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Till lisaren

Waldenstroms makroglobulinemi eller Waldenstréms sjukdom
ar en cancersjukdom i det lymfatiska systemet. Sjukdomen
ar langsamt framskridande (kronisk) och den hor till gruppen
Non-Hodgkins lymfom. Den svenska ldkaren Jan Gosta Walden-
strom beskrev sjukdomen som bdr hans namn for férsta gang-
en 1944. | WHO:s sjukdomsklassifikation av cancersjukdomar
i blodbildande och lymfatisk vévnad fran 2008 finns Walden-
stroms makroglobulinemi under huvudrubriken lymfom (lymf-
kortelcancer). Sjukdomen &r ett Non-Hodgkins lymfom som
drabbar mogna B-celler.

Waldenstroms sjukdom &r en sallsynt sjukdom: i Finland insjuknar
endast 15-20 personer arligen. Sjukdomen konstateras vanligen
i aldern mellan 60 och 70 ar. Cirka fem procent av patienterna
har insjuknat i en alder under 50 ar. Sjukdomen ar omkring 1 %2
gang vanligare hos mdn @n hos kvinnor.

Waldenstroms sjukdom ar en cancersjukdom i blodets lymfocy-
ter. De hér cellerna finns i blodet, benmérgen och lymfknutorna,
men ocksa i levern och mjélten. Sjukdomsorsaken &r inte kand.
Sjukdomen kan vara symptomfri langa tider och konstateras
i blodprov nar man borjar reda ut orsaken till forhojd sanka.
Symptom som utvecklas i ett senare skede ar bl.a. dalig blod-
cirkulation i fingrar, tar och nasa, synstorningar, anemi, trétthet,
viktminskning och svettningar pa natten.

Manga av de insjuknade klarar sig utan behandling i sjukdo-
mens forsta stadium och de kan leva ett helt normalt liv i flera ar,
till och med i drtionden. | ett senare skede kan ldkemedels- och
antikroppsbehandling sattas in for att bromsa upp sjukdoms-
forloppet. Lakemedelsutvecklingen &r snabb i dag.

Budskapet att man har konstaterat en allvarlig kronisk sjukdom
oroar bade patienten sjalv och de anhériga, darfor behovs sa
mycket information och stdd som mojligt. Det ar viktigt att man
far information for att kunna leva ett sa gott liv som mgjligt trots
sjukdomen.



Syftet med den hér patientguiden &r att ge information om Wal-
denstroms sjukdom och hur den behandlas. Den finns ocksa i
elektronisk form.

Hur blodcellerna férindras i Waldenstréms
sjukdom

En vuxen méanniska har cirka fem liter blod. Blodet bestar till om-
kring hélften av en gulaktig vatska, dvs. plasma, och den andra
halften utgors av olika blodceller. Blodcellernas huvudtyper ar
roda blodkroppar eller erytrocyter, vita blodkroppar eller leu-
kocyter och blodplattar eller trombocyter. Alla celltyperna har
sin egen uppgift. De réda blodkropparna transporterar syre i
kroppen och blodplattarna medverkar till att blodet koagulerar.
De vita blodkropparnas uppgift ar att skydda kroppen fran sjuk-
domesalstrande inverkan utifran, sdésom virus och bakterier, men
dessutom forsoker de forstora cancerceller och felaktiga celler
som dyker upp i kroppen.

De vita blodkropparna kan
indelas i fem huvudgrupper:
neutrofiler, eosinofiler, basofi-
ler, monocyter och lymfocyter.
Lymfocyterna indelas i T-, B-
och NK-celler. Waldenstroms
makroglobulinemi ar en sjuk-
dom som drabbar B-lymfocy-
terna.




Nya blodkroppar bildas i stamcellerna som finns i benmargen.
Stamcellerna delar sig och differentieras till olika blodceller.
Samtidigt skapar stamcellerna det dataarkiv som behdvs for att
bygga upp ny benmérg och nya blodceller. | benmérgen finns
en tillrdcklig mangd stamceller for manniskans hela livslangd.

B-cellerna som uppkommit i benmargen transporteras darefter
till lymfknutorna dér deras uppgift i livet byggs upp. En mogen
B-cell har valt sina fiender. Den kan endast skydda sin vdrd mot
en enda fiende. For olika sjukdomsorsaker behévs olika B-celler.
B-cellerna utvecklas vidare till plasmaceller som har som upp-
gift att producera immunglobulin (Ig), dvs. proteiner som fung-
erar som antikroppar. Man har hittat fem olika immunglobulin:
IgA, IgD, IdE, IgG och IgMW.

Normalt &r manniskans B-celler individuella, och det finns knap-
past tva celler som ar helt lika. Nar den forsta cancercellen upp-
star i Waldenstréms sjukdom har en odterkallelig férandring
skett. Den har cellen kan dela sig och producera exakta kopior
av sig sjalv. Cellerna bildar en klon och nér alla sjuka celler hor
till samma klon, talar man om monoklonal sjukdom. Cancer har
brutit ut.

| friska lymfocyter ar cellerna som producerar immunglobulin
av typen IgMi ett slags mellanstadium. Storsta delen av cellerna
forandras annu nagot och fortsatter som plasmaceller att pro-
ducera antikroppar mot den fiende som ska motarbetas, men
antikroppens klass dndras till antingen typ IgG eller IgA.

| Waldenstréoms sjukdom stannar B-cellernas utveckling upp.
Da sker ingen férandring, och de sjuka cellerna stannar upp vid
produktionen av antikroppar av klass IgM. | Waldenstroms sjuk-
dom kan de sjuka cellerna till sitt utseende paminna om lymfo-
cyter, plasmaceller eller en mellanform mellan dessa, lymfoplas-
macytiska celler.



Hurdana symptom orsakar Waldenstréms
sjukdom?

Waldenstroms sjukdom kan orsaka en rad olika symptom, men
en del av de insjuknade kan vara symptomfria flera ar, ibland i
artionden.

Symptomen har olika orsaker. De vanligaste beror pa anemi,
sasom till exempel trotthet och nedsatt prestationsformaga.
Det att man bloder och far bldmarken latt kan forekomma, men
allvarliga blédningar ar till all lycka ovanliga. Brist pa vita blod-
kroppar 6kar risken for infektioner.

En hog IgM-halt i blodet kan vara forknippad med fértjockning
av blodet, dvs. hyperviskositet. Blodcirkulationen férsamras da
framfor allt i sma blodkarl i 6gats nathinna, nastippen, fingrarna
och tarna. Nasblod och blédningar i tandkéttet kan forekomma.
Andra symptom ar trotthet, huvudvark, tinnitus dvs. ringning-
ar i 6ronen, olika synstérningar samt svindel och i svarare fall
hjartsvikt, sémnighet, disorientering och till och med koma, dvs.
ett djupt medvetsloshetstillstdnd. Numera nar diagnosen oftast
stalls i ett tidigt skede av sjukdomen &r det inte lika vanligt med
symptom som beror pa hyperviskositet.




Omkring en femtedel av patienterna har neurologiska symptom
i de perifera nerverna. Det kallas for polyneuropati. Da férekom-
mer férandringar i hudens kansel, domningar och stickningar,
liksom det att de motoriska funktionerna férsvaras och man blir
klumpig. Neuropati kan ocksa forekomma i det autonoma nerv-
systemet och da leda till stérningar i blodtrycksregleringen, vil-
ket vanligtvis orsakar blodtrycksfall ndr man borjar réra sig, och
forandringar i matsmaltningskanalen. Mera ovanliga symptom
i samband med Waldenstroms sjukdom &r symptom i det cen-
trala nervsystemet. De gdr under namnet Bing-Neels syndrom.
Symptomen varierar i hog grad.

Lungsymptom kan vara andndd, hosta och smaértor i brostet.
Dessutom kan storningar forekomma i skelettet, njurarna, lymf-
knutorna, mjdlten och pa huden (Schnitzlers syndrom), men de
ar ovanliga.

En del patienter har kraftiga svettningar pa natten, viktminsk-
ning och feber. Mjélten kan ocksa 6ka i storlek.

Vad beror symptomen pa?

Symptomorsakerna kan grovt delas in i tva grupper. For det for-
sta kan symptomen bero pa fenomen som hér ihop med den
underliggande orsaken, dvs. att cancerceller ansamlas. Det att
lymfoplasmacytiska celler ansamlas i benmargen tar plats fran
uppbyggnaden av normala blodkroppar, vilket leder till anemi
och brist pa friska vita blodkroppar och trombocyter. Ett stan-
digt 6kande antal lymfomceller kan leda till att lymfknutorna
samt levern och framfér allt mjalten forstoras.

En annan mekanism kan vara antikroppen IgM som bildas i de
lymfoplasmacytiska cellerna. Stora mangder antikroppar gor att
blodserumet fortjockas och att blodet blir trogflytande. Det le-
der till det ovan néamnda hyperviskositetssyndromet.



Antikropparna kan ocksa ha ovanliga fysikalisk-kemiska egen-
skaper. | vissa fall kan antikropparna vid nedkylning mista sin
I6slighet och bilda utféllningar i blodkarlen. Det kan ske vid kallt
vader i hudens blodkéarl. Fenomenet kallas kryoglobulinemi.
Den forekommer sarskilt vid Waldenstroms sjukdom i kombina-
tion med leverinflammation av typ C (hepatit C).

Ibland angriper antikropparna de réda blodkropparnas yta, och
foljden kan vara att de réda blodkropparna splittras i kyla. Man
talar da om kall agglutinin hemolytisk anemi. Ibland kan anti-
kropparna rikta sig mot MAG-proteinet i de perifera nervernas
nervskidor. Da kan skador uppsta i de perifera nerverna och or-
saka polyneuropatisymptom.

Hur behandlas sjukdomen?

Om Waldenstréms sjukdom misstanks tar man ett flertal blod-
prov. Blodets cellvdarden underséks och i blodplasman under-
soker man lever- och njurvdrden samt kalium-, natrium- och
kalciumvarden.

For att bekrafta diagnosen Waldenstréms sjukdom undersoker
man vavnadsprover fran benmargen och ibland ocksa fran
lymfknutorna. Férutom i benmargen och lymfknutorna kan
sjuka celler finnas i mjalten och levern. For att konstatera dessa
forandringar i bukomradet gér man réontgenundersokningar,
oftast datortomografi.

Ett aspirationsprov (sugprov) fran benmargen kan tas fran 6vre
delen av brostbenet eller fran hoftbenskammen pa ryggsidan.
Benmargsbiopsi, dvs. vavnadsprov fran benmargen, tas ocksa
fran hoftbenskammen. Bada proverna tas under lokalbeddv-
ning och de ar sdkra och i allmanhet relativt smartfria undersok-
ningsmetoder.



Pa basis av benmargsprovet staller patologen diagnosen lym-
foplasmacytiskt lymfom. Patologen bedémer ocksd hur stor
procentuell andel av benmargens celler de sjuka cellerna utgor
(infiltrationsgrad). Det lymfoplasmacytiska lymfomets celler har
vissa typiska ytstrukturer som kan vara till hjalp nér man ska stal-
la diagnos. De har strukturerna kan man ocksa undersoka i punk-
tatet fran ett sugaspirationsprov med hjalp av flodescytometri.

Nya forskningsrén som bakgrund

Vid blodcancersjukdomar har undersdkning av cancercellernas
kromosomer och gener blivit ett viktigt hjalpmedel bade for att
faststalla sjukdomen, forstad sjukdomsmekanismen och planera
nya behandlingar. Vid undersékning av cancercellerna under-
soker man inte patientens drvda kromosom- och genstrukturer.
Nar den forsta cancercellen skapas, sker det i cellen nagon form
av genmutation, som i sjdlva verket ar orsaken till att cancer
uppstar. Samma forandring kan inte ses i friska celler och den
ar inte arftlig.




Under artiondenas gang har man lart sig att samma forandring-
ar i kromosomerna och/eller generna forekommer hos olika pa-
tienter vid samma form av cancer. Man har redan lange ként
till att ungefar hélften av alla patienter som har Waldenstroms
sjukdom har en foérkortning av langa armen i kromosom 6. 2012
gjorde man dock ett betydande fynd med hjélp av ny under-
sokningsteknik. Hos patienter med Waldenstroms makroglo-
bulinemi kunde man konstatera mutationen MYD88 L265P i
genen MYD88. Mutationen konstateras hos 80-100 % av alla
som har Waldenstroms sjukdom, och den dterfinns inte hos frisk
befolkning. Eftersom det &r svart for patologen att skilja mel-
lan lymfoplasmacytiskt lymfom och marginalzonlymfon &r det
med stort hopp man ser pa genfyndet som ett verktyg for att
battre kunna skilja pa de tva sjukdomarna. Det ar mojligt att
MYD88 L265P pa nagot satt uppratthaller cancerns tillvaxt och
vdlbefinnande. Det kanske man kan utnyttja i framtiden for att
ta fram nya lakemedel. Annu héller man pa att lira sig anvinda
undersékningen som inte ar vardagsrutin. For narvarande kan
undersékningen utforas atminstone pa TYKSlab.

Andras livet efter diagnosen?

Manga som insjuknar i Waldenstrom sjukdom ar helt eller sa
gott som symptomfria i flera ar efter diagnosen och lever ett
gott och aktivt liv trots sin sjukdom. D3 finns ingen orsak att
inleda egentlig behandling, utan man undersoker patienternas
hélsotillstand regelbundet och satter in behandling nar situa-
tionen det kraver.

| Waldenstroms sjukdom blir prognosen inte béttre av att be-
handlingen sétts in tidigt. Om patienten inte har nagra symp-
tom I6nar det sig inte att borja behandlingen. Pa sa satt undvi-
ker man ocksa eventuella trakiga biverkningar. Man féljer dock
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upp sjukdomen aktivt och dven symptomfria patienter gar pa
lakarundersokning och blodprov med 3-12 manaders mellan-
rum.

Det kan kdnnas betungande att vara i uppféljningsskedet av
sjukdomen och inte fa ndgon behandling; det ar svart att bara
vdnta nar man vet att man har en allvarlig sjukdom. D3 kan man
kdnna behov att prova och goéra vad som helst som hjdlper mot
radslan och kanslan av hjdlploshet. Ibland hdnder det att pa-
tienter forlitar sig pa alternativ medicin. Det finns dock inga ve-
tenskapliga fynd som bevisar sadana behandlingars effekt vid
cancer, och dessutom kan de vara dyra.

Det ar alltid skal att forst diskutera alternativa behandlingsfor-
mer med sin behandlande lakare, eftersom de ocksa kan vara
skadliga.

Behandling vid Waldenstroms sjukdom

Tidpunken for ndr de egentliga behandlingarna inleds beror
pa hur symptomen, sdsom anemi, trotthet, nattliga svettning-
ar, viktminskning och aterkommande néasblod och blédningar
i tandkottet, framskrider. Nar patienten kanner att sjukdomen
orsakar symptom och forsamrar livskvaliteten ar det dags att
diskutera olika behandlingsalternativ med den behandlande
lakaren.

Aven om man inte kan bota Waldenstréms sjukdom helt och
hdllet, kan man behandla symptomen och stérningarna som
sjukdomen orsakar. Det finns flera behandlingsalternativ. Om
en behandling slutar ha dnskad effekt kan man 6verga till en
annan. Vid aterfall kan ofta samma behandling ges pa nytt, eller
sa kan man byta till en annan metod.



Lakemedelsbehandlingar

Waldenstroms sjukdom ar oftast en langsamt framskridande
kronisk cancersjukdom. De flesta patienter far mdnga olika
behandlingar under arens lopp. Da behandlade patienters livs-
cykel kan vara upp till 20-30 ar, ska man vid planering av behan-
dlingarna speciellt beakta eventuella biverkningar som ldkeme-
delsbehandlingen kan ha.

Vissa ldkemedel (klorambucil, bendamustin, fludarabin, klari-
bin) kan belasta stamcellerna i benmargen. Andra lakemedel
(bortezomib, vinkristin, talodomid) kan orsaka neuropati och
doxorubicin kan endast anvandas med begransad dos pa grund
av det belastar hjartat. Det brukar inte vara nagon brddska
med att vdlja lakemedelsbehandling. Behandlingens effekt kan
ibland iakttas efter mycket 1ang tid, till och med &ver tre mana-
der frdn behandlingens bérjan. Effekten kan ocksa forbattras i
flera manader efter avslutad behandling. | allmdnhet har man
gott om tid ocksa for byte av behandling. Urvalet av lakemedel
ar redan relativt stort, och nya lakemedel &r pa vag.
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Cytostatika

Alkylerande lakemedel angriper cancerceller som vaxer
snabbt. De forstor DNA:ti cellerna sa att cellerna inte langre kan
dela sig. Forutom att ldkemedlet inverkar pa elakartade celler
inverkar det ocksa pa normala celler, framfor allt i vdvnad som
fornyas snabbt sdsom haret och slemhinnorna. Féljden kan vara
illamaende, krakningar och haravfall. Men i dag finns det som
tur ar effektiv behandling mot biverkningarna.

Alkylerande cytostatika ar till exempel cyklofosfamid och klo-
rambucil. Cyklofosfamid anses vara sakert med tanke pa stam-
cellerna i benmargen. Klorambucil frangas i dag allt mera. | en
randomiserad undersokning dar man jamforde fludarabin med
klorambucil kunde man konstatera att fludarabin gav livstids-
fordel.

Nukleosidanaloger hor till en storre grupp cytostatika, som
kallas for antimetaboliter. Antimetaboliterna férhindrar cel-
lernas normala @mnesomsattning. Nukleosidanalogerna har
snabbare verkan a@n de alkylerande lakemedlen, vilket betyder
att de lampar sig sarskilt val for patienter med kraftiga symptom
sasom hyperviskositet eller funktionsstérningar i nervsystemet.
De &r ocksa generellt battre tolererade an de alkylerande lake-
medlen, men orsakar daremot oftare kraftigt sankt aktivitet i
benmargen, dvs. myelosuppression.

Kladribin och fludarabin ar nukleosidanaloger. Bada ar effektiva
vid behandling av Waldenstréoms sjukdom. Fludarabin kan tas i
tablettform, kladribin doseras oftast som injektioner under hu-
den. Bada belastar benmargen.

Bendamustin ar ett nytt Idkemedel inom behandlingen av Wal-
denstroms sjukdom. Det sdgs att lakemedlet har egenskaper
som motsvarar bade alkylerande ldkemedel och nukleosidana-
loger. Det ges som intravends injektion. Lakemedlet ar mycket
effektivt vid behandlingen av Waldenstroms makroglobulinemi.
Tyvarr finns inte sa mycket information om biverkningarna efter
10-20 ar dnnu.



Traditionell cytostatika som doxorubicin och vinkristin anvands
narmast nar sjukdomen ar forknippad med rikliga och snabbt
vaxande forstoringar i lymfkortlarna eller nar man vill ha snabb
effekt pa grund av grava hyperviskositetsproblem. Behandling-
en ges da som kombinerad cytostatikabehandling som vid lym-
fom, t.ex. R-CHOP.

Antikroppsbehandling

Syftet med antikroppsbehandlingen ar att aktivera kroppens
immunforsvar att kimpa mot sjukdomen. Antikropparna hit-
tar och identifierar sitt mal genom antigen pa ytan av cellerna.
Efter att ha hittat malet binds antikroppen till antigenet och cel-
len forstors. Antikroppsbehandlingen ér viktig i behandlingen
av Waldenstréms sjukdom.

Det viktigaste lakemedlet i den har gruppen &r rituximab. Det
ar fraga om monoklonala antikroppar. Lakemedlet &r framstallt
med hjalp av genteknologi sa att antikropparna riktar sig mot
proteinstrukturen CD20 som finns pa ytan av manniskans B-lym-
fozyter. Pa Waldenstroms makroglobulinemicellers yta finns det
rikligt mangder CD20-strukturer, och lakemedlet dédar dessa
cancerceller. Rituximab anvdnds ofta tillsammans med cytosta-
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tika och kortison. Behandling med rituximab som dropp kan
framfor allt den forsta gdngen orsaka kraftiga biverkningar.

Rituximab ges som intravends injektion, dvs. dropp, en gang i
veckan i fyra veckors tid. Eftersom de flesta biverkningarna, sa-
som frossbrytningar eller feber, uppkommer i samband med
den férsta behandlingen, ges den forsta infusionen langsamt
under en tid pa 5-6 timmar. De foljande behandlingsgdngerna
tar vanligen kortare tid.

Om patienten far enbart rituximab och M-komponenthalten
redan fran tidigare ar hég, kan M-komponentnivan tillfalligt
stiga mycket hogt och orsaka ett hyperviskositetsyndrom som
behover behandlas med plasmaferes, dvs. infusion av plasma
(se narmare sid. 18).

Om rituximab inte kan anvandas kan en nyare form av antikrop-
par som riktar sig mot CD20-strukturen, ofatumumab, komma i
fraga. Vid langt framskridna fall och sjukdomsaterfall kan man
Overvdga att anvdanda alemtuzumab-antkroppsbehandling
(anti-CD52).

Kortison

Kortisonmediciner ar viktiga vid behandling av Waldenstroms
sjukdom. Narmast anvands dexametason och prednison eller
prednisolon.

Nya biologiska mediciner

Nya biologiska mediciner har redan nu gett betydande hjalp for
behandlingen av Waldenstroms sjukdom, och nya mediciner ar
pa vag. Nar dessa mediciner planeras anvander man detaljerad
information om cancercellernas informationsformedlingsmeka-
nismer, och malsattningen ar ofta att planera och bygga en ny
medicinmolekyl sa att den laser ndgon viktig funktion i infor-
mationsférmedlingskedjan. | skrivande stund finns bortetzomib
och talidomid i ordinarie bruk.



Bortetzomib hor till en grupp lakemedel som kallas proteaso-
minhd@dmmare. Proteasom ar ett system i cellerna som har som
uppgift att spjalka upp proteinerna nar de inte behdvs langre.
Bortetzomib utvecklades ursprungligen fér behandling av mul-
tipelt myelom, men det anvands ocksa for behandling av Wal-
denstroms sjukdom. Lakemedlet doseras vanligen under hu-
den 1-2 ganger i veckan under en behandlingsperiod pa nagra
veckor. Anvandningen av bortetzomib begrdnsas av att den
som biverkning orsakar neuropati, som kan vara svar.

Talidomid ar ett lakemedel som tas via munnen och som ur-
sprungligen utvecklades som lugnande medel. Det orsakade
svara fostermissbildningar, och anvdndningen upphérde pa
1960-talet. | slutet av 1990-talet markte man dock att talidomid
ar effektivt mot multipelt myelom, som hor till samma sjuk-
domsfamilj som Waldenstroms sjukdom. Talidomid har anvants
experimentellt vid behandling av Waldenstréms sjukdom, men
inte med lika stor framgdng som vid multipelt myelom. Dessut-
om har lakemedlet biverkningar framfér allt vid hég dos. Nyare
forskning pavisar dock att talidomid i kombination med andra
ldkemedel (framfor allt rituximab) kan vara effektivt ocksd vid
behandling av Waldenstroms sjukdom.

Ibrutinib &r en medicin som nyligen har fatt forsaljningstillstand
i USA for behandling av mantelcellslymfom. Forskningsresultaten
betraffande behandling av Waldenstroms sjukdom &r lovande.

Radioimmunterapi

| radioimmunterapin utnyttjar man de monoklonala antikrop-
parnas formaga att paverka vissa celler, dvs. att man forstor ela-
kartade B-celler med hjalp av radioaktivt markerade selektiva
lakemedel.

Behandlingen inleds med en rituximabinfusion som forstor
storsta delen av B-cellerna. Omkring en vecka efter den forsta
behandlingen ges en andra rituximabinfusion och det radioak-
tivt markerade lakemedlet ibritumomab, som paverkar de ela-
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kartade B-cellerna. Det transporterar sma doser av radioaktivt
amne till cellernas tillvaxtpunkter och forstor dem.

Stralningsdosen som patienten utsatts for ar mindre an vid till
exempel stralbehandling. Radioimmunterapin utsétter inte
heller andra manniskor for strdlning. En liten del av det radio-
aktiva amnet lamnar kroppen via urinen och resten sonderfal-
ler i kroppen, och det blir inga spar kvar av radioaktiviteten.
Radioimmunterapi har anvédnts mycket lite vid behandling av
Waldenstroms sjukdom.

Stamcellstransplantation

Vid behandling av Waldenstroms sjukdom kan dven stamcells-
transplantation anvandas. Da transplanteras antingen patien-
tens egna stamceller eller stamceller som samlats fran en dona-
tor efter att patienten genomgatt behandling med héga doser
av cytostatika.

| en autolog transplantation anvands patientens egna stamcel-
ler, medan man vid allogen stamcellstransplantation anvander
stamceller som samlats fran en donators blod, till exempel fran
ett syskon.

Tidigare togs stamcellerna fran benmargen (“benmadrgstrans-
plantation”), men numera samlas de ndstan alltid med speciell
utrustning fran blodet i blodcirkulationen. Pa grund av att be-
handlingsformen ar mycket belastande kan den inte ges aldre
patienter.

Fore stamcellstransplantationen far patienten en stor dos cy-
tostatika. Pa sa satt forsoker man forstéra cancercellerna sa
effektivt som mojligt. Snart darefter transplanteras de tidigare
samlade cellerna tillbaka genom intravends infusion. Da atergar
benmargen till normal funktion.

Under aterhamtningsskedet kan olika typer av infektioner fore-
komma. Det hander ofta att man far ge roda blodkroppar och
trombocyter, dvs. blodplattar, och sjukhusvistelsen kan vara



3-4 veckor. Vid vissa typer av cancer, sasom olika former av leu-
kemi, kan en stamcellstransplantation bota sjukdomen. Ocksa
vid Waldenstroms sjukdom ar det magjligt att uppna flera ars re-
mission, dvs. att sjukdomen lugnar ner sig, patienten kédnner sig
béattre och symptomen minskar.

Behandling med tillvaxtfaktorer

Waldenstroms sjukdom minskar kroppens formdaga att pro-
ducera tillrackliga mangder blodceller. Det kan leda till anemi
(brist pa roda blodkroppar), leukopeni och neutropeni (brist pa
vita blodkroppar) eller trombocytopeni (brist pa blodplattar).
Dessa tillstand kan ocksa uppsta som biverkning av cytostati-
kabehandling. Vid behandling av underfunktion i benmérgen,
dvs. myelosuppression, anvands ofta tillvaxtfaktorer.

Tillvéxtfaktorerna lindrar symptomen och gor att patienten
aterhamtar sig snabbare fran till exempel svara infektioner. De
ges som injektioner under huden (subkutant) eller i tablettform
(tillvaxtfaktorerna for blodplattar eltrombobag). Patienten kan
lara sig att injicera sjalv eller sa kan man ldra ndgon ndrstaende
att gora det. Da behdover patienten inte besoka sjukvardare eller
lakare for att fa injektionen.

Oftast anvands tillvaxtfaktorn for roda blodkroppar, dvs. erytro-
poietin (EPO), for att hdja hemoglobinnivan. For att forhindra in-
fektioner anvander man tillvaxtfaktorerna for vita blodkroppar.
Tillvéxtfaktorerna for blodpléttar anvander man atminstone vid
brist pd trombocyter som uppstatt pa grund av att de forsvinner
for snabbt.

Plasmaferes

Plasmaferes lindrar snabbt symptom som orsakas av hyper-
viskositet, dvs. fortjockning av blodet, sdsom trotthet, svindel
eller synstdrningar som beror pa stérningar i ndthinnans blod-
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cirkulation. Vid plasmaferes leds blodet fran en ven i armen
via en slang till en maskin dar blodplasma och blodets 6vriga
bestandsdelar skiljs at. Plasman ersétts i allmdnhet med en
koksaltldsning och albumin, dvs. det dggvitedmne som finns i
blodplasma. Den ersattande l6sningen och blodcellerna ater-
fors in i patientens blodcirkulation via en annan ven. Eftersom
plasmaferesen inte paverkar kroppens produktion av IgM, ar
dess verkan endast tillfallig. Plasmaferes kan anvandas ocksa i
kombination med andra behandlingsmetoder.

Uppféljning

Halsotillstandet hos patienter med Waldenstroms sjukdom foljs
upp regelbundet med blodprov och kontrollbesék. En del av
patienterna behover tatare kontroller, men for andra racker det
med en kontroll om aret.

Hurdan ar prognosen for en patient med
Waldenstroms sjukdom?

Det ar mycket svart att forutsaga hur Waldenstréoms sjukdom
kommer att framskrida, eftersom sjukdomsforloppet och be-
handlingarnas verkan ar individuella. Sjukdomen kan avstanna
pa en lindrig niva eller framskrida med varierande fart. Fér en
del patienter rdcker det med en kort behandling antingen med
cytostatika eller antikroppar. Sjukdomen kan ofta hallas under
kontroll i flera ar och samma behandlingsmetod kan anvandas
pa nytt ocksa vid aterfall.

En del patienter har en form av sjukdomen som &r svarare att fa
under kontroll och dar man maste satta in andra behandlingar,
sasom till exempel stamcellstransplantation. Eftersom Walden-



strom sjukdom bryter ut vid relativt hog alder, brukar sjudomen
inte heller hos dessa patienter vara dodsorsaken, utan manga av
patienterna avlider till f6ljd av ndgon annan sjukdom som beror
pa deras hoga alder. Detta géller uppskattningsvis var femte av
alla insjuknade.

Uppgifterna i flera forskningspublikationer om prognosen for
patienter med Waldenstréoms sjukdom grundar sig pa gamla
undersoékningar. | och med att behandlingarna har utvecklats
har ocksa prognosen for patienter med Waldenstroms sjukdom
forbattrats: nu ar den genomsnittliga livstiden efter att behand-
lingen inletts (inte frdn det att sjukdomen konstaterats) dver
10 ar och ytterligare framsteg gors hela tiden. Redan nu verkar
det som att man bdrjar se pa sjukdomen som en kronisk dvs.
langvarig sjukdom som med de nyaste behandlingsmetoderna
mycket val kan hallas under kontroll, d&ven om patienten inte ens
med dagens kunskap kan botas helt.

Sunda levnadsvanor ér viktiga

Waldenstroms sjukdom &r en obotlig sjukdom men patienten
kan pdverka sitt halsotillstdnd med sunda levnadsvanor och
genom att fasta uppmarksamhet vid bade psykiskt och socialt
vdlbefinnande.

En hélsosam kost som innehaller rikligt med farska gronsaker,
frukt och bar (dock inte under pagaende cytostatikabehand-
ling) hjalper kroppen att kimpa emot sjukdomen. Det [6nar sig
ocksa att se till att du far tillrdckligt mycket fibrer. Brod och grot
pa fullkorn, mérkt ris och pasta samt olika typer av kli, bénor,
fron och linser ar goda fiberkallor. Undvik harda fetter, liksom
ocksa rikliga mangder av socker och vita sadesslag. Halsosamt
fett finns i fisk, fiskolja och margarin.

Det &r bra att sluta réka, och kom ihag att vara mattlig med
alkohol.
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Bade kroppen och sinnet mar
bra av motion och av att du ar
ute i friska luften, vilar tillrack-
ligt och undviker stress. Nu &r
det dags att ta tid for dig sjalv,
gora sadant som du tycker &r
viktigt och trevligt och att nju-
ta av ditt liv och satsa pa dina
relationer med andra och dina
hobbyer.

Det &r vanligt att kianslorna véxlar och att
man ar radd

Vetskapen om att man har cancer orsakar en form av kris hos
den insjuknade och de narmaste. Och nar det ytterligare ar fra-
ga om en form av cancer som inte har nagon botande behand-
ling kdnns blir framtiden osdaker. Man hamnar infér nadgot helt
nytt i sitt liv och sjukdomen blir en del av vardagen. Det kan ta
lang tid att vénja sig vid en kronisk sjukdom och osdkerheten
och symptomen som den medfér.

Waldenstroms sjukdom ar dock en sjukdom som ofta kan be-
handlas med goda resultat sa att sjukdomsférloppet saktas av
betydligt. Patienten lever vanligtvis ett gott liv trots sjukdomen
nar krisen ar 6ver och sjukdomen blivit en del av vardagen.

En allvarlig sjukdom vacker manga kanslor atminstone i borjan.
Det ar helt normalt att kdanna radsla, ilska, hjalploshet, sorg, bit-
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terhet och fortvivlan och man ska varken vara radd eller skam-
mas for sina kanslor. Det ar ocksa vanligt att patienter ar ned-
stamda och att de inte godkanner att de har sjukdomen och har
en kansla av att det maste vara frdga om ett misstag: det har kan
inte hdanda mig. Med tiden och nadr man vanjer sig vid det nya
och lar sig mera om sjukdomen brukar dessa kanslor avta, men
det ar olika for olika personer.

Det ar lattare att klara av den forsta chocken och vénja sig vid
situationen nar det finns tillrackligt mycket palitlig och lattfor-
staelig information om sjukdomen, orsakerna till den och hur
den paverkar kroppen. Var och en har ratt att fa information om
sitt halsotillstdnd och sin sjukdom. Det I6nar sig alltsd att ta mod
till dig och frdga den behandlande ldkaren eller ndgon annan i
vardpersonalen om alla fragor som du undrar éver. Om du inte
for saken pa tal kan det handa att du inte far information om
saken alls. Vid behov kan du ocksa be att fa tréffa en socialar-
betare, psykolog eller sjukhusteolog. Eftersom Waldenstroms
sjukdom &r en sdllsynt sjukdom kan det vara svart att hitta infor-
mation i tryckt form eller pad webben pa svenska.
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Cancerorganisationerna ger stéd

Patientguider

Foreningen Cancerpatienterna i Finland tillhandahaller ett omfat-
tande urval av patientguider bade i tryckt och elektronisk form.
Det finns patientguider om hur man klarar av cancer, olika be-
handlingsformer och om olika cancersjukdomar. De elektroniska
patientguiderna finns pa webbplatsen www.syopapotilaat.fi.
Dér finns ocksa den har broschyren i elektroniskt format.

Tryckta patientguider pa finska kan bestdllas pa nummer
044 053 3211 eller per e-post potilaat@syopapotilaat.fi. Pa
svenska finns patientguiderna i elektroniskt format pa webb-
platsen www.syopapotilaat.fi.

Riksomfattande natverk for personer med
Waldenstroms sjukdom

Det riksomfattande natverket for personer med Waldenstroms
sjukdom ar for vuxna patienter med Waldenstroms sjukdom
och deras narmaste. Natverket valkomnar ocksa professionella
inom halsovarden som behandlar malgruppens patienter att
ansluta sig till natverket och ldra sig av dem. Natverket koordi-
neras av Cancerpatienterna i Finland.

Storsta delen av natverkets verksamhet férsiggar via for-
eningens webbplats och i sociala medier. Pa webbplatsen
www.syopapotilaat.fi finns alltid de senaste meddelandena,
nyheterna i ditt natverk samt program och anmaélningsblan-
ketter till olika evenemang.

Den kraft man kan fa av andra som gatt igenom samma sak, dis-
kussioner om sjukdomen och behandlingarna samt kanslor och
erfarenheter, liksom sma tips for vardagen finns i natverkets slutna
Facebookgrupp https://facebook.com/groups/waldenstrom/.

23



Natverket ordnar olika evenemang 1-2 ganger om aret. Dar kan
du tréffa och bekanta dig med andra som lever med samma
sjukdom i olika skeden och lyssna pa specialistforeldsningar. Fo-
reldsningarna kan behandla teman som Waldenstréms sjukdom
och de olika behandlingsformerna som finns samt psykosociala
teman, sasom till exempel hur sjukdomen och behandlingarna
inverkar pa olika delomraden i livet.

Natverket verksamhet och evenemangen ar gratis for patienter
och de ar inte forknippade med medlemskap.

Natverkskoordinatorns kontaktinformation:
tfn 0445157517
e-post potilaat@syopapotilaat.fi

Internationell patientforening

International Waldenstrom’s Macroglobulinemia Foundations
engelsksprakiga webbplats finns pa adressen www.iwmf.com.

Regionala cancerforeningar

Cancerféreningarnas uppgift ar att formedla information och
ge stod samt att anordna olika former av rehabilitering som
stod for cancerpatienter och deras narmaste. De regionala can-
cerforeningarna har radgivningsstationer, samtalsgrupper och
rehabiliterings- och rekreationsverksamhet. Tjansterna ar i all-
manhet kostnadsfria. Om du vill kan du ta kontakt med den re-
gionala cancerféreningen och bekanta dig med dess verksam-
het och stédformer. Kontaktinformation finns i slutet av den har
broschyren.
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Internet

Mera information finns pad www.cancer.fi.

Telefon och elektroniska kanaler for kontakt

Den riksomfattande hjdlpande telefonen Cancerkontakt ar en
gratis tjanst for informationsformedling och samtal med speci-
alsjukvardare. Kontaktinformation finns i slutet av broschyren.

Pa adressen neuvontahoitajat.fi ges mojlighet till enskilda sam-
tal eller till att delta i chatsamtal i grupp. Det I6nar sig att bekan-
ta ocksa med detta.
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Kontaktinformation

Suomen Syépdpotilaat -
Cancerpatienterna i Finland ry
Malmbagen 5

00700 Helsingfors
www.syopapotilaat.fi
potilaat@syopapotilaat.fi

Finlands Cancerférening rf
Unionsgatan 22

00130 Helsingfors

tfn 09 135 331
www.cancerfi

Sydpdyhteys — Cancerkontakt

- hjdlpande telefon 0800 19414
ma och to kl. 10-18

ti-frkl. 10-15
neuvonta@cancer-i

Regionala
cancerféreningar

Sédra Finlands Cancerférening
Elisabetsgatan 21 B 15

00170 Helsingfors

tfn 09 696 2110
www.etela-suomensyopayhdistys.fi
etela-suomi@essy.fi

Keski-Suomen Sy6pdyhdistys ry
Gummeruksenkatu 9 B

40100 Jyvaskyla

tfn 014 333 0220

www.kessy.fi
syopayhdistys@kessy.fi
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Kymenlaakson Syopdyhdistys ry
Kotkankatu 16 B

48100 Kotka

tfn 05 229 6240

www.kymsy.fi
toimisto@kymsy:.fi

Lounais-Suomen Syépdyhdistys —
Sydviistra Finlands Cancerférening ry
Seitskarsgatan 35

20900 Abo

tfn 02 265 7666

www.lssy.fi

meri-karina@lssy.fi

Pirkanmaan Sy6pdyhdistys ry
Hameenkatu 5 A

33101 Tammerfors

tfn 032499111
www.pirkanmaansyopayhdistys.fi
toimisto@pirkanmaansyopayhdistys.fi

Pohjanmaan Syopdyhdistys -
Osterbottens Cancerférening ry
Radhusgatan 13

65100 Vasa

tfn 010 8436 000
www.pohjanmaancancerfi
info@pohjanmaancancer.fi

Pohjois-Karjalan Syépdyhdistys ry
Karjalankatu 4 A 1

80200 Joensuu

tfn 013 227 600
www.pohjois-karjalansyopayhdistys.fi



Pohjois-Savon Sy6pdyhdistys ry
Kuninkaankatu 23 B

70100 Kuopio

tfn 017 580 1801
www.pohjois-savonsyopayhdistys.fi
toimisto@pohjois-savonsyopayhdistys.fi

Pohjois-Suomen Syépdyhdistys ry
Rautatienkatu 22 B

90100 Uledborg

tfn 0400 944 263

WWW.Pssy.org
syopayhdistys@pssy.org

Saimaan Syépdyhdistys ry
Maakuntagalleria
Kauppakatu 40 D

53100 Villmanstrand

tfn 05 451 3770
www.saimaansyopayhdistys.fi
saimaa@sasy.fi

Satakunnan Syépdyhdistys ry
Yrjonkatu 2

28100 Bjorneborg

tfn 02 630 5750
www.satakunnansyopayhdistys.fi
toimisto@satakunnansyopayhdistys.fi

Alands Cancerférening rf
Nyfahlers

Skarpansvagen 30

22100 Mariehamn

tfn 01822419
www.cancer.ax
info@cancer.ax






