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Om International Myeloma Foundation

International Myeloma Foundation (IMF) grundades 1990 och &r varldens
mest langlivade och stérsta myelomspecifika valgorenhetsorganisation.
IMF har mer an 350 000 medlemmar i 140 lander och hjalper saval
myelompatienter och anhériga som sjukvardspersonal. IMF organiserar
en lang rad program inom omraden som forskning, utbildning, support
och foresprakande:

FORSKNING IMF &r ledande inom global samarbetsinriktad myelomforskning.
Sedan 1995 har IMF finansierat mer @n 100 projekt med de framsta forskarna.

IMF sammanfoér aven varldens framsta experter genom International Myeloma
Working Group (internationella myelomarbetsgruppen, IMWG), som lagger ut
kursen mot ett botemedel, agerar som mentorer at nasta generations innovativa
forskare och forbattrar manniskors livsforhadllanden genom battre vard.

UTBILDNING IMF haller utbildningsseminarier och workshops i hela varlden.
Vid dessa moten far myelompatienter och deras anhoriga aktuell information
direkt fran de framsta specialisterna och forskarna. IMF:s samlade publikationer
for patienter, vardgivare och sjukvardspersonal finns tillgangliga utan kostnad pa
engelska och pa ett flertal andra sprak.

SUPPORT P3 IMF:s InfoLine finns samordnare som svarar pa frdgor och ger
support och information via telefon och e-post till tusentals familjer vare ar.
IMF arbetar med ett ndtverk med 6ver 150 stodgrupper och utbildar hundratals
malmedvetna patienter, vardgivare och sjukskoterskor som pa volontarbasis
leder grupper pa det lokala planet.

FORESPRAKANDE savil globalt som pé nationell och delstatlig niva i USA
utbildar och stodjer IMF engagerade manniskor som har ett positivt inflytande
pa sjukvardsfragor relaterade till myelom. Tusentals IMF-utbildade entusiaster
arbetar med att forbattra patienternas tillgang till myelomlakemedel.

Lar dig mer om hur IMF hjalper till att forbattra
livskvaliteten for myelompatienter samtidigt som vi
arbetar mot forebyggande och botemedel. Kontakta oss pa
+1 818-487-7455, eller besok oss pa myeloma.org.
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Inledning

International Myeloma Foundation (IMF)
arbetar med att utbilda och ge st6d at patienter
och anhdriga.

En av de svaraste sakerna med att bli diagnostiserad
med multipelt myelom &r att man snabbt maste

ta in och forsta mangder av information om en
frammande och ganska komplicerad sjukdom.
Patienter och deras nérstaende kdnner ofta att

de pl6tsligt klivit in i en ny varld dar deras gamla
ordforrad inte langre galler. IMF:s Patienthandbok
avser att leda dig genom den har "nya varlden” och
forse dig med verktyg som du behéver for att forsta
och hantera ditt myelom pa basta mojliga satt.

IMF:s Patienthandbok fokuserar pa de forsta stegen
som behover tas efter att myelom har upptackts.
Mer information om amnen som transplantation,
stodjande vard, individuella ldkemedel, vad som
behover goras vid ett aterfall och kliniska studier
finns tillganglig i andra broschyrer fran IMF pa
myeloma.org. Om du har fragor eller funderingar
kan du kontakta IMF:s InfoLine via e-post pa
InfoLine@myeloma.org, eller genom att ringa

+1 800-452-2873 avgiftsfritt i USA och Kanada eller
+1 818-487-7455 fran andra lander. IMF finns har for
att hjalpa dig.

Steg 1: Var medveten om vad du
har att gora med. Fa ratt diagnos.
Vad dr myelom?

Multipelt myelom &r en typ av cancer i
benmargens plasmaceller. | den har broschyren
omndmns multipelt myelom som "myelom” eftersom
myelom kdnnetecknas av flera inblandade omraden
och ordet "multipelt” darmed blir dverflodigt.
Avsikten med den har broschyren ar att ge
grundldggande information om och forslag pa vad
du kan gora for att klara av att leva med sjukdomen.

Trots att det for ndrvarande inte finns nagot
botemedel for myelom ror det sig anda om en

i hogsta grad behandlingsbar sjukdom. Manga
patienter lever ett fullvardigt och produktivt liv flera ar,
eller till och med decennier, efter att de far diagnosen.
Tack vare en 6kande mangd forskningsinsatser blir
utsikterna for patienterna hela tiden battre och battre.
Med djupare kunskap om sjukdomen och béttre
forstaelse av hjalpatgarder minskar oron sa att det
blir enklare att acceptera diagnosen.

Myelom &r en hdgst individuell sjukdom.
Myelom utvecklas ofta langsamt men kan ibland
vara mycket aggressiv. En skicklig myelomspecialist
kan avgora vilket tillvdgagangssatt som passar

bast for din specifika situation. Om det inte finns

Tabell 1. Definitioner av MGUS och myelom

NAMN DEFINITION
Monoklonal gammopati av oklar | - Monoklonalt protein finns, men vanligtvis mindre dn 3,0 g/dI
signifikans (MGUS) - Inga CRAB-egenskaper eller andra indikatorer pa aktivt myelom

- Mindre &n 10 % monoklonala plasmaceller i benmadrgen

Indolent multipelt myelom (SMM,
Smoldering Multiple Myeloma)

- Hogre sjukdomsniva &n MGUS: M-komponent i serum ligger pa dver 3,0 g/dl och/eller
andelen plasmaceller i benmdrgen ligger mellan 10 och 60 %
«Inga CRAB-egenskaper eller andra indikatorer pé aktivt myelom

Tidigt aktivt myelom +> 60 % plasmaceller i benmargen
« Proportion fria ldtta kedjor > 100
«> 1 fokal lesion i MRT

Aktivt myelom « Monoklonalt protein finns

« Minst en CRAB-egenskap och/eller indikatorer pd organskador*

*Organskador klassade som CRAB eller annat signifikant kliniskt problem i anslutning till myelomprogression som till exempel
aterkommande infektioner eller neuropati som inte ar relaterade till behandlingen
C - hojda nivaer av kalcium (calcium) (> 10 mg/dl)
R — renal dysfunktion (kreatinin > 2 mg/dl eller kreatininrensning < 40 m|/min)
A - anemi (hemoglobin < 10 g/dl eller > 2 g/dI minskning jamfort med patientens normala nivé)
B - skelettsjukdom (bone disease) (en eller fler osteolytiska lesioner upptacks genom skelettrontgen, WBLC-CT eller PET-CT)
Minst en CRAB-egenskap eller andra signifikanta problem kravs for diagnos av symtomatiskt myelom
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nagon myelomspecialist i din ndrhet bor du soka
upp en specialist som sedan kan arbeta tillsammans
med din lokala ldkare. Det ar sjukvardspersonalens
ansvar att bedéma varje specifik situation och
rekommendera tillvdgagangssatt, men aven
patienten sjalv spelar en central roll for att
underlatta korrekta individuella behandlingsbeslut.
Det ar viktigt att patienter och anhdriga ar korrekt
informerade, stéller fragor och tanker igenom
alternativa strategier och valmgjligheter. Ett av
IMF:s nyckelbudskap ar "Kunskap ar makt”. Kunskap
om din sjukdom hjdlper dig att ta de basta besluten.

Myelom ar bokstavligt talat en “om”,

dvs. en tumor, som beror "myelo”; dvs.
blodproducerande celler i benmérgen. De
berorda cellerna &@r plasmaceller (en typ av vita
blodkroppar) som ar vara antikroppsproducerande
(immunglobulinproducerande) celler. En elakartad
eller cancerartad plasmacell kallas fér myelomcell.
Myelom bendamns som "multipelt” eftersom det ofta
vaxer pa flera platser i benet. Myelom kan upptrada
i form av en tumor och/eller ett omrade med
benforlust. | bada fallen kallas tumdren eller halet i
benet for "lesion”. Omraden med benforlust orsakad
av myelom kallas for “lytiska lesioner”. Det enda

fall da ett myelom inte &r "multipelt” &r nar det ror
sig om “solitart plasmocytom”. Det &r det ovanliga
tillstand da en enskild myelomtumor upptrader
antingen inuti eller utanfor benmargen.

Myelom paverkar de platser dar benmirgen
normalt dr aktiv hos vuxna. Denna benmarg finns
i ihdliga utrymmen inuti benen i ryggraden, kraniet,
backen, revbenen och omradena runt hoft och
axlar. De omraden som vanligtvis inte drabbas &r
extremiteterna: hdnderna, fotterna och omradena
Iangt ner pa armarna och benen. Det har ar mycket
viktigt eftersom funktionen hos dessa kritiska
omraden vanligtvis inte paverkas alls.

Myelom kan upptéackas i ett precancerdst stadium
(se tabell 1). 1 vissa fall bildas myelomcellerna
mycket ldngsamt i benmadrgen. Det allra tidigaste
stadiet kallas monoklonal gammopati av oklar
signifikans (MGUS). Det &r da inte fraga om cancer.

I MGUS utgor myelomcellerna mindre an 10 % av
benmargscellerna. Risken for att MGUS 6vergar till
aktivt myelom ar mycket 1ag: den ar inte storre an

1 % vid varje &rlig uppféljning. Aven om andelen
myelomceller &r hogre och ligger pa 10-60 % av den
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totala mangden benmarg kan tillvéxttakten vara
mycket ldngsam och visa sig som asymtomatiskt
eller indolent multipelt myelom (SMM, smoldering
multiple myeloma). Bade MGUS och lagrisk-SMM
kan forandras mycket langsamt 6ver flera ar och
kraver ingen aktiv behandling. Lagrisk-SMM &r
varken MGUS eller hogrisk-SMM. Det ar mycket
viktigt att ge en korrekt diagnos som skiljer MGUS
och SMM fran aktivt eller tidigt aktivt myelom, vilka
kraver behandling.

Nya myelomdefinierande handelser (MDE,
myeloma-defining events) har nyligen faststillts,
namligen:

1) Klargérande och uppdatering av laboratorie- och
radiografivariabler som uppfyller kriterierna for
narvaro av CRAB-symtom:

B Kreatininrensning < 40 ml/min

m Bildbevis pa den aktiva sjukdomen om en eller
fler osteolytiska lesioner syns pa rontgenbilder
av skelettet, WBLD-CT (helkroppsskiktrontgen
med lag dos) eller PET-CT.

2) Bestamning av biomarkérer for identifiering av
patienter med ultrahdgrisk-SMM, vilket kraver
behandling:

B Plasmaceller i benmédrgen > 60 %

B Forhallandet mellan invecklade (monoklonala)
och oinvecklade (normala) latta kedjor > 100

| > 1 fokal lesion i MRT.

Bild 1.
Nya definitioner av myelom och tidigt myelom

CRAB-kriterier

Biomarkorer som identifierar
oy %y 0% o ultrahogrisk-SMM
o, Tidigt, * * Plasmaceller i benmargen > 60 %
° akt'l"t . * Forhéllande mellan monoklonala

.n:y.e.tzm. och normala latta kedjor > 100

e . * > 1 fokal lesion i MRT
“HR'SMM., reri
Ve e Spanska.knt.erler
09, 05%° Mayo-kriterier
“LR-SMM .
e ool MM Multipelt myelom

Tidigt aktivt myelom Indolent myelom med ultrahdg risk
HR-SMM Indolent multipelt myelom med hdg risk
LR-SMM Indolent multipelt myelom med lag risk

MGUS Monoklonal gammopati av oklar signifikans




Var och en av dessa nya biomarkéorer kan for sig
forutsdga att en patient med SMM har en risk

pa minst 80 % att overga till aktivt myelom och
uppvisa symtom inom tva ar. Dessa patienter

har tidigt myelom for vilket numera behandling
rekommenderas. Patienter med hogrisk-SMM utan
MDE bor endast behandlas i anslutning till en
klinisk studie.

Det finns for ndrvarande ingen allmant accepterad

definition av hégriskmyelom, men i de flesta fall ar

definitionerna av hogrisk-SMM som publicerats av

savdl Mayo som de spanska grupperna godtagbara
valbarhetskriterier for kliniska studier.

Patienter med normalrisk-SMM behd&ver ingen
behandling men bor undersdkas regelbundet
under en hematologs eller onkologs 6verinseende.

Grundldggande fakta om myelom

Det finns flera saker som kan orsaka myelom
eller aktivera en redan onormal eller skadad
cellpopulation i forstadiet till myelom i
benmargen. Exponering for giftiga kemikalier,
radioaktiv stralning, faktorer som hindrar

eller stor immunsystemet samt infektion av
cancerframkallande virus har alla visat sig orsaka
eller aktivera myelom. Giftiga kemikalier som

har identifierats i sammanhanget ar bland annat
bensen, dioxiner (som till exempel dioxiner i
Agent Orange) och en rad jordbrukskemikalier,
[6sningsmedel, branslen, motoravgaser och
rengoringsmedel. Allvarliga fall av stralning ar
relativt ovanliga men har intraffat i Japan pa
platser for karnvapenprov, vid reaktorer samt vid
anlaggningar for framstallning. Ett flertal virus har
identifierats, inklusive HIV (AIDS-virus), hepatitvirus
och flera herpesvirus. Aven vissa retrovirus, som
till exempel SV40 (Simian Virus 40), ett smittdmne
vid beredning av poliovaccin, har visat sig paverka
patogenes for myelom.

Det finns en viss arftlighetstendens ndr det galler
myelom: cirka 5-7 % av myelomdiagnoserna
intréffar hos patienter som har en nara
familjemedlem som tidigare har diagnostiserats
med MGUS eller myelom. Du kan tillfrdga din ldkare
om eventuell screening eller tidig testning om du
har en familjemedlem som har myelom eller MGUS.

Myelom drabbar vuxna. Myelom intréffar i
genomsnitt i borjan eller mitten av 60-arsaldern.
Endast 5-10 % av patienterna ar under 40 ar
gamla. Myelom ar vanligare bland mén och i
vissa etniska grupper.

Globalt finns det for ndarvarande ungefar

750 000 personer som lever med myelom.

Enligt National Cancer Institutes (NCI)

program Surveillance, Epidemiology, and End
Results (SEER, 6vervakning, epidemiologi och
slutresultat) utgdr myelom 1,8 % av alla nya fall

av cancer. Uppskattningsvis 30 330 amerikaner
diagnostiserades med myelom under 2016. Myelom
ar vanligare bland mén &n kvinnor (forhallandet for
man kontra kvinnor ar 1,44:1) och bland personer
fran vissa etniska grupper. Férekomsten av myelom
okar med aldern och varierar fran land till land fran
mindre dn 1 av 100 000 i Kina till cirka 4 av 100 000
i de flesta industrialiserade vastlander. Tendenser
visar att forekomsten av myelom vaxer pa manga
platser i varlden, sarskilt i Asien.

Déarfor maste myelom behandlas

Myelom kan orsaka ett antal hdlsoproblem

som till exempel skelettskador, forhéjda nivaer

av kalcium i blodet, 1dga blodvérden (framfor

allt anemi), infektionskénslighet och njurskador.
Patienter med aktivt myelom och/eller MDE
behover darfér behandlas for att undvika allvarliga
halsoproblem. Eftersom ryggradsbenen ofta
drabbas, och eftersom de myelomproteiner som
myelomcellerna producerar kan skada nerverna, ar
det vanligt med ryggrads- och nervproblem som
kan krava sarskilt akut vard.

Né&r en behandling av myelom pabérjas ar det
viktigt att skilja mellan olika typer av akuta problem,
som till exempel skelettskador, infektioner,
njurskador eller tryck pa nerver, vilka kraver
omedelbar vard, fran den allménna planeringen av
sjukdomsbehandlingen. Ibland kan inte och bor
inte akut vard skjutas upp. Vi rekommenderar dock
att en hematolog/onkolog med kunskaper om
myelom radfragas i ett tidigt skede. Till exempel kan
alternativ for akut operation eller stralbehandling
Overvagas. Det ar viktigt att halla dérrarna 6ppna
for alla olika framtida behandlingsalternativ.
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Néar de akuta problemen har atgardats kan den kallas antikroppar. Myelomceller utvecklar inte

allmanna planeringen diskuteras mer i detalj. normalfungerande antikroppar, utan producerar
Det finns ofta tid for att radfrdga en expert eller be i stéllet ett onormalt immunglobulin som kallas
om ett andra utldtande for att pa sa satt sakerstalla monoklonalt protein. Den har forandringen i

att alla alternativ har tagits i beaktande. Aven immunsystemet resulterar i reducerad produktion
om planen verkar tydlig ar det viktigt att minsta av de normala antikroppar som kravs for att
bekymmer, fraga eller tveksamhet kommer upp bekdmpa infektioner.

till ytan sa snart som majligt. Det ar mycket viktigt
att ha en gemensamt dverenskommen plan med
lakaren géllande den fortlépande behandlingen.

Manga myelomrelaterade hélsoproblem orsakas
av att myelomceller bildas (se tabell 2). Till skillnad
fran andra typer av cancer kan myelompatienter

Sa uppstar hélsoproblemen ha ménga olika komplikationer eftersom

i samband med myelom myelomcellerna sldpper ut proteiner och andra
Friska plasmaceller producerar immunglobuliner, kemikalier i benmdrgens lokala mikromiljé och
dvs. ett slags komplexa proteiner som dven direkt ut i blodomloppet.

Tabell 2. Hélsoproblem i anslutning till myelom

EFFEKTER AV EN FORHGJD ANDEL ORSAK EFFEKT PA PATIENTEN
MYELOMCELLER | BENMARGEN

CRAB -kriterier

C - Okad méngd kalcium i Kalcium fran skelettskador hamnar i blodomloppet. - Mental forvirring
blodet (calcium) - Uttorkning
« Forstoppning
+ Utmattning
« Svaghet
+ Njurskador
R — Renala problem — Onormala monoklonala proteiner som myelomcellerna producerar | «Trdg cirkulation
njurskador slapps ut i blodomloppet och kan hamna i urinen och ge skador pa | - Utmattning
njurarna. Hoga nivaer av kalcium i blodet, infektioner och andra « Mental férvirring
faktorer kan dven orsaka eller forsvra njurskador.
A — Anemi Minskning i antalet och aktiviteten hos celler som producerar roda | - Utmattning
blodkroppar i benmérgen. « Svaghet
B — Skelettskador Myelomcellerna aktiverar osteoklastceller som forstor benvavnad, | - Skelettsmartor
(Bone Damage) samt blockerar osteoblastceller som normalt reparerar skadad « Skelettsvullnad
- Benskdrhet (osteoporos) | benvévnad. « Benfraktur eller -kollaps
eller - Nerv- eller ryggmrgsskador

- omraden med allvarligare
skador (kallade lytiska
lesioner), fraktur eller en
kollapsad kota

Andra typer av Andra lokala eller systemiska effekter av myelom an CRAB- « Neuropati
organdysfunktion egenskaperna. « Aterkommande infektioner
« Blédningar
« Andra individuella problem
Onormal immunfunktion Myelomcellerna minskar antalet och aktiviteten hos normala Infektionsmottaglighet
plasmaceller som kan producera antikroppar mot infektioner. « Fordrdjd aterhamtning

efter infektion
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B Lokala effekter i benmérgen: Effekterna i
benmargen kan vara minskad produktion av
blodkroppar och skada pa den omgivande
benvavnaden. Slutresultatet &r myelomets
manga vanliga egenskaper, som anemi,
infektionskdnslighet, skelettsmarta, benbrott
och hdjda nivaer av kalcium i blodet.

m Effekter utanfor benmargen: Effekterna
utanfor benmargen beror framfor allt pa det
monoklonala protein som myelomcellerna
producerar. Allteftersom myelomcellerna

bildas i benmargen slapps immunglobulinet,
dvs. det myelomspecifika antikroppsproteinet,
ut i blodomloppet. Detta specifika
immunglobulinprotein eller monoklonala
protein producerat av myelomceller kan orsaka
skada pa vavnad pa olika platser. Ett vanligt
exempel pa detta ar njurskador. Proteinet

kan stora blodets koagulering och/eller dess
cirkulation och kan potentiellt dven orsaka andra
skador pa organ och vdvnad. Behandlingen

av myelom kan minska nedbrytningen av
benvavnad och tumortillvaxten, och dven

Tabell 3. Typer av myelom och relaterade sjukdomar

SJUKDOMSTYP BESKRIVNING
Myelom: - Typiskt myelom: de flesta patienter.
lgG K eller A - Overvakas genom att spara monoklonalt protein i serum med hjalp av SPEP (IgG)
lgA keller A och/eller kvantitativimmunglobulinmétning (QIG — IgA/D/E). For IgA-myelom &r kvantitativ

Mer ovanliga undertyper:
IgD, E eller M

immunglobulinmétning ofta mer palitlig.

Lattkedjemyelom eller
Bence Jones-myelom (BJ):
k- eller \-typ

- Bence Jones-myelom: cirka 15-20 % av patienterna.
- Overvakas genom att spéra monoklonala litta kedjor i urin med hjélp av UPEP och/eller genom att
méta fria ldtta kedjor i serum (Freelite®).

Icke-sekretoriskt myelom:
K- eller \-typ

« Mindre vanliga myelomtyper: 1-2 % av patienterna.
« Eftersom bade SPEP och UPEP @r negativa (inga monoklonala toppar i serum eller urin) dvervakas
sjukdomen med hjalp av Freelite®-test.

IgM-myelom:
k- eller \-undertyp

- IgM-myelom &r en mycket ovanlig undertyp.
« IgM bildas vanligtvis i samband med en sjukdom som heter Waldenstroms makroglobulinemi, som
paminner mer om ett lymfom (lymfkdrtelcancer) &n ett myelom, som ar en benmérgscancer.

Amyloidos:
AL eller latt kedja av
immunglobulintyp
k- eller \-undertyp

- 1 amyloidos, deponeras de latta kedjorna linjért (B-veckad) i vavnader i stallet for att brytas ned
och/eller utsondras i urinen.

- Det finns ménga varianter av amyloidos som innefattar deponering av olika typer av protein.
Alzheimers sjukdom innefattar till exempel deponering av proteiner i hjérnan.

- I myelomrelaterad amyloid kan ltta kedjor deponeras i manga vavnader, inklusive hud, tunga,
hjarta, njurar, nerver, lungor, lever och tarmar.

- Vévnader ger positivt resultat i ett fargtest med "Kongordtt” fargamne, vilket ar diagnostiserande.
Det kan vara bade ldmpligt och nddvandigt att ta till mer detaljerade test i form av masspektroskopi
och/eller elektronmikroskopi.

Light Chain Deposition
Disease (LCDD, deponering
av latta kedjor):

k- eller \-undertyp

« | LCDD deponeras de ldtta kedjorna mer oorganiserat (slumpméssiga tvarbindningar).

- \ldvnader ger positivt resultat med direkt k- eller \-immunfargning. Kongordd fargning dr
vanligtvis negativ.

- Det finns monster av deponering i vavnad som ofta innefattar njurarna, lungsackarna (pleura) eller
peritoneum (runt tarmarna) eller i dgonen.

POEMS-syndrom:
Vanligtvis IgG eller IgA A
(séllan k-undertyp)

« POEMS-syndrom dr en komplex sjukdom som innefattar polyneuropati, organomegali,
endokrinopati, monoklonal gammopati och hudforéndringar. Den diagnostiseras och behandlas
inte pd samma satt som myelom. Detta diskuteras i texten.
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minska olika effekter av myelomets proteiner
och andra kemikalier. Till skillnad frdn manga
andra typer av cancer leder myelom vanligtvis
inte till viktforlust.

Steg 2: Test som du
verkligen bor utfora.

Olika typer av myelom

Det finns olika typer och undertyper av myelom.
De baseras pa den typ avimmunglobulin (protein)
som myelomcellerna producerar. Vanligtvis har

de olika immunglobulinerna olika funktioner

i kroppen. Varje immunglobulin bestar av tva
tunga och tva latta kedjor. (Se bild 2.) Det finns

fem typer av tunga proteinkedjor: G, A, D, E

och M. Det finns tva typer av latta proteinkedjor:
kappa (k) och lambda (A). Typindelningen av
myelom, som utférs med hjalp av ett test som
kallas immunfixeringselektrofores (IFE), identifierar
saval de tunga som de latta kedjorna. De flesta av
myelompatienterna, cirka 65 %, har IgG-myelom
med ndgon av de ldtta kedjorna k eller A. Ndst
vanligast dr IgA-myelom, dven detta med ndgon av
de latta kedjorna k eller A. (Se tabell 3.) IgD-, IgE- och
IlgM-myelom ér relativt ovanliga.

Hos cirka 30 % av patienterna produceras fria latta
kedjor (avskilda fran tunga kedjor) utéver den
kompletta molekylkombinationen av latta och
tunga kedjor. Hos cirka 15-20 % av patienterna
producerar myelomcellerna endast latta och inga
tunga kedjor. Det kallas lattkedjemyelom eller
Bence Jones myelom. | ovanliga fall (hos cirka 1-2 %
av patienterna) producerar myelomcellerna mycket
lite monoklonalt protein eller inget alls. Det kallas
icke-sekretoriskt myelom. Analysen Freelite® (fri latt
kedja i serum) kan detektera ytterst sma mangder
latta kedjor i blodet pa cirka 70 % av dessa patienter.

Skillnaden &r harfin mellan beteendena

for olika typer av myelom. IgG-myelom har
myelomets vanliga egenskaper. IgA-myelom

kan ibland utmarka sig for att tumorer uppstar
utanpa benet. IgD-myelom kan uppsta parallellt
med plasmacelleukemi och kan, vilket ar
vanligare, orsaka njurskador. Lattkedjemyelom
och Bence Jones myelom &r de typer som oftast
orsakar njurskador och/eller leder till ansamlingar
av latta kedjor i njurarna och/eller pa nerver eller
andra organ. Beroende pa egenskaperna hos
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Bild 2. Immunglobulinstruktur

<«— Littkedja
(keller))

<—— Tung kedja
(G, A, D, Eeller M)

ansamlingarna av latta kedjor kan detta tillstand
kallas antingen amyloid sjukdom eller s.k. light
chain deposition disease (LCDD, deponering av
latta kedjor). | februari 2015 publicerades en studie
utford av Mayo-gruppen pa 124 icke-sekretoriska
patienter som diagnostiserades och behandlades
mellan 2001 och 2012. Den publicerades online

i European Journal of Hematology. Hér drogs
slutsatsen att dverlevnaden hos patienter med
icke-sekretoriskt myelom &r storre an hos de med
sekretoriskt myelom.

Tvad andra relaterade immunglobulinsjukdomar

ar Waldenstrdms makroglobulinemi, som ar
associerad med det monoklonala proteinet IgM, och
POEMS-syndrom, en ovanlig sjukdom associerad
med monoklonalt protein, neuropati, forstorade
organ, endokrinsjukdomar och hudférandringar.

Myelomets olika stadier

Nar myelomdiagnoser ges varierar mangden
myelom i kroppen fran patient till patient.

Man brukar tala om detta som myelomets olika
stadier. Det kliniska stadieindelningssystem som
oftast anvands &r Durie/Salmon-systemet, som
pavisar sambandet mellan mangden myelom

och de skador dessa orsakar, som till exempel
skelettsjukdomar eller anemi (se tabell 4). Den
"uppmatta myelomcellmassan” for det har
stadieindelningssystemet beraknades fran studier
dar mdngden myelomprotein (M-proteintopp) per
myelomcell méttes. Detta kallas “M-komponentens
syntesniva”. Aven studier av M-proteinets
metabolism i kroppen utfordes. Tack vare dessa
studier kunde en omvand berdkning goras for att fa
fram det exakta antalet myelomceller i kroppen.
Det ledde till slutsatsen att antalet myelomceller



Tabell 4. Stadieindelningssystemet Durie/Salmon

STADIUM KRITERIER UPPMATT MYELOMCELLMASSA
(myelomceller i miljarder/m?)*
STADIUM | Alla foljande: 600 miljarder*
(liten cellmassa) « Hemoglobinvarde > 10 g/dl

« Kalciumvarde i serum normalt eller < 10,5 mg/dl

« Skelettrontgen, normal benstruktur (skala 0), eller endast enstaka
plasmocytom i ben

- Ldga M-komponentproduktionsnivéer, lgG-vérde < 5 g/dl,

IgA-varde < 3 g/dI
« Latt kedja i urin, M-komponent pa elektrofores < 4 g/24 h
STADIUMII Som inte passar varken i Stadium | eller i Stadium Il 6001200 miljarder*
(medelstor cellmassa) *myelomceller i hela kroppen
STADIUM I Minst ett av foljande: > 1200 miljarder*
(stor cellmassa) « Hemoglobinvarde < 8,5 g/dl

« Kalciumvarde i serum > 12 mg/d|

« Avancerade lytiska benlesioner (skala 3)

- Hoga M-komponentproduktionsnivder, IgG-vdrde > 7 g/dl,
IgA-vérde > 5 g/dI

- Latt kedja i urin, M-komponent > 12 g/24 h

UNDERKLASSIFICERING | - A: relativt normal renal funktion (kreatinin i serum) < 2,0 mg/dl

(antingen A eller B) « B: onormal renal funktion (kreatinin i serum) > 2,0 mg/dI

Exempel: Stadium IA (liten cellmassa med normal renal funktion)
Stadium IlIB (stor cellmassa med onormal renal funktion)

kan vara relativt 1dgt hos vissa patienter som serum (S 2M), albumin i serum (S ALB), C-reaktivt
producerar stora mangder protein. Aven det protein (CRP) och laktatdehydrogenas (LDH) i serum
omvanda forhallandet galler — att antalet faststalls genom blodprov. Benmargscytogenetik
myelomceller kan vara ovantat hogt hos patienter och fluorescerande in situ-hybridisering

med lag proteinproduktion. Det gar att fa en (FISH) bedéms genom sérskilda studier pa

uppfattning av detta forhallande genom att jamféra  benmaérgsaspirationsprovet.
procentandelen myelomceller i benmédrgen med

o . . Cytogenetik och FISH

nivan av myelomprotein i blodet och/eller urinen.
Cytogenetik ar bedémningen av kromosomer i

International Staging System (ISS) ar det myelomceller som delar sig efter kortvarig odling i
prognosfaktorbaserade stadieindelningssystem laboratorium. Eftersom den aktiva tillvixttakten for
som oftast anvands och visas i tabell 5. 1SS myelomceller & mycket lag (vanligtvis férokar sig
ar resultatet av ett samarbete mellan mer an mindre an 3 % och ofta rér det sig inte om mer an
20 forskningsinstitut dver hela varlden. Prognosen 1 % av cellerna) &r detta en ofullstandig bedémning
for myelompatienter dr battre nar behandlingen av forekomsten av kromosomforandringar.
paborjas tidigt och skelettsjukdomar och andra Trots detta ar det viktigt att notera onormala
komplikationer kan undvikas. forhallanden som patraffas, sarskilt eftersom

myelomceller med skadade kromosomer aktivt
vaxer (till exempel 13qg- [forlust av den nedre, s.k.
"langa’, armen pa kromosom 13] eller 17p- [forlust
av den dvre, s.k. "korta”, armen pa kromosom 17]).

Ett flertal test kan anvandas for att bedéma

hur aggressivt myelomet ar hos en viss patient.
Hoga eller onormala varden i testresultaten
betyder vanligtvis att det ror sig om ett mer aktivt

myelom och eventuellt en lagre sannolikhet for FISH @r bedémningen av kromosomerna i alla
att behandlingen ska ge en langvarig respons myelomceller i ett benmargsprov. Med FISH kan
(se tabell 6). Nivaerna av beta-2-mikroglobulin i forandringar detekteras oavsett om myelomcellerna
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Tabell 5. Internationella

Tabell 6. Prognosfaktorer

TEST SIGNIFIKANS

B2-mikroglobulin i serum (S f2M) Ju hdgre niva, desto mer

avancerat stadium.

Albumin i serum (S ALB)

Julagre niva, desto mer
avancerat stadium.

(-reaktivt protein (CRP)

Okar med sjukdomens aktivitet.

Laktatdehydrogenas (LDH) i serum

Okar med sjukdomens aktivitet.

stadieindelningssystemet (ISS)
for multipelt myelom
STADIUM VARDEN
STADIUM 1 f2M < 3,5
ALB>35
STADIUM 2 B2M < 3,5
ALB <35
eller
f2M3,5-5,5
STADIUM 3 p2M > 5,5
Obs! B2M = B2-mikroglobulin i serum, i mg/I,
ALB = albumin i serum, i g/dl

Onormala kromosomer pa
benmérgscytogenetik och fluorescerande
in situ-hybridisering (FISH)

Flera saknade kromosomer eller
translokationer anses innebéra
hdg risk och kan vara forknippade
med kortare remissionsperioder.

vaxer eller inte. Speciella fluorescerande gensonder
laggs till i benmargsprovet for att bedéma narvaron
eller avsaknaden av de kromosomavvikelser som
brukar uppsta i myelom. Varje kromosom har

sin egen unika farg. Om till exempel kromosom

4 felaktigt kopplas med kromosom 14 visas de

tva fargade prickarna tillsammans, vilket visar att
en translokation t (4;14) foreligger. Forekomsten

av translokationer, saknade bitar, extra bitar och
forlorade kromosomer kan alla detekteras genom
FISH-testning.

Forekomsten av avvikande kromosomer
innebar i allmdnhet ingen positiv prognos. Att
resistenta underkloner uppstar verkar vara mer
sannolikt, vilket resulterar i tidigare och mer
frekventa aterfall efter behandling. Men dven
om det ror sig om en tendens galler detta inte i
100 % av fallen. Till exempel kan minst 30 % av
patienterna med s.k. negativa forlopp eller férlopp
med dalig prognos, som till exempel t[4;14]
eller 17p, méa bra och na ett normalt tillstand
med hjalp av aktuella standardbehandlingar,
inklusive induktionsbehandling och autolog
stamcellstransplantation.

Test vid diagnos
Tabell 7 sammanfattar de test som vanligtvis kréavs
vid tiden for diagnosen (baslinjetest).

Steg 3: Alternativ for
inledande behandling.

Det viktigaste beslutet att ta inledningsvis ar
att en behandling ar nédvandig. Som redan
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har ndmnts ar baslinjetest, stadieindelning

och prognosklassificering viktiga. Behandling
rekommenderas for aktivt och symtomatiskt
myelom och for indolent sjukdom som
uppfyller kriterierna fér "ultrahdg risk”. Hur akut
behandlingen &r beror pa problemen for varje
specifik patient.

Inledande behandling eller
frontlinjebehandling

Det &r viktigt att patienten avsatter tid for att
diskutera alternativ med sin hematolog eller
hematolog/onkolog. Férutom resultaten fran
baslinjetest maste ett antal fragor 6vervagas.

Viktiga baslinjefragor
® Vardagliga aktiviteter: Paverkar behandlingen
min formaga att utféra mina dagliga aktiviteter?
® Arbete: Ar det nédvandigt med dndringar
eller uppehall?

m Alder: Ar det hir en faktor som avgor vilken
behandling som ska valjas och vilket resultat
som kan férvantas?

® Behandlingens biverkningar: Hur markanta
arde?

B Andra hélsorelaterade fragor: Paverkar de
valet av behandling och motstandskraften
mot behandlingen?

® Transplantation: Ar cellgiftsbehandling i hég
dos med transplantation rekommenderad?

B Responshastighet: Hur snabbt verkar
behandlingen och hur utvarderas detta?

® Inledande och senare beslut: Vad maste
beslutas redan dag 1?




Tabell 7. Baslinjetest

TEST ANDAMAL
Benmargsbiopsi Det hadr &r det viktigaste testet ndr det gdller att avgdra bade forekomsten av och andelen myelomceller
Specialtest utfors for att i benmdrgen. | stadium | av sjukdomen eller fr ett enstaka plasmocytom kan direkt biopsi av tuméren

beddma prognosen (till exempel
kromosomer, immuntypning,

vara nodvandig.
Kromosomanalys (cytogenetiskt test) kan visa positiva eller negativa kromosomegenskaper via direkt

fargning for amyloid) (Giemsa-fargning av band) och/eller FISH-analys. For denna typ av test krévs ett nytaget prov.
Blodprov
Blodstatus « For bedomning av forekomst/allvarlighetsgrad for anemi (Iagt hemoglobinvérde)

(CBC, complete blood count)

« For att bedoma brist pa vita blodkroppar
« For att bedoma brist pa blodpléttar

Kemipanel

Anvands vid beddmning av njurfunktion (kreatinin och BUN), leverfunktion, albumin, kalciumniva
och LDH

Sarskilt proteintest

Visar forekomsten av monoklonalt myelomprotein (s.k. “spikeprotein”)

Proteinelektrofores i serum (SPEP)

Méngden onormalt myelomprotein i tunga kedjor

Immunfixeringselektrofores (IFE)

Visar de tunga (G, A, D, E och M) och latta (kappa [k], lambda [A]) kedjetyperna av myelomprotein

Freelite®-analys

Kan anvandas for att mata méngden fria létta kappa- eller lambdakedjor om varken SPEP eller UPEP
visar ndgot onormalt

Hevylite®-analys

Kan anvéndas for att mdta normala och onormala nivaer av intakta immunglobuliner

Urinprov

Sarskilt proteinprov liknande
serumprovet ovan:

- Proteinelektrofores i urin (UPEP)
« Immunfixering

Visar forekomsten, mangden och typen av onormalt myelomprotein i urin.

Skelettprov

For att bedoma forekomsten, allvarlighetsgraden och platsen for eventuella omraden med skelettskador:

Rontgen

Rdntgen anvands fortfarande for att soka efter myelomrelaterade skelettskador. P4 de flesta patienter
visar rontgenbilder skelettsjukdomar som dr typiska for myelom (lytiska lesioner eller “hal”i benen).
Rontgen kan ge oklara resultat pd ungefdr 25 % av patienterna med aktivt myelom och det kan vara
nddvéndigt med ytterligare undersokningar med helkropps-MRT, helkroppsskiktrontgen med lag dos
eller PET-CT for att kunna utesluta inblandade ben. En myelomundersokning av hela skelettet med ett
antal rontgenbilder dr nodvéndig for att pavisa benforlust eller benskdrhet (osteoporos eller osteopeni
orsakad av bennedbrytning), Iytiska lesioner och/eller eventuell benfraktur eller -kollaps.

MRT
(Magnetisk resonanstomografi)

Anvands nér rontgen inte ger ndgot resultat och/eller for mer detaljerade test av specifika omraden
som till exempel ryggraden och/eller hjérnan. Kan visa forekomsten och distributionen av sjukdomen i
benmérgen ndr inga skelettskador syns pa rontgenbilderna. Kan dven pavisa forekomsten av sjukdomen
utanfor benen som kan trycka pa nerver och/eller ryggmargen.

a
(Skiktrontgen)

Anvands ndr rontgen inte ger ndgot resultat och/eller for mer detaljerade test av specifika omraden.
Sérskilt anvandbar for detaljbeddmning av smd omraden av mdjliga skelettskador eller tryck pa nerver.

Nukledrmedicinsk skanning

Rutinskanning av ben som anvénds for andra cancertyper. Ej anvéndbart for myelom och bdr inte
utforas sdvida det inte sker for att utesluta andra diagnoser.

FDG/PET-skanning eller En mycket kansligare teknik for helkroppsskanning. Anvéndbar for sjukdomsdvervakning, sarskilt for
PET-CT-skanning icke-sekretoriska sjukdomar. CT som anvands for att heddma omraden med PET-positiv sjukdom.
Bentathetsprov Anvéndbart vid beddmningen av allvarlighetsgraden hos diffus benforlust i myelom och for att mata

den gradvisa forbattringen med bisfosfonatbehandling.
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Du bor vara 6ppen fér stamcellstransplantation
om du kédnner att det kan vara ett alternativ for
dig. For nérvarande rader konsensus i International
Myeloma Working Group (internationella
myelomarbetsgruppen, IMWG) om att alla
patienter for vilka transplantation ar ett alternativ
bor lagra stamceller for eventuellt framtida

bruk. I allmanhet ar stamcellstransplantation ett
alternativ for patienter under 65 ars alder. Aven
om det &n sd lange inte finns ndgra resultat fran
randomiserade studier visar studier fran Frankrike
och Italien att kraftigare respons och langre
overlevnad utan progression, savdl som allman
overlevnad, intréffar hos patienter som far autolog
stamcellstransplantation i ett tidigt skede av
myelombehandlingen.

| USA técker Medicare en enskild

autolog stamcellstransplantation (inte
tandemtransplantationer eller flera autologa
transplantationer i serie) for berattigade patienter

i alla dldrar som har myelom i Durie-Salmon-
stadium Il eller Ill som antingen har diagnostiserats
nyligen eller som ar behandlingsbart, och vars
hjarta, lever, lungor och njurar fungerar korrekt.
Om du far en transplantation som Medicare-
patient och senare aterfaller efter en langvarig
remission (minst tva ar) kan det handa att Medicare
técker en ny transplantation. Berattigande till
stamcellstransplantation maste utvarderas
individuellt, och halsotillstand, andra sjukdomar
och behandlingshistoriken maste tas i beaktande.
Manga aldre patienter kan vara i utmarkt fysisk
kondition och anses vara i form for och berattigade
till en transplantation.

Aven om kliniska frontlinjestudier (forsta
behandlingen efter diagnos, dven kallad
induktionsbehandling) finns tillgéngliga maste

du acceptera att du slumpmassigt kan tilldelas

en behandling i stéllet for en annan, beroende pa
studiens utformning. Det kan handa att du blir "last
till framtida randomisering och behandlingar. Se till
att du forstar reglerna till fullo.

"

Viktigt: Om en behandling inte fungerar
betyder det inte att en annan behandling inte
kan fungera mycket bra och resultera i en
betydande remission.

myeloma.org

Steg 4: Om stodjande vard
och hur du far den.

Det finns behandlingar som avser att mildra
sjukdomens fysiska och kdanslomassiga effekt.

En tidig stodjande vard ar lika viktigt som att
frontlinjebehandlingen inleds.

Utover hanteringen av specifika symtom &r en rad
stodjande insatser avgorande:

® Fysisk aktivitet: Patienten bor kontrollera med
sin lakare om det finns nagra begransningar
for att utfora full fysisk aktivitet pa grund av
skelettsjukdom och/eller lokala skelettskador.
Oftast kan nagon typ av fysisk aktivitet planeras,
som till exempel promenader eller simning,
flexibilitets- och styrketraning och/eller ett
individuellt anpassat yogaprogram.

B Kost: Inga sarskilda kostrekommendationer
har tagits fram for myelompatienter. Forskning
pagar inom det har omradet. | allménhet kan
rekommendationer om "hélsosam kost” fran
andra sjukdomssituationer som till exempel
hjartsjukdomar och cancer i allmanhet (till
exempel bréstcancer) anvandas. Var forsiktig
med foljande:

« C-vitamin: H6ga doser pd 6ver 1 000 mg/dag
kan vara kontraproduktivt vid myelom och 6ka
risken for njurskador.

« Orter och vitamintillskott: Tala med
din lakare eller med en farmaceut pa
onkologicentret om anvandning av tillskott
under cellgiftsbehandling eller annan
ldkemedelsbehandling. Vissa tillskott kan minska
behandlingens effekt. Reaktioner som uppstar
mellan lakemedel och tillskott kan dessutom
orsaka allvarliga hélsoproblem. Mdnga
apotek har system som identifierar potentiella
reaktioner mellan lakemedel och tillskott.

B Mental hédlsa: Din mentala halsa ar viktig
alltmedan behandlingen fortskrider. Se till att
du dr bekvdm med behandlingsplanen. Boka
tid med en specialist pa mental hdlsa om du
misstanker att du kan vara deprimerad eller om
ndgon ar orolig for att du ar deprimerad.

B Regelbunden somn: Detta dr av hogsta vikt for
ditt immunsystem.




B GOr justeringar: Minska stressen pa jobbet,
i familjen och i andra sociala situationer s
mycket som méjligt, eller eliminera den helt.
Undvik kontakt med barn i skoldldern. Undvik
stora folkmassor s mycket som mojligt. Tvatta
handerna ofta. Ditt immunsystem forsamras
bade av sjukdomen och av behandlingarna.
Myelombehandlingen har hégsta prioritet tills
tillstdndet forbattras och/eller stabiliseras.

Om frontlinjebehandling inte fungerar
Det finns manga behandlingsalternativ utéver de
som ndmns i den har introduktionshandboken.
Det kommer hela tiden nya behandlingar som kan
fungera battre.

Besok garna IMF:s webbplats pd myeloma.org
om du vill ha mer information och regelbundna

uppdateringar, eller ring InfoLine pa +1 800-452-2873.

Fragor som du bor stélla till din ldkare

Beslut om behandlingen ar mycket viktiga for
myelompatientens dverlevnad och livskvalitet.
Patienten behdver fakta for att kunna ta ratt
beslut. Vissa patienter vill diskutera alla aspekter
av sin situation, behandling och prognos. Andra
vill bara veta vilket nasta steg ar. De flesta ldkare
ar val forberedda for dessa skillnader och varierar
hanteringen beroende pa vad de upplever att
patienten vill ha. Vi rekommenderar patienter

att vara tydliga med hur detaljerat de vill tala

om behandlingsbeslutet. Vi foreslar ocksa att
patienten alltid ber om ett andra utlatande fran en
myelomspecialist innan behandlingen pabdrjas,
dven om patienten ar n6jd med sin lakare.

1. Fa en fullstéandig beskrivning av

behandlingsprogrammet:

® Exakt vad innebar behandlingen?

® Vilka ar malen med behandlingen?

B Under vilken tidsperiod ges behandlingen?

B Vad bestar behandlingen av? Hur ofta
maste patienten besoka en vardinrattning?
Ar det nédvandigt eller troligt att patienten
maste laggas in pd sjukhus? Vilka &r de troliga
effekterna pa patientens méjlighet att fungera
normalt (dvs. arbeta och vara i rérelse)? Hur
mar man fore, under och efter behandlingen?
Hur ser man ut? Hur lang tid tar det normalt
att aterhamta sig?

® Vilka uppfdljnings- och underhallsprogram
kravs?

B Hur mycket kostar behandlingen?

2. Hur vil har behandlingen fungerat for
andra personer i liknande situationer?
Effektiviteten méts pa manga olika sétt:

m Vilka ar de tidigare erfarenheterna av
behandlingen? Hur manga patienter
har genomgatt behandlingen? Hur lang
uppfdljning fick dessa patienter efter
behandlingen?

B Hur stor dr sannolikheten for en fullstindig
eller partiell remission? Vilka faktorer tenderar
att 6ka och minska sannolikheten?

® Hur lange har patienternas remission varat?
Vilka faktorer ssmmanhanger med ldngvariga
respektive kortvariga forbattringar?

m Vilka alternativ finns vid aterfall?
(Dessa alternativ kan andras med tiden.)

B Vad kan rimligen forvantas nar det galler
lindring av symtom som skelettsmartor,
patologiska frakturer, anemi, utmattning
och hyperkalcemi? Vilka faktorer avgor hur val
dessa behandlingar fungerar fér symtomen?

® Hur lange har andra som genomgatt
behandlingen 6verlevt? Nar det galler
nyare behandlingstyper, hur manga i den
ursprungliga patientgruppen ar fortfarande
vid liv?

3. Liksom vid andra cancerbehandlingar
anvands dven vid myelombehandlingar
starka lakemedel och andra metoder
for att ta dod pa elakartade celler
och/eller korrigera kroppens kemiska
balans. | vanliga fall uppstar biverkningar.
Vissa av dessa uppstar under sjdlva
behandlingen. Andra kan ge sig till kdnna
langt efter det att behandlingen har avslutats.

m Vilka biverkningar har observerats pa
patienter som har genomgatt behandlingen?
Nar brukar de intraffa? Hur stor andel av
patienterna kanner avdem? Hur allvarliga
ar biverkningarna? Ar de livshotande? Ar de
smartsamma? Ar de permanenta? Hur linge
pagar de?
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® Kan biverkningarna behandlas?
Har biverkningarnas behandlingar egna
biverkningar?

4. Det finns alltid alternativ. Du maste
stédlla alla de hér fragorna for vart och
ett av alternativen:

m Vilka alternativ finns for den
rekommenderade behandlingen?

m Vilka for- och nackdelar har alternativen
i forhallande till den rekommenderade
behandlingen?

® Vilka for- och nackdelar har de alternativa
behandlingarna om man jamfoér med att
avsta fran behandling?

Eftersom myelom ar ovanligt finns endast ett

fatal lakare och inrattningar som har myelom

som specialitet. Det ar mycket vanligt att
myelompatienter ber om ett andra utldtande fran
en expert pa ett forskningsinstitut samtidigt som
de Overlater at sin lokala lakare att administrera och
overvaka behandlingen.

For att ta ratt beslut om behandling maste man ha
ratt resurser, stalla ratt fragor, tanka igenom sina

val och vara modig. Men framfor allt kraver det att
patienten och de som ger patienten stod engagerar
sig i processen. Eftersom det dn sd lange inte finns

nagot botemedel, eftersom inga garantier

kan ges och eftersom varje individ ar unik beror
det yttersta beslutet pa patientens preferenser
och prioriteringar.

Avslutningsvis

En cancerdiagnos ér givetvis inget som du har kontroll
over, men du har mojligheten att skaffa de kunskaper
du behdver for att forbattra samarbetet med lakare och
sjukskoterskor, och det dr ndgot som kommer att vara
avgorande for din tillvaro under sjukdomens gang.

Den har broschyren ar inte avsedd att ersétta rad fran
lakare och sjukskadterskor, vilka dr bast [dampade att svara
pa fragor om din individuella vardplan. IMF forsoker
bara ge dig den information du behéver for att fa ut sa
mycket som mgjligt av dina samtal med vardpersonalen.
Du maste spela en aktiv roll i din egen vardsituation om
du vill att behandlingen ska bli effektiv och for att fa
bésta méjliga livskvalitet.

Vi rekommenderar att du besdker myeloma.org for att
fa aktuell information om myelom och att du kontaktar
IMF:s InfoLine om du har myelomrelaterade fragor

och funderingar. IMF:s InfoLine ger hela tiden den
bésta informationen om myelom pa ett omtanksamt
och medké@nnande satt. Du kan komma i kontakt med
IMF:s InfoLine-experter pa InfoLine@myeloma.org eller
+1800-452-2873 eller +1 818-487-7455.

Tabell 8. Myelombehandlingens mal

TYP AV BEHANDLING MAL EXEMPEL BESLUTSTID

Stabiliserande | Motarbeta livshotande « Plasmaferes for att fortunna blodet och undvika stroke Timmar till
rubbningar i kroppens « Hemodialys ndr njurarna inte fungerar dagar
kemi och immunsystemet | . | skemedel som minskar hyperkalcemi

(kan inkludera cellgiftshehandling)

Palliativ Mildrar obehag och « Strdlning som forhindrar bennedbrytning Dagar till
Okar patientens - Transfusion av roda blodkroppar mot anemi manader
funktionsférmaga « Ortopedisk kirurgi for att reparera och/eller starka ben

Remissions- Lindrar symtom, saktar | « Behandlingar som tar dod pa elakartade celler i hela kroppen Veckor till

inducerande ned eller avbryter - Stralning som tar did pa elakartade celler pa platsen for en tumér | mdnader
sjukdomens utveckling

Botande Permanent remission® - Benmdrgstransplantation for cellgiftsbehandling i hoga doser Veckor il

manader

* Bota betyder att myelomet elimineras permanent, vilket & ndgot som sallan har dokumenterats. Termen "funktionellt botad” har
anvants for att beskriva fall med fullstandig forbattring som varar i 6ver fyra ar. Fullstandig respons pa behandlingen (inklusive pa
molekylar niva) kan foljas av aterfall, varfor uppfoljning kommer att kravas under lang tid.
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Tabell 9A. Lakemedel som for niarvarande

GENERISKT NAMN MARKE SJUKDOMSSITUATION ADMINISTRERING: DOS
Alkylerande agens
melfalan « induktion hos patienter som inte kan ta « IV (intravends injektion): 200 mg/m?
Alkeran® emot en transplantation - Oralt: 6 mg (tre tabletter) per dag
- ett till tre tidigare aterfall
- aterfall/refraktar
cyklofosfamid - induktion « IV: 40-50 mg/kg uppdelat 6ver 2-5 dagar
(ytoxan® - ett till tre tidigare terfall - Oralt: 300 mg/m? en géng i veckan
- dterfall/refraktar
Antracyklin

pegylerat liposomalt doxorubicin
Doxil® (plus Velcade® + dexametason)

- ett till tre tidigare aterfall
- aterfall/refraktar

IV:30 mg/m? pd dag 4, efter bortezomib

Kortikosteroid

dexametason
Decadron®

«induktion
- ett till tre tidigare aterfall
« aterfall/refraktar

« Kan administreras intravendst

+ Administreras vanligtvis veckovis 40 mg
oralt (10 tabletter) ("lagdosdexametason”)

+ Som monobehandling administreras 40 mg
oralt i cykler om fyra dagar med behandling,
fyra dagar utan behandling

Immunmodulerande likemedel

talidomid
Thalomid® (plus dexametason)

- induktion

- ett till tre tidigare aterfall
- aterfall/refraktér

- underhall

Oralt: godként for 200 mg per dag, men
administreras sallan i storre mangd
an 100 mq per dag eftersom det dr
effektivt vid lagre doser, och hégre
doser brukar i allmdnhet inte tolereras.

lenalidomid
Revlimid® (plus dexametason [Rd])

«induktion

- ett till tre tidigare aterfall
- aterfall/refraktar

- underhall

Oralt: 25 mg dag 1-211 en cykel pa 28 dagar.

pomalidomid
Pomalyst® (plus dexametason)

- ett till tre tidigare aterfall
« aterfall/refraktar

Oralt: 4 mg dag 1-211 en cykel pa 28 dagar.

+1818-487-7455 globalt + +1800-452-2873 avyiftsfritti USA och Kanada




anvénds for myelom - juli 2016

BIVERKNINGAR

ANMARKNINGAR

Minskat antal blodkroppar, hypersensitivitetsreaktioner,
gastrointestinal toxicitet, pulmonell toxicitet, infertilitet,
sekunddra maligniteter (leukemi).

« Anvands som hogdosbehandling vid autologa transplantationer.
- Anvands tillsammans med prednison + ett tredje ldkemedel pa patienter som
inte tar emot nagon transplantation (MPV, MPR).

Minskat antal blodkroppar, infektioner, toxicitet i urinvagar
och njurar, kardiotoxicitet, pulmonell toxicitet, sekundara
maligniteter, feber, haravfall (IV), illamdende, krakningar,
diarré.

- Anvands ibland for att transportera stamceller fran margen till det perifera
blodet for skord innan ASCT.

+ Administreras oralt vid kombinationshehandlingar som till exempel CyBorD.

« Administreras intravendst vid kombinationsbehandlingar som till exempel DCEP
och DVPACE.

Kardiotoxicitet, infusionsreaktioner, minskat antal
blodkroppar, hand- och fotsyndrom, munsar, illamaende och
krakningar, trotthet, svaghet.

En ny tillverkare i USA godkéndes forra dret for att mildra problem med utbudet.
Se doxilsupply.com

Infektioner, hjartproblem/vdtskeansamlingar, akne, utslag,
forhdjda blodsockervérden, gastrointestinala sjukdomar,
viktokning, hosta, heshet, osteoporos, muskelsmartor,
oftalmologiska sjukdomar, psykiatriska effekter, somnldshet.

- Var forsiktig i kombination med andra Iakemedel. Mer information finns i
IMF:s publikation Understanding Dexamethasone and Other Steroids (Férstd
dexametason och andra steroider). Ett flertal studier har pavisat att en
minskning av dexametasondosen i kombinationshehandlingar okar toleransen,
okar behandlingens varaktighet och forldnger éverlevnaden.

- Karolinska Institutets studie ASH 2015 visade att om dtminstone en delvis
forbéttring uppnds med andrahandsbehandling med Revlimid + dexametason
ger det ingen extra fordel att fortsatta med dexametason utver Revlimid.

Embryo-fetal toxicitet, vends och arteriell tromboembolism,
perifer neuropati, forstoppning, dasighet, yrsel, minskat antal
vita blodkroppar, utslag.

- Patienter maste delta i ett program for utvérdering och minskning av risker
(REMS, risk evaluation and mitigation strategies).

- Bdda partnerna maste anvénda preventivmedel.

« Orsakar obotlig perifer neuropati.

« Okad risk for tromboembolism i kombination med dexametason. Kréver dérfor
att blodfdrtunnare anvands.

Embryo-fetal toxicitet, minskat antal vita blodkroppar,
minskat antal blodplattar, vends och arteriell
tromboembolism (blodkoagel som kan hamna i lungan),
diarré, utmattning, anemi, forstoppning, utslag.

- Patienter maste delta i ett program for utvérdering och minskning av risker
(REMS, risk evaluation and mitigation strategies).

- Bada partnerna maste anvanda preventivmedel.

« | FORSTA studien pévisades fordelen med fortlopande Revlimid hos nyligen
diagnosticerade myelompatienter som inte fér nagon transplantation.

« Okad risk for tromboembolism i kombination med dexametason. Kréver darfor
att blodfortunnare anvands.

Embryo-fetal toxicitet, minskat antal vita blodkroppar, minskat
antal roda blodkroppar, minskat antal blodpldttar, vends och
arteriell tromboembolism, utmattning, svaghet, yrsel och
forvirring, forstoppning, illamaende, diarré, neuropati.

- Patienter maste delta i ett program for utvérdering och minskning av risker
(REMS, risk evaluation and mitigation strategies).

- Bada partnerna maste anvénda preventivmedel.

« Okad risk for tromboembolism i kombination med dexametason. Kraver darfor
att blodfortunnare anvands.

myeloma.org
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Tabell 9A. Lakemedel som for niarvarande

GENERISKT NAMN MARKE SJUKDOMSSITUATION ADMINISTRERING: DOS
Proteasomhdammare
bortezomib « induktion Intravends eller subkutan injektion pa
Velcade® - ett till tre tidigare aterfall 1,3 mg/m?dag 1,4, 8 och 11ien cykel pa
- gterfall/refraktar 21 dagar.
- underhall
karfilzomib - ett till tre tidigare aterfall IV: 10 minuters infusion tva ganger per vecka
Kyprolis® . sterfall/refraktar pé 2 pd varandra foljande dagar i 3 veckor

(enbart eller plus Revlimid + dexametason)

under varje cykel pa 4 veckor.

20 mg/m? cykel 1, dag 1+ 2.

27 mg/m? cykel 1,dag 8,9, 15 och 16 och
alla foljande cykler.

ixazomib
Ninlaro® (plus Revlimid + dexametason)

ett till tre tidigare aterfall

Oralt: 4 mg dag 1, 8 och 15 en cykel pa
28 dagar.

Monoklonal antikropp (mAb)

daratumumab aterfall/refraktar IV: 16 mg/kg per vecka cykel 1 och 2,

Darzalex® varannan vecka cykel 36, var fjdrde vecka
fran och med cykel 7.

elotuzumab ett till tre tidigare dterfall IV: 10 mg/kg cykel 1+ 2 en gang i veckan,

Empliciti® (plus Revlimid + dexametason)

dag 1,8, 150ch 22 i en cykel pd 28 dagar,
sedan varannan vecka, dag 1och 15i
perioder pa 28 dagar.

HDAC-hammare (histondeacetylashammare)

panobinostat
Farydak® (plus Velcade + dexametason)

- ett till tre tidigare aterfall
- aterfall/refraktar

Oralt: 20 mg varannan dag i 3 doser per vecka
(dagT,3,5,8,100ch 12) vecka 1 och 2,
i 8 cykler pd vardera 21 dagar.

+1818-487-7455 globalt + +1800-452-2873 avyiftsfritti USA och Kanada




anvéands for myelom - juli 2016 (fortsdttning frin foregdende sida)

BIVERKNINGAR

ANMARKNINGAR

Perifer neuropati, utmattning, illamaende, diarré,
trombocytopeni, for [agt blodtryck.

« Okad forekomst av herpes zoster-virus (béltros). Radfraga din lakare om
preventiv anvandning av anitvirala Iakemedel medan du tar Velcade.

- Har visat sig effektivt pd patienter med den cytogenetiska hdgriskavvikelsen
t(4;14).

- Saker for patienter med njursvikt.

« Administrering subkutant och/eller en gang per vecka minskar risken for
perifer neuropati.

Utmattning, anemi, trombocytopeni, andningssvarigheter,
diarré, feber, lagt blodtryck, hjartfel och andra hjartproblem,
infusionsreaktioner.

- Patienter med redan befintliga hjartbesvér kan [opa storre risk for hjartproblem.

- Gav battre resultat an Velcade + dexametason i aterfall av myelom for PFS, 0S
(oavsett dlder, cytogenetik och tidigare behandling).

- Antiviral behandling for forebyggande av herpes zoster-virus (baltros)
rekommenderas.

Trombocytopeni, neutropeni, diarré, forstoppning,
illamaende, krakningar, perifer neuropati, perifert ddem
(svullnade fotter), utslag, levertoxicitet, ryggsmartor,
infektion i den dvre luftgangen.

« Dosen ska vara pa 3 mg for patienter med maéttligt till gravt nedsatt lever-
eller njurfunktion.

- Orsakar embryo-fetal toxicitet.

- Radfraga din lakare om antiviral behandling for forebyggande av herpes
zoster-virus (baltros).

- Tas en timme innan eller tvd timmar efter maltid.

« Tillsammans med Revlimid + dexametason (Rd) dkas risken for
tromboembolism och anvéndning av blodfrtunnare krévs.

Infusionsreaktioner, utmattning, illamaende, ryggsmértor,
feber, hosta, minskat antal blodkroppar.

- Kliniska studier pagar for att utvardera ny subkutan administrering.

- Studiedata géllande anvéndningen av Darzalex tillsammans med
Velcade + dexametason (CASTOR-studien) eller i kombination med
Revlimid + dexametason (POLLUX-studien) har bidragit till att FDA har
tilldelat dessa kombinationer “genombrottsstatus”.

« Darzalex kan orsaka embryo-fetal toxicitet.

- Patienter maste fore och efter infusioner medicineras med kortikosteroid,
ett febernedsattande lakemedel och antihistamin for att undvika
infusionsreaktioner.

Infusionsreaktioner, Iaga blodvarden, infektioner, utmattning,
diarré, feber, forstoppning, muskelspasmer, forsmrad aptit.

- Antikoagulans rekommenderas for kombinationen med Revlimid pa grund av
ofta forekommande djup ventrombos och lungembolism.

- Patienter maste i forvdg administreras dexametason, antihistamin, ranitidin och
acetaminofen infor varje dos av elotuzumab for att undvika infusionsreaktioner.

Laga blodvarden, diarré, illamaende eller krakningar,
hjarttoxicitet, blodningar (p.g.a. minskat antal blodplattar),
infektioner, levertoxicitet, embryo-fetal toxicitet, utmattning.

- Patienter med en historik av nyligen intraffade fall av myokardinfarkt eller
instabil angina ska inte ta Farydak.

- Patienter med gravt nedsatt leverfunktion ska inte ta Farydak. Dosen bor
dessutom minskas for patienter med latt eller mattligt nedsatt leverfunktion.

« Minska dosen till 10 mg om den administreras tillsammans med starka
CYP3A-hdmmare, inklusive klaritromycin (Biaxin®).
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Tabell 9B. Lékemedel som for ndarvarande anvands for stodjande vard - juli 2016

skelettsjukdom

genom infusion
spritt over

2—4 timmar en
gang per manad.

i allmanhet, osteonekros i
kaken.

GENERISKT SJUKDOMSSITUATION ADMINISTRERING: BIVERKNINGAR ANMARKNINGAR
NAMN DOS
MARKE
Bisfosfonat
pamidronat | For behandling av IV: Renal toxicitet, feber, - Anvandning under lang tid (mer
Aredia® myelomrelaterad 90 mg administreras | venirritation, vark och smartor | @n 5 ar) kan leda till atypiska

frakturer pa larbenet.

- Patienter utan dokumenterad
myelomrelaterad skelettsjukdom
ska inte ta bisfosfonater.

zoledronat, | Forbehandling av v: Renal toxicitet, feber, « Anvéndning under lang tid (mer
zoledronsyra | myelomrelaterad 4 mg spritt over venirritation, vark och smértor | &n 5 &r) kan leda till atypiska
Zometa® skelettsjukdom minst 15 minuter i allmdnhet, osteonekros i frakturer pd larbenet.
var tredje tll kaken. « Patienter utan dokumenterad
var fjarde vecka. myelomrelaterad skelettsjukdom
Vanligtvis ska inte ta bisfosfonater.
30-45 minuter en  Dosen bor minskas for patienter
gang imanaden. med njursvikt.
+ 500 mg kalcium och 400 1U
D-vitamin bor tas varje dag.
Stamcellsmobiliserare
plerixafor Anvénds tillsammans | IV: [llamé&ende, krakningar, diarré, | Kan orsaka embryo-fetal skada.
Mozobil® med GCSF for vid 0,24 mg/kg trotthet, huvudvark, yrsel,
att mobilisera kroppsvikt. led- eller muskelsmartor,
hematopoetiska reaktioner pa injektionsstallet,

stamceller innan ASCT brist pa blodplattar

Analgetikum: Alla typer av smartstillande ldkemedel.
Aspirin och acetaminofen &r milda analgetika.

Termer och definitioner

Akut: Plotslig uppkomst av symtom, en sjukdom eller

e Analog: En kemisk sammansattning som i sin struktur
en fordndring.

liknar en annan men som skiljer sig nagot fran denna i
Albumin (ALB): Enkelt vattenlosligt protein som finns sin komposition.
i blodserum. Dess produktion hammas av interleukin-6

vid mycket aktivt myelom.

Anemi: En minskning av hemoglobin i de réda
blodkropparna, vilka transporterar syre till kroppens
vdvnader och organ. Anemi definieras vanligtvis som
hemoglobin under 10 g/dl, medan 6ver 13-14 g/dI
anses normalt, och/eller en minskning pé > 2 g/dl fran
patientens individuella normalvérde.

Alkylerande agens: Ett kemoterapeutiskt agens som
till exempel melfalan eller cyklofosfamid. Alkylerande
syftar pa det sétt pa vilket dessa agens tvarbinder

myelomcellernas DNA och férhindrar celldelning. L ]
Anestesi: Forlust av kdnsel eller medvetande.

Lokalanestesi orsakar forlust av kénsel i en del av
kroppen. Generell anestesi framkallar forlust av kansel
med eller utan forlust av medvetandet.

Angiogenes: Nybildning av blodkarl som ofta
uppstar i anslutning till tillvaxt av elakartad vavnad,
inklusive myelom.

Amyloidos: En gemensam term for en grupp sjukdomar
som kdnnetecknas av tvarbundna latta kedjor. De

latta kedjorna bildar harda fibriller som &r ol6sliga och
deponeras i flera olika organ och vévnader. Olika typer
av amyloidos visar olika tecken och symtom beroende
pa var och i vilka organ amyloidproteinerna deponeras.

+1818-487-7455 globalt + +1800-452-2873 avyiftsfritti USA och Kanada




Tabell 10. Stodjande vard

SYMTOM BEHANDLING KOMMENTARER
Utmattning och - Blodtransfusion (koncentrat av rdda blodkroppar: Behandlingarna dr enkla, vanligtvis mycket
svaghet pa grund leukoreducerat, undersokt for virus) vid grav anemi formanliga och forstarker kanslan av vélmaende.
av anemi - Erytropoietin vid latt till mattlig anemi som inducerats
genom behandling
Skelettsmartor « Bisfosfonat (till exempel Aredia® 90 mg IV spritt dver | Att stilla skelettsmartor ar viktigt i sig och forbattrar
2-4 timmar en gang per manad, Zometa® 4 mgq IV den fysiska aktiviteten, vilket i sin tur starker och
spritt Gver 15—45 minuter en gang per manad) laker skelettet och forbattrar det kanslomdssiga
- Smartstillande medel efter behov (till exempel valmaendet. Aven om skador pa njurar och kakar ar
Tylenol®, orala morfinderivat, Fentanyl® sallsynta kan de uppstd som ett resultat av kronisk
"smartplaster”) bisfosfonatbehandling. Medvetenhet dr nyckeln
till forebyggande.
Feber och/eller - Ldmpliga antibiotika fiven om antibiotika ska viljas och anvindas med
infektionsevidens | . Neupogen® om nodvandigt for att 3 upp ett for litet forsiktighet ar det mycket viktigt att snabbt fa
antal vita blodkroppar kontroll dver infektioner. Vi rekommenderar att
.. - C ha antibiotika till hands for nddsituationer
« Intravendst gammaglobulin vid allvarliga infektioner .
(sdrskilt under resor).
- Utfor test efter behov for att diagnostisera den
exakta infektionstypen (med undantag for riskfyllda
biopsier/kulturer)
Gastrointestinala | - Lampliga ldkemedel for att behandla illamaende, Kontakta en vardinrattning for att diskutera
biverkningar krakningar, forstoppning och diarré eventuella symtom. Svara symtom kan krava
- Bibehall tillréckligt intag av vatska och néring inlaggning pa sjukhus.
Blodkoagel och - Koagelrelaterade handelser ar akutfall och ska Risken kan minskas genom motion, viktminskning
tromboemboliska behandlas baserat pa riskfaktorer for savél handelsen | och genom att avsta fran rokning.
handelser som patienten
« Aspirin eller antikoagulerande ldkemedel kan skrivas ut
Perifer neuropati | - Smartstillande medel Kontakta en vardinrattning for att diskutera
- Justering av dosering, frekvens och/eller eventuella symtom. Ett tidigt ingripande kan
administreringsvig forhindra permanenta skador och 6ppna for fortsatt
« Fysioterapi, vitaminer och andra tillskott behandl{ng. Justerainte c{osenﬂngeP pa eg?n LS
Ta inga tillskott utan att forst rddfraga en lakare.
Biverkningar fran | - Tas tillsammans med foda tidigt pa morgonen Anmdl biverkningar och symtom till vardpersonal.
steroider Avbryt eller justera inte doseringen pd egen hand.

- Var uppmarksam pa symtom pd infektioner och
andringar i blodsockernivaerna

« Lakemedel mot baltros och svampinfektioner

Patientutbildningsblad om hur blodkoagel och tromboemboliska héndelser kan undvikas, hur steroidrelaterade biverkningar hanteras,
hur myelosuppression hanteras, hur perifer neuropati férebyggs och hur gastrointestinala biverkningar hanteras. Kan bestdllas frdn IMF.

Kontakta IMF pa +1 800-452-2873 eller +1 818-487-7455 eller besék myeloma.org.

myeloma.org
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Anslutning: Inskrivningen av patienter for en

klinisk studie (forskningsstudie) eller antalet patienter
som redan dr inskrivna eller férvantas skriva in sig for
en studie.

Antibiotika: Likemedel som anvands for behandling
av infektioner.

Antiemetikum: Ett |lakemedel som forhindrar eller
kontrollerar illamaende och krakning.

Antifungalt agens: Ett |akemedel som anvands for
behandling av svampinfektioner.

Antigen: Ett frimmande dmne (som till exempel
bakterier, ett virus, ett toxin eller en tumor) som leder till
att immunsystemet producerar antikroppar.

Antikropp: Ett protein som produceras av vita
blodkroppar som kallas plasmaceller och som bekdampar
infektioner och sjukdomar.

Antineoplastiskt agens: Ett Iikemedel som forhindrar
eller dédar cancerceller eller stoppar deras tillvaxt

och spridning.

Apoptos: En normal cellutveckling som leder till att
cellen dor.

Appendikularskelett: De ldnga ben (armar och ben)
som ar fasta i ryggrad, brostkorg och backen.

Aspiration: Borttagning av vatska eller vavnad, eller bade
och, fran ett visst omrade som till exempel benmargen.

Asteni: Ett tillstand i vilket kroppen i sin helhet eller
delar av den saknar eller har forlorat kraften.

Asymtomatiskt myelom: Myelom som inte visar ndgra
sjukdomssymtom (som till exempel anemi, njursvikt,
hyperkalcemi och lytiska lesioner). Kallas dven indolent
multipelt myelom (SMM, Smoldering Multiple Myeloma)
eller tidigt myelom.

Aterfall: Symtom som visar sig pa nytt efter en tids
forbattring. Patienter som aterfallit i sjukdom har
behandlats och sedan visat symtom pa myelom minst
60 dagar efter behandlingens slut. De flesta kliniska
studier for langt framskriden sjukdom &r for patienter
som har aterfallit och/eller med refraktart myelom.

Axialskelett: Ryggrad, backen, revben och kranium.
Axialskelettet samt de 6vre delarna av de langa benen i
armar och ben &r de delar som oftast drabbas av myelom.

B-celler (B-lymfocyter): Vita blodkroppar som tillhor
det naturliga immunsystemet. Vissa B-celler utvecklas till
plasmaceller i benmargen och utgér kallan till antikroppar.

Basofil: Ett slags vit blodkropp. Basofilerna ar ett slags
granulocyter.

Bence Jones-protein: Ett monoklonalt myelomprotein.
Proteinet bestdr av antingen fria kappakedjor eller

fria lambdakedjor. Eftersom de &@r sa sma hamnar

de latta Bence Jones-kedjorna obehindrat i urinen.
Méangden Bence Jones-protein i urinen uttrycks i gram
per 24 timmar. | normala fall kan urinen innehalla en
mycket liten méngd protein (< 0,1 g/24 h), men da ror
det sig om albumin snarare @n Bence Jones-protein.
Forekomsten av d&ven en minimal mangd Bence Jones-
protein i urinen klassas som onormalt.

Benmarg: Den mjuka, svampliknande vdvnad

inuti benen som producerar vita blodkroppar, roda
blodkroppar och blodplattar. | denna vavnad ansamlas
onormala plasmaceller som orsakar myelom.

Benmargsaspiration: Vatske- eller cellprovtagning,
med hjalp av en ndl, frdn benmdrgen som sedan
undersoks med mikroskop.

Benmargsbiopsi: Vavnadsprovtagning, med hjélp av en
nadl, fran benet. Kontroll av om cellerna &r cancerartade.
Om cancerartade plasmaceller upptécks uppskattar
patologen hur stor del av benmargen som ar drabbad.
Benmargsbiopsi utfors vanligtvis samtidigt med
benmadrgsaspiration.

Benmetabolism: Den normala samverkan (koppling)
som sker mellan osteoklastceller (som resorberar eller
bryter ned benet) och osteoblastceller (som skapar
ny benmatrix) for att bibehalla en balanserad niva av
benuppbyggnad och -nedbrytning.

Beta-2-mikroglobulin (dven kallat f2-mikroglobulin,
B,M och B2M): Ett litet protein som finns i blodet. Hoga
nivaer uppstar hos patienter med aktivt myelom. Laga
till medelhdga nivaer finns hos patienter med tidigt
och/eller inaktivt myelom. Cirka 10 % av patienterna

har myelom som inte producerar 2M. Vid ett aterfall
kan B2M-nivan 6ka innan nagon forandring sker i
myelomproteinnivan. Faktorer som virusinfektioner kan
ibland producera forhdjda nivaer av f2M i serum.

Biopsi: Avlagsnande av en bit vavnad som sedan
undersoks med mikroskop som hjalp for diagnos.

Bisfosfonat: Ett slags lakemedel som skyddar mot
osteoklastaktivitet (bennedbrytning) och binder med
ytan pa benet dar det resorberas eller bryts ned.

Biverkningar: O6nskade effekter orsakade av
ett lakemedel.

Blodkroppar: Mycket sma strukturer som produceras
i benmargen. De finns i form av réda blodkroppar, vita
blodkroppar och blodplattar.
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Blodplattar: Ett av blodets tre huvudsakliga element.
De andra &r roda blodkroppar och vita blodkroppar.
Blodplattarna pluggar igen 6ppningar i blodkarlens
vdggar och utsdndrar dmnen som stimulerar blodets
koagulering. Blodplattarna &r det framsta forsvaret mot
blédning. De kallas dven fér trombocyter.

Blodurea (BUN, blood urea nitrogen): Mater nivan

av urea i blodet. Urea utsdndras av njurarna. BUN ar ett
laboratorieblodprov som beddmer njurarnas funktion.
Sjukdomar som myelom, som férsamrar njurarnas
funktion, leder ofta till 6kade BUN-nivaer i blodomloppet.

Blodvarden: Antalet roda blodkroppar, vita blodkroppar
och blodpléttar i ett blodprov.

Cancer: En gemensam term for sjukdomar déar
elakartade celler delar sig utan kontroll. Cancerceller
kan angripa nérliggande vdvnad och spridas via
blodomloppet och det lymfatiska systemet till andra
delar av kroppen.

Cancerforstadier: En term som anvands for att beskriva
ett tillstdnd som potentiellt kan utvecklas till cancer.

Cell: Den grundldaggande enheten hos alla levande
organismer. Alla organ och vadvnader i kroppen bestar av
miljontals mikroskopiska celler.

Celldifferentiering: Den process under vilken unga,
omogna (ospecialiserade) celler far individuella
egenskaper och uppnar sin mogna (specialiserade) form
och funktion.

Cellforokning: En 6kning i antalet celler genom
celltillvéxt och celldelning.

Cysta: En ansamling av vdtska eller halvfast material i en
sack. En cysta kan uppsta i alla organ och vavnader.

Cytokiner: Proteiner som utsondras fran celler som kan
stimulera eller forhindra tillvaxt/aktivitet i andra celler.
Cytokiner produceras lokalt (dvs. i benmargen) och
cirkulerar i blodomloppet. De slapps vanligtvis ut som
respons pa en infektion.

Deoxiribonukleinsyra (DNA): Arvsmassan — en stor
molekyl som bar den genetiska informationen som
celler behover for att foroka sig och for att producera
alla kroppens komponenter.

Dexametason: En kraftfull kortikosteroid som ges for
sig eller tillsammans med andra lakemedel.

Diagnos: Identifikationen av en sjukdom via dess
tecken och symtom samt testresultat.
Dialys: Nér patientens njurar inte kan filtrera blodet

anvands dialys for att rengdra blodet genom att det fors
genom en dialysmaskin.
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Dosbegransande toxicitet (DLT, dose-limiting
toxicity): Biverkningar som dr tillrackligt allvarliga for
att behandlingen inte ska kunna fortsétta.

Effektivitet: Mojligheten att astadkomma en effekt —
i cancerforskning anvénds bendmningen "effektivitet”
for att indikera om en behandling &r effektiv.

Elakartad: Cancerartad. Kan angripa narliggande
vavnad och spridas till andra delar av kroppen.

Elektrofores: Ett laboratorietest i vilket en patients
serum- (blod-) eller urinmolekyler separeras efter
storlek och elektrisk laddning. F6r myelompatienter
gor elektrofores pa blod eller urin att mangden
myelomprotein (M-protein) kan berdknas och att
egenskaperna for den specifika M-spiken for varje
patient kan identifieras. Elektrofores anvdands som ett
verktyg for saval diagnos som 6vervakning.

Enzym: En substans som okar hastigheten for kemiska
forandringar i kroppen.

Erytrocyter: Roda blodkroppar (RBC). De roda
blodkropparna transporterar syre till kroppens celler och
koldioxid bort fran kroppens celler.

Erytropoietin: Ett hormon som produceras av njurarna.
Myelompatienter med skador pa njurarna producerar
inte tillrackligt mycket erytropoietin, vilket kan resultera
i anemi. Injektioner med syntetiskt erytropoietin kan
hjalpa. En annan alternativ behandling av anemi

ar blodtransfusion, sarskilt i akuta fall. Syntetiskt
erytropoietin kan anvandas som stédjande behandling
under en behandling av myelom for att undvika anemi.

Extramedulldrt plasmocytom: En tumor som ar
uppbyggd av monoklonala plasmaceller som finnsi
mjuk vavnad utanfor benmérgen och separat fran benet.

Fri latt kedja: En del av det monoklonala proteinet som
har Idg molekylvikt. Den kan vara bunden till en tung
kedja eller vara obunden, eller fri. Fria ldtta kedjor kan
matas i en kanslig analys som heter Freelite®-test.

Gastrointestinala biverkningar: Biverkningar av
lakemedel som paverkar matsmaltningsorganen,
som till exempel illamdende, krakningar, diarré
och férstoppning.

Gen: En sdrskild sekvens av DNA-kodning for ett
visst protein.

Genetisk: Arftlig — har att géra med information som
gar vidare fran foraldrar till barn via DNA i generna.
Genterapi: Behandling som paverkar genernas
aktivitet. Det handlar vanligtvis om att lagga till eller
ta bort en eller flera gener.
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Godartad: Ej cancerartad. Angriper inte narliggande
vavnad och sprids inte till andra delar av kroppen.
MGUS é&r ett godartat tillstand.

Granulocyt: Ett slags vit blodkropp som tar déd pa
bakterier. Neutrofiler, eosinofiler och basofiler &r alla
typer av granulocyter.

Hamma: Att stoppa ndgonting eller halla det i schack.

Hematokrit (Hct): Procentandelen réda blodkroppar i
blodet. Ett Iagt hematokritvarde indikerar anemi.

Hematolog: En ldkare som specialiserar sig pa problem
med blodet och blodmargen.

Hematologisk: Med sitt ursprung i blodet, eller spridd
genom cirkulation eller genom blodomloppet.

Hemoglobin: Ett protein i roda blodkroppar som
transporterar syre.

Herpes simplex: Ett vanligt virus som orsakar sar,
ofta s.k. munsar.

Herpes zoster: En virusinfektion som ofta angriper
nerverna. Detta tillstand kallas dven baltros.

Hormoner: Kemikalier som produceras av olika kortlar
och som reglerar aktiviteten hos vissa celler eller organ
i kroppen.

Human leukocytantigentest (HLA): Ett blodprov
som anvands for att matcha en blodgivare eller
benmédrgsdonator med en mottagare av en transfusion
eller transplantation.

Hyperkalcemi: En onormalt hog niva av kalcium i
blodet. Hos myelompatienter dr detta oftast ett resultat
av bennedbrytning, dér kalcium frdn benet kommer

ut i blodomloppet. Tillstandet kan orsaka en rad
symtom som till exempel dalig aptit, illamaende, torst,
utmattning, muskelsvaghet, rastloshet och forvirring.
Se "Kalcium”.

IgD, IgE: Tvd mindre vanliga typer av myelom.
Se "lgG, IgA”.

1gG, IgA: De tvé vanligaste typerna av myelom. G och A
syftar pa typen av protein som myelomcellerna
producerar. Myelomproteinet, som dr ett
immunglobulin, bestdr av tva tunga kedjor (till

exempel av G-typ) kombinerat med tva latta kedjor,

som ar antingen kappa eller lambda. Darfor har de tva
vanligaste undertyperna av myelom identiska tunga
kedjor (dvs. IgG kappa och IgG lambda). Termerna “tung”
och "latt” syftar pa proteinets storlek eller molekyldra
vikt. De tunga kedjorna &r storre an de latta kedjorna.

IgM: Vanligtvis relaterat till Waldenstréms
makroglobulinemi. | mer sallsynta fall kan IgM vara
en typ av myelom.

Immundeficiens: En minskning av kroppens kapacitet
att bekdmpa infektioner och sjukdomar.

Immunfixeringselektrofores (IFE): Ett immunologiskt
test av serum eller urin som anvénds for att identifiera
proteiner. Nar det galler myelompatienter underldttar
det for Idkaren att identifiera M-proteintypen (IgG,

IgA, kappa eller lambda). Det ar den kénsligaste
rutinimmunfargningstekniken och identifierar
M-proteinets exakta typer av tunga och latta kedjor.

Immunglobulin (lg): Ett protein som produceras av
plasmaceller. En viktig del av kroppens immunsystem.
Immunglobuliner binder sig till fraimmande @mnen
(antigener) och bidrar till att ta dod pa dem.
Immunglobulinklasserna (dven kallade isotyper) ar IgG,
IgA, IgD, IgE och IgM. Det icke-medicinska ordet for
immunglobulin dr “antikropp”.

Immunsuppression: En forsvagning av
immunsystemet som leder till forsamrad formaga att
bekampa infektioner och sjukdomar. Immunsuppression
kan vara avsiktlig, som till exempel vid forberedelse infor
en benmargstransplantation for att undvika att varden
avvisar donatorns vavnad, eller mer oférutsedd, sa som
ofta sker vid cellgiftsbehandling av cancer.

Immunsystem: Den komplexa grupp organ och celler
som producerar antikroppar, dvs. cellernas respons for
att forsvara kroppen mot fraimmande @mnen som till
exempel bakterier, virus, toxiner och cancer.

Immunterapi: En behandling som forstarker kroppens
naturliga forsvar for bekdmpning av cancer. Kallas dven
biologisk terapi.

Incidens: Antalet nya fall av en sjukdom som
diagnostiseras varje ar.

Induktionsterapi: Den férsta behandling som gors
pa en nydiagnostiserad myelompatient i ett forsok att
astadkomma en forbattring.

Informerat samtycke: Den process som gor det
obligatoriskt for Iakaren att ge en patient tillracklig
information om en foreslagen procedur sa att patienten
kan fatta ett vdlgrundat beslut om huruvida proceduren
eller den planerade strategin ska genomgas eller inte.
Lakaren maste, forutom att forklara alla procedurer,

ta upp fragor som risker, fordelar, alternativ och
eventuella kostnader.

Infusion: Administrering av vatskor eller Idkemedel i
blodomloppet under en viss tidsperiod.
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Infusionspump: En enhet som regelbundet
administrerar vétska eller lakemedel i blodomloppet
under en viss tidsperiod.

Injektion: Inforsel av Idkemedel i kroppen med hjdlp
av spruta och nal.

Interferon: Ett naturligt hormon (cytokin) som

kroppen utsondrar som respons pa en infektion eller

en sjukdom och som stimulerar tillvdxten av vissa
sjukdomsbekdampande blodkroppar i immunsystemet.
Interferon kan produceras artificiellt genom genteknik
och anvdndas som ett slags immunterapi, framfor allt i
underhdllsfasen (platd) for att férhindra tillvaxt av myelom
och pa sa satt skjuta upp eller forhindra ett aterfall.

Interleukin: En naturlig kemikalie som utséndras av
kroppen eller ett dmne som anvands i biologisk terapi.
Interleukiner stimulerar tillvaxten och aktiviteten hos
vissa typer av vita blodkroppar. Interleukin-2 (IL-2) ar ett
slags modifierare av biologisk respons som stimulerar
tillvaxten av vissa blodkroppar i immunsystemet som
kan bekdmpa vissa typer av cancer. Interleukin-6 (IL-6)
ar ett cytokin som kraftigt stimulerar aktiviteten hos
osteoklaster och plasmaceller.

Kalcium: Ett mineral som huvudsakligen finns i den
harda delen av benmatrix, s.k. hydroxiapatit. Om det
produceras eller slapps ut i for stor mangd kan det
ansamlas i blodomloppet. Se "Hyperkalcemi”.

Karcinogen: Amne eller agens som producerar eller
stimulerar cancertillvaxt.

Kateter: En slang som ansluts till ett blodkarl som
ingang for lakemedel eller ndring. En central venkateter
(CVK) ar en sarskild slang som kirurgiskt fors in i en

stor ven ndra hjdrtat och gar ut genom brdstkorgen
eller buken. Administrering av lakemedel, vdtskor och
blodprodukter, samt blodprovtagning, kan utféras

via katetern.

Kemoterapeutiska agens: Lakemedel som anvands
for att ta dod pa cancerceller. "Kombinerad kemoterapi”
anvander mer an ett lakemedel for att behandla cancer.

Klinisk: Innefattar direkt observation eller undersékning
av en patient.

Klinisk studie: En forskningsstudie av en ny behandling
som inbegriper patienter. Varje studie ar utformad for att
hitta battre sétt att forhindra, upptacka, diagnostisera
eller behandla cancer och besvara vetenskapliga fragor.
« Kontrollgrupp - den gren av en randomiserad
studie som far standardbehandlingen eller placebo
(ingen behandling).
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« Experimentgrupp — den gren av en randomiserad
studie som far den nya behandlingen.

« Randomiserad klinisk studie — en forskningsstudie i
vilken patienterna slumpmassigt utses att fa en viss
behandling eller ej.

« Gren — en av behandlingsgrupperna i en
randomiserad studie. Majoriteten av randomiserade
studier har tva, men vissa kan ha fler.

« Slutpunkt - studiens mal, dvs. det den kliniska
studien forsoker mata eller ta reda pa. Vanliga
slutpunkter ar matningar av toxicitet, responsgrad
och éverlevnad.

« Dubbelblind - en randomiserad studie i vilken varken
deltagarna eller forskaren vet vilken gren patienten
tillhor. Med detta vill man utesluta bias nar resultaten
ska meddelas.

« Fas |-studie — en studie avsedd att avgora den
maximalt tolererbara dosen (MTD) for ett nytt
lakemedel eller en ny lakemedelskombination. Det dr
vanligtvis det forsta testet pa manniskor, men nar det
ror sig om fas I-studier av behandlingskombinationer
kan det hdnda att bestandsdelarna redan &r
val testade individuellt. Patienter i fas I-studier
har i allmédnhet [angt framskriden cancer som
standardbehandlingarna inte har ndgon effekt
pa. | en typisk fas I-studie ges behandlingen till pa
varandra féljande grupper (s.k. kohorter) med 3 till
6 patienter vardera. Alla patienter i en kohort far
samma dos. Den forsta kohorten far i normalfallet
en mycket 1dg dos och dosen hdjs sedan i varje
pafdljande kohort tills ett givet antal patienter
upplever dosbegransande toxicitet (DLT, dose-
limiting toxicity). Dosen som gavs till den féregdende
kohorten utses da till MTD. Sedan anvénds denna dos
i en fas Il-studie.

« Fas II-studie — en studie avsedd att avgora
responsgraden for en ny behandling som redan
har testats i fas I-studier. | normalfallet behandlas
14 ill 50 patienter med en typ av cancer for att se
hur manga som visar respons. Patienterna maste
vanligtvis ha en langt framskriden cancer pa vilken
standardbehandlingarna inte har ndgon effekt.
Dessutom maste de ha en méatbar sjukdom. Om
resultaten fran en fas Il-studie ar tillrackligt lovande
kan behandlingen testas i en fas lll-studie. Om
resultaten dr klart battre &n standardbehandlingen
kan det hdnda att en fas lll-studie inte behdver
genomfdras och behandlingen kan bli standard
baserat pa resultaten fran fas ll-studien.
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« Fas lll-studie — en studie avsedd att jamfora tva
eller fler behandlingar for ett givet cancerstadium.
Slutpunkten for en fas lll-studie ar vanligtvis
6verlevnad eller sjukdomsfri 6verlevnad. Fas Ill-
studier ar vanligtvis randomiserade, vilket innebar
att patienterna inte véljer vilken behandling de far.

I normalfallet av fas lll-studier deltar 50 till tusentals
patienter. Vissa fas lll-studier jamfor en ny behandling
som visat goda resultat i fas ll-studier med en

aldre, vélkand standardbehandling. Andra fas Ill-
studier jdmfor behandlingar som redan &r i allmént
bruk. Vissa behandlingar i fas lll-studier kan vara
tillgdngliga utanfor ramen for den kliniska studien.

« Fas IV-studie - @ven efter det att ett |dkemedel
har godkants av United States Food and Drug
Administration (FDA, USA:s livsmedels- och
ldkemedelsmyndighet) for anvandning i en specifik
situation kan det vara nédvéandigt att genomfdra
ytterligare studier. Kliniska fas IV-studier kan
krdvas av tillsynsmyndigheter eller utféras av det
finansierande foretaget av olika skal. Till exempel
ar sakerhetskontrollen utformad for att upptacka
sallsynta eller Iangsiktiga biverkningar pa en storre
patientpopulation och under ldngre tid dn vad som
var mojligt under de kliniska fas I-lll-studierna.

Kreatinin: En liten kemisk sammansattning som
vanligtvis utsondras av njurarna och som hamnar i
urinen. Om njurarna skadas okar nivderna av kreatinin
i serum och nivderna blir till slut for hdga. Testet av
kreatinin i serum anvands for att mata njurfunktionen.

Kromosom: En strdng av DNA och proteiner i
cellkdrnan. Kromosomer innehaller gener och 6verfor
genetisk information. Normala manskliga celler
innehaller 46 kromosomer.

Kronisk: Som fortgar under en langre tidsperiod.
Lakemedelsresistens: Minskningen i effektivitet for
ett visst lakemedel for att bota en sjukdom eller ett
tillstand. Under en cancerbehandling kan cancercellerna
bli resistenta mot behandlingen med hjalp av olika
verktyg som till exempel gener, proteiner och alternativa
vagar for att garantera sin dverlevnad.
Laktatdehydrogenas (LDH): Ett energiproducerande
enzym som finns i ndstan alla kroppens vévnader.
LDH-nivaerna i blodomloppet 6kar som respons

pa cellskador. LDH kan anvédndas for att 6vervaka
myelomaktivitet.

Lesion: Ett omrdde med onormal vévnad. En knol eller
bold som kan vara orsakad av en skada eller en sjukdom
som till exempel cancer. Nér det gdller myelom kan
"lesion” syfta pa ett plasmocytom eller ett hdl i benet.

Leukocyter: Celler som hjalper kroppen att bekdmpa
infektioner och andra sjukdomar. Kallas dven vita
blodkroppar (WBCQ).

Lymfocyter: B-celler, T-celler och NK-celler (natural
killer), som tillsammans utgor 30 % av de vita
blodkropparna. B-lymfocyter och T-lymfocyter ansvarar
for den adaptiva immunitetsreaktionen, vilket gor sa att
immunsystemets celler binds till specifika antigener pa
cellytan pd infektiosa organismer, tumdorer och andra
frammande @mnen.

Lymfopeni: Laga nivaer av B-celler, T-celler och
NK-celler (natural killer), som tillsammans utgor 30 % av
de vita blodkropparna. B-lymfocyter och T-lymfocyter
ansvarar for den adaptiva immunitetsreaktionen, vilket
gor sa att immunsystemets celler binds till specifika
antigener pa cellytan pa infektiésa organismer, tumorer
och andra frimmande damnen.

Lytiska lesioner: Det skadade omrdde pa benet som
syns som en mork prick pd en rontgenbild nar minst
30 % av det friska benet i ndgot omrade har fortarts.
Lytiska lesioner ser ut som hal i benet och ar ett tecken
pa att benet har forsvagats.

M-proteiner (M-spike): Antikroppar eller delar

av antikroppar som finns i ovanligt stora mangder

i blodet eller urinen hos patienter med multipelt
myelom. M-spike syftar pa det skarpa monster som
intraffar pa proteinelektrofores nar ett M-protein
forekommer. Synonymt med monoklonalt protein och
myelomprotein. Se "Monoklonal”.

Magnetisk resonanstomografi (MRT): Ett diagnostiskt
bildatergivningstest som anvander magnetfalt och
radiovagor, inte joniserande stralning, for att framstalla
tva- eller tredimensionella bilder av organ och strukturer
inuti kroppen. MRT visar mjuka vavnader med mycket hog
upplosning, sarskilt nar det galler angrepp pa ryggmargen,
men dr mindre precis nar det galler benlesioner.
Maximalt tolererbar dos (MTD): Den storsta dos

av en behandling som de flesta klarar av med

bibehdllen sakerhet.

Melanom: Cancer i de pigmentbildande cellerna i
huden eller i 6gats nathinna. Ej relaterad till myelom
trots den snarlika benamningen.

Metastasera: Spridas fran en del av kroppen till

en annan. Nar cancerceller metastaserar och bildar
sekunddra tumorer liknar cellerna i den metastatiska
tumoren cellerna i den ursprungliga (priméara) tumdéren.
Termen anvénds ofta for att beskriva en sjukdomsprocess
i solida tumorer (i till exempel brost eller prostata) och
inte i myelom, som &r en blodrelaterad cancertyp.

+1818-487-7455 globalt + +1800-452-2873 avyiftsfritti USA och Kanada




Molekyl: Den minsta partikel i ett &mne som besitter alla
amnets egenskaper och bestar av en eller flera atomer.

Monocyt: Ett slags vit blodkropp som finns i
cirkulationen. Kallas dven makrofag nar den férekommer
i vdvnader.

Monoklonal: En klon eller kopia av en enstaka cell.
Myelom utvecklas fran en enstaka elakartad plasmacell
(monoklon). Aven typen av myelomprotein som
produceras ar monoklonal, dvs. i en enstaka form snarare
an i manga olika former (polyklonal). En viktig praktisk
aspekt av monoklonalt protein ar att det visas som en
skarp topp (M-spike) i testet av elektrofores i serum.

Monoklonal antikropp: En artificiellt tillverkad
antikropp (skapad i ett laboratorium snarare an i
kroppen) sarskilt utformad for att hitta och binda

sig till cancerceller och/eller immunsystemceller for
diagnos eller behandling. Monoklonala antikroppar kan
anvandas enskilt eller for att administrera lakemedel,
toxiner eller radioaktivt material direkt i tumdrcellerna.

Monoklonal gammopati av oklar signifikans
(MGUS): Ett slags plasmacellsjukdom som kannetecknas
av jamforelsevis laga nivaer av monoklonalt protein i
blodet och/eller urinen. Lag niva av plasmaceller

i benmadrgen (< 10 %). Inga myelomrelaterade

symtom (dvs. anemi, njursvikt, hyperkalcemi och

lytiska lesioner) forekommer.

Multildkemedelsresistens (MDR, Multi-drug
resistance): Resistens mot standardbehandling,
vanligtvis associerad med resistens mot Adriamycin®
(doxorubicin) och vinkristin som bada ar lakemedel for
cellgiftsbehandling. Resistensen orsakas av ansamlingen
av P-glykoprotein i myelomcellernas yttre cellmembran.
Resultatet av detta dr att Idkemedlen avvisas fran
myelomcellen i stdllet for att ansamlas och slutligen ta
dod pa cellen.

Multipelt myelom: En cancer som uppstar frdn
plasmacellerna i benmadrgen. De cancerartade
plasmacellerna kallas myelomceller.

Myeloid: Syftar pa myelocyter, ett slags vita
blodkroppar. Kallas daven myelogen. Myelom &r en
icke-myeloid cancer.

Myelosuppression: En minskning i benméargens
produktion av réda blodkroppar, blodplattar och vissa
vita blodkroppar.

Neoplasi: Onormal nytillvaxt av celler.

Neoplasm: Onormal nytillvaxt av vavnad eller celler
som bildar en tumor.

Neutrofil: Ett slags vit blodkropp som behdvs for att
bekdampa bakterieinfektioner.
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Neutropeni: Minskad niva av neutrofiler. Neutrofilerna
ar ett slags vita blodkroppar som behovs for att
bekampa bakterieinfektioner.

Odem: Svullnad - en onormal ansamling av vitska i en
del av kroppen.

Onkogen: En gen eller DNA-sekvens som i normala fall
styr celltillvaxten, men som dven kan framja eller tillata
okontrollerad cancertillvaxt om den skadas (muterar)
genom att exponeras for karcinogener, eller om den &r
skadad eller saknas pa grund av en &rftlig defekt. En gen
som kan orsaka att en normal cell blir cancerartad.

Onkolog: En ldkare som specialiserar sig pa
cancerbehandling. Vissa onkologer specialiserar sig
pa en viss typ av cancer.

Osteoblast: En bencell associerad med produktionen
av benvavnad. Osteoblaster producerar osteoid som
mineraliseras med kalcium och bildar ny hard benvévnad.

Osteoid: Det protein som produceras av osteoblasterna,
vilket mineraliseras med kalcium for att bilda hart ben.

Osteokalcin i serum: Ett protein som produceras och
utsondras av osteoblaster nar de tillverkar osteoid.

En 1ag niva indikerar aktivt myelom. En niva dver det
normala indikerar ett mer stabilt myelom.

Osteoklast: En cell som finns i ben och benmarg

dar benet och benmédrgen mats. Den tar hand om
nedbrytningen eller metabolismen av gammal
benvavnad. | myelom &r osteoklasterna dverstimulerade,
samtidigt som osteoblasternas aktivitet ar forhindrad.
Kombinationen av accelererad benresorption och
forhindrad bildning av ny benvédvnad resulterar i

lytiska lesioner.

Osteonekros i kaken (ONJ, Osteonecrosis of the
jaw): Ett problem i kdken som observeras hos en liten
andel av de patienter som tar bisfosfonater. Tillstandet
resulterar i smarta, svullnad och skador i benen runt
kakarnas tandhalor. Osteonekros, eller benforlust,
intraffar och kan leda till I6sa tander, vassa kanter pa
blottade ben, benutskott och sma lossnade benflisor
eller déd benvévnad. Ett fall definieras av > 3 manader
med blottat ben som inte ldks. Symtomen kan vara
otydliga till att borja med, eller kan inkludera smérta,
svullnad, domning, en kansla av “tung kake”, eller att
en tand ar 16s.

Osteoporos: En progressiv skelettsjukdom som
kdnnetecknas av en minskning i benets massa och
tathet, vilket leder till 6kad risk for frakturer. Diffus
inblandning av ben med myelom producerar nagot
som ser ut som osteoporos pa rontgenbilder och

i bentdthetsmatningar.
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Palliativ behandling: En behandling som ar utformad
for att forhoja livskvaliteten genom att lindra smérta och
andra sjukdomssymtom, men som inte dr avsedd att
paverka sjukdomens utveckling.

Patologi: Studiet av sjukdomar genom undersékning av
vavnader och kroppsvatskor i mikroskop. En ldkare som
ar specialiserad pa patologi kallas patolog.

Patologisk fraktur: Ett benbrott vanligtvis orsakat av
cancer eller ett sjukdomstillstand. Intraffar i ben som
forsvagats av myelom och som inte klarar av normal vikt
och péfrestning.

Placebo: Ett overksamt (inaktivt) @mne som ofta
anvands i kliniska studier for jamforelse med ett
experimentellt [akemedel. Ingen klinisk studie av
cancerpatienter i USA kan av etiska och juridiska skal
randomisera patienter att administreras enbart placebo
om de dr i behov av behandling. | placebogrenen av en
cancerbehandlingsstudie far patienterna en behandling
som innehaller godkand terapi plus placebo.

Plasma: Blodvéatska som innehaller réda blodkroppar,
vita blodkroppar och blodplattar.

Plasmaceller: Sarskilda vita blodkroppar som
producerar antikroppar (immunglobuliner). Myelom

ar en typ av cancer i plasmacellerna. Elakartade
plasmaceller kallas myelomceller. Vid myelom
producerar elakartade plasmaceller stora mangder
onormala antikroppar som saknar férmagan att
bekdampa infektioner. Dessa onormala antikroppar ar det
monoklonala protein, eller M-protein, som fungerar som
tumormarkor for myelom. Plasmaceller producerar dven
andra kemikalier som kan orsaka skador pa vavnad och
organ (dvs. anemi och skador pa njurar och nerver).

Plasmaferes: Den process som avlagsnar vissa proteiner
frdn blodet. Plasmaferes kan anvédndas for avidgsnande
av hdga nivder av monoklonalt myelomprotein fran
blodet hos myelompatienter.

Plasmocytom: Se "Extramedullart plasmocytom”
och "Solitédrt plasmocytom i skelett (SPB, Solitary
plasmacytoma of the bone)”

Port (implanterad): Kateter ansluten till en dosa stor
som en enkrona som via kirurgi placeras precis under
huden i bréstkorgen eller buken. Katetern fors in i

en stor ven eller artar direkt i blodomloppet. Vétska,
lakemedel eller blodprodukter kan administreras och
blod kan tas genom en nal som fors in i dosan.

Positronemissionstomografi (PET): Ett diagnostiskt
test som anvander en avancerad kamera och dator for

att framstélla bilder av kroppen. PET-skanning pavisar
skillnaden mellan frisk och onormalt fungerande
vavnader baserat pa aktiva cancercellers upptagning
av radioaktivt markt socker.

Prognos: En sjukdoms forvantade resultat eller forlopp.
Chanserna till aterhdmtning. Det kan dven syfta pa
sannolik livslangd.

Progressionsfri overlevnad (PFS, Progression-free
survival): En forlingning i 6verlevnaden for en patient
som kan tillskrivas direkt till myelombehandlingen.
Den tidsperiod under vilken patienten éverlever

utan att myelomet véxer eller dterkommer.

Se "Progressiv sjukdom”.

Progressiv sjukdom: Myelom som forsamras eller
aterkommer enligt dokumenterade test. Definieras som
en 6kning pa = 25 % i nivan av myelomprotein och/eller
ny evidens for sjukdomen.

Protokoll: En detaljerad behandlingsplan, inklusive dos
och schemaldggning av ldkemedel.

Radiolog: En ldkare som ar specialiserad pd att
framstalla och tolka bilder av omrdden inuti kroppen.
Bilderna framstélls med rontgenstralar, ljudvagor,
magnetfalt eller andra energityper.

Recidiv: En sjukdom som visar sig pa nytt efter en
tids remission.

Refraktar: Sjukdom som inte langre svarar pa
standardbehandlingar. Hos patienter med refraktart
myelom har sjukdomen varit progressiv under
behandlingen eller inom 60 dagar efter behandlingen.
De flesta kliniska studier for langt framskriden sjukdom
ar for patienter som har aterfallit och/eller med
refraktart myelom.

Regression: En storleksminskning hos en cancer eller
en tumar.

Respons eller remission: Cancersymtomen
upphor helt eller delvis. Remission och respons &r
synonyma termer.

« Stringent fullstdndig respons (sCR, Stringent
complete response) — sCR ar CR (enligt definitionen
nedan) plus normal andel fria latta kedjor samt
franvaro av klonala celler i benmédrgen genom
immunhistokemi eller immunfluorescens.

« Fullsténdig respons (CR, Complete response) —
for myelom innebdr CR negativimmunfixering pa
serum (blod) och urin, att alla plasmocytom i mjuk
vavnad forsvinner samt < 5 % plasmaceller i
benmargen. CR innebar inte att sjukdomen ar botad.
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« Mycket god partiell respons (VGPR, Very good
partial response) —VGPR ar mindre an CR. VGPR ar
M-protein i serum och urin som kan detekteras via
immunfixering men inte pd elektrofores, eller en
minskning pa minst 90 % i M-protein i serum samt
en niva av M-protein i urin pd mindre d4n 100 mg
per 24 timmar.

« Partiell response (PR) — PR ar en responsniva som
innehaller en minskning av M-protein pa minst
50 %, och en minskning i 24-timmars M-protein
i urin pa minst 90 % (eller till mindre an 200 mg
per 24 timmar).

Ribonukleinsyra (RNA): En av flera nukleinsyror som
ar associerade med kontrollen av cellernas kemiska
aktivitet. RNA ar en av de tva nukleinsyror som finns i
alla celler - den andra ar DNA (deoxiribonukleinsyra).
RNA 6verfor genetisk information fran DNA till de
proteiner som cellen producerar.

Roda blodkroppar (RBC, erytrocyter): Celler i blodet
som innehaller hemoglobin och transporterar syre till
och koldioxid fran kroppens alla delar. Produktionen
av roda blodkroppar stimuleras av ett hormon
(erytropoietin) som bildas i njurarna. Myelompatienter
med skador pa njurarna producerar inte tillrdckligt
mycket erytropoietin, vilket kan resultera i anemi.
Myelompatienter kan dven drabbas av anemi pa grund
av myelomcellernas effekt pa benmargens formaga att
skapa nya roda blodkroppar.

Rontgen: Elektromagnetisk hgenergistralning som
anvands i sma doser for diagnos av sjukdomar och i
storre doser for att behandla cancer.

Rontgenabsorptionsstudie (DXA, tidigare DEXA,
Dual-energy x-ray absorptiometry): Anvands for att
mata skelettets densitet.

Sjukdomsfri dverlevnad: Den tidsperiod en patient
overlever utan markbar cancer.

Skelettundersokning (metastasundersokning):

En serie vanliga réntgenbilder av kranium, ryggrad,
revben, backen och skelettets langa ben i sokandet efter
lytiska lesioner och/eller osteoporos.

Skiktrontgen (DT eller CT): Ett test som anvander
datoriserade rontgenstralar for att skapa tredimensionella
bilder av organ och strukturer inuti kroppen. Det anvands
for att detektera sma omraden med skelettskador eller
om mjuk vavnad ar inblandad.
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Solitart plasmocytom i ben (SPB): En diskret,

enskild samling monoklonala plasmaceller i ett ben.
Diagnosen av SBP kraver en solitér benlesion, en biopsi
av denna som pavisar infiltrering av plasmaceller,
negativa bildatergivningsresultat for andra benlesioner,
franvaro av klonala plasmaceller i ett slumpmassigt
benmargsprov samt inga evidens for anemi, hyperkalcemi
eller renal inblandning som tyder pa systemiskt myelom.

Stabil sjukdom: Beskriver patienter som har viss
respons pa behandling men vars proteinniva visar

en forbattring eller progression pa mindre an 25 %.

I sakta framskridande myelom kan en stabilisering

paga i manga ar.

Stadieindelning: Att ta reda pa en cancers utstrackning
i kroppen genom undersékningar och test.

Stadium: En cancers utstrackning i kroppen.

Stamceller (hematopoetiska stamceller): De omogna
celler fran vilka alla blodkroppar utvecklas. Normala
stamceller ger upphov till normala blodkomponenter
inklusive roda blodkroppar, vita blodkroppar och
blodplattar. Stamceller finns vanligtvis i benmérgen

och kan skordas for transplantation.

Steroid: Ett slags hormon. Myelompatienter

far ofta steroider tillsammans med ett eller fler
cancerbekdmpande lakemedel och steroiderna forstarker
i normalfallet férdelarna med myelombehandlingen.

Stodjande vard: En behandling som ges for att
forhindra, kontrollera eller mildra komplikationer och
biverkningar och for att forbéttra patientens komfort
och livskvalitet.

Stralbehandling: Behandling med rontgenstralar,
gammastralar eller elektroner for att skada eller ta déd
pa elakartade celler. Stralningen kan komma utifran
kroppen (extern stralning) eller fran radioaktiva material
som placeras direkt i tumoren (inre stralning).

Systemisk behandling: Behandling med @mnen som
fardas genom blodomloppet for att na och angripa
celleri hela kroppen.

Toxiner: Gifter producerade av vissa djur, véxter
eller bakterier.

Transfusion: Overforing av blod eller blodprodukter.

Transplantat-mot-vérdsjukdom (GVHD, Graft-
versus-host disease): En reaktion fran donerade
benmaérgsceller mot mottagarens egen vavnad.
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Transplantation: Det finns flera olika typer av
transplantation.

« Transplantation av stamceller fran perifert blod
(PBSC, Peripheral blood stem cell) - |3kare tar
friska stamceller fran en patients blodomlopp (inte
fran benmargen) och lagrar dem innan patienten
far cellgiftsbehandling i hog dos for att ta dod
pa cancerceller. Stamcellerna aterfors sedan till
patienten ddr de kan producera nya blodkroppar som
ersatter de celler som behandlingen har eliminerat.
Anvandningen av PBSC for autolog transplantation
gor det enklare och sdkrare att hamta stamceller och
aterhamtningen efter transplantationen ar snabbare
an vid benmargstransplantation.

« Autolog transplantation — en procedur dar stamceller
tas fran en patients blod och sedan fors tillbaka till
patienten efter en intensiv behandling.

« Benmidrgstransplantation — hamtning av stamceller
fran benmadrgen foljt av infusion av dessa celler i en
patient. Den har termen anvands numera mer sallan
i frdaga om myelom, eftersom stamceller nu hamtas
fran perifert eller cirkulerande blod.

« Allogen (allograft) transplantation — infusion av
benmadrg eller stamceller frdn en individ (donator)
till en annan (mottagare). En patient far benmérg
eller stamceller fran en kompatibel, men inte
nodvéndigtvis genetiskt identisk, donator. Ett
HLA-blodprov tas for att avgéra om patienten
har en potentiell matchande donator. En donator
kan vara en familjemedlem eller framtagen i
ett donationsregister som till exempel National
Marrow Donor Program (NMDP). | séllsynta fall kan
donatorceller hdmtas fran en navelstrangsblodbank.

« Allotransplantation med reducerad férbehandling
(RIC, Reduced-intensity conditioning) — en nyare och,
for myelom, sékrare teknik &n allogen transplantation.
RIC &@r en icke-myeloablativ "mini-allotransplantation”
med reducerad intensitet som utfors inom 180 dagar
efter en vanlig autolog transplantation.

« Tandemtransplantation — tva transplantationer.
Det kan rora sig om tvd autologa transplantationer
eller en autolog transplantation foljd av en
allogen transplantation (donatortransplantation).
Tandemtransplantationer planeras vanligtvis med
tre till sex manaders mellanrum.

« Transplantation fran matchad obesldktad donator
(MUD, Matched unrelated donor) - syftar pa en
stamcellstransplantation dar stamcellerna matchar

patienten genetiskt men de kommer inte fran en
familjemedlem. Den har proceduren rekommenderas
inte fér myelompatienter eftersom den innebdr en
oacceptabelt hog risk for dodsfall.

« Syngen transplantation — infusion av benmarg eller
stamceller fran patientens identiska tvilling.

« Navelstrdngstransplantat — stamceller fran nyfoddas
navelstrangar. Dessa fryses ned och lagras i en
navelstrangsblodbank.

Trombocytopeni: Ett minskat antal blodplattar i
blodet. Normalnivan varierar beroende pa laboratorium.
Normalnivan pa Mayo-kliniken &r 150 000-450 000.

Om antalet blodplattar ar lagre an 50 000 kan
blodningsproblem uppsta. Kraftig blodning sker oftast
ndr antalet har minskat till mindre @n 10 000.

Tumor: Onormal samling vdvnad som uppstar genom
for frekvent celldelning.

Tumormarkor: Ett amne i blod eller andra kroppsvatskor
som pavisar att personen eventuellt har cancer.

Tumornekrosfaktor (TNF): Ett slags biologisk
responsmodifierare som kan forbattra kroppens
naturliga respons pa sjukdomar.

Underhallsbehandling: Lakemedel som ges till
patienter vilkas tillstand har forbattrats for att skjuta
upp eller forhindra ett aterfall.

Vaccin: Ett preparat av déda mikroorganismer, levande
forsvagade organismer eller levande fullt friska
organismer som administreras for att skapa eller pa
artificiell vag 6ka immuniteten mot en viss sjukdom.

Virus: En liten levande partikel som kan infektera celler
och férandra cellernas funktion. En virusinfektion kan
leda till att en person utvecklar symtom. Vilken sjukdom
och vilka symtom som uppstar beror pa typen av virus
och typen av infekterade celler.

Vita blodkroppar (WBC): Gemensamt ord for en serie
celler som tar hand om bekdmpningen av angripande
mikrober, infektion och allergiframkallande @mnen.
Cellerna skapas i benmargen och fardas sedan till andra
delar av kroppen. Exempel pa vita blodkroppar ar
neutrofiler, granulocyter, lymfocyter och monocyter.

Waldenstroms makroglobulinemi (WM):

En sallsynt typ av indolent lymfom som drabbar
plasmaceller. For stora mangder IgM-protein produceras.
Inte en typ av myelom.
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10 STEPS TO BETTER CAREm— =

ETT UNIKT VERKTYG FOR DIAGNOQS- "
OCH BEHANDLINGSINFORMATION

En av de svaraste sakerna med att bli diagnostiserad med multipelt myelom
ar att man snabbt maste ta in och férsta mangder av information om en
fraimmande och ganska komplicerad sjukdom. 10 Steps to Better Care®
(10 steg mot battre vard) leder dig fram genom den resa som myelom
innebar, hela vdgen fran diagnos till [angsiktig dverlevnad:

1. Var medveten om vad du har att géra med. Fa ratt diagnos.

2. Test som du verkligen bor utfora.

3. Alternativ for inledande behandling.

4. Om stodjande vard och hur du far den.

5. Transplantation: Behover du en?

6. Responsbedomning: Fungerar behandlingen?

7. Konsolidering och/eller underhall.

8. Halla sig informerad om myelomet: Overvakning utan hemligheter.

9. Aterfall: Behover du é@ndra pa behandlingen?

10. Nya studier: Sa har hittar du dem.

Besok 10steps.myeloma.org for att fa battre forstaelse for sjukdomen och
diagnosen och ga igenom stegen for att fa reda pa vilka som ar de basta
testen, behandlingarna, kliniska studierna och alternativen for stodjande vard
som for narvarande finns tillgangliga.

Som alltid rader International Myeloma Foundation (IMF) dig att grundligt
diskutera alla vardarenden med din ldkare. IMF finns har for att ge dig de
verktyg du behover for att forsta och pa basta satt hantera ditt myelom. Besok
IMF:s webbplats myeloma.org eller ring IMF:s InfoLine pa +1 800-452-2873
eller +1 818-487-7455 och tala med vara utbildade informationsexperter om
dina fragor och bekymmer. IMF finns har for att hjalpa dig.
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