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Po pierwsze, fakty

7. Makroglobulinemia Waldenstroma (w skrécie WM) jest rzad-
kim nowotworem uktadu chtonnego.

2. WM zwykle postepuje powoli; u niektérych ludzi objawy nie
wystepuja przez kilka lat po rozpoznaniu choroby.

5. Osoba, ktéra nie ma objawéw, zwykle nie wymaga leczenia, jed-
nak musi pozostawac pod czujna obserwacja, aby leczenie moglo

by¢ wlaczone jak najszybciej, jesli zaistnieja do niego wskazania.

4. Mimo ze WM jest choroba nieuleczalng, istnieja liczne opcje
leczenia pozwalajace na jej wieloletnig, skuteczng kontrole u wiek-
szo$ci chorych.

5. Zastosowane leczenie po pewnym czasie traci swoja skutecz-
nos$¢ i wymagane jest leczenie kolejnej linii. Na catym $wiecie
w badaniach klinicznych testuje si¢ nowe terapie. Cze¢$¢ z nich daje
obiecujace wyniki.

Ta broszura zawiera informacje, ktére utatwia Ci rozmowe z lekarzem i pomoga

zdecydowad, jak postepowac w Twoim przypadku. Wolne miejsca sg przeznaczone
na Twoje notatki, pytania lub obawy.

Moje glowne obawy:

Zanotuj wszystko,
o czym chcesz porozmawiaé
ze swoim lekarzem.



Objasnienia skrotow
i termindw medycznych
znajduja, cig w clowniczky
na str. 21



Czym jest
Makroglobulinemia
Waldenstroma?

WM jest podtypem chloniaka nie-Hodgkina. Jej inna nazwa to
chloniak limfoplazmocytowy (LPL). WM jest rzadkim nowo-
tworem uktadu chtonnego, w ktérym nieprawidtowe komérki

namnazaja sie w szpiku kostnym lub w innych narzadach.

MW zwykle wystepuje > 60 r.z., nieznacznie cze$ciej u mezczyzn

niz u kobiet.

Aby zrozumie¢ WM, warto poznac terminy, ktérymi postuguja
sie lekarze i dowiedziec sie troche o biologii choroby. Zrozumie-
nie, co powoduje WM i jak choroba sie rozwija, pomoze Ci w za-
dawaniu wlasciwych pytan i $wiadomym dokonywaniu wyboréw

zwigzanych z leczeniem.

Na str. 62 znajdziesz wiecej informaciji o:
» prawidlowym procesie tworzenia krwi w szpiku i tym,

co powoduje rozwéj WM;



nieprawidlowej immunoglobulinie zwanej IgM;
stanie zwanym MGUS, ktéry moze przeksztalci¢ sie w WM;

mutacjach genéw, w wyniku ktérych w organizmie

wytwarzane s3 nieprawidtowe bialka.

Skréty i terminy medyczne uzyte w tej broszurze sa takze wy-

jasnione w stowniczku na str. 71.



Jak WM wplynie
na moje zycie?

Jakie sa objawy WM?
Objawy réznia sie w zaleznosci od osoby i od tego, jak szybko
rozwija si¢ choroba. Nie kazdy chory ma wszystkie symptomy.
Nawet po postawieniu rozpoznania mozna nie dos§wiadczac zad-

nych objawéw przez wiele lat.

Objawy choroby moga rozwija¢ sie w wyniku:

+ zaburzonej (zmniejszonej) produkcji prawidlowych krwinek;

- zwiekszonej gestosci krwi z powodu wysokiego stezenia
nieprawidlowych przeciwcial — paraproteiny IgM
(patrz str. 63-66);

+ blednego rozpoznawania i ,,atakowania” wlasnych tkanek przez
paraproteiny IgM;

+ zdolnosci immunoglobuliny IgM do przyciagania (adhezji)
innych czasteczek;

» rozfragmentowania paraproteiny IgM i przez to adhezji
do innych czasteczek;
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przylegania paraproteiny IgM do komérek nerwowych,
co powoduje ich uszkodzenie (obwodowa neuropatia).

Z czasem komorki chloniaka limfoplazmocytowego wypetniaja
szpik kostny lub gromadza si¢ w weztach chtonnych albo §ledzio-

nie (rzadziej w innych miejscach ciala).

Mniejsza liczba czerwonych krwinek prowadzi do niedokrwistosci
(anemii), ktéra moze powodowac: zmeczenie, ostabienie, nietole-
rancje wysitku lub duszno$¢. Objawy te czesto wystepuja razem
ze skrajnym zmeczeniem, ktore jest najczestszym objawem WM.
Brak bialych krwinek ostabia uktad odpornosciowy, wiec mozesz
by¢ bardziej podatny/a na infekcje. Niedobdr plytek krwi, ktére sg
bardzo wazne w procesie krzepniecia krwi, prowadzi do tatwego

siniaczenia sie lub krwawien.

Te objawy to: goraczka, nocne, zlewne poty oraz utrata masy cia-
ta. Moga one wystepowaé w zaawansowanej WM. Objawy ogélne
pojawiaja sie, gdy komdrek chloniaka jest na tyle duzo, ze ich ak-
tywnos$¢ metaboliczna staje si¢ fizycznie zauwazalna. Poinformuj
lekarza, jesli zaczniesz zauwazac te objawy — na przyktad, jesli
musisz regularnie zmienia¢ bielizng nocna lub duzo chudniesz
w krotkim czasie, nie stosujac diety i ¢wiczen odchudzajacych.
By¢ moze z powodu wystepowania tych objawéw bedziesz mu-

sial/a zaczac leczenie.



Obrzeki i powiekszenie wezlow chlonnych

U okoto jednej czwartej chorych na WM powiekszaja sie wezty
chlonne lub $ledziona. Mozesz zauwazy¢ powigkszone wezty
chlonne. Powiekszenie §ledziony moze natomiast powodowac

dyskomfort lub béle w lewym podzebrzu.

Komérki LPL (chloniaka limfoplazmocytowego) moga gromadzic¢
sie w wezlach chtonnych, powiekszajac je. W bardzo rzadkich
przypadkach komérki LPL gromadza si¢ w plucach, powodujac
m.in. nagromadzenie plynu w klatce piersiowej (wysiek optuc-
nowy). Réwnie rzadko komorki moga gromadzi¢ sie w kosciach,
powodujac ich bdl. Jesli powyzsze objawy pojawiaja sie u Ciebie,
diagnoze nalezy potwierdzi¢ wykonaniem badan obrazowych (ra-

diologicznych) i biopsja zajetej tkanki.

Niektore z mozliwych objawow WM
Objawy WM réznia sie miedzy pacjentami. Mozesz odczuwaé

wszystkie wymienione objawy lub nie mie¢ zadnego z nich.

béle glowy « zawroty glowy

niewyrazne widzenie > < goraczka

splatanie, problemy _ powiekszenie weztéw

z koncentracja < chlonnych lub widoczne guzki

dusznos¢

nocne poty > fatwe siniaczenie sie

-~
lub krwawienia, np. z nosa

podatnos¢

§é na infekcje
sennos$¢ ~ ) ekstremalne

-~
zmeczenie i ostabienie

niezamierzona -
uszkodzenie nerwéw

utrata masy ciata -
obwodowych (st6p i dfoni)
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Paraproteiny IgM btednie rozpoznaja i ,atakuja” tkanki i narza-
dy. W makroglobulinemii Waldenstréma paraproteiny IgM naj-
czesciej skierowane sa przeciwko czasteczce zwanej MAG (ang.
myelin-associated glycoprotein, glikoproteina zwiazana z mieling).
Powoduja uszkodzenie aksonéw (czesci nerwéw) lub ich ostonki
zwanej mielina. Moze to prowadzi¢ do dretwienia lub mrowienia
w dloniach i stopach lub probleméw z réwnowaga, jesli uszkodze-

nie nerwow dotyczy koniczyn (neuropatia obwodowa).

Wazne, aby poinformowac lekarza o kazdym objawie, zwlaszcza

jesli nasila sie z czasem.

Mozliwe, ze aby doktadniej zbada¢ Twoj uktad nerwowy, potrzeba
bedzie dodatkowych badan:
tomografii komputerowej lub rezonansu magnetycznego

glowy/rdzenia kregowego,
naktlucia ledzwiowego w celu wykrycia oznak stanu zapalnego,

badania przewodnictwa nerwowego, aby zobaczy¢, jak Twoje
nerwy przewodzga impulsy elektryczne,

w ostateczno$ci nawet biopsji nerwu

(w znieczuleniu miejscowym).



mielina

A

S

prawidfowy nerw

paraproteiny IgM
anty-MAG atakuja /

ostonke mielinowa aksonu uszkodzony nerw

Zespol nadlepkosci
Jak pokazuje wykres, gdy stezenie

>

IgM w osoczu przekroczy pewien
poziom, krew staje si¢ znacznie gest-
sza, a przez to lepka.

lepko$¢ krwi

Ten stan nazywamy zespotem nadlep-

kosci. Jego objawy obejmuja:

komorka nerwowa

+ krwawienie z nosa i jamy ustnej,

*

boéle glowy,
-+ niewyrazne widzenie lub utrata wzroku,

+ zawroty glowy.

stezenie IgM we krwi

13
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Prawdopodobienistwo wystapienia zespotu nadlepko$ci wzrasta,
jesli stezenie IgM przekracza 40 g/L. Wystapienie objawéw ze-
spolu nadlepkosci jest jednym ze wskazan do rozpoczecia leczenia
WM. W specjalistycznych laboratoriach mozna wykonac test na

gesto$¢ krwi (lepko$¢ surowicy lub osocza).

Bardzo rzadko komérki LPL gromadza si¢ w osrodkowym ukta-
dzie nerwowym (OUN), w wyniku czego dochodzi do wystapienia
zespolu Binga-Neela. Jego symptomy sa zréznicowane i obejmuja:

boéle gltowy,

drgawki,

ostabienie mieéni twarzy lub konczyn,

podwdjne widzenie,

zaburzenia funkcji intelektualnych,

otepienie i utrate pamiegci.
Rzadki zespo6t Binga-Neela diagnozuje sie za pomoca badan obra-
zowych OUN oraz badania ptynu mézgowo-rdzeniowego pobra-

nego przez naktucie ledZwiowe. Jesli zostanie szybko rozpoznany,

mozna go leczy¢.



Choroba zimnych aglutynin

Niskie temperatury otoczenia moga powodowac, ze IgM bedzie
dziata¢ jak pomost miedzy krwinkami czerwonymi, powodujac
ich sklejanie w chtodniejszych czesciach ciala, takich jak dlonie
i stopy, czubek nosa i malzowiny uszne. Takie zjawisko nazywamy
aglutynacja, a choroba przez nie spowodowana nosi nazwe choro-

by zimnych aglutynin (CAD).

Dotkniete nig obszary maja gorsze krazenie krwi, zwlaszcza gdy
jest zimno. Moga pojawic sie zmiany w wygladzie skory (blednie-
cie lub zasinienie), a nawet owrzodzenia w wyniku zmian nie-
dokrwiennych. CAD powoduje réwniez rozpad czerwonych krwi-
nek (niedokrwisto$¢ hemolityczna) z powodu aktywacji czesci
ukladu odpornosciowego zwanej systemem dopelniacza. Skutkiem
tego sa napady zmeczenia i dusznosc¢ oraz (niekiedy) zmiana bar-

wy moczu na bardzo ciemng, zwlaszcza w niskiej temperaturze.

IgM dziata jak pomost
miedzy krwinkami czerwonymi,

powodujac ich sklejanie sie.

15
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Krioglobulinemia

Krioglobulinemia rézni si¢ od CAD tym, ze to czasteczki IgM
sklejaja sie ze soba podczas krazenia w chtodniejszych partiach
ciata. Obszarami zagrozonymi sa palce dloni i stép, czubek nosa
czy platek ucha. Krioglobulinemia powoduje gorsze krazenie
krwi, w wyniku ktérego dochodzi do zmiany barwy skéry (bled-
niecia lub zasinienia). Zjawisko to nosi nazwe objawu Raynauda.
W wyniku zmian niedokrwiennych moga powstawac¢ w tych

miejscach owrzodzenia skory.

Podobny proces dotyczy takze stawdw, nerek, innych partii
skory i nerwéw, powodujac ich uszkodzenie. Jesli zauwazysz
u siebie duza nietolerancje zimna, zapytaj lekarza o krioglo-
bulinemie. Diagnoza wymaga badania krwi, podczas ktérego
pobrana prébka musi by¢ utrzymywana w cieple do czasu do-

tarcia do laboratorium.  ......

Zjawisko Raynauda
moze powodowac zmiang koloru .

skéry w réznych czesciach ciala,
takich jak dlonie i stopy.



Amyloidoza

W amyloidozie fragmenty IgM zmieniaja swoja konformacje
(uktad atoméw w czasteczce), tworzac nieprawidtowo uformo-
wane biatko zwane amyloidem. Organizm nie moze go usunac.
Amyloid odktada si¢ w réznych tkankach i narzadach, utrudnia-
jac ich funkcjonowanie. Zlogi amyloidu najczesciej odkladaja sie
w sercu, nerkach, nerwach, przewodzie pokarmowym, sledzionie,
wezlach chlonnych, strunach glosowych. Stopien zajecia réznych
narzaddéw u jednej osoby moze si¢ rézni¢. Amyloidoza wystepuje
u czesci chorych na WM.

=
'Nafi/mierna \ // / / \ =

fragmentacje \ \ / |
I TN
komérki LPL g .
7, \/—9 N Ny,
A . 2
Powstaje amyloid, “/ 5’ i §\Y
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QU o)
sie w tkankach lub = }é §\R/4, § $
narzadach, uposledzajac & Si Z > <=
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objawy choroby rx4 2 . § E ‘;
: 5§ 2 24
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Poinformuj lekarza, jesli wystapia:

dusznos¢,

zawroty glowy podczas wstawania,
niskie ci$nienie krwi,

nietolerancja lekéw na nadci$nienie,
biegunka,

utrata masy ciala,

objawy neuropatii obwodowej (takie jak dretwienie,

mrowienie lub bdl dioni i stép).

Amyloid zwykle odklada sie powoli, co czesto opdznia wykrycie
amyloidozy. Badania diagnostyczne w kierunku amyloidozy moga
obejmowac badania krwi w celu oceny czynno$ci serca (stezenie
NT-proBNP oraz troponin), badanie moczu celem oceny utraty
biatka (zespdl nerczycowy), echokardiografie (USG serca) lub
biopsje tkanki do badania histopatologicznego (stosuje si¢ meto-
de barwienia czerwienia Kongo, ktéra wykrywa ztogi amyloidu).
Te badania zlecane sa tylko w przypadku podejrzenia amyloidozy,
dlatego wazne, aby zglasza¢ wymienione wczes$niej objawy i pytaé
o ryzyko jej wystapienia.



Transformacja do chloniaka agresywnego

U niewielkiej liczby oséb WM przeksztalca sie w agresywne-
go chloniaka nie-Hodgkina w procesie zwanym transformacja.
Transformacja oznacza, ze komorki LPL rozwijaja biologiczne ce-
chy chloniaka rozlanego z duzych komdrek B (DLBCL). Procesowi
zwykle towarzysza nagle objawy, takie jak znaczne powiekszenie

wezléw chlonnych, poty lub utrata masy ciala.

W celu potwierdzenia transformacji w agresywnego chtoniaka
konieczna jest biopsja wezla chtonnego lub innej tkanki. Leczenie
obejmuje chemioimmunoterapi¢ z autologicznym przeszczepie-

niem komorek krwiotwérczych lub bez niego.

Moje objawy i powiklania.:
Upewnij sie, ze przedyskutowalas/es z lekarzem

wszystkie objawy i powiklania choroby.
Zanotuj je tutaj.

19
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Kto bierze udziatl
w moim leczeniu?

Twoim gltéwnym lekarzem prowadzacym bedzie hematolog, le-
karz z do$wiadczeniem w diagnozowaniu i leczeniu choréb uktadu
krwiotwdrczego. Jesli w trakcie leczenia podejmowane przez nie-
go decyzje nie beda Cie przekonywaty, pomysl o uzyskaniu opinii
od drugiego specjalisty. Wazne, aby zrozumie¢, na czym polegaja

proponowane opcje leczenia i zaakceptowac je.

W zaleznos$ci od objawéw mozesz by¢ konsultowany takze przez

innego specjaliste, np. okuliste, neurologa czy kardiologa.

Hematolog-klinicysta jest w procesie diagnozy wspierany przez:
- histopatologa, ktéry analizuje biopsje tkanek lub trepanobiopsje
szpiku kostnego w celu potwierdzenia diagnozy;

- radiologa, ktéry wykonuje i analizuje badania obrazowe.
W trakcie leczenia beda obecne réwniez pielegniarki do§wiadczone

w podawaniu lekéw przeciwnowotworowych, ktére moga doradzié,

jak radzi¢ sobie z niektérymi dzialaniami niepozadanymi terapii.



Nazwiska/czczegofowe informacje
0 Twoim zegpole klinicznym

Zanotuj tutaj nazwiska os6b
zajmujacych si¢ Tobg w trakcie leczenia
oraz numery kontaktowe do nich.

21
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Jakie badania
beda wykonywane?

Lekarz zapyta o Twoje objawy i ogélny stan zdrowia, wszystkie

przyjmowane leki i alergie.

Zostaniesz zbadany, aby oceni¢ Twdj ogélny stan zdrowia oraz po-

wiekszenie weztéw chlonnych lub innych narzadéw.

Jesli lekarz podejrzewa zesp6t nadlepkosci, moze zleci¢ badanie

dna oka (siatkéwki) za pomoca oftalmoskopu.




Twoja skéra zostanie zbadana pod katem siniakéw i oznak zmiany

jej zabarwienia, w warunkach zimnej temperatury.

Jesli masz objawy neuropatii (uszkodzenia nerwéw), hematolog
moze przeprowadzi¢ krétkie badanie neurologiczne. Mozesz row-
niez zosta¢ skierowany do neurologa na specjalistyczna ocene i ba-

dania przewodnictwa nerwowego.

Badania krwi
Prébki krwi zostana pobrane na potrzeby réznych badan:
» morfologia krwi z rozmazem: ocenia sktad liczbowy wszystkich

rodzajow komérek krwi;

+ panel biochemiczny: ocenia funkcje narzadéw, w tym

m.in. nerek, watroby, kosci;

+ proteinogram: wykrywa nadmierng ilo§¢ immunoglobulin (Ig)
i identyfikuje paraproteiny. Ocenia réwniez stezenie IgM, IgA
oraz IgG. Te ostatnie u chorych na WM bywaja obnizone, co
powoduje ostabienie odpornosci i wieksza podatno$c¢ na infekcje.

O immunoglobulinach przeczytasz réwniez na str. 63-66.

prawidlowy proteinogram proteinogram chorego na WM
Elektroforeza biatek krwi

(proteinogram) pokazuje
skfad ilosciowy réznych biatek
krwi poprzez ich rozdzielenie
w polu elektrycznym (kazde
biatko ma swdj okreslony
fadunek elektryczny).

W WM wystepuje duza ilo§¢
(pik) biatka monoklonalnego,
ktére odpowiada IgM.

23
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uzywana w skalach prognostycznych.
Pomaga przewidzie¢, jak Twoja choroba bedzie odpowiadac

na leczenie;

rowniez uzywana

w skalach prognostycznych;

badanie wykonywane, gdy
podejrzewa sie zesp6l nadlepkosci (patrz str. 11). Lepkos¢ wody
wynosi 1 centypuaz (cp). Prawidlowa lepko$¢ osocza wynosi
od 1,4 do 1,8 centypuazodw, a objawy nadlepkosci pojawiaja sie
przy wartosciach wyzszych niz 5 centypuazéw. Lepkos¢ krwi

ros$nie przy zwiekszonej liczbie komoérek krwi lub bialek osocza.

Poniewaz WM jest choroba szpiku kostnego, konieczne jest
pobranie préobki szpiku w celu potwierdzenia lub wykluczenia
obecnos$ci komorek LPL, oszacowania ich odsetka oraz ilosci pra-
widlowych komdrek szpiku. Ta procedura nazywana jest biopsja
szpiku kostnego. Prébki sa zwykle pobierane z tylnej czesci kosci
biodrowej (miednicy).

Badanie wykonuje sie¢ w znieczuleniu miejscowym, ktére podawa-
ne jest w postaci zastrzyku z lekiem znieczulajacym (najczesciej
lignokaina). Nastepnie lekarz wprowadza igle przez skoére do ko-
$ci i pobiera malg prébke ptynnego szpiku do strzykawki (aspirat
szpiku kostnego) oraz maty wycinek kosci — nazywa sie to trepa-
nobiopsja. Obie probki szpiku sa badane pod mikroskopem.
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igla do biopsji

trepanobiopsja szpiku

szpik kostny

Probke mozna pobrac na oddziale lub w ambulatorium, a proce-
dura trwa 15-20 minut. Przed badaniem nie musisz by¢ na czczo.
Mozesz odczu¢ dyskomfort lub krétkotrwaty bdl, ale nie powinny
trwac dlugo. Czasem pacjent otrzymuje przed zabiegiem tagodny
srodek uspokajajacy.

Od czasu do czasu w nodze mozesz odczuwac przechodzace im-
pulsy (,prady”). Dzieje sie tak, gdy iglta podrazni ktérys$ nerw. Do-
legliwo$ci te zwykle ustepuja od razu po zakornczeniu zabiegu lub
w ciggu kilku godzin.
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Po zabiegu na skdre nakladany jest maly opatrunek lub plaster.
Zaraz potem mozna wstac i normalnie si¢ poruszac¢. Tkliwos$¢
w miejscu zabiegu ustepuje zwykle w ciagu jednego lub dwéch dni.
W razie potrzeby mozna wzia¢ tagodny srodek przeciwbélowy.

W laboratorium patolog ocenia rozmaz aspiratu szpiku pod mi-
kroskopem. Plynny szpik jest réwniez badany metoda cytometrii
przeptywowej, ktéra sortuje grupy komoérek wedtug wystepowania

pewnych receptoréw na ich powierzchni.

Uzyskanie wynikéw moze potrwaé 14-21 dni ze wzgledu na wy-
magania niektérych metod opracowania materialu. Konieczne
moga sie okaza¢ dodatkowe badania genetyczne szpiku. Obecnos¢
szczegblnych zmian genetycznych (patrz str. 69) wptywa na Twoja

odpowiedz na leczenie.

Badania obrazowe
Tomografia komputerowa (T, ang. C7'): Skany/przekroje rentge-
nowskie sg wykonywane podczas przesuwania si¢ ciata na specjal-

nej ruchomej lezance. Nastepnie komputer faczy je, aby powstaty

panel kontrolny

Ruchoma lezanka przesuwa si¢
o kilka centymetréw do przodu
\ J pomiedzy kolejnymi skanami.




szczegblowe zdjecia. Badanie jest bezbolesne, wymaga lezenia
nieruchomo przez 30-45 minut.

Niekiedy badanie TK wymaga bycia na czczo, co oznacza nieprzyj-
mowanie pokarméw przez 4 godziny przed jego wykonaniem.
Przed badaniem mozesz otrzymac kontrast w postaci plynu do
wypicia lub zastrzyku dozylnego. Kontrast pozwala lepiej uwi-
doczni¢ narzady wewnetrzne. Po podaniu kontrastu przez kilka
minut mozesz poczuc¢ uczucie goraca. Jesli masz problemy z ner-
kami, prawdopodobnie nie otrzymasz kontrastu, poniewaz moze

on dodatkowo je uszkadzac.

do zyly wstrzyknieta zostaje glukoza z radioaktywnym
znacznikiem, a tomografia komputerowa skanuje cale cialo i uwi-
dacznia miejsca gromadzenia si¢ znacznika. PET-CT moze dostar-
czy¢ przydatnych informacji, jesli podejrzewa sie transformacje
WM w chloniaka agresywnego. Jesli chorujesz na cukrzyce, steze-
nie glukozy w Twojej krwi musi by¢ wtasciwie kontrolowane przed

i w trakcie badania.

skan, ktéry wykorzystuje silne pola magnetyczne i fale radio-
we do tworzenia obrazéw 3D narzad6éw wewnetrznych. Moze by¢
wykorzystywany do diagnostyki zespolu Binga-Neela lub neuro-
patii obwodowej. W trakcie badania lezysz na ruchomej lezance,
ktéra przesuwa Cie do glowicy skanera od strony gltowy lub stép,
w zalezno$ci od badanego obszaru ciata. Badanie wymaga lezenia

nieruchomo przez kilkadziesigt minut.
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Wekazowki dotyczace nazw:

TK to inaczej tomografia komputerowa
PET-CT to pozytonowa tomografia emisyjna w skojarzeniu z badaniem TK

MRI to obrazowanie rezonansem magnetycznym

Moje pytania:

Zapisz wszystkie pytania,

ktore dotycza planowanych badan
lub ich wynikéw.



Emocje po
otrzymaniu diagnozy

Dla wiekszo$ci ludzi diagnoza bardzo rzadkiej choroby jest szo-
kiem. Perspektywa schorzenia ograniczajacego codzienng aktyw-

no$¢ moze by¢ przerazajaca.

Czasem jednak diagnoza przynosi ulge, zwlaszcza jesli obja-
wy choroby sa nasilone. Leczenie moze pozytywnie wptynac

na samopoczucie.

Jesli choroba nie wymaga natychmiastowej terapii, tylko strate-
gii aktywnej obserwacji, brak dziatania po otrzymaniu diagnozy
nowotworu moze niepokoi¢. Osoba, ktéra dowiedziata sie o roz-
poznaniu choroby nowotworowej czuje sie¢ zazwyczaj przyttoczo-
na i bezsilna. Uczucia te nasilaja sie zwlaszcza na poczatku, gdy
pacjenci sa poddawani licznym badaniom i stysza nowe, obce im
stfownictwo dotyczace choroby (patrz str. 71).

WM to ztozona choroba, z wieloma objawami i mozliwymi kon-

sekwencjami.
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Bardzo pomocne jest znalezienie wiarygodnych zZrédel wiedzy
i mozliwo$ci otrzymania pomocy. Mozna ich szuka¢ samej/same-
mu lub z pomoca bliskich. W internecie znajdziemy wiele zrédet

tego typu informacji.

Wazne, aby korzystac ze sprawdzonych i aktualnych informacji.



Jak pomadc
samej/samemu sobie?

Dowiedz si¢, na czym polega obecny etap Twojej choroby.

Istotne, abyscie Ty i Twoi bliscy wiedzieli, czego spodziewac sie po
diagnozie w zalezno$ci od tego, czy choroba jest tylko aktywnie
monitorowana, leczona czy tez monitorowana po zakonczeniu le-
czenia. Warto poszukac¢ odpowiedzi na pytania u swojego zespotu
klinicznego i notowac je, tak samo nazwy lekéw i planowane zabie-
gi. Upewnij sie, ze rozumiesz, dlaczego otrzymujesz rézne leki (czy
sq one cze$cia Twojej chemioterapii, czy terapii wspomagajacych?).
Od czasu do czasu pros lekarzy, aby sprawdzili czy musisz konty-
nuowac przyjmowanie lekéw, zwlaszcza tych dodanych w trakcie

Twojego leczenia WM.

Nie wstydz si¢ zadawac pytania dotyczace Twojego bezpieczen-
stwa w chorobie. W razie potrzeby zasiegnij opinii drugiego
specjalisty.

Unikaj narazenia na infekcje
Zachowuj czujno$¢ w zwiazku z mozliwymi infekcjami, ktére mo-

zesz napotkac. Sposéb postepowania jest r6zny w zaleznosci od
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tego, czy jeste$ w trakcie leczenia, czy otrzymale$ leczenie wcze$niej,
a jedli tak — to jak dawno temu. Wszystkie wymienione czynniki
moga wplywac na stan Twojego uktadu odpornosciowego. W dobie

COVID-19 ma to kluczowe znaczenie.

Szczepienia przeciwko wirusom (grypa, COVID-19) i bakteriom
(pneumokoki, meningokoki, Haemophilus influenzae) moga by¢
w trakcie choroby mniej skuteczne (z powodu ostabionego uktadu
odporno$ciowego organizm wytwarza mniej przeciwciat), ale sa
zalecane, nawet jesli nie ma pewnosci, ile ochrony zyskasz. Wazne,
aby , ktére

moga skutkowac infekcjami.

Zalecane jest podejmowanie rozsadnych srodkéw ostroznosci
w celu zapobiegania infekcji. Te §rodki to np. noszenie masek,

mycie rak i unikanie zattoczonych pomieszczen.

Nie ma dowodéw na to, ze specjalne diety przynosza korzysci
w WM. Ogdlnie rzecz biorac, zré6znicowana i pelnowarto$ciowa
dieta jest najlepszym sposobem na uzyskanie potrzebnych sktad-
nikéw odzywczych. Czasami konieczne bywa zmodyfikowanie
diety. Na przyktad: chemioterapia moze zmniejszy¢ liczbe biatych
krwinek zwanych neutrofilami, wigc pomocne w takim przypad-
ku bedzie trzymanie sie diety ,neutropenicznej”. Kiedy za$ liczba
krwinek jest prawidlowa, nie ma potrzeby jej stosowania. W razie

watpliwosci zapytaj o to lekarza lub pielegniarke.



Z nieznanych powodéw niedobory niektérych witamin w WM
sa powszechne. Te witaminy (B12, kwas foliowy, witamina D) sa
tatwe do uzupetnienia. Jesli rozwijasz anemie, ktérej nie mozna
wytlumaczy¢ poprzez naciek komérek LPL w szpiku kostnym,
warto sprawdzi¢ stezenie witaminy B12 i kwasu foliowego. Jesli
sa niskie, mozna uzupetni¢ niedobory tabletkami lub zastrzyka-
mi. Inna usuwalng przyczyna niedokrwistosci w WM jest nie-
dobor zelaza. Mozna temu zaradzi¢ poprzez doustna lub dozylna

suplementacje zelaza.

Warto réwniez co roku oznaczaé stezenie witaminy D, aby mie¢
pewnos¢, ze jest ono odpowiednie, poniewaz witamina D bierze
udzial w wielu waznych fizjologicznych procesach, w tym w prawi-
dlowym funkcjonowaniu kosci. To jedna z niewielu witamin, ktére
warto zazywac regularnie (chyba ze masz konkretny powéd, aby

tego unikac). Rozsadna dawka wynosi 1000 j.m./dobe.

Kazda dieta lub suplement diety dostarczajace niektére sktadniki
odzywcze/witaminy w ilo$ciach przekraczajacych zalecane dzien-
ne spozycie (RDA) nie sa polecane, chyba ze zostaly przepisane
przez lekarza z konkretnego powodu. Nadmierne ilo$ci sktadni-
kéw odzywczych lub witamin moga wptyna¢ na WM w sposéb,
ktdrego nie jesteSmy w stanie przewidzie¢, a jesli jeste$ w trakcie

chemioterapii, moga zaktdécac proces leczenia.

Regularna, umiarkowana aktywnos¢ fizyczna jest wskazana dla

utrzymania ogélnego zdrowia w dobrym stanie. W trakcie choro-
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by powodéw do utrzymania dobrej kondycji fizycznej jest jeszcze
wiecej: pomaga ona utrzymac lub poprawi¢ funkcje serca i ptuc,
pozwala lepiej radzi¢ sobie ze zmeczeniem, infekcjami, wreszcie —

pozwala lepiej znosi¢ chemioterapie.

Umiarkowane, regularne ¢wiczenia, ktére sa odpowiednie dla Cie-
bie, to optymalne rozwigzanie. Zapotrzebowanie na aktywnos¢
fizyczna rézni sie w zaleznosci od osoby. Codzienny spacer jest
lepszy niz brak jakiejkolwiek aktywnosci. Oprécz poprawy kon-
dycji fizycznej, spacerowanie polepsza psychiczne samopoczucie,

a jesli jest na zewnatrz, daje mozliwo$¢ obcowania z przyroda.

Réwnie wazne jest, aby sie nie przeciazaé, zwlaszcza w trakcie lub
bezposrednio po terapii. Lepsze i gorsze dni sa czestym doswiad-
czeniem w WM i moga dotyczy¢ samopoczucia fizycznego, psy-

chicznego czy emocjonalnego.

Jesli masz dodatkowa chorobe, np. serca, nadcis$nienie tetnicze lub
cukrzyce, koniecznie zasiegnij porady lekarza odnosnie do zaleca-
nej aktywnosci fizyczne;j.

Neuropatia obwodowa moze utrudnia¢ zdolno$¢ do ¢wiczen,
np. jesli odczuwasz dretwienie w ciele, ostabienie sity w kon-
czynach lub masz zaburzenia réwnowagi. Zaleca sie konsultacje
neurologiczng w celu ustalenia charakteru i przyczyny neuro-
patii. W razie potrzeby mozna wdrozy¢ odpowiednie leczenie.
Istnieje wiele lekow, ktére moga pomdc w polineuropatii, nawet

jesli przebiega z dolegliwo$ciami bélowymi. Oméw swoja sytu-



acje z lekarzem i w razie potrzeby poszukaj fizjoterapeuty lub
terapii zajgciowe;j.

Zmeczenie jest czestym objawem w WM i moze mie¢ wiele
przyczyn, zmieniajacych sie w czasie trwania choroby w zalez-
nosci od jej zaawansowania lub leczenia. Porozmawiaj z leka-
rzem prowadzacym lub pielegniarka o mozliwych przyczynach
zmeczenia w danej chwili i zapytaj, jak sobie z nim radzi¢ na

danym etapie choroby.

Niekiedy najlepsza metoda radzenia sobie ze zmeczeniem jest od-
poczynek fizyczny. Jesli czujesz, ze go potrzebujesz, pozwdl sobie
na odpoczywanie. W internecie i ksiegarniach znajdziesz wiele pu-
blikacji na temat radzenia sobie ze zmeczeniem, wyczerpaniem.

Korzystaj z wiarygodnych zrédet informacji.
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Aktywna obserwacja

Leczenie WM nie zawsze jest wprowadzane od razu po postawie-
niu rozpoznania.

Jesli w opinii lekarza prowadzacego leczenie nie jest konieczne,
pozostaniesz pod obserwacja — bedziesz regularnie badany (bada-

nie fizykalne i badania krwi) pod katem oznak progresji choroby.

W przypadku braku objawéw, wizyty standardowo odbywaja sie
co 3-6 miesiecy.

Dlaczego leczenie nie musi by¢ wdrozone od razu?
+ nie ma dowoddéw na to, ze leczenie os6b bez objawéw przynosi

korzysci, np. wydluza czas do kolejnej progresji choroby;

+ kazde leczenie ma swoje dzialania niepozadane,
w tym ostabiajace uktad odpornosciowy, zatem jest ono
rekomendowane tylko wtedy, gdy korzysci z niego przewyzszaja
ryzyko powiklan (czyli w przypadku aktywnej choroby
z objawami).



Czekanie na wystgpienie objawdéw lub ich pogorszenie po to, aby
wlaczy¢ leczenie, bywa trudnym doswiadczeniem. Moze sprawi¢,
ze poczujesz niespokojny/a i niezdolny/a do cieszenia si¢ dobrym
zdrowiem, zyjac z diagnoza choroby nowotworowe;j. Jesli tak sie
czujesz, zapytaj o mozliwos¢ konsultacji z psychologiem klinicz-
nym, a takze porozmawiaj z rodzina i przyjaciétmi, aby wypraco-
wac sposoby radzenia sobie w tej sytuacji. Niektore organizacje

charytatywne oferuja grupy doradcze i wsparcia.

Zglaszaj nowe objawy w miare ich pojawiania sie, nawet jesli wy-

stapia w przerwie miedzy kolejnymi wizytami.

Jesli Twoja choroba jest tylko obserwowana,
nieleczona, zanotuj wszystkie swoje obawy tutaj
i przedyskutuj je ze swoim lekarzem.
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Leczenie rozpoczyna si¢ w nastepujacych przypadkach:
wystepuja objawy, takie jak nasilajace sie wyczerpanie/
zmeczenie, niezamierzona utrata masy ciata, niewyjasnione

goraczki, nocne, zlewne poty lub czeste infekcje;

stezenie IgM we krwi wzrasta szybko lub rozwijaja sie objawy

zespolu nadlepkosci;

wystepuja zmiany w morfologii krwi, np. obniza sie liczba
krwinek czerwonych lub stezenie hemoglobiny, liczba plytek

krwi czy bialych krwinek;
wystepuja objawy zwiazane ze zwiekszonym stezeniem IgM,
np. postepujaca polineuropatia, krioglobulinemia, amyloidoza

lub choroba zimnych aglutynin;

w objawowej limfadenopatii lub bulky > 5 cm (masywna

zmiana weztowa);

przy objawowym powiekszeniu §ledziony i/lub watroby.
Twoj lekarz prowadzacy zaleci najodpowiedniejsze dla Ciebie
leczenie na podstawie:

wynikéw Twoich badan, w tym badan genetycznych;

Twojego wieku i ogélnego stanu zdrowia;



Twoich objawéw — np. stopnia nasilenia polineuropatii.

Leczenie nie powinno pogarsza¢ obecnego stanu zdrowia (a po-
prawic jako$¢ Twojego zycia) i powinno nie$¢ jak najmniejsze dzia-

tania niepozadane.

Chemioterapia od wielu lat jest podstawa leczenia, jednak
w wyniku badan i préb klinicznych powstalo wiele nowych
terapii, ktore staja sie dostepne — sa to tzw. terapie biologicz-
ne lub ukierunkowane. Cze¢$¢ nowych terapii jest poczatkowo
dostepna tylko w ramach badan klinicznych. Najlepszym spo-
sobem na skorzystanie z nich jest wziecie udzialu w tych bada-

niach — warto o nie pytac.

Oprocz podstawowej terapii, lekarz stosuje czasami tzw. leczenie
wspomagajace, ktére ma na celu fagodzenie objawéw choroby lub
powiktan jej leczenia. Moga to by¢ np. przetoczenia krwi, podawanie
czynnika wzrostu granulocytéw (bialych krwinek), plazmafereza.
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Rodzaje leczenia

Chemioterapia

Leki chemioterapeutyczne niszczg komdérki nowotworowe po-

przez zatrzymanie ich wzrostu i dzielenia sie.

Laczenie lekdw o ré6znych mechanizmach dziatania moze po-
prawic¢ ich skutecznosc. Jesli jestes leczony tylko jednym lekiem
chemioterapeutycznym, skutki uboczne prawdopodobnie beda
tagodne. Jesli stosowana jest kombinacja kilku lekéw, mozesz

odczuwac wiecej dziatan niepozadanych.

Zwykle leczenie WM jest prowadzone ambulatoryjnie. Ozna-
cza to, ze nie musisz by¢ hospitalizowany (leze¢ w szpitalu),
aby otrzymywac leki. Hospitalizacja moze by¢ konieczna, gdy
wystapia powiktania leczenia. Twéj lekarz powie Ci, jakich
dziatan niepozadanych mozesz sie spodziewaé. Zawsze powi-
niene$ zglaszac jakiekolwiek niepokojace skutki uboczne, ktére
zauwazysz u siebie. W przypadku wielu dolegliwos$ci dostepne
sa bardzo skuteczne leki, ktdre je fagodza.



Leczenie chemioterapia trwa 4-6 miesiecy. Czasami wydaje sie,
ze choroba bardzo powoli reaguje na terapie, ale wigkszo$¢ ob-
jawow zaczyna ustepowac z czasem. Wazne, aby uniknaé zbyt
szybkiego przejscia na nowa terapie, tylko cierpliwie poczekaé

na efekty leczenia.

Jednym z najczestszych skutkéw ubocznych chemioterapii jest
wieksza podatnos¢ na infekcje. Zawsze informuj swojego leka-
rza lub pielegniarke, jesli wystapia u Ciebie jakiekolwiek objawy
zakazenia, takie jak kaszel, goraczka, dreszcze. Nalezy wowczas

niezwlocznie wdrozy¢ leczenie infekcji.

Przeciwciatla monoklonalne sa tzw. lekami celowanymi. Roz-
poznaja i przylaczaja sie do konkretnej czasteczki (biatka) na
powierzchni komérek nowotworowych. W przypadku MW
stosuje sie przeciwciata przeciwko antygenowi CD20. Ich zada-
niem jest aktywacja ukladu odpornosciowego w celu niszczenia
komorek nowotworowych oraz uwrazliwienie ich (,wystawie-

nie”) na dziatanie chemioterapii.

Wiekszos$¢ osob, u ktérych rozpoczeto leczenie, otrzyma pota-
czenie przeciwciata monoklonalnego z chemioterapia. Wybér
konkretnego schematu zalezy od wielu czynnikéw, w tym wieku

i ogdélnego stanu zdrowia.
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Leki z tej grupy maja na celu zaburzenie prawidtowego funk-
cjonowania i w konsekwencji — zniszczenie komérek nowotwo-
rowych. Dziatanie opiera si¢ na ingerencji w szlaki chemiczne

w komoérkach.

Te leki sa ukierunkowane na zahamowanie w limfocytach B en-
zymu zwanego kinaza tyrozynowa Brutona (BTK). Zablokowanie
dziatania BTK zmniejsza przezywalnos¢ komorek chtoniaka. In-
hibitory BTK sa przyjmowane doustnie, codziennie, tak dlugo,

jak sa skuteczne i tolerowane przez organizm.

Kiedy wystapi nawrét choroby, u niektérych chorych moz-
na zastosowac leczenie z wykorzystaniem wtasnych komérek
krwiotwdrczych (potocznie zwanych macierzystymi). Proce-
dura nazywa sie autologicznym przeszczepieniem komoérek
krwiotworczych (ASCT). Mozna réwniez przeszczepi¢ komdrki
macierzyste od dawcy, wéwczas nazywa sie to allogenicznym
przeszczepieniem komérek macierzystych (allo-SCT). Oba ro-
dzaje przeszczepienia obejmuja okreslony typ komorek macie-
rzystych zwanych komoérkami krwiotwoérczymi (wytwarzajacymi
krew), znajdujacymi sie w szpiku kostnym. Z nich rozwijaja sie

wszystkie rodzaje komérek krwi.

Z obiema procedurami wiaza sie potencjalnie powazne skutki

uboczne. Nie sg odpowiednie dla wszystkich i przez to nie stosuje



sie ich rutynowo. Podczas kwalifikacji chorego do tego zabiegu
lekarze biora pod uwage ogélny stan zdrowia i kondycje danej
osoby. Dla niektérych oséb, gtéwnie starszych lub z powaz-
nymi innymi chorobami wspétistniejacymi, ryzyko zwigzane
z przeszczepieniem komorek krwiotwérczych jest zbyt wysokie.

Wtedy ten zabieg nie jest u nich zalecany.

Komorki krwiotwércze moga by¢ pobrane od samego chorego
(w przypadku ASCT) lub od dawcy (allo-SCT). Proces zostanie

opisany w dalszej czesci rozdziatu.

Transplantacje komoérek krwiotwérczych wykonuje sie
dopiero po chemioterapii, w remisji choroby. Jesli przesz-
czepienie jest brane pod uwage, powinno by¢ zastosowane
w pierwszym nawrocie choroby, poniewaz wtedy ma naj-

wieksza skutecznosc.

Od osoby, u ktérej planowany jest ASCT, pobiera si¢ wlasne
komorki krwiotwércze, a nastepnie zamraza je w cieklym
azocie, aby po pewnym czasie mogtly zosta¢ ponownie wpro-
wadzone do organizmu jako komérki ratunkowe po chemio-
terapii. Przed pobraniem komérek stosuje si¢ chemioterapie
w celu zmniejszenia liczby komérek nowotworowych. Najcze-
$ciej stosowane schematy leczenia opisane sa w rozdziale pt.:

»Chemioterapia”.
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Przed samym podaniem komoérki rozmraza sie, a chory otrzymu-
je dodatkowa chemioterapie w duzych dawkach, ktéra ma na celu

zniszczy¢ przetrwale komoérki nowotworowe.

Nastepnie komérki macierzyste podawane sa do organizmu
przez wlew dozylny, jak transfuzja krwi. Z krwi komérki prze-
chodza do szpiku kostnego, gdzie tworza nowe komdrki krwi.
Trwa to zwykle 7-10 dni. W tym czasie pacjent jest szczegdlnie
narazony na infekcje. Z tego powodu caly ten okres spedza sie

w szpitalu pod $cista obserwacja kliniczna.

ASCT nie leczy WM, ale moze prowadzi¢ do dlugotrwalej re-
misji choroby, czyli stanu, w ktérym choroba moze utrzymywac
sie na bardzo niskim poziomie przez do$¢ dlugi czas (zazwyczaj

kilku lat) i nie wymaga kolejnego leczenia.



Krok 1 (5-10 dwi).

W celu zwigkszenia liczby komérek krwiotwdrczych i stymu-

lacji ich uwolnienia ze szpiku kostnego do krwi stosuje sie:

« Lek zwany czynnikiem stymulujacym tworzenie kolonii
granulocytéw (G-CSF) razem z chemioterapia, na okoto

10 dni przed pobraniem komoérek macierzystych albo:

+ Sam G-CSF, przez 5-7 dni przed pobraniem komoérek

macierzystych.

Ten etap nazywa sie mobilizacja komdrek macierzystych.
G-CSF to czynnik wzrostu, ktéry stymuluje produkcje ko-
morek krwiotworczych. Innym lekiem stosowanym w nie-
ktérych przypadkach jest pleryksafor, ktéry ma za zadanie
utatwi¢ uwolnienie komorek macierzystych ze szpiku kost-
nego i ich przeplyniecie do krwiobiegu, dzieki czemu mozna

zebrac ich tam wiecej.

Krok 2 (1-3 dni).

Proces zbierania (kolekcji) komoérek krwiotwérczych trwa
3-4 godziny. Twoja krew, pobrana z zyly przez specjalne
wklucie, przechodzi przez specjalna maszyne zwana separa-
torem komdrek. Pobierane sa tylko komdrki krwiotworcze,
a pozostala krew wraca do Ciebie ta sama droga. Po zakon-
czeniu zabiegu zlicza sie pobrane komoérki. W przypadku
zbyt malej ich liczby, zabieg powtarza si¢ nastepnego dnia,
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< Krok 3 (3-4 tygodnie).
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az do uzbierania pozadanej liczby komorek. Najczesciej wy-
starczaja 2 lub maksymalnie 3 zabiegi. Po pobraniu komoérki
macierzyste sa umieszczane w specjalnych workach (podob-
nych do tych, w ktérych trzymana jest krew do transfuzji)

i przechowywane w cieklym azocie.

Komorki
krwiotwodrcze

Krew

Separator
komdrek

Krok 3 (3-4 tygodnie).

Po 4-6 tygodniach od pobrania komorek bedziesz hospitali-
zowany celem wykonania samego przeszczepienia. Hospita-
lizacja trwa zwykle od 3-4 tygodni. Chemioterapia podawana
przed sama infuzja komoérek krwiotwérczych jest nazywa-
na kondycjonowaniem. Komoérki podaje sie zwykle od 1-2
dni po jej zakoniczeniu. Ma za zadanie zniszczy¢ pozostate
po pierwszym etapie leczenia komdrki nowotworowe oraz
przygotowac miejsce w szpiku dla nowych komdrek. Po roz-
mrozeniu komorki sa przetaczane dozylnie (przypomina to
proces przetaczania krwi). Z krwiobiegu wedruja one do szpi-
ku kostnego, zasiedlaja go, zaczynaja dzieli¢ si¢ i wytwarzac

wszystkie komorki krwi. Ten proces nazywamy wszczepem.



W tym rodzaju przeszczepienia zrédtem komérek krwiotwérczych
jest inny czlowiek, z tym samym ukladem pewnych antygenéw, co
Ty. Oprocz funkcji odtworzenia prawidtowych krwinek, komérki
dawcy dodatkowo maja pomdc zwalczy¢ nowotwor jako swego ro-

dzaju immunoterapia (to obce dla organizmu komérki).

Po znalezieniu zgodnego dawcy i przygotowaniu go do procedury
mobilizacji komdrek, pacjentowi podaje sie¢ chemioterapie w wy-
sokich dawkach. 2-3 dni po jej zakoniczeniu pobrane od dawcy
komorki macierzyste podawane sg w taki sam sposob, jak w przy-
padku ASCT. Réwniez w ciagu 2-3 tygodni komorki krwi dawcy
pojawiaja sie w szpiku kostnym chorego i zaczynaja wytwarzac

komorki krwi.

Istnieje ryzyko, ze uktad odpornosciowy dawcy moze zareagowac
przeciwko zdrowym tkankom pacjenta tak samo, jak reaguje na
komérki nowotworowe. Ten stan nazywa sie choroba ,,przeszczep
przeciwko gospodarzowi” i moze powodowac rézne powiktania

PO przeszczepieniu.

Mimo ze allo-SCT moze potencjalnie wyleczy¢ z WM, jest duzo
bardziej ryzykowna procedura niz ASCT. Przy podejmowaniu
decyzji o allo-SCT nalezy doktadnie rozwazy¢ korzysci i ryzyko.
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Moje pytania:
Tutaj zanotuj pytania
dotyczace Twojego leczenia.



Jakie sa
rodzaje leczenia
wspomagajacego?

Leczenie wspomagajace ma przeciwdziata¢ niektérym objawom
choroby i skutkom ubocznym terapii nowotworowej. W WM le-
czenie wspomagajace obejmuje antybiotyki zapobiegajace infek-
cjom (ktore moga wystapi¢ podczas chemioterapii), transfuzje
krwi, suplementacje zelaza oraz plazmaferezy i dozylne podawanie

immunoglobulin (IVIG).

Suplementacja zelaza

Zelazo ma kluczowe znaczenie w wielu procesach w organizmie,
w tym produkcji krwinek czerwonych (erytrocytéw). U niektérych
0s6b z WM zelazo nie jest zuzywane prawidtowo. Moze to prowa-
dzi¢ do anemii (niedokrwistosci), nawet jesli liczba komérek LPL

w szpiku kostnym nie jest wysoka.

Przyjmowanie zelaza w formie tabletek (doustnie) lub w formie
kropléwki (dozylnie) moze by¢ pomocne w niektérych sytuacjach.
Podanie zelaza moze zwigekszy¢ stezenie hemoglobiny i poprawié¢
poziom energii, opézniajac potrzebe rozpoczecia chemioterapii.
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Wazne jednak, zeby w pierwszej kolejnosci wykluczy¢ inne przy-
czyny niedoboru zelaza, np. krwawienie. Zelazo podawane dozyl-
nie raz lub dwa razy w tygodniu jest bardziej skuteczne niz przyj-
mowanie Zelaza doustnie, wigze sie jednak z wiekszym ryzykiem

powiklan w trakcie jego infuzji.

Liczba krwinek (czerwonych, biatych i ptytek krwi) moze sie
obnizy¢ z powodu samej choroby (jest to jedno ze wskazan do
rozpoczecia leczenia) lub w wyniku dziatan niepozadanych
chemioterapii (przejsciowo uszkadza ona réwniez zdrowe
komorki szpiku). Jesli liczba krwinek czerwonych lub plytek
obnizy sie do pewnych wartosci albo jesli wywotuje objawy
kliniczne, lekarz moze rozwazy¢ wykonanie przetoczenia
(transfuzji) krwinek czerwonych (koncentratu krwinek czerwo-
nych, w skrécie: KKCz) lub ptytek krwi (koncentratu krwinek
plytkowych, w skréocie KKP). Przetoczenie odbywa sie dozylnie,
w warunkach szpitalnych.

Zbyt niska liczba krwinek bialych (leukocytéw) zwigksza ryzyko
infekcji, ktére moga okazac sie bardzo powazne. Nie ma mozli-
wosci przetoczenia leukocytéw. W celu zwigkszenia ich liczby
stosuje si¢ tzw. czynniki wzrostu, ktére stymuluja szpik kostny
do szybszej produkcji. Czynniki wzrostu stosuje si¢ raz dzien-
nie w postaci iniekcji podskérnych. Moga by¢ stosowane samo-
dzielnie przez pacjenta w domu. Liczbe dni stosowania okresla

kazdorazowo lekarz.



Zabieg plazmaferezy wykonuje si¢ w przypadku nasilonych obja-
woéw zespolu nadlepkosci (patrz str. 11), ktéry wystepuje u ok. 30%
chorych na WM. Jego objawy to: krwawienia z nosa, zaburzenia
widzenia (widzenie rozmyte) az do przejsciowej utraty wzroku,
béle lub zawroty glowy, senno$¢, ostabienie koncentracji, dusz-

no$¢, zdezorientowanie.

Podczas wymiany osocza jestes podtaczony do skomplikowanego
urzadzenia (jest to to samo urzadzenie, co w przypadku pobiera-
nia komoérek krwiotworczych) zwanego separatorem, przez dwa
wktlucia dozylne. Twoja krew pobierana jest z jednego wklucia,
nastepnie przetwarzana przez zamkniety system w maszynie
(tam usuwane jest osocze z nadmierna iloscia [gM) i zwracana do
krwiobiegu przez druga zyle. Oddzielone osocze zostaje uzupel-
nione roztworem albumin (wéwczas méwi sie o plazmaferezie) lub
osoczem krwiodawcédw (woéwczas méwi sie o0 wymianie osocza).
Proces zwykle trwa 3-4 godziny i odbywa sie na oddziale hema-
tologii. Liczba potrzebnych zabiegéw okreslana jest na podstawie
objawéw oraz badan laboratoryjnych.

W trakcie leczenia chemioterapia Twoj uktad odpornosciowy jest
tymczasowo oslabiony, a Ty — bardziej narazony/a na infekcje.
W trakcie leczenia rutynowo stosuje sie leki zapobiegajace in-
fekcjom bakteryjnym, wirusowym i grzybiczym. Podawane s3
antybiotyki, leki przeciwwirusowe lub przeciwgrzybicze. Stoso-

wanie tych lekdw rézni si¢ w réznych osrodkach, w zaleznosci

51



52

od lokalnych standardéw postepowania. Czasami potrzebne
jest krétkotrwale przyjmowanie dodatkowego antybiotyku, na
przyktad przed inwazyjnym zabiegiem stomatologicznym lub

chirurgicznym.

TN Podczas wymiany osocza Yon Twoja krew jest przetwarzana

( | jeste$ podiaczony/a do separatora ( | wzamknietym systemie w maszynie,
| jestesp Y, p . 2. ym sy y

\ / przez dwa wklucia dozylne. \\J/ aby oddzieli¢ osocze od krwinek.

il

antykoagulant

cewnik

S

pompa

komora
separatora
(wirdwka)

plyn zastepczy
(osocze lub albuminy)

komorki krwi
& <

usuniete
osocze

,/ \\ Separator komoérek wprowadza krew w wirowanie i oddziela osocze
\\ '/’ od komorek krwi, aby mozna bylo usunaé osocze.

\ Osocze, ktore jest usuwane z Twojej krwi, zostaje zastapione albuminami lub (rzadziej)
| q_ | osoczem dawcy. Nastepnie jest ponownie mieszane z Twoimi krwinkami i wraca
. doCiebie przez wkiucie dozylne w drugim ramieniu.

Aby zatrzymac krzepniecie krwi w maszynie, na czas zabiegu dodawany jest do niej antykoagulant. Moze
on tymczasowo zmieni¢ réwnowage mineralna w Twoim ciele (m.in. spowodowa¢ zmniejszenie stezenia
wapnia), ale jest to monitorowany proces i w razie potrzeby brakujace elektrolity sa suplementowane.



Nalezy pamietaé, aby przyjmowac wszystkie szczepionki zale-
cane przez lekarza. Powiniene$/powinnas otrzymac szczepienie
przeciwko pneumokokom w formie skoniugowanej szczepionki (4
dawki) w okresie 3-6 miesiecy po przeszczepieniu, a nastepnie w
formie szczepionki polisacharydowej po 12 miesigcach. Jesli wy-
stapia nawroty infekcji, mozesz skorzystac z szerszej gamy szcze-
pionek przeciwko innym bakteriom wywolujacym zapalenie ptuc

i zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych.

Tzw. ,zywe” szczepionki, czyli przeciwko wirusom polio, her-
pes zoster (pélpasca) i z6ltej goraczki nie sa zalecane. Istnieje
jednak inaktywowana szczepionka przeciwko herpes zoster,
ktéra moze by¢ stosowana u 0séb z zaburzeniami odpornosci.

Zapytaj o nia lekarza prowadzacego.

Osoby z nowotworami szpiku lub chtoniakami moga by¢ szcze-
pione przeciwko COVID-19, poniewaz nie sa one zywymi szcze-
pionkami. Jesli otrzymujesz chemioterapie lub leki ostabiajace od-
pornos$¢ (immunosupresyjne), porozmawiaj ze swoim lekarzem w
szpitalu o tym, kiedy sie zaszczepi¢. Z powodu samej choroby lub
jej leczenia dochodzi do zmniejszenia odpornosci, a wiec wytwo-
rzona przez Ciebie odpowiedZ na szczepionke (czyli przeciwciata)
moze by¢ stabsza niz u zdrowych oséb.

W przebiegu WM lub jej leczenia zdolnos¢ do wytwarzania prze-

ciwcial w odpowiedzi na infekcje jest zmniejszona. Objawia si¢ to
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nawracajacymi infekcjami, np. gérnych drég oddechowych, zapa-
leniami oskrzeli lub ptuc czy infekcjami drég moczowych. Jesli za
kazdym razem infekcje wymagaja antybiotykoterapii lub przyje¢ do

szpitala, powinno sie sprawdzi¢ stezenie immunoglobulin we krwi.

Daje ono obraz Twojej zdolnosci do wytwarzania przeciwciat. Jesli
stezenie immunoglobulin IgG (gléwne przeciwciala) jest niskie,
a zwlaszcza jesli wynosi <4 g/l, stosowanie Ivlg jest zalecane. Po-

daje sie je dozylnie w odstepach miesiecznych.

Ivlg sktadaja sie z przeciwcial wyekstrahowanych (wyodreb-
nionych) z oddanej krwi, ktéra przeszta kontrole ryzyka prze-

niesienia infekcji.

Ivig to cenny lek, ktérego brakuje, dlatego wskazania do ich po-
dawania sg $cisle okreslone i musza by¢ ocenione przez lekarza
prowadzacego. Dawke Ivlg oraz czestotliwo$¢ i czas trwania le-
czenia podaje lekarz.

Jesli leczenie jest skuteczne, liczba krwinek powinna wzrosnac¢,
zas$ stezenie paraproteiny IgM powinno sie obnizy¢. Zwykle idzie
to w parze z poprawa ogdlnego samopoczucia, jednak mozesz od-
czuwac skutki uboczne leczenia i przez to nie zauwazy¢ poprawy.
Poprawa nastepuje zwykle w ciggu 4—-12 tygodni. Twoje samo-
poczucie moze sie¢ zmienia¢ w zaleznosci od dnia, ale kontynuuj
leczenie. Jesli myslisz o jego przerwaniu, porozmawiaj o tym naj-

pierw ze swoim lekarzem.



Chemioterapia jest podawana przez okreslony czas (zwykle
6 cykli, czyli ok. 6 miesiecy). Po tym czasie, jesli uzyska sie od-
powiedzZ na leczenie, zostaje ono przerwane i nastepuje faza ak-
tywnej obserwacji. Leczenie doustne, takie jak inhibitor BTK,
jest kontynuowane tak diugo, jak dziala, a jego skutki uboczne

nie przewazaja nad korzysciami.
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Kryteria odpowiedzi
W trakcie leczenia mozesz ustysze¢ niektére terminy okreslajace

skutecznos¢ leczenia.

Calkowita remisja (CR) — paraproteina IgM nie jest wykrywal-
na we krwi. Obraz szpiku kostnego i wyniki badan obrazowych

(tomografii komputerowej) sa prawidlowe. Objawy WM ustapity.

Bardzo dobra cze¢sciowa odpowiedz (VGPR) — stezenie para-

proteiny IgM zmniejszyto si¢ 0 >90%. Nie ma objawdéw choroby.

Czesciowa remisja (PR) — stezenie IgM zmniejszylo sie 0 >50%.
Powiekszone wezly chtonne lub organy zmniejszyly sie réwniez co
najmniej o potowe. Niektére objawy choroby moga sie utrzymy-

wad, ale nie wystepuja nowe.

Mniejsza odpowiedz (MR) — stezenie IgM zmniejszylo si¢ o co
najmniej 25%, ale mniej niz potowe. Niektére objawy choroby
moga sie utrzymywag, jednak nie wystepuja nowe.

Stabilizacja choroby (SD) — stezenie I[gM pozostato na podob-
nym poziomie jak przed leczeniem. Nie ma nowych objawéw cho-

roby, a wezly chtonne nie powiekszaja sie.

Progresja choroby (PD) — stezenie paraproteiny I[gM wzrosto,
a objawy choroby nasilaja sie lub wystepuja nowe.



Moje pytania:
Tutaj zanotuj pytania dotyczace
Twojego leczenia wspomagajacego.
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Obserwacja
po leczeniu

Obecne metody leczenia nie s3 w stanie wyeliminowac wszyst-
kich nieprawidlowych komérek z organizmu, dlatego po pewnym
czasie od zakonczenia leczenia zawsze wystapi nawrét choroby.
Wszyscy chorzy, nawet w catkowitej remisji choroby, musza by¢

regularnie obserwowani w poradni specjalistyczne;j.

Celem wizyt kontrolnych jest sprawdzenie, czy choroba powraca
i podjecie decyzji o kolejnym leczeniu. Przed kazda wizyta zostana
u Ciebie wykonane kontrolne badania krwi z ocena stezenia IgM
oraz morfologii krwi, a w trakcie wizyty badanie weztéw chlon-

nych i ocena ogdlnego stanu zdrowia.

Lekarz prowadzacy rozwazy ponowna trepanobiopsje szpiku lub
tomografie komputerowy, jesli:
+ wystapia objawy choroby — takie same jak przed pierwszym

leczeniem lub inne;

» stezenie IgM wzro$nie w dwéch kolejnych pomiarach
wykonanych w odstepie 4-6 tygodni;



+ liczba krwinek w morfologii obnizy sie.

Jesli miedzy wizytami pojawia sie jakiekolwiek nowe objawy, po-
wiadom o tym lekarza prowadzacego/poradnie. Moze by¢ koniecz-

ne przyspieszenie nastepnej wizyty.

Moje obserwacje po leczeniu

Zanotuj, na co powiniene$ zwroci¢ uwage
i jakie badania beda przeprowadzane.
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Kiedy
choroba wraca

Nawrot choroby

Jesli wystapi nawrét choroby, mozna ja ponownie leczy¢. Rodzaj
terapii bedzie zaleze¢ od efektow leczenia pierwszej linii, czasu
trwania remisji i ogélnego stanu zdrowia. Mozna powtoérzy¢ ten

sam schemat leczenia, jesli remisja trwala co najmniej rok.

W przypadku, gdy nawrét choroby wystapi przed uptywem roku,
stosuje si¢ inne leki lub ich kombinacje. Mozna rozwazy¢ réwniez

transplantacje (przeszczepienie) komorek krwiotwdrczych.

W wiekszosci przypadkéw nawrét choroby dobrze odpowiada na

leczenie i ponownie udaje sie uzyskac remisje.

Transformacja w chloniaka agresywnego

U niewielkiej liczby oséb WM przechodzi w postaé bardziej
agresywnego chloniaka. Jesli tak sie dzieje, zwykle pojawiaja sie
nowe objawy. Przy podejrzeniu transformacji kolejny raz wyko-
nuje si¢ badania obrazowe i biopsje wezta chfonnego.



W przypadku potwierdzenia chtoniaka agresywnego stosuje sie
leczenie odpowiednie dla tego podtypu.

Wszystkie decyzje dotyczace leczenia powinny by¢ podejmo-
wane z rozwaga. Nowe leczenie nalezy rozpocza¢, gdy objawy
wystapia ponownie, a nie w przypadku samego tylko wzrostu

paraproteiny IgM.

Czas, po ktérym ponownie wystapia objawy moze sie rozciagnac
na wiele miesiecy, a nawet kilka lat. W przypadku braku sytuacji
naglacych, takich jak zespét nadlepkosci, aktywne monitorowa-

nie nawrotu moze trwac kilka miesiecy.
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Badania
kliniczne i nowe
metody leczenia

Badania kliniczne

Mozesz ustysze¢ pytanie, czy chcesz wzig¢ udziatl w badaniu kli-
nicznym. Badania kliniczne to badania naukowe, ktére testuja
nowe metody leczenia lub rézne kombinacje juz istniejacych me-

tod leczenia.

Niektére nowsze terapie sa dostepne tylko w ramach badan kli-
nicznych. Nie wszystkie szpitale biora udziat w takich badaniach.
Moze tez okazac sig, ze w momencie, gdy otrzymasz rozpoznanie
lub nastapi nawrét choroby, nie bedzie realizowane badanie od-
powiednie dla Ciebie. Warto zapytac lekarza prowadzacego o taka
opcje leczenia w trakcie jego planowania.

Nie musisz bra¢ udziatu w badaniu klinicznym — zawsze mozesz

sie zdecydowac na leczenie standardowe.

Badanie zmian genetycznych
Badania te skupiaja si¢ na znaczeniu mutacji genetycznych, ta-
kich jak np. MYD88 i CXCR4 (patrz str. 69), aby sprawdzi¢, czy



moga by¢ one punktem ,uchwytu” lekéw celowanych. Zidenty-
fikowano réwniez inne zmiany genetyczne, a badania nad nimi

wlasnie trwaja.

Poza badaniami klinicznymi z zastosowaniem nowych terapii,
tworzone sa réwniez rejestry chorych. Stuza one do zbierania
tzw. ,danych z realnego $wiata” za pomocg kompleksowych elek-
tronicznych baz danych. Dane najczesciej obejmuja podstawowe
informacje o chorobie, objawach, wynikach badan, zastosowanym
leczeniu, itp. Dane osobowe nie sa wykorzystywane. Najczesciej
podaje sie tylko wiek oraz pte¢ pacjenta. W rzadkich chorobach,
do ktérych nalezy WM, tego rodzaju dowody moga poméc po-
zna¢ naturalny przebieg choroby oraz wplyw réznych terapii na
chorobe i zycie pacjentéw. Te informacje moga réwniez poméc
podmiotom finansujacym opieke zdrowotna w podjeciu decyzji
o refundacji/wycenie zabiegéw w danej chorobie.
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Zrozumiec

Makroglobulinemie

Waldenstroma

W zrozumieniu WM pomoga Ci podstawowe informacje o prawi-

dlowym wytwarzaniu krwi w szpiku kostnym (hematopoezie) oraz

nieprawidlowosciach wynikajacych z choroby.

Szpik kostny jest gabczasta
tkanka zlokalizowang

w kosciach, m.in. w mostku,
kregach, zebrach, czaszce,
ko$ciach miednicy, a takze
w kosciach dlugich konczyn
gérnych i dolnych

Komérki krwiotwércze
szpiku wytwarzaja
3 rodzaje komérek krwi
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Krwinki czerwone (erytrocyty) —
przenosza tlen i dostarczaja go

do wszystkich tkanek

Twojego organizmu

Plytki krwi —
umozliwiaja krzepniecie krwi

Krwinki biale (leukocyty) —
zwalczaja infekcje.

Sktadaja sie z kilku réznych podtypéw,
waznych dla Twojej odpornosci



Prawidlowa hematopoeza (wytwarzanie krwi)
Komérki, z ktérych wywodzi sie WM to limfocyty B, jeden z pod-

typéw krwinek biatych. Limfocyty B w odpowiedzi na infekcje

przeksztalcaja sie w komorki plazmatyczne (plazmocyty). Plazmo-
cyty produkuja przeciwciata, ktére pomagaja zwalczac infekcje.

S ® Y
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przeciwciata plazmocyt

Przeciwciala to wyspecjalizowane biatka przypominajace
ksztaltem litere ,Y”, znane réwniez jako immunoglobuliny
lub gammaglobuliny. Istnieje pie¢ rodzajéw immunoglobulin 1
w organizmie: IgG, IgA, IgM, IgD i IgE. Kazda z nich ma inna

funkcje i wielkos¢.

Zwykle przeciwciata sa wytwarzane w odpowiedzi na infek-

cje. Pomagaja ciatu ja przezwyciezy¢ i wyksztalci¢ odpornos¢
przeciw niej na przysztosc. IgM jest najwieksza immunoglo-  1gm
buling, poniewaz taczy sie w grupy sktadajace sie z 5 czaste-

czek (tzw. pentamery).
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Jak rozwija si¢ WM?

WM rozwija sie, gdy w procesie prze-
ksztatcania limfocytu B w komérke
plazmatyczng wystapia pewne niepra-
widlowe zmiany genetyczne (mutacje).
Mutacja prowadzi do namnazania sie
komérek w niekontrolowany sposoéb.
Takie nieprawidlowe komérki sa ko-
moérkami chtoniaka limfoplazmocyto-
wego (LPL).

Nadmierna liczba komérek LPL w szpiku
kostnym ogranicza prawidlowe komérki
macierzyste, nie pozwalajac im wytwarzac
komdrek krwi. Prowadzi to do:

+ mniejszej liczby leukocytéw (leukopenii);

» mniejszej liczby czerwonych krwinek

(niedokrwisto$ci, anemii);

Zdrowy szpik kostny
z normalnymi komdérkami

Nieprawidtowy szpik kostny
z komé6rkami LPL i mniejsza
liczba normalnych komérek

o0 %.

‘O.

- mniejszej liczby plytek krwi (matoptytkowosci).

Zmniejszona liczba kazdego rodzaju komdrek moze powodowaé

rézne objawy (patrz str. 7).

Rzadko komérki LPL namnazajg sie réwniez w wezlach chton-

nych i innych narzadach, takich jak §ledziona, jelita lub kosci.

Wezly chtonne moga ulec powigkszeniu, powodujac wyczu-



walne uwypuklenie pod skora (grudki) w obszarach takich jak
szyja, pachy i pachwiny lub wewnatrz ciata.

Czasami $ledziona powieksza sie na tyle, ze powoduje dyskom-
fort w jamie brzusznej i uczucie pelnosci. Rytm wyproéznien ulega
zmianie, co wymaga dodatkowych badan. Powiedz lekarzowi, jesli

wystapia jakiekolwiek nietypowe lub uporczywe objawy.

Komérki LPL sg kopiami (klonami) jednej komoérki (mono), z kté-
rej wywodzi sie nowotwor, wiec wytwarzane przez nie przeciwcia-
ta sa réwniez jednego typu — IgM i sa nazywane przeciwcialami
monoklonalnymi. Przeciwciala monoklonalne klasy IgM (tzw.
paraproteiny IgM lub biatko M) znajduja sie w krwiobiegu prawie
wszystkich chorych na WM.

Okoto 5% chorych na WM wytwarza inne paraproteiny niz IgM,
najczesciej IgG. Wtedy chorobe nazywa sie chtoniakiem limfopla-
zmocytowym (nie WM).

Jan Gocta Waldenstrom (1706-1996)

byt szwedzkim lekarzem, ktéry w 1944 r. jako pierwszy opisat choro-
be nazwana pdzniej od jego nazwiska makroglobulinemia Walden-
stroma. Uzyto stowa ,makroglobulinemia”, aby opisa¢ wysokie steze-

nie IgM powodujace nadmiernag lepko$¢ krwi w badanych prébkach.

67



wezly chlonne
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wezly chlonne szyjne
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Wekazowka dotyczaca terminologii

Wezly chtonne to zbiér komérek ukiadu odpornosciowego wielkosci ziarnka grochu.
Sa one rozmieszczone w calym ciele, w tym na szyi, pod pachami, w pachwinach, klatce piersiowej i brzuchu.



U wiekszos$ci chorych na WM choroba jest poprzedzona
stanem zwanym gammapatia monoklonalna o nieustalo-
nym znaczeniu IgM (MGUS IgM). Na tym wczesnym etapie
w organizmie jest bardzo mato komoérek LPL i czesto sg one
niewykrywalne, ale mozna wykry¢ zwiekszone stezenie para-
proteiny IgM. Czesto dzieje si¢ tak przy okazji wykonywania
badan z innych powodéw lub kontrolnych. Na tym etapie lu-

dzie zwykle czuja sie normalnie i nie maja zadnych objawoéw.

Czestos¢ wystepowania MGUS IgM zwigksza sie wraz z wie-
kiem. Szacuje sie, ze wérod oséb >50 r.z., 2 osoby na 100 maja
MGUS IgM, a wséréd oséb >70 r.z. — 3 osoby na 100. Jej przy-

czyna nie jest znana.

Mimo ze podwyzszone stezenie paraproteiny [gM w MGUS
IgM zwykle nie powoduje zadnych objawdéw, pacjenci sa mo-
nitorowani raz lub dwa razy w roku w celu oceny stezenia

IgM i wystepowania objawdw.

Z biegiem czasu (zwykle na przestrzeni lat) monoklonalne
komorki LPL moga sie rozrosnaé i doprowadzi¢ do rozwoju
WM, ktéra jest rozpoznawana, gdy wystapia objawy (zme-
czenie, utrata masy ciala, poty nocne, stany goraczkowe, po-
lineuropatia).

Nie kazdy pacjent z MGUS IgM zachoruje na WM.
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WM nie jest choroba zakaznag i nie mozna nig zarazi¢ innych

os6b. Krewni osoby chorej maja nieznacznie wyzsze ryzyko

zachorowania na WM lub innego chtoniaka B-komérkowego.

A

Stan
przednowotworowy: Nowotwor:

Czynniki  Limfocyt B ‘ .
genetyczne
i$rodowiskowe MGUS IgM 9 WM

Zdrowa osoba

5 lat 10 lat 15 lat

00
00¢

10 os6b 18 0s6b 25 oséb

Tyle 0s6b spocrod 100 chorych na MGUS
rozwinie WM w ciagu 15 lat.

Mutacje genetyczne

Wiekszo$¢ oséb z WM (okoto 90%) ma mutacje w genie MYDS88
komorek LPL. Ta mutacja nie jest dziedziczona od rodzicéw, do-
chodzi do niej w trakcie zycia, wewnatrz komorek LPL. Jej iden-
tyfikacja pomaga potwierdzi¢ diagnoze WM i pozwala przewi-



dzie¢, w jaki spos6b rozwinie sie choroba i zareaguje na leczenie

(to tzw. rokowanie).
DNA

Komérka

Geny to fragmenty DNA zawierajace
informacje genetyczna. Gen MYD88
dostarcza instrukeji, jak powinno by¢
zbudowane biatko
‘ DNA
Chromosomy D@§

to dlugie nici DNA
Biatka sktadaja sie z jednego lub
wiecej taricuchéw aminokwaséw
Jesli gen MYD88 jest prawidtowy...  ...bialko réwniez jest prawidlowe

’Aminokwasy‘ Ala His GIn Lys Arg Leu Ile Pro Ile‘

’ %Zauwai réznice

’Aminokwasy‘ Ala His GIn Lys Arg Pro Ile Pro Ile‘

Jesli gen MYD88 jest zmutowany... ...bialko jest nieprawidlowe

Zmiany w ,instrukcji” zawartej w genie MYD88 zmieniaja
sekwencje aminokwaséw w bialku. Aminokwas leucyna (Leu)
zostaje zamieniona na proline (Pro) w pozycji 265 w lancuchu.
Zmiane taka oznacza si¢: L265P.

Okoto 40% chorych na WM ma mutacje w genie CXCR4, ktéry
wplywa na produkcje innego biatka. Mutacje w genie CXCR4 sa

bardziej zréznicowane i ztozone, a zatem trudniejsze do analizy.
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Mutacje genéw skutkuja tworzeniem nieprawidtowych biatek, kto-

re nie dzialaja poprawnie w komérkach organizmu.

Badania w kierunku obecno$ci ww. mutacji powinny by¢ wyko-
nane w trakcie diagnostyki u kazdego chorego, poniewaz mutacje

moga wplynaé na wybdr leczenia.



Stowniczek i skroty

Anemia:
inaczej niedokrwistos¢. Stan, w ktérym liczba krwinek czerwonych

lub stezenie hemoglobiny jest nizsze niz przewidziane normy

ASCT:

autologiczne przeszczepienie komoérek krwiotwérczych

[-2-mikroglobulina: rodzaj bialka, ktérego stezenie moze by¢

podwyzszone w WM

BR:

skrét schematu leczenia bendamustyna+rytuksymab

Kinaza tyrozynowa Brutona:

rodzaj enzymu, ktéry jest bardzo wazny w rozwoju limfocytéw B

BTK:
skrét od kinazy tyrozynowej Brutona

CAD:
skrét od choroby zimnych aglutynin

Centralny uklad nerwowy/Osrodkowy uklad nerwowy/OUN:
mozg i rdzen kregowy
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leczenie skojarzone chemioterapia i immunoterapig.

W chemioterapii uzywane sa leki, ktére maja za zadanie zniszczy¢
komérki nowotworowe lub spowolni¢ ich wzrost; immunoterapia
wykorzystuje np. przeciwciala monoklonalne, czynniki wzrostu
lub szczepionki w celu stymulacji lub przywrdcenia fizjologicznych

zdolno$ci uktadu odpornosciowego do walki z nowotworem

rodzaj leczenia przeciwnowotworowego, ktére uszkadza

komorki doprowadzajac je do obumarcia

nowotwor ztosliwy wywodzacy sie z uktadu chlonnego, ktéry

moze zajmowac wezly chlonne, sledzione, szpik kostny, grasice

skrét schematu chemioterapii sktadajacej sie z cyklofosfamidu,
hydroksyrubicyny, winkrystyny i prednizonu

skrét od centralnego systemu (uktadu) nerwowego

tomografia komputerowa

patrz G-CSF



skrét nazwy chloniaka rozlanego z duzych komérek B

sposéb podawania lekéw do zyly obwodowej za pomoca

zastrzyku lub wenflonu

zwykle jest to biatko, ktére umozliwia zachodzenie reakcji

chemicznych w organizmie

skroét od czynnika wzrostu granulocytéw (inaczej nazywanego
czynnikiem wzrostu). To lek, ktory stymuluje wzrost krwinek
biatych w szpiku i we krwi. Jest stosowany w przypadku neutropenii
po chemioterapii (obnizenia liczby krwinek biatych) lub w celu

mobilizacji komdrek krwiotworczych przed przeszczepieniem

fragment DNA zawierajacy informacje genetyczna, jak powinno
by¢ zbudowane biatko

stan, w ktérym krew jest bardzo gesta wskutek zwiekszonej ilosci
paraproteiny IgM

immunoglobulina
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leczenie, ktére ma na celu stymulacje wlasnego uktadu
odpornosciowego pacjenta do walki z nowotworem (patrz

réwniez: chemioimmunoterapia)

skrét od dozylnych immunoglobulin

skrét nazwy enzymu dehydrogenazy mleczanowej

opor przeptywu. Plyn, ktéry ma duza lepkos$c jest gesty i lepki

skrét od nazwy chloniak limfoplazmocytowy

skrét nazwy glikoproteiny zwiazanej z mieling

skrét nazwy gammapatii monoklonalnej o nieustalonym znaczeniu

skrét od mniejszej odpowiedzi

skrét od obrazowania rezonansem magnetycznym



Paraproteina (inaczej bialko monoklonalne):
nieprawidlowa immunoglobulina (przeciwciato), ktore jest

produkowane w nadmiarze przez komérki plazmatyczne

PET:

skrét od pozytonowej tomografii emisyjnej

Podskoérnie:
sposdb podawania lekéw bezposrednio pod powierzchniowe
warstwy skory, skad ulegaja wchlanianiu. Do naktucia stosowane

sa specjalne, bardzo cienkie igly

WM:

skrét od makroglobulinemii Waldenstroma

77



78

Moje notatk:



Bustoros M., Sklavenitis-Pistofidis R., Kapoor P.,
Progression risk stratification of asymptomatic Waldenstrom
macroglobulinaemia. ]. Clin. Oncol., 2019, 37, s. 1403-1411.

D'Sa S., Fast Facts for Patients Waldenstrom
macroglobulinaemia, S. Karger Publishers Ltd 2022.

Giannopoulos K., Dmoszynska A., Chloniak
limfoplazmocytowy/makroglobulinemia Waldenstréma
[w:] P. Gajewski (red.), Interna Szczeklika 2020,
Medycyna Praktyczna 2020.

Gustine ].N., Meid K., Dubeau T., Serum IgM level as
predictor of symptomatic hyperviscosity in patients with
Waldenstrom macroglobulinaemia. Br ] Haematol,
czerwiec 2017, 177(5), s. 717-725.

Kastritis E., Dimopoulos M. A., Lymphoplasmocytic
lymphoma (LPL)/Waldenstrom's macroglobulinaemia (WM)
[w:] Ghielmini M., Montoto S., Lymphomas Essentials for
Clinicians, European Society for Medical Oncology 2015.

Kastritis E., Leblond V., Dimopoulos M. A., ESMO Guidlines
Committee, Waldenstrom's macroglobulinaemia: ESMO

Clinical Practice Guidlines for diagnosis, treatment and
follow-up. Ann. Oncol., 2018, 29(supl.4), s. 41-50.

79



80

Lech-Maranda E., Chioniak limfoplazmocytowy/
makroglobulinemia Waldenstréma [w:] Robak T.,
Warzocha K. (red.), Hematologia, VM Media 2016.

Treon S.P., Xu L., Yang G., Somatic mutations in MYD88
and CXCR4 are determinants of clinical presentation and
overall survival in Waldenstrom macroglobulinemia. Blood,
1 maja 2014, 123(18), s. 2791-2796.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstroma
[w:] Robak T., Walewski J., Romejko-Jarosiniska J. (red.),
Hematonkologia, Via Medica 2022.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstréma - obecne
opcje terapeutyczne [w:] Robak T., Walewski J. (red.),
Nowotwory uktadu chlonnego, Via Medica 2019.



80

Lech-Maranda E., Chioniak limfoplazmocytowy/
makroglobulinemia Waldenstréma [w:] Robak T.,
Warzocha K. (red.), Hematologia, VM Media 2016.

Treon S.P., Xu L., Yang G., Somatic mutations in MYD88
and CXCR4 are determinants of clinical presentation and
overall survival in Waldenstrom macroglobulinemia. Blood,
1 maja 2014, 123(18), s. 2791-2796.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstroma
[w:] Robak T., Walewski J., Romejko-Jarosiniska J. (red.),
Hematonkologia, Via Medica 2022.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstréma - obecne
opcje terapeutyczne [w:] Robak T., Walewski J. (red.),
Nowotwory uktadu chlonnego, Via Medica 2019.



80

Lech-Maranda E., Chioniak limfoplazmocytowy/
makroglobulinemia Waldenstréma [w:] Robak T.,
Warzocha K. (red.), Hematologia, VM Media 2016.

Treon S.P., Xu L., Yang G., Somatic mutations in MYD88
and CXCR4 are determinants of clinical presentation and
overall survival in Waldenstrom macroglobulinemia. Blood,
1 maja 2014, 123(18), s. 2791-2796.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstroma
[w:] Robak T., Walewski J., Romejko-Jarosiniska J. (red.),
Hematonkologia, Via Medica 2022.

Wolowiec D., Makroglobulinemia Waldenstréma - obecne
opcje terapeutyczne [w:] Robak T., Walewski J. (red.),
Nowotwory uktadu chlonnego, Via Medica 2019.






HEMATO ST
o onvolociar. 4 BeiGene


https://www.beigene.com
https://hematoonkologia.pl

