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Alpjédasamtok um mergaexli eda International Myeloma
Foundation (IMF) eru elstu og stzerstu samtok um mergaexli i
heiminum. Samtdkin telja yfir 525.000 mea8limi i 140 I6ndum
og hafa pad ad markmidi ad pjéna sjuklingum me3d mergaexli,
adstandendum peirra og heilbrigdisstarfsfélki. Innan vébanda
IMF er starfraektur fjoldi verkefna sem studla ad rannséknum,
fraedslu, studningi og réttindagaesiu.

RANNSOKNIR IMF tekur virkan patt i rannséknum & mergaexlum. Samtokin
hafa til ad mynda leitt saman yfir 200 mergaexlissérfraedinga i alpjodlegum vinnuhépi
um mergaexli (e. The International Myeloma Working Group). Pessi hépur sérfraedinga
vinnur ad pvi ad méta stefnu rannsdkna i att ad leekningu vid sjukdémnum. Samtokin
hafa par ad auki stofnad Brian D. Novis rannséknasjédinn, sem stydur vid unga og
upprennandi rannsakendur & svidi mergaexlis og sett saman sérstakt hjukrunarrdd sem
préar leidbeiningar fyrir hjukrun mergaexlissjuklinga.

FRAEDSLA IMF heldur reglulega fraedslufundi og ndmskeid Gt um allan heim.
bar maetast helstu mergaexlissérfraedingar heims, medhondlandi laeknar, sjuklingar og
adstandendur peirra. Samtokin hafa gefid ut yfir 100 baeklinga og annad fraedsluefni,
a yfir 20 tungumalum. Oll Gtgafurit samtakanna ma nélgast 6keypis & heimasidu
samtakanna, myeloma.org.

STUDNINGUR samtokin halda Gti yfir 150 studningshépum um allan heim og
stydja vio bakid a fjolda samtaka sjuklinga med mergaexli. Hér & landi starfa pau med
Perluvinum, samtékum sjuklinga med mergaexli 4 islandi.

RETTINDAGAESLA IMF sinnir réttindagaeslu mergzexlissjtklinga. Einkum i
Bandarikjunum par sem félagid pjalfar og stydur pusundir einstaklinga til ad geeta
réttinda mergaexlissjuklinga.

Nanari upplysingar um IMF ma nalgast a
heimasidu samtakanna, myeloma.org.

Nanari upplysingar um Perluvini -
félag um mergaexli a Islandi ma nalgast
inni & heimasidunni krabb.is/myeloma.
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Inngangur
IMF samtokin vinna ad pvi ad freeda og stydja sjuklinga med mergaexli
og adstandendur peirra.

Eitt pad erfidasta vid ad greinast med mergaexli er ad reyna ad skilja
pennan ékunnuga og oft a tidum flékna sjukdém. Sjuklingar og
adstandendur peirra upplifa gjarnan erfidleika vid ad atta sig 4 hugtokum
og heitum i nyjum og framandi adsteedum. Mergaexli er krabbamein sem
faestir pekkja vid greiningu, en pad er mikilvaegt ad freedast um sjukdéminn
og vera virkur patttakandi i sinni medferd. bessari handbok er atlad ad
leida ykkur gegnum pennan nyja heim og veita ykkur frédleik til ad skilja
og lifa med mergaexli.

Handbokin er hugsud fyrir pa sem greinast med mergaexli. Aftast i
handbokinni ma finna ymsar ordskyringar a peim hugtékum sem koma
fyrir i textanum. A heimasidu IMF, myeloma.org, ma nélgast enn meiri
upplysingar um hluti eins og beinmergsskipti, studningsmedferdir og
einstok lyf. IMF er einnig i samvinnu vid Perluvini, félag um mergaexli &
islandi en nanar ma kynna sér pau & sidunni www.krabb.is/myeloma.

Um sjukdéminn
Hvad er mergaexli?
Mergeexli er 6laeknandi krabbamein i beinmerg sem er upprunnid i

plasmafrumum. bratt fyrir ad sjukdémurinn sé éleeknandi er hann
engu ad sidur heegt ad medhondia.

A undanférnum &rum hafa nyjar rannséknir og medferdir leitt til storbeettra
horfa peirra sem greinast med mergaexli. Margar medferdir gegn mergaexli
hafa nu pegar verid sampykktar og fjoldi kliniskra rannsékna eru i gangi
um allan heim. Gaedi medferda og horfur sjiklinga eru pvi sifellt ad aukast
jafnt og pétt.

Margir sem greinast med mergaexli i dag lifa g6du og innihaldsriku

lifi i morg ar og jafnvel aratugi eftir greiningu. Med pvi ad fraedast um
sjukdéminn og paer medferdir sem standa til boda ma draga ur pvi afalli
og élagi sem fylgir pvi ad greinast med alvarlegan og langvinnan sjukdém
eins og mergaexli.

Mergeexli er aexli i beinmergnum

Mergaexli er krabbamein sem er upprunnid i plasmafrumum, sem eru
akvedin gerd hvitra blédkorna i beinmergnum. Heilbrigdar plasmafrumur
eru mikilveegur hluti dnaemiskerfisins en paer framleida métefni sem einnig
eru kéllud immunaoglébulin. llikynja plasmafrumur framleida hins vegar
ekki starfhaef métefni, pess i stad framleida paer 6edlileg einstofna moétefni,
svokollud M-prétein eda paraprotein.

+1.818.487.7455 Bandarikin og Kanada « +1.800.452.2873 (nnur lind


https://www.myeloma.org
https://www.krabb.is/myeloma

Mergaexli getur myndad fjélda Mynd 1. Mergzxlisfrumur i beinmergnum
urata i beinum par sem beinvefur [0 7 . % a
vikur fyrir mergaexlisfrumum. o

i sjaldgeefum tilfellum er adeins

merki um mergaexli i beinmerg. : “’;’o
Pa er um stakt plasmafrumuazexli @ . )‘ [ .
(e. solitary plasmacytoma) ad reeda. ! m.‘ : : ‘:.

ein beinurata til stadar og engin

Mergaexli er helst i beinmerg innan hryggs, hofudkipu, mjadma, rifja,

axla og lzerleggjar. betta eru pau svaedi par sem beinmergurinn er hvad
virkastur. Pad er pvi sjaldgaeft ad sjukdémurinn hafi ahrif & beinmerg
utlimabeina. Mergaexli getur baedi birst sem aexli eda beineydingarsvaedi.
i sjaldgaefum tilfellum geta mergaexlisfrumur lika myndad aexli utan beina,
til deemis i huo eda meltingarvegi.

Forstig mergaexlis

Til eru forstig mergaexlis sem haegt er ad greina adur en sjukdémurinn
gerir vart vio sig.

Snemmbunasta forstig mergaexlis er gédkynja dstand sem kallast g6dkynja
einstofna motefnahaekkun (e. monoclonal gammopathy of undetermined
significance, MGUS). Adeins 20% peirra sem greinast med MGUS préa

med sér mergaexli a lifsleidinni, en allir mergaexlissjuklingar h6fdu MGUS
adur en peir préudu med sér mergaexli. bess vegna er radlagt ad fylgja
einstaklingum med MGUS eftir og greina préun yfir i virkan sjukdém sem
fyrst. Ef M-protein gildid helst stodugt og engar adrar breytingar i heilsufari
eiga sér stad er haegt ad lengja timann & milli heimsokna til pess laeknis sem
sinnir eftirfylgninni. Ahzettan a proun MGUS yfir i mergaexli er um 1% 4 ari.

Millistigid fra MGUS yfir i virkt mergaexli er kallad mallandi mergaexli

(e. smoldering multiple myeloma). Pad einkennist af haerri M-proétein
gildum og auknum fj6lda mergaexlisfruma i beinmerg en i MGUS. Mallandi
mergaexli er engu ad sidur einkennalaust og laust vid 6ll merki um virkt
mergaexli. Almenna ahaettan a frampréun mallandi mergaexlis yfir i virkt

Tafla 1. Skilgreining 8 MGUS og mallandi mergaexli

HEITI SKILGREINING

MGUS - Einstofna motefni i sermi, oftast < 3,0 g/dL
« Engin CRAB-einkenni til stadar eda 6nnur merki um virkt mergaexli
« Hlutfall mergaexlisfrumna i beinmerg <10%

Mallandi « Heerra sjukdoémsstig en MGUS: Einstofna métefni i sermi getur verid
mergaexli >3,0 g/dL og/eda hlutfall mergaexlisfruma i beinmerg 10-60%, en
« Engin CRAB-einkenni eda dnnur merki um virkt mergzexli eru til stadar
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mergaexli minnkar eftir pvi sem timanum lidur fra greiningu, han er 10% &
ari fyrstu 5 drin, 3% a ari naestu 5 arin eftir pad og loks 1-2% 4 ari naestu 10
ar par 4 eftir.

Fré3leikur um mergaexli

Samkvaemt islensku krabbameinsskranni greinast ad medaltali 33
einstaklingar med mergaexli & ari hér a landi. i lok arsins 2021 voru 214
islendingar lifandi med mergaexli. | kringum 2% krabbameinsgreininga
a islandi eru mergaexli, baedi medal kvenna og karla.

Mergaexli greinist oftast hja einstaklingum & aldrinum 65-74 ara.
Folk undir fimmtugu greinist sjaldan med mergaexli og adeins 5-10%
mergaexlissjuklinga eru undir fertugu og mergaexli i bornum er

afar sjaldgeeft.

Karlar eru i meiri dhaettu 4 ad prdéa med sér mergaexli en konur og
krabbameinid er tvofalt algengara i félki af afriskum uppruna. Pad litur ut
fyrir ad nygengi mergaexlis sé ad aukast i nokkrum heimshlutum, par &
medal i Asiu.

Tafla 2. Greiningarskilmerki alpjédlega vinnuhépsins um mergeexli IMWG)
og forstig pess

HEITI SKILGREINING

MGUS Uppfylla parf 6l skilmerkin:
1. Einstofna maotefni i sermi. Oftast < 3,0 g/dL,
2. Engin CRAB-einkenni til stadar eda 6nnur merki um virkt mergaexli og
3. Hlutfall plasmafrumna i beinmerg <10%.

Léttkedju Uppfylla parf 6l skilmerkin:
MGUS 1. Oedlilegt hlutfall frirra léttra kedja. < 0,26 eda >1.65,
2. Engin pung kedja 4 rafdraetti,
3. Engin CRAB einkenni,
4. Hlutfall plasmafrumna i beinmerg <10% og
5. M-prétein i pvagi <500mg & sélarhring.

Mallandi Uppfylla parf baedi skilmerkin:
mergaexli 1. M-prétein i sermi (IgG eda IgA) >3 g/dL eda M-prétein i pvagi =500 mg &
solarhring og/eda 10-60% plasmafrumna i beinmerg og
2. Engin CRAB-einkenni til stadar eda 6nnur merki um virkt mergaexli.

Mergaexli Uppfylla parf baedi skilmerkin:
1. Plasmafrumur i beinmerg >10% eda stadfest plasmafrumugexli.
2. Einn eda fleiri af eftirfarandi skilgreinandi pattum mergaexlis:
a. CRAB-einkenni,
b. Hlutfall plasmafrumna i beinmerg > 60%,
c. Léttkedjuhlutfall  sermi >100,
d. >1 stadbundin meinsemd i beini a segulémun (a.m.k. 5 mm).
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Mergzexli er ad einhverju Mynd 2. Heilbrigt bein samanborid
leyti 2ettgengt vid bein med mergaexli
Nakomnir aettingjar sjuklinga
med mergaexli eru i upb
tvofaldri ahaettu 4 pvi ad proa (%
med sér mergaexli. bratt fyrir e
pad eru mergaexli svo sjaldgaef
a0 raundhaetta & sjukddémnum
er afar lag. Mikill minnihluti
peirra sem greinast med
mergaexli hafa aettingja

sem hafa mergaexli. bvi

borgar sig oftast ekki ad

skima fyrir mergaexlum hja
ettingjum sjuklinga.

HEILBRIGT BEIN

Vissir utanadkomandi peettir
geta valdi® mergeexlum
Utsetning fyrir hverju pvi

sem hefur dhrif 4 eda baelir
onamiskerfid getur att patt i
préun mergaexlis. Kemisk efni
4 bord vid bensen og dioxin
(finnst i skordyraeitrinu ,Agent
Orange”) auk annarra efna sem notud eru i landbuinadi og efnaidnadi
hafa verid tengd vid myndun mergaexlis. Sumar veirur, einkum HIV (veiran
sem veldur alnaemi) og lifrarbélguveirurnar, geta einnig verid tengdar

vid préun mergaexlis.

Mergaexlisfrumur
Beinurata

©2017 Slaybaugh Studios

Greining mergaexlis
Greiningarskilmerki mergaexlis
Mergaexli ma skilgreina af einkennum pess eftir svo kdlludum
CRAB-skilmerkjum en einnig med nylega skilgreindum lifmérkum:
CRAB-skilmerkin lysa algengustu vandamalunum sem valda
einkennum mergaexlis:

m Bl6okalsiumhaekkun (e. hyperCalcemia)

= Nyrnabilun (e. Renal damage)

m Bl6dleysi (e. Anemia)

® Beinaskemmdir (e. Bone damage)
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CRAB-skilmerkin hafa lengi verid forsenda greiningar mergaexlis.
A undanférnum arum hafa skilvirkari medferdir gegn mergaexli komid
til sogunnar, dsamt betri adferdum til ad greina mergaexli & fyrri stigum
sjukdémsins. Petta hefur leitt til mikilla breytinga @ medhdndlun
sjukddmsins. Borid hefur verid kennsl a prja lifmarka, til vidbotar vid
CRAB-skilmerkin, sem adgreina forstig mergaexlis frd mergaexli
(e. myeloma defining events, MDE). betta eru:

1. Hlutfall plasmafrumna i beinmerg > 60%

2. Hlutfall frirra kappa og lambda Iéttra kedja i bl66i =100 eda < 0,01

3. Fleiri en ein stadbundin meinsemd i beini sést & segulémun

(e. magnetic resonance imaging, MRI)

bessa prja paetti ma greina med profum sem zettu ad vera hluti af
uppvinnslu nygreindra mergaexlissjuklinga:

® Beinmergssyni

= Freelite® prof (maeling a léttum kedjum i blodi)

® Myndgreining af beinum (t.d. tdlvusneidmynd og/eda segulémun)

Tafla 3. Leeknisfreedileg vandamal tengd mergaexli

AHRIF MERGAXLISFRUMNA ORSOK EINKENNI
{BEINMERGNUM
CRAB-SKILMERKI
C - Blédkalsiumhaekkun Kalsium losnar vid + Rugl
(e. hyperCalcemia) beineydingu. « burrkur
« Hegdatregda
- breyta og slappleiki
« Mattleysi
« Nyrnaskadi (sja R)
R - Nyrnabilun - nyrnaskadi M-prétein myndud af - Lélegt bl6oflaedi
(Renal impairment) mergaexlisfrumum berast til | « Preyta og slappleiki

nyrna med bl6dras og valda | - Rugl
par skada. Haekkun kalsiums

i bl6di, sykingar ofl. sem

tengist mergaexlum getur

einnig valdid nyrnaskada.

A - Blddleysi Faekkun & forverum raudra - breyta og slappleiki
(e. Anemia) blédkorna i beinmerg og - Mattleysi
skert starfsemi peirra.
B - Beinskemmdir Mergeexlisfrumur virkja - Beinverkir
(e. Bone damage) beinatfrumur, sem sinna - Beinbrot
- Beinpynning (e.osteoporosis) | nidurbroti beina. A sama - Bélga i beinum
eda tima hamla paer starfsemi - Prystingur 4 manu
« Svaedisbundnar skemmdir beinmyndandi fruma, sem 0g/eda taugaratur

& beinum [kallad beinurata sinna myndun beinvefjar.
(e. lytic lesion)], beinbrot eda
samfall hryggjarlida
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Mynd 3. Skilgreining @ mergaexli

CRAB-skilmerki

A 050,09 ¢ Skilgreinandi paettir mergaexlis
S.n:em.ml:omi.a < = Hlutfall mergaexlisfrumna { beinmerg = 60%
o mergaexli ® = Hlutfall frirra léttra kedja i bl6di =100

®e0® e ® Fleiri en ein beindrata sést & segulémun

:Hl'\'m.alla'm_ii. < Spaensku greiningarskilyrdin
o mergzexli © Greiningarskilyr&i Mayo

o ® e .' %o
L] Ld
°.’ .. .o ®e
LA mallandi,
HICEE MM Mergaexli
o o
oo oo’ Snemmkomid mergaexli Ofur ha-dhaettu mallandi mergaexli

HA mallandi mergaexli Ha-ahaettu mallandi mergaexli
LA mallandi mergaexli Lag-ahaettu mallandi mergaexli
MGUS Godkynja einstofna métefnahaekkun

Stigun mergaexlis

Vid greiningu er sjukdomsbyrdi mismikil milli sjiklinga. Petta nefnist
stig mergaexlisins en haerra stig tengist lengra gengnum sjukdomi.
Maelingar & M-proéteini og hlutfalli mergaexlisfrumna i beinmerg duga

hins vegar ekki einar og sér i stigun sjukdémsins en rannsoknir hafa synt
ad i sumum sjuklingum getur framleidsla einstofna préteina verid mikil
pratt fyrir tiltdlulega faar mergaexlisfrumur. Einnig getur sjuklingur med
litla framleidslu einstofna préteina haft hlutfallslega mikid af illkynja
frumum. bvi parf ad skoda pessar malingar saman og i samhengi vid adrar
rannséknarnidurstodur til ad atta sig & raunverulegri sjukdémsbyrdi.

Notast er vid Endurbaetta alpjédlega stigunarkerfid (e. Revised International
Staging System, R-ISS) hér & landi. Kerfid tekur til fjogurra patta sem hafa
ahrif & horfur og lifslikur sjuklinga. betta eru blédgildi tveggja proteina

sem notud voru i eldra Alpjoédlega stigunarkerfinu (ISS) (sexlisvisirinn 32
mikréglébulin (32M) og proteinid albumin), asamt bl6dgildi préteinsins LDH
og loks hvort i mergaexlisfrumunum finnist litningabreytileikar sem fela i sér
aukna dhaettu. Annad stigunarkerfi sem svipar til ISS kerfisins er svokallad
Durie-Salmon kerfi.
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Tafla 4. Durie-Salmon stigunarkerfidm (DSS)

STIG SKILMERKI FRUMUBYRDI
MERGAXLIS
(Mergaexlisfrumur milljardur/m?)
STIGI Allir eftirfarandi peettir: 600 milljardar/m?
(Iag frumubyrdi) + Hemdglébin >100 g/L
- Kalsium i bl6di er edlilegt eda
<2,63 mmol/L

- Edlileg rontgenmynd af beinum, vaegar
beinskemmdir eda stk beintrata

« L&g gildi M-préteins < 5 g/dL fyrir IgG
og 3 g/dL fyrir IgA

- Léttar kedjur i pvagi <4 g/24klst.

STIGII
(medal frumubyrdi)

STIG I A.m.k. eitt af eftirfarandi: >1.200 milljardar/m?
(mikil frumubyrdi) + Hemdglébin <85 g/L
- Kalsium i bl66i >3 mmol/L
« Alvarlegar beinskemmdir
« Ha gildi M-préteins i bl6di > 7 g/dL fyrir
19G og > 5 g/dL fyrir IgA.
- Léttar kedjur i pvagi >12 g/24klst.

Hvorkistig I né lll 600-1200 milljardar/m?

Undirflokkar « A: Nokkud edlileg nyrnastarfsemi, kreatinin <177 pmol/L
(@annad hvort A eda B) | - B: Oedlileg nyrnastarfsemi, kreatinin >177 pmol/L

Meginreglan er st ad peim mun éedlilegri rannséknarnidurstodur peim mun
virkari er sjukdémurinn og auknar likur & minni og skammvinnari svérun

vio medferd. Axlisvisirinn beta-2-mikréglobulin, préteinid albumin og LDH
(e. lactate dehydrogenase) eru maeld med blédrannsokn. Litningarannsoéknin,
nanar tiltekid svokollud FISH rannsékn (e. Fluorescence In Situ Hybridization),
er framkveemd & mergaexlisfrumum Ur beinmergssynum sjuklinga. bad er
eindregid maelt med pvi ad pessi litningarannsokn sé framkvaemd

vi0 greiningu.

Rannséknir sem pu parft
Blodprufa sem maelir magn préteinanna 32M, albimin, CRP og LDH i bl6oi.

FISH litningarannsokn leggur mat & litninga mergaexlisfrumna sem er ad
finna i beinmergssyninu. Hver litningur er merktur med akvednum lit. Ef
litningarnir hafa fest saman a rangan hatt, til deemis ef fjérdi litningur hefur
fest vid litning 14, pa sjast tveir samhangandi, mislitir punktar og pad bendir
til pess ad yfirfaersla litninga hafi att sér stad (e. translocation). bar ad auki er
haegt ad sja med pessu hvort urfelling hafi ordid & litningi eda hluta litnings,
b.e. hvort vanti hluta af litningi par sem pa vantar litadan punkt. Pannig
getur FISH-rannsékn numid yfirfaerslur, tap & heilum litningum (e. deletion)
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eda of mikid eda of litid af dkvednum hlutum litninga (e. amplification/gain)
sem daemi.

Talid er ad 6edlilegir litningar liggi ad baki nénast allra, ef ekki allra,

tilfella mergaexlis og adeins hluti peirra er pekktur. Mismunandi
litningabreytileikar fela i sér mis gédar horfur par sem mergaexlisfrumur
med dkvedna breytileika virdast vera illvigari en adrar gerdir. Alimennt hafa
peir sem greinast ekki med neina éedlilega litninga betri horfur. Mikilvaegt
er hins vegar ad hafa i huga ad hér er einungis um ad raeda tilhneigingu
en ekki ofravikjanlega reglu. Sem daemi ma nefna ad um pridjungur

Tafla 5. Aheettupaettir mergeexlis og R-ISS kerfid

FORSPARPATTIR SKILMERKI
ISS stig | B2-mikroglébulin i bl6di < 3,5 mg/L, albdmin i bl63di
>3,5¢g/dL
1l Fellur ekki undir ISS stig | eda lll
] B2-mikréglébulin i bl6di = 5,5 mg/L
LB med Ha-ahaetta Brottfall del(17p) og/eda yfirfaersla t(4;14) og/eda yfirfaersla
FISH t(14;16)
adferd . s
Medal-ahaetta = Engir hd-dhaettu LB
LDH Edlilegt LDH i bl6di < efri mork edlilegs gildis
Hatt LDH i bl6di > efri mork edlilegs gildis
Nytt likan fyrir dheettustigun mergaeexlis
R-ISSstig | ISS stig | og medal-dhaettu eda engir LB greindir med FISH
adferd og edlilegt LDH
1l Fellur ekki undir R-ISS stig | eda IlI
] ISS stig Ill og annad hvort ha-dhzettu LB greindir med FISH
adferd eda hatt LDH

Skammstafanir: LB, Litningabreytileikar (e.chromosomal abnormalities); FISH, (e.fluorescence in
situ hybridization); ISS, alpjédlega stigunarkerfid (e. International Staging System); LDH (e. lactate
dehydrogenase); R-1SS, Endurbaetta alpjodlega stigunarkerfid (e. Revised International Staging System).

Tafla 6. Forsparpeettir

RANNSOKN TULKUN
B2 mikréglébulin i bl6di (32M) bvi haerri styrkur, pvi haerra sjukdémsstig.
Albumin i blédi (e. serum albumin) bvi laegri styrkur, pvi haerra sjukdémsstig.
Bolguproteinid CRP Haekkar med aukinni virkni sjukdémsins.
LDH (e. lactate dehydrogenase) Haekkar med aukinni virkni sjukdédmsins.
Litningabreytileikar sem sjést i Nokkur brottfoll og yfirfaerslur & litningum teljast
hefdbundinni litningarannsékn og til ha-dhaettu litningabreytileika, p.e. geta tengst
FISH-rannsékn & beinmergssyni. styttra sjukdémshléi.
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Mynd 4. Greining litningamynda
(e. karyotype analysis) i manneskjum

Mk pd

Mynd 6. Litningabreytileiki i ha-ahaettu mergaexli

Brottfall Yfirfersla
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Mynd 7. Beinmergssynataka Mynd 8. Samsetning bl6ds

- Stadsetning synatoku

Blédvokvi

&;

Raud bl6dkorn

OGG

Hvit bl6dkorn

Beinmergur

©2015 Slaybaugh Studios

sjuklinga med neikvaeda forsparpaetti (svo sem yfirfaerslu a litningum 4 og
14) farnast vel og svara medferd a sama hatt og adrir sjuklingar, par 4 medal
innleidslumedferd og stofnfrumuigraedslu. Adrir litningabreytileikar sem
virdast tengjast lakari horfum eru: yfirfaerslur a litningum 14 og 16 [t(14;16)],
14 og 20 [t(14;20)], brottfall & ,stutta armi“ 4 litnings 17 (del17p) og mégnun
a ,langa armi” litnings 1 (amp1q).

Grunnrannsoknir

Beinmergssyni:

betta er allra mikilveegasta rannséknin til pess ad kanna hvert hlutfall
plasmafrumna er i beinmergnum og hvort paer séu liklega illkynja
(krabbameins) frumur eda ekki. bessi rannsdkn getur einnig gefid
upplysingar um horfur sjiklinga. Stundum getur purft ad taka vefjasyni
beint Ur akvedinni mergaexlismeinsemd (e. lesion). Litningarannsokn &
mergaexlisfrumunum getur sagt til um horfur, en nytt beinmergssyni geeti
purft fyrir pessa rannsékn.

Blodprufur:

= Blodhagur er notadur til ad meta hvort bl6dleysi sé til stadar og
alvarleika pess en einnig til ad athuga hvort laekkun sé & hvitum
blédkornum og blésflogum.

= Klinisk lifefnafreediprof eru notud til ad meta nyrnastarfsemi
(kreatinin og pvagefni), lifrarstarfsemi, albumin gildi, kalsium magn
og LDH.
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Mynd 9. Nidurstodur proteinrafdrattar a sermi

albdmin albumin

alpha-1 alpha-2 beta-1 beta-2 gamma alpha-1 alpha-2 beta-1 gamma

Edlileg nidurstada Oedlileg nidurstada

® Préteinrafdrattur & sermi er notadur til ad meta magn M-préteinsins
og synir svokalladan M-band, sé hann til stadar (mynd 9).

= Rafdrattur med maétefnalitun (e. immunofixation electrophoresis, IFE)
synir gerd pungu kedju (G, A og M) og léttu kedju (kappa [K] og lambda
[Al) M-préteinsins.

= Freelite® prof malir magn frirra kappa eda lambda Iéttra kedja asamt
kappa/lambda hlutfalls. bvi er til deemis beitt pegar ekkert afbrigdilegt
finnst a rafdreetti i bl6di né pvagi.

= Hevylite® prof malir magn edlilegra og 6edlilegra métefna.

bvagprufur:
Proteinrafdrattur a pvagi synir magn M-proteins i pvagi og métefnalitun
synir gerd pess.

Beinameelingar:

Tilvist, alvarleika og stadsetningu beinskemmda ma meta med
eftirfarandi rannséknum:

= Télvusneidmynd byr til prividdar myndir af innri liffaerum. Han er
sérstaklega gagnleg vid ad skoda meinsemdir i beini og beinbrot.

® Seguldmskodun getur synt hvort sjukdém sé ad finna i beinmerg og
dreifingu hans jafnvel pegar réntgen myndir syna engar skemmdir.
Rannséknin kemur einnig ad gagni pegar ndkveem myndrannsokn,
til deemis & hrygg telst naudsynleg. HUn getur einnig greint sjukdém
utan beina.

= Rontgenmyndir geta greint beinskemmdir af véldum mergaexlis en
télvusneidmynd og segulémskodun eru betur til pess fallnar. Rontgen
getur nyst vid greiningu a brotum, par med talid samfallsbrotum, en er
ekki lengur radlagt vid greiningu mergaexlis.

® Jaeindaskanni (e. positron emission tomography scan, PET) er
naem myndgreiningarrannsékn vid leit a krabbameini. Rannséknin
hentar vel til pess ad fylgjast med virkni i mergaexli. Télvusneiomynd
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er svo notud til frekara mats a stadsetningu sjukdéms sem hefur
greinst i jdeindaskanna.

® [s6tépaskanni er algeng rannsékn i 68rum krabbameinum. Hin
er hins vegar ekki gagnleg i sjuklingum med mergaexli nema i peim
tilgangi ad utiloka adra sjukdéma.

Moguleg bradavandamal vid greiningu

Mergaexli leggst oft & hryggjarlidina og sokum pess hvernig maenan
liggur upp vid hryggjarlidina er ekki 6éalgengt ad sjuklingar fai sarsaukafull
hryggbrot sem klemma taugar. Klemmdar hreyfitaugar og skert virkni
peirra getur leitt til Idmunar. Mergaexlisvextir i hryggjarlidum geta lika
klemmt ad maenutaugum.

Nidurbrot & kalsium fra beinum getur leitt til bl60kalsiumhaekkunar,
sem birtist sem haekkadur styrkur kalsiums i bl66i. Blodkalsiumhaekkun
og har styrkur M-préteina i bl6di geta haft alvarleg ahrif & nyrun og leitt
til nyrnabilunar.

Samfallsbrot, maenutaugaskadi, sykingar og nyrnabilun eru allt deemi
um brad vandamal sem parf ad sinna adur en kerfisbundin medferd vid
mergaexli er hafin. Slikt aetti p6 alltaf ad gera i samradi vid blodlaekni.
Alit blédlaeknis getur skipt skdpum til daemis pegar verid er ad velja

a milli bradaadgerdar eda geislamedferdar vegna prystings 8 maenu.
betta tryggir hvort tveggja drangursrikustu medferdina og ad ekki verdi
skerding 4 medferdarmoguleikum pegar fram i saekir.

Undirflokkar mergaexlis

Mergaexli eru flokkud eftir pvi hvada gerd af métefni sexlisfrumurnar
framleida. Vid edlilegar adsteedur gegnir hver métefnagerd mismunandi
hlutverki i likamanum. Hvert motefni er myndad ar tveimur pungum
kedjum sem bundnar eru tveimur léttum kedjum. Edlilegar pungar
métefnakedjur eru af fimm gerdum; IgG, IgA, IgD, IgE, og IgM. Léttu
kedjurnar eru af tveimur gerdum; kappa (k) og lambda (A).

Mynd 10. Bygging métefnasameinda

19G, IgE, IgD IgA
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Tafla 7. Gerdir mergaexlis og tengdir sjukdémar

SJUKDOMUR

Mergaexli:
lgGkeda A
IgA k eda A

Sjaldgeefari undirgerdir:
IgD, Eeda M

Léttkedju- eda
Bence-Jones-mergaexli:
Kk eda A gerdir

Seytifritt mergaexli:
K eda A gerdir

IgM mergeexli:
K eda A gerdir

Mylildi (e. amyloidosis):
Léttkedju (AL) mylildi
k eda A gerdir

Light Chain Deposition
Disease (LCDD):
K eda A gerdir

POEMS heilkenni:
Oftast IgG eda IgA A
(sjaldnar k undirgerd)

LYSING
Daemigert mergeexli: Meirihluti sjuklinga.
Rafdréttur & sermi (IgG) og/eda magnmaeling
moétefnasameinda (IgA/D/E) er notad til eftirlits.

i sjiklingum med IgA mergaeexli er areidanlegra ad nota
magnmalingu i eftirliti.

Bence-Jones mergaexli: Um pad bil 15-20% sjuklinga.

Rafdrattur & pvagi og/eda Freelite®-prof notad til
eftirfylgdar.

Sjaldgaefari gerdir mergaexlis: 1-2% sjuklinga.
Hvorki rafdrattur & sermi né pvagi greina sjikdéminn

(M-band finnst hvorki i sermi né pvagi) en haegt er ad
fylgjast med sjukddmnum med Freelite®-profi.

IgM mergaexli: er afar sjaldgaeft.

IgM myndun kemur fyrst og fremst fram i risaglébulindreyra
Waldenstroms sem telst til eitilfrumukrabbameina 6likt
mergaexli sem upprunnio er i beinmerg.

i mylildi: falla Iéttu kedjurnar Gt a linulegan mata
(B-fellingar) i vefjum i stad pess ad brotna nidur og/eda
skiljast ut i pvag. Til eru margar gerdir af mylildi par sem
mismunandi gerdir préteina eiga i hlut. Til daemis finnast
préteindtfellingar i heila i Alzheimer sjukdémi.

Mylildi upprunnid i beinmerg: leidir til utfellinga léttra
kedja i ymsum vefjum likamans, medal annars i hg, tungu,
hjarta, nyrum, taugum, lungum, lifur og meltingarvegi.
Greining getur fengist med litun vefjasynis med ,,Congo
red”-litun. Stundum getur p6 reynst naudsynlegt ad
nota radmassagreiningu (e. mass spectroscopy) eda
rafeindasmasja til greiningar.

- [LCDD falla léttar kedjur Gt i vefi med
handahoéfskenndum haetti.

+ Haegt er ad lita sérstaklega fyrir k eda A kedjum.
"Congo red” litun er oftast neikvaed

- Utfellingar eru gjarnan i nyrum, fleidru, lifhimnu eda
iaugum.

POEMS-heilkenni er flokinn sjukdémur sem einkennist
af taugaskemmdum, liffeerasteekkunum, truflun &
innkirtlastarfsemi, einstofna métefnahakkun og
hudbreytingum. Greining og medferd er 6lik pvi sem
gerist i mergaexlum. Sja texta fyrir umraedu.
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Mergaexlisfrumur eru hépur fruma sem allar eru eins og eru upprunnar fra

sameiginlegum forvera, paer mynda pvi adeins eina gerd af einstofna métefni.
Rikjandi gerd i hverju mergaexli er greind med rannséknaradferd sem felur

i sér rafdratt & motefnunum (e. immunofixation electrophoresis, IFE).

Um 65% mergeexlissjuklinga hafa IgG-mergaexli, p.e. punga kedjan G
med annadhvort kappa- eda lambda létta kedju. Naestalgengast er
IgA-mergaexli, med annadhvort kappa- eda lambda létta kedju. IgD-,
IgE- og IgM-mergaexli eru sjaldgeef.

Um pridjungur mergaexla framleida friar l1éttar kedjur (p.e. ekki fastar vid
pungar kedjur) auk heilla 6naemisglébulina.

[ um pad bil 15-20% tilvika mynda mergaexlisfrumurnar eingéngu

|éttar kedjur og engar pungar kedjur. betta kallast |éttkedju mergaexli

eda Bence-Jones mergaexli. Léttar kedjur eru minni og léttari en pungu
kedjurnar og, paer geta borist med blddi til nyrna og komist yfir smau
haraedarnar par. Léttar kedjur geta pvi safnast upp, skadad nyrnapiplurnar
og valdid nyrnaskada.

i sjaldgaefum tilfellum mynda mergaexlisfrumurnar litid sem ekkert
M-proétein. betta kallast seytifritt mergaexli og & sér stad i adeins 1-2%
sjuklinga. | 70% pessara sjuklinga er hins vegar ad finna léttar kedjur

i snefilmagni sem eru greindar med Freelite®-proéfi. Lifun pessara
einstaklinga virdist vera lengri en peirra sem ekki hafa seytifritt mergaexli,
skv. rannsékn fra Mayo Clinic fra arinu 2015.

Olikar gerdir mergaexla geta hagad
sér a mismunandi hatt

Virkni mergaexlis er had fidlda og fijolgun mergaexlisfruma i beinmerg.
Obein maling & pessu er gerd med Freelite®-préfi og préteinrafdraetti
a sermi. Eina leidin til pess ad meta mergaexlisfrumurnar beint er med
beinmergssynatoku.

Ymis prof, til deemis til pess ad vakta M-prétein styrk, munu vera
framkvaemd reglulega til ad leggja mat & svorun pina vid medferdinni og
til pess ad fylgjast med astandi pinu i sjukdémshléi. Vid maelum eindregid
med pvi ad pu haldir utan um rannséknarnidurstédur pinar og kynnir pér
pau prof sem notud eru i mergaexli.

Gerd M-proéteins sem finnst & rafdraetti skilgreinir mismunandi tegundir
mergaexlis. Pad er po6 fyrst og fremst bleebrigdamunur & pessum
undirtegundum og medferdin er svipud 6had undirtegund.

= lgG mergeexli er algengasta gerdin og ber flest deemigerd
einkenni mergaexlis.
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= |gA mergeexli einkennist stundum af eexlum utan beina en svipar
oftast til IgG mergaexlis.

= IlgD mergeexli getur fylgt plasmafrumuhvitblaedi sem einkennist
af miklum fjolda mergaexlisfrumna i blé8rasinni. IgD mergaexli er
einnig liklegri til ad valda nyrnaskemmdum en adrir undirflokkar.

= [ léttkedju mergaexli eru mestar likur & nyrnaskemmdum og/eda
utfellingum léttra kedja i nyrum, a taugum og 6drum liffaerum. Eftir
bvi hvers edlis trfelling 1éttu kedjanna er, kallast pessi sjukdomur
annad hvort léttkedju mylildi (AL amyloidosis) eda LCDD (e. light chain
deposition disease).

Adrir skyldir sjukdémar plasmafrumna eru risaglébulindreyri Waldenstoms
(e. Waldenstrom’s macroglobulinemia), sem er tengdur vid IgM M-proétein,
og POEMS heilkenni sem er sjaldgaefur sjukdémur sem felur i sér einstofna
motefni, taugaskemmdir, liffeerastaekkanir, innkirtlasjukdéma, og
hudbreytingar o.fl.

Anrif mergaexlis 4 beinmerginn

Oll bl6dkorn eru myndud i beinmergnum, p.e. hvit blédkorn, raud
blodkorn og blodflogur. Pegar mergaexli vex i beinmergnum taka
mergaexlisfrumurnar smam saman yfir sem leidir til skerdingu i myndun
hinna blédkornanna. Pannig er algengt ad mergaexli valdi blédleysi

og 6naemisbaelingu.

i heilbrigdum beinmerg er nakveemt

Mynd 11. Vefjafraedi beinabyggingar
jafnvaegi a milli beineydingar og

i i Fraudbein
Iloelnmyndunar. Mergaex'llsfrumu'r sem inibeldur
i mergnum raska pessu jafnvaegi Fitumergur Péttbein  blédmerg

med pvi ad 6rva beinatfrumur
sem brjoéta nidur bein og beela
beinmyndunarfrumur sem byggja
upp nytt bein. betta veldur
beinverkjum, beinbrotum og losun
a kalsium at i bl6did.

Beinatfruma
(brytur
nidur bein)

Ahrif mergaexlis
utan beinmergs
bpegar mergaexlisfrumur fjolga sér
og safnast upp i beinmergnum
eru M-prétein losud at i
blodrasina. M-prétein geta valdid

p p Beinmyndunarfruma “¢;
vefjaskemmdum vids vegar i (byggir upp nytt bein)
likamanum, til ad mynda eru
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nyrnaskemmdir algengar. Sémuleidis geta M-prétein truflad bl6dstorku
og/eda blédfleedi og valdid pannig dbeinum skemmdum 4 fleiri vefi og
liffaeri, deemi um slikt eru skemmdir & taugavef (Uttaugamein).

Medferd vid mergaexli
Medferd vid nygreindu mergaexli

Tafarlaus og skilvirk med&ferd er naudsynleg fyrir alla mergaexlissjuklinga
og ekki sist fyrir pa sem hafa eiginleika ha-ahaettu sjukdéms. Eins og
aour hefur verio fjallad um eru dkvednar rannséknir, stigun sjukdémsins
og mat & horfum naudsynlegur hluti greiningarferlisins. Akvérdun

um ad hefja medferd er fyrsta mikilvaega dkvordunin sem tekin er eftir
greiningu mergaexlis.

Mergaexlismedferd hemur beinnidurbrot og hindrar aexlisvoxt dsamt pvi
a0 draga ur skadlegum ahrifum M-préteinanna sem axlisfrumurnar losa
fra sér. Misjafnt er i hverju tilfelli fyrir sig hversu brynt er ad hefja medferd.

Mikil frampréun hefur ordid i medferd 4 mergaexli & undanférnum arum
og sifellt fleiri medferdarmoguleikar eru i bodi fyrir sjuklinga. Eftirfarandi
lyf eru medal annars notud gegn mergaexli hér a landi:

® Lenalidomide (Revlimid®) er 6naemistemprandi lyf sem er gefid
um munn. Pad er hluti af nokkrum samsettum medferdum sem hafa
verid vidurkenndar i kliniskri notkun, par 8 medal VRd (sja nedar).
Pomalidomide (Imnovid®) er annad deemi um énaemistemprandi lyf.

= Thalidomide var fyrsta énaemistemprandi lyfid sem hlaut sampykki
fyrir notkun i mergaexli.

= Bortezomib (Velcade®) er hemill 8 meltikorn (e. proteasome
inhibitor). Pad er hluti af nokkrum samsettum medferoum sem hafa
verid vidurkenndar i kliniskri notkun, par 8 medal VRd (sja nedar).
Carfilzomib (Kyprolis®) er annad daemi um meltikornahemil.

® VRd er samsett medferd med bortexomib (Velcade®), lenalidomide
(Revlimid®) og dexamethasone. bessi medferd telst vera kjormedferd
vid nygreindu mergaexli. Einnig hafa einhverjar kliniskar rannséknir
synt gagn af vidbét daratumumab (Darzalex®) vid pessa lyfjablondu
(D-VRd) i sjuklingum sem treyst er i haskammtalyfjamedferd
med stofnfrumuigraedslu.

= Dexamethasone og adrir sterar eru yfirleitt gefnir i bland vid eitt eda
fleiri lyf. P4 ma gefa & tofluformi um munn eda i 0.

= Daratumumab (Darzalex®) er einstofna métefni. Pad er gefid sem
innrennslislausn og sampykkt i blondu med bortezomib (Velcade®),
Thalidomide og dexamethasone (VTd) fyrir sjuklinga sem er treyst
i hdskammtalyfjamedferd med stofnfrumuigraedslu. Pad er einnig
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Mynd 12. Hveneer a ad hefja medferd vid mergaexli (MM) eda mallandi mergaexli

grunur um mergaxli eda mallandi mergaexli

mergaexli (skilgreinandi mallandi mergaexli

baettir mergzexlis): (engir skilgreinandi paettir mergzexlis)
« ejtt eda fl. CRAB-einkenni,
* 2 60% plasmafrumur, L. _
- léttkedjuhlutfall > 100, hé-ghaettu lag-ahaettu

: ) ) mallandi mergaexli mallandi mergaexli
+ > 1 meinsemd a segulomun.

breyting a M-préteini
o0g hemdglobini

ihuga medferd med
medhondlun lenalidomide ihuga ftirfvlani
gegn mergaexli (Revlimid) eda Rd snemmihlutun eftirfyigni

©SV Rajkumar, modified with permission

Mynd 13. Reiknirit fyrir medferdarval i mergaexli - desember 2021

nygreint mergaexli

ekki treyst i
haskammtameodferd

treyst i
haskammtamedferd

VRd* eda
daratumumab (Darzalex)
4 lyfja innleidslumedferd

6 hringir af VRd innleidslumedferd og
vidhaldsmedferd med Revlimid i kjolfario
eda
DRd [daratumumab (Darzalex) +
lenalidomide (Revlimid) + dexamethasone] *VTAIVCd efVRd

er ekki faanlegt

haskammtamedferd og
vidhaldsmeoferd i kjolfario:
« lenalidomide (Revlimid)

i medal-ahaettu mergaexli
« lenalidomide (Revlimid) +

bortezomib (Velcade)

i hd-ahaettu mergaexli

akvednir sjuklingar med

medal-ahaettu mergaexli:

+4 hringi af VRd og
lenalidomide (Revlimid)
vidhaldsmeoferd i kjolfarid

» seinkud haskammtamedferd

©2021, SV Rajkumar
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gefid i blondu med lenalidomide (Revlimid®) og dexamethasone (Rd)
eda bortezomib (Velcade®), melphalan og prednisone (VMP) fyrir
sjuklinga sem ekki er treyst i haskammtalyfjamedferd.

= Daratumumab og hyaluronidase-fihj (Darzalex Faspro®) er gefid
undir hid med lyfjabléndunni VRd fyrir sjuklinga sem er treyst i
haskammtamedferd eda med Rd eda VMP lyfjablondum fyrir sjuklinga
sem er ekki treyst i haskammtamedferd.

Onnur deemi um mikilvaega lyfjaflokka sem eru notadir i medferd vid
mergaexli eru alkylerandi lyf (t.d. melphalan, cyclophosphamide) og
anthracyclin (t.d. doxorubicin) en pessi lyf eru litid notud nu par sem urvalid
af sérhaefdari lyfjum hefur aukist.

Ef tiltekin innleidslumedferd (e. induction therapy) er ekki ad skila
tileetludum drangri, standa margir adrir medferéarmoguleikar til boda.
Umfjéllun peirra neer ut fyrir efni pessarar handbokar. Aftur d méti er
beeskilegt ad skipta hratt d milli medferda dn pess ad Idta reyna d pd
méguleika sem standa fyrst til boda.

Haskammtamedferd med stof nfrumuigraedsiu

Haskammtamedferd med stofnfrumuigraedslu hefur verid notud sem
medferd vid mergaexli i meira en tvo aratugi. Innleidslumedferd er beitt

i upphafi en med henni er reynt ad minnka aexlisbyrdina (p.e. drepa eins
margar mergaexlisfrumur og vol er ) 4dur en stofnfrumum er safnad
saman og haskammtamedferd er veitt. Gefin er innleidslumedferd 4dur en
stofnfrumunum er safnad og haskammtamedferd veitt. Jafnvel p6 pad faist
ekki g6 svorun vid stadladri lyfjamedferd, pa geta sjuklingar gengist undir
haskammtamedferd med stofnfrumuigraedslu og hlotid af henni mikinn
arangur. Svorunin vid haskammtamedferdinni er mun mikilvaegari en
svorun vid fyrri medferd, svo lengi sem sjukdéminum fer ekki versnandi.

Haskammtamedferd med stofnfrumuigraedslu er lykilpattur
krabbameinsmedferd peirra nygreindu mergaexlissjuklinga sem er
treyst i pessa medferd.

Val a medferd

Nokkra mikilvaega paetti parf ad hafa i huga:

= Ahrif &4 daglegt lif: Mun medferdin hafa ahrif & getu mina til ad
sinna daglequ lifi?

m Starf: Er porf 4 veikindaleyfi eda laekkudu starfshlutfalli?
® Aldur: Hefur aldur minn ahrif & medferdarmoguleika eda horfur?

= Aukaverkanir medferdar: Hversu miklar eru aukaverkanir
af medferdinni?
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Mynd 14. bad sem parf ad hafa i huga pegar medferdarleid er valin

Aukaverkanir Onnur
medferdar heilsufarsvandamal
m Stofnfrumuigraedsla

Aridandi
akvardanir

Ahrif & b )
daglegt lif Umhugsunarefni

Tafla 8. Medferdarmarkmid og timanleg akvardanataka

TEGUND MEDFERDAR Koma a jafnvaegi Liknandi
MARKMID Vinna a méti lifshotandi skerdingu @ | Veita likn gegn 6paegindum
starfsemi likamans og auka feerni sjuklings.

og 6namiskerfisins.

DAMI - Bl6dvokvaskilun til pess ad pynna | - Geislun til pess ad stodva
bl63id og fyrirbyggja heilablédfall. | beineydingu.

« Bl6dskilun pegar nyrnastarfsemi « Bl60gjof til pess ad
er skert. medhondla blédleysi.

- Lyf til pess a0 leidrétta « Baeklunarskurdadgerdir til
blédkalsiumhaekkun (medal pess ad gera vid og/eda
annars krabbameinslyflamedferd). = styrkja bein.

TIMARAMMI Klukkustundir-dagar Dagar-manudir

TEGUND MEDFERDAR Medferd sem midar Laeknandi medferd
ad sjukdomshléi

MARKMID Bzeta einkenni samhlida pvi ad Varanlegt sjukdémshlé*

haegja 4 eda stédva framgang
sjukdémsins timabundid.

DAMI « Medferd midud ad pvi ad drepa Haskammtalyfjamedferd
illkynja frumur i 6llum likamanum. | med stofnfrumusigraedslu.
- Geislamedferd til pess ad drepa
illkynja frumur & aexlissvaedi.

TIMARAMMI Vikur—-manudir Vikur—-manudir

*Leekning felur i sér varanlega utrymingu sjikdémsins. Hugtakid “Starfraen laekning (functional cure)”
hefur verid notad til pess ad lysa mjég godri svérun vid medferd, pegar dstand sjuklings er stédugt og
hann hefur verid i sjikdomshléi i mérg dr. Sjukdémurinn getur tekid sig upp d ny prdtt fyrir bad og pvi er
eftirfylgni naudsynleg.
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® Onnur heilsufarsvandamal: Munu 6nnur heilsufarsvandamal hafa
ahrif 8 medferdarmoguleika eda hversu vel ég poli medferdina?

= Stofnfrumuigraedsla: Er radlegt ad gripa til hdskammtalyfjamedferdar
med stofnfrumuigraedslu?

® Svorun: Hversu hratt mun medferdin virka?
Hvernig verdur svérunin metin?

= Seinni tima vandamal: Hvad parf ég ad hafa i huga & pessum
timapunkti og hvad ma bida betri tima?

Vidhaldsmedferd

Laeknirinn pinn maelir mégulega med vidhaldsmedferd pegar hamarkssvorun
vid fyrri medferd hefur nddst. Synt hefur verid fram a ad samfelld medferd
fram ad sjukdomsversnun beeti lifun, en slik medferd er ekki naudsynleg

og hentar ekki fyrir alla. Pegar dkvordun er tekin um vidhaldsmedferd parf
a0 hafa heilsufarslega og andlega peetti i huga 4samt 6likum eiginleikum
mergaexlisins i hverjum sjuklingi fyrir sig.

Kliniskar rannséknir

Sumum sjuklingum med mergaexli stendur til boda ad taka patt i kliniskum
rannséknum. Slikar rannséknir geetu gefid pér teekifaeri 4 ad fa ny Iyf

sem eru mogulega betri en naverandi medferd. Patttakendur i kliniskum
rannsoknum verda ad vera medvitadir um ad stundum sé peim uthlutud
medferd af handahéfi sem annadhvort er nyja medferdin eda su gamla.

i sumum kliniskum rannséknum fa patttakendur allir sému lyflamedferdina.
patttaka i kliniskum rannséknum geeti lika haft ahrif & val medferdardrraeda
sidar meir. Mikilvaegast er ad kynna sér vel og skilja rannséknaraaetlunina.

Studningsmedferd

Studningsmedferd til ad Iétta 4 andlegri og likamlegri byrdi mergaexlis er
jafn mikilveeg og lyflamedferdin gegn krabbameininu sjalfu.

Finna ma baeklinga 4 ensku & vefsidu IMF (myeloma.org) um
beinpynningarlyf, preytu tengda krabbameininu og medferdunum dsamt
baeklingi um Uttaugamein, forvarnir pess og medhdndlun.

Auk sérhaefdrar medferdar vid tilteknum einkennum sjukdémsins er
fidlbreytt studningsmedferd einnig mikilveeg.

® Hreyfing: Radlegt er ad raeda hreyfingu vid laekninn pinn til ad tryggja
a0 pu getir, heilsu pinnar vegna, sinnt henni. Stundum parf ad adlaga
hreyfinguna ad einstaklingnum, til daemis vegna skemmda i beinum
af voldum sjukddédmsins. Flestir geta p6 stundad hreyfingu ad einhverju
marki, svo sem gonguferdir, sund, lidleika- og styrktaraefingar eda joga.
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Tafla 9. Studningsmedferd

EINKENNI

Slappleiki og
preytavegna
blédleysis

Verkir fra beinum

Hiti og/eda
einkenni sykinga

Einkenni fra
meltingarvegi

Blédsegar og
onnur brad
vandamal tengd
blédstorkukerfinu

Uttaugamein

Stera aukaverkanir

MEDFERD

+ BI6dgjof ef um svaesid bl6dleysi er ad raeda.
- Raudkornavaki ef bl6dleysi er vaegt eda
medalsvasid og orsakad af medferd.

« Bisfosfondt (t.d. Aredia® 90 mg i &0 i meira
en 2—4 klst. 8 manudi; Zometa® 4 mg i &0 i
yfir 15-45 min & manudi).

- Verkjalyf eftir porfum ((t.d., paracetamol,
morfin-skyld lyf i tofluformi, fentanyl).

- Videigandi syklalyf.

- Vaxtarpattur hvitra blddkorna til ad auka
framleidslu peirra.

« Métefni i 20 vid svasnum sykingum.

- Framkvaema tti naudsynlegar rannsoknir
a sykingarvaldi i hverju tilfelli fyrir sig
(nema pegar synatakan er hattuleg
sjuklingnum).

- Lyftil ad medhondla dgledi, uppkost,
haegdatregdu eda nidurgang.

- Viohald & vokva- og naringarjafnvaegi
likamans er mikilvaegt.

+ Blddseqar eru leknisfraedilegt neydartilvik.
Medferd byggist d alvarleika tilfellis og
dhattupdttum sjiklings.

« Leeknirinn geeti skrifad upp & bl6dpynnandi
medferd, s.s. med hjartamagnyl.

« Verkjalyf.

« Mdgulegar breytingar & vali eda gjof
krabbameinslyfja.

- Sjdkrapjélfun, vitamin og dnnur batiefni.

« Taktu lyfin dvallt samkvaemt
fyrirmaelum laeknis.

« Verid medvitud um einkenni sykinga
0g um hakkun & bl6dsykri.

+ Lyf til ad medhondla ristil
0g sveppasykingar.

ATHUGASEMDIR

Medferd vid bl6dleysi er einfdld,
arangursrik og beetir oftast lidan
sjuklings umtalsvert.

« 600 verkjastilling vio beinverkjum er
mikilvaeg og eykur likamlega virkni en
hreyfing eykur jafnframt styrk beina
og hefur jakvaed ahrif & andlega lidan.

- Langvarandi medferd med
bisfosfonotum getur valdid
skada a nyrum og kjélka en slikar
aukaverkanir eru sjaldgaefar.

- bad ad vera medvitadur er lykillinn ad
pvi ad fyrirbyggja moguleg vandamal.

- Varfaernisleg notkun syklalyfja
er mikilvaeg en i sjiklingum med
onamishalingu vegur enn pyngra ad
medhandla sykingar flj6tt og vel.

- Aferdalogum getur borgad sig ad
hafa syklalyf medferdis til ad nota
i neydartilvikum.

Rae0id vid heilbrigdisstarfsfolk um
einkennin; svaesin einkenni geta kallad
a sjdkrahtsinnlogn til medhondlunar.

pattir sem minnka dhaettu 4
blodsegum eru medal annars, regluleg
hreyfing, byngdartap og reykleysi.

« Rae0i0 vid heilbrigdisstarfsfolk
um einkennin. Med skjotum
viobrogdum er moguleiki ad koma i
veg fyrir varanlegan skada og leyfa
dframhaldandi medferd.

« Ekki haetta toku lyfsins eda breyta
skdmmtum nema i samrddi vid lekni.

« Lattu lekninn pinn vita af 6llum
baetiefnum sem pu tekur.

- Re0id vid heilbrigdisstarfsfolk
um einkennin.

« Ekki haetta toku lyfsins eda breyta
skommtum nema i samradi vio laekni.
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= Mataraedi: Enn sem komid er liggja ekki fyrir sérstakar
mataraedisrddleggingar fyrir mergaexlissjuklinga. Almennt gilda
radleggingar um heilsusamlegt mataraedi. Eitt deemi um slikt er
Midjardarhafs mataraedid par sem ahersla er 16g0 & dvexti, greenmeti,
fisk og 6nnur létt dyraprétein, gréft kornmeti og litid unnar matvorur.
Fordast aetti mat sem inniheldur unnin sykur og tilbunar transfitusyrur.
Einkum parf p6 ad huga ad tvennu:

* Ndttarulyf og baetiefni: Radlegt er ad bera pad undir
lzekninn pinn 4dur en pu tekur faedubodtarefni & medan
mergaexlismedferd stendur. Sum lyf og/eda baetiefni geta
truflad verkan mergaexlislyflamed&ferdar og sum geta valdid
alvarlegum fylgikvillum. Lyfjafreedingar i apotekum geta lika
oft hjélpad til vid ad bera kennsl 8 mogulegar milliverkanir.

@ C-vitamin: Hair skammtar af C-vitamini (>1000 mg daglega)
geta aukid likur & nyrnaskada i mergaexlissjuklingum.

Medferdarteymiad pitt

p6 blédlaeknir sjai um ad skipuleggja og veita medferdina, pa
samanstendur medferdarteymid pitt yfirleitt af fleiri fagadilum, par
a medal:

= Heimilislaeknir ® Baeklunarlaeknir = Nyrnalaeknir

® Hjikrunarfraedingar = Lyfjafreedingur ® Tannlaeknir

G648 samskipti pin og adstandanda vié medferdaradila studla ad
betri medferd.

Mergaexlissjuklingar og COVID-19

IMF maelir eindregi® med pvi ad sjuklingar med mergaexli, mallandi
mergaexli og MGUS séu bélusettir annad hvort med Pfizer-BioNTech
COVID-19 béluefninu eda Moderna bdéluefninu. Pessi béluefni hafa skilad
godum arangri og hingad til hafa kostir peirra vegid téluvert pyngra en
mogulegir fylgikvillar.

Maelt er med fjorda skammti COVID-19 boluefna fyrir pa sem hafa
sjukdéma sem auka haettu & alvarlegum COVID-19 einkennum, svo sem
mergaexli. Fjorir manudir purfa pa ad vera lidnir fra pridja skammti.

Sum lyfamedferd (til deemis daratumumab og stofnfrumumedferd) getur
haft ahrif 4 gagnsemi bélusetninga, pvi getur verid gott ad pu raedir vid
pinn laekni adur en pu feerd boélusetningu gegn COVID-19. Jafnframt skaltu
reeda vid laekninn pinn ef pu hefur einhverjar spurningar eda vangaveltur
vardandi bolusetninguna.
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Lokaord

bessi baeklingur er ekki hugsadur til ad koma i stad fyrirmaela eda
upplysinga fra leekninum pinum eda hjukrunarfraedingum, en pau eru best
til pess fallinn ad svara spurningum vardandi pina persénulegu medferd.

Markmidid er ad veita pér fraeedslu sem geeti adstodad pig vid skilning
og verid pér ad leidarljosi i samtolum vid medferdarteymid pitt. Pad er
mikilvaegt ad pu sért virkur patttakandi i medferdinni og latir i jos pinar
vaentingar og lidan, svo medferdin verdi sem skilvirkust og lifsgaedi pin
sem best.

Vid hvetjum pig til ad heimsaekja heimasidu IMF samtakanna,
myeloma.org og somuleidis heimasidu Perluvina - félag um mergaexli
a islandi, krabb.is/myeloma.

Or3dskyringar

Eftirfarandi hugtok eru notud i pessum baeklingi en nakvaemari lista,

a ensku, yfir hugtok tengd mergaexli og ordskyringar peirra ma finna a
vefsidu IMF (myeloma.org).

Albumin (ALB): Algengasta proteinid sem finnst i bl6di. Framleidsla &
albdmin er homlud af interleukin-6 i virku mergaexli og lag gildi spa fyrir
um verri horfur i sjukdémnum.

Beinatfruma (e. osteoclast): Fruma sem finnst 8 mérkum beins og
beinmerg. HUn ber dbyrgd a nidurbroti og umbyggingu eldri beinvefjar.

i kringum mergaexli verdur oférvun a beinatfrumum og baeling & starfsemi
beinmyndunarfrumna. betta veldur myndun beinurata.

Beinmergsasog: begar syni af vokva og frumum er dregid med nal ur
beinmergnum og skodad undir smasja.

Beinmergsbaling: Skerding 4 framleidslu raudra blédkorna, blédflaga og
sumra hvitra blédkorna i beinmergnum.

Beinmergseyding: Alvarlegt form af beinmergsbaelingu par sem
haskammta krabbameinsmedferd eda geislamedferd veldur pvi ad pad
verdur algjor eda naer algjor eyding & getu beinmergsins til ad mynda
blédkorn. Sja ,Beinmergsbaeling”.

Beinmergur: Mjukur svampkenndur vefur sem er ad finna i holrymi beina.
Beinmergurinn sér um framleidslu hvitra blédkorna, raudra blé6dkorna og
blodflaga. Pegar mergeexli fer vaxandi safnast éedlilegar plasmafrumur
upp i beinmergnum.

Beinmyndunarfruma (e. osteoblast): Fruma i beini sem myndar bein.
Beinmyndunarfrumur mynda proéteinid beinliki (e. osteoid) sem binst
kalsium og verdur ad hérdu beini.
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Bence-Jones-mergaexli: Mergaexli par sem axlisfrumurnar mynda
ekki teljandi M-protein heldur adallega Bence-Jones-protein.
Sja ,Bence-Jones-protein”.

Bence-Jones-prétein: Einstofna mergaexlisprétein sem samanstendur
af frium kappa eda lambda Iéttum kedjum. Bence-Jones léttar kedjur

eru svo litlar ad paer geta siast Ut um nyrun og skolast it med pvagi.
Magn pessara préteina er maelt i grommum préteina sem losud eru ut
med pvagi & sélarhring. Bence-Jones-proétein i pvagi eru alltaf 6edlileg
rannséknarnidurstada. M-protein eru of stor til pess ad siast it um nyrun.

Beta-2-mikréglébulin (B2M): Litid prétein sem finnst i blodi. |
sjuklingum med virkt mergaexli getur beta-2-mikréglébulin verid
haekkad. Préteinid getur fundist i litlu magni i bl6di manna undir
venjulegum kringumstaedum. Um 10% mergaexla framleida p6 ekki
petta protein. Skyndileg haekkun a beta-2-mikréglobulini getur bent

til yfirvofandi versnunar eda endurkomu sjukdémsins, jafnvel 4dur en
haekkun verdur & M-proéteini. Veirusykingar geta einnig valdid haekkun a
beta-2-mikroglébulini.

Bisfosfonot: Tegund lyfja sem hamla virkni beinatfruma og bindast
yfirbordi beina par sem beineyding er ad eiga sér stad. bessi lyf eru
gjarnan notud i mergaexli pegar beinudratur eru til stadar.

Blodflogur: Einn af premur megin undirflokkum blédkorna, hinir
tveir eru raud- og hvit blodkorn. Bl6dflogur stifla rifur i veggjum aeda
og seyta efnum sem 6rva kekkjun bléds. Bl6dflogur eru mikilveeg vorn
gegn blaedingu.

Blédkalsiumhaekkun: Of mikid magn kalsiums i bl6di. betta er, i
mergaexlissjuklingum, oftast af voldum beineydingar med losun & kalsium
Ut i blédrasina. Einkenni eru medal annars minnkud matarlyst, 6gledi,
preyta, vodvaslappleiki, eirdarleysi og 6rad. Sja ,Kalsium”.

Blodleysi (e. anemia): Laekkun a blédrauda (e. hemoglobin) , proteini i
raudum blodkornum sem flytur surefni til vefja og liffaera likamans. Pegar
blédraudi laekkar nidur fyrir viomidunarmork er vidkomandi med blodleysi.

Blodsjukdémalaeknir (e. hematologist): Laeknir sem sérhaefir sig i
sjukdémum i bl6di og beinmerg.

Blodvokvaskilun (e. plasmapheresis): Hreinsun dkvedinna proteina ur
blédinu. BIédvokvaskilun parf stundum ad nota til ad hreinsa mikinn styrk
M-préteina Ur bl6di mergaexlissjuklinga.

Blodvokvi (e. plasma): Sa hluti blodsins sem faest eftir ad allar frumur i
bl66inu hafa verid fjarleegdar.
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C-reactive protein (CRP): Protein sem er framleitt i lifur, gildi pess haekka
pegar bélga & sér stad i likamanum. CRP getur verid haekkad i mergaexli.

CRAB-skilmerkin: Haekkun & kalsium i bl6di, nyrnaskadi, blédleysi og
beinaskemmdir eru paettir sem eru notadir til ad greina mergaexli, dsamt
lifmorkum krabbameinsins [myeloma defining events (MDE)].

Einstofna: Frumur sem eru klénar af somu frumu teljast vera af sama
stofni eda einstofna. Mergaexlis frumur koma frd ,einstofna” plasmafrumu
i beinmergnum. Mergaexlisproteinid er einnig einstofna, p.e. af einni gerd.
Mikilvaegur hagnytur eiginleiki einstofna proéteina er ad pau birtast sem
skarpur toppur (M-band) & préteinrafdraetti.

Einstofna protein (mergeexlisprétein, M-protein, paraprotein):
Oedlilegt protein myndad af mergaexlisfrumum. Pad finnst oft i 6edlilega
miklu magni i blé8i og/eda pvagi mergaexlissjuklinga. Sjé , Einstofna”
og ,M-band”.

Fluorescence in situ hybridization (FISH): Rannsékn sem gerir mdgulegt
a0 stadsetja tilteknar DNA radir a litningum og greina fravik i byggingu

og fjélda litninga i mergaexlisfrumum. Slikir litningabreytileikar geta haft
forspargildi um horfur i mergaexli.

Forstig mergaexlis: Pegar akvednar forstigsbreytingar mergaexlis eru til
stadar en uppfylla ekki greiningarskilmerki mergaexlis og sjuklingur er
einkennalaus. Kallast einnig ,G6dkynja einstofna moétefnahaekkun (MGUS)”
eda “"Mallandi mergaexli (e. smoldering multiple myeloma)”.

Framsaekinn sjukdomur (e. progressive disease): Mergeexli sem er ad
versna eda er i bakslagi, samkvaemt greiningarpréfum. Pad er skilgreint
sem haekkun um =25% fra laegsta stadfesta svorunargildi i styrk M-préteins
og/eda ny ummerki um sjukdém.

Friar Iéttar kedjur i sermi: Motefni er byggt upp af tveimur einingum,
[éttar kedjur eru minni hluti pessara tveggja. Léttu kedjurnar eru af tveimur
gerdum,; kappa (k) og lambda (A). Létt kedja er annad hvort bundin eda
6bundin pungri kedju (fri). Friar éttar kedjur ferdast um med blédinu og
eru négu smaar til pess ad komast inn i nyrun, par sem paer geta verid
siadar Ut i pvagid eda klistrast saman og stiflad nyrnapiplurnar.

Frumubodefni: Frumubodefni eru prétein sem eru losud ar frumum,
pau 6rva eda hamla voxt og/eda virkni annara fruma. Frumubodefni
eru framleidd stadbundid (til deemis i beinmergnum) og eru flutt Gt i
blédrasina. Frumubodefni eru gjarnan losud Ut sem svar vid sykingum.

Geislamedferd: Medferd par sem rontgengeislar, gammageislar eda
rafeindir eru notud til pess ad skada eda drepa illkynja frumur. Geislun
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getur verid gefin utan likamans eda innan frd med geislavirkum efnum
sem hefur verid komid fyrir inni i aexlinu.

Godkynja: Gefur til kynna ad akvedid astand sé ekki illkynja, p.e. dreifist
ekki i adra likamshluta og vex ekki inn i naerliggjandi vefi og liffeeri og
veldur ekki liffeeraskada. MGUS er deemi um gédkynja astand.

Godkynja einstofna métefnahaekkun (e. monoclonal gammopathy
of undetermined significance, MGUS): G60kynja dstand sem einkennist
af haekkun & M-préteini i bl6di og/eda pvagi. Hlutfall plasmafrumna i
beinmerg er lagt (< 10%) og engin einkenni mergaexlis eru til stadar (p.e.
blédleysi, nyrnaskerding, blédkalsiumhaekkun og beinuratur).

Ha-ahaettu mergaexli: Mergaexli sem er liklegra til pess ad versna hratt
eftir medferd eda er 6liklegt til pess ad svara medferd. Pad skilgreinist
medal annars af tilteknum litningabreytileikum; yfirfaerslur t(4;14), t(14;16),
t(14;20), brottfall del17p, og 1g moégnun, asamt pvi ad falla undir R-ISS
3.stigs sjukdém.

Hvit blodkorn: Aimennt hugtak yfir ymsar gerdir hvitra bl6dkorna
sem berjast gegn innras sykla og ofnaeemisvalda. bessar frumur hefja
proskun sina i beinmergnum og ferdast svo til annarra hluta likamans.
Daufkyrningar, basafrumur, syrufrumur, eitilfrumur og einkjérnungar
eru daemi um akvednar gerdir hvitra blédkorna.

lllkynja: Lysir getu meins til ad vaxa inn i naerliggjandi vefi eda
adra likamshluta.

Innleidslumedferd (e. induction therapy): Heiti yfir pd medferd sem
gefin er sjuklingi i undirbuningi fyrir stofnfrumuigraedslu. Sja ,Fyrsta
medferd” og ,Medferdarlina”.

igraedsla (e. transplant): igraedslu beinmergsstofnfruma er gjarnan
beitt sem hluti af medferd vid mergaexli. Til eru nokkrar mismunandi
gerdir igreedsla.

- Stofnfrumuigraedsla med eigin frumum (autologous) — Su gerd
igraedsla sem hvad oftast er beitt i mergaexli, hun felur i sér s6fnun
heilbrigdra stofnfrumna Ur blédrasinni, sem eiga uppruna ur bein-
mergnum. Stofnfrumurnar eru sidan frystar og geymdar til notkunar
eftir einhverja daga, vikur eda ar. begar sjuklingur er tilbdin gengst
hann undir beinmergseydandi haskammta krabbameinslyfjamedferd
til pess ad drepa mergaexlisfrumurnar en éhjakvaemilega eru heil-
brigdar blédfrumur drepnar samhlida. Frosnu stofnfrumurnar eru pa
piddar og peer fluttar aftur inn i sjuklinginn par sem paer geta myndad
nyjar bl6dfrumur i stadinn fyrir paer sem voru drepnar af medferdinni.
Haskammtamedferd med stofnfrumubjorgun getur veitt langt og
gott sjukdomshlé.
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- Osamgena (allogeneic) stofnfrumuigraedsla - Gjof beinmergs- eda
stofnfruma dr einum einstaklingi (gjafi) til annars (pegi). Vefjaflokka-
greining segir til um pad hvort pegi og mégulegur gjafi passi saman og
ef svo er pa er peganum gefin haskammtamedferd. begar sjuklingur er
tilbdin gengst hann undir beinmergseydandi haskammta krabbameins-
lyflamedferd til pess ad drepa mergaexlisfrumurnar en éhjakveemilega
eru heilbrigdar blodfrumur drepnar samhlida. Gjafastofnfrumurnar
koma svo i stad fyrri beinmerg og fara ad mynda bl6dfrumur, par med
talid hvit blodkorn sem radast gegn mergaexlisfrumunum en geta
stundum radist a adrar frumur pegans i leidinni.

Reduced-intensity conditioning (RIC) 6samgena stofnfrumuigraedsla -
Nyrri og 6ruggari taekni, i mergaexli, samanborid vid 6samgena
stofnfrumuigraedslu. RIC taeknin felur ekki i sér beinmergseydingu.
Henni er oftast beitt innan vid 180 dogum fra hefdbundinni

eigin stofnfrumuigraedslu.

- Einsgena stofnfrumuigraedsla — Gjof beinmergs- eda stofnfrumna ur
einum eineggja tvibura til hins tviburans.

« Beinmergsskipti — S6fnun stofnfrumna ur beinmergnum og gjof peirra
inn i sjukling. | dag eru beinmergsskipti ekki oft framkvaemd i mergaexli.
Stofnfrumum er frekad safnad ur bléoras sjuklings.

Jaeindasneidmyndataka [e. Positron emission tomography (PET)]:
Greiningartaekni sem nytir myndavél og tolvu til pess ad framkalla myndir
af likamanum. Jaeindaskannar syna muninn a heilbrigdum vef og vef
sem starfar 6edlilega, med pvi ad greina upphledslu geislamerktra sykra i
virkum krabbameinsfrumum.

Kalsium (Kalk): Algengasta steinefnid i likamanum sem finnst einkum {
beinum. Ef pad er framleitt eda losad i of miklu magni getur pad safnast
fyrir i bl6dinu. Sja ,Blédkalsiumhaekkun®.

Kliniskar rannsoknir: Rannséknarferli par sem 6ryggi og drangur
nyrra medferdarirraeda eda rannséknaradferda er metid med préfunum
a manneskjum.

« Slembirddud klinisk rannsékn — Rannsokn par sem patttakendum er
radad handahéfskennt i medferdarhodpa.

« Armur - Einn medferdarhdpanna i slembiradadri rannsékn. Flestar
slembiradadar rannséknir hafa tvo arma, en sumar hafa fleiri.

« Endapunktur — Markmid rannsoknarinnar, p.e. pad sem verid er ad
maela i rannsékninni. Malingar a eitrun, medferdarsvorun og lifun eru
daemigerdir endapunktar.
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« Tilraunahépur — Sa hluti patttakenda slembiradadrar kliniskrar
rannséknar sem undirgengst nyja medferd en ekki pa hefébundnu
eda lyfleysu.

Pydi - Hopur einstaklinga i sému rannsékn sem fa somu medferd eda
lyfleysu (enga medferd).

« Vidmidunarhdépur - Sa hluti patttakenda slembiradadrar kliniskrar
rannséknar sem faer hefdbundna medferd eda lyfleysu (enga medferd).

« Tviblindni - begar hvorki patttakandi né rannsakendur vita hvada
rannséknararmi patttakandi tilheyrir. Markmidid med pessu er ad koma i
veg fyrir bjogun og hlutdraegni i tulkun & nidurstéoum.

« Fasa 1 préfun — Rannsékn sem honnud er til ad meta hvada skammta
er oruggt ad nota i nyrri lyflamedferd. Oftast er petta fyrsta rannséknin
sem gerd er 8 manneskjum 4 tiltekinni lyflamedferd eda tiltekinni
lyfiablondu. batttakendur i fasa 1 préfun eru alla jafna med langt
gengid krabbamein sem hefur ekki svarad hefdbundinni lyfamedferd.

i deemigerdri fasa 1 profun er sjuklingum slembiradad i 3-6 manna
hopa. Allir sjuklingar i tilteknum hép fa sama skammt. Fyrsti hopurinn
feer mjog lagan skammt og naesti hopur adeins haerri o.s.frv. betta er
gert pangad til ad fram koma aukaverkanir sem ekki teljast dseettanlegar
fyrir pa medferd sem verid er ad préfa. Sa skammtur er sagdur vera
hamarksskammtur lyffamedferdarinnar. bessi skammtur er svo notadur {
fasa 2 préfun.

Fasa 2 préfun — Rannsokn sem er gerd til ad meta drangur medferdar
sem buid er ad proéfaifasa 1 profunum. Oftast eru 14-50 sjuklingar
med tiltekna gerd krabbameins medhondladir til pess ad sja hve margir
svara medferdinni. Skilyrdi er yfirleitt ad patttakendur séu med langt
gengid krabbamein sem svarar ekki hefdbundinni lyfjamedferd. bar ad
auki er skilyrdi ad sjuklingarnir séu med malanlegan sjukdém. Ef fasa 2
préfun synir naegjanlegan arangur er farid i fasa 3 profun. Ef arangur er
mjog goédur, langt um betri en hefébundin medferd, er fasa 3 préfunum
stundum sleppt og medferdin sampykkt byggt & nidurstédum ur

fasa 2 préfunum.

« Fasa 3 préfun — Rannsékn sem ber saman drangur tveggja eda fleiri
medferdardrraeda. Endapunktur fasa 3 profunar er yfirleitt lifun eda
sjukdémisfri lifun. Fasa 3 préfanir eru yfirleitt slembiradadar, par sem
sjuklingar fa nyju medferdina ad handahofi. Deemigerd fasa 3 préfun
inniheldur 50 til pusundir sjuklinga. Sumar fasa 3 préfanir bera nyja
medferd sem hefur synt gédan drangur i fasa 2 préfunum saman
vid eldri, og betur pekktar, hefdbundnar lyflamedferdir. Adrar fasa 3
profanir bera saman medferdir sem eru nu pegar i mikilli notkun.
Sumar medferdir sem eru i fasa 3 préfunum er haegt ad nalgast utan
kliniskra rannsékna.
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« Fasa 4 profun — Jafnvel eftir ad lyf hefur verid sampykkt til notkunar i
tilteknum tilfellum, getur verid frekari porf & rannséknum & lyfinu. Pad
geta verid margar astaedur fyrir pvi ad eftirlitsnefndir krefjist fasa 4
préfana eda lyfjafyrirtaeki hrindi peim i framkvaemd. Daemi um slikt veeri
honnun 4 langtima 6ryggismati & lyfinu i storum hépum, en slikt er ekki
alltaf haegt ad meta i fasa 1-3 préfunum.

Krabbamein: Hugtak sem nzer yfir vidan hép sjukddma sem einkennast af
stjérnlausri fijolgun illkynja frumna. Krabbameinsfrumur geta dreift sér til
annara vefja med blédrasinni og vessazedum.

LDH (e. lactate dehydrogenase): Ensim sem er til stadar i naer 6llum vefjum
likamans. LDH styrkur i bl6drasinni eykst vid frumuskemmdir. Nota ma
maelingu & LDH til pess ad fylgjast med virkni mergaexlis.

Léttkedju mylildi (AL-amyloidosis): Létt-kedju mylildi er sjukdémur
par sem léttar-kedjur frd mergaexlisfrumum mynda krosstengi sin a milli
og safnast fyrir i vefjlum og liffeerum vids vegar um likamann, til deemis {
hjartanu, taugum og nyrum. Pessar préteinutfellingar geta valdio truflun
a starfsemi pessara liffeera.

Lifun: Likindi pess ad vera a lifi 4 akvednum timapunkti eftir greiningu a
akvednum sjukdémi. Lifun er oft notud sem maelikvardi a virkni medferdar
i kliniskum rannséknum.

Lifun an versnunar sjukdéms: Timinn sem sjuklingur sem er i eda hefur
lokid medferd vid mergaexli lifir an pess ad mergaexlid versni. [ kliniskum
rannséknum er lifun an versnunar sjukdéms ein leid til pess ad maela hve
g6dum arangri medferdin skilar. Sja ,Agengur sjukdémur®.

Light Chain Deposition Disease (LCDD): Gerd einstofna moétefnahaekkunar
sem einkennist af Utfellingu léttra kedja i ymsum liffaerum, algengast i nyrum.

Litningur: Pradur i kjarna fruma sem er uppbyggdur af DNA og préteinum.
Litningar innihalda gen og gegna hlutverki vid flutning a erfdaupplysingum.
Yfirleitt innihalda mannafrumur 46 litninga (23 por).

- Brottfall d litningi — Stokkbreyting par sem litningur tapast ad hluta eda
Ollu leiti i DNA eftirmyndun. Deemi um brottfoll a litningum sem eiga sér
stad i mergaexli eru tap & langa armi litnings 13 (tdknad med 13g-) eda tap
a stutta armi litnings 17 (tdknad med 17p-).

- Yfirfeersla d litningi - Stokkbreyting par sem verdur endurrédun a
milli tveggja dlikra litninga. Petta er tdknad med ,t“ og svo numeri
peirra litninga sem innhalda yfirfeerda erfdaefnid. Daemi um yfirfaerslur
a litningum sem eiga sér stad i mergaexli eru t(4;14), t(11;14), t(14;16),
0g t(14;20).
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Lifmarkar mergaexlis (myeloma defining events, MDE): Lifmarkar sem
adgreina mergaexli fra forstigi mergaexlis. betta eru

1. Hlutfall plasmafrumna i beinmerg > 60%.
2. Hlutfall frirra kappa og lambda Iéttra kedja i bl66i =100 eda <0,01.

3. Fleiri en ein stadbundin meinsemd i beini sést & segulémun
(e. magnetic resonance imaging, MRI).

4. AD minnsta kosti eitt CRAB-skilmerki.

pad er skilyrdi fyrir greiningu & mergaexli ad a.m.k. einn lifmarki sé til stadar.
Sja ,CRAB-skilmerkin”.

M-band: Einstofna band, hai bratti toppurinn sem sést a prétein-
rafdraettinum, og gefur visbendingu um virkni mergaexlisfrumnanna.
Sja ,Einstofna” og ,Einstofna proétein”.

Mallandi mergaexli (smoldering multiple myeloma, SMM): Mallandi
mergaexli fylgir meiri dhaetta en MGUS a préun i virkt mergaexli en i
mallandi mergaexli eru heldur engin CRAB skilmerki sem gefa til kynna
liffaeraskemmdir. Sjuklingar med medal-dhaettu mallandi mergaexli purfa
ekki medferd en purfa hins vegar reglubundid eftirlit hja bl6dlaekni/
krabbameinslaekni. Sjuklingar med ha-ahaettu mallandi mergaexli hafa
stundum vol & ad fa medferd.

Medferdarazetlun: Nakvaem medferdardaetlun, sem inniheldur
lyflaskammta og timasetningar lyfjagjafa.

Medferdarlina: Hugtak notad til pess ad reikna fjélda medferda sem
sjuklingur hefur hlotid. Innleidslumedferd asamt stofnfrumuigraedslu
reiknast sem stok medferdarlina. Sja ,Innleidslumedferd”

Meinsemd (e. lesion): Svaedi med afbrigdilegum vef svo sem fyrirferd
eda kyli vegna sjukdomes, til daemis vegna krabbameins. | mergaeexli getur
~,meinsemd” att baedi vid plasmafrumuaexli og svokalladar beinuratur.

- Stadbundin meinsemd - Afmarkad svaedi 6reglulegra frumna i
beinmergnum, séd 4 seguldmun og jdeindaskanna rannséknum.
A segulémun purfa ad sjast a.m.k. 2 stadbundnar meinsemdir, a.m.k.
5 mm ad pvermali til pess ad vera sjukdémsgreinandi i mergaexli.

« Dreifd meinsemd - Dreift mynstur meinsemdar i beinmerg a akvednu
sveedi beins.

« Beinduradta (e. lytic lesion) - Meinsemdir inni i beini sem veldur
stadbundinni eydingu beinsins. Pzer birtast sem dokkir blettir
beini 4 rontgenmynd.
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Meltikorn (e. proteasome): Samhangandi floki ensima (proteasar) sem
brjota nidur skemmd eda daeskileg protein i smaerri buta. Meltikorn
framkvaema einnig reglubundid nidurbrot 4 6skemmdum proéteinum i
frumu, ferli sem er naudsynlegt fyrir mikilveega frumustarfsemi. bessir
smaerri butar eru sidan notadir til pess ad mynda ny protein sem eru
naudsynleg frumunni. betta er mikilvaegt i vidhaldi & jafnvaegi innan
frumunnar og i stjérnun frumuvaxtar.

Meltikornahemlar (e. proteasome inhibitors): Lyf sem truflar edlilega
starfsemi meltikornsins. Lyf eins og velcade (bortezomib) og Kyprolis
(carfilzomib) eru meltikornahemlar. Sja ,Meltikorn”.

Métefni (e. antibody): Protein, framleidd af plasmafrumum sem svar vid
métefnavaka sem kemur inn i likamann.

Onamisglébulin [e. immunoglobulin (Ig)]: Prétein, framleidd af
plasmafrumum og eru émissandi hluti 6neemiskerfisins. Onaemisglobulin
radast 4 framandi paetti (mdtefnavaka, e. antigens) og adstoda vid eydingu
peirra. Tegundir (svipgerdir) métefna eru IgG, IgA, IgD, IgE og IgM.
Sja ,Métefni”.
+1gG, IgA - Tvaer algengustu gerdir einstofna moétefna sem einstofna
plasmafrumur framleida i MGUS, mallandi mergaexli og mergaexli.
G og A visa i pa gerd pungu kedja moétefnanna sem mergaexlisfrumurnar
framleida. M-proteinid samanstendur af tveimur pungum kedjum
bundnum tveimur [éttum kedjum, sem eru annad hvort af gerd kappa
eda lambda. Hugtokin “pungar” og “léttar” visa i sameindarmassa
préteinsins, pannig eru pungu kedjurnar steerri en [éttu kedjurnar.

«IgD, IgE - baer tvaer gerdir einstofna métefna sem eru sjaldgaefari.
Sja “lgG, IgA”.

- IgM - Yfirleitt tengt risaglobulindreyra Waldenstrémes. [ sjaldgaefum
tilfellum geta mergaexlisfrumur framleitt IgM.

Onaemiskerfi: Varnarkerfi likamans gegn meinvéldum og framandi efnum
sem eydir syktum og illkynja frumum og fjarlaegir frumuleifar. Hvit bl6dkorn
asamt liffeerum og vefjum vessakerfisins tilheyra 6naemiskerfinu.

Onaemismétandi lyf: Lyf sem hefur 4hrif 4, eflir eda baelir Snaemiskerfid.
Onamismatandi lyf eru stundum kéllud IMiD efnasambénd. Lyf eins og
lenalidomide (Revlimid) og Thalidomie eru dnaemismaétandi Iyf.

Plasmafrumur: Sérstakar frumur énaemiskerfisins sem vid edlilegar
adsteedur framleida moétefni. | mergaexli mynda illkynja plasmafrumur géllud
motefni sem skortir getu til ad berjast gegn sykingu. bessi golludu motefni
eru svokolludu M-proéteinin sem geta verid axlisvisar i mergaexli. lllkynja
plasmafrumur i beinmergnum geta valdid liffeera- og vefjaskemmdum
(blédleysi, nyrnaskerdingu, beinasjukdémi og taugaskemmdum).
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Plasmafrumuaexli: Sja ,Plasmafrumuaexli utan beinmergs” og
“Stakt pwlasmafrumuaexli i beini”.

Plasmafrumuzexli utan beinmergs: Uppsofnun einstofna illkynja
plasmafruma eins og i mergaexli, utan beinmergs i mjukvefjum.

Prétein: Efni byggt Ur amindsyrum. Prétein eru dmissandi hluti allra lifvera,
einkum sem byggingareiningar vefja svo sem vo0va, hars, kollagens og
fleira en einnig sem ensim og moétefni.

Rafdrattur: Rannsokn, notud vid greiningu og eftirlit, par sem rafkraftar
eru notadir til ad draga sermi eda pvag i gegnum gel og vid pad rada
prétein i pessum vokvum sér upp i staerdar- og hledsluréd. Rafdrattur a
pvagi eda bl60di gefa baedi kost & utreikningi 8 magni mergaexlispréteina
(M-proétein) og greiningu a tegund pess M-préteins sem er rikjandi i
viokomandi sjukling.

Rafdrattur med maétefnalitun (e. immunofixation electrophoresis):
Onaemisfraedilegt prof, & sermi (bl6di) eda pvagi, sem notad er til ad greina
nakveemlega gerd proéteina. bessi adferd er notud til ad greina tegund
M-préteins (IgG, IgA, kappa eda lambda) i mergaexlissjuklingum med
nakveemum heetti. Petta er neemasta hefdbundna énaemislitunartaeknin,
en hun ber kennsl @ ndkveemlega hvada pungu- og léttu kedju er um

a0 reda i M-préteininu.

Raud blédkorn: Einnig kalladar raudfrumur. baer innihalda bl6drauda

(e. hemoglobin), flytja surefni til allra hluta likamans og fjarlaegja koltvi-
syring. Framleidsla raudra blédkorna er 6rvud af horméni (raudkornavaki,
e. erythropoietin, EPO) sem framleitt er af nyrunum. Sjuklingar med
mergaexli eru i haettu & skertri nyrnastarfsemi og vid pad getur myndun
raudkornavaka minnkad. Pessir sjuklingar fa oft bl6dleysi. Sjuklingar med
mergaexli geta einnig ordid blédlausir vegna ahrifa mergaexlisfrumnanna
a getu beinmergsins til nymyndunar raudra blédkorna.

Risaglobulindreyri Waldenstroms (e. Waldenstrom’s macroglobu-
linemia): Sjaldgaef gerd heegfara eitilfrumukrabbameins sem hefur ahrif
a plasmafrumur. Ofgnétt af IgM proéteini er framleitt i sjukdémnum. Pessi
sjukdémur er ekki tegund af mergaexli.

Segulomun (e. Magnetic Resonance Imaging, MRI): Myndrannsékn sem
nytir sterka segulkrafta, ekki jénandi geislun, til ad bua til tvi- eda privida
syn innan i likamann. Seguldmskodun er besta rannséknin til ad skoda flesta
mjukvefi, einkum i kringum maenu.

Sermi: Teer vokvahluti bl63s sem haegt er ad adskilja fra storknudu bléoi.
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Seytifritt mergaexli: Um pad bil 1% mergaexlissjuklinga hafa ekkert
maelanlegt M-prétein i blodi (sermi) né pvagi. Haegt er ad fylgjast med
sumum af pessum sjuklingum med Freelite préfi en i 66rum parf ad
beita beinmergssynatdku og/eda jdeindaskanna. Sjuklingar med
seytifritt mergaexli fa samskonar medhondlun og peir sem hafa
maelanlegt M-prétein.

Sjukdémssvorun eda sjukdomshlé: begar sjukddmur svarar medferd
getur ordid sjukdomshlé ad fullu eda ad hluta. betta kallast sjukddmssvorun.

« Hlutasvérun — Hlutasvorun er pegar pad er a.m.k. 50% laekkun a styrk
M-proéteinsins og sélarhringsmagn M-préteins i pvagi hefur minnkad
um a.m.k. 90% (eda 200 mg & sélarhring eda minna).

«Mjog géd hlutasvérun — minni svorun en fullkomin svorun. Mjog god
hlutasvorun er pegar M-prétein er maelanlegt i sermi og pvagi med
motefnalitun en ekki & rafdraetti eda pegar verdur meiri en 90% laekkun
a styrk i sermi. M-prétein i sermi lagt saman vid M-proétein i pvagi er
minna en 100 mg a sélarhring.

- Strong fullkomin svérun (e. stringent complete response) — Er fullkomin
svorun eins og er skilgreint hér ad nedan dsamt edlilegu hlutfalli
frirra léttra kedja og engum einstofna frumum i beinmerg maelt med
motefnalitun eda dnaemisflirljémun.

« Fullkomin svérun - | mergaexli telst fullkomin svérun vera pegar ekkert
M-prétein maelist med rafdaetti med motefnalitun & sermi og pvagi,
oll mjukvefja plasmafrumuaexli eru horfin og plasmafrumuhlutfall i
beinmerg er undir 5%. Fullkomin svorun er ekki jafngildi leekningu.

Stakt plasmafrumuaexli i beini: Stakur og afmarkadur voxtur illkynja
plasmafrumna i beini. Til ad greina stakt plasmafrumuazexli i beini parf ad
stadfesta stakt mein med vefjasyni sem synir plasmafrumur og sjuklingar
mega ekki uppfylla dnnur skilmerki mergaexlis (beinasjukdém, blédleysi,
blédkalsiumhaekkun: og nyrnaskerdingu).

Télvusneidmynd: Byr til prividdar myndir af innri lifferum. | mergaexli er
pessi taekni notud pegar rontgen myndir eru edlilegar eda pegar porfer
nakveemari myndatoku & tilteknum svaedum. Hun er sérstaklega gagnleg
vid ad skoda meinsemdir i beinum, prysting a taugar og beinbrot.

Uttaugamein: Skadi 4 taugum sem eiga ad bera hreyfibod til védva eda
skynbod fra likamanum. betta er alvarlegt astand sem getur haft ahrif &
taugar i hdndum, fétum, hand- og fétleggjum. Uttaugamein getur orsakast
af mergaexlinu sjalfu og/eda lyfjlum sem notud eru vid mergaexli. Einkenni
geta verid dofi-, nadladofi-, bruna- og/eda sarsaukatilfinning eda jafnvel
mattleysi i hondum, fétum, fétleggjum og/eda handleggjum.
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Veira: Orsma eind sem getur sykt frumur og breytt starfsemi peirra.
Sjukdémurinn og einkennin fara eftir pvi hverslags veiru er um ad raeda og
hvada frumur hun sykir.

£xli: Oedlilegur vefur sem safnast hefur saman i fyrirferd sem myndast
vegna 6videigandi og gjarnan 6stjérnlegrar frumufjdlgunar. | mergzexli er
a&xlid gjarnan kallad plasmafrumuaexli.
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Connect. Be Informed.

Take Charge.

INTERACTIVE RESOURCES AT A GLANCE

Use the hyperlinks and web addresses included in
this publication for quick access to resources from the IMF.

infoline.myeloma.org

Contact the IMF
InfoLine with your
myeloma-related
questions and
concerns

Learn about
FDA-approved
therapies

for myeloma

Diversity and
inclusion are
integral aspects
of the myeloma
community

videos.myeloma.org

‘ The latest on

myeloma research

and clinical practice,

as well as IMF webinars
and other events

Robin Tuohy

| rtuohy@myeloma.org
will help you find

a multiple myeloma
support group

IMF booklets,
tip cards, guides,
and periodicals -
subscribe to stay
in the know!

Sign up at subscribe.myeloma.org for our quarterly journal Myeloma Today
and weekly e-newsletter Myeloma Minute, as well as alerts about IMF news,
events, and actions. And engage with us on social media!

Olmyeloma Q‘ @IMFMyeloma


https://www.myeloma.org/diversity/diversity-inclusion
https://www.myeloma.org/infoline
https://www.myeloma.org/multiple-myeloma-drugs
mailto:rtuohy@myeloma.org
https://www.myeloma.org/support-groups
https://www.myeloma.org/imf-videos
https://give.myeloma.org/site/SSurvey?ACTION_REQUIRED=URI_ACTION_USER_REQUESTS&SURVEY_ID=2183&_gl=1*ayg9fd*_ga*MTExMjYzODkxMi4xNjE2NzA3OTU2*_ga_2EJEFWRS4D*MTYyNDU0ODI4Ny44MS4xLjE2MjQ1NTAxMTYuMA..&_ga=2.268836600.821286418.1624548288-1112638912.1616707956g
https://www.myeloma.org/multiple-myeloma-journals
https://www.myeloma.org/latest-myeloma-news
https://www.myeloma.org/publications
https://www.myeloma.org/resource-library/patient-handbook

bessi baeklingur er gefinn Ut af IMF og hefur verid lesinn yfir og
sampykktur af Perluvinum - félagi um mergaexli 4 [slandi.

www.krabb.is/myeloma

bytt og stadfaert af Onnu Karen Richardson,
Astranu Helgu Jénsdéttur og Seemundi Régnvaldssyni
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