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Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka
jest organizacja pozarzadowag non-profit dziatajacg na terenie Rzeczpospolitej
Polskiej oraz poza jej granicami, niosgca pomoc chorym oraz reprezentujgca
interesy pacjentow dotknietych szpiczakiem, czionkéw ich rodzin oraz
chorych z innymi nowotworami hematologicznymi zgodnie z zapisami
statutowymi.
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ul. Sucharskiego 10/14

10-693 Olsztyn

tel./fax + 48 89 534 25 90, tel. + 48 89 672 91 46

tel. kom. + 48 602 468 668, + 48 604 401 402

adres e-mail: szpiczak@szpiczak.org.pl

http: www.szpiczak.org.pl

KRS: 0000233747, Regon: 280023691, NIP: 7393480583
Nr rach: 94 1240 1590 1111 0010 0638 3258
Bank PEKAO S.A. | o/Olsztyn, ul. 1 Maja 10, 10-900 Olsztyn

Myeloma Euronet jest miedzynarodowa federacjg kilkudziesieciu stowarzyszen
oraz podobnych organizacji pozarzadowych pochodzacych z krajow europejskich
i pozaeuropejskich typu non-profit (Association Internationale sans but
lucratif, AISBL), zarejestrowang w Belgii pod adresem:

Rue de Dampremy, 67/32

B-6000 Charleroi, Belgia

Numer rejestracyjny: 883.729.287.

Biuro Myeloma Euronet ma siedzibe w Berlinie pod adresem:
Myeloma Euronet

c/o Robert Schafer

Brunnenstrasse 178/179

D-10119 Berlin, Niemcy

tel. +4930/2887 9755

fax. + 49 30/ 28 87 97 66

adres e-mail: info@myeloma-euronet.org

http: www.myeloma-euronet.org

Cewnik HICKMAN® jest handlowym znakiem zarejestrowanym przez C.R. Bard, Inc.
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Wprowadzenie

Niniejszy poradnik napisano z mys$la o osobach, u ktorych rozpoznano szpiczaka
mnogiego. Moze by¢ takze uzyteczny dla ich bliskich i przyjaciét. Znajdujg sie w nim
informacje na temat szpiczaka, leczenia tego schorzenia oraz kontroli nad nim. Ma
stuzy¢é pomoca w zrozumieniu choroby i podejmowaniu $wiadomych decyzji
dotyczgcych opieki i wyboru metod terapeutycznych.

Skupia sie na najczesciej stosowanych sposobach leczenia szpiczaka, ale nie
przedstawia szczegotow wszystkich metod. Przewodnik skonstruowany jest w ten
spos6b, ze zawarto$¢ kazdego rozdziatlu stanowi samoistng cato$¢. Mozesz wiec
przeczytac tylko te rozdziaty, ktore dotycza Ciebie lub tematéw, ktore Cie interesujg
szczegOlnie.

Niektére z bardziej niecodziennych i fachowych terminéw zostaly wyttuszczone przy
pierwszym pojawieniu sie¢ oraz wyjasnione w rozdziale ,,Objasnienia termindw
medycznych”, ktory znajduje sie z tytu broszury.

Cele tego poradnika :

1. Pomoc w lepszym zrozumieniu choroby i jej leczenia.

2. Pomoc w podejmowaniu swiadomych decyzji terapeutycznych.
3. Przedstawienie informacji dla opiekunéw i cztonkéw rodzin.

Broszure Szpiczak — Poradnik dla pacjentéw, ich bliskich i przyjaciét, wydany przez
Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka, daje Ci poglad na wiele spraw,
z ktérymi mozesz borykac¢ sie zyjac ze szpiczakiem lub zyjac z osobag dotknietg
szpiczakiem, badz tez opiekujac sie osobg ze szpiczakiem.

W Polsce nie ma na razie zadnej infolinii dotyczacej szpiczaka, istnieje za to bezptatna
infolinia onkologiczna, przy ktérej dyzurujg doswiadczeni onkolodzy, na ktérg mozesz
zadzwoni¢ z jakimkolwiek pytaniem dotyczacym choroby. Infolinia jest dostepna pod
numerem O 800 493 494 od poniedziatku do czwartku w godzinach 16.00. - 22.00.

Infolinia dotyczaca szpiczaka jest w planach organizacyjnych Polskiego Stowarzyszenia
Pomocy Chorym na Szpiczaka i mamy nadzieje, ze powstanie ona w niedalekiej
przysztosci. Problemem jest bardzo wysoki koszt utrzymania takiego przedsiewziecia.
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Co to jest szpiczak mnogi?

Szpiczak, znany takze pod nazwa szpiczak mnogi, jest rozsianym nowotworem
powstatym z komodrek plazmatycznych. Zmienione nowotworowo komorki
plazmatyczne to inaczej komorki szpiczakowe. Komoérki plazmatyczne tworza
cze$¢ Twojego systemu odpornosciowego.

Zdrowe komorki plazmatyczne produkujg przeciwciata (zwane takze immunoglobulinami),
aby poméc w walce z infekcja. W przypadku zachorowania na szpiczaka,
nieprawidtowe komarki plazmatyczne uwalniajg tylko jeden typ przeciwcial, ktory nie
spetnia zadnych uzytecznych funkcji. Bezposredni pomiar patologicznego biatka czyli
paraproteiny pozwala czesto na rozpoznanie i monitorowanie szpiczaka.

Szpik kostny jest "ggbczastym" materiatem, znajdujacym sie wewnagtrz wiekszych
kosci Twojego ciata (patrz Rycina 1). Szpik kostny jest narzadem wytwarzajgcym
prawidtowe komorki krwi (krwinki czerwone, krwinki biate i krwinki ptytkowe),
a takze miejscem zycia dla komodrek plazmatycznych.

\ J szpik kostny

(NG s

Rycina 1 — Szpik kostny
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Jesli DNA tylko jednej komorki plazmatycznej ulegnie uszkodzeniu to moze
spowodowac jej przemiane w komorke nowotworowa, a wtedy jej potomstwo jest
chorobg zwang szpiczakiem. Z kolei te nieprawidlowe komorki plazmatyczne
nazywane sg komorkami szpiczakowymi. W odréznieniu od wielu nowotworéw,
szpiczak zazwyczaj nie wystepuje pod postacig umiejscowionych guzkéw lub guzow
(sa wyjatki). Zamiast tego, komorki szpiczakowe dzielg sie i rozprzestrzeniajg
wewnatrz szpiku kostnego.

Szpiczak atakuje liczne (stad nazwa szpiczak mnogi) kosci w organizmie, w ktérych
szpik kostny jest zwykle aktywny, u os6b dorostych np.: w obrebie kregostupa, czaszki,
miednicy i klatki piersiowej oraz w obszarach woko6t barkéw i bioder. Wyjatkowo
zdarza sie choroba, w ktorej wystepuje pojedyncze ognisko szpiczakowe i taki szpiczak
nazywa sie odosobnionym.

Miejsca, ktore sg zwykle (ale nie zawsze) ,,0szczedzane” to koniczyny — dtonie, stopy
i dolne obszary ramion oraz konczyn dolnych. Jest to bardzo wazne, poniewaz funkcja
tych krytycznych miejsc jest zwykle catkowicie zachowana. Moze sie jednak zdarzy¢, ze
przypadkowe ztamanie ramienia, przedramienia, czy kosci udowej nastepuje
W miejscu rozwoju oghiska szpiczaka i jest pierwszym jego objawem.

Wiekszo$¢ probleméw zdrowotnych, zwigzanych ze szpiczakiem, jest
spowodowanych przez gromadzenie sie komorek plazmatycznych w szpiku kostnym
i obecnos¢ paraproteiny we krwi lub w moczu.

Czestymi problemami sg bodle kostne, patologiczne kostne zitamania, zmeczenie
(z powodu anemii), czeste lub nawracajgce infekcje (takie jak bakteryjne zapalenie
ptuc, infekcje drég moczowych i potpasiec), uszkodzenie nerek i hiperkalcemia.

U niektorych ludzi szpiczak rozwija sie po wczes$niejszym rozpoznaniu tagodnego
(nieztosliwego) procesu, zwanego gammapatia monoklonalng, czyli MGUS
(Monoclonal Gammopathy of Undetermined Significance). Terminem tym okresla sie
sytuacje obecnosci nieprawidtowych biatek, obserwowanych w przypadku
wystgpienia szpiczaka, przy jednoczesnej nieobecnosci innych cech choroby (mniej
niz 10% komorek plazmatycznych w szpiku kostnym i brak dowodéw na chorobe
kosci).

Ryzyko przejscia od gammapatii monoklonalnej do aktywnej postaci szpiczaka jest
bardzo mate — na poziomie 1% na rok obserwacji. Nawet jezeli naciek komoérek
szpiczakowych jest wiekszy (10-30% catkowitej komorkowosci szpiku), tempo wzrostu
moze by¢ bardzo wolne i zwigzane z wystgpieniem wolno rozwijajacego sie lub
bezobjawowego szpiczaka. Tym niemniej osoby z gammapatia monoklonalng majg
wieksze ryzyko zachorowania na szpiczaka niz osoby catkowicie zdrowe.



Opisane powyzej dwie sytuacje moga zmienia¢ sie bardzo powoli na przestrzeni lat
i nie wymagaja aktywnego leczenia. Jest bardzo wazne, aby wiasciwie rozpoznac
chorobe, rozrézniajac MGUS lub tlacego sie szpiczaka od szpiczaka aktywnego lub
objawowego, ktéry wymaga terapii. Zastosowanie bowiem leczenia w gammapatii
monoklonalnej lub szpiczaku tlacym sie naraza chorych na skutki uboczne nie oferujac
korzysci leczniczych.

W ciggu ostatnich kilku lat nastgpit znaczny rozwéj nowych metod leczenia i kontroli
schorzenia, co wplyneto znaczgco na sposoby terapii. Caly czas prowadzone sg
badania kliniczne w celu dalszego rozwoju nowych metod leczenia oraz lepszego
i bardziej efektywnego wykorzystywania sposobow juz istniejgcych. Wiele z obecnych
i nowo rozwijanych metod zostato oméwionych w tym przewodniku.

Dotychczas znane metody nie umozliwiajg catkowitego wyleczenia tej choroby (poza
nielicznymi wyjgtkami), ale moga by¢ bardzo skuteczne powodujgc zatrzymanie jej
rozwoju, kontrole objawow oraz poprawe jakosci zycia pacjenta. Nawet po skutecznej
terapii, potrzebne jest regularne monitorowanie na wypadek nawrotu szpiczaka.

Oproécz stosowania sie do zalecen, jakie otrzymujesz od swojego lekarza, jest kilka
rzeczy, ktére mozesz zrobi¢, aby poprawic jakos¢ zycia ze szpiczakiem.

Broszura Szpiczak — Poradnik dla pacjentéw, ich bliskich i przyjaciét, dostepna
w siedzibie Polskiego Stowarzyszenia Pomocy Chorym na Szpiczaka, zawiera wiele
informac;ji o problemach, z ktérymi mozesz boryka¢ sie zyjac ze szpiczakiem.

Podstawowe fakty:

B w Polsce obecnie diagnozuje sie ok. 1500 nowych przypadkéw rocznie

B ok. 4500 chorych jest stale leczonych

M przyjmuje sie, ze ok. 2500-3000 0s6b zyje w Polsce ze szpiczakiem nierozpoznanym

B ok. 800-900 os6b rocznie umiera z powodu szpiczaka

M szpiczak stanowi 15% spo$réd nowotwordéw krwi i 1% ogolnej liczby nowotworéw

M Sredni wiek wykrycia choroby to ok. 62 lata, ale az 5-10% pacjentéw to osoby
ponizej 40 roku zycia, jednak coraz wiecej chorych diagnozuje sie w wieku 45-55 lat
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Rodzaje szpiczaka mnogiego

Szpiczak jest chorobg o bardzo indywidualnym przebiegu, zaréwno ze wzgledu na
sposob reakcji na leczenie, ktére moga roznic sie znacznie u poszczegoblnych osob, jak
i na wystepowanie powiktan u pacjentéw. Czes¢ z tych réznic moze wynikac z r6znych
typow i podtypow szpiczaka.

Rozne typy i podtypy choroby rozrézniane sg w oparciu o rodzaj chorobowych
czagsteczek - immunoglobulin (paraprotein), produkowanych przez komorki
szpiczakowe.

Kazda immunoglobulina sktada sie z dwoéch tancuchow ciezkich i dwoch tancuchow
lekkich (patrz Rycina 2) uformowanych w ksztatt przypominajacy litere Y.

Rozréznia sie pie¢ mozliwych typoéw tancucha ciezkiego, oznaczonych literami G, A, D,
E i M oraz dwa mozliwe typy tancucha lekkiego, oznaczone greckimi literami kappa (k)
i lambda (&).

Kazda pojedyncza immunoglobulina (w skrécie Ig) moze posiadac tylko jeden z pigciu
mozliwych typoéw tancucha cigzkiego i tylko jeden z dwéch mozliwych typow tancucha
lekkiego, i jest okreslana zgodnie z typem tancucha ciezkiego jako odpowiednio IgG,
IgA, IgD, IgE i IgM.

Wiekszos$¢ ludzi ze szpiczakiem, okoto 65 %, ma typ szpiczaka wytwarzajacy IgG. To
IgG moze zawiera¢ albo tancuch lekki kappa, albo lambda.

tancuch lekki

tancuch cigzki

Rycina 2 - Struktura immunoglobuliny
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Drugim najczestszym typem jest szpiczak IgA, takze zawierajacy, albo tancuch lekki
kappa, albo lambda. Typy szpiczaka IgM, IgD i IgE sg rzadkie.

U blisko 30% oprocz wytwarzania catej immunoglobuliny dodatkowo wytwarzane sg
wolne (czyli niezwigzane z fancuchami ciezkimi) tancuchy lekkie (jak tancuchy lekkie
lambda), ktére sg wykrywane raczej w moczu niz we krwi.

Ponadto, u okoto 20% pacjentow komorki szpiczakowe produkujg tylko tancuchy
lekkie (catkowity brak fancuchow ciezkich). Choroba ta jest nazywana "chorobg
tancuchoéw lekkich" lub "Bence Jones’a".

Rzadziej, bo w okoto 1-2% przypadkow, komorki szpiczakowe produkuja bardzo mato
lub nie produkujg wcale immunoglobulin jakiegokolwiek typu, jest to tzw. szpiczak
"niewydzielajacy”, ktérego bardzo trudno zdiagnozowac¢ i monitorowac. Jednakze
ostatnio wyprodukowany test Freelite™ jest w stanie wykry¢ minimalng ilos¢ wolnych
tancuchow lekkich w surowicy u wiekszosci pacjentéw, u ktérych na podstawie
tradycyjnych metod zdiagnozowano szpiczaka niewydzielniczego. Dzieki temu
postawienie diagnozy i monitorowanie stato sie nieco fatwiejsze.

Wystepuja subtelne réznice w zachowaniu sie réznych typéw szpiczaka. Jak mozna
oczekiwaé, najczestszy typ IgG przejawia wszystkie zwykle wystepujace objawy
szpiczaka. Z drugiej strony typ IgA moze czasem charakteryzowac sie wystepowaniem
guzow o lokalizacji pozakostnej, a typowi IgD moze towarzyszy¢ biataczka (czyli
wystepowanie komorek chorobowych we krwi obwodowej) z komoérek
plazmatycznych i jest on czestszg przyczyng uszkodzenia nerek.

tancuchy lekkie przeptywajac wraz z krwig przez nerki moga je uszkadzac i byc¢
wydalane z moczem. Z tego wzgledu choroba tancuchéw lekkich lub Bence Jones’a
jest najczestszym powodem uszkodzenia nerek. Ponadto, fancuchy lekkie moga sie
odktada¢ w réznych tkankach powodujac ich uszkodzenia, czego wynikiem jest stan
znany jako skrobiawica lub amyloidoza.



Co jest przyczyng szpiczaka?

Pomimo, iz przeprowadzono dos$¢ duza ilo$¢ badan, majacych na celu zbadanie
potencjalnych przyczyn szpiczaka, nic nie zostalo do tej pory udowodnione.
Najbardziej prawdopodobne jest to, ze szpiczak jest wynikiem przypadkowego btedu
podczas podziatu komoérki. W wyniku takiego btedu dochodzi do mutacji pojedynczej
komorki i jej potomstwo stanowi wiasnie szpiczaka.

Zaobserwowano rzadka tendencje do wystepowania szpiczaka ws$rdd bliskich
krewnych, przy czym prawdopodobieristwo to jest bardzo niskie. Obecnie nie sg
rowniez dostepne zadne testy w tym zakresie. Nawet jezeli choroba wystgpi u wiecej
niz jednej osoby w rodzinie, jest to raczej spowodowane faktem, ze cztonkowie
rodziny zwykle jednakowo narazeni sga na czynniki $rodowiskowe, niz tym, ze
schorzenie jest dziedziczne.
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Rozpoznanie, testy, badania
dodatkowe | stopniowanie

Aby rozpozna¢ szpiczaka, nalezy wykonac¢ kilka testow i badan dodatkowych. Jest to
czesto trudny i niepewny czas dla pacjentdw i ich rodzin. Testy i badania sa
wykonywane z trzech gtéwnych powodow:

= diagnostyka

= ustalenie planu leczenia i mozliwo$¢ monitorowania postepu

= wykrycie powiktan choroby oraz mozliwosci ich leczenia

Szpiczak jest chorobg o bardzo indywidualnie zmiennym obrazie, tak wiec wyniki tych
testbw moga by¢ rdézne u réznych pacjentdw. Nie wystarczy tylko rozpoznaé
szpiczaka. Niezbednym jest okreslenie doktadnego rodzaju i stopnia zaawansowania
choroby u kazdego pacjenta, zanim zostanie zaplanowane leczenie.

Oznaczanie paraproteiny

Ocena stezenia paraproteiny, czyli biatka wytwarzanego przez komorki szpiczaka jest
bardzo wazne w jego rozpoznawaniu, a takze jest przydatne w monitorowaniu
leczenia. Z tego powodu pomiar paraproteiny jest powtarzany regularnie w celu
sprawdzenia, jak dziata leczenie i czy szpiczak pozostaje na stabilnym poziomie
podczas okreséw, gdy pacjent nie otrzymuje terapii.

Jezeli po leczeniu u pacjenta nie stwierdza sie paraproteiny, jest on w petnej remisji.
Jezeli po leczeniu stezenie paraprotein obnizyto sie, ale sa one nadal wykrywalne i ich
poziom jest stabilny, mozna stwierdzi¢, ze pacjent jest w czesciowej remisji, zwanej
takze faza plateau. Petna remisja jest uzyskiwana niezbyt czesto, za wyjatkiem
zastosowania leczenia wysokodawkowego i przeszczepienia krwiotworczych komorek
macierzystych.

Uzywa sie okre$lenia ”faza plateau”, poniewaz pojawiajacy sie wykres z uzyskanych
wynikow paraprotein ma ptaski ksztatt (plateau). Zaréwno poziom, jak i czas trwania
odpowiedzi na leczenie sg wazne w ocenie skutecznosci terapii.
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Badania RTG ukiadu kostnego (przeglad szkieletu)

Poniewaz choroba moze zmniejsza¢ grubosc¢ kosci i je uszkadzaé, jednym z pierwszych
wykonywanych badan jest ocena szkieletu. Jest to seria zdje¢ rentgenowskich
wykonywanych w celu wykrycia jakichkolwiek uszkodzenn kosci. Badanie
rentgenowskie moze by¢ uzyte takze w celu wykrycia nowych miejsc destrukcji
kostnych. Uszkodzone obszary kosci sa przedstawione na kliszy rentgenowskiej jako
czarne, zacienione obszary i sg zwane ,,ogniskami uszkodzenia (lizy kostnej)”.

Czasem potrzebne sa dokladniejsze obrazy kosci i wtedy lekarz moze zalecié
wykonanie badania MRI (obrazowanie rezonansu magnetycznego, ang. magnetic
resonance imaging) lub TK (tomografia komputerowa). Badanie MRl moze czasem
wykaza¢ obecno$¢ i rozmieszczenie choroby w kosciach i poza nimi, czego nie
pokazuje badanie RTG. Badanie TK dostarcza wiecej szczegotdw, dzieki czemu mozna
zidentyfikowac te obszary uszkodzen kosci, ktérych nie wykryto w badaniu RTG.

Biopsja szpiku kostnego (aspirat)

Badanie to wymaga wprowadzenia igly do kosci (zwykle jest to mostek lub kos¢
biodrowa), aby pobra¢ matg probke szpiku kostnego (ta prébka nosi czasem nazwe
aspiratu). Badanie jest wykonywane w znieczuleniu miejscowym. Pobrang probke
bada sie w celu policzenia odsetka komorek plazmatycznych w szpiku kostnym.
Prawidtowy szpik kostny zawiera mniej niz 5% komaérek plazmatycznych; szpik kostny
pacjentdéw ze szpiczakiem moze zawiera¢ od 10% do 90% komorek plazmatycznych.
To badanie musi by¢ wykonane zaréwno na poczatku, jak i na koricu leczenia.

Lepszym wskaznikiem liczby komorek plazmatycznych jest “trepanobiopsja”,
oznaczajgca pobranie matego fragmentu kosci wraz z znajdujagcym sie wewnatrz
szpikiem. Trepanobiopsje wykonuje sie w kosci biodrowej, w jej czesci od strony
plecow.

Badania te, wraz z badaniem krwi i/lub moczu, sg pomocne w uzyskaniu bardziej
pelnego obrazu odpowiedzi na leczenie. Badania te nie sa przyjemne, ale jesli
wykonuje je do$wiadczony lekarz, to nie roznig sie wiele od wstrzykniecia.

Morfologia krwi

W ciggu catego leczenia wykonuje sie regularne pobrania krwi. Jak juz wspomniano,
probki krwi wykorzystywane sg w celu oznaczenia poziomu paraprotein obecnych we
krwi. Dodatkowo cze$¢ z kazdej probki jest zwykle wykorzystywana do policzenia
komorek we krwi: a) czerwonych krwinek, ktére transportujg tlen, b) biatych krwinek,
ktére pomagaja w walce z infekcja, c) ptytek, ktdre pomagajg w krzepnieciu krwi.



Liczba tych komorek jest wazna poniewaz:

= liczba biatych krwinek jest wskaznikiem stopnia ryzyka infekcji

= poziom hemoglobiny (liczba czerwonych krwinek) jest wskaznikiem ewentualnego
wystgpienia anemii

e liczba plytek jest dla lekarza wskaznikiem ewentualnego wiekszego niz zwykle
ryzyka wystapienia krwawienia lub powikfan zakrzepowo-zatorowych

Czynnos¢ nerek

Uszkodzenie funkcji nerek moze by¢ zwigzane z pewnymi wyjgtkowymi cechami
szpiczaka lub by¢ efektem jego leczenia.

Testy krwi moga by¢ uzywane w celu pomiaru pozioméw mocznika i kreatyniny, ktére
sg produktami odpadowymi, w prawidtowych warunkach filtrowanymi i wydalanymi
przez nerki. Wysokie poziomy mocznika i kreatyniny wskazujg na zaburzong czynnos$¢
nerek.

Pomiar stezenia wapnia

Wapn jest mineratem normalnie wystepujacym w kosciach. U pacjentow z aktywna
chorobg kosci, zwigzana ze szpiczakiem, wapn jest uwalniany z kosci do krwi, co moze
prowadzi¢ do zwiekszenia stezenia wapnia we krwi (hiperkalcemia), co grozi
zaburzeniami rytmu krwi i $pigczka.

Pomiar stezenia albuminy

Albumina jest syntetyzowana w watrobie (okoto 15 g/dobe) i ma czas potowicznego
trwania okoto 14 dni. Zwykle w danym organizmie wystepuje jeden rodzaj albuminy.
Wraz z wiekiem podwyzsza sie stezenie immunoglobulin IgA, wedlug niektorych
doniesienn maleje natomiast stezenie frakcji IgG i IgM. CzeSciej obserwuje sie u ludzi
starszych wystepowanie autoprzeciwciat, z lub bez objawéw chorobowych mogacych
manifestowac sie zaburzeniami funkcji limfocytbw B pod postacig szpiczaka
mnogiego.

Beta 2 mikroglobulina

Beta-2-mikroglobulina (?2M): ?2M jest jednym z najwazniejszych wskaznikéw
zaréwno ogolnej liczby komorek szpiczaka u danego chorego, jak i ich aktywnosci. Na
podstawie jej stezenia okresla sie rokowania w poszczegdlnych przypadkach.
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Dalsza czgs$¢ tego przewodnika zawiera liste najwazniejszych badan laboratoryjnych i
zakres wynikéw prawidtowych.

Ocena stopnia zaawansowania

Po skompletowaniu catego zestawu wynikow badan, lekarz powinien miec¢ jasny obraz
charakterystyki choroby swoisty dla danego chorego. Na podstawie tych informacji
ustala sie stopien zaawansowania szpiczaka.

Ustalenie stopnia zaawansowania umozliwia okre$lenie rokowania odnos$nie
przebiegu choroby u danej osoby. Najczesciej stosuje sie System Stopniowania wg
Durie i Salmon, ktory wyréznia trzy stopnie zaawansowania szpiczaka:

= stopien | : wczesny, niski stopieri zaawansowania szpiczaka

= stopien Il : aktywny, $redni stopien zaawansowania szpiczaka

= stopien Il : aktywny, wysoki stopien zaawansowania szpiczaka

Kazdy z tych stopni moze posiada¢ podtypy takie, jak typ A (prawidiowa funkcja
nerek) lub B (nieprawidtowa funkcja nerek).

Mimo uzytecznosci tego systemu stopniowania, nie bierze on pod uwage pewnych
waznych czynnikéw jak ?2-mikroglobulina. Dlatego tez opracowano nowy
Miedzynarodowy System Stopniowania (ISS — International Staging System) szpiczaka
mnogiego. System ten bierze pod uwage dodatkowe czynniki, przewidujgce
potencjalng odpowiedz na leczenie. Tymi czynnikami sg beta 2 mikroglobulina i
albumina, ktére moga by¢ oceniane rutynowymi badaniami krwi.

U niektorych chorych na szpiczaka nie wystepuja tatwo zauwazalne objawy choroby,
a mimo to wymagaja oni leczenia. Takich chorych lekarze identyfikujg w oparciu o
kryteria okres$lone angielskim akronimem ,,CRAB”, gdzie (C) okresla zwiekszenie
stezenia wapnia (ang. calcium), (R) niewydolnos¢ nerek (ang. renal), (A)
niedokrwisto$¢ (ang. anaemia) i (B) zaburzenia kostne — ogniska lityczne lub utrata
kosci (ang. bone abnormalities), ktdry mozna spolszczy¢ jako ,,KWAN” (kosci, wapn,
anemia, nerki).

Dalsze szczegoty dotyczace oceny stopnia zaawansowania szpiczaka sg przedstawione
w dodatku trzecim na stronie 60.
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Leczenie szpiczaka

SposOéb w jaki szpiczak jest leczony i kontrolowany, zalezy od szybkosci rozwoju
choroby oraz stopnia jej zaawansowania.

Od ostatnich kilku lat najczesciej stosowanymi metodami leczenia szpiczaka sg rézne
rodzaje chemioterapii, sterydy, wysokodawkowa terapia i transplantacja komorek
krwiotwoérczych. Ostatnio do grupy wczesniej stosowanych lekow dotgczono takie
nowe specyfiki, jak: talidomid oraz bortezomib (VELCADE®); réwniez od niedawna
analog talidomidu o nazwie lenalidomid (REVLIMID®).

Dostepna jest takze duza liczba lekéw wspomagajacych, przydatnych w leczeniu
objawow i komplikacji spowodowanych przez szpiczaka. W ich sktad wchodzi grupa
lekébw zwanych bisfosfonianami, stosowanych w leczeniu choroby i béloéw kosci, jak
rowniez erytropoetyna, stosowana w leczeniu niedokrwistosci.

Przed rozpoczeciem leczenia, lekarz musi okresli¢, jakie leczenie jego zdaniem jest
najlepsze w danej sytuacji i przedstawi¢ swoje propozycje pacjentowi.

W dalszej czesci przedstawiono pewne wazne kwestie, dotyczace podejmowania
decyzji o terapii i krotki przeglad z zakresu dostepnych metod leczniczych,
dotyczacych zarowno samego szpiczaka, jak i jego powiktan.

Podejmowanie decyzji

Wyboér metody terapii szpiczaka nie jest prostg decyzja, gdyz nie ma jednego
najlepszego sposobu leczenia, a takze dlatego, ze kazdy pacjent jest inny. Zalety, wady
i skutki uboczne, powstajgce podczas stosowania dostepnych metod leczenia, sg
czesto bardzo rézne. Z tego powodu istotne jest zaangazowanie pacjenta w podjecie
decyzji, ktory typ leczenia jest dla niego najodpowiedniejszy.

Pacjent moze preferowac postepowanie tylko zgodnie z radami swojego lekarza lub
bra¢ aktywny udziat w procesie podejmowania decyzji. Lekarz powinien dopasowac
swoje podejscie do tego, co odpowiada pacjentowi.

Ogolnie rzecz biorgc, okreslajac najlepszy sposéb leczenia dla danego pacjenta trzeba
uwzgledniac:

* 0golny stan zdrowia (na przyktad funkcje nerek)

« wiek (wiek moze mie¢ na przyktad wplyw na to, czy wysokodawkowa terapia
i transplantacja komoérek krwiotworczych jest mozliwa)

= osobiste uwarunkowania i styl zycia

= priorytety i preferencje

= nature choroby

= kazde poprzednie leczenie

= poziom mozliwych komplikacji

= wyniki i odpowiedz na kazde wczesniejsze leczenie



Musisz wzig¢ pod uwage, ze powodzenie medycyny jako metody zwalczania choréb
nie polega na tym, ze chory sam sie leczy, lecz opiera sie¢ na tym, ze najwazniejsze
decyzje podejmuje osoba, ktéra ma na temat danej choroby pelng wiedze,
wczesniejsze doswiadczenie oraz nie jest emocjonalnie zaangazowana, czyli moze
racjonalnie ,,na zimno” oceni¢ sytuacje. Taka osobg jest lekarz.

Twoja wiedza na temat swojej choroby ma najwigksze znaczenie nie w wyreczaniu
lekarza i pielegniarek, ale w uzupeinianiu tego, co oni robig dla Ciebie przez
przestrzeganie zalecen odnos$nie zachowania, w tym unikania zakazen i urazéw,
a takze utrzymania regularnosci przyjmowania przepisanych Ci lekow.

Niekiedy istnieje wybor pomiedzy bardziej ryzykownym, ale bardziej skutecznym
leczeniem, a leczeniem mniej ryzykownym, ale i mniej skutecznym. Tego wyboru
lekarz nie moze dokonac za Ciebie, gdyz zalezy on od Twoich osobistych preferencji
zyciowych.

Aby zrozumie¢ wigcej na temat szpiczaka i dostepnych opcji jego leczenia, postaraj sie
zebracé tyle informacji, ile uwazasz za potrzebne.

Informacje mozesz otrzymac od lekarzy, pielegniarek, innych pacjentéw lub wyszuka¢ je
w internecie (przyktadowo na stronach www.szpiczak.org.pl lub www.myeloma-
euronet.org).

Robienie listy za i przeciw kazdej z opcji jest dobrym sposobem, aby pomadc sobie
w podjeciu decyzji, ktore leczenie bedzie najlepsze. Omoéwienie tych spraw z rodzina,
przyjaciétmi lub innymi pacjentami moze pomaoc w rozumieniu watpliwosci.

Twoja decyzja powinna uwzglednia¢ osobiste priorytety, styl zycia i poglady na temat
zalet i wad dostepnych opcji leczenia oraz ich potencjalnych skutkéw ubocznych.
Wazne jest, abyscie Ty i Twoj lekarz byli zgodni co do sposobu leczenia, ktére
rozpoczniesz.
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Inne opinie

Zgodnie z obecnym ordynatorskim sposobem organizacji oddziatow
hematologicznych i onkologicznych leczenie kazdego pacjenta jest omoéwione
w zespole kierowanym przez danego ordynatora i decyzja bedzie zespotowa, mimo ze
Toba jako pacjentem opiekuje sie tylko jeden lekarz (najczesciej hematolog).

Szpiczak nie jest czestg chorobg i wyboér whasciwego leczenia jest czasem wyzwaniem
nie tylko dla pacjenta, lecz réwniez dla lekarza. Dlatego mozesz czuc¢ potrzebe
uzyskania tak zwanej drugiej opinii, aby upewnic¢ sie, ze postawiona przez Twojego
lekarza diagnoza jest prawidtowa, ze plan leczenia jest wiasciwy dla Twojej sytuaciji,
a wszystkie inne opcje zostaty przeanalizowane.

Obecnie polski system ubezpieczenia zdrowotnego nie przewiduje finansowania
zasiegania przez pacjenta ,,drugiej opinii” i jezeli z jakichkolwiek powodéw uwazasz,
ze takiej opinii potrzebujesz mozesz jg uzyska¢ udajgc sie prywatnie do innego
hematologa lub wykorzysta¢ kontakty rodzinne lub towarzyskie. Twoje wyniki
i historie choroby powiniene$ skopiowa¢ lub wypozyczy¢ i zabra¢ na te wizyte
(konsultacje).

Poza tym, lekarz leczy Ciebie za Twojg zgoda i musisz by¢ przygotowany do tego, ze
na stawiane Ci propozycje leczenia bedziesz musiat wyrazi¢ zgode na pismie,
a wczesniej powiniene$ zosta¢ zapoznany zaréwno z potencjalnymi korzysciami, jak
i niedogodnosciami danej metody leczenia.

W ramach polskiego systemu ubezpieczenia zdrowotnego masz roéwniez prawo
do zmiany osrodka, w ktérym jeste$ leczony, chociaz w wielu regionach Polski moze
by¢ to utrudnione przez fakt istnienia tylko jednego osrodka hematologicznego w tym
regionie. W takim przypadku zmiana os$rodka moze sie wigza¢ z ucigzliwymi
podrézami, ale nadal jest mozliwa.

A jezeli nie chce sie wcale poddac leczeniu?

Niektorzy pacjenci czujg, ze nie chca sie podda¢ zadnemu z rodzajoéw toksycznego
leczenia i preferujg tzw. niekonwencjonalne metody leczenia. Niestety nie ma
dowodoéw na to, ze te alternatywne metody sg skuteczne, aczkolwiek sporadycznie
zdarza sie, iz pacjenci donoszg, ze stosujgc tego typu techniki zyli z chorobg o wiele
dtuzej niz oczekiwali. Trzeba pamieta¢, ze sformutowanie, ze jakie$ postepowanie nie
ma skutkdw ubocznych oznacza jednoczesnie, ze nie ma ono dziatania. Jest to, jak
z nozem chirurgicznym - jesli jest ostry i mozna nim zrobi¢ operacje, to mozna sie tez
skaleczy¢, a jesli jest tepy to nie mozna sie nim skaleczy¢ (czyli nie ma dziatan
ubocznych), ale tez nie mozna zrobi¢ operacji.



Wazne jest, aby pamieta¢, ze konwencjonalne metody leczenia zostaty dobrze
sprawdzone w badaniach klinicznych i lekarze wiedza, jak one dziatajg. Tego nie
mozna powiedzie¢ o metodach niekonwencjonalnych. Jezeli wybierzesz
niekonwencjonalny sposéb postepowania w swojej chorobie, wazne jest, aby
powiadomi¢ o tym swojego lekarza, gdyz wigzg sie z nim potencjalne zagrozenia
i moze bedziesz chciat w pdézniejszym terminie sprobowac¢ leczenia
konwencjonalnego.

Jesli nie decydujesz sie na aktywne leczenie, do Twojej dyspozycji pozostaje, jak
wspomniano wczesniej, wiele Srodkéw wspomagajacych, tagodzacych objawy
choroby. Jezeli konieczna jest porada specjalisty w odniesieniu do objawow takich jak
boél, pomocne moze by¢ zwrdcenie sie do poradni zwalczania bolu lub specjalisty
opieki paliatywnej, ktory jest w stanie przeprowadzi¢ fachowg ocene kontroli
objawow i leczenia wspomagajacego.

Wskazania do rozpoczecia leczenia

Decyzja, czy rozpoczaé leczenie, jest bardzo wazna. Nie kazdy pacjent, u ktdrego
zdiagnozowano szpiczaka, wymaga natychmiastowego leczenia.

Obecnie dostepne metody leczenia nie prowadzg do catkowitego wyzdrowienia
i wywotujg efekty uboczne. Zwykle z rozpoczeciem leczenia czeka sie do czasu, az
szpiczak rozwinie sie do aktywnej postaci i zacznie powodowaé problemy. Wyniki
testow i badan wymienione wczesniej wraz z innymi czynnikami indywidualnymi
pomoga ustali¢, kiedy nalezy rozpocza¢ leczenie, jaki rodzaj terapii nalezy zastosowac,
a takze ustali¢ wartosci graniczne, wedtug ktérych dokonuje sie pomiaréw
odpowiedzi na leczenie i progresji choroby.

Jakie rodzaje leczenia sg dostepne?

Kontrole i leczenie szpiczaka mozna podzieli¢ na trzy kategorie. Sa to:

= aktywne monitorowanie

= leczenie w celu kontroli samego szpiczaka

= leczenie objawow i komplikacji spowodowanych szpiczakiem (opisane w dalszym
rozdziale)

Kategorie te w pewnym stopniu sie pokrywajg, poniewaz kazde leczenie, ktore
kontroluje rozwoj szpiczaka ma dodatkowo korzystny wplyw na zmniejszenie
powikian i objawéw, doswiadczanych przez pacjenta.

Ponizsze rozdzialy opisujg rézne dostepne rodzaje leczenia i niektore okolicznosci,
w ktorych stosuje sie poszczegdlne rodzaje terapii.



Trzeba tu jeszcze dodac, ze szpiczak jest choroba, ktérej leczenie ulega statemu
poprawianiu dzieki wprowadzaniu nowych lekdw oraz poznawaniu sposoboéw
lepszego wykorzystania lekéw juz znanych. Stuzg do tego badania kliniczne. Leczenie
powigzane z udziatem w takim badaniu moze by¢ Ci proponowane od samego
poczatku leczenia. Odbywac sie to moze tylko za Twojg tzw. Swiadomg zgoda, to
znaczy wtedy, kiedy zostaniesz szczegotowo poinformowany o wszystkich zaletach
i wadach udzialu w takim badaniu. Moze by¢ réwniez tak, ze lekarz zwréci sie
do Ciebie wylacznie o zgode na wykorzystanie do celéw naukowych danych
dotyczacych Twojego leczenia, ktére samo w sobie nie bedzie przedmiotem zadnych
badan. Warto sie na to zgodzi¢, gdyz tak, jak Ty korzystasz z wiedzy opartej
na leczeniu innych chorych tak dobrze bedzie, jesli inni ludzie skorzystajg z wiedzy
uzyskanej w trakcie Twojego leczenia.
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Leczenie poczatkowe
lub pierwszego rzutu

Gdy lekarz zawiadomi Cie, (Ty w razie watpliwosci upewnisz sie, co do tego zasiegajac
drugiej opinii), ze wymagasz leczenia aby kontrolowa¢ chorobe, nastepnym krokiem
bedzie podjecie decyzji (wymagajacej Twojej zgody), jaki typ leczenia najlepiej
zastosowaé. Wazne jest, aby pamieta¢, ze metody leczenia moga by¢ bardzo
skuteczne w kontroli szpiczaka, ale tylko wyjatkowo prowadzg do catkowitego
wyleczenia.

Glowne mozliwosci leczenia to:

= leczenie bez wysokodawkowej chemioterapii i transplantacji komorek
krwiotworczych

= poczatkowe leczenie z wysokodawkowa chemioterapig i transplantacja komorek
krwiotworczych

Najczestsze poczatkowe leczenie stosowane u pacjentéw, to chemioterapia, lecz moze

ono takze uwzgledniac inne leki, takie jak sterydy lub talidomid. Ogdlne zalety i wady
wszystkich rodzajow leczenia sg krotko opisane na koncu kazdego rozdziatu.

Poczatkowa chemioterapia

Co to jest chemioterapia?

Chemioterapia oznacza leczenie za pomocg lekéw zabijajacych te komorki, ktore sie
dzielg. Jego celem jest zabicie gtéwnie komérek nowotworowych jako dzielacych sie
czesciej niz komorki zdrowe. Chemioterapia dziata poprzez uszkodzenie
nowotworowych komoérek szpiczakowych i zapobiega ich dalszym podziatom.

Chemioterapeutyki atakujg jednak nie tylko dzielgce sie komorki szpiczaka, ale takze
zdrowe komorki wykonujace te czynnos¢, takie jak te w szpiku kostnym, cebulki
witosow czy komorki nablonka jamy ustnej i zotadka. To oznacza niestety, ze
chemioterapia moze mie¢ skutki uboczne. Rodzaj zapisywanej pacjentom ze
szpiczakiem chemioterapii jest ustalany indywidualnie, w zaleznosci od tego, co jest
dla nich i ich choroby w danym momencie najbardziej odpowiednie.

Jakie rodzaje chemioterapii sg dostepne?

Na poczatku leczenia aktywnej postaci szpiczaka, pierwsza decyzja, jaka lekarz musi
podjacé, jest zaplanowanie czasu wykonania transplantacji komoérek krwiotworczych —
na poczatku leczenia lub w przysztosci (wiecej szczegotow dotyczacych transplantacji
W nastepnym rozdziale).
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Najczesciej stosowanymi zestawami leczniczymi przy planowaniu transplantacji sg
kombinacje lekbw zwane ThalDex lub VAD. Kombinacje te zawieraja leki, z ktérych
niektére moga by¢ podawane dozylnie, a niektdére doustnie. Kazda z liter tych
kombinacji przedstawia inny lek. W przypadku skrétu ThalDex chodzi o skojarzenie
talidomidu i deksametazonu, a VAD to winkrystyna, adriamycyna i deksametazon. Te
zestawy sg czesto proponowane miodszym pacjentom.

Jezeli transplantacja nie jest planowana, czesto stosowane sg kombinacje lekéw takich
jak melfalan, prednisolon i cyklofosfamid z talidomidem. Ich zaletg jest to, ze moga
by¢ przyjmowane doustnie zamiast by¢ wstrzykiwane dozylnie i wywotujg ogolnie
mniej objawow ubocznych.

Nowsze kombinacje, zwtaszcza w kontekscie badan klinicznych, wiaczajac lenalidomid
i bortezomib, moga by¢ stosowane u pacjentéw z obu grup.

Rzadsze rodzaje kombinacji chemioterapii, takie jak ESHAP i DT-PACE, moga by¢
stosowane w indywidualnych przypadkach, kiedy kombinacje wymienione powyzej sg
przeciwwskazane.

Patrz Tabela 1 na stronach 28-29 ze spisem powszechnych oraz nowych kombinacji
chemioterapii, stosowanych w leczeniu szpiczaka.

Jaki jest spos6b podawania lekdbw w chemioterapii?

Jak juz zostalo wspomniane, niektore chemioterapeutyki moga by¢ podawane
doustnie, a inne jako wlew kroplowy do zyly (wlew dozylny lub IV). Doustna
chemioterapia moze by¢ prowadzona w domu, natomiast aby otrzymacé
chemioterapie dozylng, nalezy przyjs¢ do szpitala.

W chemioterapii poprzez wlewy dozylne, przeprowadza sie maty zabieg, polegajacy
na wprowadzeniu waskiego plastikowego cewnika (cienkiej rurki) do duzej zyty,
najczesciej zylty podobojczykowej. Cewnik taki, zwany cewnikiem centralnym pozwala
na podawanie chemioterapii bez koniecznos$ci wprowadzania nowego cewnika przy
kazdej wizycie w szpitalu. Poprzez niego mozna takze pobiera¢ probki krwi do
badania. Diagram cewnika zostat przedstawiony ponizej.
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1) Miejsce wprowadzenia cewnika centralnego do zyly Zyly prowadzace
do serca

2) Cewnik przeprowadzony pod skoérg Serce

3) Miejsce wyjscia cewnika

Rycina 3 — Cewnik centralny

Cze$¢ cewnika wychodzaca poza ciato jest przyszyta lub przyklejona do klatki
piersiowej, aby zabezpieczy¢ go przed mozliwym wysunieciem sie. Moze minag¢ troche
czasu, zanim nauczysz sie kilku prostych zasad obchodzenia sie z cewnikiem, jednak
wiekszos¢ pacjentdw radzi sobie z tym bez zadnych problemow.

Jak ditugo bedzie trwata moja chemioterapia?

Chemioterapia trwa zwykle do kilku miesiecy. Jest podawana w cyklach, np. najpierw
podaje sie jedna dawke lub stosuje leczenie kilkudniowe, a potem nastepuje kilka dni
lub tygodni przerwy przed podaniem nastepnej dawki. Szczegoty schematu leczenia
réznig sie w zaleznosci od typu chemioterapii i od pacjenta. Jezeli masz pytania
dotyczace czasu leczenia, Twoj lekarz jest najbardziej odpowiednig osobg, ktéra moze
udzieli¢ Ci odpowiedzi.

Calkowita dtugos¢ chemioterapii czesto zalezy od jej rodzaju i odpowiedzi organizmu
na leczenie, lecz rzadko wynosi mniej niz trzy do szesciu miesiecy i z reguty nie dtuzej
niz 12 miesiecy.

Jakie skutki uboczne moga wystgpic?

Chemioterapeutyki sg silnymi lekami — niszczagc komorki szpiczakowe, moga takze
wywotywac skutki uboczne. Kazdy lek wywotuje inne skutki uboczne i nawet ten sam
rodzaj chemioterapii moze powodowac rézne reakcje u poszczegolnych pacjentdw.
Pomocna moze by¢ tu Swiadomos$¢, ze prawie wszystkie objawy uboczne sa
krotkotrwate i zwykle fatwe do kontrolowania oraz powinny stopniowo zanikac¢, kiedy
leczenie zostanie przerwane.
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Jezeli chcesz sie dowiedzie¢, jakie dziatania uboczne moze spowodowac dany rodzaj
chemioterapii, powiniene$ zapyta¢ lekarza lub pielegniarke. Powiniene$ otrzymac
ulotki informacyjne dla pacjenta, dotyczace wszystkich Twoich lekéw. Jezeli nie,
popros o nie lekarza lub farmaceute. Zwykle jednak zawierajg one tak duzo informacji,
ze nie mozna ich sobie przyswoic¢ i trzeba sie zda¢ na opinie lekarza.

Jezeli odczuwasz jakie$ objawy uboczne i myslisz, ze moga by¢ spowodowane Twoim
leczeniem, natychmiast powiedz o tym lekarzowi. Jego obowigzkiem jest doradzi¢ Ci,
podac¢ odpowiednie leki lub zmienic¢ leczenie tak, aby zredukowac te objawy.

Najczestszymi skutkami ubocznymi wielu chemioterapeutykéw sg: zte samopoczucie,
nudnosci i wymioty, wypadanie witoséw (z reguly catkowicie odwracalne
po zakonczeniu leczenia), bol jamy ustnej (lub owrzodzenia jamy ustnej) i biegunka.
Pewne rodzaje chemioterapii moga powodowac bezptodnosc. Jezeli jest to dla Ciebie
szczegoOlnie wazne, porozmawiaj na ten temat ze swoim lekarzem. Ponadto, leki
stosowane w leczeniu szpiczaka moga spowodowacé uszkodzenie plodu. Z tego
wzgledu konieczne jest w trakcie leczenia przeciwszpiczakowego stosowanie
antykoncepcji. Jest to szczegdlnie wazne w przypadku talidomidu, ktéry powoduje
ciezkie kalectwo u dzieci matek przyjmujacych ten lek w cigzy i z tego powodu byt
przed laty wycofany z lecznictwa.

Zalety i wady chemioterapii

Gltéwnag zaletg chemioterapii jest to, ze jest ona skuteczna w niszczeniu komorek
szpiczakowych u wiekszosci pacjentéw. Pomaga to w zwalczaniu objawdw i poprawie
jakosci zycia. W wiekszosci przypadkéw chemioterapia jest prosta do zastosowania
i wiele jej form moze by¢ przyjmowanych w domu lub w przychodni.

Gtéwng wadg chemioterapii jest to, ze zabijane sg takze komorki zdrowe, co moze
prowadzi¢ do wystgpienia nieprzyjemnych i czasami szkodliwych skutkéw ubocznych.
Co najwazniejsze, komaorki szpiczakowe moga takze sta¢ sie oporne na chemioterapie.

Niestety chemioterapia nie dziata na wszystkich pacjentow, dlatego lekarz uwaznie
monitoruje postep choroby. Jezeli Twdj organizm nie bedzie reagowat
na chemioterapie, mozesz sprébowac innych dostepnych metod. Nowe badania majg
na celu poprawe efektywnosci chemioterapii, redukcje objawdw ubocznych oraz
poszukiwanie metod alternatywnych.



Tabela 1 — Najczesciej stosowane i nowe kombinacje lekdw
Najczesciej stosowane kombinacje

Kombinacje lecznicze

VAD

= Winkrystyna

= Adriamycyna
= Deksametazon
C-VAD

= Cyclofosfamid
= Winkrystyna

= Adriamycyna
= Deksametazon
C-VAMP

= Cyclofosfamid
= Winkrystyna

= Adriamycyna
= Metyloprednizolon

Korzysci

= odpowiedz 70%

= nie uszkadza komoérek
macierzystych

= przygotowuje do transplantacji
komaérek macierzystych

= objawy aktywnej choroby moga
by¢ kontrolowane szybciej
i jakos$¢ pierwszej remisji moze
by¢ lepsza

Wady

= podawanie IV wymaga
potstatego cewnika

= winkrystyna moze
powodowac uszkodzenie
nerwoéw

Sam Deksametazon

= podawanie doustne

= mimo to daje znaczacy odsetek
korzysci uzyskanych po podaniu
petnego VAD

= moze byc Zle tolerowany przy
intensywnym podawaniu

MP
« Melfalan
= Prednizolon

= podawanie doustne

= dobra tolerancja

= odpowiedz 50%

= dobrze znany protokét

= powoduje uszkodzenie
komaérek macierzystych,
dlatego redukuje szanse
zebrania komérek
macierzystych, jezeli
planowana jest pozniejsza
terapia wysokodawkowa

C-tygodniowo
= Cyclofosfamid

= podawanie doustne
= nie uszkadza komadrek macierzystych

ABCM = kombinacja lekéw doustnych = moze powodowac

= Adriamycyna i dozylnych uszkodzenie komorek

< BCNU macierzystych

= Cyclofosfamid

= Melfalan

ThalDex = odpowiedz 80% = moze powodowac objawy
= Talidomid = nie uszkadza komoérek neurologiczne, zakrzepice,

« Deksametazon

macierzystych
= podawanie doustne

zaburzenia metaboliczne oraz
wady wrodzone u dziecka
jesli jest podawany w cigzy
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Tabela 1 kontynuacja — Najczesciej stosowane i nowe kombinacje lekéw
Nowe/w trakcie badan klinicznych

Kombinacje lecznicze Korzysci Wady

CTD = podawanie doustne Wady

= Cyclofosfamid = potencjalne objawy uboczne
« Talidomid talidomidu: zakrzepica /

= Deksametazon powiktania neurologiczne,

TD wady wrodzone u dziecka

« Talidomid jesli podawany w trakcie cigzy

= Deksametazon

PAD*

« Bortezomib

= Adriamycyna
= Deksametazon
VD

= Bortezomib

= Adriamycyna

= nie uszkadza komoérek
macierzystych

= odpowiedz blisko 70%

= nie uszkadza komoérek
macierzystych

= podawanie doustne

= podawanie dozylne

= wymagane czeste wizyty
szpitalne

= potencjalne objawy uboczne
bortezomibu; powiktania
neurologiczne

< wysoki koszt

MPT

« Melfalan

= Prednizolon
* Talidomid

= objawy uboczne talidomidu

= moze uszkadza¢ komorki
macierzyste, jezeli planowana
jest pOzniejsza terapia
wysokodawkowa

* bortezomib wystepuje jako preparat Velcade, a wczesniej byt okreslany jako PS341
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Terapia wysokodawkowa i
transplantacja komorek krwiotwaorczych

(komorek macierzystych)

Co to jest terapia wysokodawkowa i transplantacja komorek
krwiotworczych i dlaczego jest potrzebna?

Stosujgc bardzo wysokie dawki chemioterapii, zwykle leku nazywanego melfalanem,
mozna zniszczy¢ wigcej komorek szpiczaka niz jest to mozliwe przy standardowych
dawkach chemioterapii oraz doprowadzi¢ do duzo lepszej odpowiedzi na leczenie.

Jednakze chemioterapia w takich dawkach nieodwracalnie niszczy tez zdrowe komaorki
krwiotworcze, co powoduje, ze uktad krwiotwdrczy po jej zastosowaniu jest niezdolny
do samoistnej regeneracji, a to skutkuje brakiem krwinek czerwonych, biatych i ptytek.

Problem ten mozna rozwigza¢ dzigki przeszczepowi zdrowych komorek
krwiotwodrczych, pobranych uprzednio od pacjenta (lub rzadziej - pochodzacych od
dawcy). Po przeszczepieniu uktad krwiotwoérczy pacjenta jest odtwarzany przez
przeszczepione komorki.

Sposrdd nich najwazniejsze sg komorki tworzace komorki krwi zwane komaoérkami
macierzystymi. Majg one zdolno$¢ dzielenia sie oraz przemiany w trzy gtéwne rodzaje
komorek spotykanych we krwi (patrz Rycina 4).

08 Krwinki czerwone (erytrocyty)

Komérka macierzysta

. ao Krwinki biate (leukocyty)

-
* - -
- -

-
-

Rycina 4 — Podziat komérki macierzystej = - ™ Plytki (trombocyty)

Komorki macierzyste moga by¢ pobrane od pacjenta (przed leczeniem i zamrozone)
lub duzo rzadziej od innej osoby, zwykle brata lub siostry pacjenta, ktdrzy zgodzg sie
oddac swoje komorki.
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Komorki macierzyste moga by¢ pobrane nie tylko ze szpiku, ale takze z krwi
obwodowej. Wymaga to ich wczesniejszej mobilizacji do krwi obwodowej, co z kolei
wymaga pobytu w szpitalu, w czasie ktérego otrzymuje sie duzg dawke cytostatyku
(zwykle cyklofosfamidu), a nastepnie tzw. czynnik wzrostu. tacznie powoduje to
uwolnienie zdrowych komorek krwiotwdrczych ze szpiku do krwi, skad zostajg
pobrane metoda zwang leukaferezg. Krew pacjenta (lub krew dawcy) musi przejs¢
przez urzadzenie, ktére oddziela i zbiera komorki pnia i przekazuje do organizmu
reszte krwi. Tak pobrane komorki sg nastepnie przechowywane w zamrozeniu
do czasu transplantacji i rozmrazane bezposrednio przed podaniem ich pacjentowi.

Jakie rodzaje transplantacji sg dostepne?

Jezeli do transplantacji uzyte zostajg komorki krwiotwdrcze pacjenta, nazywamy to
przeszczepem autologicznym, a jezeli komoérki macierzyste pochodza od dawcy,
nazywamy to przeszczepem allogenicznym. Bardzo wazne jest, aby zrozumie¢, ze
istnieje znaczaca réznica pomiedzy tymi dwoma typami transplantacji, zaréwno ze
wzgledu na ich potencjalne korzysci, jak i ryzyko.

Transplantacja autologiczna

Jest to najczestsza forma transplantacji stosowana w szpiczaku. W tym rodzaju
przeszczepienia odnowa szpiku kostnego zajmuje przecietnie dwa tygodnie. Zanim
dojdzie do odbudowy szpiku kostnego, moze by¢ wymagana transfuzja krwi lub
plytek i podawanie antybiotykéw w celu przeciwdziatania infekcjom.

Wiekszos$¢ pacjentow zostaje w szpitalu, dopoki ich liczba komoérek krwi nie powrdci
do bezpiecznego poziomu. Oznacza to pozostanie w szpitalu na okres od trzech
do czterech tygodni. W tym czasie bedziesz prawdopodobnie Zle sie czu¢ i przebywacé
w izolacji ze wzgledu na ochrone przed infekcjami.

Szpitale zwykle pozwalajg pacjentom na przyniesienie rzeczy osobistych, ktére moga
sprawic, ze ich pokoje stang sie bardziej komfortowe. W szpitalach réznie reguluje sie
kwestie odwiedzin podczas okresu izolacji, dlatego najlepiej zapytaj o to lekarza.
Proces wysokodawkowej terapii i transplantacji komoérek macierzystych moze by¢
fizycznie bardzo wyczerpujacy, dlatego po zakonczeniu procedury moze byc¢
potrzebna kilkutygodniowa powolna rekonwalescencja w domu.

Gtéwnag korzyscig transplantacji autologicznej jest mozliwos$¢ uzyskania wspaniatej
odpowiedzi na leczenie i diugiej remisji z niskim poziomem ryzyka wynikajgcym
z leczenia. Jej wady natomiast zwigzane sa z wiekszg toksycznoscig niz
przy standardowych dawkach chemioterapii. Mimo to taka transplantacja nie jest
w stanie wyleczy¢ szpiczaka i po pewnym czasie (kilka miesiecy do nawet wielu lat)
nastepuje nawroét choroby, ktéry wymaga ponownego leczenia.



Allogeniczna transplantacja komorek macierzystych

Transplantacja allogeniczna polega na podaniu pacjentowi (biorcy) krwiotwoérczych
komorek macierzystych pobranych od innej osoby (dawcy), od ktorej trzeba je
wczesniej pobrac.

W takiej sytuacji przeszczepiane komorki nigdy nie sg zanieczyszczone przez komorki
szpiczaka (co zdarza sie przy przeszczepianiu autologicznym), a ponadto moga
rozpozna¢ komorki szpiczaka chorego i zacza¢ je niszczy¢. Nazywa sie to reakcjg
»przeszczep przeciwko szpiczakowi”. U niektorych oséb ta reakcja moze catkowicie
wyeliminowac szpiczaka i spowodowac wyleczenie.

Wadg transplantacji od dawcy jest to, ze komaorki systemu odpornosciowego dawcy
moga rozpoznac jako ,,obce” réwniez zdrowe komorki chorego, co moze wywotaé
serie powiktan nazywanych ,,choroba przeszczep przeciw gospodarzowi” (GvHD).
Ta niepozadana reakcja moze dotyczy¢ skory, watroby i jelit, powodujac powazne
problemy, ktére moga prowadzi¢ nawet do Smierci.

Nawet jezeli szpiczak nawrdci po przeszczepieniu allogenicznym, transfuzja wiekszej
ilosci komorek odpornosciowych dawcy, zebrana z jego krwi, moze ponownie pomac
zniszczy¢ chore komorki. Ta procedura nazywana jest wstrzyknieciem limfocytow
dawcy lub DLI.

Najwazniejszym warunkiem wykonania transplantacji allogenicznej jest znalezienie
dawcy, ktéry musi by¢ z pacjentem identyczny w zakresie cech zwanych antygenami
zgodnosci tkankowej (lub HLA), ktére przypominaja grupy krwi, ale sg wiele milionow
razy bardziej roznorodne. Z kolei zgodno$é grup krwi dawcy i biorcy przeszczepu nie
jest konieczna.

Dawce identycznego w HLA mozna znalez¢ wsrdd rodzenstwa chorego, gdyz co
czwarty brat lub siostra dziedziczg od obojga rodzicow te same antygeny HLA. Moze
sie zdarzy¢, ze zgodny jest jedyny brat lub siostra, ale takze i to, ze sposrod kilkorga
rodzenstwa nie mozna znalez¢ ani jednej osoby zgodnej z chorym. Ponadto niektorym
chorym mozna znalez¢ dawce niespokrewnionego w tzw. rejestrach
niespokrewnionych dawcow szpiku, ktére obecnie obejmujg 12 milionéw o0s6b
na catym Swiecie. Mimo to ciggle okoto 30% chorych nie moze znalez¢ dawcow.

Mimo swoich zalet transplantacja allogeniczna wigze sie ze znacznie wiekszym
ryzykiem powikian i nawet $mierci niz transplantacja autologiczna i dlatego jest
proponowana jedynie chorym, ktorzy sa miodsi i znajdujg sie w lepszym stanie
ogolnym.



Leczenie objawoOw i powikian
spowodowanych przez szpiczaka

W przeciwienstwie do wielu innych nowotwordw, szpiczak moze zaatakowac
organizm na kilka sposobéw. Powodem tego jest zaréwno aktywnos$¢ komorek
szpiczakowych, jak i uwalnianie r6znorodnych biatek oraz substancji chemicznych
do lokalnego mikrosrodowiska szpiku kostnego oraz bezposrednio do krwi.

Wazne jest, aby pamieta¢, ze nie kazdy pacjent bedzie doswiadczat tych wszystkich
objawow oraz, ze jest dostepne skuteczne leczenie.

Informacje o najczestszych objawach i powiktaniach szpiczaka oraz o tym, w jaki
sposob dotykajg one pacjentow i jak nalezy je kontrolowaé, zostaty opisane ponizej.

Choroba kosci

Choroba kosci jest jedng z najczestszych powiktan szpiczaka. Komorki szpiczakowe
uwalniajg substancje chemiczne, ktére pobudzaja komorki resorbujace kos¢ zwane
osteoklastami, i blokujg komorki, ktore kos¢ wytwarzajg zwane osteoblastami.

Jesli kos¢ jest resorbowana szybciej niz naprawiana, prowadzi to do jej uszkodzenia,
bolu, a nawet ztamania. Ztamania wystepuja najczesciej w obrebie kregostupa (kregi)
lub zeber i mogag czasem wystgpi¢c po minimalnym nacisku lub urazie. Ztamania
kregbw moga prowadzi¢ do ich zwichniecia, powodujgcego bdl, zmniejszenie
wysokosci ciata i zwigkszenie krzywizny kregostupa. Srodek i dolna cze$¢ plecéw,
klatka piersiowa i biodra sg najczesciej zagrozonymi obszarami.

Leczenie choroby kostnej w szpiczaku zostato zrewolucjonizowane w ostatnich latach
poprzez zastosowanie grupy lekéw zwanych bisfosfonianami. Czynig one kos¢
bardziej opornag na dziatalno$¢ osteoklastow i w nastepstwie korygujg hiperkalcemie
i spowalniajg dalsze niszczenie kosci lub jemu zapobiegaja.

W Polsce zarejestrowanych jest obecnie dostepnych kilka bisfosfonianow
przeznaczonych do leczenia hiperkalcemii i/lub choroby kosci w szpiczaku.

Badania kliniczne na bisfosfonianach wykazaly, ze korzy$¢ ze stosowania
bisfosfoniandéw osigga sie u kazdego pacjenta z aktywnym szpiczakiem niezaleznie,
czy ma on chorobe kosci czy nie.

Wszystkie bisfosfoniany sg skuteczne, ale majg r6zne wady i zalety. Stabiej dziatajacy
klodronian ma te zalete, ze jest lekiem doustnym, a z kolei z silniej dziatajgcymi
dozylnymi bisfosfonianami, czyli pamidronianem i zoledronianem zwigzane jest
rzadkie powiklanie znane jako martwica kostna szczeki, szczegélnie po wyrwaniu
zebow i jako $rodek ostroznosci pacjent powinien przeprowadzac regularne kontrole
dentystyczne i informowa¢ o chorobie przed kazdym zabiegiem chirurgii



szczekowej/ekstrakcji zebow. Jest ono czestsze w odniesieniu do najsilniej dziatajgcego
zoledronianu, ktéry jednak jest najlepiej dziatajacym lekiem w razie hiperkalcemii.

Kontrola boélu

Bl jest najczestszym objawem wsrdd pacjentdw, u ktérych zdiagnozowano szpiczaka
i jest zwigzany zwykle z chorobg kosci. Efektywna kontrola bolu i jego wplywu
na jakos$¢ zycia jest niezwykle istotna oraz réwnie wazna jak samo leczenie szpiczaka.

Zarébwno sam szpiczak, jak i zwigzane z nim rodzaje boélu, sa bardzo specyficzne
i indywidualne, dlatego metody leczenia moga by¢ rézne. Podawanie lekéw powinno
zapobiega¢ wystepowaniu bélu, a nie by¢ reakcjg na juz istniejacy silny boél. Zaréwno
swoiste leczenie przeciwszpiczakowe, jak i stosowanie bisfosfoniandw wywierajg silny
efekt przeciwbdlowy, a po uzyskaniu remisji choroby eliminujg boél w sposob
przyczynowy. Zanim to nastgpi bol zwalcza sie dobierajgc leki do jego poziomu
u pacjenta zaczynajac od zwyktych srodkéw przeciwboélowych, takich jak aspiryna czy
metamizol (Pyralgin).

W pewnych bardziej powaznych przypadkach (np. ucisk nerwu w nastepstwie

ztamania trzonu kregu) leki i/lub techniki uzupetniajgce bedg wymagaty zastosowania

dodatkowo innych rodzajow leczenia, takich jak:

= zlokalizowana radioterapia (niska dawka) - wykazano, ze moze by¢é pomocna
w kontroli ,,goracych punktow” w aktywnej chorobie kosci i bolu

« przezskérna wertebroplastyka — w szpiczaku moze czesto wystepowac zwichniecie
trzonéw kregéw - przezskdérna wertebroplastyka jest procedurg, polegajaca
na wstrzyknieciu cementu do trzonu kregu — wykazano, ze procedura ta znaczgco
redukuje bol

= kifoplastyka balonowa — podobna do przezskdrnej wertebroplastyki, lecz polega
na wprowadzeniu matego, nadmuchiwanego balonu do trzonu kregu, w celu
zachowania wysokosci kregu, przed wstrzyknieciem cementu - wykazano, ze
procedura ta, takze znaczaco redukuje bol

Zmeczenie

Najwazniejszg czescig terapii zmeczenia jest jego wiasciwe rozpoznanie. Wazne jest,
aby$ powiedziat lekarzowi, jak sie czujesz, poniewaz jest kilka mozliwosci, ktore
pozwolg usuna¢ niektére przyczyny zmeczenia. Zmeczenie jest czesto opisywane jako
btedne koto, lecz mozna je przerwaé, umozliwiajac Ci przejecie nad nim kontroli. Aby
pomoéc samemu sobie albo zeby osoby opiekujace sie Tobg mogly Ci poméc, mozna
zrobi¢ kilka rzeczy.



Planujgc rodzaj aktywnosci, unikaj przemeczenia — jest to co$, co Ty i Twoi
opiekunowie mozecie zrobi¢ razem. Stosowanie zdrowej i zréwnowazonej diety,
regularne wykonywanie lekkich ¢wiczen i poswiecanie odpowiedniej ilosci czasu
na sen — wszystko to ma swoj udziat w zmniejszeniu wptywu zmeczenia na jakos¢
zycia.

Zmeczenie spowodowane przez niedokrwisto$¢ moze by¢ leczone poprzez transfuzje
krwi oraz podanie leku zwanego erytropoetyng (wiecej informacji na temat anemii,
patrz nastepna strona).

Uszkodzenie nerek

Problemy z nerkami moga wystgpi¢ z réznorodnych powoddw. Nieprawidtowe biatka,
produkowane przez komorki szpiczakowe, moga uszkadzac nerki — jest to szczegolnie
czeste w przypadku obecnosci biatka Bence-Jones’a, czyli tancuchow lekkich
immunoglobulin. Inne powiktania szpiczaka, np. odwodnienie i hiperkalcemia (patrz
powyzej), jak rowniez niektére leki stosowane w leczeniu szpiczaka i zwigzane z nimi
powiktania, moga takze by¢ przyczyng uszkodzenia nerek (szczegolnie leki
przeciwzapalne).

Najwazniejszg rzecza, dzieki ktérej mozesz zredukowac ryzyko uszkodzenia nerek, jest
picie duzej ilosci ptynéw. Powiniene$ prébowac pi¢ co najmniej trzy litry (dwanascie
zwyklych kubkoéw) wody na dzien. Unikaj stosowania pewnych rodzajéw lekow
nazywanych niesteroidowymi lekami przeciwzapalnymi, jak paracetamol lub
ibuprofen, ktére sa czesto uzywane jako leki przeciwbolowe. Te leki moga nasila¢
problemy z nerkami.

Istnieje wiele sposoboéw leczenia uszkodzen nerek w przebiegu szpiczaka, a wybor
sposobu leczenia zalezy od przyczyny. W wielu przypadkach uszkodzenie nerek jest
tymczasowe i nerki moga podja¢ ponownie czynnos$¢. U nielicznych pacjentéw
problemy z nerkami moga sie utrwali¢, wymagaja oni woweczas regularnego leczenia
zwanego dializami. Jest to sposob filtrowania krwi poprzez wykorzystanie urzadzenia
do dializy — w ten sam sposob jaki robig to nerki, jesli sg zdrowe.

Powiktania obnizonej liczby komaérek krwi (krwinek):

e zbyt mata liczba czerwonych krwinek wigze sie z mniejszym
stezeniem hemoglobiny i jest stanem okreslanym jako anemia, ktory
prowadzi do zmeczenia i ostabienia

< mata liczba krwinek biatych powoduje ostabiong odpornos¢, czyli
zwiekszong podatnosé na infekcje

< mata liczba ptytek krwi moze oznaczaé tatwiejsze krwawienie oraz
czestsze pojawianie sie siniakdw na ciele
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Niedobory normalnych komadrek krwi

U o0s6b dorostych prawie wszystkie krwinki czerwone, krwinki biate i ptytki
produkowane sg w szpiku kostnym. Czerwone krwinki zawierajg biatko nazywane
hemoglobing, ktéra roznosi tlen po calym organizmie. Biate krwinki pomagaja
cztowiekowi walczy¢ z infekcjg. Plytki z kolei sg fragmentami komorkowymi, ktore
kraza we krwi i pomagajg podczas jej krzepniecia.

Komorki szpiczakowe mnoza sie i wypierajg zdrowe komorki szpiku kostnego
powodujac, ze organizm produkuje ich coraz mniej. Niedoboér krwinek czerwonych
i zawartej w nich hemoglobiny to niedokrwistos$¢, czyli anemia. Poniewaz dzieki nim
do tkanek dociera tlen to ich niedobér powoduje niedotlenienie, a w nastepstwie
ostabienie i szybsze meczenie sie. Niedobdr krwinek biatych sam w sobie nie daje
zadnych objawoéw, ale usposabia do wystgpienia ciezkich infekcji, ktdre nawet moga
zakonczyc¢ sie $miercig. Z kolei niedobor ptytek krwi usposabia do krwawien, a w razie
ich wystgpienia z innej przyczyny nasila ich przebieg.

Samo leczenie szpiczaka dzieki zmniejszeniu liczby komoérek szpiczakowych w szpiku
uwalnia miejsce dla ponownego wytwarzania normalnych komoérek krwi i umozliwia
wyréwnanie niedoboréw. Zanim jednak do tego dojdzie moga uptynaé¢ tygodnie,
a nawet miesigce zwiaszcza, ze leki, ktore sg stosowane tez moga powodowac lub
przejsciowo nasila¢ niedobory normalnych komoérek krwi. U niektérych chorych
zaburzenia sg tak niewielkie, ze nie wymagajg interwencji. Jesli jednak sg nasilone
konieczne jest dziatanie lekarskie.

Niedobor krwinek czerwonych mozna natychmiast skorygowaé przetaczajac je
choremu w formie transfuzji. Jesli mozna poczekac na efekt dtuzej, mozna tym samym
zastosowac erytropoetyne lub EPO. Jest to substancja pobudzajaca wytwarzanie
krwinek czerwonych, ktorg podaje sie w formie wstrzykniec.

Zagrozenie infekcjami jest tym wieksze, im niedobor krwinek biatych jest wiekszy.
Z tego powodu powiniene$ mie¢ regularnie powtarzane badanie krwi i jesli liczba
krwinek biatych (okreslana jako WBC od ang. White blood cells) zmniejszy sie ponizej
tysigca na mikrolitr lub 1,0 G/I lekarz powinien sie bardzo aktywnie zajg¢ tym
problemem. Moze by¢ konieczna hospitalizacja, podawanie antybiotykdéw lub tzw.
czynnikbw wzrostu. Czynniki wzrostu pobudzajg szpik do wytwarzania krwinek
biatych. Z kolei przebywajac w domu powiniene$ by¢ czujny w przypadku pojawienia
sie objawow infekcji (takich jak goraczka, odkaszliwanie zielonej plwociny, bol
podczas oddawania moczu) i powiadomi¢ o tym natychmiast swojego lekarza.

Jezeli liczba ptytek obnizy sie do bardzo niskiego poziomu, mozna je podnie$¢ poprzez
ich przetoczenie (transfuzje). W badaniach klinicznych sg tez leki, ktore zwiekszajg ich
wytwarzanie.



Wazne uwagi:

= przekazuj lekarzowi uczciwie problemy, ktérych doswiadczasz,
opisujac je tak doktadnie, jak to tylko mozliwe, gdyz pozwoli Ci to
uzyskac¢ witasciwe leczenie

= wczesne dziatanie moze zredukowac ilos¢ oraz dotkliwos¢ powiktan
zwigzanych ze szpiczakiem

e choroba kosci moze by¢ skutecznie leczona za pomoca
bisfosfonianéw, a wczesne leczenie moze spowolni¢ postep
problemoéw kostnych

= pij duzo wody, aby zapobiegac¢ problemom zwigzanym z nerkami

= w razie bo6lu zasiegnij porady lekarza, a jesli nie przepisze Ci on
lekbw, ktére je usmierza, udaj sie do specjalistycznej poradni
zwalczania bolu

e jezeli myslisz, ze masz infekcje, powiedz o tym natychmiast
lekarzowi lub pielegniarce
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Leczenie podtrzymujace

Leczenie podtrzymujgce ma na celu przedtuzenie okresu remisji choroby po leczeniu
chemioterapig wysokodawkowsa i przeszczepieniu komorek krwiotworczych. Obecnie
najczesciej stosuje sie tu podawanie talidomidu, ale niekiedy stosuje sie tez takie leki,
jak interferon i sterydy, takie jak deksametazon. Jednak nie u wszystkich pacjentow
takie leczenie przynosi pozytywne efekty, wiec wszelkie pozytywne zmiany musza
rownowazy¢ mogace wystgpi¢ objawy uboczne. W licznych osrodkach remisje
uzyskang po jednym przeszczepieniu autologicznym konsoliduje sie drugim
przeszczepieniem wykonywanym w odstepie dwoéch miesiecy. Nazywa sie to
przeszczepieniem tandemowym.

W przeprowadzanych badaniach klinicznych rozwaza sie takze inne nowe metody
leczenia podtrzymujgcego, takie jak bortezomib i lenalidomid oraz pewne typy
szczepionek.

Leczenie opornego
| nawrotowego szpiczaka

Niekiedy, mimo zastosowania leczenia nie udaje sie uzyska¢ remisji. Méwimy wtedy
0 szpiczaku opornym. Jezeli szpiczak powrdécit po wczesniej uzyskanej remisji, mowimy
wowczas o nawrocie choroby. | jedna i druga sytuacja wymagajg wiekszych
kompetencji od lekarza niz zastosowanie leczenia pierwotnego i obydwie stanowig dla
pacjenta, jego rodziny i opiekunéw czas peten stresu i rozczarowania. Poméc moze
rozmowa z lekarzem, rodzing/opiekunami lub z innym pacjentem.

Jezeli szpiczak jest oporny na poczatkows chemioterapie, w dalszym ciggu istnieje
wiele mozliwosci leczenia, takich jak:

= terapia bortezomibem (Velcade)

= terapia talidomidem (jesli nie byt wczesniej stosowany)

* préba zastosowania innego typu chemioterapii

= poddanie sie terapii wysokodawkowej i transplantacji komoérek krwiotworczych
= jedna z kilku eksperymentalnych metod leczenia jak lenalidomid (Revlimid)

Istotne jest, aby takie leczenie zastosowa¢ mozliwie szybko po zorientowaniu sie, ze
pierwotna terapia nie dziata, poki jeszcze znajdujesz sie w miare dobrym stanie
0golnym.

Jesli Twoj szpiczak nawrdcit, sytuacja zalezy przede wszystkim od tego ile czasu
uptyneto od poprzedniego leczenia. Jesli jest to krotki czas wynoszacy kilka miesiecy
to mozliwosci lecznicze sg takie, jak w przypadku choroby opornej. Jesli zas uptyneto
wiecej niz rok to poczatkowe leczenie moze zosta¢ powtdrzone z sukcesem,
szczegolnie jezeli wyjsciowa odpowiedZ na leczenie byta dobra.

www.szpiczak.org.pl www.myeloma-euronet.org




W szpiczaku moze dochodzi¢ do wielokrotnych nawrotéw i oprécz mozliwosci
leczniczych wspomnianych wyzej lekarze moga Ci zaproponowa¢ udziat w badaniu
klinicznym nowych metod, ktére jeszcze nie sg znane w chwili pisania tego poradnika.
Bedzie to stanowito dla Ciebie dodatkowa szanse uzyskania remisji i wydtuzenia zycia.

Proba zastosowania innego typu chemioterapii

Jezeli jeste$ oporny na alkilujgce chemioterapeutyki, takie jak melfalan, mozesz
odpowiedzie¢ na zestaw typu VAD.

W przeciwnym razie, jesli jeste§ mtodszym pacjentem, ktéry nie zareagowat na VAD
jako terapie poczatkowa/pierwszego rzutu przed planowang wysokodawkowg terapig
i transplantacjg krwiotwoérczych komoérek macierzystych, mozesz w dalszym ciggu
odpowiedzie¢ na leczenie wysokimi dawkami sterydow oraz przejs¢ transplantacje
tych komorek.

Leczenie samym talidomidem (patrz ponizej), w kombinacji z deksametazonem lub
z deksametazonem plus cyklofosfamidem, jest coraz czesSciej stosowane
w opornej/przewleklej postaci choroby jesli nie bylo stosowane jako leczenie
pierwotne. Odwrotnie, jesli byte$ pierwotnie leczony talidomidem z deksametazonem
i nie zareagowate$ na te terapie mozesz zareagowa¢ na bortezomib stosowany
pojedynczo lub w skojarzeniach z innymi lekami.

Bardziej intensywne kombinacje, jak ESHAP lub DT-PACE, moga stanowi¢ opcje dla
miodszych pacjentéw, przy czym mozna nadal zastosowa¢ wysokodawkowg terapie
i transplantacje krwiotworczych komérek macierzystych.

Terapia wysokodawkowa i transplantacja krwiotwaorczych
komaorek macierzystych

Jezeli w trakcie wcze$niejszych etapow leczenia zebrano wiecej komoérek
krwiotworczych i sg one przechowywane w zamrozeniu mozna powtorzy¢ leczenie
terapig wysokodawkows i transplantacjg autologiczng. Znane sa przypadki chorych,
u ktérych takie zabiegi powtarzano nawet kilka razy, a stosunkowo czesto wykonuje
sie dwa zabiegi. U mtodszych chorych, u ktérych zawiodta transplantacja autologiczna
mozna jeszcze podja¢ probe transplantacji allogeniczne;j.
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Talidomid

Jezeli chorzy wczesniej nie otrzymywali talidomidu lub wczesniej dobrze zareagowali
na ten lek celowe jest jego zastosowanie. Talidomid jest podawany w tabletkach,
ktoére przyjmuje sie codziennie. Lek ten moze kontrolowa¢ chorobe i redukowac ilos¢
patologicznych plazmocytéw, a wiec usuwa objawy, a czesto prowadzi réwniez
do plateau lub nawet remisji. Moze tez umozliwi¢ pdzniejsze podanie chemioterapii
wysokodawkowej i wykonanie transplantacji komorek krwiotwaorczych.

Bortezomib (Velcade)

Bortezomib dziata w oparciu o zupelnie inny mechanizm niz chemioterapia czy
talidomid. Moze wiec byc¢ stosowany w razie opornosci na kazda z tych terapii. Podaje
sie go dozylnie w odpowiednim schemacie czasowym, po czym nastepuje okres
tygodniowego odpoczynku. Sktada sie to na petny cykl leczenia i zwykle podaje

sie od szesciu do dziewieciu takich cykli.

Mimo, iz leczenie bortezomibem zwykle nie wymaga przyjecia na oddziat, pacjent
musi regularnie przyjezdzac¢ do szpitala przez kilka tygodni. Bortezomib i talidomid
zaczynaja by¢ aktualnie uwazane za terapie standardowsg i niedtugo beda stosowane
we wszystkich stopniach rozwoju choroby, réwniez w leczeniu poczatkowym.

Lenalidomid (Revlimid)

Ostatnie badania wykazaty, ze lenalidomid — pochodna talidomidu - podawany
z deksametazonem daje odpowiedz u ok. 60% pacjentdw z nawrotem choroby.

U pacjentéw, ktérzy odpowiadajg na leczenie, przedtuza czas do progresji choroby
do ok. 60 tygodni.

Mechanizm dziatania lenalidomidu obejmuje dziatanie przeciwnowotworowe,
przeciwangiogenetyczne (przeciwdziata powstawaniu nowych naczyn krwionosnych),
proerytropoetyczne (wzmaga powstawanie krwinek czerwonych)
i immunomodulacyjne. Od 2007 roku jest dostepny w krajach Unii Europejskiej i ma
juz ugruntowane miejsce w terapii szpiczaka.

Sterydy

Terapia wysokimi dawkami sterydéw moze by¢ skuteczna w kontrolowaniu szpiczaka
u pacjentow, ktorzy nie mogli by¢ poddani chemioterapii z powodu ich ogdélnego
stanu zdrowia lub u pacjentéw, ktorzy mieli wiecej niz jeden nawrdét po zastosowaniu
chemioterapii.



Skad wiem, ze moje leczenie jest
skuteczne?

Jak juz wspomniano wczes$niej, celem leczenia jest uzyskanie kontroli nad chorobg i jej
wplywem wywieranym na organizm pacjenta. Zeby dowiedzie¢ sie jak pacjent
odpowiada na leczenie wykonuje sie badania diagnostyczne.

Moga one by¢ nieco rézne u poszczegdlnych pacjentéw, ale na ogoét wykonuje sie
regularne badania krwi i moczu, jedno do dwodch badan aspiracyjnych szpiku
kostnego rocznie oraz okresowo badania rentgenowskie i inne badania obrazowe.

Objawami potwierdzajgcymi skutecznos$¢ leczenia sg: zmniejszenie stezenia
patologicznego biatka (paraproteiny) wytwarzanego przez komorki szpiczaka,
ustgpienie lub zmniejszenie bolu kosci, ustgpienie lub zmniejszenie sie anemii oraz
redukcja ilosci komoérek plazmatycznych w szpiku kostnym. Jednym z najlepszych
wskaznikéw odpowiedzi na leczenie jest tez poprawa ogolnego stanu zdrowia
pacjenta.

Lekarze definiujg poszczegdlne poziomy reakcji na leczenie, gdyz od tego zalezy
rokowanie dotyczgce dalszego losu chorych. Te kategorie podane sg w Tabeli 2a i 2b
na stronie 42 — Pomiar odpowiedzi na leczenie.

Nalezy jeszcze raz podkresli¢, ze czas trwania odpowiedzi jest tak samo wazny, jak jej
poziom.
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Tabela 2 — Pomiar odpowiedzi na leczenie
Tabela 2a — kategorie odpowiedzi wg Europejskiej Grupy Transplantacji Krwi i Szpiku

na rok 2001

Wynik leczenia Definicja

catkowita remisja (CR)

we krwi niewykrywalna paraproteina i prawidtowy
odsetek komérek plazmatycznych w szpiku kostnym lub
nieobecnos¢ komorek szpiczakowych w szpiku

bardzo dobra czesciowa
odpowiedz (VGPR)

wiekszy niz 90% spadek poziomu paraproteiny od
poczatku leczenia

czesciowa odpowiedz (PR)

wiekszy niz 50% spadek poziomu paraproteiny

minimalna odpowiedz

wiecej niz 25%, lecz mniej niz 50% spadek poziomu
paraproteiny

stabilna choroba (SD)

mniej niz 25% spadek stezenia paraproteiny, ale bez
wzrostu tego stezenia

choroba postepujaca (PD)

wiecej niz 25% wzrost stezenia paraproteiny lub wykrycie
nowych zmian kostnych

Tabela 2b — ujednolicone kryteria odpowiedzi wg Miedzynarodowej Grupy Roboczej
ds. szpiczaka (IMWG) za rok 2006

Wynik leczenia Definicja

Scista catkowita remisja (SCR)

petna remisja zdefiniowana ponizej i prawidtowy
wskaznik wolnych lekkich taricuchéw, nieobecnosé¢
komérek szpiczakowych w szpiku kostnym

catkowita remisja (CR)

< 5% komorek plazmatycznych w szpiku kostnym,
niewykrywalna paraproteina

bardzo dobra czesciowa
odpowiedz (VGPR)

90% lub wigksza redukcja paraproteiny we krwi i moczu

czesciowa odpowiedz (PR)

>50% redukcja poziomu paraproteiny we krwi i =90%
redukcja w 24-godzinnej zbiérce moczu

stabilna choroba (SD)

nie spetnione kryteria dla CR, VGPR, PR lub choroba
postepujaca
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Nowe metody leczenia | badania
kliniczne

Szpiczak jest choroba, ktérej leczenie ulegto bardzo duzym zmianom w ostatnich
latach i doprowadzito to do istotnego wydtuzenia zycia chorych na te chorobe. Ciagle
jednak ludzie na nig umierajg i konieczny jest dalszy postep. Naukowcy poszukujg wiec
nowych lekéw i metod leczenia, i sg one nastepnie wprowadzane do Kklinik,
sprawdzane i porébwnywane metoda badan klinicznych.

Najlepsza i najbezpieczniejsza metodg zastosowania nowych lekéw lub nowego
sposobu leczenia jest udziat w zatwierdzonym badaniu klinicznym. Nalezy rozumieg,
Ze nie wszyscy pacjenci nadajg sie do zastosowania kazdej nowej metody leczniczej,
ale jesli jeste$ zainteresowany wyprobowaniem nowego leczenia, powiniene$
przedyskutowac to z lekarzem lub pielegniarka.

Proby kliniczne sg zaplanowanymi badaniami angazujgcymi pacjentow,
zorganizowanymi, aby testowac¢ nowy sposob terapii lub porownywaé dwa rézne typy
obecnie dostepnego leczenia. Przeprowadzane sa zgodnie ze S$cistym zestawem
wytycznych nazywanym protokotem.

Wszyscy pacjenci zaangazowani w badanie sg szczegétowo monitorowani. Informacje
zebrane podczas trwania proby sa tgczone i analizowane przez przeszkolonych
badaczy. Uzyskane wyniki pomagaja w ustaleniu, ktéra metoda leczenia jest najlepsza,
a wiec moga przyczynic¢ sie do poprawy opieki nad pacjentami w przysztosci.

Wsrdd najlepiej rokujacych nowych metod leczenia jest lek o nazwie lenalidomid.
Mimo ze lek ten zostat zarejestrowany w 2007 roku, jest on obecnie dostepny tylko
w probach klinicznych. W Polsce lenalidomid jest aktualnie praktycznie niedostepny
z powodu wysokiej ceny leku oraz braku mozliwosci refundacji przez NFZ.

Inne nowe metody to:

a) leczenie celowane i przeciwciata monoklonalne, ktére atakujg komorki
szpiczakowe, nie niszczac przy tym komoérek zdrowych,

b) szczepionki, ktére zwiekszaja zdolno$¢ atakowania komorek szpiczakowych przez
uktad odpornosciowy,

c) oraz radioterapia celowana, ktérej celem jest bezposrednie zabicie poprzez
napromieniowanie komérek szpiczakowych bez wptywu na reszte ciata.

Niestety nie wszystkie nowe metody leczenia sg lepsze niz standardowe i wazne jest,
aby odbywalty sie proby kliniczne w celu testowania tych nowych metod.



Jesdli zostaniesz poproszony o wziecie udzialu w prébie klinicznej, nie musi to
oznacza¢, ze bedziesz testowat zastosowanie nowej metody leczenia. Badania moga
sprawdza¢ nowe sposoby uzycia obecnych metod leczenia. W niektorych szpitalach
leczenie pacjentéw z nowotworami w ramach préb klinicznych jest standardowa
procedura.

Im wiecej dowiadujemy sie o tych eksperymentalnych metodach leczenia i ich roli, tym
wiecej wiemy o juz stosowanych metodach leczenia. Jesli zostanie udowodniona ich
wieksza skutecznos$¢ i bezpieczeristwo, moga one zastgpi¢ metody obecnie
stosowane.

Zyjac ze szpiczakiem

Informacja, ze jest sie chorym na szpiczaka zmienia cztowiekowi zycie. Normalng
reakcja z poczatku jest uczucie pokonania, beznadziejnosci i szoku. Czasem mozesz
czué, ze panujesz nad swoimi uczuciami, a w innych chwilach silne emocje mogg Cie
obezwtadni¢. Mozesz czu¢ ogromny strach, gniew i frustracje. Sa to normalne czeste
odczucia, bedgce naturalnym nastepstwem informacji o postawionej diagnozie.

W tym momencie mozesz nie zrozumie¢ wszystkich informacji, ktorymi zostajesz
obsypywany, ale nie martw sie — bedziesz miat jeszcze wiele okazji, aby ponownie
0 wszystko zapytac. Jednak zdobywanie wiekszej ilosci informacji na temat szpiczaka,
jego terapii i zycia po leczeniu, moze pomdc Ci ztagodzi¢ te odczucia. Osoby
z Twojego otoczenia mogg odczuwaé to samo co Ty — wiec oni takze potrzebujg
wsparcia. Wspdlna rozmowa z nimi na temat zaistniatej sytuacji oraz Waszych odczué¢
moze pomaoc przezwyciezyc¢ ciezkie chwile.

Wielu pacjentow doswiadcza depresji i leku na réznych etapach swojej choroby.
Nawet pomimo ogdlnie optymistycznego nastawienia, moga przyjs¢ chwile, kiedy
bedziesz sie czut przyttoczony. Mozesz mie¢ woéweczas problemy ze snem, mozesz stac
sie drazliwy lub straci¢ zainteresowanie sprawami, ktorymi sie do tej pory zajmowates.
Wazne jest, aby rozpoznac te objawy i przedyskutowac je z lekarzem lub pielegniarka.
Powiktania psychologiczne mozna leczy¢, gdy lekarz jest o nich poinformowany.

Wsparcie emocjonalne

Wsparcie emocjonalne jest wazne i pomaga zy¢ z choroba. Pacjenci i cztonkowie ich
rodzin bardzo tatwo zamykajg sie w sobie, czujg sie osamotnieni i czesto trudno jest
im dyskutowac¢ o tak silnych emocjach, jak obawy czy leki. Rozmowa z kim$, kto
rozumie co sie dzieje, moze ztagodzi¢ to uczucie osamotnienia (izolacji).

Wiele os6b uwaza, ze pielegniarka jest dobrg osoba do takiej rozmowy. Jezeli
uwazasz, ze nie mozesz sobie poradzi¢ z emocjami, popros$ lekarza, aby skierowat Cie
do psychologa lub kogos innego, kto bedzie w stanie pomaéc.



Wszelkie grupy wsparcia wprowadzajg nieformalng i komfortowg atmosfere, dzieki
czemu cztonkowie grupy moga dzieli¢ sie doswiadczeniami oraz informacjami. Wiele
0sOb zaklada, ze spotkania tego typu grup bedzie wypetnia¢ atmosfera rozgoryczenia
i przygnebienia, ale zwykle tak nie jest. Zwykle grupy wsparcia stanowia ludzie, ktérzy
sami stawiajg czota tym samym problemom co Ty.

Niektére grupy wsparcia prowadzone sg przez pacjentéw i cztonkdw ich rodzin, inne
przez pracownikow opieki zdrowotnej lub profesjonalnych przewodnikéw grup. Jezeli
w Twoim otoczeniu nie istnieje grupa zajmujgca sie problemami szpiczaka, to moze
istnieje grupa choréb nowotworowych (raka) lub hematologiczna, ktéra spotyka sie
w Twojej okolicy.

Cztonkowie rodziny poprzez rozmowe i wystuchanie moga takze zaoferowac pewien
rodzaj wsparcia. Bycie dobrym stuchaczem jest efektywnym sposobem wspierania,
poniewaz pomaga ztagodzi¢ lek. Bardzo trudno jest wczu¢ sie w sytuacje innej osoby,
ale proba zrozumienia problemu i wspoétczucie mogg pomaoc. Ponadto, rozpoznanie
szpiczaka postawi przed Toba szereg nowych probleméw zyciowych
i organizacyjnych. Ludzie z grup wsparcia moga Ci doradzi¢, a niekiedy réwniez
poma&c w rozwigzaniu tych problemoéw.

Doradcy pomoga Ci w rozpoznaniu uczu¢ i przezwyciezeniu ztych doswiadczen
w troskliwy i poufny sposob. Nie dajg oni rad, ale pomagaja w samodzielnym szukaniu
rozwigzania problemow, ktérym stawiasz czota.

W Twoim szpitalu moze nie by¢ poradni psychologicznej, ale Twoj lekarz lub
pielegniarka powinni skontaktowa¢ Cie z profesjonalnie przygotowanym doradcg
z okolicy. Mozesz skontaktowac¢ sie takze z najblizszym Osrodkiem Interwencji
Kryzysowej, ktdry mozesz wyszukac na stronie internetowej
http://katalog.onet.pl/6939,o0srodki-interwencji-kryzysowej,k.html.

Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka organizuje
regularnie regionalne spotkania edukacyjne, informacyjne
i integracyjne dla pacjentdw ze szpiczakiem i ich rodzin, ktére daja
mozliwos$¢ spotkania sie oraz podzielenia sie doswiadczeniem
z innymi pacjentami i opiekunami. Aby dowiedzie¢ sie wiecej na ten
temat zajrzyj na strone internetowg Stowarzyszenia pod adres
www.szpiczak.org.pl lub zadzwon do nas.
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Porozumiewanie sie z lekarzami

Od lekarza po raz pierwszy dowiesz sie, ze najpierw podejrzewa, a nastepnie
potwierdzit rozpoznanie szpiczaka. W tym momencie moze to dla Ciebie niewiele
znaczy¢, jesli wczesniej nie zetknates sie z tg chorobg. Jesli czujesz sie sparalizowany
ta wiadomoscia to postaraj sie, aby w najwazniejszych rozmowach z lekarzem
uczestniczyt kto$ Ci bliski, kto zapamieta wszystkie odpowiedzi, takze zada pytania
w Twoim imieniu. Na podstawie rozmowy powinienes$ sobie wyrobi¢ opinie, czy masz
zaufanie do wiedzy i zdolnosci lekarza i osrodka, do ktérego trafites, czy tez pragniesz
dokona¢ zmiany. Istotne jest tez, czy tatwo porozumiewasz si¢ z tym konkretnym
lekarzem, z ktérym zetknat Cie los. Tak jak w kontaktach z innymi ludZzmi bez niczyjej
winy z jednymi lekarzami nawigzujemy bliski kontakt od razu, a z drugimi przychodzi
nam to bardzo trudno. Musisz tez bra¢ pod uwage to, ze wiekszos¢ czasu, ktory Twoj
lekarz poswieca Twoim sprawom dotyczy wypetniania réznych formularzy i pisania
pism do Narodowego Funduszu Zdrowia, wiec na rozmowe z Tobg zostaje go
niewiele. Nie jest to wina lekarza tylko niestychanej biurokracji, ktdra narzuca mu
wykonywanie tych (w wigkszosci niepotrzebnych) czynnosci. Pamietaj tez, ze nie tylko
Ty jeste$ zestresowany. Lekarz, jak kazdy cziowiek pragnie przekazywa¢ dobre
wiadomosci, a w kontakcie z pacjentem musi wielokrotnie przekazywac zte i to tez jest
dla niego trudna sytuacja. Razem musicie jednak doj$¢ do porozumienia odnosnie
najlepszego dla Ciebie sposobu postepowania, na ktéry musisz wyrazi¢ zgode.

Czasami lekarze i pielegniarki zapominaja, ze pacjenci nie rozumiejg ich medycznego
jezyka. Jezeli czego$ nie rozumiesz, powiedz im o tym ,,$miato” i zdecydowanie!
Lepiej, zeby co$ zostato wyttlumaczone dwa razy, niz gdyby$ miat wréci¢ do domu
zmieszany i zaniepokojony.

Pamietaj, ze lekarz moze nie by¢ w stanie odpowiedzie¢ na szczegétowe pytania
dotyczace Twojej przysztosci. Na przyktad zanim otrzymasz leczenie, mozesz chcieé
wiedzie¢, czy bedzie ono skuteczne. Twdj lekarz moze podac¢ Ci $rednie wyniki
osiggane w tego typu leczeniu, moze Ci np. powiedzie¢, ze dana metoda powoduje
dany skutek u 80% chorych, ale nie jest w stanie przewidzie¢, czy znajdziesz sie wsrod
tych 80%, ktdrzy zareaguja, czy wsrdd tych 20%, ktorzy nie zareaguja.

Nasze rady:

e zapisuj swoje pytania i pokazuj je lekarzowi na poczatku
konsultacji

= nos$ kartke papieru przy sobie, aby méc zapisa¢ pytania, gdy Ci sie
one nasung

e informuj zawsze lekarza o tym, ze bierzesz lekarstwa, ktére
kupites w aptece lub supermarkecie

= informuj lekarza, jezeli pojawia sie objawy uboczne
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Pytania do Twojego
lekarza/zespotu medycznego

Diagnoza

« jakie badania bede musiat przejs¢?

= kiedy otrzymam wyniki?

= czy powinienem byc¢ leczony?

= jak bedzie najprawdopodobniej wyglada¢ moje leczenie?

« czy moje kosci sg dotkniete chorobg?

= czy moje nerki sg dotkniete choroba?

= kto bedzie tg osobg w szpitalu, z ktdrag mam sie od teraz kontaktowac?

Leczenie

= jakie sg mozliwe dla mnie metody leczenia?

« czy moge dokona¢ wyboru metody leczenia?

= jaki jest cel tego leczenia?

e jak skuteczne bylo ono w przesztosci?

= co sie stanie jezeli zadecyduje, ze nie poddam sie temu leczeniu?

= czy to leczenie jest czescig badania klinicznego?

= jakie ma Pan/Pani oraz Panstwa zespot doswiadczenie w stosowaniu tej metody
leczenia?

= w jaki spos6b podawane sg te leki i jak dlugo trwa leczenie?

= czy potrzebne sg wizyty/pobyty w szpitalu?

= jak bede sie czut przed, podczas i po tym leczeniu?

= czy pojawia sie skutki uboczne, kiedy moga wystapic i jak dlugo beda trwaty?

= czy to leczenie wptynie na moje szanse posiadania dzieci w przysztosci?

Po zakonczeniu leczenia

« jak czesto powinienem mie¢ wizyty kontrolne i badania krwi?
= czy otrzymam inne leczenie, np. bisfosfoniany i leczenie podtrzymujace?
= skad bede wiedzial, ze szpiczak nawrocit?

Opiekunowie

Opiekunowie czesto potrzebujg réznych informacji. Jezeli jeste$ opiekunem, bedziesz
chciat wiedzie¢, co powiniene$ robi¢ dla pacjenta w momencie kiedy przechodzi on
leczenie.

= czy pacjent wymaga hospitalizacji i na jak dtugo?

= czy pacjent bedzie wymagat intensywnej opieki?

= jakiej jakosci zycia pacjent moze oczekiwac?

= do kogo mam dzwoni¢ w nagtych przypadkach?
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Lista porad

= dowiedz sie wiecej na temat szpiczaka i jego leczenia — dostepnych jest wiele
informacji w broszurze i internecie

« przylacz sie do grupy wsparcia, pomoze Ci to nauczy¢ sie rozmawiac o tym, jak sie
czujesz

= korzystaj z bezptatnej infolinii onkologicznej 0 800 493 494

= dowiedz sie od lekarza rodzinnego, lekarza szpitalnego Iub pielegniarki, z ktérych
ustug mogtbys skorzystac i jezeli czego$ potrzebujesz, popro$ o pomoc

e popro$ o nazwisko i numer telefonu cztonka zespotu Twojego oddziatu
hematologicznego

= zwracaj uwage Twojego lekarza na kazde objawy uboczne
* opisuj objawy w prosty i wtasciwy sposéb — nie umniejszaj ani nie wyolbrzymiaj ich

= bierz wszystkie leki jak przepisano — uzywaj pudetek z przegrédkami na tabletki, co
pomoze Ci pamieta¢ co brac i kiedy

« sprobuj (jesli jeste$ pacjentem) pic trzy litry wody/ptynu kazdego dnia
= dbaj (jesli jestes opiekunem) o swoje wiasne zdrowie
= wygospodaruj sobie czas na odpoczynek

e rozpoznawaj objawy stresu i depresji (zte samopoczucie, zaburzenia snu, bole
gltowy, utrata apetytu) i zwrd¢ na nie uwage swojego lekarza

= przyjmij za priorytet odpowiednig ilo$¢ snu
« sprobuj zrobi¢ codziennie jedng rzecz, ktorg lubisz

= opiekunowie, pos$wieccie codziennie cze$¢ czasu dla siebie, sprébujcie, jesli to
mozliwe, wyjs¢ z domu

= mys$l pozytywnie, lecz pozwal sobie na "gorszy dzien”

= prowadz dziennik objawow
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Objasnienia termindw
medycznych

Alkilujace leki, chemioterapeutyki takie jak melfalan lub cyklofosfamid. Okreslenie
»alkilujgce” odnosi sie do sposobu, w jaki te substancje uszkadzaja DNA komorek
szpiczaka oraz blokujg podziat komorki.

Amyloidoza (skrobiawica), sytuacja, w ktorej taricuchy lekkie szpiczaka (biatka Bence
Jones’a) sg odktadane w réznych tkankach. Czesciej ma to miejsce w przypadku biatek
Bence Jones’a typu lambda niz kappa. Odktadanie tego biatka powoduje uszkodzenie
danego narzadu, np. serca, nerek, watroby, naczyn.

Anemia - niedokrwisto$¢, zmniejszenie liczby czerwonych krwinek oraz ilosci
zawartej w nich hemoglobiny, zwykle ponizej poziomu 10 g/dl (prawidtowy poziom
to 13-14 g/dl). Niedobér hemoglobiny moze powodowac skrécenie i przyspieszenie
oddechu, ostabienie i zmeczenie.

Antybiotyki, leki stosowane w leczeniu infekcji.

Antygenowy, majacy wiasciwosci antygenu. Antygeny sa substancjami, na ktére
reaguje uktad odpornosciowy.

Aspiracja, proces usuwania lub pobierania ptynu lub tkanki, lub jednego i drugiego
z okreslonego obszaru metoda zasysania do pojemnika lub strzykawki.

Badanie kliniczne, préba badawcza dotyczgca metody leczenia (najczesciej nowej)
z wykorzystaniem pacjentow. Kazde z badan jest tak zaprojektowane, aby znalezé
lepszy spos6b zapobiegania, diagnostyki lub leczenia nowotwordéw oraz, aby znalez¢
odpowiedzZ na pytania naukowe.

Beta 2 mikroglobulina (32M), mate biatko stwierdzane we krwi. Wysoki jego poziom
stwierdzany jest u pacjentéw z aktywnym szpiczakiem. Niski lub prawidtowy poziom wystepuje
u pacjentéw z wczesnym szpiczakiem i/lub nieaktywna choroba. Blisko 10% pacjentéw ze
szpiczakiem nie produkuje R2M. W przypadku tych pacjentéw oznaczanie 32M nie moze stuzy¢
do monitorowania choroby. W przypadku nawrotu, poziom R2M moze wzrosngé zanim
wystgpig jakiekolwiek zmiany w stezeniu patologicznego biatka szpiczakowego. Dlatego tez
w 90% przypadkow 32M jest bardzo uzyteczny dla oceny aktywnosci choroby.

Biataczka, termin ten ma dwa znaczenia: a) choroba nowotworowa ukiadu
krwiotwoérczego, b) objaw tej choroby polegajgcy na obecnosci komorek
nowotworowych we krwi obwodowe;.

Biataczka plazmocytowa, rzadka odmiana szpiczaka, w ktérej komorki szpiczakowe,
czyli chorobowo zmienione plazmocyty oprécz obecnosci w szpiku krazg takze
w duzych ilosciach we krwi obwodowej.



Biatko Bence-Jones’a, biatko szpiczakowe obecne w moczu bedace tzw. taricuchami
lekkimi przeciwciat. llo$¢ biatka Bence-Jones’a wyrazona jest w gramach na 24
godziny. W normalnych warunkach niewielka ilo$¢ biatka (< 0.1g/24 godz.) jest
obecna w moczu, jednak sg to raczej albuminy niz biatko Bence-Jones’a. Obecnos¢
kazdej ilosci biatka Bence-Jones’a jest nieprawidtowa.

Biatko M (Paraproteina), biatko wywarzane przez komorki szpiczaka: jest to rodzaj
przeciwciata lub jego czesci, ktore znajduje sie w niespotykanie duzej ilosci we krwi
i moczu pacjentéw ze szpiczakiem. Biatko monoklonalne odpowiada ostrej czesci
wykresu obrazujgcego elektroforeze biatek, gdy biatko M jest obecne. Synonimy
terminu biatka M to biatko monoklonalne i biatko szpiczakowe. U kazdego pacjenta
jest tylko jeden rodzaj takiego biatka.

Biopsja, pobranie probki tkanki do badania mikroskopowego w celu postawienia
diagnozy.

Biopsja aspiracyjna szpiku kostnego, pobranie za pomocag igly probki ptynu
i komorek ze szpiku kostnego w celu zbadania pod mikroskopem.

Biopsja szpiku kostnego, pobranie za pomocg igty probki tkanki z kosci. Komorki
sprawdza sie, czy nie sg nowotworowe. Jezeli stwierdzi sie nowotworowe komorki
plazmatyczne, patolog okresla jak duzo szpiku kostnego jest dotkniete procesem
chorobowym. Biopsja szpiku kostnego jest zwykle przeprowadzona w tym samym
czasie, co aspiracja szpiku kostnego.

Bisfosfoniany, rodzaj leku, ktory gczy sie z powierzchnig kosci w miejscu gdzie ulega
ona resorpcji (lub zniszczeniu) i chroni jg przed aktywnoscig osteoklastow, czyli
komorek, ktére resorbujg kos¢ i mogag by¢ wtérnie pobudzone w szpiczaku. W skiad
tej grupy wchodza: klodronian, pamidronian i zoledronian. W szpiczaku sg stosowane
w leczeniu choroby kosci oraz wysokiego poziomu wapnia we krwi (hiperkalcemii).

Bortezomib (znany takze jako Velcade), pierwszy z nowego typu lekéw
przeciwnowotworowych nazywanych inhibitorami proteazomu. Proteazom
za pomocg enzymow zwanych proteazami rozktada zuzyte, niepotrzebne komaorce
biatka. Zablokowanie proteazomoéw w komorce, ktéra wytwarza duzo biatka (a takg
jest komorka szpiczaka) powoduje, ze stopniowo wypetnia sie ona niepotrzebnym
biatkiem, co ostatecznie prowadzi do jej $mierci.

Cewnik, rurka, ktéra wprowadza sie do naczynia krwiono$nego w celu zapewnienia
drogi podania lekéw lub substancji odzywczych. Zylny cewnik centralny jest
specjalnym systemem rurek, ktéry wprowadzany jest do duzej zyty blisko serca (zwykle
podobojczykowej) i wyprowadzany z klatki piersiowej lub brzucha. Cewnik pozwala
na podawanie lekéw, ptyndéw i preparatow krwiopochodnych oraz na pobieranie
prébek krwi.

Chemioterapia, spos6b leczenia nowotworéw lekami, ktdre niszcza szybko dzielgce
sie komorki.



Chtoniak, grupa choréb nowotworowych wywodzaca sie z rodzaju krwinek biatych
zwanego limfocytami. W szerokim tego stowa znaczeniu szpiczak réwniez jest
chitoniakiem, gdyz plazmocyty, ktoére sg nowotworowo zmienione w szpiczaku
stanowig ostatnie stadium rozwojowe jednego z rodzajow limfocytow.

Choroba przeszczep przeciw gospodarzowi (GvHD), reakcja podanego szpiku
kostnego dawcy przeciwko wiasnym tkankom pacjenta (biorcy).

Chromosom, pasmo DNA i biatek w jadrze komorki. Chromosomy zawierajg geny i ich
funkcjg jest przekazywanie informacji genetycznej. Prawidtowo, komorki ludzkie
zawierajg 46 chromosomow.

Cytokina, substancja produkowana przez komorki uktadu odpornosciowego, ktéra
reguluje wzrost/aktywnos$¢ wiasciwego dla niej rodzaju komoérek. Cytokiny sag
produkowane lokalnie (np. w szpiku kostnym) i krazg we krwi.

Deksametazon, silny steryd stosowany samodzielnie lub wraz z innymi lekami.

Dializa, zabieg, ktory oczyszcza krew z produktéw rozpadu komoérek. W sytuacji gdy
nerki pacjenta sg niezdolne do filtrowania krwi, jest ona oczyszczana poprzez przejscie
przez urzadzenie dializujgce.

DNA, lub kwas dezoksyrybonukleinowy, jest dziedzicznym materiatem u ludzi
i wszystkich innych organizmow.

Elektroforeza, test laboratoryjny, w ktérym biatka obecne we krwi lub moczu pacjenta
sg rozdzielane zgodnie z ich rozmiarem i tadunkiem elektrycznym. U pacjentéw ze
szpiczakiem elektroforeza krwi lub moczu pozwala zaréwno na obliczenie ilosci biatka
szpiczakowego (biatko M), jak réwniez na identyfikacje specyficznego szczytu (piku)
biatka M charakterystycznego dla kazdego pacjenta. Elektroforeza jest narzedziem
wykorzystywanym zaréwno do diagnostyki, jak i w celu monitorowania.

Erytrocyty, krwinki czerwone (z ang. RBCs). Krwinki czerwone przenoszg tlen
zwigzany z hemoglobing do komorek ciata oraz odbierajg od nich dwutlenek wegla.

Erytropoetyna (EPO), hormon produkowany przez nerki. Pacjent ze szpiczakiem
i uszkodzonymi nerkami nie produkuje wystarczajacej ilosci erytropoetyny, co
przyczynia sie do rozwoju anemii. Pomocne mogg by¢ wstrzykniecia erytropoetyny
syntetycznej. Transfuzja krwi jest innag alternatywa, szczegoélnie w nagtych
przypadkach.

Hiperkalcemia, wyzszy niz prawidtowy poziom wapnia we krwi. Sytuacja ta moze spowo-
dowac objawy, takie jak: utrata apetytu, nudnosci, pragnienie, zmeczenie, ostabienie migsni,
niepokdj i zaburzenia poznawcze, a nawet $pigczke. Czesta u pacjentdw ze szpiczakiem
i zwykle spowodowana uszkodzeniem kosci i uwolnieniem wapnia do krwi. Czesto zwigzana
z dysfunkcjg nerek, poniewaz wapn moze by¢ dla nich toksyczny. Z tego powodu hiper-
kalcemia jest zwykle leczona priorytetowo poprzez podawanie ptynéw drogg dozylna, razem
z lekami zmniejszajacymi niszczenie kosci, facznie z bezposrednim leczeniem szpiczaka.



Gammapatia monoklonalna, zobacz MGUS.

Interferon, jest to naturalnie produkowany hormon (cytokina) wydzielany przez
organizm w odpowiedzi na infekcje lub chorobe, ktory stymuluje wzrost pewnych
komorek krwi walczacych z choroba w obrebie uktadu odpornosciowego. Interferon
moze by¢ sztucznie produkowany za pomoca technik inzynierii genetycznej
i wykorzystany jako forma immunoterapii, przede wszystkim w celu zapobiezenia
nawrotowi szpiczaka.

Klon, potomstwo jednej komorki.

Komorki krwi (krwinki), komoérki obecne we krwi, wytwarzane w szpiku kostnym.
Rozrézniamy krwinki czerwone, krwinki biate i krwinki ptytkowe (phytki krwi). Wsrod
krwinek biatych rozrézniamy réwniez neutrofile zwane inaczej granulocytami
obojetnochtonnymi, monocyty i limfocyty. Oprocz tych rzadziej we krwi wystepuja
granulocyty kwasochtonne, czyli eozynofile, granulocyty zasadochtonne, czyli bazofile
oraz u o0s6b chorych komérki nieprawidtowe, w tym komorki plazmatyczne, czyli
plazmocyty.

Komorki plazmatyczne, specjalny rodzaj krwinek biatych, ktére normalnie wystepujag
gtownie w szpiku i wytwarzajg przeciwciata, ktérych zadaniem jest z kolei niszczenie
bakterii i walka z infekcjg. W szpiczaku stajg sie komérkami nowotworowymi, a Scislej
zmiana dotyczy pierwotnie pojedynczej komorki, a nastepnie obejmuje jej potomstwo,
czyli jej klon. Komorki tego klonu wytwarzajg jeden rodzaj przeciwciata (lub tylko jego
czes¢, czyli fancuch lekki lub ciezki). Na ogot nie wiadomo przeciwko jakiemu
antygenowi jest skierowane to przeciwciato. To nieprawidtowe biatko to inaczej biatko
monoklonalne lub biatko M. Nowotworowo zmienione komorki plazmatyczne
produkuja takze substancje chemiczne, ktére moga uszkadzac¢ narzady i tkanki (np.
anemia, uszkodzenie nerek i uszkodzenie nerwéw).

Komorki macierzyste krwiotworcze, niedojrzate komorki, z ktérych rozwijajg sie
wszystkie komorki krwi tj. krwinki czerwone, krwinki biate i ptytki krwi. Krwiotwoércze
komorki macierzyste znajdujg sie w duzych ilosciach w szpiku kostnym,
a w mniejszych ilosciach we krwi (dokad jednak mozna je zmobilizowa¢ za pomoca
lekdw). Komorki te musza by¢ zebrane w celu wykonania przeszczepu.

Kreatynina, substancja chemiczna w normalnych warunkach wydalana przez nerki.
Jezeli nerki sg uszkodzone to stezenie kreatyniny w surowicy krwi wrasta. Badanie
stezenia kreatyniny w surowicy krwi jest wykorzystywane w celu oceny funkcji nerek.
Lenalidomid (znany takze jako Revlimid), lek chemicznie podobny do talidomidu, co
najmniej podobnie skuteczny, ale najprawdopodobniej mniej toksyczny. Doktadny
sposOb dziatania nie jest jeszcze catkowicie zrozumiaty, ale podobnie jak w przypadku
talidomidu, uwaza sie, ze ma on wielorakie mechanizmy dziatania.

Leukocyty, inaczej krwinki biate (ang. WBCs), patrz — komaorki krwi.



Lenalidomid - nalezy do grupy lekow zwanych lekami immunomodulujgcymi, ktore
moga modyfikowac lub regulowa¢ czynnos$é uktadu immunologicznego.

Poniewaz wykazano, ze lenalidomid powodowat wady wrodzone u zwierzat, nalezy
sie spodziewac, ze ma podobne dziatanie u ludzi. W zwigzku z tym, pacjenci powinni
sie stosowac do Programu Zapobiegania Cigzy.

Limfocyty, rodzaj krwinek biatych.

Makroglobulinemia Waldenstroma, choroba do$¢ podobna do szpiczaka, gdyz
rowniez zwigzana z wytwarzaniem biatka monoklonalnego, ktoére jest
immunoglobuling M. Komdérkami nowotworowymi nie sg tu plazmocyty, a raczej ich
wczesniejsze stadium, czyli limfocyty i dlatego jest ona uznawana za rodzaj chtoniaka,
a nie szpiczaka.

MGUS, monoklonalna gammapatia o niezidentyfikowanym znaczeniu — z ang. MGUS
— jest choroba przednowotworowa, charakteryzujaca sie obecnoscig typowego biatka
monoklonalnego w elektroforezie, a takze akumulacjg komorek plazmatycznych
w szpiku kostnym. Cecha odrézniajacg ja od szpiczaka jest brak uszkodzen
narzgdowych. Oznacza to, ze nie wystepuja ogniska lityczne kosci, nie ma uszkodzenia
nerek ani anemii. Ryzyko przejscia od MGUS do aktywnego szpiczaka jest bardzo
mate, na poziomie 1% na rok obserwacji i okoto 25% w ciggu dalszego zycia od jej
rozpoznania.

Miniprzeszczep, zargonowa nazwa rodzaju przeszczepienia allogenicznego,
w ktérym przed zabiegiem stosuje sie znacznie mniejsze dawki chemioterapii niz
w ,,standardowych” przeszczepieniach allogenicznych, a efekt leczniczy uzyskiwany
jest dzieki reakcji ,,przeszczep przeciw nowotworowi”. Zastosowanie mniejszych
dawek chemioterapii pozwala na unikniecie czesci objawéw ubocznych i ryzyka
zwigzanego z wysokodawkowg chemioterapia. Wiasciwa nazwa to przeszczepienie
po kondycjonowaniu niemieloablacyjnym.

Monoklonalny, normalnie u cztowieka przeciwciata sg wytwarzane przez wiele
roznych klonéw komoérek odpornosciowych i dlatego przeciwciata te majg charakter
poliklonalny. Szpiczak rozwija sie z pojedynczej ztosliwej komaorki plazmatycznej, jest
wiec pojedynczym klonem komadrkowym i jego komorki wytwarzaja tylko jedno biatko
(monoklonalnie), za to w ogromnych ilosciach. Waznym praktycznym aspektem biatka
monoklonalnego jest to, ze w badaniu elektroforezy w surowicy przedstawia sie ono
jako ostry szczyt (szczyt M).

Morfologia krwi, podstawowe badanie okreslajgce liczby krwinek czerwonych,
biatych i pltytkowych. Liczba krwinek czerwonych jest uzupeiniona stezeniem
hemoglobiny, a liczba krwinek biatych liczbami oddzielnie neutrofili, monocytéw
i limfocytéw. Pozwala wykry¢ niedobory i nadmiary poszczegdlnych rodzajow
komorek krwi, a takze obecnos$¢ w niej komorek nieprawidtowych. Jesli dodatkowo
wykonywany jest rozmaz umozliwia takze okreslenie rodzaju nieprawidtowych
komarek.



OB, podstawowe badanie wykrywajgce zmiany sktadu biatek w osoczu krwi. Polega
na umieszczeniu krwi w szklanej rurce i zmierzeniu po godzinie, jak szybko opadty
krwinki czerwone. W szpiczaku zwykle jest ,trzycyfrowy” tj. powyzej 100 mm, a co
najmniej dwucyfrowy powyzej 50 mm.

Obszary lityczne (lizy), uszkodzone obszary kosci, ktore widoczne sg jako ciemne
plamy na zdjeciach RTG, gdy odpowiednia ilo$¢ zdrowej kosci z jednej okolicy zostanie
zniszczona. Ogniska lityczne wygladaja jak dziury w kosci i sg dowodem na to, ze ko$é
jest ostabiona.

Ognisko uszkodzenia, obszar nieprawidtowych zmian w obrebie tkanki. Grudka lub
ropien moga by¢ spowodowane poprzez uraz lub chorobe takg jak nowotwor.
W szpiczaku ognisko uszkodzenia moze odpowiada¢ plazmocytomie lub dziurze
w kosci — ognisko lityczne (lizy).

Osocze (plazma), ptynna cze$¢ krwi, w ktorej sg zawieszone krwinki czerwone,
krwinki biate i ptytki.

Osteoblast, komoérka tworzgca kos¢.

Osteoklast, komorka resorbujgca ko$¢. Normalnie ko$¢ ulega statej odnowie
i przebudowie, co oparte jest na wspoétdziataniu osteoblastow, ktére wytwarzajg nowa
kos¢ i osteoklastow, ktore resorbujg starg kos¢. W szpiczaku osteoklasty sg nadmiernie
pobudzone, a osteoblasty sg zahamowane. To powoduje tworzenie sie ognisk litycznych.

Osteonekroza szczeki (ONJ), sytuacja, w ktorej kosci szczek nie goja sie wiasciwie,
powodujac czasem bolesne komplikacje.

Plazmocytoma, ognisko szpiczakowych komoérek plazmatycznych zlokalizowane
w szpiku kostnym, tkankach miekkich lub kosciach raczej pojedynczo niz w rozsiany
sposob.

Plazmafereza, proces usuwania pewnych biatek z krwi. Plazmafereza moze by¢
wykorzystywana do usuwania nadmiaru przeciweciat z krwi pacjentéw ze szpiczakiem mnogim.

Przeciwciato, biatko produkowane przez pewne biate krwinki (komérki plazmatyczne)
w celu walki z infekcjg i chorobami zwigzanymi z obecnoscig antygenéw, takich jak
bakterie, wirusy, toksyny lub guzy. Kazde przeciwcialto moze tgczy¢ sie tylko ze
specyficznym antygenem. Celem takiego potfgczenia jest pomoc w zniszczeniu
antygenu. Przeciwciala moga dziata¢ na rézne sposoby, co jest zalezne od natury
antygenu. Niektore przeciwciata unieczynniajg antygeny w sposob bezposredni. Inne
sprawiajg, ze antygen staje sie bardziej podatny na zniszczenie przez inne biate
krwinki.

Radioterapia, leczenie za pomocg promieniowania rentgenowskiego,
promieniowania gamma lub elektronéw, w celu uszkodzenia lub zabicia komérek
nowotworowych. Napromieniowanie moze by¢ przeprowadzone z zewnatrz
organizmu (teleradioterapia) lub pochodzi¢ z materiatow radioaktywnych, ktore sag
umieszczone bezposrednio w guzie (brachyterapia).



Szpik kostny, miekka, gabczasta tkanka w $rodku kosci, ktora produkuje biate
krwinki, czerwone krwinki i ptytki.

Swiadoma zgoda, proces, w ktérym wymaga sie, aby lekarz przekazat pacjentowi
wystarczajaca ilos¢ informacji na temat proponowanej procedury, tak aby ten byt
w stanie podja¢ swiadomg decyzje o podjeciu lub zaniechaniu leczenia. Lekarz musi
dodatkowo wyjasni¢ wszystkie procedury, zwracajgc uwage na potencjalne ryzyka,
korzysci, rozwigzania alternatywne oraz zwigzane z leczeniem koszty.

Talidomid, lek, ktéry przed laty stosowany w cigzy powodowat wystapienie wad
rozwojowych u dzieci, a nastepnie okazat sie bardzo skuteczny w leczeniu szpiczaka.
Do jego zalet nalezy to, ze jest lekiem doustnym i nie uszkadza uktadu
krwiotwoérczego. Jest umiarkowanie neurotoksyczny. Przyjmujace go chore
na szpiczaka, ktére sa w wieku, w ktérym moga zajS¢ w cigze powinny stosowac
skuteczne $rodki antykoncepcyjne.

Tomografia komputerowa (TK), badanie rentgenowskie, w ktérym obraz (a $cislej
obrazy) jest rejestrowany nie na kliszy fotograficznej, a w pamieci komputera. Badanie
wykonywane jest na wielu r6znych warstwach, co pozwala utworzy¢ tréjwymiarowe
obrazy organow i struktur we wnetrzu ciata i je doktadnie ocenic.

Wolno rozwijajacy sie szpiczak, w tej sytuacji wystepuje minimalne uszkodzenie
narzadow koncowych, lecz poziom komorek plazmatycznych w szpiku kostnym
i poziom paraproteiny nie jest stabilny i jest zwigzany z wolng progresja w kierunku
szpiczaka. Zwykle leczenie jest wstrzymywane do czasu, az nie pojawig sie ewidentne
dowody na rozwaj choroby.

Wolny lekki tancuch, biatko monoklonalne o strukturze lekkiego tancucha
immunoglobuliny, ktére mozna zmierzy¢ za pomoca czutego zestawu, testu Freelite™.
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Dodatek 1 — testy | badania

Badanie

Badanie kosci

Cel

Ocena obecnosci, ciezkosci i lokalizacji kazdego obszaru
uszkodzonej kosci.

Badania RTG

Badanie, w ktorym ocene przejscia promieniowania przez
kosciec ocenia sie na kliszy fotograficznej. Jest ciggle
standardem w poszukiwaniu miejsca uszkodzenia kosci.

W szpiczaku wykonuje sie badanie catego kos¢ca poszukujgac
ognisk litycznych, ztamar, a takze oceniajac stopier
zaburzenia struktury kosci.

MRI - magnetyczny
rezonans

O ile badanie RTG uwidacznia kos$¢, to badanie MRI
uwidacznia szpik i wywodzace sie z niego nacieki komoérkowe.
Moze wykaza¢ obecnos¢ i rozmieszczenie choroby w obrebie
szpiku kostnego tam gdzie zdjecie RTG nie wykazato
uszkodzenia kosci. Moze takze wykaza¢ chorobe poza ko$émi,
ktéra moze uciska¢ na nerwy i/lub rdzen kregowy.

TK - tomografia
komputerowa

Badanie, w ktdrym ocene przejécia promieniowania RTG
rownoczesnie w wielu warstwach ocenia sie za pomoca
komputera. Znacznie bardziej doktadne niz klasyczne badanie
RTG, zwiaszcza w odniesieniu do tkanek miekkich.

Scyntygrafia kosci

Badanie izotopowe wykorzystywane w innych chorobach
nowotworowych. Nieprzydatne w szpiczaku i nie powinny by¢
wykonywane.

PET

Badanie izotopowe potaczone z oceng tomograficzna.
Pozwala lokalizowac¢ czynne ogniska nowotworowe, ale bez
ich doktadnego umiejscowienia w strukturach ciata. Obecnie
najczesciej sprzezone z tomografig komputerowa, ktéra
pozwala na uzyskanie doktadnej lokalizacji zmiany.

W szpiczaku wstepne wyniki sugeruja przydatnos¢

do monitorowania choroby szczeg6lnie w przypadku choroby
niewydzielniczej.

Densytometria - badanie
gestosci kosci

Uzyteczne w ocenie ciezkosci rozsianej utraty kosci
w szpiczaku i seryjnym pomiarze poprawy po leczeniu
bisfosfonianami.
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Badanie

Badania krwi
1. Morfologia krwi

Cel

= aby oceni¢ obecnos¢/ciezkos¢ anemii
= aby stwierdzi¢ niski poziom biatych krwinek
= aby stwierdzi¢ niski poziom plytek

2. Mocznik i elektrolity

= szczegOlnie wazne w ocenie funkcji nerek i poziomu wapnia

3. Specjalne badania biatek

= elektroforeza biatek
surowicy krwi

< immunofiksacja

< test Freelite(tm)

= wykrywa obecnos¢ monoklonalnego biatka szpiczaka
(paraproteiny)

= pozwala zmierzy¢ poziom nieprawidtowych biatek szpiczaka
jak i prawidtowy poziom albumin

= okres$la typ biatka szpiczakowego (np. ciezki tancuch [G, A, D
lub E] lekki tancuch, kappa [k]. lambda [y])

= bardzo czuly test dla wykrycia lekkich tancuchow kappa i
lambda

Badanie moczu
Specjalne badanie biatek
podobnie jak powyzej w
surowicy krwi:

= elektroforeza biatek w

moczu
< immunofiksacja
< test Freelite(tm)

Wykrywa obecnosg, ilos¢ i typ nieprawidtowych biatek
szpiczakowych w moczu (Bence Jones'a).

Biopsja szpiku kostnego

Okresla odsetek komarek szpiczakowych w szpiku kostnym.

Testy specjalne

Moga by¢ wykonywane do
oceny prognozy (np.:
badanie chromosomow,
typowanie immunologiczne,
barwienie w kierunku
amyloidozy).

Analiza chromosomoéw (badanie cytogenetyczne) moze
wykazac zte lub dobre cechy chromosomoéw poprzez
wykorzystanie metody bezposredniej i/lub analizy typu FISH.
Badanie immunofenotypowe pozwala potwierdzi¢
nowotworowy charakter plazmocytow i doktadnie okresli¢ ich
liczbe.
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Dodatek 2 — badania krwi

Badania krwi

Nazwa testu

Wart. praw.

Jednostki

Opis

Morfologia krwi | Liczba biatych |4.0 - 11.0 x 10 A 9/1 | Niska liczba ostabia zdolnos¢
krwinek do walki z infekcja.
Liczba 45-6.5 x 10 A 12/1 | Niska liczba to anemia
czerwonych powodujgca zmeczenie.
krwinek
(mezczyzni)
Liczba 3.9-5.6 x 10 A 12/1 | Niska liczba to anemia
czerwonych powodujgca zmeczenie.
krwinek
(kobiety)
Hemoglobina |13.5-18.0 | g/dl Niskie stezenie hemoglobiny to
(mezczyzni) takze anemia powodujaca
zmeczenie.
Hemoglobina |11.5-16.0 | g/dI Niskie stezenie hemoglobiny to
(kobiety) takze anemia powodujgca
zmeczenie.
Phytki 150 - 400 x 10 A 9/1 | Niska liczba powoduje tatwiejsze
siniaczenie i krwawienie.
Mocznik Mocznik 25-6.7 Mmol/l Ocenia funkcje nerek.
elektrolity i
kreatynina Kreatynina 70 - 150 umol/l Ocenia funkcje nerek.
Catkowity 2.12 - 2.65 | mmol/l Wzrasta w szpiczakowej
poziom wapnia chorobie kosci.
Biatka Albuminy 35 -50 all Czesto obnizone ze wzgledu
na obecnos¢ paraprotein.
Biatko 60 - 80 all Czesto podwyzszone ze
catkowite wzgledu na ilo$¢ paraprotein.
Paraproteiny 0 all Nieprawidtowe biatko

spotykane w nielicznych
przypadkach jak szpiczak.

* Podano przecietne zakresy normy, lecz kazde laboratorium posiada wiasne wartosci
”zakresu normy”.
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Wyjasnienie jednostek:

g/dl ile gramoéw znajduje sie w jednym decylitrze (jedna dziesigta litra) krwi
o/l ile gramoéw znajduje sie w litrze krwi

x 109/ ile miliardow komarek znajduje sie w litrze krwi (w Polsce czesto jako G/I)
x 1012/l ile bilionéw komarek znajduje sie w litrze krwi (w Polsce czesto jako T/1)
mmol/l ile tysiecznych mola** znajduje sie w litrze krwi

umol/I ile milionowych czesci mola** znajduje sie w litrze krwi

**mol standardowa metoda pomiaru ilosci kazdego zwigzku chemicznego

Prosimy zwréci¢ uwage na to, ze lekarz nie pobiera litra krwi, aby wykonac te badania,
pobiera tylko matg probke (kilka mililitrow) i nastepnie mnozy wyniki.
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Dodatek 3
— system stopniowania

System Stopniowania wg Durie i Salmon

Kryteria mierzona masa komaorek
szpiczakowych (komorki
x 1012/m2)

Stopien | (niska masa komorek) < 0.6

spetnia wszystkie ponizsze kryteria:
= warto$¢ hemoglobiny > 10.0 g/dl
= warto$¢ wapnia w surowicy prawidtowa lub
< 2.60 mmol/l
« RTG kosci, prawidtowa struktura kosci (skala 0)
lub tylko pojedynczy plazmocytom kosci
= niski poziom produkcji sktadnika M, wartos¢
IgG < 50 g/l wartoé¢ IgA < 30 g/l, elektroforeza
w moczu lekkiego tancucha sktadowej M < 4 g/24 godz.

Stopien Il (posrednia masa komorek) 0.6-1.2
nie spetnia kryteriéw ani stopnia | ani stopnia Il
Stopien Il (wysoka masa komaorek) >1.2

spetnione jedno lub wiecej z ponizszych:
= warto$¢ hemoglobiny < 8.5 g/dl
= warto$¢ wapnia w surowicy > 3.00 mmol/l
= zaawansowane ogniska lityczne kosci (skala 3)
= wysoka produkcja sktadnika M,
wartos¢ IgG > 70 g/l wartosc IgA = 50 g/l
= elektroforeza w moczu lekkiego tancucha sktadowej
M > 12 g/24 godz.
Podtypy (albo a, albo b)
= a) wzglednie prawidtowa funkcja nerek
(wartos$¢ kreatyniny w surowicy krwi < 170 umol/l)
= b) nieprawidtowa funkcja nerek
w mg/dl (warto$¢ kreatyniny w surowicy = 170 umol/l)
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Miedzynarodowy System Stopniowania (ISS)
B2M = beta 2 mikroglobulina w surowicy w mg/dl
ALB = albuminy w surowicy w g/dl

Stopien | B2M <35
ALB > 35

Stopien I B2M <35
ALB <35
lub B2M 3.5-5.5

Stopien Il B2M >55
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Notatki
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Notatki
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