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Indledning

Velkommen til vores patient-til-patient information.

AL amyloidose er en meget sjelden sygdom, som er
alvorlig, men hvor der findes stadig bedre behandlinger.
Da syedommen rammer sa fa, kniber det alvorligt med
informationsmaterialer om den, og her kommer vi ind.

Dette informationsmateriale er noget helt nyt: en udgi-
velse fra patient til patient. Den er skrevet af og og vil
lgbende blive redigeret af patienter til patienter. Man
kunne ogsa sige, at den er skrevet af de virkelige eksperter
pa at leve med sygdommen til dem, der har allermest
brug for at vide mere.

Det kan veere, du undrer dig over, at det er Dansk Myeloma-
tose Forening, der sgrger for udgivelsen og distributionen,
nar det handler om AL amyloidose. Arsagen er, at AL
amyloidose og myelomatose er beslzgtede sygdomme,
idet de haenger sammen med vakst af samme type
antistofproducerende celler. Der kan vare overlap mellem
de to sygdomme, og ikke sjeeldent far patienter begge
diagnoser (10-15 %). De fleste behandlinger af myeloma-
tose er ogsa effektive mod AL amyloidose og gives pa de
samme hamatologiske afdelinger. Derfor er vi patient-
farening for begge disse to sygdomme.

Tak til AL amyloidose-teamet, der star bag denne
udgivelse.

Vi haber, teksterne her er til hjzlp for patienter savel
som pargrende.

Carsten Levin

Formand
Dansk Myelomatose Forening
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AL amyloidose i Dansk
Myelomatose Forening

For AL amyloidose patienter og pargrende er der online made hver
anden maned, hvor vi udveksler erfaringer og stgtter hinanden.
Nogle gange har vi relevante oplaegsholdere.

https://www.myelomatose.dk/netvaerk/

Vi har ogsa en Facebook gruppe for dem, der er pa Facebook:

https://www.facebook.com/groups/alamyloidose

Sammen med myelomatose patienter og pargrende afholdes der
seminar i efteraret og pargrende weekend i foraret, samt general-
forsamling i marts.

Seneste version af dette informationsmateriale kan |zses online og
printes fra Dansk Myelomatose Forenings hjemmeside:
myelomatose.info/al-amyloidose-patient-patient-info
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Er du ny med AL amyloidose?

Du har faet diagnosen AL amyloidose, og vi vil gerne som
patient til patient byde dig velkommen i denne "eksklusive”
klub. Hvert ar far ca. 60 personer i Danmark diagnosen, og
det skgnnes at omkring 500 lever med sygdommen her

i landet. De uvisse tal skyldes iszer, at sygdommen ofte

er fejldiagnosticeret, eller slet ikke diagnosticeret. Der er
forst lavet statistik pa AL amyloidose i Danmark fra 2019.

At leve med en kronisk sygdom medfgrer forskellige behov
og har stor indflydelse pa bade patienten og de pargrende.
Nye livssituationer pavirker os alle og er noget, vi tager
med os videre i livet. Livet bliver maske ikke som fgr. Det
kan stadig vaere godt, men pa en anden made, og det er
vigtigt at huske pa, at det i dag er muligt at leve et godt
liv med AL amyloidose.

En made at handtere den nye livssituation pa er at holde
sig informeret om sygdommen, og hvardan livet kan
vare med den. AL amyloidose er som oftest en sygdom,
man ikke har hart om fgr. Der findes en del information
pa internettet, men det kan vaere vanskeligt selv at finde
oplysninger, som er relevante og palidelige. Desuden kan
informationen vare forzeldet, da der sker meget i forhold
til nye behandlinger.

| denne patientinformation er der forslag til, hvor du kan
finde flere oplysninger om AL amyloidose og komme |
kontakt med andre, som har samme diagnose. Vi har
samlet mange informationer, sa start evt. med kun at
|zese de kapitler, der interesserer dig.

Fra patient til patient gnsker vi dig held og lykke med dit
forlgb.
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Hvad er AL amyloidose?

Amyloidose er en gruppe af sjeldne sygdomme, der er
skyldes aflejringer af amyloid i forskellige vaev og organer,
hvilket pavirker funktionen af disse. Amyloid dannes af
proteiner, som klumper sammen. Ved AL amyloidose
indeholder amyloidet sakaldt lette kader. | navnet
Al-amyloidose star "A” for Amyloid og "L” for Let kaede.
De lette kaeder i amyloidet dannes af plasmaceller i
knoglemarven.

Knoglemarven findes inde i knoglerne og her dannes
cellerne i blodet, bade rgde og hvide blodlegemer samt
blodplader. Plasmaceller er en undertype af hvide blod-
legemer og en vigtig del af immunsystemet, idet de danner
antistoffer til bekeempelse af infektioner. Antistoffer
kaldes ogsa immunglobuliner, og der findes forskellige
typer, 1gA, 1gD, IgE, 1gG, I1gM, bestaende af forskellige
tunge kader, og 2 slags lette kader, kappa og lambda.

Ved AL amyloidose er der unormale plasmaceller i knogle-
marven, og de laver unormale kappa eller lambda lette
kzeder, der klumper sammen, og resultatet er dannelsen
af amyloid. Det vil sige, at baggrunden for AL amyloidose
er celleforandringer i plasmacellerne, og de unormale
lette kaeder kan vaere enten kappa eller lambda, som ofte
produceres i stor mangde.

Gennemsnitsalderen ved diagnose er 60 ar, de yngste
patienter er i 30érne.
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Symptomer

Amyloidet kan aflejres i alle organer, undtagen hjernen.
Symptomerne er meget forskellige, afhangigt af i hvilke
arganer og hvor meget amyloid, der er aflejret.

De hyppigste symptomer er kronisk treethed, svaghed,
veegttab og gdemer (havelser pga. vaeskeophobning).
Ca. 2/3 af patienterne har amyloid-aflejringer i mere end
1organ, oftest nyrerne og hjertet.

Hjertet: Amyloidaflejringer kan fa hjertet til at blive
fortykket og stift og dermed darligere fungerende. Det
kan resultere i andengd, som kan forekomme ved kun let
aktivitet. Amyloid kan ogsa pavirke hjertets elektriske
system og give forstyrrelser i hjerterytmen.

Nyrerne: Amyloidaflejringer kan pavirke, hvordan nyrerne
filtrerer toksiner og proteiner i blodet. Dette kan give tab
af protein i urinen (som viser sig ved skummende urin),
nedsat mangde protein i blodet og ophobning af vaske i
kroppen (gdemer). | nogle tilfeelde vil amyloidaflejringerne
fa nyrerne til at miste evnen til at rense blodet, hvilket
kan fare til nyresvigt og behov for dialyse (rensning af
blodet i en maskine) for at erstatte nyrernes funktion.

Fordgjelsessystemet: Amyloidaflejringer i mave-tarm-
kanalen kan give kvalme, appetitlgshed, diarre, forstop-
pelse og vaegttab.

Nervesystemet: Amyloidaflejringer kan pavirke nerverne

i haender, fedder og underben og forarsage smerter,
fglelseslgshed og prikken. Dette kaldes perifer neuropati.
Nerver, der kontrollerer blodtryk, hjerterytme, tarmperi-
staltik, erektil funktion (rejsning) og andre kropsfunktio-
ner kan ogsa blive pavirket, hvilket forarsager en rekke
symptomer, herunder svimmelhed, problemer med at
synke maden, kvalme og diarre. Dette kaldes autonom
neuropati.

Vagttab Stift hjerte
Protein Fortykket Diarré eller
i urinen tunge forstoppelse
Smerter Svimmelhed Andengd
Nedsat Andret Nedsat
nyrefunktion blodtryk leverfunktion

Af andre symptomer kan navnes, at nogle patienter
oplever bla maerker omkring gjnene eller pa andre hud-
omrader. Hvis amyloid aflejres i handledsomradet kan det
klemme og irritere nerverne, sa patienten far noget, der
kaldes karpaltunnelsyndrom, med smerter, prikken og
folelseslgshed i fingrene. Aflejringer i tungen kan fare til
en haevet og forstarret tunge.

6 3 AL amyloidose



Hvordan stilles diagnosen?

I vejledningen fra Dansk Heematologisk selskab star
fglgende diagnostiske kriterier for AL amyloidose:

e Amyloid-relateret sygdomsbillede
e Pavist amyloid ved Congo-farvning i vaevshiopsi
e Amyloid er typebestemt som letkzede
(kappa eller lambda)
e Pavist klonal plasmacelledyskrasi

Undersggelser:
* Blodpraver
 Urinprave, evt. dggnurin (urin opsamles i lgbet af
24 timer)
¢ Knoglemarvsbiopsi
e Vevsprgve
e Blodtryksmaling
 Hjertekardiogram (EKG) og ofte ogsa hjertescanning
e Afhangigt af symptomerne evt. CT-scanning, lunge-

funktionsundersggelse, kikkertundersggelse af tarmen,

nerveledningsundersggelse

Blod- og urinprgver gennemgas i afsnittet "Blodpraver og
urinprgver ved AL amyloidose”. Her skal blot navnes, at
der som noget specielt for AL amyloidose og andre plasma-
cellesygdomme altid undersgges for M-komponent og
lette kader. En M-komponent bestar af monoklonale
antistoffer (dvs. fuldstaendig ens molekyler), som produ-
ceres af de syge monoklonale plasmaceller. Ved AL amy-
loidose produceres overskydende mangde lette kaeder

i forhold til tunge kaeder, sa der kan males en @get mangde
lette keeder af enten kappa eller lambda type (fordi de
syge plasmaceller er monoklonale er kun en af typerne
forhgjet).

Knoglemarvsbiopsi er en undersggelse af bloddannende
celler i knoglemarven og cellerne i blodet. Ved en knogle-
marvsundersggelse tages en smule knoglemarv og et
lille stykke knogle ud fra hoftebenskammen. Det foregar
i lokalbedgvelse, og den knoglemarv og det lille stykke
knoglevaev, som tages ud, gendannes hurtigt igen.

Vavsprgve udtages til pavisning af amyloid og til type-
bestemmelse af amyloid (meget vigtigt, fordi forskellige
former for amyloidose behandles helt forskelligt). Fedt-
vavsprgve fra huden pa maven er let at udtage, men ikke
altid positiv. Vaevsprgven tages ofte fra den ene nyre, hvis
der er protein i urinen. Amyloid kan ofte ogsa pavises i
knoglemarvsbiopsien.

Blodtryksmaling udfgres ofte i bade liggende, siddende
og staende stilling. En del AL amyloidose patienter har
det, der hedder ortostatisk hypotension, hvor blodtrykket
falder, nar de rejser sig op (giver svimmelhed).

Hjertekardiogram (EKG) maler hjertets elektriske aktivitet
ved pasatning af elektroder pa brystkassen, arme og ben
(fuldstaendig smertefrit). En evt. hjertescanning kan veere
ekkokardiografi (ultralyd), MR-scanning eller PET-scanning.
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Behandling af AL amyloidose

Behandlingen planlagges ud fra en risikovurdering, der
bl.a. inddrager svaerhedsgraden af organpavirkningen,
plasmacelleklonens karakteristika, og eventuelle andre
sygdomme, saledes at patienterne tilbydes den hurtigst
mulige og mest effektive behandling, de kan tolerere. For
at bremse organpavirkningen skal behandling pabegyndes,
sa snart diagnosen AL amyloidose med pavirkning af et
eller flere vitale organsystemer er tilstraekkelig sikret.

Behandlingen bestar dels af antiklonal behandling og dels
af understgttende behandling.

Den antiklonale behandling er rettet mod de klonale
plasmaceller i knoglemarven med henblik pa at opna
bedst mulig reduktion af de amyloid-dannende lette
kaeder. Overardnet anvendes de samme stoffer som ved
myelomatose (knoglemarvskraeft). Den understgttende
behandling sigter mod at bedre symptomer fra organ-
pavirkningen, indtil et muligt organrespons indtraeffer.

Der afprgves medicin, som man haber vil kunne nedbryde
amyloid i organerne. Det vil maske blive en behandlings-
mulighed i fremtiden.

Antiklonal behandling

De fleste patienter behandles fgrst med Cyclophosphamid-
Bortezomib-Dexamethason (CyBorD) Patienter, der ikke
opnar hurtigt og tilstraekkeligt respons pa CyBorD, tilbydes
en anden behandling, der for udvalgte patienter kan vaere
behandling med hgjdosis Melphalan med autolog stam-
cellestgtte. En anden hyppigt anvendt mulighed er immun-
terapi med Daratumumab.

CyBorD gives ugentligt i serier af 28 dage, med blodprgve-
og urinprgve-kontrol efter hver serie.

Ud over Cyclophosphamid, Bortezomib og Dexamethason

gives medicin mod kvalme (Metoclopramid eller Ondanse-
tron) og mod evt. andre bivirkninger. Desuden gives fore-

byggende Acyclovir mod herpes infektioner (forkglelsessar,

skoldkopper, helvedesild)

Cyclofosfamid (Sendoxan) er en form for kemoterapi og
gives som tabletter. Cyclofosfamid virker overvejende pa
celler, som er ved at dele sig, heammer celledeling og
gdelzegger cellerne. Hyppigt forekommende bivirkninger
kan vare kvalme, appetitlgshed, opkastninger, trethed,
infektioner pga. svekket immunforsvar, blgdningstendens
og maske lettere hartab.

Bortezomib (Velcade) er en sakaldt proteasomhammer
og virker celledraebende pa plasmacellerne. Bortezomib
kan ikke gives som tabletter, men gives som ugentlige
injektioner i huden. Behandling med Bortezomib inde-
baerer saledes behov for ugentligt fremmade til behand-
ling pa sygehuset. Hyppige bivirkninger til behandlingen
er treethed, pavirkning af tarmfunktionen med enten
forstoppelse eller diarre, og nervepavirkning med sovende
eller stikkende faleforstyrrelser i fingre og teer. Det er
vigtigt at fortzlle lazgen om eventuel nervepavirkning,
idet Bortezomib-dosis da evt. skal settes ned.

Dexamethason er et syntetisk fremstillet binyrebark-
hormon. Binyrebarkhormoner er hormoner, som naturligt
dannes i vores binyrer. Anvendt som medicin i hgje doser
virker harmonerne celledraebende pa de monaoklonale
plasmaceller ved AL amyloidose. Binyrebarkhorman virker
ikke dreebende pa raske celler, men kan hamme funktio-
nen af raske celler, og der kan vaere bivirkninger til behand-
lingen. En hyppig bivirkning er pavirkning af humaret,
ligesom der kan opleves rastlgshed og vanskeligheder
med at falde i sgvn. Af andre bivirkninger kan navnes
darligere immunforsvar, knogleskgrhed, vaeskeophobning,
forhgjet blodtryk. Dexamethason anvendes oftest |
kombination med kemostof eller anden behandling, fordi
den samlede effekt af behandlingen bliver bedre, nar der
samtidig gives binyrebarkhormaon.

Hojdosis kemoterapi (HDT) med indgift af egne stam-
celler er en langt kraftigere kemobehandling end almin-
delig kemoterapi. Fordi hgjdosis kemoterapi er forbundet
med starre risiko, gives det kun til udvalgte patienter
med AL amyloidose. Patienter, som er over 70 ar gamle
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vil ofte ikke kunne tale denne behandling. Det er ogsa
vigtigt, at man ikke har andre alvorlige lidelser, og at man
er i nogenlunde god fysisk form. Behandlingen bestar

af to dele: 1:Forberedelse til og udtagning af stamceller
til nedfrysning. 2:Hgjdosis kemoterapi og efterfglgende
tilbagefgrsel af dine stamceller.

Inden hgjdosisbehandlingen far man taget stamceller ud
fra blodet, kaldet Stamcellehgst. Stamcellerne befinder sig
normalt inde i knoglemarven, hvor de danner henholdsvis
rgde og hvide blodlegemer samt blodplader. De sidste

4 dage inden stamcellehgsten far man en indsprgjtning
med et vaeksthormon, for at danne flere stamceller og fa
dem ud i blodet, hvorfra de kan opsamles. Hgsten tager
ca. 4 timer. Man far lagt en kanyle (tyndt plastikrgr) i hver
arm. Blodet fgres via kanylen fra den ene arm over i en
maskine, hvor det centrifugeres, og stamcellerne derved
kan sorteres fra og opsamles i en pose. Resten af blodet
sendes tilbage til patienten via den anden kanyle. Hvis
ikke der samles et tilstraekkeligt antal celler, skal man
komme igen dagen efter.

Hegjdosis kemoterapi (HDT) med Melphalan er sa kraftig,
at knoglemarven nermest stopper med at fungere.
Denne tilstand vil hurtigt kunne blive livstruende, fordi
stamceller er uundvaerlige for kroppen. Forudsztningen
for at tale HDT er derfor, at man far tilfgrt stamceller.
Tilbage-indgift af patientens egne tidligere hgstede
stamceller sker ved indsprgjtning i blodet. Stamcellerne
finder selv ind i knoglemarven og begynder at fungere
efter 6-10 dage. Indgift af patientens egne stamceller
kaldes autolog stamcelletransplantation. | perioden indtil
den indgivne knoglemarv fungerer, er der risiko for blgd-
ninger og man far meget let infektioner, sa der gives en
del antibiotika forebyggende. Desuden kan tilstgde andre
komplikationer som f.eks. pavirkning af hjertet, nyrer og
lever mm. Kvalme, opkastninger og diarre ses hyppigt.

Ved at give den meget kraftige Melphalan behandling
haber man at kunne draebe en meget st@rre del af de syge
manoklonale plasmaceller.

Immunterapi med Daratumumab er et godt alternativ til
hgjdosis kemoterapi med autolog stamcellestgtte. Dara-
tumumab er et kunstigt fremstillet antistof, som er
udviklet til at genkende og kable sig fast pa plasmaceller.
Antistoffer findes og dannes normalt i kroppen, hvor

de udggr en del af vores immunsystem. Daratumumab
binder sig til CD38 pa overfladen af plasmaceller (bade de
normale og de syge monoklonale plasmaceller) og hjzelper
derved patientens eget immunsystem med at finde og
gdeleegge plasmacellerne. Daratumumab kan gives alene
eller i kombination med kemoterapi. Selve behandlingen
med Daratumumab gives som injektion lige under huden
i maven, langsomt over 3-5 minutter. | starten 1gang
ugentlig, senere hver 2. eller 4. uge. Der kan ses sakaldt
infusionsrelaterede reaktioner, nar medicinen gives. Derfor
far man inden behandlingen forskellig medicin, som

kan mindske risikoen for infusionsrelaterede reaktioner:
Binyrebarkhormaon, Antihistamin mod allergisk reaktion
og Paracetamol mod feber. Der er stgrst risiko for infusi-
onsrelaterede reaktioner ved den fgrste behandling, og
de kan vise sig som kulderystelser, ondt i halsen, hoste,
kvalme, opkastning, vejrtrekningsproblemer. En vigtig
bivirkning er nedsat immunforsvar og dermed gget risiko
for infektioner.

Daratumumab kan pavirke resultatet af den blodprgve,
man far taget for at matche blodtypen forud for en blod-
transfusion. Derfor far man et lille kort (til altid at have
med sig) med oplysning om ens blodtype og om, at man
behandles med Daratumumab.

Understgttende behandling

De fleste patienter med AL amyloidose far forskellig
understgttende behandling ordineret af andre afdelinger
end afdeling for blodsygdomme/hamatologisk afdeling,
afhangigt af hvilke organer sygdommen pavirker. Her
nzvnes blot nogle eksempler.

Hjertet: Vanddrivende medicin (Diuretika), medicin mod
hjerterytmeforstyrrelser, pacemaker, blodfortyndende
medicin,

Nyrer: Vanddrivende medicin (Diuretika), Vaske- og salt-
begrznsning, kolesterolsenkende medicin, blodtryks-
saenkende medicin (for at beskytte/"taetne” nyrerne),
Dialyse, Nyretransplantation

Perifert nervesystem: Gabapentin eller Pregabalin ved
neuropatiske smerter

Autonomt nervesystem: Stgttestrgmper og evt. medicin
(Midodrin) ved ortostatisk hypotension

Mavetarmkanal: Metoclopramid eller Ondansetron ved
kvalme, Loperamid eller anden medicin ved diarre,
ernaeringsvejledning ved diztist
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Kost og motion

Du skal altid fglge Izgernes retningslinjer, hvis de giver
rad om vaeske og kost.

Kost under behandling hvor en af bivirkningerne kan vaere
kvalme: prav forskellige typer af mad, for at finde det du
kan fa ned. Spis nar du kan, hvis du har kvalme og sam-
tidig er meget sulten bliver din kvalme forstaerket. Nogle
faretraekker kold mad, frugt og yoghurt. Sparg efter
medicin mod kvalme. Da det formentlig er en kort periode
hvor du har kvalme, sa skal du ikke tvinge dig selv til at
spise efter generelle kostretningslinjer, spis det du kan,
det der smager dig. Vaske er vigtigt, sa du ikke kommer

i underskud. Hvis du spiser sparsomt, er det vigtigt, at du
spiser mad, der indehold meget energi og protein. Spagrg
din lege og sygeplejerske om gode rad vedr ernzerings-
beriget kost.

https://www.cancer.dk/hjaelp-viden/det-kan-du-selv-
goere/kost-patienter/

Hvis du har amyloid aflejringer i nyrerne, kan du maske
have gleede af at Iese Nyreforeningens kostrad:

https://www.nyremad.dk

Motion kan vaere meget forskelligt. Alt fra at rejse sig op
og ga lidt rundt, dyrke yoga, ga i treeningscenteret, cykle
eller at Igbe en tur. Det er vigtigt at holde dig i gang hvis
du kan, sa mister du mindst mulig muskelmasse og holder
gang i kredslgbet. Du skal finde noget der ggr dig glad
samtidig. Og lidt motion er bedre end ingenting.

https://www.cancer.dk/hjaelp-viden/det-kan-du-selv-

goere/fysisk-aktivitet/
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Blodprever og urinprgver

Overvej altid, om du gnsker selv at se dine blodprgvesvar
pa forhand. Pa den ene side kan det ggre dig bedre for-
beredt pa den kommende lzgetid, du skal til. Pa den
anden side kan det give anledning til ofte ungdvendig
bekymring, da det kan vare svaert selv at vurdere, hvornar
en "skav"” blodprgver bgr give anledning til bekymring.

Nar man skal vurdere et resultat, er det vigtigt at kende
normalomradet (ogsa kaldet referenceintervallet).
Normalomradet fglger altid med svaret pa prgven, og
afhanger bl.a. af ken og alder. Pa sundhed.dk, hvor man
kan se sine laboratoriesvar, er svar hgjere end normal-
omradet rgde og markeret med pil op, lavere svar er bla
med pil ned.

Normalomradet vises, nar man holder musen pa resultatet
(tallet).

">" foran et resultat betyder stgrre end,
"<" betyder mindre end.

NB: Man kan veere rask og have veerdier (lidt) uden for
normalomradet, og omvendt.

Sammen med navnet pa analysen star, hvor det er malt,
feks.:

B (Blod)

Erc(B) (Rede blodlegemer)

P (Plasma, dvs. blod uden celler)

P(aB) (Plasma fra arterielt blod)

P(fPt) (Plasma fra fastende Patient)
U (Urin)
Pt(U) (Dggnurin)

Pa sundhed.dk er analyserne samlet i grupper, og rekke-
fglgen er den samme i nedenstaende gennemegang med
kommentareri[].

Da der er forskellige referenceintervaller afthangig af
apparatur og blodpravetagningssted, er der i nedenstaende
ikke oplyst referenceintervaller. De referenceintervaller,
der gzelder for dig og dine blod- og urinprgver, kan du som
naevnt se ved at pege/klikke pa resultatet.

De vigtigste praver, du kan se pa som AL amyloidose patient,
er fremhaevet med fed skrift.

Hamatologi
Beskriver cellerne i blodet.

De rgde blodlegemer har som vigtigste funktion at trans-
portere ilt fra lungerne ud i kroppen, og beskrives med
flere analyser:

 Haemoglobin ;B [ved lav veerdi har man anemi, ogsa
kaldet lavt blodprocent eller blodmangel]

e Erc(B)-Haemoglobin (MCHC) [koncentrationen af
hamoglobin inde i de rade blodlegemer]

e Erc(B)-Heemoglobinindhold (MCH) [mengden af
hamoglobin inde i de rade blodlegemer]
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Erytrocytter [antal rede blodlegemer]

Erytrocytter (EVF) [volumenfraktion af rgde blod-
legemer i blodet]

Erytrocytvol. Middel (MCV) [MCV er de rgde blod-
legemers gennemsnitlige st@rrelse, som f.eks. er lav
ved jern-mangel og hgj ved mangel pa vitamin B12]
Erytrocytter fordelingsbredde (RDW) [variationen i de
rgde blodlegemers starrelse]

Hvide blodlegemers hovedfunktion er bekempelse af
infektioner. De findes i forskellige typer, som gges i for-
skellige sammenhange (eksempler navnt i []):

Leukocytter [det totale antal hvide blodlegemers]
Basofilocytter [allergi]
Eosinofilocytter [parasitinfektioner]

Neutrofilocytter [infektion med bakterier, behandling
med binyrebarkhormon]

Metamyelo.+ Myelo.+ Promyelocytter
Lymfocytter [virus-infektioner]

Monocytter

Trombocytter [=blodplader, vigtige for stgrkning af blodet]

Vaeske- og elektrolytbalance

Kreatinin (Creatinin) [Stiger ved darlig nyrefunktion.
Kan vare lav ved lille muskelmasse, underernzering,
darlig lever]

eGFR [eGFR star for "estimeret Glomerulzr Filtrations
Rate” og beregnes ud fra P-Kreatinin, kgn og alder.
eGFR afspejler nyrernes evne til at rense blodet og er
lav ved darlig nyrefunktion.]

Natrium [Stiger ved tab af vaeske. Falder hvis tab af
salt og vand erstattes med vand]

Kalium [Hgj ved kaliumoverskud, cellehenfald, darlig
nyrefunktion. Lav ved lav tilfgrsel, nogle slags vand-
drivende medicin]

Calcium-ion, frit, [Kan vaere hgj ved hyperparathyreoi-
disme, ondartet sygdom, knoglemetastaser, vitamin D
forgiftning. Lav ved vitamin D mangel, nedsat aktivering
af vitamin D pga. darlig nyrefunktion]

Albumin [Hgj ved vaeskemangel. Lav ved nedsat
dannelse, gget tab (protein i urinen), overhydrering]

Urat [Hgj f.eks. ved vaevshenfald, cytostatika, urinsyre-
gigt, nedsat udskillelse pga. nyresvigt]

Organmarkgrer
Falgende 4 analyser stiger ved problemer med leveren:

Alaninaminotransferase (ALAT) [stiger specielt ved
levercelleskade, leverbetzndelse, hgj alkoholind-
tagelse, fedtlever]

Basisk fosfatase [galdesten, knoglemetastaser,
knoglevaekst, AL amyloidose]

Bilirubiner [lever- og galdevejssygdomme, haamolyse]

Laktatdehydrogenase (LDH) [celleskade (ogsa andre
organer end leveren), haamolyse, uspecifik reaktion pa
inflammation]

Hjertemarkear:

NT-ProBNP [stiger ved hjerteinsufficiens, blodprop i
hjertet, blodprop i lungerne, blodforgiftning, svaer
lungebetxndelse, meget darlig nyrefunktion m.m.
Kan vere sver at tolke i forbindelse med Lenalidomid-
behandling]

Metabolisme

Glucose [blodsukker]

Haemoglobin Alc (IFCC) [afspejler gennemsnitlig
glucose de seneste 8 -12 uger, Sukkersyge ved
Haemoglobin Alc > 48 mmol/mol]

Immunologi og inflamation
« C-reaktivt protein (CRP) [Forhgjet ved vaevsskade

F.eks. efter operationer, blodpropper, gigtsygdomme,
betandelse. Virus giver sjeldent CPR over 20, bakterier
ofte CRP over 40]

Immunglobuliner (=antistoffer) er vigtige for immun for-
svaret. De laves af den type hvide blodlegemer, som kaldes
plasmaceller, og som normalt findes i knoglemarven. Ved
infektioner stiger fgrst IgM, dernzest IgC og IgA. Haje veer-
dier ses ogsa ved M-komponent af hhv. IgA, IgC og IgM
type. Lave vardier kan ses ved medfgdt mangel, og nar
de raske plasmaceller i knoglemarven fortrenges af syge
celler eller i forbindelse med AL amyloidose behandlingen.

e Immunglobulin A (IgA)

e Immunglobulin G (IgG)

¢ Immunglobulin M (IgM)
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Normale immunglobuliner er polyklonale og produceres af
polyklonale plasmaceller. Analysen maler bade polyklonale
og monoklonale antistoffer.

M-komponent er monoklonale immunglobuliner (anti-
stoffer), produceret af monoklonale plasmaceller (kan
vare af typerne IgA, 1gG, I1gM, sjxzldnere Kappa, Lambda,
IgD, IgE).

Svarmuligheder: pavist / ikke pavist

Normalomrade: O

Stgrrelsen pa en pavist M-koamponent findes under f.eks.
* 1gG (lambda;monoklonalt);P

* 1gG (kappa;monoklonalt);P

Nogle patienter med AL amyloidose har en M-komponent,
oftest IgCG.

NB: Behandling med Daratumumab giver en 1gG (kappa)
M-komponent (fordi Daratumumab er et monoklonalt
antistof af typen IgG(kappa))

Lette kaeder

Immunglobuliner bestar af tunge og lette kader bundet
sammen i forholdet 1:1. De lette keeder findes i 2 typer,
Kappa og Lambda. Ved AL amyloidose producerer mono-
klonale plasmaceller en gget maengde lette kader (enten
Kappa eller Lambda), som er frie, dvs. ikke bundet i
immunglobuliner.

e Kappa-kade frit

¢ Lambda-kade frit

» Kappa/Lambda-kade frit [Ratioen er hgj ved hgj
Kappa eller lav Lambda, og den er lav ved hgj Lambda
eller lav Kappal]

« dFLC [Forskellen mellem Kappa og Lambda (involveret
minus ikke-involveret), bruges ved vurdering af, om en
behandling har virket]

Urin
Spot-Urin (urinprgve taget pa et tilfeldigt tidspunkt):
* M-komponent
* Protein
e Albumin
* Kreatinin
e Albumin/Kreatinin - ratio
[Mikroalbuminuri (dvs. let forhgjet) 30-300 mg/g

Sver nyresygdom >300 mg/g
Nefrotisk syndrom > 2200 mg/g]

Dggn-urin (urin opsamlet i 24 timer):
e M-komponent

 Protein;Pt(U)

* Albumin;Pt(U)
[Mikroalbuminuri 30-300 mg/dggn
Sver nyresygdom >300 mg/dggn
Nefrotisk syndrom > 2200 mg/dggn]
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Nar vi gar til kontrol

Som AL amyloidose patient folges
man pa afdelingen for blodsygdomme
/hamatologisk afdeling. Man kan
ogsa fa forlgb pa andre afdelinger,
afhangigt af hvilke organer der er
pavirket af amyloidose. Det er en

god ide at medtage en pargrende til
lzgesamtalerne. Hvis den pargrende
ikke kan veere til stede, kan det evt.
klares med en mabilforbindelse.

AL amyloidose patienter far Igbende
taget blodprgver og urinprgver for at
holde gje med sygdommen. Nar det
skal vurderes, om en behandling har
virket, taler man om respons og
inddeler dette i hhv. hamatologisk
respons 0g organ respons. Ved
virksom behandling indtreeder det
hamatologiske respons fgrst, mens
forbedringer i organerne ses senere
(nogle gange desvzerre slet ikke).
Ved tilbagefald inddeles ligeledes i
hamatologisk progression og organ
progression. Nogle gange udtages en
ny knoglemarvshiopsi for at vurdere
behandlingsrespons eller tilbagefald.

For bade respons og progression er
der internationalt vedtagne graenser,
som ses her:

Hzmatologisk respons
Haematologisk respons inddeles i 4 grupper, som forklares i nedenstaende tabel.

Malet med behandlingen er at opna aCR (amyloid Complete Remission) eller
VGPR (Very Good Partiel Respons).

dFLC er forskellen pa de frie lette kaeder (involveret minus ikke-involveret).

Gruppe Forklaring pa gruppenavn  Kriterier for gruppen

aCR Amyloid komplet respons ~ Normal kappa/lambda-ratio og negativ
immunfiksation for M-komponent i blod og urin

VGPR Vezldig godt delvist respons dFLC < 40 mg/L
PR Delvist respons dFLC reduceret > 50 %
NR Intet respons dFLC reduceret < 50 %

Hzamatologisk progression

Involverede kade stiger > 50% til >100 mg/L

M-komponent i blod stiger > 50 % til mindst 5 g/L

M-komponent i urin stiger > 50 % til > 0,2 g/degn

Ved tidligere aCR er der progression ved malbar M-komponent eller abnorm
kappa/lambda-ratio.

Organ respons/progression
Kriterierne for Respons henholdsvis Progression ses i nedenstaende tabel.

Organ Respons Progression

Hjerte NT-proBNP reduceret med NT-proBNP stiger > 30 % og > 300 ng/L,
>30 % og =300 ng/L Mzngden af blod, der pumpes ud fra
(hvis > 650 ng/L) venstre side af hjertet (LVEF) reduceres

>10 %

Lever Basisk fosfatase er reduceret Basisk fosfatase stiger > 50 % fra
med > 50 % og Leverstgrrelse  laveste niveau
er aftaget med >2 cm

Nyrer Proteinuri reduceret med > 30 % Proteinuri stiger > 50%, minimum

og Proteinuri < 0,5 g/dggn uden 1g/dggn eller eGFR reduktion > 25 %
samtidig > 25 % fald i eGFR

| perioder, hvor man ikke modtager behandling, og hvor der er ro i sygdommen,
tages blod- og urin-prgverne ca. hver 3 maned. Ved “ro” forstas fortsat aCR
eller VGPR, og samtidig ingen forvaerring af organfunktioner. Det er vigtigt som
patient at fortzelle om eventuelle symptomer, sa laegen kan vurdere, om der kan
vare tale om organpavirkning pga. amyloid / aktivitet i sygdommen.
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Arbejdsliv med AL amyloidose

Hvis du stadig er i den arbejdsdygtige alder, nar du far din
diagnose, er det en god ide at kontakte din fagforening
/A-kasse og forhgre dig om dine muligheder og rettig-
heder. Du har ret til enten lgn eller sygedagpenge fra din
arbejdsgiver, eller sygedagpenge fra kommunen, hvis du
opfylder visse beskaftigelseskrav op til sygemeldingen.
Undersgg ligeledes, om du har en forsikring, der evt. kan
udbetales i forbindelse med kritisk sygdom. Der er mange
ting at seette sigind i, sa tal evt. med en saocialradgiver
eller din tillidsrepraesentant.

Det er meget forskelligt fra person til person, hvorvidt
man har lyst og overskud til at arbejde under behandling.
For nogle er det helt udelukket, for andre kan det vaere
en made at bevare en vis form for normalitet i den nye
livssituation.

https://www.borger.dk/arbejde-dagpenge-ferie/
Dagpenge-kontanthjaelp-og-sygedagpenge/
sygedagpenge/Sysedagpenge-hvis-du-er-loenmodtager

borger.dk = 8 2

/ Sygedagpenge /
Sygedagpenge, hvis du er lonmodtager

Hvis du er syg og er
lenmodtager, kan du .
sege om sygedagpenge

\

-
-

+ Konjegta sypes:

+ o+ o+ o+
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https://www.borger.dk/arbejde-dagpenge-ferie/Dagpenge-kontanthjaelp-og-sygedagpenge/sygedagpenge/Sygedagpenge-hvis-du-er-loenmodtager
https://www.borger.dk/arbejde-dagpenge-ferie/Dagpenge-kontanthjaelp-og-sygedagpenge/sygedagpenge/Sygedagpenge-hvis-du-er-loenmodtager
https://www.borger.dk/arbejde-dagpenge-ferie/Dagpenge-kontanthjaelp-og-sygedagpenge/sygedagpenge/Sygedagpenge-hvis-du-er-loenmodtager

Hvis du vil l=se mere om AL amyloidose

Her er links til forskellige hjemmesider:
https://www.sundhed.dk/borger/patienthaandbogen/blod/sygdomme/knoglemarvssyedomme/amyloidose/
https://web.archive.org/web/20170417070039/http://beskrivelservidenshus.dk/index.php?id=811&beskrivelsesnum-

mer=44&p_mode=beskrivelseGcHash=8ca5ba5766a514f94524d6758c62d08e
https://da.Wikipedia.org/wiki/AL_Amyloidose

https://www.doctorinfo.dk/betingelser/amyloidose/

https://amyloidose.dk

https://www.dmceg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer-opdelt-paa-dmcg/myelomatose/al-amyloidose

Udenlandske links:
https://youtu.be/70hzi-cU_J8

https://arci.org/about-amyloidosis/al-amyloidosis/

Sundhedsvasenets app’s:
MinSundhed

MinSP (regionH)

MitSygehus (RegionSyddk)

Mit e-Hospital (Nordsjzellands Hospital)
MineAftaler Region Midtjylland
Medicin app

Ens praktiserende lge har ofte en app.

Hvis du vil lse om palliative muligheder og hospice:
https://www.rehpa.dk/borger/palliation/

https://www.sundhed.dk/borger/patienthaandbogen/sociale-ydelser/sociale-ydelser/sygdom/hospice/

Link til patientgruppen pa Facebook:

https://www.facebook.com/groups/alamyloidose
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https://www.sundhed.dk/borger/patienthaandbogen/blod/sygdomme/knoglemarvssygdomme/amyloidose/
https://web.archive.org/web/20170417070039/http:/beskrivelser.videnshus.dk/index.php?id=811&beskrivelsesnummer=44&p_mode=beskrivelse&cHash=8ca5ba5766a514f94524d6758c62d08e
https://web.archive.org/web/20170417070039/http:/beskrivelser.videnshus.dk/index.php?id=811&beskrivelsesnummer=44&p_mode=beskrivelse&cHash=8ca5ba5766a514f94524d6758c62d08e
https://da.wikipedia.org/wiki/AL_Amyloidose
https://www.doctorinfo.dk/betingelser/amyloidose/
https://amyloidose.dk
https://www.dmcg.dk/Kliniske-retningslinjer/kliniske-retningslinjer-opdelt-paa-dmcg/myelomatose/al-amyloidose/
https://www.youtube.com/watch?v=7Ohzi-cU_J8
https://arci.org/about-amyloidosis/al-amyloidosis/
https://www.rehpa.dk/borger/palliation/#/
https://www.sundhed.dk/borger/patienthaandbogen/sociale-ydelser/sociale-ydelser/sygdom/hospice/
https://www.facebook.com/groups/alamyloidose

