (TENK 2021.) Tyéssamme toteutui hyva tieteellinen

kaytanto.

Ammattikorkeakoulujen rehtorineuvosto (Arene) on laatinut ammattikorkeakoulujen opinndytet&ihin
tarkoitetut eettiset suositukset, joissa otetaan kantaa opinndytetyén ohjaajan ja tekijan toimintaan.
Arenen tekemien eettisten ohjeiden mukaisesti kavimme |api opiskelijan muistilistan ja seuraavat
asiat: Emme olleet esteellisid ja olimme perehtyneet opinndytetydémme aiheeseen. Kavimme aihetta
lapi yhdessa ohjaajamme kanssa ja tutustuimme tutkimuseettisiin ohjeistuksiin (Arene ja TENK).

Emme kasitelleet opinnadytetydssa henkildtietoja tai tarvinneet tutkimuslupaa. Solmimme ohjaajan ja
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yhteistydbkumppanin kanssa tarvittavat sopimukset. Olimme tietoisia, etta opinndytetyémme tarkiste-
taan kaksi kertaa Turnit -plagiaatintunnistusjarjestelmalla. Ymmarsimme, ettd opinndytetydmme on

julkinen asiakirja ja tiesimme oikeutemme laadukkaaseen opinnaytetydprosessiin. (Arene 2020.)

Kehittamistydmme tavoitteet olivat korkean moraalin mukaisia, teimme tyon huolellisesti ja tarkasti
(Ojasalo, Moilanen & Ritalahti 2015, 48-49). Luotettavuuden keskeinen tekija on aineistonvalinta.
Valitsimme lahteet harkiten, niihin kriittisesti suhtautuen ja alkuperaisia julkaisuja suosien. Lahteista
tekee luotettavan tunnettu ja asiantuntijaksi tunnustettu tekija seka lahteen tuoreus ja ajantasai-
suus. Tietolahteen asiantuntijuutta arvioimme aineistojen lahdeviitteiden ja ldhdeluettelon perus-
teella. Opimme tekemaan paatelmia lahteen luotettavuudesta ja kayttokelpoisuudesta tarkkailemalla
lahteen sanavalintoja, vivahteita ja painotuksia. Niista voi paatelld, miten aineiston kirjoittaja suhtau-
tuu asiaansa, onko se esimerkiksi hanen mielipiteensa vai neutraali fakta. (Vilkka & Airaksinen 2003,
72-73; Kangasniemi ym. 2013, 291-301.)

7.3 Ammatillinen kasvu

Tarkastelimme ammatillista kasvuamme sairaanhoitajan ammatillisiin kompetensseihin perustuen,
joita ovat asiakaslahtéisyys, hoitotyon eettisyys ja ammatillisuus, johtaminen ja yrittdjyys, sosiaali-
ja terveydenhuollon toimintaymparistd, kliininen hoitotyd, nayttéén perustuva toiminta ja paatoksen-
teko, ohjaus- ja opetusosaaminen, terveyden ja toimintakyvyn edistéminen seka sosiaali- ja terveys-
palvelujen laatu ja turvallisuus. Toteutimme naita ammatillisen kasvun kompetensseja hyvin ja mo-

nipuolisesti.

Opimme opinndytety6prosessin aikana tuottamaan, jakamaan ja hyédyntaméaan asiantuntijuutta mo-
nialaisissa tiimeissa ja verkostoissa. Toimimme asiakaslahtodisesti ja tiiviissa yhteistytssa Suomen
Ultraharvinaiset ry:n seka Terveyskyla.fi-sivuston edustajan kanssa. Pyrimme ammatillisuuteen ja
eettisyyteen, joka heijastuu tekstin sisdllosta. Sisdinen yrittdjyytemme nakyi tydhdn sitoutumisella ja
aidolla kiinnostuksella opinndytety6td kohtaan. Opimme etsimaan ja hyddyntdmaan tieteellista tietoa
terveystieteiden yleisimpia tietokantoja apuna kayttden seka kehityimme eri tiedon léhteiden laadun-
arvioinnissa. Opimme tuottamaan ohjausmateriaalia potilasoppaan muodossa. IgG4-sairaudesta
tekemaamme potilasopasta voi hyddyntaa osana potilaan kokonaishoitoa. Opas edistda terveytta ja
toimintakykya, silla se vastaa potilaiden tiedon tarpeeseen. Opas julkaistaan Terveyskyla.fi-sivus-
tolla, joka tunnetaan luotettavana, laadukkaana ja asiantuntevana terveystiedon jakajana Suo-

messa.

Paritydskentely opinndytetydprosessin aikana oli sujuvaa. Aikataulujen yhteen sovittaminen oli help-
poa. Teimme opinndytety6ta ja siihen liittyvia paatoksia yhdessa. Haastavinta oli aiheen rajaaminen
ja tdsmentaminen seka hoitotieteen nékdkulman saaminen hyvin ladketieteelliseen aiheeseen.
Koimme suunnitteluvaiheen ty6ldaimmaksi, mutta sen jalkeen opinndytetyon tekemisesta tuli suju-
vampaa. Motivaatio ja kiinnostus aiheeseen pysyi ylla koko opinndytety6prosessin ajan. Téma opin-
naytetydprosessi kasvatti meitd hoitotydn ammattilaisina ja lisdsi osaamistamme etenkin harvinais-

sairaiden kohtaamisesta ja potilasohjauksesta.
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7.4  Tuotoksen hyddynnettavyys ja kehittamisideat

OpinndytetyOssa havaittuja tuloksia voi hyédyntda harvinaissairautta sairastavien potilaiden ohjauk-
sen laadun kehittdmisessa. Kehittdmistydmme jatkokehittamisideana voisi olla palautteen ja oma-
kohtaisten kokemusten keraaminen oppaan kayttdjiltd ja IgG4-sairautta sairastavilta potilailta. Toi-
vomme, ettd Terveyskylaan julkaisemamme potilasoppaan my6ta rohkaisemme myés muita terveys-
alan asiantuntijoita ja opiskelijoita etsimaan tietoa sekd jakamaan tietouttaan harvinaisistakin sai-
rauksista.
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LIITE 1: POTILASOPAS

Immunoglobuliini G4:3an liittyva sairaus (IgG4-sairaus)

Tietoa IgG4-sairaudesta

Immunoglobuliini G4:aan liittyva sairaus (IgG4-sairaus) on systeeminen sidekudoksen tulehduksellinen tila. Sairaus
ilmenee sairastuneiden elinten fibroosina eli arpeutumisena, 1gG4-positiivisten plasmasolujen infiltraationa eli ku-
doksiin kerdytymiselld ja usein myds suurentuneella seerumin IgG4-pitoisuudella. Sairaudelle ominaisia piirteita
ovat elinten turpoaminen ja pseudotuumorit eli kasvaimien kaltainen massa, joka ei ole kuitenkaan pahanlaatuinen.
Kyseisia piirteitd on havaittu muun muassa silmakuopassa, sylkirauhasissa, keuhkoissa, maksassa, munuaisissa ja
rintarauhasissa.

IgG4-sairautta on opittu tunnistamaan vasta viime vuosikymmenten aikana. Sairauden puhkeamisen syyta ei tie-
deta, mutta mahdollisina laukaisevina tekijéina pidetaan infektioita ja autoimmuniteettia. Autoimmuunisairauksissa
kehon puolustusmekanismit kéddantyvat omia kudoksiaan vastaan.

Tyypillinen IgG4—sairautta sairastava potilas on keski-ikdinen tai idkas henkild, useimmiten mies kuin nainen. Harvi-
naisissa tapauksissa sairautta on havaittu myds lapsilla. Joillain IgG4-sairautta sairastavilla potilailla sairaus on vain
yhdessa elimessa. Toisilla sairaus kuitenkin voi vaikuttaa kahdesta kuuteen tai jopa useampaankin elimeen.

Sairauteen voi liittyd my6s vakavia kudosvaurioita riippuen sairauden ilmentymisestd. Kolangiitti eli sappitietulehdus
voi johtaa maksan vajaatoimintaan, pankreatiitti eli haimatulehdus haiman vajaatoimintaan ja keuhkojen tulehdus
hengitysvajaukseen. Hengitysteissa ilmeneva sairaus voi aiheuttaa moninaisia vaurioita hengitysteiden alueilla.
Muita vakavia kudosvaurioita ovat aortan aneurysmat ja dissektoitumat eli valtimon pullistumat ja repedamat.

Oireet

Sairaus alkaa yleensé hitaasti ja sen oireet voivat ilmeta vasta kuukausien tai vuosien pdasta sairastumisesta. Kai-
killa potilailla ei valttdmatta ole mitdan selkeita oireita tai oireet voivat olla niin tavanomaisia, ettd ne yhdistetaan
tavallisempiin tulehduksellisiin sairauksiin. Potilailla voi olla taustalla pitkdaikaista allergista nuhaa, ekseemaa, si-
vuontelotulehduksia tai astmaa. Sairaudella onkin todenndkéisesti yhteys allergiaan ja atopiaan. Sairaudelle ei ole
tyypillisté kuumeilu tai muut yleisoireet, mutta joskus ne voivat olla hallitsevia oireita, jolloin my&s veren tulehdus-
arvot ovat koholla. Potilaalla voi ilmetd my6s vasymysta tai painonlaskua. Oireilu riippuu yleensa siitd, missa eli-
messa sairaus vaikuttaa.

Tutkimukset ja diagnosointi
IgG4-sairaus todetaan oireiden, laboratoriokokeiden seka kohde-elimen kudosnaytteiden perusteella.

Verikokeella tutkitaan veriseerumin IgG4-pitoisuutta. Jos veriseerumin IgG4-pitoisuus on suurentunut, voidaan
epailld IgG4-sairautta. Suurentunut pitoisuus ei kuitenkaan yksinaan riitéd diagnoosiin eika sairauden mahdollisuutta
sulje pois mydskaan se, jos IgG4-pitoisuus on viitealueella.

Kudosndytteistd tutkitaan kudoksissa olevien IgG4-positiivisten plasmasolujen maaraa kudoksissa. Sairaudelle tyy-
pillistéd ovat IgG4-positiivisten plasmasolujen maaran lisdantyminen kudoksissa ja niiden osuuden suurentuminen
verraten kaikkiin IgG-positiivisiin plasmasoluihin.
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Hoito

IgG4-sairauden hoito on yksildllista sairauden vaikeusasteiden mukaan. Potilasta seurataan yleensa erikoissairaan-
hoidossa reumatologian yksikdssa. Seurantaa voi olla myds muillakin erikoisaloilla riippuen sairauden ilmentymi-
sestd, mutta paaasiallinen vastuu hoidosta on reumatologeilla.

Ensisijaisena ladkehoitona ovat kortisonivalmisteet eli glukokortikoidit. Glukokortikoidiladkityksen pienentédmiseksi ja
sairauden remission yllapitdmiseksi on kadytetty myds muita puolustuskykya lamaavia ladkkeitd, kuten atsatiopriinia,
mykofenolaattia ja metotreksaattia. Kyseisten ladkkeiden tehosta ei ole kuitenkaan varmaa tutkittua tietoa. Uusiu-
tuvaa tai glukokortikoidildakitykseen tehoamatonta sairautta on hoidettu rituksimabilla, joka kuuluu biologisten
laakkeiden ryhmaan ja on tehonnut moniin sairauden ilmentymiin.

Ennuste

IgG4-sairauden ennuste on yksildllinen ja riippuu siitd, missa elimessa sairaus vaikuttaa ja onko se ehtinyt aiheut-
tamaan sinne vahinkoa. Sairauden aikainen diagnosointi ja hoito voi myds ehkaista elinvaurioiden syntymista.
Koska kyseessa on autoimmuunisairaus, se ei taysin parane, mutta sairauden aiheuttamia oireita voidaan saada
lievittymaan ja jopa katoamaan. Alustavien tutkimusten mukaan vakaana pysyva seerumin IgG4-pitoisuus ennustaa
remission eli sairauden oireettoman vaiheen sailymistd. Sairaudella on kuitenkin suuri riski uusiutua ja vaatii siksi
saannodllista seurantaa asiantuntevassa yksikossa.

Elama harvinaissairauden kanssa

Suomessa sairaus madritelladn harvinaiseksi, jos sita sairastaa vain 5 ihmisté 10 000:sta ja ultraharvinaiseksi, jos
sita sairastaa korkeintaan yksi ihminen 50 000:sta. Suomalaisista noin kuudella prosentilla on jokin harvinainen sai-
raus tai vamma. Harvinainen sairaus voi ilmetd usean eri elimen alueella, hyvin eri oirein ja eri vaikeusasteella poti-
laasta riippuen. Potilas ei valttdmatta tapaa vain yhta 1dakaria, vaan usein seuranta on useamman eri erikoisalan
vastuulla. Harvinaissairaus voi olla eteneva, hitaasti kehittyva tai synnynnainen. Suurin osa sairauksista johtuu kro-
mosomipoikkeavuuksista, geenivirheistd tai ne ovat perinnéllisia.

Harvinaista sairautta sairastava, etenkin ultraharvinaissairas kohtaa monenlaisia tilanteita ja tunteita hoitopolkunsa
aikana. Diagnoosin saaminen voi kestda useamman vuoden ja kun diagnoosi vihdoin I6ytyy tietoa siita ei ole tar-
jolla samalla tavoin kuin yleisimmista sairauksista. Tietoa saadakseen on pystyttava kayttamaan paljon aikaa, jotta
saisi kokonaiskuvan sairaudesta ja sen hoidosta. Moni harvinaista sairautta sairastava kokee itsensa yksinaiseksi,
eikd saatavilla valttamatta ole vertaistukea, vaikka tarve saada asiantuntevaa tietoa on suuri.

Vaikka vertaistukea ei valttdmatta 16ydy oman sairauden piiristd, vertaistukea ja lisatietoa eri aiheista on saatavilla
monilta muita harvinaisia sairauksia saatavilta potilailta seka erilaisilta yhdistyksilta ja jérjestdilta. Viimeisten kym-
menen vuoden aikana harvinaistoimijoiden kenttd on merkittévasti vahvistunut ja verkostoitunut: esimerkiksi sosi-
aali- ja terveysalan organisaatioiden muodostama Harvinaiset-verkosto (www.harvinaiset.fi), erilaisten harvinaissai-
rauksien potilasyhdistysten kattojarjestd Harso ry. (www.harso.fi) ja erittdin harvinaisiin sairauksiin sairastuneita
sekd heidén laheisidan yhdistavé Suomen Ultraharvinaiset ry. (www.ultraharvinaiset.fi) tekevat nykyisin yhteisty6ta
harvinaissairaiden auttamiseksi yhteistydssa yliopisto-sairaaloihin perustettujen harvinaisyksikdiden kanssa. Vertais-
tukea on mahdollista 16ytda myds Terveyskylasta: https://www.terveyskyla.fi/harvinaissairaudet.
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Potilaan hoitoyksindisyys

Stone, John H 2019.
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