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Waldenstromin  makroglobulinemia (WM) on harvinainen, indolentti lymfooma, joka
diagnosoidaan tyypillisesti vanhemmissa potilaissa. WM-diagnoosin saavien keski-ikd on noin 73
vuotta. Nuoret WM-potilaat ovat pieni alaryhma sairaudesta karsivien keskuudessa.

Alle 10 prosenttia WM-potilaista on alle 50-vuotiaita diagnoosin saadessaan, ja 25 prosenttia on
alle 60-vuotiaita. Ndma potilaat ovatkin usein aliedustettuja tieteellisessa kirjallisuudessa ja
kliinisissa kokeissa. Nuoremmilla potilailla on vanhempiin potilaisiin verrattuna yleensa parempi
elinten toimintakyky ja toiminnallinen reservi, eli parempi kyky palautua alkuperaiseen fyysiseen
tilaansa rasituksen jalkeen, mistad johtuen nuoremmat potilaat kestavat hoitoa paremmin. N&in
ollen WM:n taudinkulku ja hoito on erilaista nuorilla potilailla kuin vanhoilla potilailla, joilla on usein
enemman litdnnaissairauksia tai muita terveysongelmia ja jotka eivat kesta aggressiivisempia
hoitoja.

Sen liséksi, etta erityisesti nuoriin WM-potilaisiin keskittyvaa tutkimusta ei ole, suuri osa saatavilla
olevista tiedoista on ajalta ennen Brutonin tyrosiinikinaasin (BTK) estajien laajamittaista kayttoa,
mika rajoittaa nykypaivaista hoitomuotoa koskevia johtopaatoksia.

Tahan tiedotteeseen on koottu kaikki ajantasaiset ja olennaiset tiedot, jotka koskevat nuoria
WNM-potilaita. Useimmissa tutkimuksissa nuoren WM-potilaan ylaikaraja on 50 vuotta. Tama on
kuitenkin sattumanvarainen madaritelma.(Nelson et al. 2013; Kyle et al. 2012). Kdytamme tassa
tiedotteessa kyseista maaritelmag, ellei toisin sanota.

WM:N EPIDEMIOLOGIA

e WM on harvinainen sairaus, johon sairastuu vuosittain noin kolme ihmista miljoonasta.
Yhdysvalloissa diagnosoidaan vuosittain noin 1 400 uutta tapausta.

e Noin 60 prosenttia potilaista on miehia.

¢ WM on paljon yleisempi valkoihoisilla verrattuna muihin vaestéryhmiin. Se on erityisen
harvinainen mustassa vaestdssa, joka muodostaa viisi prosenttia tapauksista, seka
henkilbissa, jotka tulevat Meksikosta tai joilla on sukua siella.

o WNM-potilaiden valittdmilld perheenjasenilla on tavallista suurempi riski sairastua WM:aan,
vaikkakin absoluuttinen riski on edelleen matala. Yhden suuren tietokannan tarkastelun
perusteella WM-diagnoosin saaminen oli 15,8 kertaa todennakoisempaa valittomilla
perheenjasenilla kuin vaeston keskuudessa yleisesti.

NUORTEN WM:N TAUDINKUVA

e Nuorille WM-potilaille (alle 55 vuotta) tehdyssa tutkimuksessa suurimmalla osalla potilaista (70 %) ei
esiintynyt oireita taudin ilmetessa. (Varettoni et al. 2020)
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Nuorilla WM-potilailla, joilla oireita esiintyi diagnoosin saamisen aikaan, oli kuitenkin
useammin laajentuneet imusolmukkeet (lymfadenopatia), laajentunut perna
(splenomegalia), hyperviskositeetin oireita (tavallista paksumpi veri) ja korkeampi IgM-
seerumipitoisuus kuin vanhemmilla potilailla. On mahdollista, ettd paremman elinten
toiminnan ja toiminnallisen reservin ansiosta nuoremmat potilaat kestavat taudin
alkuvaiheen fysiologisen rasituksen paremmin, jolloin tauti imenee mydhemmin ja
kehittyneemmassa muodossa.(Piccirillo et al. 2008)

Kytevan (oireettoman) WM:n suhde, keskimaarainen aika diagnoosista ensisijaisen
hoitomuodon aloittamiseen ja ikdan suhteutetun International Prognostic Scoring System for
Waldenstrom Macroglobulinemia (IPSSWM) -arvioinnin tulokset olivat hoidon aloittamisen
aikaan samaa tasoa vanhempien (yli 65 vuotta) ja nuorempien (alle 50 vuotta) WM-
potilaiden valilla.(Chohan et al. 2023) IPSSWM on ennustetydkalu, jolla arvioidaan WM-
potilaiden elinajan todennakaoisyytta. Se ottaa huomioon useita kliinisia ja laboratoriossa mitattavia
tekijoita, esim. ika, hemoglobiiniarvot, verihiutaleiden maara, beeta-2-mikroglobuliiniarvot ja
monoklonaalinen proteiini veren seerumissa.(Morel et al. 2009)

Potilailla, joiden suvun sairaushistoriaa on dokumentoitu, perinnéllisen WM:n esiintyvyys oli
nuoremmissa potilaissa (alle 50 vuotta) 13 prosenttia, mika on tilastollisesti vastaavalla tasolla kuin 9
prosentin esiintyvyys vanhemmissa potilaissa (yli 65 vuotta). (Chohan et al. 2023)

Sairauden vakavuutta/riskia arvioitaessa paivitetyn IPSSWM-arvioinnin avulla kuolemanriski oli
useimmilla nuorilla potilailla pieni tai hyvin pieni (92 %), kun taas pienemmalla osalla potilaista riski
oli keskisuuri (8 %).(Varettoni et al. 2020) Paivitetty IPSSWM-arviointi ottaa huomioon idn, beeta-
2-mikroglobuliiniarvot seka LDH- ja albumiiniarvot.(Kastritis et al. 2019)

MYD88 L265P -mutaation ja CXCR4-mutaatioiden esiintyvyys nuorissa potilaissa (L265P: 90 %;
CXCR4: 44 %) vastasi odotettua esiintyvyyttad tdman sairauden osalta eikd eronnut vanhemmista
potilaista.(Babwah et al. 2019; Chohan et al. 2023)

ENNUSTE NUORILLA WM-POTILAILLA

Tutkimusta nuorempien WM-potilaiden ennusteista on hyvin vahan, ja saatavilla olevat tiedot
ovat ristiriitaisia johtuen mahdollisesta elinajanasteen yliarvioinnista, silla tiedoissa on
mukana potilaita, joilla on kyteva WM.(Pophali et al. 2019)

Nuorempien WM-potilaiden elinajanodote on paljon pidempi kuin vanhemmilla potilailla.
Eraassa tutkimuksessa 86 prosenttia alle 45-vuotiaista ja 74 prosenttia alle 50-vuotiaista
potilaista, joilla oli oireileva ja hoitoa vaativa WM, oli edelleen elossa kymmenen vuotta
ensisijaisen hoitomuodon jalkeen, kun taas vanhemmista potilaista (yli 65 vuotta) elossa oli
31 prosenttia. Yleisesti ottaen nuorilla WM-potilailla on erinomainen ennuste
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kemoimmunoterapiaa saadessaan (alle kahta prosenttia tutkimuksen potilaista hoidettiin
BTK:n estdjilld).(Babwah et al. 2019) (Chohan et al. 2023)

¢ Nuoremmilla WM-potilailla (alle 50 vuotta) oli merkittavasti pidempi kokonaiselinaika (OS)
vanhempiin potilaisiin (yli 65 vuotta) verrattuna. Tama johtuu luultavasti paremmasta
toiminnallisesta reservista ja liitdnnaissairauksien pienemmasta maarasta.(Piccirillo et al.
2008) Toisaalta siind missa vain puolet vanhemman WM-potilasryhman kuolemista johtui
WM:asta, yli 90 prosenttia nuorempien potilaiden kuolemista oli WM:aan liittyvia.(Chohan et
al. 2023)

HOIDON ALOITTAMINEN NUORILLA WM-POTILAILLA

e Enemmistd nuorista WM-potilaista (alle 45 vuotta) ei tarvinnut hoitoa diagnoosin aikaan, mutta hoito
taytyi aloittaa keskimaarin 2,5 vuotta diagnoosin saamisen jalkeen.(Babwah et al. 2019)

ERITYISET HUOMIOT NUORTEN WM-POTILAIDEN HOIDOSSA

¢ |hanteellista hoitostrategiaa nuorille potilaille ei ole maaritetty hoitotulosten eroista huolimatta.

¢ Nuorilla potilailla, joiden elinianodote on pidempi, on tarkeaa pohtia pitkan aikavalin
hoitostrategiaa hoitovapaiden jaksojen maksimoimiseksi ja pitkaaikaisten tai myohaisten
sivuvaikutusten minimoimiseksi. Nama tavoitteet saavutetaan helpoimmin varmistamalla, etta
hoitoa annetaan vasta, kun se on ehdottomasti tarpeen (pidentamalla hoitovaleja tai
lykkdamalla hoitoja mahdollisimman paljon). WM:n hoito nuorilla potilailla on maraton, ei
sprintti.

e Hoitovasteen voimakkuus vaikuttaa korreloivan paremman eloonjdamisasteen kanssa.(Perera et al.
2021) Siind missa vanhemmat potilaat, joilla on suhteessa enemman liitdnnaissairauksia, eivat
valttamatta kesta aggressiivisempia hoitoja (joissa hoitovaste on usein voimakkaampi), nuoremmat
potilaat saattavat hy6tya naista hoidoista eniten. Tata lahestymistapaa ei ole viela tutkittu, joten
nuorempien potilaiden tulisi tehda laheista yhteisty6ta 1aakariensa kanssa itselleen parhaan
hoitostrategian maarittamiseksi.

o Nuoremmat potilaat soveltuvat todennakéisemmin autologisen kantasolusiirron saajiksi, ja
tata hoitokeinoa ei tulisi automaattisesti poissulkea. Varautuminen on tarkea3, ja
kantasolujen keraaminen tulisi lisata hoitosuunnitelmaan taudin alkuvaiheessa. Uusien ja
parempien hoitojen ansiosta kantasolusiirron merkitys hoitovaihtoehtona on vahentynyt. On
kuitenkin parempi olla varautunut kantasolusiirron kaytt6on keraamalla kantasoluja kuin etta
sita ei pystyta tekemaan tarvittaessa.
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o Koska kyseessa on erityislaatuinen ryhma harvinaisesta sairaudesta karsivia potilaita,
nuorempien WM-potilaiden tulisi aina pyytaa asiantuntijan mielipidettd sairauden hoidon
suhteen.

ELAMINEN WM:N KANSSA

o WNM-potilaana oleminen tarkoittaa, etta taudista tulee osa elamaa. Nuoremmilla WM-potilailla
on diagnoosin saadessaan usein eri tarkeysjarjestys eldamassa kuin vanhemmilla potilailla.
Tahan voivat kuulua muun muassa ura ja tydeldma, perheen tarpeet ja hoivan tarpeessa
olevat lapset tai vanhemmat perheenjasenet, taloudellinen epavakaus jne.

¢ Kullakin potilaalla on oma psykososiaalinen tilanteensa, jota ei tule laiminlydda. Huolia
saattaa esiintya siita, miten WM-diagnoosi vaikuttaa potilaaseen ja tdman perheeseen. Kaikki
pelot ja huolet ovat normaali asia.

¢ Nuoremmalle potilaalle voi olla hyddyllista puhua peloista terveydenhuollon henkildkunnan
kanssa, joka auttaa kasittelemaan pelkoja ja ohjaamaan potilaan kaytettavissa olevan tuen
piiriin. Mikali koet henkista ylikuormittumista WM-diagnoosin jalkeen, kerro |aakarille asiasta.
Laakari voi ohjata sinut tukipalveluihin ja tarjota lisaksi hoitovaihtoehtoja eri huolia varten tai
ohjata sinut mielenterveyspalveluihin.

e Oman hoitohenkildstosi lisdksi on olemassa monia tukiryhmia ja jarjestoja, kuten International
Waldenstrom’s Macroglobulinemia Foundation (IWMF) -saatio ja erindisia sydpajarjestoja,
jotka tarjoavat tukea ja auttavat luomaan yhteyden muihin potilaisiin, joilla on samanlaisia
haasteita.

e WM:n kanssa eldessa on tarkeda muistaa seuraavat asiat:

o Pysy aktiivisena — tutkimusten mukaan aktiiviset ihmiset parjdavat paremmin kuin ne, jotka
viettavat suurimman osan paivasta sangyssa tai istuen. Lymfoomapotilaille tehdyssa
tutkimuksessa todettiin, ettad vahintaan 150 minuuttia viikossa liikkuneet reagoivat hoitoon
paremmin ja elivat pidempaan. Mika tahansa aktiviteetti, jopa vain viisi minuuttia kestava,
on tyhjaa parempi.

o Syo tasapainoisesti — terveellinen ruokavalio, johon kuuluu hedelmia ja vihanneksia viisi
kertaa paivassa, voi auttaa painon ja energiatason sailyttamisessa. Ruokavalion
proteiinipitoisuus ei vaikuta veren IgM-proteiinipitoisuuteen. Proteiininsaantia ei tarvitse
rajoittaa ruokavaliossa. Ei ole tiedossa, voiko jokin tietty ruokavalio pienentaa lymfooman
etenemisriskia tai hoitoon reagoimattomuutta.

o Lepaa tarpeeksi — varmista hyvat ydunet ja ehkaise vasymys paivan aikana lepaamalla tai
nukkumalla aktiviteettien valilla. Suurin osa aikuisista tarvitsee 7-9 tuntia unta ydssa.

o Loéyda "uusi normaali” — WM-diagnoosin jalkeen voi tuntua, ettd elamasi on muuttunut, ja
on yleista tuntea esimerkiksi ahdistusta, masennusta, vihaa ja syyllisyytta.
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Syopadiagnoosin kasittelemiseksi on tarkeaa puhua tunteistaan. Sukulaisten, ystavien tai
muiden samoja asioita kokevien potilaiden kanssa puhuminen on usein avuksi. On tarkeaa
puhua tunteistaan myés terveydenhuollon henkildkunnalle, erityisesti jos ne tuntuvat
ylivoimaisilta. IWMF:lla on tukiryhma nuorille WM-potilaille: ota yhteytta IWMF:aan
saadaksesi lisatietoja ryhmaan liittymisesta.
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TUNNUSTUKSET

IWMF antaa tunnustusta tdman tiedotteen paaasialliselle laatijalle, tri Jonas Paludolle, joka on
|aaketieteen ja onkologian apulaisprofessori ja Mayo-klinikan Minnesotan osavaltion
Rochesterin toimipaikan lymfooma-, soluhoito- ja kantasolusiirto-osastojen jasen. Tri Paludo on
laatinut tiedotteen yhteistydssa IWMF:n nuorten WM-potilaiden tukiryhman ja IWMF:n tieto- ja
tukipalveluiden johtaja Michelle Postekin kanssa.

IWMF antaa lisaksi tunnustusta Waldenstromin makroglobulinemian kansainvalisten tyopajojen

(IWWM) ja National Comprehensive Cancer Networkin (NCCN®) tarkealle tydlle Waldenstromin
makroglobulinemiaa koskevien tietojen julkaisemisessa.
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TIETOA IWMF:STA

International Waldenstrom’s Macroglobulinemia Foundation (IWMF) on potilaiden perustama ja
vapaaehtoisten johtama voittoa tavoittelematon 501(c)(3)-verovapausluokituksen mukainen
jarjestd, jolla on tarked visio, "Maailma ilman Waldenstrémin makroglobulinemiaa”, ja jonka
tehtavana on "tukea ja opettaa Waldenstrémin makroglobulinemiaan (WM) sairastuneita
hoitotulosten parantamisessa ja edistda mahdollisuuksia I16ytaa parantava hoito”.

Lisatietoja Waldenstrémin makroglobulinemiasta sekd IWMF:n ja sen sidosorganisaatioiden tarjoamista
palveluista ja tuesta I6ytyy verkkosivuiltamme osoitteesta www.iwmf.com.

IWMF:n toiminnan jatkaminen on riippuvainen lahjoituksista, joten kiitdmme antamastanne
tuesta. Saation toimisto on osoitteessa 6144 Clark Center Ave., Sarasota, FL 34238. Saatioon
voit ottaa yhteytta puhelimitse 941-927-4963, faksilla 941-927-4467 tai sahkopostilla
info@iwmf.com.

Taman julkaisun tiedot on tarkoitettu vain koulutusmateriaaliksi. Ne eivat korvaa ammattimaista |1adkarinhoitoa.
Potilaan on kaytettava tietoja yhteistydssa ja hoitosuhteessa patevan ladkarin kanssa. Laakarilla on oltava
kokemusta WM:n hoidosta. Emme suosittele potilaita kayttamaan tdman julkaisun tietoja kertomatta siita
|&akarilleen.
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