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Niniejsza broszura zostata opracowana wytacznie w celach edukacyjnych i informacyjnych,
nie moze zastapic porady lekarza. W razie potrzeby nalezy skontaktowac sie z lekarzem

w celu uzyskania oceny i parady dotyczgcej indywidualnego stanu zdrowia.



|. PODOBIENSTWA

Amyloidoza tancuchow lekkich [zwana
rowniez amyloidozq AL] jest rzadkg choroba,
ktéra podobnie jak szpiczak, powstaje
z powodu wystepowania nieprawidtowych
komérek plazmatycznych bedacych rodzajem
komoérek odpornosciowych. Nieprawidiowe
komérki plazmatyczne znajdujq sie
w szpiku kostnym. Najwazniejsza réznica
miedzy tymi dwiema chorobami polega
na tym, ze w szpiczaku nieprawidiowe
komorki plazmatyczne namnazajq sie
w niekontrolowany sposéb i powodujq
problemy z kos¢mi.

POMIEDZY AMYLOIDOZA AL

A SZPICZAKIEM PLAZMO-
LYTOWYM



Szpiczak

Amyloidoza AL

plazmocytowy

Zapadalnosc¢ na milion (pacjenci/rok] 50-60 6-12

Wiek w czasie diagnozy (mediana) 70 68

Wystepowanie u mezczyzn/kobiet 63% [ 37% 62% | 38%

Czas przezycia (mediana) 7-10 lat 3.8 lat

Naciek szpiku kostnego [mediana] 40% 7-10%
Niekontrolowana :

proliferacja ngromad;eme
Przyczyna choroby nieprawidtowych Gmylo‘d‘! Wydz1§10nego
komarek przez nieprawidtowe

plazmatycznych komdrk] plazmatyczne

Tab.1. Réznice pomiedzy szpiczakiem plazmocytowym a amyloidozg AL

2. Jakie objawy sq charakterystyczne dla
amyloidozy AL i szpiczaka plazmocytowego

Niespecyficznos¢ objawodw jest jednq z przyczyn opdznien w diagnozie obu
chordb. Szacuje sig, ze opdznienia te wynoszq srednio 163 dni w przypadku
szpiczaka i 180-441 dni w przypadku amyloidozy AL, miedzy pierwszqg kon-
sultacjq a diagnozq, po konsultacji z wieloma réznymi lekarzami. Ze wzgle-
du na naktadajgcq sie patofizjologig, obie choroby majqg kilka wspolnych
objawow, jednak niektére sq bardziej specyficzne dla jednej z nich. W po-
nizszej tabeli podsumowano objawy najczesciej wystepujgce u pacjentdow
ze szpiczakiem i amyloidozq AL oraz wskazano, ktora z tych dwoch chordob
moze je powodowac.
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Szpiczak

Amyloidoza AL
plazmocytowy

Bol kosci, szczegolnie w obrebie

kregostupa lub klatki piersiowej Czesto Rzadko
Eruphosc kosci, ztamania i uszkodzenia Czesto Rzadko

0SCi

H1perl§alcem1a [podwyzszone stezenie Czesto Rzadko
wapnia we krwi)

Wystepujq rzadziej (w amyloidozie AL jest to
najczesciej oznaka zajecia zotadka; w szpi-

Nudnosci . .
czaku mogaq by¢ spowodowane przez hiper-
kalcemig]

Czesto (w amyloidozie AL jest to najczesciej

- . oznaka zajecia przewodu pokarmowego lub

aparcia _ / .
uktadu nerwoweqgo; w szpiczaku mogq byc¢
spowodowane przez hiperkalcemie]

Biegunka Czesto

Utrata apetytu

Czesto (w amyloidozie AL jest to najczescie]j
oznaka zajecia przewodu pokarmowego]

Niewyjasniona utrata wagi

Czesto (w amyloidozie AL jest to najczesciej
oznaka zajecia przewodu pokarmowego]

Zawroty gtowy, roztargnienie

Czesto [mogq by¢ spowodowane przez nie-
dokrwistosc¢ lub zmeczenie)

Niedokrwistosc¢
(niedobor liczby czerwonych krwinek])

Czesto (z powodu eks-
pansji komorek szpi-
czaka, co uposledza
wytwarzanie pozosta-
tych, prawidiowych
komorek krwi szpiku
kostnego]

Rzadko

Zmeczenie

Czesto [z powodu nieprawidtowej morfologii
krwi, zaburzonego trawienia, niewydolnosci
nerek lub ostabionego uktadu odpornoscio-
wego)

Czeste infekcje

Czesto [z powodu
ostabionego uktadu
odpornosciowego)

Nie wystepujq
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Nadmierne pragnienie

Rzadko

Dusznosci

Czesto [z powodu
czestych infekcii, np.
zapalen ptuc, oskrzeli,
w wyniku ostabionego
uktadu odpornoscio-
wego)

Nie wystepujqg

Kolatanie serca

Nie wystepuje

Czesto (szczegolnie
podczas wykonywa-
nia ¢wiczen/chodze-
nia po schodach; wy-
stepujace powiktania
sercowo-naczyniowe
sq zwigzane ze ztym
rokowaniem)

Obrzek jezyka

Nie wystepuje

Jest to charaktery-
styczny objaw cho-
roby [okreslany jako
makroglosja i wy-
stepuje, gdy choroba
zajmuje jame ustnq)

Podbiegniecia krwawe [wylewy krwi
do skory) wokot oczu lub w fatdach
skory

Nie wystepujq

Jest to charaktery-
styczny objaw cho-
roby

Wzdecia

Wystepujq rzadziej

Czesto [sq oznakq za-
jecia zotqdka lub jelit)

Neuropatia obwodowa
(uszkodzenie obwodowego uktadu
nerwowego: ostabienie

lub dretwienie nog]

Rzadko wystepuje na
wczesnych etapach
choroby, moze pojawic
sie pozniej (zwykle
jako powiktanie tera-
pii antyszpiczakowej)

Czesto [jest ozna-
kg zajecia nerwow;
zespot ciesni nad-
garstka wystepujgcy
w obu rekach moze
by¢ oznakg amylo-
idozy AL)

Niewydolnosc¢ nerek

Czesto

Rzadko

Pienigcy sie mocz

Moze wystgpi¢ w przy-
padkach nefropatii
(uposledzenie czynno-
sci nerek]

Czesto [z powodu
biatkomoczu, kiedy
choroba zajmuje
nerki)

Obrzeki

Nie wystepujg

Tab. 2. Wystepowanie objawow szpiczaka plazmocytowego i amyloidozy AL
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Czesto [najczescie]j
jest to oznaka zaje-
cia nerek]



3. Czy te dwie choroby sq ze sobqg powigzane?

obie choroby nalezq do spektrum nowotworéw
z komodrek plazmatycznych i dlatego sq ze sobq
powigzane. Wywodzq sie z nieprawidiowych ko-
morek plazmatycznych w szpiku kostnym. Komorki
plazmatyczne sq rodzajem komorek odpornoscio-
' wych, ktore wytwarzajq przeciwciata (czgsteczki

przeznaczone do zwalczania infekcji). W szpiczaku
nieprawidtowe komoérki plazmatyczne namnazajq sie w sposob niekontro-
lowany i wytwarzajq jeden rodzaj przeciwcial, znany jako paraproteina lub
biatko M, ktére sktada sie z tancuchow ciezkich i lekkich, ale nie ma znanej
uzytecznej funkcji. Natomiast u pacjentéw z amyloidozqg AL komérki plazma-
tyczne produkujqg nieprawidiowy tancuch lekki jednego typu - A (czesciej)
lub k (rzadziej). Nieprawidtowa budowa tancuchéw lekkich uniemozliwia ich
rozpuszczenie, a w konsekwencji odktadajq sie one w tkankach i narzgdach
w postaci witdkien amyloidowych, powodujgc uszkodzenia i wptywajgc na
funkcjonowanie tychze narzqdéw. Niestety, do tej pory nie istniejg zadne
opcje leczenia pozwalajgce na usuwanie ztogéw amyloidu z organizmu.
Celem leczenia jest zapobieganie powstawaniu dalszych ztogdéw poprzez
zatrzymanie produkcji tych toksycznych tancuchow lekkich. Aktualnie trwajq
badania kliniczne badajgce sposoby usuwania ztogéw amyloidu odpowie-
dzialnych za obecne uszkodzenia narzadow.




CZY SZPICZAK MOZE
AMYLOIDOZY AL |



BYC NASTEPSTWEM
UB ODWROTNIE?



12-1a7

U okoto 12-15% pacjentow
ze szpiczakiem w pdézniejszym
stadium choroby rozwinie sie

amyloidoza.

a7

U okoto 30% pacjentow
ze szpiczakiem pojawiajq sie
subkliniczne ztogi amyloidu,
co oznhaczaq, ze amyloidoza nie
jest w peilni widoczna.
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W obu przypadkach amyloidoza zwigzana jest ze szpicza-
kiem i leczona w taki sam sposdb. Natomiast u pacjentéw
z amyloidozqg AL rzadko rozwija sie szpiczak. Skuteczne
leczenie szpiczaka jest najlepszq opcjq zapobiegania za-
ostrzeniom choroby. Ze wzgledu na wspolng patofizjologie
leczenie obu chordb wykorzystuje te same procedury i leki,
poniewaz celem jest wyeliminowanie ztosliwych klonéw ko-
morek plazmatycznych. Jednak, co wazne, dawki i schematy
podawania tych lekdw mogq by¢ bardzo rézne ze wzgledu
na gorszq wydolnos¢ narzadow [nerek, serca) pacjentéw
z amyloidozq AL, ktérzy nie tolerujg standardowych sche-
matdéw leczenia szpiczaka.
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5. Jakie sq rokowania w przypadku amyloidozy
AL i szpiczaka?

Na rokowanie w przypadku szpiczaka i amyloidozy AL wptywa wiele réz-
nych czynnikow, wigec nie mozna przewidzie¢, jak dtugo dana osoba bedzie
zy¢. Zalezy to od doktadnej charakterystyki choroby oraz ogdélnego stanu
zdrowia i samopoczucia. Na przyktad palenie tytoniu i picie alkoholu moze
mie¢ znaczny negatywny wptyw na rokowania, podczas gdy reqularne lekkie
¢wiczenia i zdrowe odzywianie mogq je poprawié. Niektdre inne czynniki,
takie jak wiek, rbwniez mogqg odgrywaé¢ pewnq role. Zazwyczaj mtodsi pa-
cjenci mogq bezpieczniej przejs¢ intensywne leczenie i procedury, takie jak
przeszczep komoérek macierzystych, co moze znacznie poprawic¢ rokowania.

W przypadku pacjentéw ze szpiczakiem czynnikiem rokowniczym jest ryzyko
cytogenetyczne. Niektdre cechy nieprawidtowosci genetycznych w komér-
kach plazmatycznych sq zwigzane z wysokim ryzykiem choroby w szpiczaku.
Na przyktad, gdy cze$¢ chromosomu 4 zamienita si¢ miejscami z chromo-
somem 14 w translokacji t(4;14). Ta nieprawidiowos¢ moze wystepowac
we wszystkich komorkach szpiczaka lub w ich czesci i powodowaé choro-
be wysokiego ryzyka. Inne czeste translokacje w komérkach szpiczaka to:
t(14;16), t(6;14) i t(14;20).

Okoto potowa osdb, u ktérych zdiagnozowano szpiczaka przezywa piec lat
lub dtuzej. Rokowanie w przypadku amyloidozy AL w duzej mierze zalezy od
stopnia zajecia serca. U pacjentow z ciezkqg chorobqg serca okoto potowa
pacjentdw przezywa ponad szes¢ miesiecy. Dlatego wczesna diagnoza ma
ogromne znaczenie. W ostatnich latach chorzy na oba schorzenia odniesli
ogromne korzysci z pojawienia sie nowych osiggnie¢ w leczeniu, zwtaszcza
terapii immunologicznej.

6. Jakie sq dostepne opcje leczenia
amyloidozy AL i szpiczaka?

Poniewaz zarowno szpiczak, jak i amyloidoza AL sq spowodowane obecnosciqg
nieprawidtowych komoérek plazmatycznych, stosowane sq te same metody
leczenia. W przypadku obu choréb wybor terapii bedzie zaleze¢ od wieku,
ogdlnego stanu zdrowia i samopoczucia oraz, w przypadku amyloidozy AL,
stadium choroby serca. Pacjenci w wieku ponizej 65-70 lat ze szpiczakiem,
w stosunkowo dobrym stanie fizycznym otrzymujq wyzsze dawki lekédw. Po
tym zazwyczaj nastepuje intensywne leczenie chemioterapiq w celu wyeli-
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minowania nieprawidtowych komorek plazmatycznych i komérek macierzy-
stych oraz przeszczep wtasnych [autologicznych] komérek macierzystych,
pobranych wczesniej i zamrozonych, w celu zastgpienia zabitych komorek
macierzystych w organizmie. Pacjenci w podesztym wieku (powyzej 70 roku
zycia) oraz pacjenci, ktorzy gorzej tolerujq skutki uboczne intensywnego
leczenia [(np. osoby z ciezkqg niewydolnosciq serca), otrzymujg mniej in-
tensywne leczenie, a przeszczep komérek macierzystych nie jest dla nich
dostepnq opcja.

Inne rodzaje leczeniq, takie jak radioterapia i chirurgia, mogq by¢ potrzebne
w okreslonych przypadkach. Na przyktad, radioterapia moze by¢ stosowana
w leczeniu obszarow kosci dotknietych szpiczakiem, ktore nie zareagowaty
na leczenie farmakologiczne i powodujq bol. W przypadku amyloidozy AL
mtodsi pacjenci sq w wiekszosci przypadkdéw zbyt ostabieni, aby poddaé
sie chemioterapii w wysokich dawkach i przeszczepowi komérek macierzy-
stych, dlatego sq leczeni mniej intensywnymi schematami.

Jak dotad jedyng zatwierdzonq terapiq przeznaczongq specjalnie do leczenia
amyloidozy AL jest potgczenie leku immunoterapeutycznego daratumumabu
i chemioterapii ztozonej z cyklofosfamidu i bortezomibu z kortykosteroidem
deksametazonem (Dara-CyBorD]. Inne skuteczne kombinacje, ktére lekarz
moze zaleci¢ to bortezomib, lek chemioterapeutyczny melfalan i deksa-
metazon (BMDex], a takze cyklofosfamid, bortezomib i deksametazon (Cy-
BorD]). Dawki tych lekow i schemat podawania rézniq sie od stosowanych
w przypadku szpiczaka. Leczenie moze odbywaé sie ambulatoryjnie.

Autologiczny przeszczep komérek macierzystych [ASCT) obejmuje wykorzy-
stanie wtasnych komérek macierzystych z krwi w celu zastgpienia komorek
macierzystych zabitych przez wysokodawkowq chemioterapie. Leczenie
to jest czesto skuteczne, poniewaz prowadzi do eradykacji komérek pla-
zmatycznych na dtugi czas. Pomimo ze ASCT moze znacznie wydtuzy¢ czas
przezycia, tylko okoto 20% pacjentéw z amyloidozg AL kwalifikuje sige do
tego zabieqgu, poniewaz chory musi by¢ w dobrym stanie zdrowia, aby bez-
piecznie przejs¢ procedure. W przypadku przeszczepu komorek macierzystych
pacjent musi pozostac¢ w szpitalu przez kilka tygodni.

Odwrdcenie uszkodzen narzgdoéw, a takze usuniecie ztogéw amyloidu, ktore
sq juz obecne w tkankach, stanowi wyzwanie. Jednakze caty czas trwajq ba-
dania majgce na celu znalezienie sposobu pozwalajacego na ich usuwanie.
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7. Jakie sq najczestsze skutki uboczne leczenia?

Zarowno szpiczak i amyloidoza AL wywodzq sig z tych samych, nieprawi-
diowych komérek plazmatycznych, wiec te same metody leczenia mogq
przynies¢ korzysci obu populacjom pacjentéw. W zwigzku z tym wiele
dziatan niepozgdanych zgtaszanych przez pacjentow jest rowniez takich
samych. Jednakze osoby z amyloidozq AL doswiadczajg wigecej skutkdw
ubocznych, takich jak zwiekszone zmeczenie, niewydolnos¢ serca, neuro-
patia, niskie cisnienie krwi i obrzeki. Ponizej znajduje si¢ podsumowanie
najczesciej wystepujacych skutkow ubocznych:

® zakrzepy krwi

® obnizona liczba krwinek
[co moze prowadzi¢ do infekcji i tatwego powstawania siniakow]

® mrowienie i dretwienie rgk i stop spowodowane neuropatiq
obwodowq [uszkodzenie obwodowego uktadu nerwoweqgo]

® neuropatia obwodowa
(uszkodzenie obwodowego uktadu nerwoweqgo]

® zaparcia

® nudnosci i wymioty
® bieqgunka

® zmeczenie

® oslabiony uktad odpornosciowy (co moze prowadzi¢ do czestych
infekcji, poniewaz organizm nie bedzie w stanie skutecznie
zwalcza¢ infekcji)

® wypadanie witoséw
® zawroty gtowy, uczucie oszotomienia
® nadmierne pragnienie

® dysfagia (trudnosci w potykaniu],
owrzodzenia jamy ustnej lub obrzek gardia

® niskie cisnienie krwi.
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8. Gdzie mozna otrzymacé wsparcie oraz wiecej
informacji na temat amyloidozy AL?

W przypadku dtugotrwatego pogorszenia samopoczucia psychicznego warto
skonsultowac sie z lekarzem prowadzgcym leczenie, ktory moze pokierowac
do odpowiedniej poradni lub psychologa specjalizujacego sie w udzielaniu
wsparcia pacjentom z chorobami rzadkimi.

Wsparcie w walce z chorobg mozna otrzymacé réwniez za posrednictwem
organizacji pacjentow skupiajgcych osoby chore na amyloidoze AL. W Polsce
dziata Fundacja Carita im. Wiestawy Adamiec, zatozona z myslqg o udziela-
niu wsparcia w codziennym zyciu oraz reprezentowaniu potrzeb chorych ze
szpiczakiem plazmocytowym w przestrzeni spotecznej i ochrony zdrowia.
Jednq z form dziatalnosci jest prowadzenie forum zrzeszajgcego pacjentow,
na ktorym mozna wymieniac sie swoimi doswiadczeniami. Od kilku lat Fun-
dacja obejmuje pomocaq réwniez chorych na amyloidoze AL. Szczegotowe
informacje mozna znalez¢ na stronie: www.fundacjacarita.pl.

Rzetelne informacje dotyczqgce choroby, jej objawow, diagnozy i leczenia
mozna znalez¢ zarowno na polsko-, jak i obcojezycznych stronach interne-
towych, w szczegdlnosci na:
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