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Keskeista tietoa: Potilaan opas

1. Mika on Waldenstrémin makroglobulinemia (WM)?

e WM on erdanlainen verisyopa, jossa kehittyy liian paljon tiettyja poikkeavia proteiineja seka
[gM (tai immunoglobuliini) -nimista vasta-ainetta. I[gM on suurin kaikista makroglobuliineiksi
kutsutuista vasta-aineista. Sen rooli on reagoida ensimmadisend infektioihin. Tavallisesti
poikkeavaa IgM-proteiinia ei esiinny terveilld ihmisilla, ja sitd kutsutaan myods M-proteiiniksi tai
paraproteiiniksi.

e WM:n tapauksessa poikkeavat WM-solut eivat kdy lapi ohjelmoitunutta solukuolemaa. Nima WM-
solut kerdantyvat sen sijaan luuytimeen. Tadma voi aiheuttaa anemiaa syrjdyttamalla tavanomaiset
uusia punasoluja tuottavat luuydinsolut seka syrjayttdd muiden infektioilta suojaavien solujen
tuottamisen.

¢ Nama poikkeavat WM-solut saattavat myds kasvaa luuytimen ulkopuolella ja aiheuttaa
imusolmukkeiden seka pernan laajenemista tai lisddntya nopeasti keuhkoissa, aivoissa tai
selkdrangassa.

e WM-solut ja ylimaardinen IgM saattavat vaurioittaa soluja ja elimia seka aiheuttaa esimerkiksi
vasymyksen, tunnottomuuden, kihelmdéinnin tai voimattomuuden oireita.

e Ylimaardinen IgM menee myos verenkiertoon. IgM:n suuren koon vuoksi veresta saattaa tulla erittdain
paksua. Tata veren tilaa kutsutaan hyperviskositeetiksi. Se voi johtaa verisuonien hajoamiseen, joka
aiheuttaa verenvuotoa verkkokalvolla tai aivoissa. IgM voi varastoitua myo6s elimiin, kuten
munuaisiin, ja vaikuttaa niiden toimintaan.

¢ Osalla WM-potilaista voi olla oireita, jotka liittyvat suoraan itse IgM-proteiiniin, kuten amyloidoosi,
kryoglobulinemia, kylmaagglutiniinin aiheuttama hemolyyttinen anemia tai demyelinoiva
polyneuropatia. Nama ovat harvinaisia. Voit etsia lisdatietoa IWMF:n verkkosivuilta: iwmf.com.

2. WM on harvinainen ja talla hetkelld parantumaton, mutta hoidettavissa oleva
verisy6pa.

e WM on yleensa hidaskasvuinen syop4, ja usein potilailta vaaditaan hoitojen sijaan saannoéllisia
verikokeita. Useimmilla hoitoa tarvitsevilla WM-potilailla on aikaa harkita hoitovaihtoehtoja.

3. Kuinka harvinainen WM on? Mika on WM:n ilmaantuvuus?

e Yhdysvalloissa on vuosittain 1 500-3 000 WM-tapausta, ja Euroopassa niitd on 1 500-3 000 vuodessa.
Kaiken kaikkiaan WM-tapauksia on 1-2 % kaikista verisyovista.

e Sen harvinaisuuden vuoksi useimmat syopdan erikoistuneet ladkarit kohtaavat WM-tapauksia vain vahan
tai eivat ollenkaan uransa aikana.



https://iwmf.com/
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Miten WM diagnosoidaan?

e Verikokeiden lisdksi luuydinbiopsia on olennainen diagnoosille.

e Noin 90-95 %:lla WM-potilaista on sama geenimutaatio geenissa, joka koodaa MYD88-nimista
proteiinia, kun taas 30-40 %:lla potilaista geenimutaatio on CXCR4-geenissa. Jotkin CXCR4-
mutaatiot vaikuttavat muiden hoitojen vaikuttavuuteen.

Miksi sain WM:n? Voivatko lapseni saada sen?

e WM:n syitd ei tunneta. WM:aan liittyvat geenimutaatiot (MYD88 ja CXCR4) tapahtuvat kuitenkin
elinikasi aikana, eivatka ne periydy vanhemmiltasi sinulle tai sinulta lapsillesi.

o Korkeintaan 25 %:1la WM-potilaista on ensimmaisen asteen sukulainen (vanhempi, sisarus tai
lapsi) tai toisen asteen sukulainen (isovanhempi, titi, seta tai serkku), jolla on WM tai jokin
toinen B-solulymfooma.

¢ On olemassa pieni maara perheits, joissa vanhemmilla, lapsilla ja sisaruksilla on WM.

e Taman tapaisissa perinnéllisissa WM-tapauksissa kannattaa tehda verikokeet verisolujen
madran tarkistamiseksi sekd seerumin proteiinin elektroforeesi poikkeavan proteiinin
havaitsemiseksi. WM:n myohaisen puhkeamisen takia perusterveydenhuollon ladkarisi voi
harkita ndiden verikokeiden tilaamista jalkeldisille, jotka ovat 40-vuotiaita tai vanhempia.

WM kehittyy usein vaiheittain. Kaynko lapi kaikki vaiheet?

e WM alkaa usein MGUS (merkitykseltdan epaselva monoklonaalinen gammopatia) -diagnoosilla,
joka tavallisesti edeltda tautia. Sen jalkeen tauti kehittyy monilla oireettomaksi (tai kytevaksi)
WM:ksi. Hoitoa vaaditaan vain, jos WM kehittyy oireilevaksi.

o Tauti ei kuitenkaan aiheuta kaikilla naita vaiheita. Todellisuudessa tauti ei kehity useimmilla
MGUS-potilailla oireilevaksi WM:ksi. MGUS-vaihe tai oireeton WM voivat kestaa koko elinian.
Milloin tarvitsen hoitoa?

¢ Yleensa hoitoa tarvitaan, kun henkil6lla on joko alhaiseen verenkuvaan ja korkeaan
kasvainkuormitukseen liittyvia oireita, kuten visymysta tai verenvuotoa, tai kun korkeat IgM-
tasot aiheuttavat selvaoireista hyperviskositeettia taikka vaurioittavat soluja tai elimia.

e WM voi ilmeta eri tavalla henkil6dsta riippuen. Esimerkiksi joillain alhaisetkin [gM-tasot aiheuttavat
oireita, kun taas toisilla oireita ei synny, vaikka tasot olisivatkin korkeat. Siksi ladkarit hoitavat
potilaita paaasiallisesti heiddn oireidensa mukaisesti. Ladkarisi voisi paattaa aloittaa
hyperviskositeetin kehittymisen riskid madaltavan hoidon vain, jos I[gM-tasot olisivat todella
korkeat.
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8. Pitaisikdé minun hakeutua myés toisen erikoisladkarin vastaanotolle?

e Koska WM on harvinainen tauti, on suositeltavaa kuulla mielipide toiseltakin ladkarilta, joka l6ytyy

IWMF:n kansainvaliselta ladkareiden listalta. Keskustele toisen mielipiteen kuulemisesta ladkarisi
kanssa.

9. Mitka ovat hoitovaihtoehtoni?

e Nykyadn on onneksi olemassa useita hoitovaihtoehtoja. Ennen niita oli vain vahan, ja

sivuvaikutukset olivat usein merkittavia.

Hoitoja on paaasiassa kahdenlaisia: Suun kautta otettavia ladkkeita, joiden kayttoa voi jatkaa
toistaiseksi, tai infuusiohoito, joka voi kestda tietyn ajan. Ladkarisi auttaa sinua valitsemaan sinulle
parhaiten sopivan hoitovaihtoehdon.

Rituximab on useiden verisydpien — kuten WM:n - hoitoon kaytetty ladke. Valitettavasti se saattaa
aiheuttaa mahdollisesti vaarallisen, usein lyhytkestoisen I[gM:n aktivoitumiseksi kutsutun IgM-

tasojen kohoamisen. Jotkin potilaat tarvitsevat plasmafereesiksi kutsuttua ladketieteellista
toimenpidettd madaltamaan heidan IgM-tasojaan valiaikaisesti ennen Rituximab-hoidon

aloittamista. Rituximab-ladkkeen anto voidaan vaihtoehtoisesti aloittaa hoidon my6haisemmassa

vaiheessa.

e Kerro ladkarillesi hoidon jalkeen kokemistasi sivuvaikutuksista. Usein on olemassa keinoja
vahentaa niiden vaikutusta.

10. Enta jos WM:ni uusiutuu?

e WM voi uusiutua tai edetd ensimmaisen hoidon jalkeen pitkastdkin remissiosta huolimatta
kemoterapian tai jatkuvien hoitojen jalkeen. Jos ensimmainen hoito on ollut toimiva useiden
vuosien ajan, ladkarisi voi toistaa sen tai suositella uutta hoitoa. Monet potilaat eivat tarvitse
valitonta hoitoa, silld uusiutuminen on oireetonta ja potilasta voidaan tarkkailla tavallisin
menetelmin. Keskustele vaihtoehdoista ladkarisi kanssa.

1. Kuinka paljon elinaikaa minulla on?

e WM-potilaiden elinaika on pidentynyt huomattavasti viime vuosina. Ennen potilaille
kerrottiin diagnoosin jdlkeen, ettd heilld on 3-5 vuotta elinaikaa jaljella.

e Nykyaan elinajanodote on paljon pidempi. Osa johtavista asiantuntijoista sanoo, ettd ennustettu

elinaika on 15-20 vuotta diagnoosin saamisesta. Useiden potilaiden kuolinsyy on
todellisuudessa jokin muu kuin WM. Tarkeinta on, ettad elinajanodote on pidentynyt
huomattavasti, ja etta se pitenee edelleen uusien, turvallisten ja kehittyneempien ladkkeiden
ansiosta.
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12. Mista voin saada apua?

Ota yhteytta IWMF:aén:

International Waldenstrom's Macroglobulinemia Foundation
iwmf.com

Puhelin: 941-927-4963

Kansainvalinen: 001-941-927-4963

[WMF on potilaiden perustama ja johtama ainoa kansainvalinen voittoa
tavoittelematon organisaatio, joka keskittyy yksinomaan Waldenstromin
makroglobulinemiaan ja jonka visio seka tavoitteet ovat yksinkertaiset mutta
vakuuttavat.

VISIOMME: Maailma ilman Waldenstromin makroglobulinemiaa (WM).

TAVOITTEEMME: Parantaa hoitotuloksia tukemalla ja opettamalla Waldenstrémin
makroglobulinemiaan (WM) sairastuneita ja edistdd mahdollisuuksia 16ytaa parantava hoito.

[WMF tyoskentelee ahkerasti kehittddkseen parantavan hoidon ja luodakseen maailman ilman
WM:aa. Vuodesta 1999 lahtien IWMF on sijoittanut yli 21 miljoonaa dollaria WM:n tutkimukseen
ympadri maailman. Tdméan tutkimuksen ansiosta WM-potilaat elavat kauemmin, ja paremmat
hoitomuodot lievittavat oireita pidempdan ja aiheuttavat vahemman sivuvaikutuksia.

Vieraile IWMF:n verkkosivustolla:
e Lataailmainen dskettain diagnosoiduille tarkoitettu tietopaketti.

e Lataa ilmaisia WM:aa kasittelevia julkaisuja, jotka on Kirjoitettu selkealla ja helposti
ymmarrettavalla tyylilla. Saatavilla useilla eri kielilla.

e Liity paikalliseen IWMF-tukiryhmaan tai kansainvaliseen sidosorganisaatioon.

e Liity IWMF Connect -verkkoyhteis6on, josta loydat laajan aineiston moderoituja WM:aan
liittyvia sdhkopostikeskusteluja, tai IWMF:n Facebookiin.

e Osallistu IWMF:n vuosittaiseen koulutusfoorumiin tai liity webinaareihimme.

e Tilaa ilmainen nelja kertaa vuodessa ilmestyva IWMF Torch -uutiskirjeemme.

e Ota yhteyttd IWMF:n sidosorganisaatioon osoitteessa iwmf.com/international-affiliates/
e Ota yhteyttd IWMF:n yhteistyokumppaneihin osoitteessa: iwmf.com/partners/

e Otalaakarisi kanssa yhteytta IWMF:n kansainvaliselta ladkarien listalta loytyvaan laakariin
saadaksesi toisen mielipiteen: iwmf.com/directory-of-wm-physicians/

WM on harvinainen tauti, mutta IWMF ei jiatd sinua yksin.
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HUOMIOITAVAA

Julkaissut International Waldenstrom’s Macroglobulinemia Foundation -saatio
Kaikki IWMF:n tarjoamat koulutusmateriaalit ovat ilmaisia. Harkitse organisaatioomme littymista ja/tai
meille lahjoittamista, jotta voit tukea tavoitettamme kouluttaa kaikkia WM:n saaneita ja rahoittaa
innovatiivista tutkimusta.
Se onnistuu verkkosivuillamme osoitteessa iwmf.com tai lahettamalla sekin osoitteeseen:
International Waldenstrom’s Macroglobulinemia Foundation, 6144 Clark Center Avenue, Sarasota, FL, 34238.

IWMF on voittoa tavoittelematon jarjestd (Yhdysvaltain liittovaltion 501(c)(3)-verovapausluokitus, liittovaltion
tunnus #54-1784426)
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