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Amiloidozé

1. Viskas apie amiloidoze

Kas yra amiloidozé?

Amiloidozé — tai grupé rety susirgimy, kuriy metu organizme ima formuotis ir kauptis
nenormalus baltymas amiloidas. Ji gali bati sisteminé (kai amiloido baltymas kaupiasi
visame organizme) arba lokali (kai amiloidas kaupiasi kuriame nors viename audinyje ar
organe). Amiloido baltymo sankaupos kino audiniuose ir organuose kitaip dar vadina-
mos depozitais. Amiloido sankaupos yra netirpios, organizmui sunku jas pasalinti ir tai
salygoja sio pakitusio baltymo nuolatinj kaupimasi. Galiausiai dél tokiy sankaupy gali
bati sutrikdoma organy funkcija, o negydant tai gali lemti ir negrjztama organy funkci-
jos pazeidima.

Atrasta apie 30 baltymy, kurie gali sukelti jvairiy tipy amiloidoze. Kiekvienam is Siy tipy
badingi skirtingi simptomai ir pozymiai. Kiekvienas i3 siy ligos tipy progresuoja skirtingu
greiciu, o jy sukeliami simptomai kiekvienam pacientui Siek tiek skiriasi. Net ta pacia
amiloidozés forma sergantiems skirtingiems pacientams gali prireikti skirtingo gydymo.
Amiloidozé néra uzkreciama, todél jus ja nesusirgsite, jei bendrausite su amiloidoze ser-
ganciu pacientu.

Sisteminé amiloidozé

Sisteminés amiloidozés atveju pakites baltymas susiformuoja viename organe ar organy
sistemoje, taciau veéliau, progresuojant ligai, isplinta po visa organizma ir gali bati randa-
mas jvairiuose audiniuose ir organuose.

Lokali amiloidozé

Lokalios amiloidozés atveju amiloido baltymas yra gaminamas ir kaupiamas toje pacioje
organy sistemoje, pvz.: liezuvyje, gerklose, kvépavimo takuose, slapimo pusléje ar zar-
nyne.

Ar amiloidozé yra vézys? Ne, amiloidozé néra vézys, taciau ji gali buti susijusi su kai kuriy
tipy limfoma ar mielomine liga.
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Amiloidozés tipai

ISskiriama apie 30 amiloidozés tipy. Kiekvienas i$ jy yra skirtingas, todél reikalauja skir-
tingo gydymo. Amiloidozeé skirstoma j tipus pagal tai, koks baltymas ir jo pirmtakas for-
muoja amiloido depozitus. Kiekvienam amiloidozés tipui pavadinti naudojamas raidziy
derinys, pvz.: AL, kur raidé A Zymi amiloido baltyma, o raidé L atitinka terming ,lengvo-
sios grandys” (tai — baltymo imunoglobulino dalis). Dazniausi amiloidozés tipai yra:

e AL amiloidozeé - tai lengvyjy grandziy amiloidoze, kurig lemia pakitimai kauly ciul-
puose.

e AA amiloidozé - atsiranda tuomet, kai dél ilgalaikio uzdegiminio proceso organiz-
me, pvz.: sergant reumatoidiniu artritu, padaugéja baltymo SAA.

e Paveldima amiloidozé - jos atveju paveldima mutacija, kuri lemia nuolatine paki-
tusio baltymo gamybg organizme. Dazniausi paveldimos amiloidozeé tipai yra ATTRv
(transtiretino geno mutacija) ir Afib (fibrinogeno alfa grandiniy geno mutacija).

e ATTRwt (angl. wild type, liet. laukinio tipo transtiretino geno mutacija) — anksciau Zi-
noma kaip seniliné amiloidozé ar su amziumi susijusi amiloidozé. Jos metu ami-
loidas kaupiasi sirdyje ir rieo kanale, sukeldamas rieso kanalo sindroma. Si amiloido-
zés forma néra paveldima.

Organy pazeidimas

Amiloidozé gali bati sisteminé, tai reiskia, kad bet kuris audinys ar organas gali buti pa-
Zeistas. Dazniausiai pazeidziami organai yra Sirdis ir inkstai. Daugumai pacienty ligos
metu yra pazeidziamas daugiau nei vienas organas.

Amiloido o L. L Dazniausiai
Baltymo kilmé Kiti pavadinimai v e .
baltymas pazeidziami organai
AL Imunoglobulino Anksciau vadinta pirmine Inkstai, Sirdis, nervy
lengvosios grandys sistemine amiloidoze, su sistema, kepenys,

mieloma susijusia amiloidoze | virskinamasis traktas,
minkstieji audiniai

AA Amiloido A baltymas | Anksciau vadinta antrine Inkstai, kepenys
amiloidoze
ATTRv Pakites transtiretino Seiminé amiloidiné Nervy sistema, sirdis

baltymas

polineuropatija, Seiminé

amiloidiné kardiomiopatija

Amiloidozé
ATTRwt | ,Laukinio tipo” Seniliné amiloidozé Sirdis
transtiretino baltymas
AFib Pakites fibrinogeno Inkstai
alfa grandiniy
baltymas

Amiloidozés priezastys

Dazniausiai néra nustatoma specifiné amiloidozeés priezastis. Liga gali bati jgyta (tai to-
kia baklé, su kuria negimeéte, taciau ji issivyste laikui begant) arba paveldima (dél speci-
finés mutacijos genuose, perduodamos seimoje). Zinomi amiloidozés rizikos veiksniai:

e vyresnis amzius, nes kai kurie amiloidozeés tipai, ypac¢ AL ir ATTRwt pasireiskia vyres-
niame amziuje,

e Seiminis polinkis — nes kai kurie amiloidozeés tipai yra paveldimi, t.y. perduodami i3
kartos j karta,

e létinés uzdegiminés ligos, tokios kaip reumatoidinis artritas,
e mielominé liga — tai tam tikras kraujo vezys.

Dauguma amiloido sankaupas sudaranciy baltymy susiformuoja kauly ¢iulpuose ir ke-
penyse, o véliau patenka | kraujotaka ir iSplinta po visg organizma. Amiloido baltymo
sankaupos formuojasi, nes:

e susidaro per didelis kiekis amiloido baltymo elementy, pvz.: AA amiloidozés atveju,

e Amiloida formuojantys baltymai yra pakite, pvz.: AL ar paveldimos amiloidozés atveju.

Amiloidozeés simptomai

Jums pasireiskiantys simptomai priklauso nuo to, kokie organai ar audiniai bus pazeisti,
ir koks yra to pazeidimo laipsnis. Ligos simptomai labai skiriasi kiekvienam pacientui ir
priklauso nuo amiloidozés tipo. Dazniausi, bet nespecifiniai simptomai yra:

e nuovargis (didelis bendras silonumas, kuris nepraeina net ir tinkamai pailsgjus),
e neplanuotas svorio kritimas,
e oro trikumo pojutis,

e patinimai ¢iurny ir blauzdy srityse (dar vadinami edemomis).
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Kaip diagnozuojama amiloidozé?

Nustatyti amiloidozés diagnoze gali buti sunku. Néra vieno tyrimo, patvirtinancio dia-
gnoze, ir tyrimy rezultatai gali skirtis skirtingiems pacientams. JUsy gydytojas nuspres,
kuriuos tyrimus jums atlikti, remdamasis jasy patiriamais simptomais. Sie tyrimai skirti
nustatyti, ar sergate amiloidoze ir koks yra amiloido tipas. Galimi tyrimai:

e jUsy sveikatos istorijos surinkimas ir fizinis iStyrimas,
e kraujo ir Slapimo tyrimai,

e audiniy biopsija,

e kauly ciulpy biopsija,

e vaizdiniai tyrimai, pvz.: MRT (magnetinis branduoliy rezonansas), KT (kompiuteriné
tomografija), scintigrafija,

e rentgeno tyrimai,
e ultragarsiniai tyrimai,
e nervy pralaidumo tyrimai (neurografija),

e Sirdies funkcijos tyrimai, tokie kaip EKG (elektrokardiograma) ir Sirdies echoskopija.

Mazai tikétina, jog jums prireiks atlikti visus iSvardintus tyrimus.

Sveikatos istorija ir fizinis iStyrimas

Visy pirma jusy gydytojy komanda paklaus apie persirgtas ir esamas ligas, sveikatos pro-
blemas, infekcijas ir kraujavimo epizodus. Taip pat bUkite pasiruose pateikti informacija
apie praeityje vartotus ir $iuo metu vartojamus vaistus, net jei jie néra paskirti gydytojo.

Gydytojas taip pat atliks jasy kano fizinj iStyrima, tikrindamas jusy sveikatos bukle ir ies-
kodamas amiloidozés pozymiy.

Audiniy biopsija

Pagrindinis amiloidozés nustatymo badas yra audiniy biopsija ir histopatologinis istyri-
mas. Sios proceddros metu paimamas nedidelis organo ar audinio gabalélis, kuris véliau
daZomas ir tiriamas laboratorijoje, siekiant rasti amiloidozei badingy pozymiy. Proce-
dara dazniausiai atliekama vietinéje nejautroje. Gali bati atliekama nespecifinio audinio
biopsija (dazniausiai — pilvo riebaly, reciau — danteny, tiesiosios Zarnos ar seiliy liauky)
arba specifinio organo biopsija (kai biopsija atliekama is tikétinai pazeisto organo, pvz.:

Amiloidozé

inksto ar Sirdies). Kai kurie amiloidozés tipai, pvz.: ATTRwt, tam tikrais atvejais gali bati
diagnozuojami neatliekant biopsijos, nes jiems patvirtinti naudojami specialUs vaizdiniai
tyrimai, tokie kaip scintigrafija.

Kraujo ir Slapimo tyrimai

BENDRAS KRAUJO TYRIMAS

Jums bus atliekamas bendras kraujo tyrimas (BKT), kurio metu vertinama visy krauja
formuojanciy lasteliy kiekiai, ty. baltyjy kraujo kineliy (leukocity), raudonyjy kraujo ka-
neliy (eritrocity) ir kraujo ploksteliy (trombocity). Gydytojas jus perspés, jei pries tyrima
turétumeéte bati nevalges.

Tyrimo metu slaugytoja su adata jdurs j venga rankoje ir paims nedidelj kiekj kraujo emi-
nio. Mégintuvelis véliau siunciamas tyrimui j laboratorija. 15 kraujo galima atlikti ir dau-
giau tyrimy, todél gali bati paimti keli megintuvéliai jasy kraujo.

BIOCHEMINIAI KRAUJO TYRIMAI

Siy tyrimy metu matuojami tam tikry cheminiy medziagy kiekiai, kurie atspindi jvairiy
organy veiklg jasy organizme. Jie daznai atliekami kartu su BKT. Kai kurie biocheminiai
tyrimai:

Matuojama medziaga Kokio organo funkcijg atspindi
Kreatininas Inksty funkcija

C reaktyvus baltymas (CRB) Uzdegiminis procesas

Smegeny natriuretinis peptidas (BNP) Sirdies funkcija

Tropininas Sirdies funkcija

Kepeny fermentai Kepeny funkcija

Serumo baltymy laisvosios grandinés, elektroforezé ir
imunofiksacija

Serumo baltymai, imunoglobulinai, yra sudaryti i$ dviejy vienodo ilgio baltymy strukt-
ry, vadinamy sunkiosiomis grandimis, ir dviejy vienody trumpuyjy grandziy struktdry,
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vadinamy lengvosiomis grandimis. Sios lengvosios grandys ir formuoja AL amiloido
baltyma. Lengvyjy grandziy (lambda ir kapa) kiekiai bus matuojami diagnozés nusta-
tymo metu ir vertinant gydymo atsaka. Siy tyrimy metu taip pat vertinamas ir laisvy
lengvyjy kapa/lambda grandZiy santykis.

Visas imunoglobulino baltymo kiekis, dar vadinamas paraproteinu, matuojamas elek-
troforezes ir / arba imunofiksacijos badu. Tai pagalbiniai tyrimai amiloidozei diagnozuoti,
ligos aktyvumui vertinti, taip pat ir mielominés ligos diagnozei patvirtinti arba atmesti.

Slapimo tyrimai: elektroforezé ir imunofiksacija

Siais tyrimais matuojama $lapime esanti baltymo rasis ir jo kiekis. Tokiu badu siekiama
jvertinti, ar amiloido baltymas pazeidé jasy inkstus. Sie tyrimai taip pat padeda patvirtin-
ti arba atmesti mielominés ligos diagnoze.

Jums gali buti paskirta atlikti 24 valandy slapimo tyrima. Tai reiskia, kad tyrimo metu |
specialy indg turésite rinkti savo $lapima visg para, veliau méginys bus pristatytas j labo-
ratorija, kur bus ieSkoma Bens DZonso baltymo, kuris randamas sergant mielomine liga
ir gali buti susijes su amiloidoze.

Genetiniai tyrimai

Jasy gydytojas gali skirti genetinius tyrimus, siekdamas nustatyti, ar turite specifiniy
geny mutacijy, lemianciy paveldima amiloidoze. Kartais net ir sveiki asmenys, turintys
rizika sirgti paveldima amiloidoze, gali pageidauti atlikti § tyrima.

Kauly Ciulpy biopsija

Jtardamas, jog sergate amiloidoze, gydytojas gali skirti atlikti kauly €iulpy biopsija. Sis
tyrimas yra sudeétingesnis nei kraujo tyrimas. Tyrimo metu, nuskausminus dario vieta,
specialia adata bus jduriama j klubo kaulg (toje vietoje yra nedaug minkstyjy audiniy,
kaulas yra arti kino pavirsiaus, todél patogu kauly ciulpus pasiekti adatos dariu) ir pai-
mamas kauly Ciulpy éminys. Véliau jis analizuojams specialioje laboratorijoje.

Kauly ¢iulpy biopsija gali buti skausminga proceddra, tac¢iau jums bus nuskausminta
dario vieta vietinés nejautros pagalba. Nemalonius pojacius durio vietoje galite jausti
keleta dieny. Galite iSgerti nuskausminamuyjy vaisty, jei jauciate skausma. Po proceduros
uzdéta tvarstj paprastai galima pasalinti po 24 valandu.

Amiloidozé

Vaizdiniai tyrimai

SCINTIGRAFLJA

Sis tyrimas labai naudingas, siekiant jvertinti Sirdies pazeidimg sergant amiloidoze. Prie$
procedlrg jums j veng bus suleidZziama specialios kontrastinés medziagos, kuria vaizdi-
niame tyrime bus pazymétos organo pazeidimo vietos, t.y. vietos, kuriose kaupiasi ami-
loidas. Paprastai tyrimas atliekamas tiriant dél galimos ATTR amiloidozés.

KOMPIUTERINE TOMOGRAFIJA (KT)

KT tyrimo metu matomas detalus kiino organy ir kauliniy struktdry vaizdas. Tyrimo metu
JUs turésite ramiai guléti ant nugaros, kol specialiu,stalu” bdsite jveztas j vamzdj, per kurj
,teka” rentgeno spinduliai. Kartais pries tyrima jums gali tekti iSgerti arba gali bti suleis-
ta kontrastinés medZiagos j veng rankoje, siekiant isryskinti amiloido pazeistas vietas.

MAGNETINIO REZONANSO TOMOGRAFIJA (MRT)

Tai vaizdinis tyrimas, kurio metu matomas detalus kino audiniy ir organy vaizdas. Sis
tyrimas paprastai trunka ilgiau nei KT ir jo metu nenaudojami rentgeno spinduliai.
Sio tyrimo metu taip pat gali bati naudojama kontrastiné medziaga.
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2. Kas yra AL amiloidozé?

AL amiloidozé tai viena dazniausiy amiloidozés formy. Anksciau ji buvo vadinama pir-
mine amiloidoze. DaZniausiai ja serga vyresni nei 50 mety asmenys, taciau gali sirgti ir
jaunesni zmoneés. Si ligos forma néra paveldima ar uzkre¢iama.

AL amiloidoze susergama dél pakitusiy plazminiy lasteliy gaminamy imunoglobuliny
lengvyjy grandZiy hiperprodukcijos. Normaliai plazminés lastelés yra randamos kauly
Ciulpuose ir jos dalyvauja organizmo imuninés sistemos veikloje gamindamos imunog-
lobolinus, dar vadinamus antikainais — imuninés sistemos baltymus, kurie kovoja su in-
fekcijomis. Paprastai atlike savo funkcijg Sie baltymai yra suardomi organizme. Sergant AL
amiloidoze pakitusiy plazminiy lasteliy grupé (klonas) ima gaminti per daug imunoglo-
bulino lengvyjy grandziy baltymo. Sie baltymo fragmentai pradeda jungtis tarpusavyje
ir kraujotakos yra iSnesiojami po visg organizma, tokiu budu pradeda kauptis audiniuose
ir organuose bei ten formuoti amiloido depozitus. Tokius baltymo konglomeratus néra
lengva suardyti. Besikaupdami jvairiuose organuose jie pamazu ima trikdyti normalig or-
gano funkdija. llgainiui, negydant, tai gali sukelti negrjztama organo veiklos pazeidima.
Dazniausiai sergant Sia ligos forma pazeidZiama daugiau nei viena organy sistema.

Kas yra laisvos lengvosios grandinés?

AL amiloidozés metu amiloido baltymas susidaro i$ imunoglobuliny (dar vadinamy an-
tikdinais) daliy - laisvy lengvyjy grandziy. Imunoglobulinai yra sudarytiis dviejy sunkiyjy
grandziy ir dviejy lengvyjy grandziy. Juos gamina kauly Ciulpuose esancios plazminés
lgstelés.

Paprastai organizme gaminama daug skirtingy antikny, kurie turi skirtingas sunkigsias
ir lengvasias grandis. Kai plazminés lasteles ima gaminti daugiau lengvyjy grandZiy, nei
jy reikia antikinams sudaryti, jos ima cirkuliuoti kraujyje ir vadinamos laisvosiomis len-
gvosiomis grandimis.

Skiriami du lengvyjy grandziy tipai — kapa ir lambda. Kiekvienas asmuo turi nedidelj
kiekj laisvy kapa ir lambda lengvujy grandZiy savo kraujyje. Sergant AL amiloidoze, plaz-
miniy lgsteliy padaugéja ir jos ima kauptis kauly ciulpuose, pradeda formuotis amiloido
telkiniai.

Amiloidozé

Kokie organai gali buti pazeisti?

Sergant AL amiloidoze gali bati paZeistas bet kuris organas, isskyrus smegenis. Dazniau-
siai pazeidziami inkstai, Sirdis, kepenys ir nervai.

. Plazmines Igstelés — tai baltiesiems
‘ kraujo kaneliams (leukocitams)
' priskiriama lgsteliy rasis, kuri vystosi
A kaupy cCiulpuose i$ subrendusiy
B limfocity.

Plazminés lastelés ....... .

A I \
Sunkioji grandiné ..........

Plazminés Igstelés gamina antikinus
(imunoglobulinus) ir jy dalis

Kapa ir lambd (lengvasias grandines, kurios yra
D s o i kapa ir lambda tipo), kurie isskiriami |

lengvosios grandinés e Sl
kraujg ir jame cirkuliuoja.

Nervai.........ccoon.ee.. .. i ) o
Sios laisvos lengvosios grandinés

Sirdis......oocorens susiformuoja j amiloido baltyma,
kuris ima kauptis organizmo

Kepenys .................. . .
peny audiniuose ir organuose.

Inkstai .......... .

Zarnynas..........

Paveikslas 1. Amiloido baltymo susidarymo schema.
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INKSTAI (pazeidimai nustatomi > 90 proc. pacienty)

Tai dazniausiai pazeidZiamas organas sergant AL amiloidoze. Organizme inkstai atlieka
tarsi filtro funkcija ir ,iSvalo” kraujg nuo jvairiy medziagy. Kai jusy inkstai funkcionuoja
tinkamai, jie pasalina i organizmo vandens pertekliy ir kitus medziagy apykaitos pro-
duktus. Pasalintas perteklinis vandens kiekis virsta Slapimu. Filtruojant vandenj inkstai
sulaiko organizmui naudingas medZiagas, tokias kaip baltymus, kurie grazinami atgal j
kraujotaka. Amiloido baltymui pazeidus inkstus, jie tampa pralaidesni ir naudingos me-
dZiagos (pvz.: normalus organizmo baltymas albuminas) yra pasalinamos su Slapimu.

Atliekant Slapimo tyrima galima jvertinti, kiek normalaus baltymo (albumino) pasalina-
ma per inkstus. Tai vadinama proteinurija. Jei su Slapimu netenkate baltymo:

e organizme jvyksta skysciy persiskirstymas: skystis i$ kraujagysliy patenka ir kaupiasi
audiniuose. Tai sukelia ¢iurny ir blauzdy patinimus (edemas),

e ilgainiui inksty funkcija ima blogéti,

e padidéja cholesterolio kiekis organizme.

SIRDIS (pazeidziama apie 90 proc. pacienty)

Tai kitas organas, labai daznai pazeidZiamas sergant AL amiloidoze. Amiloido sankaupos
pazeidzia Sirdies raumenj, jis tampa maziau elastingas ir sunkiau isnesioja krauja po or-
ganizma. Jei sutrinka jasy Sirdies funkcija, jas galite jausti:

didelj nuovargj,

dusulj,

jums gali patinti ¢iurnos ir pédos,

galite jausti kratinés skausma,
e staiga atsistojus gali svaigti galva.

Sergant amiloidoze Sirdies funkcijos sutrikimas skiriasi nuo to, kai sergama Sirdies ne-
pakankamumu, todél jprasti jam gydyti skirti medikamentai nebus efektyvas. Jums gali
bati skirta diuretiky (Slapima varanciy vaisty), kurie gali palengvinti Siuos simptomus.

Sergant amiloidoze gali bati pazeista ir Sirdies laidZioji sistema, kuria perduodamas elek-
trinis impulsas, skatinantis Sirdj susitraukinéti. Todél jas galite jausti nereguliary Sirdies
plakima (aritmijg) ar padaznéjusj Sirdies plakima.

Amiloidozé

NERVY SISTEMA

Organizmo nervy sistema sudaro centriné ir periferiné nervy sistemos. Centrine nervy
sistemg sudaro galvos ir nugaros smegenys. Jie priima ir siuncia impulsus i$ viso kino
per nervus, kurie priklauso periferinei nervy sistemai. Sergant AL amiloidoze pazeidZia-
ma periferiné nervy sistema.

PERIFERINE NEUROPATIJA

Amiloido baltymo sankaupos gali pazeisti jusy plastaky, ranky, pedy ir kojy nervus. Sie
periferiniai nervai veikia kaip laidai, kuriais perduodami pojuciy sukelti elektros impulsai
j centrine nervy sistemg — prisilietimas, 3altis, karstis, skausmas. Siais nervais taip pat
perduodami elektros impulsai, kurie sukelia raumeny susitraukima bei atsipalaidavima ir
tokiu badu uztikrina judéjima.

Kai amiloido baltymas pazeidzia nervus, sutrinka nervinio impulso plitimas. Tai sukelia
jutimo sutrikimus, galaniy tirpimus, ,skruzdZiy bégiojimo” jausma virsutinése ir apatiné-
se galinese. Tai vadinama periferine neuropatija. MaZdaug 8 proc. pacienty issivysto
rieSo kanalo sindromas. Kai rieSo nervus pazeidzia susikaupes amiloido baltymas ir
jauc¢iamas dilgciojimas bei skausmas plastakoje ir rieso srityje.

AUTONOMINE NEUROPATLJA

Nervai taip pat kontroliuoja jasy Sirdies darba, sirdies susitraukimy daznj, kraujo spau-
dima, zarnyno veikla, kuri leidzia suvirskinti maisto medziagas ir daugelj kity organizmo
funkcijy. Tai vadinama autonominiais nervais. Sergant autonomine neuropatija galite
jausti:

e pykinima,

e pilvo patima ar skausma,

e viduriavima,

e svorio kritima,

e pilnumo, nevirskinimo jausma net ir valgant nedidelius maisto kiekius,
e impotencijg,

e galvos svaigimg stovint.

VIRSKINIMO SISTEMA IR ZARNYNAS

Pagrindiné virskinamojo trakto funkcija yra suskaidyti jusy valgoma maistg iki smulkiy
molekuliy, kurias buty galima jsisavinti. Amiloido depozitai gali sutrikdyti normalia Zar-
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nyno veiklg ir apsunkinti maisto medziagy virskinimg ir patekimga j kraujotaka. Tai gali
sukelti viduriavima ar viduriy uzkietéjima, svorio kritima, kraujavimg i$ zarnyno.

Amiloido baltymas taip pat gali kauptis lieZzuvyje. Tai sukelia liezuvio padidéjima, vadina-
ma makroglosija (paveikslas 2), ir apsunkina kalbéjima, rijima, valgyma, gali tapti sunku
netgi kvépuoti.

Paveikslas 2.
LieZzuvio padidéjimas (makroglosija), kartais
taip pat matomos danty zymés.

Saltinis https://www.amyloidosis.org.uk/about-
amyloidosis/al-amyloidosis/symptoms-and-signs-
of-al-amyloidosis/

KEPENYS

Amiloido kaupimasis kepenyse gali sukelti jy padidéjima, vadinama hepatomegalija.
Kepeny funkcijos pakitimai yra aptinkami atliekant reguliarius kraujo tyrimus ir matuo-
jant kepeny fermenty bei kity medziagy kiekj. Kartais kepeny funkcijos sutrikimas gali
pasireiksti gelta — tai bilirubino kaupimasis gleivinéje bei odoje ir dél to atsirades gelsvas
Siy audiniy atspalvis. Dél amiloido kaupimosi sukelto kepeny padidéjimo jds taip pat
galite jausti skausma ar maudimo pojatj desinéje, po sonkauliy lanku.

ODOS IR NAGY POKYCIAI

Sergant AL amiloidoze odoje gali lengvai atsirasti mélyniy. Taip pat gali bati matomos
rausvos, kiek iskilusios nuo odos pavirsiaus démelés (paveikslas 3). Nagai gali tapti tra-
pus, nelygUs, su baltomis démelémis nago pavirsiuje (paveikslas 4).

Paveikslas 3.
Odos poky¢iai sergant AL amiloidoze.

Saltinis https.//www.amyloidosis.org.uk/about-
amyloidosis/al-amyloidosis/symptoms-and-signs-
of-al-amyloidosis/.

Amiloidozé

Paveikslas 4.
Nagy pokyc¢iai sergant amiloidoze.

Saltinis https.//www.amyloidosis.org.uk/about-
amyloidosis/al-amyloidosis/symptoms-and-signs-
of-al-amyloidosis/.

AL amiloidozés simptomai

Sergant AL amiloidoze jUs galite jausti silpnuma, svorio kritima ir apetito stoka. Kiti simp-
tomai priklauso nuo to, kurie organai ir jy sistemos bus pazeisti, pvz.: gali atsirasti:

e patinimai apatinése galineése (pazeidus inkstus ar sirdj),

e oro trukumo pojutis, dusulys (paZzeidus Sirdj),

e viduriavimas (nervy sistemos ar zarnyno pazeidimas),

e gallniy tirpimas, dilgciojimas (nervy pazeidimas).

Kaip diagnozuojama AL amiloidoze?

Nustacius AL amiloidozés diagnoze, jums bus atliekami issamus papildomi tyrimai, ku-
riais siekiama jvertinti:

e kurie organaiir kaip stipriai yra pazeisti ligos,

e kokios sveikatos problemos galéty turéti jtakos gydymo efektyvumui,

e gydymo eigoje bus atliekami tyrimai, kuriais siekiama jvertinti gydymo efektyvuma.

KRAUJO TYRIMAI

e Bendras kraujo tyrimas (BKT), kurio metu vertinamas raudonuyjy kraujo kdneliy
(eritrocity), hemoglobino kiekis, kraujo ploksteliy (trombocity) kiekis.

e Serumo baltymy elektroforezé ir laisvy lengvyjy grandziy kiekis - sio tyrimo
metu jvertinamos kraujo serumo baltymy frakcijos arba ragys. Sio tyrimo metu ga-
lima aptikti M baltyma, dar vadinama paraproteinu, taip pat kity imunoglobuliny
padidéjima, kapa ir lambda laisvasias lengvasias grandis, matuojamas laisvy lengvujy
grandziy kiekis organizme. Sis tyrimas taip pat padeda jvertinti gydymo atsaka.
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¢ Inksty, kepeny ir Sirdies funkcijos tyrimai — svarbus Sirdies funkcijos zymuo yra
smegeny natrio uretinis peptidas (BNP) ir troponinas.

e Albumino kiekis organizme.

¢ Kraujo kreséjimo tyrimai.

SLAPIMO TYRIMAS

Sis tyrimas suteikia informacijos apie inksty bikle. Jo metu vertinama, ar yra laisvy len-
gvujy grandziy Slapime (dar vadinama Bens DZonso baltymu) ir, ar netenkama norma-
laus kiino baltymo albumino.

KAULY CIULPY BIOPSIJA

Sio tyrimo metu vertinama, ar jasy kauly ciulpuose yra pakitusiy plazminiy lasteliy. Taip
pat siekiama atlikus papildomus tyrimus jsitinkinti, ar nesergate mielomine liga (viena i$
kraujo vézio formy).

KITITYRIMAI

o Elektrokardiograma (EKG) - vertinama Sirdies laidZioji sistema.

e Echokardiograma (Sirdies echoskopija) — vertinamos Sirdies struktGros, voztuvy
baklé ir Sirdies susitraukimo jéga.

¢ Vaizdiniai tyrimai (kompiuteriné tomografija ar magnetinio rezonanso tomografija)
- vertinama ktno audiniy ir organy struktara.

AL amiloidozés gydymas

Nors AL amiloidozé yra neisgydoma liga, tinkamas gydymas gali padeéti jums gyventi
ilgg ir aktyvy gyvenima. Siekdama parinkti tinkamiausig gydyma, jasy gydytojy koman-
da atsizvelgs j jasy amziy, bendra sveikatos bukle, ligos isplitima, galimas gydymo kom-
plikacijas.

GYDYMO TIKSLAI

Gydymo tikslas yra greitai sumazinti laisvy lengvujy grandziy kiekj, kuris sukelia amiloido
susidaryma. Tai pasiekiama paveikiant kauly c¢iulpuose esancias plazmines lasteles, ku-
rios gamina lengvasias grandines.

Amiloidozé

Kai sumazinamas laisvy lengvyjy grandziy kiekis ir uzkertamas kelias formuotis naujiems
amiloido depozitams, gali buti pradétas organizme esanciy amiloido sankaupy pasalini-
mo procesas. Tuo metu amiloido paveikty organy funkcija pamazu ima geréti.

GYDYMO BUDAI

Yra keli amiloidozés gydymo buadai. Jums gali bati taikomi keli is ju:

e chemoterapija,

e steroidai,

e taikiniy terapija,

e autologiné kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacija (AukKLT),

e papildomas, simptominis gydymas.

Jums taip pat gali bati pasitlyta dalyvauti klinikiniame tyrime, kuriame tiriami nauji vais-
tai ir jy deriniai.

Standartinis gydymas

JUsy gydytojy komanda gali panaudoti terming standartinis gydymas arba gydymo

standartas. Tai yra vaistai ar jy deriniai, kurie eksperty sutarimu vieningai visame pasau-

lyje naudojami tam tikros ligos gydymui. AL amiloidozei naudojamg standartinj gydyma

sudaro taikiniy terapija, chemoterapija ir steroidai. Kai kurie i3 Siy vaisty yra leidziami

j veng ar j poodj, taciau dauguma jy yra geriamosios tabletés. Tikétina, jog ligos gydymo

pradZioje jums bus taikomas keliy rasiy gydymas.

Gydymo pasirinkimui jtakos turi:

e jlsy amzius,

e bendra sveikatos bukle,

e ar tai yra pirmasis gydymas, ar gydomas ligos atkrytis,

e ar gydymas jums skirtas siekiant paruosti jus pries kitag gydymo etapa — kauly Ciulpy
transplantacija.

TAIKINIY TERAPIJA

Taikiniy terapijos tikslas yra per specialius Igsteliy Zymenis (baltymus, esancius jy pavir-
Siuje), paveikti pakitusias, bet ne sveikas organizmo Igsteles. Sie vaistai gali aktyvuoti ar
LAsjungti” tam tikrus genus, taip pat isskirdami specialias medziagas tiesiogiai j pakitusia
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lastele, gali sukelti jos ZUtj ar stabdyti dauginimasi. Kaip ir kiekvienas gydymo budas,
taikiniy terapija taip pat turi savo pasaliniy poveikiy ir todél gali bati skirta ne visiems
pacientams.

Vienas i taikiniy terapijai priklausanciy vaisty yra bortezomibas — proteosomy inhibi-
torius, kuris blokuoja plazminiy lasteliy augima, mazina jy isgyvenamuma ir tokiu budu
mazina jy gaminamy lengvuyjy grandziy kiekj. Vaistas naudojamas kombinacijose su mel-
falanu ir deksametazonu (BMDex) arba ciklofosfamidu ir deksametazonu (CyBorD), ar kt.

IMUNOTERAPIJA

Sis gydymo bldas paremtas tuo, jog kovai su véZiu naudojama pati organizmo imuning
sisterna ar jos komponentai. Siy vaisty veikimas pagrjstas tuo, kad antikinai atpazjsta
ir sunaikina vézines organizmo lasteles. Gali buti skiriami ladinti | veng ar geriami table-
témis. Monokloniniai antikinai — tai imuninés terapijos rasis, kai naudojami sintetiniai
laboratorijoje pagaminti imunoglobulinai, kurie atpazjsta ir sunaikina tam tikras vezines
lgsteles organizme. Vienas i$ $ios grupés vaisty yra daratumumabas. Jis prisijungia prie
mielominiy lasteliy pavirsiuje esancio CD38 baltymo ir tokiu budu paskatina imuninés
sistemos lgsteles jas sunaikinti.

CHEMOTERAPUA

Kartais vadinama tiesiog,,chemija” Tai vaistai, kurie pazeidZia vézines lgsteles ir stabdo jy
augima. Jie arba sunaikina vézines lasteles, arba paveikia jy dauginimasi ir dalinimasi. Sie
vaistai taip pat pazeidzia ir sveikas organizmo lasteles, taciau jos veliau gali atsinaujinti.

Chemoterapija gali buti skiriama lasiniy infuzijy bddu j veng, injekcijomis ar tabletémis.
Gydymas paprastai yra skiriamas ciklais — tai reiskia, jog vaistai jums bus skiriami tam ti-
kru reZimu, kurj sudaro aktyvaus gydymo ir poilsio dienos. Chemoterapijos cikly skaicius
ir daznis priklauso nuo vaisto.

Nors amiloidoze ir néra kraujo vezys, taciau jrodyta, jog gydymas chemoterapija veiks-
mingai sumazina kauly Ciulpuose esanciy plazminiy lasteliy, kurios gamina lengvasias
grandis, kiekj. Dazniausiai sergant amiloidoze chemoterapija yra skiriama tabletémis.
Jums taip pat bus skirtas gydymas steroidy grupés vaistu deksametazonu.

Gydymo pasaliniai poveikiai

Gydymo metu yra daznai patiriami nepageidaujami vaisty poveikiai. Siame skyriuje juos
plac¢iau aptarsime. Jums gali pasireiksti kelios, tik viena ar nei vienos nepageidaujamos
reakcijos. 1 lenteléje apibendrinti vaisty pasaliniai poveikiai ir jy gydymo badai.
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POKYCIAI KRAUJO TYRIME

Kai kurie vaistai gali slopinti sveiky kraujo Igsteliy gamybg kauly Ciulpuose. Sumazéjes
raudonyjy kraujo kuneliy (eritrocity) kiekis gali sukelti anemija. Galite jausti nuovargj,
dusulj, galite tapti blySkesni. Jei pajuntate Siuos simptomus, nesijaudinkite ir susisiekite
su savo gydytoju. Jei atlikus tyrimus paaiskes, kad jusy eritrocity (hemoglobino) kiekis
itin Zemas, gali prireikti atlikti eritrocity masés transfuzijg (kitaip — kraujo perpylima).

Jei pastebite, jog jums ima kraujuoti is danteny ar kine atsiranda meélynés, tai gali reiksti,
jog sumazéjo trombocity kiekis kraujyje. Tokiu atveju jums gali prireikti atlikti trombocity
mases transfuzija ir tokiu badu uzkirsti kelig gyvybei grésmingam kraujavimui atsirasti.

Sumazéjus baltyjy kraujo kaneliy (leukocity), ypac¢ neutrofily skaiciui, jas galite tap-
ti imlesnis infekcijoms. Tokiu atveju jums gali bati skiriami specialGs vaistai, vadinami
granuliocity kolonijas stimuliuojan¢iais faktoriais (G - KSF), kurie skatina neutrofily
gamyba kauly Ciulpuose ir tokiu budu padidina jy kiekj kraujyje.

PYKINIMAS IR VEMIMAS

Tai pakankamai daznos pasalinés vaisty reakcijos, taciau jums gali bati skiriami pykinima
ir vémima slopinantys vaistai, kurie palengvina Siuos simptomus. Taciau jei vartodami
tokius vaistus vis tiek jauciate pykinima, nedvejodami praneskite apie tai savo gydyto-
jui — svarbu, jog galétuméte normaliai maitintis ir vartoti skyscius.

Atkreipkite démesj | savo kano svorj — gydant chemoterapija jis daznai ima kristi dél
apetito stokos ir pykinimo. Todél jei jums sunku maitintis, pasitarkite su savo gydytoju.
Jums gali bati pasitlyta dietologo konsultacija.

SKONIO IR KVAPO POKYCIAI
Gydant chemoterapija jums gali pakisti skonio ir kvapo suvokimas. Galite jausti metalo
skonj burnoje, taciau tai paprastai praeina baigus vartoti vaistus.

MUKOZITAS

JUsy burnos gleivinéje gali atsirasti opeliy, zaizdeliy ar ji gali tapti trapi ir skausminga —
tai vadinama mukozitu. Labai svarbu, jog palaikytumeéte tinkama burnos higieng — nau-
dokite burnos skalavimo skyscius be alkoholio, o dantis valykite minkstu Sepetéliu, kuris
nepazeisty dantenu.
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ZARNYNAS

Kadangi chemoterapija paZeidZia ne tik pakitusias plazmines lgsteles kauly ciulpuose,
bet ir sveikas, greitai besidauginancias lgsteles, kurioms priskiriama ir Zarnyno gleivine,
sutrinka zarnyno veikla ir jas galite jausti spazminius pilvo skausmus, padidéjusj véjavi-
ma, pilvo pltimo pojatj, gali atsirasti viduriavimas ar viduriy uzkietéjimas. Pasitarkite su
savo gydytoju, jei patiriate viduriavimg ar priesingai — kenciate nuo viduriy uzkietéjimo.
Jums galima skirti medikamenty, kurie sumazinty Siuos simptomus. Taip pat praneskite,
jei sergate hemorojumi — nesistanginkite, bet vartokite daugiau skaiduly turincius mais-
to produktus ir iSmatas minkstinancius preparatus, pvz.: laktulioze.

NUOLATINIS NUOVARGIS

Pacientai, gydomi chemoterapija, daznai nurodo, jog patiria nuovargj, vargina nuolatinis
jégy neturéjimas, silpnumas net ir pailséjus. Tai gali tapti varginancia problema, jei jds
jprastai gyvenate aktyvy gyvenima. Skaitydami toliau suzinosite, kaip sau padéti.

KAULY, SANARIY IR RAUMENY SKAUSMAI

Jus gali varginti kauly ir raumeny skausmai, ypac ryte. Tai gali bati tiek dél skiriamo gy-
dymo, tiek dél pacios amiloidozes. Pasikonsultuokite su savo gydytoju, jei Sie simptomai
ypac vargina.

ATMINTIES IR DEMESIO KONCENTRACIJOS SUTRIKIMAI

Sie simptomai gali testis net ir metus po gydymo. Deja, néra medikamenty, padésianciy
kovoti su Siais simptomais, ir kartais jie gali bGti negrjztami. Taciau jds galite sau padéti
kitais badais: naudokite planuotes, veskite savo dienotvarke, uzsirasykite svarbiausias
dienos uzduotis.

PLAUKY NETEKIMAS

NatUralu, jog vien mintis netekti plauky kelia nerima. Taciau plauky susilpnéjimas, suplo-
néjimas ar jy nuslinkimas yra dazna chemoterapijos komplikacija. Taip pat galite netekti
ir antakiy bei blakstieny, taciau tai yra laikina. Paprastai plaukai pradeda slinkti po keliy
savaiciy nuo chemoterapijos pradzios ir pamazu atauga praéjus 6 ménesiams po gydy-
mo pabaigos.

Slenkant plaukams jus taip pat gali varginti galvos odos niezulys, taciau tai yra laikina. Kai
kurie pacientai naudoja skareles ar perukus nuplikimui maskuoti.
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PERIFERINE NEUROPATIJA

Kai kurie vaistai gali pazeisti galtniy nervus, todél galite jausti plastaky ar pédy tirpima,
dilg¢iojima, ,skruzdéliy bégiojimo” jausma — tai vadinama periferine neuropatija. Sie
simptomai gali atsirasti bet kuriuo metu pradéjus gydyma. Dél iy simptomy jums gali
bati sunku atlikti tikslumo reikalaujancius darbus, pvz.: uzsisegti sagas ar uztrauktuka.
Praneskite savo gydytojui, jei patiriate Siuos simptomus.

ODOS PROBLEMOS

Taikant gydyma chemoterapija jums gali atsirasti bérimy odoje, taip pat injekcijy leidi-
mo vietose gali atsirasti paraudimai ar zaizdelés. Kai kurie vaistai daro jusy odg jautresne
saulei, todél reikéty vengti tiesioginiy saulés spinduliy ar naudoti apsauginius kremus,
drabuZius ilgomis rankovemis bei galvos apdangalus.

Lentelé 1. Chemoterapiniy vaisty sukelty pasaliniy reakcijy valdymas.

Galimi pasaliniai poveikiai | Sprendimo budai

Zemas raudonuyjy kraujo | e Eritrocity masés perpylimas ar maisto papildai.
kaneliy (eritrocity) kiekis
(anemija)

Zemas kraujo ploksteliy e Venkite valgyti produktus, kurie gali suZeisti burna (pvz.: patiekalai,
(trombocity) kiekis kuriuose yra skaldyti kaulai).

o Stenkités nesusizeisti, nejsipjaukite.
e Naudokite minkstg danty Sepetél].
e Naudokite elektrinj skustuva, o ne skutimosi peiliukus.

e Jei dirbate sode, avékite uzdarus batus ir dévékite apsaugines pirstines.

Zemas baltyjy kraujo e Pasikalbékite su savo gydytoju apie prevencinius skiepus.
kineliy (neutrofily) kiekis

. - o e Venkite lankymosi Zmoniy susibdrimo vietose.
- imlumas infekcijoms

e Venkite kontakto su serganciais asmenimis (persalimo ligos, véjaraupiai,
gripas).

o Vartokite maistg, kuris tinkamai termiskai apdorotas;

e Patys nevalykite naminiy gyvany iSmaty.

e Dirbdami sode dévekite apsaugines pirstines.

e Nesimaudykite visuomeniniuose baseinuose ar atviruose vandens
telkiniuose.
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Pykinimas ir vémimas

Valgykite mazesnémis porcijomis, taciau dazniau.

Jei ruoSiamo maisto kvapai jus pykina, leiskite kitiems pagaminti jums
maista.

I$bandykite imbierinj aly ar vaisvandenius.

Venkite stipriy kvapy.

Jei neturite burnos opeliy, galite suvalgyti sausainiy ar dziGvésiy prie$
pradedant judéti, pvz.. ryte pries$ keliantis i$ lovos.

Rinkités saltus maisto produktus ir patiekalus, nes jie neskleidzia
intensyvaus kvapo, pvz.: zelé.

Rinkités neriebius produktus, tokius kaip virtas darzoves, konservuotus

vaisius, keptg vistieng be odelés, Serbeta, vaisiy ledus, Zelating, riestainius.

Gerkite skaidrius, vésius skyscius.

Gerkite skyscius per Siaudelj.

Gurksnokite skyscius nedideliais kiekiais visg diena.

Jei esate ligoninéje, galite:
e pradyti skirti vaisty nuo pykinimo (antiemetiky) 30 min. pries valgj.

e Prasyti paruosta valgj atnesti sandariame inde, kad jo kvapas jasy
nedirginty.

Venkite:

e astraus maisto.

e Maisto produkty, kurie yra itin salds.

e Produkty, kurie pasizymi intensyviu kvapu.

Riebiy maisto produkty.

Karsty skysciy kartu su maistu.

Gerti skyscius tusciu skrandZiu.

Jei jus pykina, pavalge nesigulkite j horizontalig padét;.

Jei jums reikia pailséti, verciau priséskite ar sedékite lovoje pusiau
gulomis, bet islaikykite galva pakelta.

Intensyviy kvepaly ar kitos stipraus kvapo kosmetikos.

Amiloidozé

Mukozitas

e Naudokite minkstg danty Sepetél; ir Svelnig danty pasta.
e Valykite dantis kiekvieng karta pavalge.
e Naudokite burnos skalavimo skyscius be alkoholio.

o Galite naudoti tarpdanciy sidlus burnos priezitrai tik tuo atveju, jei
nekraujuoja dantenos.

o Rinkités vésy ar salta, o ne karstag maista.

e Maisto produktus virkite tol, kol jie taps minksti.

e Gerdami naudokités Siaudeliu, tuomet skysciai nedirgins opeliy burnoje.

e Vartokite daug baltymuy turintj, kaloringg maista, kuris paspartinty opeliy
gijima.

e Rinkités koseés ar tyrelés pavidalo maista, kurj baty lengva nuryti.

e Vartokite minkstos konsistencijos produktus, tokius kaip kreminés
konsistencijos sriubas, pasterizuotg sarj, bulviy kose, kietai virtus
kiausinius, pudingg, zelé, minkstus konservuotus vaisius, virtas koses.

e Galite rinktis Saltus pieno produktus, tokius kaip ledy kokteilius, ledus,
jogurtus.

Jei turite burnos opeliy, venkite:

e vaisiy sulciy, nes jose gausu nataraliy ragsciy, kurios dirgina opeles.
e SUdyty maisto produkty.

e Aitriy prieskoniy, tokiy kaip pipirai, aitrieji pipirai, c¢esnakas.

e Kiety maisto produkty: sausos duonos ar skrebuciy, dzitvésiy, svieziy
vaisiy ir darzoviy, uzkandziy, kuriuose gausu riesuty.

e Alkoholiniy gérimy ir burnos skalavimo skysciy, kuriy sudétyje yra
alkoholio.

e Labai karsty patiekaly ir gérimuy.

Skonio poky¢iai

Jei jauciate metalo skonj burnoje, galite iSbandyti jvairius burnos
skalavimo skyscius.

Valgydami daznai uzsigerkite, kad prastas skonis nelikty burnoje.

Rinkités stipraus kvapo neturincius baltyminius produktus, pvz.:
kiausinius, paukstiena, pieno produktus ir venkite jautienos ar Zuvies.

Ruoskite patiekalus su padazais.

Pabandykite mésa ruosti su saldziu padazu, pvz.: spanguoliy ar apelsiny.

ISbandykite naujus prieskonius ar berkite daugiau druskos, kad skonis
tapty israiskingesnis.

Jei burnoje jauciate metalo skonj, valgydami naudokités plastikiniais
jrankiais.

Viduriy uzkietéjimas

e Vartokite pakankamai skysciy.
e Pasikonsultuokite su gydytoju dietologu dél mitybos plano sudarymo.

e Jei kenciate nuo viduriy uzkietéjimo, nesistanginkite (ypac, jei sergate
hemorojumi).

e Vartokite sSiltus gérimus; siltas slyvy sultis ar slyvy kompota.

e Vartokite produktus, kuriuose gausu skaiduliniy medziagy, pvz.: gerai
nuplautus Sviezius vaisius ir darzoves, pilno grido duong ir koses,
dziovintus vaisius. Vartodami Siuos produktus, gerkite daug skysciy.

e Lengvas fizinis aktyvumas taip pat gali padéti sumazinti viduriy
uzkietéjima. Jei negalite pasitustinti daugiau nei dvi dienas, savo
gydytojo prasykite medikamenty, savo sudétyje turinciy laktuliozés ir
minkstinanciy iSmatas bei lengvinanciy pasitustinimg (pvz.: Duphalac® ar
Forlax®).
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Viduriavimas

e \algykite mazesnémis porcijomis.
e Vartokite daugiau skysciy ir taip uzkirskite kelig dehidratacijai atsirasti.
o Verciau gerkite skyscius tarp valgymuy, o ne valgymo metu.

e Vartokite daug kalio turin¢iy maisto produkty: prinokusius bananus,
bulves be lupenos, pomidory sultis, apelsiny sultis, pasterizuota kriausiy
ir persiky nektara, kepta zuvj, vistieng, malta jautieng, kietai virtus
kiausinius, gerai isvirtas darzoves (isskyrus pupeles, brokolius, Ziedinj
kopdstg, lapinj kopUstg), konservuotus vaisius, baltuosius ryzius, sviesig
duong.

Rekomenduojama vengti:

e pilno grado duonos ar koseés,

e termiskai neapdoroty darzoviy,

e vaisiy su odele ir séklomis,

e spraginty kukurazy, jvairiy sékly ir rieSuty,

e gazuoty gérimy,

e pupeliy, brokoliy, ziediniy kopusty, lapiniy kopusty,
e kramtomosios gumos,

e adtraus maisto,

e patiekaly su riebiais padazais,

e maisto produkty ir gérimy savo sudétyje turinciy kofeino, t.y. kavos,
arbatos, sokolado, kolos ir kity panasiy gérimuy,

e pieno produkty, savo sudétyje turinciy nefermentuotos laktozés.

Odos problemos

e JUsy gydytojy komanda rekomenduos saugius naudoti kiino kremus ir
prausiklius.

o Venkite naudoti kremus ar prausiklius paZeistose vietose.
e Prausdamiesi naudokite vésy vanden.

e Budamilauke, venkite tiesioginiy saulés spinduliy, dévékite drabuzius
ilgomis rankovemis.

e Dévekite akinius nuo saulés ir kepure nuo saulés.

e \enkite tiesioginiy saulés spinduliy popiecio valandomis.

Nuovargis

e Reguliariai ilsékités.
e Rekomenduojama kasdien palaikyti bent minimaly fizinj aktyvuma,
mankstintis.

Kauly ir raumeny
skausmai

e Pasikonsultuokite su savo gydytoju — jums gali bati skirti
nuskausminamieji vaistai.

e Lengvas kasdienis fizinis aktyvumas gali sumazinti simptomus.
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Démeésio koncentracijos
ir atminties problemos

Veskite dienotvarke, uzsirasykite svarbiausius darbus.

Kasdien vartojamus vaistus laikykite specialiuose indeliuose, suskirstytus
savaités dienomis.

Pasikalbékite su savo artimiausiais zZmonémis apie patiriamus simptomus.

Lengvas kasdienis fizinis aktyvumas gali sumazinti simptomus.

Plauky slinkimas

Perspékite savo $eimg ir draugus apie galimus isvaizdos pokycius.
Naudokite minksta Sepetj ir vaikiskg Sampdna.
Slapius plaukus pirmiausia $velniai nusausinkite ranksluosciu.

Galite patrumpinti savo plaukus ar visai juos nuskusti, kai tik bus pradéta
chemoterapija.

Naudokite elektrinius skustuvus, o ne skutimosi peiliukus.

Venkite naudoti karstas plauky formavimo priemones (tiesinimo znyples,
plauky dZiovintuvus), nedazykite plauky.

Jei nuslinko plaukai, rekomenduojama naudoti kremg nuo saulés ir
apsaugines kepures galvos odai apsaugoti.

Kortikosteroidai

Amiloidozés gydymo metu jums gali bati skirti vaistai, vadinami kortikosteroidais, arba
tiesiog steroidais. Tai medZiagos, kurios veikia kaip natdralds jusy kino gaminami hor-
monai. Jie naudojami daugybei vézio rGsiy gydyti, o taip pat padeda mazinti chemote-
rapijos metu atsirandantj pykinimga ir vémima. Jie taip pat uzkerta kelig kilti alerginéms
reakcijoms | vaistus ar kraujo produktus atliekant kraujo komponenty perpylima. Daz-
niausiai naudojami Sios grupés vaistai yra prednizolonas ir deksametazonas. Jie gali
bati skiriami tabletémis ar injekcijomis. 2 lenteléje pateikiami steroidy pasaliniai povei-

kiai ir jy slopinimo budai.

Lentelé 2. Galimi pasaliniai poveikiai vartojant steroidus ir pagalba jiems atsiradus.

Galimi pasaliniai poveikiai

Sprendimo badai

Sunku uzmigti

Vaistus gerkite ryte, po pusryciy.

Skrandzio skausmas, maudimas

Vaistus gerkite kartu su nedideliu kiekiu maisto ar pieno.

Padidéjes gliukozés kiekis kraujyje Sergantys diabetu pacientai turety dazniau tikrintis

gliukozes kiekj kraujyje ir pasitarti su gydytoju dél insulino
dozés didinimo.

Nuotaikos pokyciai

Pasikalbékite su savo gydytoju dél psichologo konsultacijy.
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Padidéjes apetitas ir svorio augimas Pasikonsultuokite su dietologu dél tinkamo mitybos plano
sudarymo.

Padidéje patinimai kiine Praneskite savo gydytojui, jei pastebesite padidéjusius
ar atsiradusius naujus patinimus apatinése galtnése,
plastakose.

Amiloidozés atkrytis

Kartais po pasiektos ligos remisijos gali jvykti ligos atkrytis. Atkrycio gydymas priklauso
nuo jasy amziaus, bendros sveikatos buklés, nuo to, koks gydymas jums jau buvo skirtas
ir kiek truko ligos remisija. Atkrycio gydymo tikslas yra vel pasiekti ligos remisija. Jums
gali bUti skiriama chemoterapija ar kiti vaistai. Taip pat viena is gydymo galimybiy gali
bati autologiné kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacija (autoKKLT).

Jei tolesnis gydymas nejmanomas ar jei negalite dalyvauti klinikiniame tyrime, gydymo
tikslas gali bati kitoks. Tokiu atveju tikslas yra ne pasiekti ligos remisija, o skiriant pa-
pildoma gydyma palengvinti amiloidozées simptomus ir gyventi kiek jmanoma labiau
visavert] gyvenima.

Kamieniniy lasteliy transplantacija

Dar vadinama kauly ¢€iulpy transplantacija ar hemopoetiniy kraujodaros lasteliy
transplantacija yra toks gydymo badas, kurio metu naudojami donoro ar paties pa-
ciento kauly ciulpai siekiant pakeisti pakitusius paciento kauly Ciulpus. Pries perpilant
kauly ciulpus, skiriama dideliy doziy chemoterapija, kurios metu sunaikinamos ne tik
sergancios, bet ir sveikos paciento kauly ¢iulpy lgstelés. Véliau atliekamas donoro ar pa-
ties paciento kamieniniy kraujodaros Igsteliy perpylimas jas pakeiciant sveikomis.

Toks gydymo buadas yra rizikingesnis, galimos sunkesnés pasalinés reakcijos. Jusy gydy-
tojas su Jumis aptars, ar jus galétumete bati KKLT kandidatas.

Sergant amiloidoze, paprastai atliekama autologiné KKLT. Tai toks gydymo bddas, kai
paciento kamieninés lastelés surenkamos esant stabiliai ligos stadijai. Tuomet skiriama
dideliy doziy chemoterapija, kuri sunaikina plazmines lgsteles kauly ciulpuose. Baigus
chemoterapija, perpilamos paciento kauly ¢iulpy lastelés, kurios uzpildo kauly ¢iulpus ir
ima gaminti sveikus kraujo forminius elementus.
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Organy transplantacija (persodinimas)

Tam, kad buty atkurta pazeisto organo funkcija, gali nepakakti vien tik prislopinti ami-
loido kaupimasi ar sustabdyti naujo baltymo formavimasi. Tokiu atveju gali bati atlieka-
ma organo persodinimo operacija, kurios metu pazeistas inkstas ar Sirdis pasalinami ir
persodinamas sveikas donoro organas. Dazniausiai atliekamos kepeny, inksty ir Sirdies
transplantacijos. Tam, kad baty uzkirstas kelias naujo persodinto organo pazeidimui,
jums gali bati taikoma chemoterapija ar KKLT.

Papildomas gydymas

Tai gydymas, kuris skiriamas amiloidozés sukeliamiems simptomams palengvinti ir gy-
dymo pasaliniams poveikiams sumazinti. Sis gydymas néra skirtas i$gydyti amiloidoze.

ERITROCITY MASES TRANSFUZIJA (PERPYLIMAS)

Jei jusy raudonujy kraujo kaneliy skaicius pavojingai sumazés ir imsite jausti anemijos
simptomus, jums gali tekti atlikti kraujo perpylima. Jis atliekamas létos infuzijos metu j
veng rankoje ar per specialy ilgalaikj centrinés venos kateterj (CVK), jei tokj turite. Trans-
fuzijos metu jus nuolat stebés slaugytojas, bus matuojama jusy temperatdra, kraujospu-
dis ir kitos gyvybineés funkcijos. Paprastai vienas kraujo maiselis lasinamas 60 — 120 min.
Priklausomai nuo anemijos sunkumo laipsnio, jums gali prireikti atlikti kelias transfuzijas.

TROMBOCITY TRANSFUZIJA (PERPYLIMAS)

Jei jasy trombocity kiekis kraujyje pavojingai sumazés ir pasireiks kraujavimo pozymiai,
jums bus atlikta trombocity masés transfuzija. Trombocitai — tai kraujo plokstelés, da-
lyvaujancios kraujo kreséjime. Sumazéjus jy kiekiui kraujyje, gali atsirasti spontaninis
kraujavimas i$ danteny, meélynés odoje. Trombocity kiekiui sumazéjus kritiskai, gali kilti
gyvybei grésmingas kraujavimas j vidaus organus, smegenis. Perpylimo eiga ir procedu-
ra labai panasi| eritrocity maseés perpylima, tik trunka trumpiau, mazdaug apie 30 min.

AUGIMO FAKTORIAI

Sumazéjus baltyjy kraujo kuneliy (leukocity), ypac¢ neutrofily, skaiciui jas galite tapti
imlesnis infekcijoms. Tokiu atveju jums gali bati skiriami specialUs vaistai, vadinami gra-
nuliocity kolonijas stimuliuojanciais faktoriais (G — KSF), kurie skatina neutrofily gamybg
kauly ciulpuose ir tokiu badu padidina jy kiekj kraujyje. Paprastai Sie vaistai skiriami gy-
dant chemoterapija.
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Augimo faktoriai paprastai nesukelia daug pasaliniy reakcijy, taciau kai kurie pacientai pa-
tiria Saltkretj, galvos ir raumeny skausmus. Paprastai Sios reakcijos pasireiskia po injekcijos.

ANTIBIOTIKAI

Sumazéjus baltyjy kraujo kaneliy kiekiui jas galite tapti imlus infekcijoms, todél jos turi
bati pradetos gydyti laiku, anksti uzkertant kelig infekcijos isplitimui. Jei atlikus kraujo
tyrimus paaiskeés, jog turite rizikg uzsikrésti infekcijomis, jums bus skirti antibiotikai, kurie
gali buti tiek geriamuyjy tableciy pavidalu, tiek lasinami ar leidZiami j vena.

Bakterinés infekcijos dazniausiai kyla per pirmas 2 — 4 savaites po transplantacijos. Daz-
niausiai kyla Zarnyno, odos ir burnos gleivinés infekcijos. Retais atvejais jos apima plau-
¢ius ir slapimo pusle.

Siekiant uzkirsti kelig infekcijai vystytis pirmosiomis savaitémis po transplantacijos pa-
cientams yra skiriami antibiotikai. Antibiotikai gali buti skiriami profilaktiskai (siekiant
apsaugoti nuo infekcijos atsiradimo) ar tik esant tam tikriems simptomames, pvz.: kars-
¢iavimui. JUsy bus prasoma kasdien praustis po dusu ar vonioje, kad nuplautuméte bak-
terijas nuo odos pavirsiaus. Kad baty iSvengta jbrézimy burnos gleivingje, per kuriuos
infekcija gali patekti j organizmg, rekomenduojama naudoti minkstg danty sepetél; ir
nepamirsti valyti dantenu.

PRIESGRYBINIAI IR PRIESVIRUSINIAI VAISTAI

Pries skiriant chemoterapija ar atliekant kauly Ciulpy transplantacija, jums gali bati ski-
riamas profilaktinis virusiniy ir grybiniy infekcijy gydymas, nes sumazéjus baltyjy kraujo
kaneliy irimunoglobuliny kiekiui jus galite tapti imlus infekcijoms, su kuriomis paprastai
organizmas lengvai susidoroja. Tai vadinama profilaktiniu gydymu ir paprastai jis ski-
riamas tabletémis. Jasy gydytojas tiksliai nurodys, kiek laiko turite vartoti Siuos vaistus.
Grybai — tai primityvios gyvybés formos, su kuriomis susiduriame kasdien. Geriausias
to pavyzdys yra pelésinis grybelis ant senstanc¢ios duonos pavirsiaus. Dauguma jy yra
visiskai nekenksmingi, o kai kurie, pvz.: Candida rasies grybelis, gyvena mUsy organizme.

Grybelinés infekcijos pirmomis savaitémis po transplantacijos yra retesnés nei bakteri-
neés, taciau nepalyginamai sunkiau gydomos. Nors po transplantacijos skiriami antibioti-
kai skirti apsaugoti jus nuo bakteriniy infekcijy, jie taip pat sunaikina ir gergsias organiz-
mo bakterijas, kurios neleidzia grybinéms infekcijoms plisti.

Kai kraujo Igsteliy kiekiai grjzta j normos ribas, grybeliniy infekcijy rizika gerokai suma-
7éja. Apskritai, itin rimtos grybelinés infekcijos yra retos po autologinés transplantacijos.

Virusai yra smulkus, net uz bakterijas smulkesni organizmai, kurie negali savarankiskai
egzistuoti. Jiems butina apsigyventi svetimose lastelése, kad galéty palaikyti gyvybines
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funkcijas. Virusai patenka j Iastelés branduolj, kur pakeicia jos genetine medziagg ir pri-
vercia lastele gaminti daugiau viruso kopijy. llgainiui tokia paZeista lastelé ZGva, o naujos
virusy kopijos apninka naujas lasteles ir procesas kartojamas i$ naujo.

Virusy sukeltos infekcijos yra sunkiai gydomos. Tokie vaistai, kaip acikloviras ir ganci-
kloviras, naudojami virusinems infekcijoms gydyti, taciau jie veiklUs tik pries kelias vi-
rusy rasis. Po transplantacijos virusinés infekcijos kyla arba susitikus su nauju virusu i$
aplinkos, arba dél virusy, kurie tinojo paciento kine, reaktyvacijos.

Taciau rimty virusiniy infekcijy rizika po autologinés kauly ciulpy transplantacijos yra
nedidelé. Dazniausiai pacientams virusines infekcijas sukelia herpes simplex virusas (HSV)
ar varicella zoster virusas (VZV).

VAKCINACLJA

Antiktny, kurie saugojo jus nuo infekcijy, kiekiai po autoKKLT gali bati sumazéje, todél
skiepai, kurie jums buvo atlikti vaikystéje, po transplantacijos praranda savo apsauginj
poveikj ir juos gali tekti atlikti i$ naujo. JAV Ligy kontrolés centas (CDC) rekomenduoja
pakartotinai skiepyti pacientus nuo difterijos, stabligés, pneumokokinés infekcijos, he-
mofilus influenza B tipo infekcijos ir poliomielito praéjus 6 — 8 ménesiams po transplan-
tacijos. Si organizacija rekomenduoja asmenis gyvomis (tymy, kiaulytés, raudonukes)
vakcinomis pradeti skiepyti praéjus 2 metams po transplantacijos.

Gydytojai gali rekomenduoti kasmet skiepytis sezonine gripo vakcina praéjus 6 méne-
siams po transplantacijos. Dél tolesniy rekomendacijy turétuméte pasitarti su savo gy-
dytoju.

ELASTINES KOJINES

Jeijums itin tinsta kojos ir pédos, galite naudoti elastines kojines. Paprasykite slaugytojo
parodyti, kaip taisyklingai jas uzsidéti. Edemas sumazinti padeda ir kojy pakélimas.
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3. Kas yra lokali amiloidozé?

Lokali amiloidozé paprastai atsiranda dél lengvyjy grandziy kaupimosi ir dar vadinama
lokalia AL amiloidoze.

Vis tik, dazniausiai amiloidozé blna sisteminé — tai reiskia, jog pazeistas daugiau nei vie-
nas organas ar audinys. Lokalios amiloidozés atveju amiloido baltymas yra gaminamas
ir kaupiamas viename organe.

Kokios kiino dalys gali bati pazeistos?

Lokalios amiloidozés atveju amiloido baltymas dazniausiai randamas:
e odoje (paveikslas 5),

e virsutiniuose kvépavimo takuose ir plauciuose,

e akies audiniuose, ypac akiy junginéje (paveikslas 6 ir 7),

e Slapimo pusléje,

e virSkinamajame trakte.

Paveikslas 5.
Odos pazeidimai sergant lokalia amiloidoze.

Saltinis https://doi.org/10.1007/540257-017-0278-9

Paveikslas 6.
Amiloido kaupimasis odoje aplink akis, dar
vadinama,meskéno akiy” pozymiu.

Saltinis https://doi.org/10.5070/D34kp7580w
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Paveikslas 7.

Amiloido sankaupos
akies audiniuose.
Saltinis
https.//www.intechopen.
com/chapters/44832.

Kokie yra lokalios amiloidozés simptomai?

Ligos simptomai priklauso nuo to, kuris organas ar audinys yra pazeistas. Pvz.: odos lokali
amiloidoze gali pasireiksti ploksciais ar nuo kdno pavirsiaus kiek pakilusiais (palpuoja-
mais) bérimais. Pacientai, kuriems amiloidozé pazeidé virsutinius kvépavimo takus, gali
skystis prikimusiu balsu ar svetimkUnio pojuciu gerkléje.

Kaip diagnozuojama lokali amiloidozé?

Dazniausiai diagnoze nustatoma atlikus pazeistos kdino vietos biopsija. Tai tokia proce-
dara, kurios metu specialia adata paimamas audinio ar organo gabalélis, kuris veliau
tiriamas laboratorijoje, ieskant amiloidozei budingy pozymiy. Gydytojai taip pat atliks
kraujo ir Slapimo tyrimus, siekdami atmesti sistemine amiloidoze.

Koks yra lokalios amiloidozés gydymas?

Paprastai gydymas neskiriamas. Kai kuriems pacientams, priklausomai nuo pazeidimo
vietos, gali bati pasidlyta amiloido kaupimosi zidinius sunaikinti lazeriu ar pasalinti inter-
venciniu, operaciniu budu.
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4. Kas yra AA amiloidozeé?

AA amiloidozé anksc¢iau buvo vadinama antrine arba reaktyvia, nes ji dazniausiai is-
sivysto pacientams, ilgg laikg (20 ar daugiau mety) sergantiems |étiniais uzdegiminiais
procesais. Tai gali bati reumatoidinis artritas, osteomielitas, uzdegiminés Zarny ligos, tu-
berkuliozé, Seiminé vidurziemio jaros karstiné ar kt. Sergant Siomis ligomis organizme
gaminamas ir ilgainiui ima kauptis normalus baltymas, vadinamas serumo amiloidu A
baltymu (SAA), kuris ir lemia sisteminés amiloidozeés issivystyma.

Kaip atsiranda SAA baltymas?

Sergant létinémis uzdegiminémis ligomis ilgainiui sutrikdoma normali kraujo cheminiy
medziagy pusiausvyra. SAA baltymo kiekiai ima Zenkliai dideéti. Jie islieka auksti tol, kol
uzdegiminé liga yra aktyvi. Kai kuriems pacientams ilgainiui SAA baltymas ima kauptis
j depozitus kdino audiniuose ir organuose. Iki Siol néra Zinoma, kodél taip atsitinka kai
kuriems pacientams, o kitiems sisteminé amiloidoze taip ir neissivysto.

Kurie organai gali bati pazeisti?

Inkstai ir bluznis — tai dazniausiai pazeidziami organai sergant sistemine antrine ami-
loidoze. Daugumai pacienty pazeidZiami inkstai — tai sukelia baltymo pasisalinima su
slapimu, vadinama proteinurija. llgainiui negydant sisteminé amiloidozé gali sukelti
negrjztama inksty veiklos sutrikima.

Bluznis - tai organas kairéje pilvo puséje, zemiau $onkauliy lanko, dalyvaujantis imuni-
nés sistemos veikloje. Kai sisteminé amiloidozé pazeidzia bluznj, tai gali sukelti bluznies
padidéjima, vadinama splenomegalija.

AA amiloidozés simptomai

Daznai AA amiloidozés simptomai yra nustelbiami létinés uzdegiminés ligos simpto-
mais. Jei jusy bluznis pazeista amiloidozés ir padidéjusi, galite jausti maudima ar pilnu-
mo jausma kairéje pasonéje. Gali suprastéti apetitas.
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Simptomai susije su inksty pazeidimu:
e apatiniy gallniy patinimai (edemos),
e svorio kritimas,

e sumazejes apetitas,

pykinimas ir vémimas,

oro trakumo pojutis.

Kaip diagnozuojama AA amiloidozé?

AA amiloidozé paprastai diagnozuojama atlikus pazeisto organo, daZzniausiai inksto,
biopsija. Kraujo tyrimuose galima aptikti padidéjusj kreatinino kiekj, tai reiskia, jog inks-
ty veikla yra sutrikusi. Slapimo tyrime randamas padidéjes baltymo kiekis — proteinurija.

AA amiloidozés gydymas

AA amiloidozé yra kontroliuojama gydant pagrindine jg sukélusig létine uzdegimine
liga, todél gydymas kiekvienam pacientui gali skirtis. Tokiu bddu siekiama sumazinti SAA
baltymo gamybg. Gydymas gali bati skiriamas:

e sergant reumatoidiniu artritu ar Krono liga — prieSuzdegiminis ligg modifikuojantis
gydymas.

Yra kelios vaisty grupés:

a) TNF inhibitoriai: infliksimabas, etanerceptas ir adalimumabas,
b) IL-1 receptoriy blokatoriai: anakinra, kanakimumabas.

e Fsantlétinems infekcijoms — antibakterinis gydymas.

e Sergant Seimine vidurziemio jaros karstine — kolchicinas.

Jei SAA baltymo kiekis sumazéja ir toks islieka ilga laika, galima tikétis, jog ims mazéti
anksciau susidariusio amiloido baltymo kiekiai. Mazéjant amiloido baltymo kiekiui pa-
Zeisti organai ima veikti geriau — atsistato jy funkcija. Taciau organo funkcijos pageréji-
mas yra ilgai trunkantis procesas ir gali trukti ménesius ar net metus.
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Jei turite inksty funkcijos sutrikima, turétumeéete:

e sekti savo skysciy balansg — kiek skysciy suvartojate, tiek turéty ir pasisalinti,
e riboti druskos vartojima,

e svertis kasdien, kad jsitikintumete, jog nekaupiate skysciy,

e reguliariai vartoti gydytojo paskirtus vaistus (diuretikus),

e reguliariai lankytis pas gydytoja, kad buty jvertintas kraujo spaudimas ir inksty veikla
atliekant kraujo tyrimus.

Gydymo efektyvumo vertinimas

Gydant AA, paprastai rekomenduojama kas ménesj ar pagal gydytojo sudaryta plang
tikrinti SAA baltymo kiekj kraujyje. Kartais pacientai gali nejausti jokiy simptomuy, nepai-
sant to, jog SAA baltymo kiekis yra aukstas.

Taip pat gali bati rekomenduojama kasmet atlikti scintigrafijg — tai tyrimas, kurio metu
specialia chemine medZiaga pazymimos amiloido susikaupimo vietos organizme ir Sie
organai ima kontrastuoti tyrimo metu. Kuo ryskiau matomas Svytéjimas, tuo daugiau
amiloido yra susikaupe (paveikslas 8).

Paveikslas 8.

Matomas vyro, sergancio reumatoidiniu
artritu ir dél jo atsiradusia amiloidoze,
scintigrafijos tyrimo rezultatai. Kairéje —
gausus amiloido kaupiamasis kepenyse
ir bluznyje. Desingje — po dviejy mety
nuo gydymo pradzios zenkliai sumazéjes
amiloido kiekis minétuose organuose.

Saltinis Curr Op Pharm 2006,6:214-220
4 per https.//www.amyloidosis.org.uk/

about-amyloidosis/understanding-aa-

amyloidosis/treatment/.

Kartais, jei standartinis gydymas néra veiksmingas, SAA baltymo kiekiui mazinti ir étiniams
uzdegiminiams procesams slopinti gali bdti naudojama mazy doziy chemoterapija.
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Prognozé

Efektyviai negydant, SAA baltymo kiekis didéja ir galiausiai sukelia negrjztamg inksty
funkcijos nepakankamuma, kuomet prireikia pakaitinés inksty terapijos (inksty trans-
plantacijos ar dializés). Taciau per pastaruosius 10 mety pacienty prognoze, sergant AA
amiloidoze, kiek pageréjo. Dauguma pacienty galima gydyti efektyviais vaistais, kurie
slopina pagrindinés létines uzdegiminés ligos aktyvuma ir mazina SAA baltymo kiekj.
Daugybé pacienty isgyvena deSimtmecius po to, kai jiems buvo diagnozuota AA ami-
loidoze.

Dél efektyvaus uzdegiminiy ligy gydymo, AA amiloidozé tampa vis retesne liga issivys-
Ciusiose Salyse. Taciau besivystanciose Salyse, kur toks efektyvus gydymas néra prieina-
mas, tai vis dar yra didelé sveikatos problema.
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5. Kas yra paveldima amiloidozé?

Paveldima amiloidoze susergama, jei turite tam tikras geny mutacijas. Siy geny mutacijos
lemia pakitusio baltymo gamyba, kuris ima kauptis organizmo audiniuose ir organuose,
sudarydamas amiloido baltyma. Skiriami keli paveldimos amiloidozés tipai (lentelé 3).

Paveldimoji amiloidozé yra paveldima autosominiu dominantiniu badu. Tai reiskia,
jog mutacijg paveldime i savo tévo ar motinos, ir yra 50 proc. tikimybé jg perduoti savo
vaikams. Jei Sios mutacijos neturite, jos negalite perduoti savo palikuoniams.

Kurie organai gali buti pazeisti?

Paveldimosios amiloidozés simptomai priklauso nuo to, kuris organas ar jy sistema pa-
Zeista. Kiekviena paveldima amiloidoze serganti Seima gali turéti jai badingus simpto-
mus, nors jie gali Siek tiek skirtis kiekvienam seimos nariui individualiai.

Paveldimos amiloidozés tipas | Dazniausi klinikiniai pozymiai

Transtiretinas Neuropatija, Sirdies nepakankamumas, viduriavimas
Fibrinogenas Hipertenzija, inksty funkcijos sutrikimas
Apolipoproteinas Al Inksty funkcijos sutrikimas

Lisozymas Inksty ir kepeny funkcijos sutrikimas

Gelsolinas Ragenos pokyciai, kartais — Sirdies ir inksty ligos
Cistatinas C Kraujavimas | smegenis

Apolipoproteinas All Inksty funkcijos sutrikimas

Kaip diagnozuojama paveldima amiloidozé?

Pirmiausia jums bus atlikta organo ar audinio biopsija, siekiant patvirtinti, jog sergate
amiloidoze. Véliau jums bus atlikta papildomy tyrimy, siekiant nustatyti, kuriuo amiloi-
dozés tipu sergate ir koks yra ligos isplitimas. Ir galiausiai genetiniai tyrimai patvirtins,
kuriuo paveldimosios amiloidozeés tipu sergate.
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Paveldimos amiloidozeés tipai

Skiriami du pagrindiniai paveldimos amiloidozés tipai: ATTRv ir AFib. Kiti paveldimos
amiloidozés tipai yra labai reti.

ATTRv - tai dazniausias paveldimos amiloidozés tipas. Pavadinimg galima iSskaidyti taip:
A raidé — amiloidozeé, kitos raidés nurodo specifinj baltymga transtireting (TTR), o raidé v
reiSkia variantas, arba kitaip — esant Siai mutacijai gaminamas ne normalus transtiretino
baltymas, o jo variantas, sukeliantis amiloidoze. Reikéty Sio tipo amiloidozés nepainioti
su ATTRwt (angl. wild type arba liet. laukinio tipo) — tai kitokia amiloidozés rtsis, apie ja
skaitykite kitame knygos skyriuje.

ATTRV kyla deél mutacijy baltymo transtiretino (TTR) gene. Sis baltymas gaminamas ke-
penyse ir cirkuliuoja kraujyje. Sveiky Zmoniy organizme transtiretino baltymas pernesa
vitaming A ir skydliaukés hormonus. Sergant amiloidoze, dél mutacijos TTR gene susi-
daro nenormalus transtiretino baltymas. Priklausomai nuo to, kuris organas pazeistas,
ATTRv liga dar gali bati vadinama Seimine amiloidine polineuropatija (angl. familiar
amyloid polyneuropathy — FAP) ar seimine amiloidine kardiomiopatija (angl. familiar
amyloid cardiomyopathy - FAQ).

Nors ATTRv amiloidozeé yra reta liga, ji yra daznai sutinkama tam tikruose Portugalijos,
Svedijos ir Japonijos regionuose. Ji taip pat gali bati sutinkama, taciau dar nepakanka-
mai atpazjstama tam tikruose Ispanijos, Prancuzijos, Brazilijos, Argentinos, Kipro, Bulga-
rijos ir Airijos vietovese.

Dazniausiai ATTRv yra siejama su Val30Met mutacija. Manoma, kad ja turi apie 10000
asmeny visame pasaulyje. Sig mutacijg paveldéje asmenys paprastai pirmuosius ligos
simptomus pajunta apie 30 gyvenimo metus.

Dazniausi ATTRv simptomai:

e periferiné neuropatija — galdniy dilgciojimas, jautrumo sumazéjimas, tirpimas,

e autonominé neuropatija — zarnyno ir Slapimo paslés veiklos sutrikimas, impotencija,
galvos svaigimas,

e Sirdies nepakankamumas,

e amiloido sankaupos akyse, inkstuose, antinkscio liaukose ar kraujagyslese.

Simptomai gali pasireiksti tiek jauname (20 mety), tiek vyresniame amZiuje (80 mety).
Seimos nariams ligos eiga gali bati panasi — prasideda panasiame amziuje, progresuoja
panasiu greiciu ir pasireiskia panasiais simptomais. Taciau skirtingy $eimy ligos pozymiai
ir klinikiné eiga gali skirtis. Pvz.: kai kurioms Seimos nariams pasireiskia tik periferiné neu-
ropatija, o kitai Seimai — periferiné neuropatija ir Sirdies pazeidimas.
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ATTRv gydymas
Pagrindiniai gydymo tikslai yra:
e sumazinti amiloido baltymo gamyba,

e stabilizuoti amiloida formuojantj baltyma, kad jis nebegaléty formuoti amiloido san-
kaupy,

e iSsaugoti organo funkcija kiek galima ilgiau,
e pagerinti gyvenimo kokybe.
Transtiretino baltyma ardantys vaistai: pastaruoju metu patvirtinti du preparatai, ku-

rie reikSmingai sumazina transtiretino baltymo kiekj ir sumazina periferinés neuropatijos
simptomus.

Transtiretino stabilizatoriai: tai vaistai, kurie prisijungia prie pakitusio transtiretino bal-
tymo ir jj stabilizuoja taip, kad jis nebesudaryty amiloido. Jrodyta, jog $is vaistas stabdo
periferinés neuropatijos ir Sirdies nepakankamumo progresavima.

Kai kuriems pacientams gali bati atlikta kepeny transplantacija siekiant pasalinti nenor-
malaus TTR baltymo gamybos $altinj. Taciau pacientai, kuriy Sirdis pazeista amiloido, taip
pat vyresnio amziaus pacientai retai turi naudos i$ sios procedaros.

Pagalbinés priemonés sergant periferine neuropatija:

e yra medikamenty, kurie padeda sumazinti periferinés neuropatijos sukeltg skausma.
Tai duloksetinas, pregabalinas ir gabapentinas.

e Taip pat jums gali bati rekomenduota déveti elastines kojines ir pasirinkti tinkama
avalyne, siekiant iSvengti nuospaudy ir veliau susiformuojanciy Zaizdy.

e Reguliarus kojy ir pédy ar plastaky masazas gali padéti sumazinti jauciamus simp-
tomus.

e Reguliariai mankstinkite plastakas, pvz.: uzsiimkite mezgimu, nérimu vaseliu, siuvinéjimu,
e Nuolat drékinkite plastaky ir pédy oda, neleiskite jai issauséti.

e Kasdiené fiziné veikla padeda sumazinti periferinés neuropatijos simptomus.
Pagalbinés priemonés esant autonominei neuropatijai:

e jeikenciate nuo ortostatinés hipotenzijos (galvos svaigimo ir silonumo staiga atsisto-
jus), dévekite elastines kojines.

e Gali bati skirtas medikamentinis gydymas midodrinu ar fludrokortizonu - tai vaistai,
kurie padeda palaikyti pastovy kraujospud;.
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e Palaikykite pastovy organizmo skysciy balansg, venkite dehidratacijos, ypac jei ken-
¢iate nuo véemimo ir viduriavimo.

e Jums gali bati skirtos lasinés skysciy infuzijos ir vaistai nuo pykinimo, jei Sie simpto-
mai itin vargina, taciau lasinés skysciy infuzijos turi buti skiriamos atsargiai, ypac jei
sergate Sirdies nepakankamumu.

e Jeisédite ilgiau nei 30 min, stokités i$ léto, neskubédami.

e Jeieinantima svaigti galva ar UZia ausyse, galite sustoti ir pailséti. Jei jauciatés blogai,
priseskite. Nebijokite prasyti pagalbos.

e Pries keliantis i$ lovos ryte, pasedékite kelias minutes nuleistomis kojomis.

Kas yra Afib amiloidozé?

Taip sutrumpintai vadinama fibrinogeno A alfa grandiniy amiloidoze. Siuo atveju amiloi-
do baltymo susidaryma lemia mutacijos baltymo fibrinogeno A alfa grandinéje. Pirmieji
ligos simptomai pasireiskia 50 — 60 mety amziuje inksty veiklos sutrikimu. Toks nenor-
malus fibrinogenas gaminamas tik kepenyse, todél kepeny transplantacija gali uzkirsti
kelig tolimesniam amiloido kaupimuisi. Jei inksty veikla sutrinka negrjztamai, gali bati
atlikta inksto transplantacija.

ApoAl amiloidozé

Trumpinys ApoAl reiskia baltyma apolipoproteing Al. Apolipoproteino baltymo gene
randamos kelios mutacijos, kurios gali sukelti amiloidoze. Puse viso nenormalaus balty-
mo gaminama kepenyse. Pagrindinis organas, paZeidZziamas sergant ApoAl amiloidoze,
yra inkstai, taciau taip pat gali bati pazeidZziamos kepenys, Sirdis ir kiti organai. Pacien-
tams, sergantiems sio tipo amiloidoze, gali bati atliekamos paZeisty organy transplanta-
cijos, siekiant pagerinti gyvenimo kokybe.

ALys amiloidozé

Alys — tai baltymo lyzosimo amiloidozé. Sis paveldimos amiloidozés tipas yra labai retas.
Specifinio gydymo néra, taciau siekiant pagerinti pazeisty organy funkcijg ir gyvenimo
kokybe atliekamos inksty ir kepeny transplantacijos.
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6. Kas yra ATTRwt amiloidozé?

Si liga anks¢iau buvo Zinoma kaip seniliné sisteminé amiloidozé. Jos metu amiloido
baltymo sankaupos susidaro i transtiretino baltymo. Sios ligos metu organizme amiloi-
do sankaupas sudaro normalus transtiretino baltymas (angl. vadinamas wild type) ir tuo
ji skiriasi nuo ATTRv amiloidozeés, kai amiloido sankaupas sudaro pakites transtiretino
baltymas.

Kokie yra ATTRwt amiloidozés simptomai?

Liga paprastai pasireiskia sirdies nepakankamumu vyresnio amziaus vyrams, taciau sirgti
gali ir moterys. Amiloido depozitai Sirdyje lemia raumens sustandéjima, jis tampa ma-
Ziau elastingas, sutrinka kraujo isstimimas i$ Sirdies ir jos prisipildymas — tai vadinama
restrikcine kardiomiopatija. Ilgainiui tai sukelia Sirdies ritmo sutrikimus ir Sirdies nepa-
kankamuma. Galimi simptomai yra:

dusulys net ir lengvo fizinio krGvio metu,

apatiniy gallniy patinimai (edemos),

e nuovargis net ir po menko darbo ar fizinio kravio,

dazno Sirdies plakimo pojatis ar permusimai,

galvos svaigimas ar alpimai fizinio krivio metu ar valgant,

e krdtinés skausmas.

Beveik puse ATTRwt amiloidoze serganciy pacienty patiria rieSo kanalo sindroma.
Tai baklé, kurios metu jauc¢iamas rieso ar plastakos tirpimas, dilgciojimas ar ,skruzdéliy
bégiojimo” jausmas. Rieso kanalo sindromo sukeliami simptomai paprastai prasideda
keliolika mety anksciau, nei Sirdies pazeidimas.

Kaip diagnozuojama ATTRwt amiloidozé?

Siekiant patvirtinti $io tipo amiloidozés diagnoze, jums turéty bati atliktas kauly skenavi-
mas (scintigrafija) ir/arba organo biopsija. Jums taip pat gali bati atlikti Sie tyrimai:

e genetiniai tyrimai siekiant atmesti kitus paveldimos amiloidozes variantus,

e elektrokardiograma (EKG),
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e Sirdies echoskopija,

e Sirdies MRT (magnetinio rezonanso tomografijos) tyrimas.

ATTRwt gydymas
Pagrindiniai gydymo tikslai yra:
e sumazinti nenormalaus amiloida formuojancio baltymo gamyba,

e stabilizuoti amiloida formuojantj baltyma, kad jis nebegaléty formuoti amiloido san-
kaupy,
e iSsaugotiir pagerinti pazeisto organo funkcijg kiek galima ilgiau,

e pagerinti gyvenimo kokybe.

Transtiretino baltyma ardantys vaistai: pastaruoju metu patvirtinti du preparatai, ku-

rie reikSmingai sumazina transtiretino baltymo kiekj ir sumazina periferinés neuropatijos
simptomus.

Transtiretino stabilizatoriai: tai vaistai, kurie prisijungia prie pakitusio transtiretino bal-
tymo ir jj stabilizuoja taip, kad jis nebesudaryty amiloido. Jrodyta, jog $is vaistas stabdo
periferinés neuropatijos ir Sirdies nepakankamumo progresavima.

Paprastai gydant ATTRwt amiloidize sergancius pacientus dalyvauja ir kardiologas (Sir-
dies ligy gydytojas). Daugybé vaisty, skirty pacientams, sergantiems sirdies nepakanka-
mumu ar turintiems ritmo sutrikimy, néra naudingi pacientams, sergantiems ATTRwt
amiloidoze. Kai kurie kraujospadziui mazinti skirti vaistai taip pat néra tinkami ATTRwt
amiloidoze sergantiems pacientams. Kai kuriems pacientams gali bati skiriama:

e diuretikai, kurie mazina patinimus ir dusulj,
e antikoaguliantai, kurie skirti apsaugoti nuo kraujo kresuliy susidarymo,

e Sirdies stimuliatorius, padedantis palaikyti normaly Sirdies susitraukimy daznj.
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/. Klinikiniai tyrimai

Klinikiniy tyrimy metu yra tiriami nauji gydymo metodai. Dalyvaujant juose pacientams
skirlamas toks gydymas, kuris paprastai nebuty prieinamas. Dazniausiai tiriamas nau-
jo vaisto ar jy kombinacijos efektyvumas prie$ standartiskai skiriama gydyma. Taip pat
tirlamas naujo vaisto pasalinis poveikis. Dauguma klinikiniy tyrimy atlieka atsitiktine
pacienty atranka - tai reiskia, jog pacientai atsitiktinai yra priskiriami tiriamajai (bus
skirlamas naujas vaistas) ir kontrolinei grupei (gydoma standartiniu btdu). Klinikiniai
tyrimai taip pat suteikia svarbios informacijos, kaip galima baty patobulinti jau esamus
gydymo metodus.

Gydytojas hematologas jums gali pasitlyti dalyvauti klinikiniame tyrime. Pries tai jus bd-
site supazindinti su galimomis pasalinémis reakcijomis ir rizikomis. Jei sutiksite dalyvauti
tyrime, turésite pasirasyti sutikimo forma. Dalyvavimas klinikiniame tyrime yra pagrjstas
savanoriskumo principu. Jei turite klausimy, nesivarzykite jy aptarti su savo gydytoju.

Antra nuomone

Jei kyla klausimy, dél nustatytos diagnozeés ar skirto gydymo, galite prasyti, kad jasy ligos
atvejj perziaréty ir jus konsultuoty kitas gydytojas. Tai gali jvykti toje pacioje ligoninéje
ar kitoje gydymo jstaigoje.
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8. Papildomas gydymas

Tai papildomi vaistai ar metodai, kuriais siekiama sumazinti ligos simptomus, gydymo
sukeltas pasalines reakcijas ir pagerinti gyvenimo kokybe. Sio gydymo tikslas néra isgy-
dyti liga, taciau pagerinti jusy gyvenimo kokybe.

Nuovargis

Dauguma pacienty, kurie gydomi chemoterapija, patiria nuovargj. Sj pojdtj sunku api-
badinti tiems, kurie niekada néra jo jaute. Tai daugiau nei tik jaustis pavargus po dienos
darby, $is nuovargis nepraeina pamiegojus ar pailséjus. JUs taip pat galite jausti mie-
guistuma, silpnuma, jums gali bati sunku susikaupti, galite jausti, jog tampate maziau
pakantus aplinkiniams ar sutrikes. Taciau dauguma pacienty nurodo, jog nuovargis pra-
eina baigus gydyma.

PATARIMAI NUOVARGIUI VALDYTI

Nuovargis yra chemoterapijos pasalinis poveikis, todél jo valdymas yra svarbus bendrai
jusy buklei ir tolimesniam gydymui. Praneskite savo gydytojui apie patiriamus simpto-
mus. Jums gali bati pasidlyta apsilankyti pas psichologa, kuris specializuojasi miego te-
rapijoje. Jums taip pat gali padéti:

e miego rutinos sudarymas — keltis ir eiti miegoti tuo paciu metu,
e jvairQs atsipalaidavimo pratimai pries miega,

e trumpas miegas dienos metu, jei jauciatés pavarge,

e reguliarus kasdienis nedidelis fizinis krQvis,

e visaverté mityba, vartoti daug skysciy,

e venkite pries miega naudotis elektroniniais jrenginiais, tokiais kaip plansetés, kom-
piuteriai, iSmanieji telefonai.

Jei kenciate nuo nuovargio, pastebékite, kuriuo dienos metu jauciatés turintys daugiau-
siai energijos ir planuokite malonuma teikiancig veiklg tuo metu. Eikite pasivaikscioti su
draugais, uzsiimkite joga ar tiesiog praleiskite laikg su Seima — tai suteiks jums pozityvios
energijos ir padés palengvinti jau¢iamus nemalonius simptomus.
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Vaisingumas

Kai kurie jums skiriami vaistai gali sumazinti jusy vaisinguma ir tikimybe susilaukti vaikuy.
Labai svarbu jog prie$ pradédami gydyma savo gydytojy komandai issakytuméte savo
nuogastavimus dél vaisingumo, ir ar planuojate susilaukti vaiky.

Svarbu, jog suprastumeéte:

e Vvaisingumo i5saugojimo procesg,

sekmingumo tikimybe,

galimas rizikas,

pasalinius vaisingumo gydymo poveikius,

finansinius aspektus.

VYRAMS

Kai kurie chemoterapijos metu naudojami vaistai gali sumazinti spermos gamybg ir
spermatozoidy judruma. Sis poveikis gali bati negrjztamas arba laikinas. Chemoterapija
veikia hormono testosterono kiekj, todél gali sumazéti lytinis potraukis.

Vienas i$ vaisingumo issaugojimo bady yra spermos uzsaldymas, vadinamas kriopre-
zervacija. Si procedura atliekama prie$ pradedant chemoterapijg. Spermos méginys yra
uzsaldomas ir saugomas spermos banke. Véliau, jei pageidaujate susilaukti vaiky, galite
juo pasinaudoti.

MOTERIMS

Chemoterapija mazina lytiniy lasteliy (kiausialasciy) skaiciy ir gali neigiamai veikti hor-
mony balansa. I$ karto praneskite savo gydytojui, jei esate ar galite bati néscia.

Dideliy doziy chemoterapija daZzniausiai sukelia ankstyva kiausidZiy audinio nefunk-
cionaluma, o tai lemia maksties elastingumo ir lubrikacijos sumazéjima. Maksties oda
tampa plona ir trapi, todeél lytiniy santykiy metu gali kilti nemaloniy pojdciy, tokiy kaip
perstéjimas, skausmingumas ar kraujavimas. Skausmas lytiniy santykiy metu, taip pat kai
kurie menopauzes simptomai, pvz.: kars¢io pylimo pojatis, gali nuslopinti moters lytinj
potrauk|.

Daugelis motery po gydymo chemoterapija nurodo sumazéjusj fizinj potraukj, sunku-
ma patirti orgazma ar pakitusig jo kokybe. Jums gali padéti maksties drékikliai. Taip pat
galite iSbandyti vandens ar silikono pagrindo lubrikantus, naudojamus pries sueitj.
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Daugybé motery po kamieniniy kraujodaros lasteliy transplantacijos patiria ankstyva
menopauze. Pakaitiné hormony terapija gali buti naudinga, taciau paskutiniy mety ty-
rimy duomenys buvo priestaringi. Aptarkite pakaitinés hormony terapijos privalumus ir
trakumus, jog galétumeéte priimti geriausia sprendima.

Dauguma, taciau ne visi pacientai, kuriems atlikta transplantacija, tampa nevaisingais.
Nevaisingumo tikimybe priklauso nuo jasy amZiaus, lyties, seksualinés brandos, taip pat
nuo jums skiriamy chemoterapiniy vaisty. Laimei, yra budy kaip net ir po transplanta-
cijos susilaukti vaiky. Dirbtinis apvaisinimas ar in-vitro fertilizacija yra galimi pasirikimai
moterims. Vyrai gali rinktis pasinaudoti spermos banku. Dar kitas bldas sukurti seimg
yra jsivaikinimas.

PAGALBINIS APVAISINIMAS

Tai proceddra, kurios metu sperma susvirk$¢iama | moters makstj tuo metu, kai yra di-
dziausia tikimybé apvaisinti subrendusias kiausialgstes — ovuliacijos metu. Jei sperma
apvaisina kiausialgste, tuomet susidaro embrionas, kuriam jsitvirtinus gimdos gleivingje
prasideda néstumas.

Saldyta sperma yra sékmingai naudojama pagalbinio apvaisinimo metu. Todél, jei yra
tikimybe, jog tapsite nevaisingas po transplantacijos, galite pasinaudoti spermos banko
paslaugomis ir uzsaldyti savo sperma dar iki transplantacijos. Tai pakankamai paprasta
procedura. Keli spermos méginiai surenkami per 1 — 3 savaites ir uzsaldomi labai Zemoje
temperatUroje (krioprezervacija) steriliuose konteineriuose.

Jums ir jasy partneriui taip pat galima susilaukti vaiky pasinaudojus spermos donoru.
Donoras gali bati jums pazjstamas Zmogus ar asmuo i$ spermos banko.

Jei spermatozoidy kiekis labai mazas arba jei sutrikes jy judrumas, galima atlikti intra-
citoplazmine spermatozoidy injekcijg j kiausialaste ir tokj apvaisintg kiausinélj perkelti j
moters gimda.

IN VITRO FERTILIZACIJA (APVAISINIMAS MEGINTUVELYJE)

Sios proceddros metu kiausialgsté apvaisinama spermatozoidu laboratorinéje leksteléje.
Susidare embrionai veliau perkeliami j moters gimda. Jei embrionai jsitvirtina gimdos
gleivingje, prasideda néstumas. Siai procedirai galima naudoti savas kiausialgstes, uz-
saldytas iki transplantacijos, arba donoro kiausialgstes. Nors pasinaudoje donoro kiausi-
algstémis jus neperduosite vaikui savo geny rinkinio, taciau galite séekmingai jj iSnesioti
ir globoti.

Jei norite pries transplantacijg uzsaldyti savo kiausialastes, pasikalbékite apie tai su savo
gydytoju. Kai kurie i$ vaisty, skirty stimuliuoti kiausialgs¢iy brendima, gali paspartin-
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ti jasy ligos vystymasi ar kitaip paveikti taikoma gydyma. Jei dél jasy sveikatos buklés

transplantacija reikia atlikti nedelsiant, $i proceddra netinkama. 9 P ra ktl ﬂ |a | pata rl m a |

Siandien ieskoma vis naujy bady, kurie padéty issaugoti vaisinguma. Kai kuriuose nevai-
singumo centruose taikomas naujas metodas, kurio metu paimamas kiausidés audinys,
gaminantis kiausialgstes, jis uzsaldomas, o veliau graZzinamas j moters organizma, kur vel
ima gaminti lytines lasteles.

I$ pradziy jums gali bdti sudétinga susigaudyti painioje sveikatos apsaugos sistemoje,
taciau veliau su tuo apsiprasite. Pasizymekite kelis kontaktinius asmenis, j kuriuos galétu-
méte kreiptis atsitikus nelaimei ar tiesiog norédami aptarti rGpimus klausimus.

JVAIKINIMAS Specialistai, dirbantys su jumis:

Tai gali bati viena i5 galimybiy sukurti Seima. BUkite pasiruose, jog jvaikinimo tarnybai
galbut turésite atskleisti informacija apie savo sveikatos bukle. Daugybé pory po trans-
plantacijos pasinaudojo jsivaikinimo galimybe ir dZiaugiasi pilnaverciu Seimos gyvenimu.

e gydytojas hematologas — tai gydytojas, kuris specializuojasi kraujo ligy diagnosti-
koje ir gydyme. Jis bus jasy gydytojy komandos vadovas.

e Gydytojas specialistas - konsultantas (pvz.: kardiologas, nefrologas, neuro-
logas) - tai gydytojas, kuris specializuojasi kity organy (pvz. Sirdies ir kraujagysliy,
inksty, nervy) ligy diagnostikoje ir gydyme. Konsultuoja, jei yra specifiniy indikacijy.

e Psichologas - tai specialistas, su kuriuo galite aptarti savo emocijas ir pojucius, iSsa-
kyti nerimga del ligos, jis suteikia jums emocine parama.

Lentele 4. Svarbiy specialisty kontaktai.

Kontaktinis asmuo Telefono nr. Komentaras

Seimos
gydytojas

Gydytojas
hematologas

Gydytojas
konsultantas

Psichologas

Koordinatorius/
slaugytojas
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Nauja,norma” — kas tai?

Daugeliui pacienty amiloidozés gydymo pradzia simbolizuoja naujos kasdienybés pra-
dZia, kurioje gausu susitikimy su gydytojais, vizity gydymo jstaigose ir tai gali kelti neri-
ma ir nuovargj. Gyvenimas tampa nebe toks kaip iki diagnozés nustatymo. Kasdienybé
visiSkai pasikeicia tiek jums, tiek jus supantiems artimiesiems. Dalykai, kurie anksciau
atrodeé labai svarbds gali nublankti, ir prieSingai - tai, kas atrodé ne itin svarbu, naujoje
kasdienybés rutinoje gali tapti jasy prioritetu.

,Nauja norma” — tai reiskia gyventi su amiloidozés diagnoze, gyventi aktyvy gyvenima
nepaisant kylanciy i$stkiy, tokiy kaip emociniai ir fiziniai sunkumai, pakite santykiai su
Seima ir aplinkiniais, seksualinés problemos, nerimas dél ateities ir finansiniai issdkiai.

Todél aplinkiniy parama, tiek fizing, tiek emociné, kolegy palaikymas yra labai svarbus
kovoje su liga. Svarbu atminti, jog kiekvienam pacientui $i kelioné yra individuali.

Mityba

Viso gydymo metu siekiama uztikrinti visaverte mitybga siekiant iSvengti svorio trakumo,
mitybinio issekimo ir raumeny mases praradimo, o taip pat mazinti gydymo sukeliamus
pasalinius poveikius, tokius kaip burnos sausumas, sumazéjes apetitas, viduriavimas, py-
kinimas bei skonio pokyciai.

Svorio trikumas ar iSsekimas gali turéti neigiamos jtakos bendrai gyvenimo kokybei.
Prastas apetitas ir svorio kritimas yra susije su silonumu, nuovargiu bei miego sutrikimais.

Tikétina, jog jums bus rekomenduojama valgyti didelio kaloringumo produktus, siekiant
patenkinti organizmo padidéjusj energijos poreikj. JUs galite buti gydomi steroidais, ku-
rie didina apetitg, skatina svorio augima ir gali pabloginti edemas.

Bendros mitybos rekomendacijos:

e islaikyti pastovy klino svorj — daugumai pacienty tai reiskia iSvengti svorio kritimo,
taciau pacientams, kurie serga nutukimu, tai reiskia svorio sumazinimg iki tikslinio.
Pasikalbékite su savo gydytoju pries imdamiesi diety.

e Kasdienis mitybos racionas turi bati subalansuotas, uztikrinantis visy batinyjy
maisto medziagy gavimg (baltymuy, riebaly, angliavandeniy) bei tinkama vandens
kiekj.
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Fizinis aktyvumas

Pacientams, gydomiems chemoterapija, yra rekomenduojama kai tik jmanoma palai-
kyti reguliary kasdienj fizinj aktyvuma ir kaip galima anksciau uzsiimti jprasta kasdiene
veikla. Tyrimy metu jrodyta, jog net ir nedidelis kasdienis fizinis aktyvumas turi daugybe
privalumuy:

e gerina pacienty emocine bukle — mazina nuovargj, nerimg, stresg ir depresija.

e Gerina kauly bukle (mazina kauly retéjimo — osteoporozés tikimybe), kognityvines
funkcijas ir gerina sirdies bei kraujagysliy bukle.

e Gerina bendra gyvenimo kokybe.

Emociné sveikata

JUsy emociné sveikata yra neatsiejama bendros asmens sveikatos ir geroves dalis. Paci-
entams, kurie suzino amiloidozés diagnoze, yra jprasta isgyventi daugybe skirtingy jaus-
muy, tokiy kaip depresija, nerimas, apatija.

Yra visiSkai normalu jaustis prislégtam suzinojus tokig diagnoze ir isgyventi dél nezino-
mybeés ateityje. I3gyventi Siuos jausmus gali tapti isstkiu. JUs taip pat galite patirti kalte,
neuztikrintuma, pyktj, baime, jaustis vienisi ar ligos izoliuoti nuo aplinkiniy. Kasdieninis
nerimas dél gydymo, pasaliniy poveikiy ir pasveikimo tikimybés gali pakeisti jasy santy-
kius su artimaisiais ir neigiamai atsiliepti jasy gerovei.

Atminkite, jog nereikia stengtis vienam susidoroti su uzgriuvusia emocine nasta ir kreip-
tis pagalbos. Jas galite kreiptis | profesionalius psichologus, dalyvauti pacienty paramos
grupiy veikloje ar tiesiog issakyti kilusius sunkumus artimam Zzmogui.

Pakite santykiai su Seimos nariais ar partneriu

Suzinojus diagnoze ir pradéjus amiloidozés gydyma, tai gali neigiamai atsiliepti jdsy san-
tykiams su Seimos nariais, sutuoktiniu ar partneriu bei artimaisiais. JUs ir aplinkiniai su
uzgriuvusia nauja nasta susidoroja skirtingai. Bukite atviri pokalbiams ir pasidlymams su
artimiausiais Zmoneéemis, neuzsiskleskite savyje, leiskite jiems Zinoti, kaip jauciates. Nebi-
jokite aiskiai isreiksti savo poreikiy. Tik bGdami viena komanda galite padéti vienas kitam
susidoroti su uzgriuvusia nasta.
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10. Zodynélis

Alogeninis — tai svetimi recipientui kraujas, kamienineés Igstelées, kauly ciulpai, audinys
ar organas, paimti is donoro. Pvz.: alogeniné KKLT reiskia, kad kamieninés kraujo lastelés
buvo paimtos is kito asmens ir persodintos recipientui.

Anemija - per maZas raudonujy kraujo kaneliy kiekis kraujotakoje, lemiantis nepakan-
kama deguonies pristatyma j audinius ir organus.

Antikiinas — tai organizmo gaminamas baltymas, kuris dalyvauja kovojant su infekciniu
veiksniu.

Augimo faktoriai - tai baltymai, kurie kontroliuoja lasteliy dauginimasi ir iSgyvenamu-
ma. Kai kurios i$ Siy medziagy yra gaminamos laboratorijoje ir vadinamos trumpiniy,
pvz.: G-KSF (granuliocity kolonijas stimuliuojantis augimo faktorius).

Autoantikanas - tai toks antiktnas, kuris reaguoja j savus, paties paciento audinius.

Autologinis - tai pacientui priklausancio kraujo ar audiniy persodinimas. Pvz.: autologi-
né KKLT reiskia, kad pacientui buvo persodinti jo paties kauly Ciulpai.

Atkrytis — tai véZio atsinaujinimas po to, kai buvo pasiektas ligos atsitraukimas (remisija).

Baltieji kraujo kilineliai — tai kraujo lgstelés, kurios kovoja su infekcijomis. Jos dar vadi-
namos leukocitais.

Bazofilai - tai baltyjy kraujo kdneliy rdsis, kurie dalyvauja kovojant su infekcija.

Biopsija — tai procedira, kurios metu paimamas nedidelis tiriamo audinio gabalélis, sie-
kiant atlikti detalesnius tyrimus ir nustatyti ligos diagnoze.

Bendras kraujo tyrimas (BKT) - laboratorinis tyrimas, kurio metu nustatomas visy
kraujo lasteliy kiekis, taip pat hemoglobinas ir hematokritas.

Bens - Dzonso baltymas - tai tam tikras baltymas, randamas mielomine liga arba ami-
loidoze serganciy pacienty Slapime.

Blastai — tai nesubrendusios kraujodaros lastelés, kuriy nedideli kiekiai randami
kauly ¢iulpuose.

Chemoterapija - tai vaistai ar jy kombinacijos, skirtos vézinéms lgsteléms naikinti.

52

Amiloidozé

Chromosoma - tai i$ geny sudarytos struktdros, esancios lgsteliy branduoliuose. Zmo-
gus turi 23 chromosomy poras.

Citogenetiniai tyrimai — tai chromosomy struktaros tyrimai. Jie naudojami tiriant krau-
jo ir kauly ¢iulpy meginius. Siy tyrimy rezultatai padeda nustatyti tikslig diagnoze ir skirti
atitinkama gydyma.

Citopenija — mazesnis nei normalus tam tikry kraujo Igsteliy kiekis.

Eozinofilai - tai baltyjy kraujo ktneliy rGsis, dalyvaujanti alerginiy reakcijy metu ir pa-
dedanti kovoti su infekcijomis.

Eritrocitas — dar vadinamas raudonuoju kraujo kuneliu. Tai lastelé, kuri prisijungia ir per-
nesa deguonj bei aprlpina juo visus organizmo audinius ir organus.

Granuliocitai - tai baltyjy kraujo kaneliy rasis, kurie kovoja su infekcijomis. Skiriami trijy
rasiy granuliocitai: neutrofilai, bazofilai ir eozinofilai.

Hemoglobinas - tai baltymas, esantis eritrocituose, kuris prisijungia deguonj.
Hematokritas - Sis rodiklis nurodo, kokia procentine kraujo dalj sudaro eritrocitai.
Hematologas - tai gydytojas, kuris specializuojasi kraujo ligy diagnostikoje ir gydyme.
Hemopoezé - tai naujy kraujo Igsteliy formavimasis kauly ciulpuose.
Imunoglobulinas — arba antikdnis, tai baltymas, kovojantis su infekcija.

Imunoterapija — dar gali buti vadinama biologine terapija. Tai vézio gydymo badas, kai
paciento imunineé sistema skatinama pati kovoti su vézinemis Igstelemis.

Kamieninés lastelés — tai nesubrendusios Iastelés kauly Ciulpuose, i$ kuriy vystosi visos
kraujo lastelés (leukocitai, trombocitai ir eritrocitai).

Kauly ¢iulpai - tai j kempine panasus, korétas audinys esantis daugumos kauly centre.

Kauly ¢iulpy aspiracija — tai procedura, kurios metu detalesniam istyrimui paimamas
kauly Ciulpy eminys.

Kauly ¢&iulpy transplantacija — dar gali bati vadinama kamieniniy kraujodaros Igste-
liy transplantacija. Tai véZio gydymo budas, kai pacientui perpilami jo paties ar donoro
kauly ¢iulpai, siekiant atkurti normalig kraujodara. Skiriami 3 KKLT tipai: autologiné (per-
sodinami paties paciento kauly ciulpai), alogeniné (persodinami tapataus donoro kauly
¢iulpai) ir singeniné (persodinami identisko dvynio kauly ¢iulpai).
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Kauly ciulpy trepanobiopsija — tai procedtra, kurios metu tyrimams paimamas kaulo
fragmentas.

Koaguliacija — arba kraujo kreséjimas. Tai procesas, kurio metu sustoja kraujavimas ir
susiformuoja kraujo kresulys.

Lengvosios grandinés — tai imunoglobulino dalys. Jos gali bati dviejy rasiy — kapa ir
lambda.

Leukocitai - tai baltieji kraujo kaneliai, dalyvaujantys kovojant su infekcijomis ir salinant
j organizma patekusius svetimus baltymus (antigenus). Tai yra organizmo imuninés sis-
temos dalis. Skiriami keli leukocity tipai: granuliocitai (neutrofilai, eozinofilai ir bazofilai),
limfocitai (T ir B limfocitai) bei monocitai.

Limfocitai — tai baltyjy kraujo ktneliy rdsis, dalyvaujanti imuninés sistemos veikloje.

M baltymas - dar vadinamas monokoloniniu baltymu arba paraproteinu. Tai nenorma-
lus baltymas, randamas sergant AL amiloidoze ir daugine mieloma.

Megakariocitai — tai didelés lastelés, esancios kauly ciulpuose, i$ kuriy susidaro trom-
bocitai (kraujo plokstelés), atsakingos uz kraujo kreséjima.

Mutacija — tai organizmo geno pokytis, dél kurio gaminamas nenormalus, pakites bal-
tymas.

Neutrofilai - tai baltyjy kraujy ktneliy rasis, dalyvaujanti kovojant su infekcija.
Neutropenija — tai sumazéjes tam tikros rlsies baltyjy kraujo kaneliy (neutrofily) kiekis.
Pancitopenija - visy kraujo lasteliy stoka.

Patechija - nedidelé ryskiai raudona demelé odoje. Dazniausiai ji atsiranda dél per
mazo trombocity skaiciaus.

Periferiné neuropatija - tai nervy pazeidimas, kai jauciamas tirpimas, dilgc¢iojimas, ku-
ris gali buti salygotas ligos ar chemoterapijos.

Proteinai (baltymai) — vieni i$ pagrindiniy maisto medziagy, reikalingi audiniy, tokiy
kaip raumeny, kauly, odos ir kraujo statybai.

Prognozé - tiketina ar numanoma ligos iseitis.
Purpura - tai odos ar gleiviniy bérimas, kuris atsiranda dél kraujosruvy.
Trombocitai - tai kraujo plokstelés, dalyvaujancios kraujo kreséjime ir suformuojancios

kresulj.
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Trombocitopenija — tai sumaZzéjes kraujo ploksteliy kiekis kraujyje, dél kurio gali kilti
savaiminiai kraujavimai.

Vézys — tailiga, kurios metu pakitusios lastelés ima nekontroliuojamai dalintis ir daugin-
tis, tokiu budu pazeisdamos normalig organy ir audiniy funkcijg bei sukeldamos sveika-
tos sutrikdyma.
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asociacija

KRAUJAS

Asociacija,Kraujas” — 2002 m. jsikdrusi visuomeniné organizacija, vienijanti kraujo
ir kitomis onkologinémis ligomis sirgusius ar sergancius ligonius, jy artimuosius,
gydytojus bei visus asmenis, palaikancius bendrijos veikla. Vienas i5 pagrindiniy
asociacijos,Kraujas” darby — siekti, kad skirtumai tarp galimybiy ir gydymo
inovatyvumo didziosiose ES Salyse ir Lietuvoje palaipsniui iSnykty.

Kviec¢iame tapti asociacijos ,Kraujas” nariais ir prisijungti prie veiklos savo idéjomis,
patarimais, iniciatyvomis, kita galima pagalba.

Laukiame Jasy!

Kontaktai:
Tel. +370 687 40952
El. p. info@kraujas.lt

ISsamesnés informacijos ieskokite www.kraujas.It
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