Waldenstrémin tauti
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Lukijalle

aldenstromin makroglobulinemia eli Wal-
w denstrémin tauti on imusolmukesyo6piin
eli lymfoomiin kuuluva sy6pdsairaus. Ruotsalai-
nen l4dkiri Jan Gosta Waldenstrom kuvasi
nimedin kantavan taudin ensimmaisen kerran
vuonna 1944.

Waldenstromin tauti on harvinainen sairaus.
Tauti todetaan yleisimmin 7075 ikdvuoden vi-
lilld ja on harvinainen alle 50-vuotiailla. Miehilli
tautia todetaan hieman enemmin kuin naisilla.
Eurooppalaisessa viestossi tauti on yleisempii
kuin aasialaisilla tai afrikkalaisilla. Suomessa to-
detaan arviolta 10-20 tapausta vuosittain, tarkkaa
tietoa diagnoosien miirasti ei ole saatavissa.

Tauti voi aiheuttaa monenlaisia oireita. Tavalli-
simmat tutkimuksiin johtaneet syyt ovat visymys
ja anemia (matala hemoglobiini). Diagnoosia



varten otetaan koepala, useimmiten luuytimesta.
Suurimmalla osalla potilaista verestd 16ytyy tauti-
solujen tuottamaa poikkeavaa valkuaista (proteii-
nia), immunoglobuliini M (IgM) tyypin parapro-
teiinia, jota tavallisesti veressi ei ole lainkaan.
IgM-tyypin paraproteiini voi itsessddn aiheuttaa
tiettyjd oireita. Paraproteiinin madrd veressd on
suhteessa tautimiiriin ja paraproteiinin seu-
ranta verikokein helpottaa taudin seurantaa. Jos
paraproteiinia ei 16ydy, tai se on muuta tyyppia
kuin IgM, niin diagnoosina on lymfoplasmasyyt-
tinen lymfooma (LPL). Lymfoplasmasyyttinen
lymfooma on sama sairaus kuin Waldenstrémin
tauti, mutta historiallisista syistd kayttoon on
jddnyt useampia nimityksia.

Vaikka tauti ei olekaan parantuva, on se yleen-
sd hidaskulkuinen ja siihen on monia tehokkaita
hoitoja tarjolla. Useimmat potilaat eldvit taudin
kanssa vuosia tai vuosikymmenii. Osalla poti-

laista tauti todetaan sattumalta oireettomassa tai
lievdoireisessa vaiheessa kun selvitetian muista
syistd johtuvia oireita. Tauti voi till6in pysya pit-
kdan oireettomana. Oireettomaan tai lievioirei-
seen tautiin ei tarvitse hoitoa aloittaa.

Tieto vakavan kroonisen sairauden loytymi-
sestd herdttad kysymyksii seki sairastuneessa
ettd laheisissa. Tieto ja tuki ovat tirkeitd, jotta
voi eldd hyvad elamai sairaudesta huolimatta.
Tamain opaskirjasen tavoitteena on antaa tietoa
Waldenstromin taudista ja sen hoidosta. Opas on
julkaistu my6s sdhkoiseni.

JUHA LIEVONEN, hematologi

Opas on pdivitetty vuonna 2015 julkaistun sisdtau-
tien ja kliinisen hematologian erikoislddkdrin Pekka
Anttilan kirjoittaman “Tietoa Waldenstromin tau-
dista” potilasoppaan pohjalta.



Millaisia oireita Walden-
stromin tauti aitheuttaa?

aldenstromin taudin oireiden kirjo on
laaja. Osa sairastuneista saattaa olla vuosia
tdysin oireettomia.

Waldenstromin tauti voi aiheuttaa moninai-
sia oireita. Yleisimmit oireet kuten visymys ja
hengistyminen rasituksessa johtuvat anemiasta.
Anemian syynid on tautisolut luuytimesss, jotka
hiiritsevit normaalia punasolujen syntyd. Harvi-
naisempaa on merkitsevd verihiutaleiden (trom-
bosyyttien) mataluus, johon voi liittyd vuoto- tai
mustelmaherkkyytti. Vakavat verenvuodot ovat
onneksi harvinaisia. Infektioita voi esiintyi taval-

lista herkemmin. Runsas tautimassa voi aiheut-
taa yleisoireita, kuten pitkikestoista kuumeilua,
laihtumista ja voimakasta yohikoilua.

IgM tyypin paraproteiini voi itsessdidn olla
oireiden aiheuttajana. Hyvin korkeaan IgM-pi-
toisuuteen saattaa liittyd veren sakeutumista eli
hyperviskositeettia. IgM —pitoisuuden lisddnty-
essd veren viskositeetti lisddntyy ja syntyy riski
hyperviskositeettioireyhtymain. Veren IgM
pitoisuus on tilloin yleensi yli 40 g/, useimmi-
ten yli 6o g/l. Hyperviskositeetti aiheuttaa niko-
hiirioitd (kuten tummat alueet nikokentissd),
usein yhdistettyna paansirkyyn. Vaihdellen voi
esiintyd muita hermosto-oireita (kuten sekavuus,
huimaus) seki limakalvoverenvuotoja. Oireinen
hyperviskositeetti (veren liiallinen sakeus) on
onneksi varsin harvinaista, mutta esiintyessiin
vaatii aina nopeaa hoitoa. Silmalidikiri pystyy
toteamaan hyperviskositeettiin liittyvit 16ydok-
set silmdnpohjassa. Mikili nikokenttipuutoksia
esiintyy, tulee hakeutua kiireellisesti silmalaaka-
rin arvioon.

Toisaalta IgM paraproteiini voi aiheuttaa im-
munologisia sairaustiloja jo vihdisessi tautimai-
rassd. Tallaisia ovat mm. kylmiagglutiniinitauti



ja paraproteiinin aiheuttama 4direishermovaurio
eli polyneuropatia.

Kylmaagglutiniinitaudissa punasolut kokka-
roituvat (agglutinoituvat) kylméassi direisveren-
kierrossa aiheuttaen kylmailla ilmalla sinerrystd
ja kipua kehon &ireisosiin, kuten sormiin, var-
paisiin, nenidnpéddhin, poskipiihin. Yleensi oire
helpottaa siirryttiessi limpimain. Usein kyl-
miagglutiniinitautiin liittyy my6s punasolujen
hajoaminen (hemolyysi). Tdll6in hemoglobiini
voi laskea nopeastikin aiheuttaen anemiaa (au-
toimmuunihemolyyttinen anemia eli ATHA).

Monihermosairaudelle eli polyneuropatialle
on monia yleisempii syitd kuin Waldenstro-
min tauti, esimerkiksi diabetes. Waldenstromin
taudissa IgM paraproteiini voi joskus aiheuttaa
immunologisen didreishermovaurion eli po-
lyneuropatian. Oireena on raajojen direisosiin
symmetrisesti painottuva puutuminen, pistely
ja tunnottomuus, useimmiten tissd taudissa
alaraajapainoitteisesti (tyypillisesti jalkaterissd).
Oireet etenevit yleensi hitaasti kuukausien tai
pikemminkin vuosien varrella. Mikili etenemi-
nen on nopeaa tai mukana myo6s hermokipua
tai lihasvoiman heikkenemisti, niin muut syyt
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poissuljetaan (kuten kryoglobulinemia tai kevyt-
ketjuamyloidoosi).

Bing-Neelin oireyhtymalld (BNS) tarkoitetaan
tilannetta, jossa Waldenstrémin taudin tautiso-
lut ovat levinneet keskushermostoon (aivoihin,
selkidytimeen). Oireet kehittyvit yleensd hitaasti
kuukausien tai jopa vuosien varrella. Oireena voi
olla esimerkiksi tasapainon ja muistin hairiita
tai kouristuksia.




Misti oireet johtuvat?

ireiden syyt jakaantuvat karkeasti kahteen
m ryhmaiin. Ensiksikin syyna voi olla perus-
syyn, eli syopdsairauteen liittyvien syopésolujen
kertymiseen liittyvit ilmiét. Syopisolujen kerty-
minen luuytimeen vie tilaa normaalilta verisolu-
jen rakentamiselta ja siitd aiheutuu anemiaa
sekd terveiden valkosolujen ja trombosyyttien
puutetta. Lisddntyvi syopiasolujen miiri voi
johtaa imusolmukkeiden koon kasvuun sekd
maksan ja pernan koon suurenemiseen.

Toinen mekanismi on syopisolujen erittima
IgM-tyyppinen vasta-aine. Suuri mddra tita vas-
ta-ainetta johtaa seerumin sakeutumiseen ja sen
my6td veren virtauksen hidastumiseen. Syntyy
ylld kuvattu hyperviskositeettioireyhtyma.

Tilla vasta-aineella voi olla my6s epitavallisia
fysikaaliskemiallisia ominaisuuksia. Joissakin
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tapauksissa vasta-aine voi menettii liukoisuu-
tensa ja saostuu verisuonessa. [lmioti kutsutaan
kryoglobulinemiaksi. Téllaiset saostuneet kryo-
globuliinit tukkivat pienii verisuonia aiheuttaen
munuaisten vajaatoimintaa, haavoja jalkoihin,
pistemadisii verenvuotoja iholle (petekiat) seka
ylla kuvatun kaltaista ddreishermovauriota.

Joskus tdma vasta-aine kohdistuu punasolujen
pintaan, jolloin seurauksena on kylmissi ta-
pahtuva punasolujen hajoaminen eli hemolyysi.
[lmiotd kutsutaan kylmiagglutiniinitaudiksi (ks.
edeltd). Joskus vasta-aine voi kohdistua direis-
hermoissa sijaitsevaa valkuaisainetta vastaan.
Seurauksena voi olla d4reishermojen vaurioitu-
minen ja polyneuropatia (ks. edeltd).
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Miten tauti todetaan?

E pdiltiessd Waldenstromin tautia otetaan
verikokeita. Waldenstromin taudin diagnoo-
sin vahvistamiseksi tutkitaan luuytimesta ja toisi-
naan myos imusolmukkeista otetut kudosniyt-
teet. Luuytimen ja imusolmukkeiden lisiksi
sairaita soluja voi olla my6s pernassa ja mak-
sassa.

Patologi antaa luuydinniytteestd lymfoplasma-
syyttisen lymfooman (LPL) diagnoosin. Patologi
arvioi myos, kuinka suuren prosenttiosuuden
luuytimen soluista sairaat solut muodostavat
(infiltraatioaste).
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MITEN VERISOLUT MUUTTUVAT
WALDENSTROMIN TAUDISSA?

Puolet verestd koostuu nesteesti eli veriplas-
masta, puolet verisoluista. Verisoluja ovat
punasolut, valkosolut ja verihiutaleet (trombo-
syytit). Punasolut vastaavat hapen kuljetuksesta
kudoksiin, valkosolut elimiston puolustuksesta
ulkoisia taudin aiheuttajia (bakteerit, virukset)
vastaan, verihiutaleet veren hyytymisesta. Val-
kosolut jaetaan useampaan alatyyppiin. Yksi
valkosolujen alatyypeisti on lymfosyytit, joiden
alatyyppi on puolestaan B-lymfosyytit (”B-so-
lut”). Waldenstrémin tauti on peridisin B-lymfo-
syyteista.

B-lymfosyytit syntyviat muiden verisolujen
tapaan luuytimen kantasoluista. Luuytimesta
B-lymfosyytit siirtyvit kypsymian imusolmuk-
keisiin ja pernaan, jossa ne oppivat tunnista-
maan tietyn taudin aiheuttajan (esim. bakteerin)
ja erikoistuvat taistelemaan siti vastaan. Osa
B-lymfosyyteistd kypsyy edelleen plasmasoluiksi,
jotka palaavat luuytimeen ja tuottavat sieltd vas-
ta-aineita (immunoglobuliineja) vereen. Vasta-ai-
neet ovat tirked osa immuunipuolustusta.
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Pystyikseen taistelemaan lukuisia taudinai-

heuttajia vastaan ihmisen valkosolut kykynevit
muuntumaan tehokkaasti. Valkosolujen jakau-
tuessa ja muuntuessa syntyy niihin vuosien
varrella lukuisia erilaisia geenimuutoksia. Tama
on osa normaalia verisolujen ikddntymista.
Suurin osa syntyneistd geenimuutoksista on
harmittomia, mutta osasta voi kehittyd syovan
esiasteita ja sittemmin syopid. Waldenstromin
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tauti saa alkunsa, kun B-lymfosyytteihin syntyy
MYD88 geenin mutaatio. Tautisolujen maard on
alkuun vihiinen. Vuosien varrella tautisolujen
lisadtyessi syntyy ensin oireeton Waldenstréomin
tauti ja sittemmin oireinen tauti. MYD8&8 geenin
mutaatio todetaan yli go %:lla Waldenstrémin
tautia sairastavista. Mutaatio esiintyy pelkastian
tautisoluissa, eikd kyse ole siten synnynniisestd
mutaatiosta.
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Uutta tutkimustietoa
taudin taustalle

eren syopasairauksissa syopasolujen kro-

mosomien ja geenien tutkimus on muodos-
tunut tirkedksi apuvilineeksi seki tautia maari-
tettdessd, tautimekanismin ymmartimisessi ettd
uusia hoitokeinoja suunniteltaessa. Syopiasoluja
tutkittaessa ei tutkita potilaan omia perittyja
kromosomi- ja geenirakenteita. Kun ensimmai-
nen syopasolu syntyy, tapahtuu siini solussa
jonkinlainen geenin muuttuminen, miki itse
asiassa on syy syovin synnylle. Tiatd muutosta ei
nihdi elimiston terveissi soluissa eikd se
periydy jilkeldisille.

Vuosikymmenien kuluessa on opittu, ettd
samanlaisissa syovissi potilaasta toiseen tois-
tuvat samanlaiset kromosomien ja/tai geenien
muunnokset. Kauan on tiedetty, ettd noin puo-
lella Waldenstromin tautia sairastavista potilais-

18

ta nihdaan kromosomin 6 pitkin kisivarren
lyhentymai. Vuonna 2012 tehtiin uusilla tutki-
mustekniikoilla kuitenkin merkittava havainto.
Waldenstromin makroglobulinemiaa sairastavil-
ta potilailta 16ydettiin MYD88-geenissd mutaatio
MYD8&8 L265P. Mutaatio 16ytyy yli 9o% Wal-
denstromin tautia sairastavilta potilailta ja sitd

ei l6ydy terveestd viestosti. Koska patologin on
vaikea erottaa lymfoplasmosyyttistd lymfoomaa
marginaalivyohykkeen lymfoomasta, tarjoutuu
tama geeniloydos suurin toivein niiden sairauk-
sien varmemmaksi erottelijaksi. On mahdollista,
ettd MYD&8 L265P yllapitii jollakin tavoin syo-
van kasvua ja hyvinvointia. Voi olla, etti tulevai-
suudessa titd voidaan hyddyntid uusien ladkkei-
den kehittimisessi. MYD8&8 geenin tutkiminen
on nykyisin osa rutiinidiagnostiikkaa.
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Muuttuuko elima,
kun tauti on todettu?

m aldenstromin taudissa hoidon varhainen
aloittaminen ei paranna ennustetta. Jos
oireita ei ole tai ne ovat lievii, ei hoitoakaan
kannata aloittaa. Niin viltytddn my6s mahdolli-
silta hoidon aiheuttamilta ikaviltd sivuvaikutuk-
silta. Taudin kehittymisti seurataan kuitenkin
aktiivisesti ja kaikki oireettomatkin potilaat kiy-
vit sddnnollisesti 3—12 kuukauden vilein 144ka-
rintarkastuksissa ja verikokeissa.
Tarkkailuvaiheessa odottaminen ja se, ettd mi-
tadn hoitoa ei anneta, saattaa tuntua ahdistavalta:
on vaikeaa olla tekemattd mitdédn ja vain odottaa,
kun tietdd sairastavansa vakavaa sairautta. Voi
tuntua tarpeelliselta kokeilla ja tehdd mité vain
lievittdikseen pelkoaan ja avuttomuuden tunnet-
ta. Jotkut ehki turvautuvat myos erilaisiin vaihto-
ehtohoitoihin. Niiden hyodysti syovan hoidossa
ei kuitenkaan ole tieteellistd niyttod, ja ne voivat
olla kalliita. Luontaistuotteiksi kutsutuilla valmis-
teilla voi olla odottamattomiakin vaikutuksia ja
siksi on hyvi kertoa niiden kiytosta ladkarille.
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Waldenstrémin
taudin hoito

m ireiden, kuten anemian, visymyksen ja
yohikoilun vakavuus vaikuttaa siihen,
koska varsinaiset hoidot aloitetaan. Kun tuntuu
siltd, ettd sairaus aiheuttaa merkittivid oireita ja
heikentdd eliménlaatua, on aika kaintyi hoita-
van ladkarin puoleen ja keskustella eri hoitovaih-
toehdoista.

Vaikka Waldenstromin tautia ei pystyti tiysin
parantamaan, sen aiheuttamia oireita ja elimis-
ton hdiri6iti voidaan hoitaa. Hoitovaihtoehtoja
on useita. Mikéli yhden hoitomenetelmin teho
heikkenee, voidaan siirtyd johonkin toiseen hoi-
toon. Samoija hoitoja voidaan kiyttii usein myos
taudin uusiessa tai vaihtaa toiseen menetelmaiin.
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LAAKEHOIDOT

m aldenstromin tauti on useimmiten hitaasti
etenevi krooninen sydpisairaus. Sairau-
den kuluessa useimmat potilaat tulevat vuosien
varrella saamaan useita erilaisia hoitoja. Kun
hoidettujen potilaiden elinkaari voi olla jopa
20—-30 vuoden mittainen, tulee hoitoja suunnitel-
taessa tehon lisdksi erityisesti ottaa huomioon
ladkehoitojen mahdollisesti aiheuttamat haitta-
vaikutukset.

Enenevisti on kiinnitetty huomiota ldikkeiden
mahdollisiin pitkdaikaishaittoihin. Osa lddkkeis-
td (bendamustiini, fludarabiini, kladribiini) voi
kuormittaa luuytimen kantasoluja. Proteasomin
estdjan bortetsomibin tirkein pitkiaikaishaitta
on direishermovaurio, polyneuropatia.

Lidkehoitoja valittaessa on harvoin kiire. Hoi-
don teho voi joskus tulla esiin vasta hyvinkin
myo6hiin, jopa yli kolmen kuukauden kuluttua
hoidon aloituksesta. Hoitovaste voi parantua vie-
14 useita kuukausia hoidon paittymisen jalkeen-
kin. Yleensd on hyvin aikaa my6s hoitolinjan
vaihtoon. Kiytettivissi oleva lidkevalikoima on
jo varsin laaja ja uusia lddkkeitd on tulossa.
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SOLUNSALPAAJAT

ALKYLOIVAT SOLUNSALPAAJAT (syklofosfamidi,

kloraambusiili) hyokkaavat nopeasti kasva-

via syopasoluja vastaan. Ne tuhoavat solujen
DNA:ta, minki jilkeen solut eivit pysty endd
jakautumaan. Sen lisidksi, ettd 1d4dke vaikuttaa
pahanlaatuisiin soluihin, se vaikuttaa my6s nor-
maaleihin soluihin etenkin nopeasti uusiutuvi-
ssa kudoksissa, kuten hiuksissa ja limakalvoilla.
Seurauksena voi olla pahoinvointia, oksentelua
ja hiustenldht6d. Onneksi niita sivuvaikutuksia
voidaan nykyain hoitaa tehokkaasti.

NUKLEOSIDIANALOGIT (fludarabiini, kladribiini)

estdvit solun normaalia aineenvaihduntaa. Ensi-
linjan hoidossa niitd ei enii kiytetd, mutta ne
ovat tehokkaita uusiutuneen Waldenstromin
taudin hoidossa.

BENDAMUSTIINI on solunsalpaaja, jolla on seka

alkyloivan aineen ettd nukleosidianalogin omi-
naisuuksia. Lidkettd annetaan tiputuksena laski-
moon. Lidke on erittdin tehokas Waldenstromin
makroglobulinemian hoidossa.

23



VASTA-AINEHOIDOT

Vasta-ainehoitojen tarkoitus on aktivoida eli-
miston oma puolustusjirjestelmi taistelemaan
sairautta vastaan. Vasta-aineet 6ytavit ja tunnis-
tavat kohteensa solujen pinnalla olevien antigee-
nien perusteella. Loydettydin kohdesolunsa vas-
ta-aine sitoutuu sen antigeeniin ja tuhoaa solun.
Vasta-ainehoidoilla on jo merkittivd asema Wal-
denstromin taudin hoidossa.

Tarkein timin ryhmin ldike on rituksimabi.
Kysymyksessid on monoklonaalinen vasta-aine.
Lidke on valmistettu siten, ettd vasta-aine koh-
distuu ihmisen oman B-lymfosyytin pinnalla
olevaan CD2o-nimiseen proteiinirakenteeseen.
Niitd CD2o-rakenteita on runsaasti Waldenstro-
min makroglobulinemian solujen pinnassa ja
ladke auttaa tappamaan nditd syopasoluja. Rituk-
simabia kiytetddn usein yhdessé solunsalpaajan
kanssa. Rituksimabin tiputukseen voi varsinkin
ensimmadiselld kerralla liittyd voimakkaitakin
sivuvaikutuksia.

Rituksimabi annetaan infuusiona eli tiputuk-
sena laskimoon. Koska useimmat sivuvaikutuk-
set, kuten vilunviristykset tai kuume, ilmaan-
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tuvat ensimmadisen hoitokerran yhteydessi,
annetaan ensimmadinen infuusio hitaasti 5-6
tunnin aikana. Seuraavat hoitokerrat ovat yleensi
lyhyempisi.

Rituksimabi hoitoa aloitettaessa saattaa IgM
tyypin paraproteiini tilapdisesti nousta. Jos hoi-
toa aloitettaessa IgM paraproteiinin pitoisuus on
valmiiksi korkea, saattaa sen taso dkillisesti huo-
mattavan korkeaksi ja seurauksena voi olla hy-
perviskositeettioireyhtyma4, jota joudutaan hoita-
maan plasmafereesilld eli plasman luovutuksella.

PROTEASOMIN ESTAJAT

Bortetsomibi kuuluu lidkeryhmiin, jota kut-
sutaan proteasomin estdjiksi. Proteasomi on
solujen jirjestelmd, jonka tehtdvina on hajottaa
proteiineja sitten, kun niitd ei endi tarvita. Ladke
annostellaan ihon alle yleensi kerran viikossa
noin kuukauden hoitojaksoissa. Bortetsomibin
kayttoa rajoittaa neuropatiasivuvaikutus, joka voi
olla hankala.

My6s muilla proteasomin estdjilld on osoitettu
tehoa tissd taudissa.
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BTK-ESTAJAT

Brutonin tyrosiinikinaasin (BTK) estdji ibruti-
nibi on osoitautunut tehokkaaksi Waldenstromin
taudin hoidossa. Liike on tablettimuotoinen ja
sitd otetaan pdiivittdin. Ibrutinibia tulee kiytaa
jatkuvasti niin kauan kuin se tehoaa. Ibrutini-
bin haittoja ovat mm. lisddntyneet verenvuodot,
eteisvdrind (syddmen rytmihiirio) ja infektio-
herkkyys. Haittavaikutukset menevit kuitenkin
nopeasti ohi, jos ladkitys lopetetaan.

Uusi BTK:n estdji tsanubrutinibi on osoitautu-
nut teholtaan ibrutinibin veroiseksi. Tsanubruti-
nibi on saanut myyntiluvan EU:ssa 2021, mutta
ei ole vield tata kirjoittaessa Suomessa kiytossa.

KANTASOLUSIIRROT

Waldenstromin taudin hoidossa voidaan kiyttda
myos kantasolusiirtoja, joissa potilaalle annetaan
voimakkaan solunsalpaajahoidon jilkeen joko
hinen omia tai luovuttajalta kerattyja kantaso-
luja.

Aiemmin kantasolut kerittiin luuytimes-
td ("luuydinsiirto”), mutta nykyain ne otetaan
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talteen ldhes aina kiertivistd veresti erityiselld
keruulaitteistolla. Hoidon rasittavuuden takia
kantasolusiirtoja ei voi tehdd idkkddmmille poti-
laille.

Ennen kantasolusiirtoa potilas saa suuren an-
noksen solunsalpaajia. Niin syopiasolut pyritiin
tuhoamaan mahdollisimman tehokkaasti. Pian
tdiman jilkeen annetaan aiemmin keratyt kanta-
solut takaisin infuusiona suoneen. Niin palaute-
taan luuytimen toiminta ennalleen.

Toipumisvaiheessa voi esiintyd erilaisia infek-
tioita. Usein joudutaan antamaan punasoluja ja
trombosyytteja eli verihiutaleita, jonka vuoksi
sairaalahoito kestii 3-4 viikkoa. Joissakin syo6-
patyypeissd, kuten leukemioissa, kantasolusiir-
tohoito voi johtaa pysyvdin paranemiseen. Wal-
denstromin taudissakin tilld hoidolla voidaan
saavuttaa useamman vuoden remissio eli tauti
tasaantuu, vointi paranee ja oireet lievittyvit.

KASVUTEKIJAHOITO
Waldenstromin tauti heikentdd elimiston kykya

valmistaa riittivisti verisoluja. Timai voi johtaa
anemiaan (punasolujen vihyys), leukopeniaan
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(valkosolujen vihyys) ja neutropeniaan (neut-
rofiilien epdnormaalin pieni mairi veressi) tai
trombosytopeniaan (verihiutaleiden vihyys).
Nama tilat voivat syntyd myo6s solunsalpaajahoi-
don sivuvaikutuksina. Luuytimen toimintava-
jauksen eli myelosuppression hoidossa kiytetdin
usein kasvutekijoita.

Valkosolukasvutekija annetaan pistoksina ihon
alle. Valkosolukasvutekijilld pyritdan joko esti-
main infektioita tai nopeuttamaan paranemista
vaikeasta infektiosta. Anemian hoitona saatetaan
kayttdd punasolujen kasvutekijai (erytropoietiini,
EPO), joka my6s annostellaan pistoksina ihon
alle. Pistimisen voi opetella itse tai se voidaan
opettaa liheiselle.

PLASMAFEREESI

Oireisen hyperviskositeetin ensiavuksi aloitetaan
plasmafereesit. Plasmasfereesilla ylimiaraistd
IgM immunoglobuliinia poistetaan verestd niin
kauan, kunnes samanaikaisesti aloitettava taudin
ladkehoito alkaa tehota. Plasmafereesi helpottaa
nopeasti hyperviskositeetin eli veren sakeutu-
misen aiheuttamia oireita, kuten paansarky3,
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huimausta tai verkkokalvon verenkiertohdiri-
oistd johtuvia nikohiirioiti. Plasmafereesissi
veri johdetaan laskimosta laitteeseen, jossa
plasma erotellaan muusta veresti. Plasma kor-
vataan yleensi suolaliuoksella ja albumiinilla
eli veriplasmassa esiintyvilld valkuaisaineella.
Korvausliuos ja verisolut palautetaan potilaa-
seen. Koska plasmafereesi ei vaikuta elimiston
IgM-tuotantoon, sen hoitovaikutus yksinddn on
vain tilapdinen. Plasmafereesii kiytetdankin aina
yhdessid muiden varsinaisesti tautiin kohdistu-
vien hoitomenetelmien kanssa.
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Seuranta

aldenstrémin tautia sairastavien potilaiden

tilannetta seurataan sddnnollisesti veriko-
kein ja seurantakdynnein. Osa potilaista tarvitsee
tiheimpii tarkastuksia, osalle riittdd vuosittainen
tarkastuskaynti.
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Terveet elimintavat
ovat tirkeiti

m aldenstrémin tauti on parantumaton sai-
raus, mutta omaan vointiinsa voi vaikuttaa
noudattamalla terveitd elimintapoja ja panosta-
malla my6s henkiseen sekd sosiaaliseen hyvin-
vointiin.

Hyvin hoidettu terveys vihentii taudin hoi-
dosta johtuvia haittoja ja takaa paremmat edel-
lytykset taudin hyville hoidolle. Tupakointi
kannattaa lopettaa ja alkoholin kiytossi on syytd
muistaa kohtuus. Hyvistd hammashoidosta tuli-
si huolehtia.

Kansallisen rokotusohjelman mukaisesta ro-
kotussuojasta on hyvi huolehtia. Influenssaroko-
te syksyisin sekd SARS-CoV-2 -koronavirusrokot-
teet ovat suositeltavia. Myos pneumokokkirokote
ja ei-eldva (rekombinantti) vydruusurokote ovat
harkittavissa.

Kuntoilu ja ulkoilu sek3 riittava lepo ja stres-
sin vilttiminen tekevit hyvii niin keholle kuin
mielellekin.
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Sopeutuminen sairauteen

m un kysymyksessi on sydopamuoto, johon ei

vield ole parantavaa hoitoa, tulee sairaus
pysyvisti osaksi arkea. Tottuminen pitkiaikai-
seen sairauteen on yksilollisti ja sithen kuluva
aika voi vaihdella paljon eri henkiloiden valilla.
Waldenstromin tauti on sairaus, jota useimmiten
voidaan hoitaa tuloksellisesti ja siten hidastaa
sen etenemisti merkittivisti. Se ei yleensi esti
laadultaan hyvii elamai. Sairauden tutuksi
tuleminen helpottaa sopeutumista uuteen tilan-
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teeseen. Monet hyotyvit vertaistuesta eli siiti,
ettd voi kohdata toisia waldenstrom-potilaita seka
jakaa tuntemuksia ja kokemuksia heiddn kans-
saan.

Hoitavalta ladkarilta ja muulta hoitavalta hen-
kilokunnalta saa tietoa omasta tilanteesta. Kan-
nattaa rohkeasti ottaa puheeksi askarruttavat
asiat. Tarvittaessa kannattaa pyytdi tapaamista
muiden ammattihenkil6iden, kuten sosiaalityon-
tekijan, psykologin tai sairaalateologin kanssa.
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Waldenstrom-potilasverkosto

aldenstrom-potilasverkosto on Waldenstro-
min tautiin sairastuneiden aikuisten ja hei-
din liheistensi yksityinen Facebook-ryhmi.
Verkostoa koordinoi Suomen Syépipotilaat ry.
https://www.facebook.com/groups/

waldenstrom/

Al jai yksin. Potilasverkostoissa voit jakaa sai-
rastamiseen liittyvid asioita vertaisten kesken.
www.syopapotilaat.fi/potilasverkostot
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Sanasto

ALKYLOIVAT SOLUNSALPAAJAT Solunsalpaajalddk-

keen tyyppi, joka vaikuttaa tuhoamalla solujen
perimiainesta (ks. DNA). Esimerkiksi syklofosfa-
midi, kloraambusiili.

ANEMIA Verenpunan eli hemoglobiinin (ks.
hemoglobiini) epatavallinen vihiisyys. Tyypilli-
nen l6ydos Waldenstromin taudissa.

ANTIGEENI Aine joka aiheuttaa elimistossa vas-
ta-aineiden eli immunoglobuliinien (ks. immu-
noglobuliini) muodostumisen tai soluvilitteisen
immuunivasteen. Antigeenien toimintaa hyo-
dynnetiddn Waldenstromin taudin vasta-ainehoi-
dossa.

AUTOIMMUUNIHEMOLYYTTINEN ANEMIA (AIHA)

Kylmiagglutiniinitautiin (ks. kylmiagglutiini-
tauti) liittyvd anemian muoto.
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B-LYMFOSYYTTI, B-soLU Imusolun eli lymfosyytin

alatyyppi, johon elimistén immuunivaste nojau-
tuu. Imusolut kuuluvat valkosoluihin. Waldent-
rémin tauti kohdistuu B-lymfosyytteihin.

BENDAMUSTIINI Solunsalpaajiin kuuluva laike,

jolla on seki alkyloivan aineen etti nukleosidia-
nalogin ominaisuuksia.

BING-NEELIN OIREYHTYMA (BNs) Nimitys Wal-

denstromin taudin muodolle, jossa sairaat solut
ovat levinneet keskushermostoon eli aivoihin ja
selkidytimeen.

BRUTONIN TYROSIINIKINAASI (BTK)
Elimiston valkuaisaine, joka vaikuttaa Wal-

denstromin taudissa syopiasolujen kasvua edis-
tden. Ibrutinibi-lddke (ks. ibrutinibi) estid BTK:n
toimintaa ja hillitsee syopasolujen kasvua.

DIAGNOoOsI Taudinmairitys, jonka ladkari tekee
asettamalla taudin olemassaolon ja laadun (tai
puuttumisen) ilmaisevan méiritteen. Diagnoo-
silla méiaritelldin, onko potilaalla Waldenstromin
tautia.
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DNA Lyhenne sanasta deoksiribonukleiinihappo.
Sisaltdd yksilon perimin. Alkyloivat solunsal-
paajat vaikuttavat tuhoamalla sairaan solukon
DNA:ta.

ERYTROPOIETIINI (EPO) Punasolujen muodos-

tumista lisddva hormoni, jota kiytetdan Wal-
denstromin taudista johtuvan anemian hoitoon.

ETEISVARINA Sydimen rytmihdirio, josta kiyte-

tddn myos nimitystid flimmeri. Ibrutinibi-1a4k-
keen mahdollinen haittavaikutus.

HEMOGLOBIINI Verenpuna; punasolujen hapen-

sitojaproteiini. Lyhenne Hb.

HEMoOLYYsI Punasolujen hajoaminen. Liittyy kyl-
maiagglutiinitautiin.

HYPERVISKOSITEETTI Korkea IgM-pitoisuus (ks.

immunoglobuliini M) aiheuttaa veren sakeutu-
mista eli hyperviskositeettia.

IBRUTINIBI Brutonin tyrosiinikinaasin estdjiin
kuuluva ladke.
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IMMUNOGLOBULIINI M (IGM) Vasta-aineproteiini,

joka kuuluu paraproteiineihin. Tyypillinen 16y-
dos Waldenstromin taudissa. Terveilld ihmisilld
lgM:3i ei esiinny lainkaan.

IMMUNOLOGINEN Kehon luontaiseen puolustuk-

seen liittyvd, ks. immuunipuolustus.

IMMUUNIPUOLUSTUS Kehon luontainen puolus-

tautumiskyky ulkoisia taudinaiheuttajia ja myrk-
kyja vastaan.

INFEKTIOHERKKYYS Yksil6llinen taipumus saada

tartunta (infektio) ulkoisesta taudinaiheuttajasta.
Kasvanut infektioherkkyys on Waldenstromin
taudin oire ja ibrutinibin haittavaikutus.

INFILTRAATIOASTE Lidkirin mairittimai osuus

sairaista soluista luuytimessi. Kuvaa jossain
mairin taudin etenemista.

INFUusio Lidkkeen tai muun nesteen (infuu-

sion) annostelu tiputuksena laskimoon, esim.
rituksimabi.
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KANTASOLUSIIRTO Sopivan luovuttajan kantaso-

lujen siirtiminen solunsalpaajahoitoa saaneen
potilaan elimistoon. Kaytetidn Waldenstromin
taudin hoidossa.

KEVYTKETJUAMYLOIDOOSI Tila, jossa kudoksiin

kertyy amyloidia, joka on liukenematonta pro-
teiini- eli valkuaisainepitoista materiaalia. Pois-
suljetaan monihermovaurion (ks. polyneuropa-
tia) syytd selvitettdessa.

KROMOsOMI Perintétekijit (geenit) sisiltiva,
DNA-molekyylistd ja sithen kytkeytyneista valku-
aisaineista koostuva solun tuman osa.

KROONINEN SAIRAUS Pitkdaikainen ja jatkuva

sairaus. Waldenstromin tauti luokitellaan krooni-
seksi.

KRYOGLOBULIINI Kryoglobulinemian (ks. kryo-

globulinemia) aiheuttaja. Saostuessaan kryoglo-
buliinit aiheuttavat kryoglobulinemian oireiston.

KRYOGLOBULINEMIA lgM-vasta-aineen runsaan
esiintymisen aiheuttama tila, joka johtuu vas-
ta-aineen epatavallisista fysikaaliskemiallisista

ominaisuuksista.

KYLMAAGGLUTINIINITAUTI Waldenstromin tau-
dissa esiintyvin kohonneen IgM:n aiheuttama
oireisto, joka esiintyy hiiriéini direisverenkier-
rossa. Oireet johtuvat punasolujen kerdytymi-
sestd "kokkareiksi” (agglutinaatio).

LEUKEMIA Verisyopd, joka johtuu luuytimen val-
kosolujen esiasteiden muuttumisesta pahanlaa-

tuisiksi syopisoluiksi.




LEUKOPENIA Anemian tyyppi, joka johtuu val-
kosolujen vihiisyydestd. Waldenstromin taudin
mahdollinen oire.

LUONTAISTUOTE Liikeaineisiin kuulumattomat

itse hankittavat valmisteet, joilla voi olla yhteis-
vaikutuksia liiketieteellisen hoidon kanssa.

LYMFOPLASMASYYTTINEN LYMFOOMA (LPL)

Waldenstromin taudin toinen kaytossi oleva
nimitys.

MARGINAALIVYOHYKKEEN LYMFOOMA LPL:sta

geenitestauksella erotettava tautimuoto.

MONOKLONAALINEN VASTA-AINE Vasta-aineiden

ryhmi, jota kiytetidn Waldenstrémin taudin
hoidossa.

MUTAATIO Periytyvi tai pysyvd muutos solujen
perintbaineksessa. Waldenstromin tauti aiheu-

tuu mutaatiosta MYD8&8-geenissa.

MYELOSUPPRESSIO Luuytimen toimintavajaus,

jonka Waldenstromin tauti aiheuttaa.
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NEUTROPENIA Anemian tyyppi, joka johtuu neut-

rofiilien (erds valkosolutyyppi) vihdisyydesta.
Waldenstromin taudin mahdollinen oire.

NUKLEOSIDIANALOGI Solun normaalin aineen-

vaihdunnan estimiseen perustuva solunsalpaaja.
Esim. fludarabiini ja kladribiini.

PARAPROTEIINI Luokka, johon vasta-aineproteiini

lgM kuuluu.
PATOLOGI Liikiri, jonka erikoisalaan kuuluu
tautien syiden, synnyn, kehittymisen ja vaikutus-

ten selvittiminen.

PETEKIA Pistemdinen iholla esiintyvi verenpur-
kaus. Kryoglobulinemian oire.

PLASMAFEREESI Plasman (veren nestemiisen

osan) luovutus, joka saatetaan liittdd Rituksima-
bi-hoitoon.

POLYNEUROPATIA Monihermovaurio, joka aiheu-

tuu liiallisesta IlgM:sta.
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PROTEASOMIN ESTAJA Valkuaisen hajottamisen

estimiseen perustuva liidkeaine, esim. bortetso-
mibi.

REKOMBINANTTI Rokote, jossa vaikuttava soluai-

nes on ei-elivia.

RITUKSIMABI Waldenstromin taudin vasta-aine-

hoidossa kaytettava ladke.

RUTIINIDIAGNOSTIIKKA Tavanomainen ja sdan-

noénmukainen taudinmaéirityksen tapa.
SEERUMI Veren osa, josta puuttuvat solut, fibrino-
geeni (hyytymistekija) ja erddat muut hyytymiste-

kijat.

SOLUNSALPAAJAHOITO Syovin hoitomuoto, joka

perustuu kiytettyjen aineiden (sytostaattien)
solujen jakautumista ja kasvua hidastaviin omi-
naisuuksiin.

SYMMETRIA Tasasuhtaisuus, tissi: molemmissa
jaloissa yhtildisesti esiintyva.
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TROMBOSYTOPENIA Anemian tyyppi, joka johtuu
verihiutaleiden vihdisyydestd. Waldenstrémin

taudin mahdollinen oire.

TSANUBRUTINIBI BTK-estdjiin kuuluva Wal-
denstromin taudin hoidossa kaytetty ladke.

VERIHIUTALE Verihiutaleet eli trombosyytit ovat

verisoluja, jotka osallistuvat veren hyytymiseen.

WALDENSTROM-POTILASVERKOSTO Suomen Syo-
pépotilaat ry:n yllapitima verkossa toimiva ver-

taisverkosto, joka tarjoaa mahdollisuuden ver-
taistukeen Waldenstrémin tautiin sairastuneille
ja heidin lgheisilleen.

Sanaston laati Aleksi Leppdnen Duodecim
Terveyskirjaston Lddketieteen sanaston pohjalta.




% SUOMEN
SYOPAPOTILAAT

SUOMEN SYOPAPOTILAAT RY oh potilaiden oma

jarjest6. Edistamme potilaan oikeuksia ja toi-
mimme osana eurooppalaista syopapotilasyh-
teisod. Olemme osa Syopédjarjestoja.

Suomessa todetaan vuosittain yli 35 0coo uutta
sybpdtapausta ja sydvdn sairastaneita on jo
ldhes 300 000. Olemme olemassa syopdan
sairastuneita ja heidan ldheisiaan varten. Tarjo-
amme mahdollisuuden vertaistukeen verkossa
sekd luotettavaa tietoa syopasairauksista.
Teemme myd6s edunvalvontaty6td yhteistyossa
muiden jarjestojen kanssa.

Saat meihin yhteyden sahkopostitse,
puhelimitse ja sosiaalisen median kautta.
www.syopapotilaat.fi

www.facebook.com/syopapotilaat/

info@syopapotilaat.fi
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@
Syopéjarjestot

SYOPAJARJESTOT on vahva ja osaava jarjesto,

jonka tavoitteena on turvata kaikille hyva
elama ilman sy6paa tai syovastd huolimatta.
Jarjesto tarjoaa tietoa, tukea ja toivoa.

Syopéjarjestot tukee ja kuntouttaa syopéa
sairastavia ja heidan laheisidan, tiedottaa
syopad ehkaisevistad ja terveytta edistavista
asioista, pitaa ylla rekisteria sy6pataudeista ja
sy6paseulonnoista ja myontaa varoja syopa-
tautien tieteelliseen tutkimukseen.

Syopéjérjestot on Suomen suurin kansanter-
veysjarjesto.

SYOPAJARJESTOIHIN KUULUVAT:

Suomen Sy6payhdistys ry ja
sen jasenyhdistykset:
« 12 alueellista sy6payhdistysta
« 6 valtakunnallista potilasyhdistysta
« Suomen Syé6pérekisteri
» Sy6péasaatio
www.syopajarjestot.fi
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TEKSTI JUHA LIEVONEN, hematologi

ULKOASU JOHANNES RANTAPUSKA
KUVITUKSET ERKKI TOUKOLEHTO
JULKAISIJA SUOMEN SYOPAPOTILAAT RY
PAINO ORIGOS, 2022

Tami opas on tehty Syopasaition tuella.
Syopdsaatio
Cancerstiftelsen

Opasta on tukenut BeiGene AB.
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