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Indledning

Din leege har konstateret, at du eller en pare-
rende har mangel pa alfa-1-antitrypsin i blo-
det. Denne mangel kan fore til sygdom, men
mange mennesker med alfa-1-antitrypsin
mangel forbliver raske eller oplever et mildt

forlgb af sygdommen.

Efter talrige samtaler med patienter ved vi, at
der er et stort behov for neermere information

om at leve med alfa-1-antitrypsin mangel.

Med denne bog héber vi at hjelpe dig med

at forstd baggrunden for denne sygdom, og
hvilke behandlingsmuligheder, der findes.
Derudover giver vi rad om at leve sa aktivt og
sundt et liv som muligt.

Vi har forsegt at sammensette en vejledning,
som bade besvarer mange hyppigt stillede
speorgsmal, og som ogsa henviser til mere
dybtgaende information om, hvordan du kan
fa en god livskvalitet i hverdagen.

Din egen indsats for at leve et godt liv med
alfa-1-antitrypsin mangel er afgerende, og
din laege, sygeplejerske eller lungespecialist vil

gerne hjeelpe med rad og vejledning.

Venlig hilsen forfatterne
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Fakta om alfa-1 og lungesygdom

Hvad er alfa-1-antitrypsin?
Alfa-1-antitrypsin er et vigtigt protein, der
hovedsageligt dannes i leveren. Fra leveren
cirkulerer det med blodet til kroppens avrige
organer. Alfa-1-antitrypsins vigtigste funk-
tion er formentlig at beskytte lungevaevet
imod enzymet elastase, som frigeres fra
hvide blodlegemer, nér de bliver provokeret
af infektion eller fx tobaksreg.

Alfa-1-antitrypsin er et langt ord, og i det
folgende har vi valgt blot at kalde det:
alfa-1.

Hvad er alfa-1 mangel?

Sygdommen alfa-1 mangel er en arvelig syg-
dom og har faet sit navn efter den nedsatte
mengde af alfa-1 i blodet. Mangel pa alfa-1
skyldes, at der under dannelsen af alfa-1 i
leveren er opstaet en lille bygningsfejl, som
er arveligt betinget. Dette bevirker, at der
bliver dannet mindre alfa-1, og at det fzer-
dige alfa-1 ikke kan blive transporteret ud
af leveren. Der opstar en overflod af alfa-1

i leveren, som kan beskadige leveren, og et
underskud i resten af kroppen. Iseer med-
forer alfa-1 mangel, at lungerne er mere

udsatte overfor sygdom.

Pavisning af alfa-1 mangel

Mangel péa alfa-1 kan pavises ved en blod-
prove, hvor man bestemmer meengden af
alfa-1 i blodet. Personer med sveer alfa-1
mangel har i reglen mindre end 10 pM
(mikromol) alfa-1 i blodet. Normalveerdien
er 26 uM.

Nar man konstaterer nedsat alfa-1 i blodet,
vil man ofte fé tilbudt endnu en blodpreve,
hvor man underseger arveanlaegget

(generne).

Hvordan arves alfa-1 mangel?
Menneskers egenskaber er bestemt af
arveanleg, som ogsé kaldes gener. Alfa-1
mangel er et eksempel pa en egenskab, som
er bestemt af to gener. Det ene gen har

man arvet fra sin mor og det andet sin far.

Der findes et normalt M gen og et sygt Z
gen. De fleste mennesker har to normale
gener, dvs. MM og normal mengde alfa-1
1 blodet. Nogle mennesker har to sygdoms-
gener, dvs. ZZ, og alfa-1 i blodet er sveart
nedsat. Det er dem, vi ofte kalder ’alfa-1’er’
og som har risiko for at udvikle alfa-1 syg-

dom i lungerne og leveren.

Endelig findes der mennesker, som har et
normalt M-gen og et sygt Z-gen, dvs. MZ.
En sddan person kan ligesom MM-perso-
ner ikke blive syg af alfa-1 mangel. En MZ
kaldes en *berer’ (af sygdomsgenet), fordi
personen kan overfere sygdomsgenet til
sine bern. En berer har lidt nedsat alfa-1 i

blodet, men har ikke @get risiko for at blive

Syg.

P
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Figur 1 Figur 2

P4 figur 1 kan du se, hvordan bernenes
gener afhenger af foraldrenes gener. Hvis
fx en alfa-1 (ZZ) far bern med en normal
partner (MM), vil bernene fa et sygt Z-
gen fra alfa-1’en og et normalt M-gen fra
partneren. Dvs. alle bernene bliver berere
(MZ) uden eget risiko for at blive syge.

For de fleste alfa-1’er er bade far og mor

MZ, og deres soskende kan, som du ser

pa figur 2, vere MM, MZ eller ZZ. Det
er derfor vigtigt at undersege seskende til

alfa-1’er.

Hvordan viser sygdommen sig?

I Danmark registreres ca. 30 personer med
alfa-1 mangel om aret. Symptomerne pa
sygdommen forveksles ofte med astma eller
KOL (Kronisk Obstruktiv Lungesygdom).
Derfor er der mange, der gar i flere 4&r med
symptomer pa sygdommen, for den rigtige

diagnose stilles.

De hyppigste symptomer ved alfa-1 mangel er:

* Tiltagende dndened, begyndende efter 35
ars alderen hos rygere.

* Perioder med hoste og evt. opspyt.

» Hyppige luftvejsinfektioner.

* Luftvejsproblemer i familien.

» Symptomer fra leveren (fx gulsot hos
nyfedte eller symptomer pa skrumpelever

senere i livet).

Symptomerne kan variere meget fra person
til person. Det hyppigste er tiltagende
andened. Personer, der aldrig har reget,

bliver i reglen ikke syge.
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BLIV RAGFRI

Alfa-1 mangel giver ikke i sig selv syge

lunger, men det gor rygning.

Problemet er, at personer med alfa-1
mangel, der ryger, er meget mere ud-

satte for lungesygdomme, end andre.

Hvorfor kan lungerne blive syge af
alfa-1 mangel?

Ved alfa-1 mangel er meengden af alfa-1 i
blodet lav, og kroppen er darligt beskyttet
imod elastase, som nedbryder lungernes

elastiske veev.

Elastase findes 1 hvide blodlegemer. Ved
infektion samt ved irritation af luftvejene fx
som foelge af rygning, frigives der flere hvide
blodlegemer og dermed mere elastase. Nar
kroppen ikke selv kan nedbryde elastasen
fra de hvide blodlegemer, begynder det at
skade lungerne. Lungernes elastiske vaev
forsvinder, lungernes struktur nedbrydes
og der opstar huller, og lungerne bliver for
store. Dette kaldes ogsa emfysem. Symp-
tomerne pé for store lunger, der som regel
forst viser sig efter 30-40 ars alderen, kom-
mer gradvist. Emfysem er en uoprettelig
tilstand, som @delegger lungernes evne

til at fungere, og derfor er det specielt
vigtigt for personer med alfa-1 mangel at
undga rygning, samt forsege at forbygge
infektioner.

HVORDAN FUNGERER LUNGERNE?

For at kunne forsta, hvad der sker med
lungerne, hvis alfa-1 manglen udvikler
sig, er det vigtigt at forstd, hvordan raske
lunger fungerer.

Lungernes vigtigste opgave er at sgrge
for at fere ilt fra indandingsluften over i
blodet, og at fare affaldsstoffet kuldioxid
veek fra blodet og over i den luft, man
ander ud.

Nar ilten skal ind i kroppen og kuldioxid
ud, sker det helt ude i de yderste forgre-
ninger af lungerne. Her findes de sakaldte
lungeblerer (alveolerne) i et teet net af
ganske fine blodarer. Lungeblererne ma-
ler kun 1/5 af en millimeter, og der er ca.
300 millioner af dem i lungerne.

Inden luften er niet ned til de sma lunge-
bleerer, har den passeret nasen, svalget,
luftreret samt et forgrenet system af

storre og mindre ror kaldet bronkierne.
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Hvad sker der i lungerne ved emfysem
(for store lunger)?
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Rask lunge med mange sma Lunger med emfysem, hvor

lungeblzerer (alvioler) de sma lungebleerer er
gaet til grunde, og er langt
darligere til at optage ilt

Ved emfysem er en del af de sméa lungeblee-
rer (alveolerne) gdet til grunde, og andre
har mistet deres normale elasticitet. De kan
derfor ikke foretage den seedvanlige store
udvidelse under inddndingen, og kan ikke
temmes tilstraekkeligt for *brugt’ luft under

udandingen.

Emfysemet betyder, at det bliver vanske-
ligere at optage ilt i blodet. Hvis kroppen
ikke far ilt nok, far man andened. Man
forseger at traekke vejret hurtigere, og man

bliver forpustet.
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Hvad er KOL?

Som alfa-1 patient vil du ofte here betegnelsen KOL. Som beskrevet i sidste afsnit udvikler en
del patienter emfysem. Emfysem medferer ofte eget modstand i luftrerene og kronisk nedsat
lungefunktion, det benaevnes KOL eller Kronisk Obstruktiv Lungesygdom. Det vigtigste tegn
pa KOL er dandened samt hoste og opspyt af slim fra lungerne. Generne ved KOL plejer at
veksle i sveerhedsgrad i labet af dret. KOL opstar efter mange ars indanding af skadelige stof-
fer, typisk tobaksreg. Der findes endnu ingen behandling, som kan helbrede KOL, men der er
god medicin, som kan lindre symptomerne.

Astma er en anden sygdom, hvor der ogsa er sget modstand i luftrerene, men her kan medi-
cinsk behandling i reglen ophave modstanden og gare lungefunktionen normal, sd personen
ikke leengere har &ndened.

LUNGEFUNKTIONSMALING

Maling af lungefunktionen er en almindelig méde at folge udviklingen af lungesygdomme p4,
og hvis du henvender dig hos din egen leege med andened, vil han ofte starte med at male din
lungefunktion, eller henvise dig til et hospital, hvor du kan fi den malt. Det har vist sig, at en
meget nyttig maling er hvor meget luft, du kan presse ud af lungerne pa 1 sekund, kaldet FEV1.
Ved sdkaldt spirometri maler man FEV1, samt den samlede mengde luft, kaldet FVC, du kan
puste ud fra fuld indanding til fuld uddnding. Det er en meget simpel méaling, men har vist sig

at give en meget god beskrivelse af i hvor sveer grad, man er er ramt af lungesygdommen.

P4a hospitaler kan man ved hjelp af mere avancerede lungefunktions-apparater male lungernes
diffusionskapacitet samt lungernes totalkapacitet og residualvolumen. Diffusionskapaciteten,
kaldet DLCO, maler lungernes evne til at transportere ilt og kuldioxid til og fra blodbanen.

Lungernes totalkapacitet, kaldet TLC, er lungernes samlede rumfang malt i liter. Residual-
volumen, kaldet RV, er den maengde luft, der star tilbage i lungerne efter en maksimal ud-
anding. Resultatet af malingerne har stor betydning for, at fagpersonalet kan folge, hvordan

lungesygdommen udvikler sig.

Lungefunktionsmaling

Fakta om alfa-1 og lungesygdom - 11 ‘
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Hvorfor kan leveren blive syg af alfa-1?
Alfa-1 dannes hovedsageligt i leverens
celler, men ved alfa-1 mangel kan det
vanskeligt komme ud af cellerne og over i
blodet. Det ophobes derfor i leveren og kan
forarsage leversygdom.

Leversygdom kan vise sig hos det nyfedte
barn som gulsot i de forste levemaneder.
Meget sjeeldent kan det udvikle sig til mere
alvorlig leversygdom med leversvigt, og sa

kan levertransplantation komme pa tale.

Senere i livet kan leversygdom vise sig som
skrumpelever i form af:

« treethed, nedsat initiativ

* nedsat appetit

* begrenset sexliv

* udspilet mave

* gulsot, merk urin

* 2zndrede sevnvaner

* opkastning af blod

* slavhed, stigende til bevidstlgshed.

Hvis man har mistanke om leversygdom,
kan leverens funktion underseges ved blod-

prover.

Folgesygdomme til sveer lungesygdom
Mange alfa-1 patienter oplever forskel-
lige helbredsproblemer som folge af darlig

lungefunktion.

Nogle af de folgesygdomme, mange alfa-1

patienter klager over:

* Problemer med at holde pé vandet.
Nogle patienter har ogsa problemer med
at holde pa afferingen. Samlet kaldes det
inkontinens.

* Manglende lyst til sex og impotens.
Besver med at gennemfore samleje pa
grund af vejrtreekningsbesveer.

» Sevnforstyrrelser.

* Depression.

 Afkalkning af knoglerne og eget risiko
for knoglebrud.

* Hjerteproblemer.

* Vagttab.

Disse folgesygdomme skal man som patient
tage alvorligt, og hvis man har symptomer
pa dem, er det vigtigt at drofte det med

sin leege, ogsa selv om nogle emner maske
er sveerere at tale om end andre. En af de
hyppigste folger er problemer med at holde
pa vandet. Det kaldes ogsa for urininkon-

tinens.

Urininkontinens

Nogle alfa-1 patienter er meget generet af
hoste. Under hosteanfaldet stiger trykket 1
det lille beekken kortvarigt, og det bevirker
for nogle besveer med at holde pa vandet
(urininkontinens). Besveaeret stiger med
alderen, bl.a. fordi elasticiteten i veevene

svaekkes.

Mange er flove over problemet, og seger
ikke hjelp, men forseger selv at klare pro-
blemet med med bleer eller uridom. Den
vigtigste behandling er gvelser for baekken-
bunden, hvor man styrker lukkemusklen
til bleeren. Der er udgivet flere pjecer med

ovelser.

Andre muligheder for behandling er:

» Vagttab for overvagtige, hvorved trykket
pa bleren mindskes.

* Medicinsk behandling.

» Forebygge forstoppelse.

* Operation i sjeldne tilfzelde.

Prognosen for Alfa-1 mangel

Alfa-1 mangel blev opdaget i begyndel-
sen af 1960’erne pa et hospital i Malme 1
Sverige. De forste mennesker havde svere

symptomer af deres alfa-1 mangel, og de
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forste mange ar var det overvejende perso-
ner med sver sygdom, der blev testet for
alfa-1 mangel. Derfor fik man det indtryk,
at alfa-1 mangel var forbundet med alvorlig

sygdom.

I dag er det nemmere at undersege for alfa-
1 mangel, og det har medfert, at mange
raske mennesker (fx sgskende til personer
med lungesygdom og alfa-1 mangel) har
faet konstateret sver alfa-1 mangel. Det
har @endret synet pa prognosen ved alfa-1
mangel. Man har beregnet, at naesten 3.000
danskere har sveer alfa-1 mangel, og de
fleste er formentlig ikke syge, og bliver det
heller ikke, hvis de undlader at ryge.

Det er naesten udelukkende rygere, som far
sygdom i lungerne, og man ved, at sygdom-
men udvikler sig meget langsommere, hvis
man stopper, end hvis man fortseetter med
at ryge. Prognosen ved sver alfa-1 mangel
er sdledes generelt god for folk, der ikke ry-
ger. Selvom man endnu ikke har dndened,
er det farligt at fortszette med at ryge, fordi

lungefunktionen hurtigt kan forverres.
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Fremtidsudsigterne for alfa-1 patienter er gode,
nar bare man lader veere med at ryge

Behandling af alfa-1 mangel og lungesygdom - 15

Behandling af alfa-1 mangel og lungesygdom

Der findes endnu ingen behandling, der
kan kurere sygdommen. Men der findes en
del behandlinger, der kan lindre sympto-
merne. Hvis du ryger, er det vigtigste dog

straks at stoppe.

Rygestop

Hvis du ryger, er det vigtigt, at du straks
stopper. Erfaringer viser, at tobaksrygning
kraftigt fremskynder adelaeggelsen af lunge-
veevet hos personer med alfa-1 mangel og

nedsetter levetiden med 10 ar eller mere.

For nogle kan rygestop vere meget sveert,
de fleste er bade psykisk og fysisk atheen-
gige af ragen. Den fysiske atheengighed kan
hos nogle lettere brydes, hvis man i forbin-
delse med rygestoppet erstatter nikotinen
fra tobakken med nikotin fra de nikotinpro-
dukter, der kan kebes pa apoteket. Bortset
fra at veere vanedannende er nikotin 1 sig
selv ikke sundhedsskadeligt. Udover niko-
tinprodukter findes medicin, som nedsatter
nikotintrangen og dermed kan bruges til
rygestop. Produkterne hedder Zyban og
Champix og er receptpligtige.

Den psykiske afhengighed brydes lettest,

hvis man selv har et meget sterkt onske

om, at det skal lykkes. Mange steder er der
rygeafvenningsklinikker, hvor man kan fa
individuel radgivning eller veere med i en
stattegruppe, hvor man kan hjelpe hinan-
den til at holde op med at ryge. Se adresser
bagerst i bogen pé steder, du kan fa hjeelp
til rygestop.

Passiv rygning er ogsa skadeligt for lun-
gerne for mennesker med alfa-1 mangel.
Du skal derfor ikke holde dig tilbage med
at bede folk om ikke at ryge i din neerhed.
Dine lungesymptomer bliver verre, hvis du
udsettes for rog. Bern med alfa-1 mangel,
som udseettes for rag, har en eget risiko for
senere i livet at udvikle alvorlig lungesyg-

dom.
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Behandling af lungesygdom
Hyvis dine lunger er blevet syge pga. ryg-
ning, findes der forskellige muligheder for

behandling af lungesygdom:

1. Medicinsk behandling

2. Lungerehabilitering

3. Behandling med ilt i hjemmet
4. Alfa-1 koncentrat behandling
5. Endobronkiale ventiler

6. Kirurgisk behandling

1. Medicinsk behandling

Den storste gene ved sygdommen er som
oftest andened. Den medicinske behand-
ling har til formal at lindre &ndened samt
forebygge og behandle akutte forveerringer.
Ved forvearringer forstds anfald med oget
andened, oget hoste, oget slim og eventuelt
lungebetendelse. Ved behandling af ande-
ned anvendes leegemidler, som udvider
luftvejene. Udover at lindre symptomer har
det vist sig, at nogle inhalationspraeparater
kan forbygge anfald af forveerringer. Det

er derfor vigtigt at fortsztte behandlingen,

selvom der ikke umiddelbart er nogen effekt

pa andeneden. Det er forst og fremmest

den receptpligtige medicin Spiriva og andre
receptpligtige kombinationspreparater, der
har denne effekt. Kombinationspraeparater
er medicin, hvor flere legemidler er kombi-
neret i en inhalator, for at opna sterre effekt.
Hyvis inhalationspraeparaterne skal virke, er
det meget vigtigt, at inhalationsteknikken er
rigtig. Hvis man inhalerer forkert, kan man
risikere, at kun lidt eller evt. slet intet af
medicinen nar ned i lungerne, hvor det skal

virke.

Der findes mange forskellige inhalations-
praparater og behandlingsmetoder, som er
beskrevet 1 det folgende.
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2. Lungerehabilitering

Pa mange hospitaler findes der specielle
treeningsprogrammer til KOL patienter
ogsé kaldet lungerehabilitering.

Princippet i dem er, at man treener udhol-
denhed ved fx gang eller cykling efter et
program, som er tilpasset den enkelte.
Tillige vil der veere undervisning i ernaring,
medicin m.v.

Det er leegen pa de lungemedicinske af-

delinger, der henviser patienter til lunge-

rehabilitering.

Der findes lignende treeningshold for lunge-
patienter pé flere aftenskoler/kommuner
Effekten af lungerehabilitering pa KOL
symptomer svarer ca. til effekten af den me-
dicinske behandling. Lungerehabilitering

er et tveerfagligt program til patienter med
symptomgivende KOL (eller anden kro-
nisk lungesygdom), specielt med fokus pa
superviseret fysisk treening med henblik pa
at reducere de fysiske og psykiske begraens-
ninger, som patienten oplever som felge af
lungesygdommen.
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Programmet er individuelt tilpasset til den
enkelte patient og er en integreret del af
KOL behandlingen. Programmet inde-
holder vejledning om livsstilseendringer og
mestring af livet med kronisk sygdom og

inddrager parerende.

Lungerehabilitering er lige sa vigtig for
behandlingen, som medicin er, og derfor
er det meget vigtigt at folge de treenings-
programmer og rad, man far der. Hvis man
ikke er sa darlig, at man far tilbudt lunge-
rehabilitering, er det vigtigt at rore sig og

dyrke motion.

3. Behandling med ilt i hjemmet

Ved sveer lungesygdom kommer der ikke
nok af den livsvigtige ilt ind i blodet. Pa-
tienter med kronisk iltmangel lider af treet-
hed, hovedpine og koncentrationsbesver.
Dette kan afhjelpes ved at tilfore ekstra ilt
via en plastikslange til neesen, og denne be-
handling kan forega i hjemmet. For at have
den enskede effekt skal ilten gives mindst

15 timer i degnet.

Ilten leveres af en privat leverander udenfor

sygehuset fx Falck.

Ilten kommer enten fra en stilcylinder, en
beholder med flydende ilt eller en koncen-
trator, som udvinder ilt fra luften. Kommer
man meget udenfor sit hjem, er det muligt

at fa transportabel ilt.

For at afggre om man har brug for ekstra
ilt, skal leegen tage en serlig blodpreve fra

en (puls)ére ved handleddet.

4. Alfa-1 koncentrat behandling

Alfa-1 koncentrat er alfa-1 protein i
flydende form udvundet fra donorblod.
Koncentratet er testet for kendte virus. Det
indgives i en blodare, som oftest en gang
om ugen. Det mest kendte handelsnavn pa
produktet er Prolastin, men flere nye er pa
vej. Preeparatet er godkendt til behandling i
Danmark, men anbefales ikke af Sundheds-
styrelsen. I en reekke andre lande bl.a. USA,
Tyskland og Italien bruges praeparatet.

Preeparatet anbefales ikke 1 Danmark, fordi
der ikke foreligger nogen endelig dokumen-
tation for virkningen af preeparatet. Man
regner ikke med, at preeparatet kan hel-
brede de skader pa lungen, der allerede er

sket, men man héber p4, at preparatet kan

bremse udviklingen af sygdommen. Flere
studier tyder pa dette. Muligvis kan det
ogsa forbygge perioder med forveerring af

sygdommen, samt virke livsforlengende.

Der foregar nu en undersogelse i i en reekke
lande, deriblandt Danmark, hvor man af-
prover praeparatet pa 180 patienter, hvoraf
halvdelen far det aktive koncentrat. Studiet
forventes afsluttet 2013. En af grundene
til, at der har veeret udfert forholdsvis fa
studier pa preparatet, er bl.a., at det er
meget dyrt. Behandlingen er begraenset af
den mangde koncentrat, der er til radig-
hed, og den koster ca. 600.000 kr. (2011)

for medicin til et ars behandling.

5. Ventiloperation (Endoskopisk
Lungevolumen Reduktion)

Som alfa-1 patient udvikler man emfysem-
lunger, hvilket betyder, at lungerne mi-
ster de elastiske fibre, som holder de sma
luftveje abne i forbindelse med udanding.
Derved mindskes deres evne til at temme
sig og luft bliver fanget i lungen, og den pa-
geeldende del af lungen kan ikke anvendes i
vejrtreekningen. Saledes bliver lungerne

u-elastiske og ’slappe’ - hvilket kan veere en
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medvirkende drsag til, at de bliver det, der
pa fagsprog hedder *hyperinflaterede’.

Derfor har man igennem de sidste cirka
ti ar arbejdet pa at udvikle en skinsom og

anvendelig behandling.

Hos alfa-1 patienter, hvor sygdommen er
meget fremskreden, kan det i tilfeelde, hvor
ovrig behandling er forsegt, komme pa tale
at lave en lungeoperation, hvor man ved
kirurgi fjerner noget af det edelagte veev i
lungen eller, hvor man indsetter en ventil i
lungen, som i princippet lukker af for den
darlige del af lungen. Der kan saledes ikke
komme mere luft i de dele af lungen, og
den eksisterende luft kan langsomt sive ud
gennem ventilen. Langsomt vil den del af
lungen temmes og skrumpe, hvorved man

har opndet en volumen reduktion.

Der er i Europa og USA efterhanden
samlet tilstreekkelig med viden til, at man
med rimelig stor sandsynlighed kan finde
de patienter, der vil have gavn af denne
behandling. Selvom det efterhanden er en
etableret behandling flere steder i Europa,
har det kun veret brugt i Danmark i halv-
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andet ar, og er stadig ved at finde sin plads

i emfysem-behandlingen.

I Danmark er ventiloperation fortsat en
sjeelden behandlingsmulighed for Alfa-
1-patienter, men der er rapporteret om
positive resultater ved behandling af sma
patientserier og enkelte patienter. Derfor
er der forhabning om, at denne behandling
ogsa vil kunne tilbydes til flere patienter

med Alfa-1-mangel.

Kilde: Afdelingslaege Michael Perch

6. Lungetransplantation

Siden 1992 har det veeret muligt at fortage
lungetransplantation i Danmark.
Lungetransplantation tilbydes til patienter,
der har udviklet lungesygdom i meget svaer
grad, og som folge deraf har en meget darlig
livskvalitet.

Vurderingen af om man er egnet til trans-
plantation fortages pa Rigshospitalet efter
talrige undersogelser. Hvis Rigshospitalet
vurderer, at man kan have glaede af lunge-

transplantation, kommer man pa en vente-

liste. Pr. 1. januar 2012 stod i alt 32 men-
nesker pa ventelisten til nye lunger. Vente-
tiden pa transplantation varierer meget og
er for de fleste mere end et ar.

Forlebet efter transplantation er gradvist
blevet bedre, og resultaterne fra Danmark

ligger flot pa verdensplan.

Et af de storste problemer ved transplanta-
tion er risiko for afstedning, hvor kroppen
reagerer imod den nye lunge. Der forskes
meget for at finde en effektiv behandling
mod afstedning. Nar man har gennemgdet
en lungetransplantation, bliver man fulgt
pa Rigshospitalet de forste par ar, og man
skal veere indstillet pa at tage medicin mod

afstedning resten af sit liv.

Forskning i nye behandlinger

Der er stigende interesse for lungesygdom-
men ved alfa-1 mangel. Mange medicinfir-
maer sgger efter nye effektive leegemidler.
Det drejer sig blandt andet om medicin,
der kan blokere elastase fra hvide blodlege-
mer, og pa den méde erstatte virkningen af

den manglende alfa-1.
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Man prever ogsa at finde stoffer, som kan
stimulere til udvikling af nyt veev i lungerne,
dvs. genopbygge mistet lungevaev. Rotter og
mus kan faktisk genopbygge lungerne, efter
de er nedbrudt af tobak, og man opdagede
for nogle ar siden, at A-vitamin fremmede
denne genopbygning. Store forseg pa
mennesker med flere tusinde deltagere har
imidlertid hidtil givet skuffende resultater,
og indtagelse af for meget A-vitamin kan

have alvorlige bivirkninger.

Der er ogsa undersegelser i gang, hvor man
forseger at overfore det normale gen (fx
med et virus) til cellerne pa dyr med alfa-1
mangel. Ved disse forseg har det endnu ikke
veeret muligt, at opna en tilstraekkelig stor
produktion af alfa-1 til at erstatte manglen
af alfa-1 i lungerne. Et andet problem er, at
det er risikabelt sadan at pille ved generne.
Det kan have alvorlige bivirkninger som fx
udvikling af kreeft.

Der er ingen tvivl om, at denne forskning
for eller siden vil fore til et gennembrud i
behandlingen af alfa-1 mangel. Det er bare

sveert at sige, hvornar det vil ske.
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At leve med Alfa-1 mangel

Hvordan lever du bedst med
alfa-1 mangel?

Hvordan du lever bedst med din alfa-1
mangel athaenger meget af, hvordan syg-
dommen udvikler sig hos netop dig. Hos
nogle udvikler sygdommen sig ikke, og de
kan leve et normalt og sundt liv. Hos andre
kommer der i forskellig grad sygdomme 1

lunger og lever.

I de folgende afsnit findes der rad om,
hvordan du kan fortsaette med at leve et
aktivt og sundt liv. Selvom du muligvis
tilherer den gruppe, der ingen sygdoms-
symptomer har, er det vigtigt at undga visse
risikofaktorer, der kan medvirke til yder-

ligere forveerring af lungefunktionen.

Miljgpavirkninger

Der er ikke enighed om, hvor meget be-
tydning den almindelige luftforurening fra
biler og industri har for udviklingen af lun-
gesygdomme. Perioder med oget luftforure-
ning kan dog give flere symptomer i form af

dndened, hoste og oget sekretdannelse.

Individuelt kan der ogsa veere andre fakto-
rer, der udleser hoste og vejrtreekningsbe-
sveer, som fx kold luft, fugtige rum, mug,

kraftig parfume, spray, os fra grill eller

breendeovn og andre luftbérne partikler.
Rengeringsmidler, som indeholder klor

eller ammoniak, kan hos nogle forarsage
irritation af bronkierne.

Arbejde og erhverv

At du har faet konstateret alfa-1 mangel,
kan fa betydning for dit arbejde.

Hyvis din lungefunktion er nedsat, kan det
veere sveert at klare et fuldtidsarbejde. Fy-
sisk belastende arbejde vil ofte give proble-
mer, men ogsé stillesiddende arbejde med
stort psykisk press kan vaere sveert at klare.
Hyvis du pa arbejdet udsettes for stov, gas-
ser eller dampe, kan dine luftveje blive ir-
riterede. Det kan udlese symptomer i form
af fx &ndened og hoste. Din arbejdsgiver er
forpligtet til at stille det nedvendige ande-
draetsveern til radighed, men i nogle tilfzelde

vil din leege anbefale, at du skifter job.

Hyvis du har svert ved at klare dit arbejde,
kan du henvende dig til din kommune,
hvor en socialrddgiver kan radgive dig om
muligheder for nedsettelse af arbejdstiden
via flexjob, ansegning om revalidering eller
pension. Hvis du er medlem af en pensi-
onskasse, er det en god ide at forhere sig
om, hvordan endringerne vil pavirke din

pension.

Motion og traening

Mennesker med lungesygdomme har bade
fysisk og psykisk fordel af at dyrke motion.
Jo bedre din kondition er, desto bedre vil
du kunne leve godt med alfa-1 mangel. Det
er derfor vigtigt, at du er aktiv og treener

flere gange om ugen.

Tag udgangspunkt i en fysisk aktivitet, som
gor dig glad og veltilpas. Méaske holder du
af at gd ture? I sa fald vil det veere en god
ide at ga noget mere og maske i et hurtigere
tempo. For at treeningen far den enskede
virkning, skal den medfere en moderat grad

af andenad.

Andened er ofte forbundet med angst, men

det er vigtigt at gere sig Kklart, at &ndened i
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sig selv ikke er skadeligt. Gennem motion

kan man treene sig op til bedre at kunne ud-
holde andened, uden at man bliver angst.
Pa nogle hospitaler samt aftenskoler findes
der saerlige treeningshold for personer med

lungesygdom.

Naéar man hoster meget og bruger mange
kreefter pa at traekke vejret, kan man fa
egmhed og smerter i brystkassen. En fysio-
terapeut kan veere med til at afhjelpe dette
ved massage, samt forslag til gode hvile- og

arbejdsstillinger.

P4 side 30 kan du finde nogle fa ande-

draetsevelser, som du maske kan fa gavn af.
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For bade underveegtige og overvaegtige er
det meget vigtigt, at kosten kombineres
med motion. Bagerst i bogen findes der
henvisninger til to hjemmesider med kost-

vejledninger.

Psykisk og socialt

At fa konstateret alfa-1 mangel, kan vere
en stor psykisk belastning. Selvom der
muligvis ingen symptomer er pa sygdom,
skal man leere at leve med, at tilstanden er
konstateret og den usikkerhed, det forer

med sig.

Din arbejdsplads, venner og familie vil ofte
have svert ved at forstd de vanskeligheder,
der folger med at have vejtreekningsbesveer.
Hyvis du ser sund og rask ud, kan det vere
vanskeligt at meddele andre, hvordan du
har det. Maske kan du vere nerves for,

at omgivelserne synes, at du beklager dig.
Ubehag ved passiv rygning kan medfere, at

du ma sige nej til sociale sammenkomster.

Mange har stor glede af at tale med lige-
stillede via patientforeningen, neermere

beskrevet side 38.

Reagér pa signaler fra din krop

Uanset hvor i sygdomsforlgbet, du befinder
dig, er det meget vigtigt, at du selv er aktiv.
Bade i behandling samt i forebyggelse af
sygdom. Det er din krop og dig, der bedst
kender signalerne, nar der er noget galt.
Mange har en tendens til at fortraenge tegn
pa sygdom. Man haber fx, at den egede
meangde gulligt slim forsvinder af sig

selv, eller man undskylder den tiltagende
dndened med dérlig kondition og fedme.
Reaktionen er meget forstdelig, men ikke
hensigtsmeessig. Hvis man i stedet reagerer
straks, kan man bedre forbygge en forver-
ring.

At leve med alfa-1 mangel - 29




30 - At leve med alfa-1 mangel

Hvis du netop har faet konstateret alfa-1
mangel, kan det veere sveert selv at vide,

hvordan du skal reagere over for fx tiltagen-

de dndened. Her kan det veere en god ide,

at du sammen med din lege eller sygeple-
jerske diskuterer drsagen og opstiller mulige

lesninger.

Diskussionen kan fx berore folgende

problemstillinger:

* Hvornar har du 4ndened?

« Er dit arbejde for belastende?

» Far du rert dig nok i dagligdagen?

* Har du afprevet medicinsk behandling?

* Hvordan er din vaegt?

* Kan du have glede af ilt behandling?

* Kraever du for meget af dig selv i
hverdagen?

* Du ryger vel ikke?

Personer, der har haft alfa-1 mangel i flere
ar, bliver ofte meget gode til selv at reagere
hensigtsmaessigt pa kroppens signaler.

Muligheder for hjzelp og stotte

For nogle kan tiltagende dndened medfere
flere praktiske problemer i hverdagen. Det
er derfor vigtigt at vide, at der findes flere
muligheder for at sege hjelp og stette.

Din lage, sygeplejerske eller socialrdadgiver
vil kunne give dig nermere rdad og vejledning
om folgende emner:

» Arbejde, se nermere side 24.

* Medicintilskud samt stette til speciel
ernering.

* Hjemmepleje og hjemmehjeelp.

« Boligforhold.
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* Hjzlpemidler.

* Rekreationsophold og rehabiliterings-
kurser.

* Parkeringskort (invalideskilt).

* Invalidebil samt hjelp til kerekort.

Parerende

Kronisk sygdom rammer ikke kun perso-
nen selv, men pavirker hele familien psy-
kisk, socialt og funktionsmeaessigt. Den syge
kan blive begraenset i sin aktivitet og kan
ikke yde det samme som for i de daglige
goremal. Det er agtefellen eller samleve-

ren, der ma traekke det store les.

Parerende er ofte meget bekymrede bade
for den syge og for hele familiens fremtid.
Det er almindeligt, at der opstér en usikker-
hed og angst, som ger det svert at handle
og tage beslutninger. Det er vigtigt at f4 talt
om, hvad der er brug for hjelp til, sd den
syge kan bevare sin selvsteendighed og veere
sd selvhjulpen som muligt, og alligevel fa
den hjelp, der er behov for.

Nar den syge har behov for hensyn og me-
get opmaerksomhed, er det stadig vigtigt, at
de parerende ikke glemmer sig selv.
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Selvom det er sveert, ma der ogsa vare
plads til de parerendes problemer, bekym-
ringer og evt. anden sygdom end alfa-1.

Fordi alfa-1 mangel er en arvelig sygdom,
vil der ogsa veere bekymring for, om ens
nzrmeste, og maske iser ens bern, bliver
syge. Samtidig med at man er optaget af
selve sygdommen, skal der findes overskud
til at forteelle andre i familien om sygdom-
men, risiko og, hvad der kan geres. Nar
man péferer sine nermeste sadan informa-
tion, kan man opleve skyldfelelse og mange
andre reaktioner.

Patienter og parerende, som har et godt
kendskab til sygdommen og iser til forveer-
ringer i lungesygdommen, kan blive en
uvurderlig stotte for hinanden med
mestring af symptomer og behandling.

En af Alfa-1 Danmarks vigtigste opgaver
er at formidle og styrke personlig kontakt
mellem familier, patienter og parerende pa
informationsmeder og i netverksgrupper.
Det kan vere en stor hjelp at mede og tale
med andre, som har varet i samme situa-
tion og opleve, at man ikke er alene om

problemerne.
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Livsforsikring

Da alfa-1 mangel er en tilstand, som kan
medfere sygdom, er der sarlige regler
vedrerende livsforsikring. *Videncenter for
helbred og forsikring’ vejleder forsikrings-
selskaber i Danmark, og videncenteret
anbefaler folgende retningslinjer ved forsik-

ring af personer med alfa-1 mangel:

* For personer med nedsat lungefunktion
anbefaler man, at forsikringsselskabet
foretager en individuel vurdering af
risikoen, hvilket i reglen vil medfere, at

preemien bliver forhejet.

* For personer med normal lungefunktion
og ingen symptomer, som har faet pavist
alfa-1 mangel fx ved familieundersegelse,
anbefaler man, at livsforsikringen kun
geelder i 10 ar, men i gvrigt pa normale
vilkar, dvs. uden forhgjet preemie. Heref-
ter skal der foretages en ny vurdering, og
er der fortsat ingen symptomer og normal
lungefunktion, kan man tegne forsikring
for de neste 10 ar, fortsat uden forhejet
preemie. Der skal saledes foretages en hel-

bredsvurdering mindst hvert 10. ar.
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Beerere af sygdomsgenet (MZ) har ikke
aget risiko for at blive syge og kan tegne

livsforsikring pé normale vilkér.

Rejser

Selvom du har lungesygdom, kan du sag-
tens tage ud at rejse. Der er dog enkelte
forhold, du skal veere opmerksom p4, dels
forsikringsmeessige og dels, hvis du skal ud

at flyve.

Sygeforsikring

Den offentlige rejsesygesikring / Det Gule
Kort dekker primeert udgifter til leege og
leegeordineret medicin i forbindelse med
akut sygdom eller tilskadekomst pa rejsen
inden for det geografiske Europa i op til 1
maned.

Hvis du har en kronisk/eksisterende syg-
dom, er der er en raekke forhold, du skal
veere opmerksom pa. Specielt skal du veere
opmerksom, hvis du inden for de sidste 2
maneder op til afrejsen har veret indlagt,
veeret til leege uden for almindelig kontrol

eller har faet &endret din medicin.

Det er vigtigt, at du undersoger, om
sygdommen er dekket af den offentlige
rejsesygesikring eller af din rejseforsikring.
Det ma anbefales at undersoge forholdene
inden afrejsen og eventuelt fa et bindende
forhandstilsagn fra dit rejseforsikringssel-
skab, der er fuldt opdateret pa geldende

regler.

Hyvis dit rejseforsikringsselskab ikke kan
give et bindende forhéndstilsagn kan man
bruge et EU-sygesikringsbevis (blat syge-
sikringskort). Hvordan dette sygesikrings-
bevis deekker, kan du fa precis information
om i din kommune, som udsteder kortet,

der geelderi et ar.

EU-sygesikringsbeviset giver ret til behand-
ling af sygdom, opstaet mens man er i det
pageldende EU-land. Behandlingen skal
veere ordineret af en lege. Behandlingen
sker pa samme vilkar, som for det pageel-
dende Eu-lands indbyggere, d.v.s. hvis
landet har egenbetaling, skal man ogséa selv
betale. Man kan ikke fa deekket udgifter til

hjemtransport.

For yderligere oplysninger kontakt
Patientombuddet pa tif. 72 28 66 00.

At leve med alfa-1 mangel -
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Flyrejse

Trykket i flykabinen er lavere end ved
jordoverfladen og svarer til ca. 2400 meters
hgjde. Vejrtraeekning i den hejde svarer til

at indande luft med et iltindhold pa 15%.
Normalt er iltindholdet i luften 21% ved
jordoverfladen. Patienter med lungesygdom
kan have tendens til lavt iltindhold i blodet,
selvom de Kklarer sig fint i dagligdagen. Pa
grund af det lavere iltindhold i flykabinen
kan disse patienter fa iltmangel under en

flyvetur.

Hyvis du ikke er i fast behandling
med ilt i hjemmet

Hvis du har tendens til lavt ilt i blodet, kan
du f3 ilttilskud under flyveturen. Du skal
tale med din leege, om det er aktuelt. Hvis
leegen vurderer, at der skal gives ilttilskud
under flyveturen, skal du kontakte luft-
fartsselskabet mindst 48 timer for afrejse -
leengere rejser dog mindst 14 dage. Du skal
medbringe et skema: ’Medical Information
Form’, som er udfyldt af leegen. Skemaet
fas hos flyselskabet.

Hyvis du er i fast behandling med

ilt i hjemmaet

Luftfartsselskabet kontaktes mindst 48
timer for afrejse - leengere rejser dog mindst
14 dage. Du mé ikke bruge din egen
iltbeholder, men skal bruge en iltbeholder
leveret af flyselskabet. Iltflowet skal veere
det flow, du plejer at bruge, dog mindst

2 I/min. Du skal medbringe skemaet:
’Medical Information Form’ udfyldt af
leegen. Skemaet fas hos flyselskabet.
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Det er i reglen muligt at fa leveret ilt pa be-
stemmelsesstedet. Du skal kontakte din ilt-
leverander i god tid inden afrejsen. Det kan

dog veere dyrt at fa ilt i fremmede lande.
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Patientforening og patientregister

Patientforeningen

Den danske Alfa-1 Forening, som nu hed-
der Alfa-1 Danmark, blev oprettet den 13.
oktober 1995 af nogle entusiastiske alfa-
1’er og to leeger med seerlig interesse for og

viden om alfa-1 mangel.

Der er i skrivende stund (november 2011)
ca. 400 medlemmer. Ca. ?/5 er alfa-1’er og
resten parerende. Bestyrelsen bestar af 8
personer. Formanden er en alfa-1, og to

medlemmer af bestyrelsen er leeger.

Foreningens formal er:

* at oplyse om alfa-1 mangel

* at oprette netvaerksgrupper

* at udbrede kendskabet til alfa-1 mangel
* at stotte forskning i alfa-1 mangel

* at indsamle nyeste viden

* at stotte internationalt samarbejde.

Foreningen har et teet samarbejde med
Danmarks Lungeforening, som ydede
gkonomisk tilskud de forste 5 ar, og som
fortsat sponserer informationsmeder og

giver sekretariatsbistand.

Desuden har foreningen en side i Dan-
marks Lungeforenings blad Lungenyt, som
udkommer 5 gange arligt. I dag finansieres
Alfa-1 Danmarks aktiviteter af bidrag fra
medlemmerne og stotte fra flere medicinal-

firmaer, suppleret af tips- og lottomidler.

Medlemsskab koster i gjeblikket 170 kr.
arligt og giver samtidig medlemskab af
Danmarks Lungeforening. Alfa-1 Danmark
har en hjemmeside, www.alfa-1.dk, med
seneste nyt og adresser og telefonnumre pa

kontaktpersoner.

Danmarks Lungeforenings hjemmeside

findes pa www.lunge.dk

Se bagsiden for mere information.

Patientregistret

Det Danske Alfa-1 Antitrypsin Register
blev oprettet i 1978 af overleege Axel
Kok-Jensen, som blev pensioneret i 2003.
Registret er det ®ldste 1 verden og et af de

storste.

Formalet med at registrere personer med

alfa-1 mangel er:

« at forebygge lungesygdom hos raske
personer ved at undersege familie-
medlemmer for alfa-1 mangel

« at radgive familierne

* at samle viden om forlgbet af alfa-1
mangel

» at forske i ny behandling.

I Danmark vokser registret med ca. 20

personer arligt, og per november 2011 var

der registreret ca. 1080. De er nogenlunde

jeevnt fordelt i hele Danmark. I registret

findes:

* alfa-1’er med lungesygdom

* bern med leversygdom

* neere slegtninge, som har faet pavist
alfa-1 mangel

* personer, som uden speciel grund har faet
pavist alfa-1 mangel.

Der er saledes ogsa registreret personer
med alfa-1 mangel, som ikke har lunge-

eller leversygdom.

Registret drives af leege Niels Seersholm
ved Amtssygehuset i Gentofte. Nar en per-
son har faet pavist alfa-1 mangel, kan hun
eller han veelge at lade sig registrere. Det
foregar i reglen via leegen, som efter aftale
med personen sender oplysninger til regi-
stret. Herefter vil Niels Seersholm kontakte
personen for at oplyse om alfa-1 mangel,
sporge til familien og eventuelt foresla nye
blodprever, hvis der er tvivl om typen af

alfa-1 mangel.

Alle oplysninger i registret er fortrolige.
Det er helt frivilligt at lade sig registrere,
og man kan ndr som helst fortryde og bede
om at fa slettet alle personlige oplysninger
i registret. Registret er godkendt af Data-
tilsynet.

§) ALFA-1 DANMARK




Nyttige adresser og hjemmesider

Alfa-1 Danmark
TIf.: 2990 95 03
www.alfa-1.dk

Danmarks Lungeforening
TIf.: 38 74 55 44
www.lunge.dk

LungePatient.dk
TIf.: 647213 57
www.lungepatient.dk

Den Amerikanske alfa-1-forening
Alpha-1 Foundation
www.alphaone.org

COPD International Association
www.copd-international.com

GOLD (Globalt Initiativ for
Kronisk Obstruktiv Lungesygdom)
www.goldcopd.org
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Uafhaengig leegetjeneste ressource om sundhed,
sygdomme og medicin med mulighed for at stille
spargsmal til speciallaeger og andre eksperter
www.netdoktor.dk

Information om tobak, rygning og
rygestop fra Kraeftens Bekeempelse
www.rygestop.dk

Fadevaredirektoratets rad og vejledning om kost
www.altomkost.dk

Europaiske Rejseforsikring A/S
Telefon 33 25 25 25
www.europaeiske.dk




‘ 42 - Hvor kan du fa mere at vide

Ordliste

Afstadning

Man skelner mellem akut og kronisk afstedning. Afstad-
ning af et organ efter en transplantation opstar, nar krop-
pen reagerer imod det fremmede organ. Akut afstedning
er almindelig i den farste tid, og skal betragtes som en
naturlig reaktion fra kroppen. | de fleste tilfaelde kan akut
afstadning behandles med ekstra medicin. Kronisk afstad-
ning kommer tidligst efter et par ar og er vanskeligere at
behandle.

Alfa-1-antitrypsin

Protein, der dannes hovedsageligt i leveren og hvis vigtig-
ste opgave er at beskytte lungerne mod elastase, som
nedbryder lungevaev.

Alveoler
De fineste luftrarsforgreningers bleereformede endepartier,
se billedet side 9.

Antibiotika
Medicin, der heemmer eller draeber bakterier, fx Penicillin.

Arveanlaeg
Arvefaktor, som bestemmer en arvelig egenskab, ogsa
kaldt gen.

Arvelig sygdom
Sygdom, som nedarves fra fx far/mor til barn.

Astma

Anfaldsvis optraedende andengd med forlaenget og
besveeret vejrtraekning, seerlig udanding pga. krampe i
bronkialmuskulaturen og/eller gdem af slimhinderne i
bronkierne.

Binyrebarkhormon

Hormon, der bliver dannet i kirtler, der omslutter den
overste, bageste del af nyrene.

Binyrebarkhormon virker kraftigt undertrykkende pa
beteendelsesagtige reaktioner i kroppen, som fx slim-
dannelse og heevelse i luftvejene.

Bronkier
Luftrer, se billedet side 9.

Danmarks Lungeforening

Patientforening stiftet i 1901, som arbejder aktivt for at
forebygge og bekeempe lungesygdomme. Foreningen
stotter forskning i lungesygdomme, giver information om
rygning og lungesygdom, og holder aktiviteter for medlem-
mer og andre interesserede i lokalforeninger.

DLCO
Diffusionskapaciteten. Belyser lungernes evne til at trans-
portere ilt fra alveolerne til blodbanen.

Elastase

Et enzym, der bliver frigjort af de hvide blodlegemer, iszer
hvor der er infektion eller irritation. Elastasen angriber
proteiner i organismens stattevaev.

Emfysem

Permanent udvidelse og tab af lungealveolerne, hvorved
lungerne mister deres elasticitet og evne til at optage ilt.
Emfysem medferer i reglen KOL. Se ogsa KOL side 9.

Enzym

Protein, som dannes i kroppen og som uden selv at
forandres, pavirker kemiske processer overalt i kroppen.
Der findes et meget stort antal forskellige enzymer, mange
styrer livsvigtige processer.

FEV 1

Forceret ekspiratorisk volumen i 1 sekund. Det volumen,
der kan males i det ferste sekund efter en maksimal
indanding efterfulgt af en hurtig udanding.

Fleksjob

Et job pa seerlige vilkar med offentligt lentilskud for
personer med varige begraensninger i arbejdsevnen. Kom-
munen giver tilbud om fleksjob til personer, som ikke mod-
tager socialpension og som ikke kan opna eller fastholde
beskeeftigelse pa normale vilkar pa arbejdsmarkedet.

FVC

Forceret vitalkapacitet. Det maksimale volumen der kan
males efter en maksimal indanding og efterfalgende
udanding sa hurtigt og fuldsteendig som muligt.

Fysisk og psykisk afhaengighed

Den fysiske afhaengighed kan sammenlignes med narko-
tika- og alkoholafhaengighed, hvorimod den psykiske af-
haengighed haenger sammen med indgroede vaner, ritualer,
hygge og selskabelighed.

Gener
Se Arveanleeg, side 42.

Gulsot

Gulfarvning af hud, slimhinder og veev med galdefarvestof-
fer pga. nedsat funktion af leverceller, sa de ikke udskiller
galdefarvestof i normal meengde.

Hvide blodlegemer

Blodet indeholder hvide blodlegemer (leukocytter), der
spiller en vigtig rolle i kroppens forsvar mod infektioner
(for eksempel bakterier og virus).
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Idealvaegt
Du kan regne din idealveegt ud v.h.a. BMI-modellen pa
folgende made:
Veegt

Hojde x Hojde i m
Dit BMI-tal skal helst ligge imellem 18 og 25. Ligger BMI
under 18, vejer du i underkanten af din idealveegt. Ligger
BMI over 25, vejer du i overkanten af din idealveegt.

Inhalation
Indanding.

Inhalationspraeparat
Medicin, som indandes ved hjeelp af et inhalationsapparat.

Inhalationsteknik

Inhalationsteknik er den teknik, man bruger, nar man
indander medicin fra sit inhalationspraeparat. Metoden
star ngje beskrevet i den vejledning, der felger med
praeparatet.

Invalidebil

Ved ansagning om en invalidebil har du mulighed for et
rentefrit [an. En invalidebil er ikke en foraering, men giver
dig mulighed for at opna et rentefrit og delvist afdragsfrit
Ian til dit bilkeb, samt fritagelse for vaegtafgift. For at blive
godkendt til en invalidebil, skal der opfyldes en raekke
kriterier. Ansggningen sker ved henvendelse til kommunen.

KOL

Kronisk Obstruktiv Lungesygdom er en sygdom med gget
modstand i luftrerene, som giver andenad ved fysisk aktiv-
itet. KOL skyldes mange &rs indanding af skadelige stoffer i
tobaksrag, og lungefunktionen er kronisk nedsat. Emfysem
medferer i reglen KOL. Se ogsa emfysem.
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Kronisk
Langvarig, uhelbredelig.

Lungetransplantation

Ved en lungetransplantation erstattes en syg lunge med
en rask lunge. Den nye lunge kommer fra en person, der er
erkleeret ded (hjerneded).

Nikotin

Nikotin findes i tobaksplantens blade, hvor dets opgave
er at holde insekter borte. Nikotin er det kemiske stof

i cigaretregen, der stimulerer nervecellerne i hjernen.
Dette opleves af tobaksrygeren som behageligt og skaber
afhaengigheden.

Parkeringskort

Med et parkeringskort kan du holde pa invalideparkerings-
pladserne, samtidigt med, at det giver dig en raekke andre
parkeringsfordele. Kortet kan bevilges bl.a., hvis man

pga. nedsat lungefunktion har sveert ved at ga leengere
afstande.

PEP-maske/flgjte

Positiv Expiratory Pressure. Bestar af en maske/flojte, et ror
med en ensretterventil samt en modstand. Nar du treekker
vejret i masken/flejten passerer luften frit ind gennem

en ensrettet indandingsventil. Udandingsluften tvinges

ud gennem et modstandsrer. Modstandens sterrelse
afgeres af fysioterapeuten. Ved hjeelp af masken a&ndres
trykforholdene inde i lungerne, sa luftstrommens passage i
de sma og store luftrer lettes, og sekretet lasnes.

Prolastin
Registreret handelsnavn for et alfa-1-koncentrat udvundet
af donorblod.

Protein
/ggehvidestof, organiske forbindelser der findes i alle
levende organismer.

Rehabilitering

Rehabilitering er en malrettet og tidshestemt samarbejd-
sproces mellem patient, parerende og fagfolk, der samler
indsatser af forskellig karakter (medicinsk, psykologisk,
social, paedagogisk, uddannelses- og beskaftigelsesmaes-
sig) i forhold til at hjzelpe syge, skadede og handicappede
personer til at genvinde den bedst mulige funktionsevne.

Revalidering

Revalidering er erhvervsrettede aktiviteter og skonomisk
hjeelp, der kan bidrage til, at en person med begraens-
ninger i arbejdsevnen fastholdes eller kommer ind pa arbe-
jdsmarkedet. Dette muligger, at den pageeldendes evne til
at forsarge sig selv og sin familie forbedres. En revalidering
vil typisk veere en uddannelse, optraening eller omskoling.

RV
Residualvolumen. Det volumen, som er tilbage i lungerne
efter en maksimal udanding.

Skrumpelever
Skrumpning af leveren, fordi leverceller erstattes med
bindevaev.

Spirometri
Den mest almindelige lungefunktionsundersagelse.

TLC
Total lungekapacitet. Lungernes samlede volumen malt i
liter.



Informationsbog om Alfa-1-antitrypsinmangel
og lungesygdom

Med denne bog haber vi at hjeelpe patienter
og pargrende med at forstd baggrunden for
Alfa-1 lungesygdommen, og hvad der fin-
des af behandlingsmuligheder. Derudover
giver vi rad om at leve sa aktivt og sundt et

liv som muligt.

Vi giver dig svar

Du kan ringe til Sjeeldne Diagnosers help

line og fa information, stette og radgivning

patlf. 33 14 00 10, eller e-maile os dit

spergsmal pa info@sjaeldnadiagnoser.dk
Meld dig ind i dag
Alfa-1 Danmark har brug for dig - og
din stette. Bliv medlem for 200 kr. om
aret eller giv et bidrag. P4 www.alfa-1.dk
under STAT OS kan du indbetale via
bankoverforsel (konto 1551-62 73 890).
Du er ogsi altid velkommen til at skrive
til os pa info@alfa-1.dk eller ringe pa
tlf.: 29 90 95 03.

Tak for din stette.

aALFA—l DANMARK

Sangfuglestien 5, st. :: DK-2400 Kgbenhavn NV :: T+45299095 03 :: info@alfa-1.dk :: www.alfa-1.dk





