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华氏巨球蛋白血症 (WM) 是一种罕见的惰性淋巴瘤，常确诊于老年人。该疾病的中位诊断年龄约

为 73 岁。年轻 WM 患者人数较少，属于该恶性肿瘤的一种患者亚群。  

诊断时，不到 10% 的 WM 患者年龄低于 50 岁，25% 的患者年龄低于 60 岁。因此，他们在文献

和临床研究中的代表性通常不足。与老年患者相比，年轻患者的器官和功能储备通常较好，或者

说在经受压力冲击后，成功恢复至原先生理状态的能力较强，所以年轻患者对治疗的耐受性更好。

由于老年患者合并症患病率较高或容易罹患其他健康疾病，且不能耐受更积极的治疗方案，因此，

年轻 WM 患者的病情和治疗疗程与老年患者的病情和治疗疗程存在差异。  

此外，专门评估年轻 WM 患者情况的研究较为匮乏，大多数可用数据均出现于布鲁顿氏酪氨酸激

酶 (BTK) 抑制剂广泛使用之前，因此，从当前治疗可得出结论仍存在些许限制。  

本说明资料总结了当前年轻 WM 患者的数据及其他相关信息。在大多数研究中，年轻 WM 患者

的年龄界限是 50 岁，尽管该定义有些武断(Nelson et al. 2013; Kyle et al. 2012)。本说明资料将

沿用这一定义，但另为指定除外。 

 

WM 流行病学资料 

• WM 是一种罕见的疾病，每年每百万人群仅出现约 3 例；每年美国新诊断患者为 1400 例。  
• 约 60% 的患者为男性。  
• 与其他种族相比，WM 较常见于高加索人种中。具体而言，该病不常见于黑色人种和墨西哥

人或来自墨西哥家庭的个人。黑色人种的患病率约为 5%。  
• 尽管患病绝对风险仍然较低，但 WM 患者一级亲属罹患 WM 的几率会高于预期。一个大型数

据库显示，WM 患者一级亲属的确诊率比普通人群高 15.8 倍。 
 

年轻 WM 患者的临床表现 

• 一项针对年轻 WM （55 岁以下）患者的研究显示，大多数患者 (70%) 无症状表现。

(Varettoni et al. 2020) 
• 但诊断时无症状的年轻 WM 患者出现淋巴结肿大（淋巴结病）、脾肿大（脾大）、高粘血症

症状（血液浓度增加）和血清 IgM 水平升高的几率高于老年患者。这可能是因为年轻患者具

有较好的器官和功能储备，能在疾病早期更好地补偿生理压力，而疾病后期则可能会出现更

严重的症状。(Piccirillo et al. 2008)  
• 在无症状 WM 患者比例、从确诊到开始接受一线治疗的中位时间和治疗开始时根据年龄调整

的华氏巨球蛋白血症国际预后评分系统得分（IPSSWM 得分）等方面，老年（65 岁以上） 
WM 患者和年轻（50 岁以下） WM 患者间差异无显著性。(Chohan et al. 2023)IPSSWM 是
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用于评估 WM 患者生存概率的预后判断工具，该系统纳入多个临床和实验室指标，例如年

龄、血红蛋白水平、血小板计数、β2 微球蛋白水平和血清单克隆免疫球蛋白水平。(Morel et 
al. 2009)  

• 在有家族史记录的患者中，年轻（50 岁以下）患者罹患家族性 WM 的几率为 13%，老年

（65 岁以上）患者的发病率为 9%，两者数据无明显差异性。(Chohan et al. 2023) 
• 采用改良版 IPSSWM 评分评估疾病严重程度/风险，大多数患者 (92%) 的死亡风险低或极

低，但一小部分患者 (8%) 存在中度风险。(Varettoni et al. 2020)改良版 IPSSWM 评分纳入年

龄、β2 微球蛋白、血清乳酸脱氢酶 (LDH) 和白蛋白水平。(Kastritis et al. 2019) 
• 年轻患者中 MYD88 L265P 突变 (90%) 和 CXCR4 突变 (44%) 的患病率与该疾病预期患病率

相似，且与老年患者间不存在差异。(Babwah et al. 2019; Chohan et al. 2023)  

 

年轻 WM 患者的预后情况 

• 总体而言，目前评估年轻 WM 患者结局的研究十分匮乏，且由于现有数据纳入了无症状 WM 
患者，可能高估了患者生存率，所以此类数据并不明确。(Pophali et al. 2019) 

• 年轻 WM 患者的预期生存时间要比老年患者长得多。一项针对需要治疗的无症状 WM 患者的

研究显示，接受一线治疗十年后，45 岁以下患者的生存率为 86%，50 岁以下患者的生存率为 
74%，而老年（65 岁以上）患者的生存率仅为 31%。总体而言，年轻 WM 患者接受化学免疫

治疗方案后预后极好（本研究中不到 2% 患者接受了 BTK 抑制剂治疗）。(Babwah et al. 
2019) (Chohan et al. 2023) 

• 年轻 WM 患者（50 岁以下）的总生存期 (OS) 明显长于老年患者（65 岁以上），这可能是因

为年轻患者具有较好的功能储备且合并症患病率较低。(Piccirillo et al. 2008)然而，老年 WM 
组中仅半数死亡与 WM 相关，而年轻患者中 90% 的死亡与 WM 相关。(Chohan et al. 2023)   

 

年轻 WM 患者的初始治疗 

• 绝大多数年轻 WM 患者（45 岁以下）在确诊时无需治疗，但从确诊到接受初始治疗的中位时

间是 2.5 年。(Babwah et al. 2019) 

 

针对年轻 WM 患者的特殊治疗考量 

• 尽管结局可能有所差异，但适用于年轻患者的最佳治疗策略尚不明确。  
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• 对于预期寿命较长的年轻患者，考量长期治疗策略时，应尽量延长无治疗间隔时间，同时尽量

降低治疗引起的持续性或后期副作用的风险，这一点至关重要。实现上述目的最简单的方式就

是确保仅在绝对必要时给予治疗（尽可能延长治疗间隔时间/推迟治疗时间）。年轻 WM 患者

的疾病管理是一场马拉松，而非短距离冲刺。  
• 治疗达到的反应深度似乎与提高生存率相关。(Perera et al. 2021)而老年患者合并症患病率较

高，可能无法耐受更积极的治疗（与更深层反应率较高相关），而年轻患者可能从中获益最

多。目前尚无探索该治疗方法的研究。年轻患者应与医生密切合作，共同确定最适合自身的治

疗策略。   
• 年轻患者更适合采用自体干细胞移植，且不应将该疗法自动排除在外。相关准备工作也很重

要，应在疾病早期治疗计划中纳入干细胞采集。随着新型疗法和更佳疗法的出现，干细胞移植

可能不在治疗考虑范围内，但最好提前采集干细胞，做好相关准备，避免需要时无可用方案。    
• 对于这一罕见病特殊群体，年轻 WM 患者进行疾病管理时应考虑专家的建议。  

 

与 WM 共存 

• 作为一名 WM 患者就意味着需要与该疾病共存。与老年患者相比，年轻 WM 患者在确诊时往

往有不同的生活优先事项，包括工作和职业生涯、家庭需求、需要照顾年幼的孩子/年长的亲

属、财务状况较不稳定等等。 
• 每位患者的心理社会状况都是独一无二且不应被忽视的。可能担心 WM 诊断对患者和家庭有

何影响。所有害怕和担心都属于正常现象。  
• 如果您是年轻患者，请咨询您的医疗保健团队成员，他们将协助您应对恐惧心理，并在需要时

为您提供支持。如果您在确诊 WM 后情绪上不堪重负，请告知您的医生。他或她可能帮您联

系支持服务并针对特定问题为您提供治疗选择或将您转介至心理健康专业人士。 
• 除您的医疗保健团队外，还有许多能够提供资源和连接其他罹患相同疾病患者的支持团体和组

织，例如国际华氏巨球蛋白血症基金会 (IWMF)、白血病和淋巴瘤协会 (LLS)、美国癌症协会

和美国国立综合癌症网络 (NCCN®)。  
• 与 WM 共存，遵循以下几点很重要： 

o 经常运动 - 研究表明，经常运动的人比一天中大部分时间躺在床上或坐在轮椅上的人治疗效

果更好。一项针对淋巴瘤患者的研究表明，每周运动时间在 150 分钟以上的患者，治疗效

果更好且寿命更长。任何运动，哪怕只运动五分钟，也好过于不运动。 
o 均衡饮食 - 健康饮食（每天至少食用 5 份水果和蔬菜）有利于保持体重，储存能量。血液中 

IgM 蛋白质水平不受饮食中摄入蛋白的影响。因此，无需在饮食中限制蛋白质的摄入。目前

尚不清楚特定饮食是否会降低淋巴瘤进展或对治疗无反应的风险。 
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o 充分休息 - 保持良好的夜间睡眠，可通过活动间休息或小憩避免白日劳累。大多数成人的每

晚睡眠时间应在七至九小时之间。  
o 找到“新常态”- 确诊 WM 后，您可能觉得生活已经发生了变化并出现焦虑、抑郁、易怒和

内疚感等情绪，这都属于正常现象。作为一种应对癌症确诊的方式，分享自己的感受十分重

要。多数情况下，患者发现与亲属、朋友或其他罹患相同疾病的病友沟通是很有帮助的。同

样，与您的医疗保健团队分享也是十分重要的，尤其是在您觉得情绪不堪重负的时候。联系 
IWMF 了解关于加入年轻 WM 患者 IWMF 支持小组的更多信息。 
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IWMF 还感谢华氏巨球蛋白血症国际研讨会 (IWWM) 和国家综合癌症网 (NCCN®) 对此处发表的

关于 WM 知识的重大贡献。  
 

关于 IWMF 

国际华氏巨球蛋白血症基金会 (IWMF) 是由患者出资、志愿者领导的非营利 501(c)(3) 组织，并且

肩负着重要愿景：“让世界没有 WM（华氏巨球蛋白血症）”和使命：“在改善患者预后和致力

研究治愈疗法的同时，给予每一位华氏巨球蛋白血症 (WM) 病友支持和教育。” 

更多有关华氏巨球蛋白血症的信息，以及 IWMF 及其附属组织提供的服务和支持，可以在我们的

网站 www.iwmf.com 中找到。 

IWMF 依靠捐款来持续完成其使命，我们欢迎您的支持。基金会业务办事处位于 6144 Clark 
Center, Ave., Sarasota, FL 34238。您可通过致电 941-927-4963、传真 941-927-4467 或发送电

子邮件到 info@iwmf.com 联系办事处。 

 

 

本说明资料得到了 AbbVie 旗下公司 Pharmacyclics 和 Janssen Biotech, Inc.的支持。  

 

本文中提供的信息仅用于教育用途。其并不意味着可以替代专业医疗建议。患者若使用文中所提供的信息，应向拥

有华氏巨球蛋白血症治疗经验的医生进行完整咨询，并接受医疗照护。我们不鼓励患者在未告知自己专科医生的情

况下，使用本文中包含的任何信息。 
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