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Wprowadzenie

Niniejszy przewodnik napisano z myslg o osobach, u ktorych
zdiagnozowano szpiczaka mnogiego. Moze byc takze uzyteczny

dla ich bliskich i przyjaciotf. Znajdujg sie w nim informacje na temat
szpiczaka, leczenia tego schorzenia oraz kontroli nad nim. Ma stuzyc
pomoca w zrozumieniu choroby i podejmowaniu swiadomych
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 sposob, ze zawartosc kazdego rozdziatu
stanowi samoistng catos¢. Mozesz wigc przeczytac tylko te rozdziaty,
ktore dotyczg Ciebie lub tematow, ktore Cie interesujg szczegolnie.

Niektore z bardziej niecodziennych i fachowych terminow zostaty
wyttuszczone przy pierwszym pojawieniu si¢ oraz wyjasnione w
rozdziale ,Objasnienia terminow medycznych”, ktory znajduje sie z
tytu broszury.

Cele tego przewodnika :

1. Pomoc w lepszym zrozumieniu choroby i jej leczenia.

2. Pomoc w podejmowaniu swiadomych decyzji
terapeutycznych.

3. Przedstawienie informacji dla opiekundw i cztonkéw rodzin.

Przewodnik Szpiczak — Niezbedny Przewodnik dla Pacjentow, Bliskich,
Przyjaciot, wydany przez Myeloma Euronet, daje Ci poglgd na wiele
spraw, z ktorymi mozesz borykac sie zyjgc ze szpiczakiem.

W Polsce nie ma na razie zadnej infolinii dotyczacej szpiczaka,
istnieje za to bezptatna infolinia onkologiczna, przy ktorej dyzuruja
doswiadczeni onkolodzy, na ktérg mozesz zadzwonic z jakimkol-
wiek pytaniem dotyczgcym choroby. Infolinia jest dostepna pod
numerem 0 800 493 494 od poniedziatku do czwartku w godzinach
16.00 - 22.00. Infolinia dotyczaca szpiczaka jest w planach Polskiego
Stowarzyszenia Pomocy Chorym na Szpiczaka i mamy nadzieje, ze
powstanie ona w niedalekiej przysztosci.
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Co to jest szpiczak mnogi?

Szpiczak, znany takze pod nazwg szpiczak mnogi, jest rozsianym
nowotworem powstatym z komérek plazmatycznych. Zmienione
nowotworowo komorki plazmatyczne to inaczej komorki szpicza-
kowe. Komorki plazmatyczne tworza czgs¢ Twojego systemu
odpornosciowego.

Zdrowe komorki plazmatyczne produkuja przeciwciata (zwane
takze immunoglobulinami), aby poméc w walce z infekcjg. W
przypadku zachorowania na szpiczaka, nieprawidtowe komorki
plazmatyczne uwalniajg tylko jeden typ przeciwciat, ktory nie spetnia
zadnych uzytecznych funkgji. Bezposredni pomiar patologicznych
biatek czyli paraprotein pozwala czgsto na zdiagnozowanie i monito-
rowanie szpiczaka.

Szpik kostny jest "gabczastym” materiatem, znajdujacym sie
wewnatrz wiekszych kosci Twojego ciata (patrz Rycina 1). Poza tym,
ze jest domem komorek plazmatycznych, szpik kostny jest rowniez
centrum produkcji prawidtowych komérek krwi (czerwonych
krwinek, biatych krwinek i ptytek).

W przypadku zachorowania na

P, szpiczaka, DNA komorek plazmatycz-
nych zostaje uszkodzone i powoduje
przemiang w komorki nowotworowe.
szpik kostny Te nieprawidfowe komorki plazma-
tyczne nazywane sg komorkami
szpiczakowymi. W odrdznieniu od
wielu nowotworow, szpiczak zazwy-
czaj nie wystegpuje pod postacia
guzkow lub guzéw (sg wyjatki).
Zamiast tego, komorki szpiczakowe dzielg si¢ normalnie i rozprze-
strzeniaja wsrod szpiku kostnego.

Szpiczak atakuje liczne (stad nazwa szpiczak mnogi) miejsca w
organizmie, gdzie szpik kostny jest zwykle aktywny, u oséb dorostych
np.: w obrebie kregostupa, czaszki, miednicy i klatki piersiowej oraz w
obszarach wokot barkow i bioder.

Rycina 1 — Szpik kostny
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Miejsca, ktore sg zwykle ,0szczedzane” to konczyny — dfonie, stopy
i dolne obszary ramion oraz koriczyn dolnych. Jest to bardzo wazne,
poniewaz funkgcja tych krytycznych miejsc jest zwykle catkowicie
zachowana.

Wigkszosc problemow zdrowotnych, zwigzanych ze szpiczakiem,
jest spowodowanych przez gromadzenie sig komorek plazmatycz-
nych w szpiku kostnym i obecnos¢ paraprotein we krwi lub w moczu.

Czestymi problemami sg bole kostne, patologiczne kostne
zfamania, zmeczenie (z powodu anemii), czeste lub nawracajgce
infekcje (takie jak bakteryjne zapalenie ptuc, infekcje drog moczo-
wych i péfpasiec), uszkodzenie nerek i hiperkalcemia.

U niektorych ludzi szpiczak rozwija sig po wczesniejszym rozpo-
znaniu fagodnego (niezfosliwego) procesu, zwanego MGUS, ktory
oznacza Monoklonalng Gammapatie o Niezidentyfikowanym
Znaczeniu (Monoclonal Gammopathy of Undetermined Significance).
Terminem tym okresla si¢ sytuacje wzrostu nieprawidfowych protein,
obserwowanych w przypadku wystgpienia szpiczaka, przy jednocze-
snym braku innych cech choroby (mniej niz 10% komarek plazmatycz-
nych w szpiku kostnym i brak dowoddéw na chorobe kosci).

Ryzyko przejscia od MGUS do aktywnej postaci szpiczaka jest
bardzo mate —na poziomie 1% na rok obserwacji. Nawet jezeli naciek
komarek szpiczakowych jest wiekszy (10-30% catkowitej komdrko-
wosci), tempo wzrostu moze by¢ bardzo wolne i zwigzane z wystg-
pieniem wolno rozwijajgcego sie lub bezobjawowego szpiczaka.

Opisane powyzej dwa przypadki moga zmieniac si¢ bardzo
powoli na przestrzeni lat i nie wymagajg aktywnego leczenia. Jest
bardzo wazne, aby wtasciwie rozpoznac chorobeg, rozrozniajgc MGUS
i tlgcego sie szpiczaka od szpiczaka aktywnego lub objawowego,
ktory wymaga terapii.

W ciggu ostatnich kilku lat nastapit znaczny rozwoj nowych
metod w leczeniu i kontroli schorzenia, co wptynefo znaczaco na
sposoby terapii. Caty czas przeprowadzane s3 badania kliniczne
w celu dalszego rozwoju nowych metod leczenia oraz lepszego i
bardziej efektywnego wykorzystywania sposobow juz istniejacych.
Wiele z obecnych i nowo rozwijanych metod zostato omowionych w
tym przewodniku.

www.szpiczak.org.pl - www.myeloma-euronet.org 7



Broszura Szpiczak — Niezbedny Przewodnik dla Pacjentow,
Bliskich, Przyjaciot, dostepna w Polskim Stowarzyszeniu
Pomocy Chorym na Szpiczaka, zawiera dalsze informacje
o wielu problemach, z ktérymi mozesz borykac sig zyjac ze
szpiczakiem.

Podstawowe fakty :

e w Polsce obecnie diagnozuje si¢ ok.1300 nowych
przypadkéw rocznie

® 4000 - 6500 0s0b zyje ze szpiczakiem

e szpiczak stanowi 15% sposrod nowotworow krwi i 1%
ogolnej liczby nowotwordw

e Sredni wiek wystapienia choroby to ok. 62 lataiaz 5 - 10%
pacjentow to osoby ponizej 40 roku zycia; coraz wigcej
chorych diagnozuje si¢ w wieku 45-55 lat

Leczenie szpiczaka moze byc bardzo efektywne w zatrzymaniu jego
postepu, w kontroli objawow oraz poprawie jakosci zycia pacjenta,
ale nie prowadzi do catkowitego wyleczenia tej choroby. Nawet po
skutecznej terapii, potrzebne jest regularne monitorowanie na
wypadek nawrotu szpiczaka.

Oprocz stosowania sig do zalecen, jakie otrzymujesz od swojego
lekarza, jest kilka rzeczy, ktére mozesz zrobic, aby poprawic jakosc¢
zycia ze szpiczakiem.
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Rodzaje szpiczaka mnogiego

Szpiczak jest czgsto opisywany jako choroba o bardzo indywidu-
alnym przebiegu, zaréwno ze wzgledu na wystepowanie komplikacji
u pacjentow, jak i ze wzgledu na sposob reakcji na leczenie, ktore
moga roznic si¢ znacznie u poszczegolnych osob. Czgsc z tych roznic
moze wynikac z roznych typow i podtypow szpiczaka.

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

Kazdg immunoglobuling stanowi specyficzna struktura, zawie-
rajgca dwie gtowne sktadowe — fancuchy ciezkie i lekkie. Wsrdd tych
skfadowych wystepujg dwa cigzkie i dwa lekkie tancuchy (patrz
Rycina 2).

Rozroznia sie pie¢ mozliwych typow tancucha cigzkiego, oznaczo-
nych literami G, A, D, E i M oraz dwa mozliwe typy fancucha lekkiego,
oznaczone greckimi literami kappa (k) i lambda (A).

Kazda pojedyncza immunoglobulina (w skrécie Ig) moze posiadac
tylko jeden z pieciu mozliwych typow fancucha cigzkiego i tylko
jeden z dwoch mozliwych typow tancucha lekkiego.

/

tancuch lekki tancuch lekki

tancuch ciezki

Rycina 2 — Struktura immunoglobuliny
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Wigkszosc ludzi ze szpiczakiem, okoto 65 %, ma typ szpiczaka
nazywany IgG. Jest to immunoglobulina typu G (jeden z pigciu
mozliwych tancuchow cigzkich), ktéra moze zawierac albo faricuch
lekki kappa, albo lambda.

Drugim najczgstszym typem jest szpiczak IgA, takze zawierajacy
albo tancuch lekki kappa, albo lambda. Typy szpiczaka IgM, IgD i IgE
sg dosyc rzadkie.

W tym samym czasie, gdy powstaje struktura catej immuno-
globuliny, blisko 30% pacjentow moze produkowac samodzielnie
tafncuchy lekkie (jak tadcuchy lekkie kappa), ktore sg wykrywane
raczej w moczu niz we krwi.

U okoto 20% pacjentow komorki szpiczakowe produkuja tylko
tancuchy lekkie (catkowity brak taricuchéw ciezkich). Choroba ta jest
nazywana ,chorobg tancuchow lekkich” lub ,Bence Jonesa”.

Rzadziej, bo w okoto 1-2% przypadkow, komorki szpiczakowe
produkujg bardzo mafo lub nie produkujg wcale immunoglobulin
jakiegokolwiek typu, jest to tzw. szpiczak ,niewydzielajacy”, ktorego
bardzo trudno zdiagnozowac i monitorowac. Jednakze ostatnio
wyprodukowany test Freelite™ jest w stanie wykry¢ minimalng ilos¢
wolnych tancuchdéw lekkich w surowicy u wigkszosci pacjentow, u
ktorych na podstawie tradycyjnych metod zdiagnozowano szpiczaka
niewydzielniczego. Dzigki temu postawienie diagnozy i monitoro-
wanie stafo sig nieco fatwiejsze.

Wystepujg subtelne réznice w zachowaniu sie roznych typow
szpiczaka. Jak mozna oczekiwac, najczestszy typ IgG posiada
wszystkie zwykle wystepujgce cechy szpiczaka. Z drugiej strony typ
IgA moze czasem charakteryzowac si¢ wystepowaniem guzow o
lokalizacji pozakostnej, a typowi IgD moze towarzyszyc biataczka z
komorek plazmatycznych ijest on czestszg przyczyng uszkodzenia
nerek.

Choroba fancuchow lekkich lub Bence Jones'a s3 najczgstszym
powodem uszkodzenia nerek i / lub nerwoéw oraz innych narzadow,
czego wynikiem jest stan znany jako choroba odkfadania amyloidu
lub tancuchow lekkich.
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Co jest przyczyng szpiczaka?

Mimo ze przeprowadzono dos¢ duzg ilos¢ badan, majgcych na celu
zbadanie potencjalnych przyczyn szpiczaka, nic nie zostato do tej
pory udowodnione.

Narazenie na szkodliwy wptyw pewnych substancji chemicznych,
promieniowania, wirusow, a takze osfabiony system odpornosciowy
sg jednak uwazane za potencjalne czynniki sprawcze lub spustowe
choroby. Mozliwe jest, ze do rozwoju szpiczaka dochodzi najczesciej,
gdy podatna osoba zostanie wystawiona na dziatanie jednego lub
kilku z powyzszych czynnikow.

Poniewaz do rozwoju szpiczaka dochodzi najczesciej w
pozniejszym wieku, uwaza sig, ze podatnosc ta moze wzrastac
wraz z procesem starzenia si¢ i konsekwentnym spadkiem funkgji
odpornosciowej, lub ze szpiczak moze byc¢ wynikiem akumulagji
toksycznych uszkodzen lub antygenowych reakcji na przestrzeni
cafego zycia.

Zaobserwowano rzadkg tendencjg do wystepowania szpiczaka
wsrod bliskich krewnych, przy czym prawdopodobienstwo to jest
bardzo niskie. Obecnie nie sg rowniez dostepne zadne testy w tym
zakresie. Nawet jezeli choroba wystgpi u wigcej niz jednej osoby w
rodzinie, jest to raczej spowodowane faktem, ze cztonkowie rodziny
zwykle jednakowo narazeni sg na czynniki srodowiskowe, niz tym, ze
schorzenie jest dziedziczne.

Diagnoza, testy, badania dodatkowe
| stopniowanie

Aby zdiagnozowac szpiczaka, nalezy przeprowadzic kilka testow
i badan dodatkowych. Jest to czgsto trudny i niepewny czas dla
pacjentow i ich rodzin. Testy i badania sg wykonywane z trzech
gfownych powodow:

www.szpiczak.org.pl - www.myeloma-euronet.org 11



e diagnostyka
e ustalenie planu leczenia i mozliwos¢ monitorowania postepu
e wykrycie powikfan choroby oraz mozliwosci ich leczenia

Szpiczak jest bardzo indywidualng chorobg, tak wigc wyniki tych
testow mogg roznic sie miedzy pacjentami. Nie wystarczy tylko
rozpoznac szpiczaka; niezbednym jest posiadanie wtasciwego obrazu
choroby u kazdego pacjenta, zanim zostanie stworzony wfasciwy
plan leczenia.

Oznaczanie paraprotein

Ocena stezen paraprotein, bardzo wazne w diagnozowaniu
szpiczaka, sg zazwyczaj dos¢ dobrym wskaznikiem zmian aktyw-
nosci szpiczaka. Z tego powodu pomiar paraprotein jest wykowy-
wany regularnie w celu sprawdzenia, jak dziata leczenie i czy szpiczak
pozostaje na stabilnym poziomie podczas okresow, gdy pacjent nie
otrzymuije terapii.

Jezeli po leczeniu u pacjenta nie stwierdza si¢ paraprotein, jest on
w pefnej remisji. Jezeli po leczeniu stezenie paraprotein obnizyto sig, ale
s3 one nadal wykrywalne i ich poziom jest stabilny, mozna stwierdzic,
ze pacjent jest w czesciowej remisji, zwanej takze faza plateau. Petna
remisja jest uzyskiwana niezbyt czgsto, za wyjgtkiem zastosowania
leczenia wysokodawkowego i przeszczepu komérek pnia.

Uzywa sie okreslenia ,faza plateau”, poniewaz pojawiajacy sie
wykres z uzyskanych wynikéw paraprotein ma ksztatt plateau (staty
poziom). Zaréwno poziom jak i czas trwania odpowiedzi na leczenie
sg wazne w ocenie skutecznosci terapii.

Badania RTG uktadu kostnego (przeglad szkieletu)

Poniewaz choroba moze zmniejszac grubosc kosci i je uszkadzac,
jednym z pierwszych wykonywanych badan jest ocena szkieletu. Jest
to seria zdjgc rentgenowskich wykonywanych w celu wykrycia jakich-
kolwiek uszkodzen kosci. Badanie rentgenowskie moze byc uzyte takze
w celu wykrycia nowych destrukgji kostnych. Uszkodzone obszary
kosci sg przedstawione na kliszy rentgenowskiej jako czarne, zacie-
nione obszary i sg zwane ,,ogniskami uszkodzenia (liz3 kostng)”.
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Czasem potrzebne sg dokfadniejsze obrazy kosci i wtedy lekarz moze
zaleci¢ wykonanie badania MRI (obrazowanie rezonansu magnetycz-
nego, ang. magnetic resonance imaging) lub TK (tomografia kompu-
terowa). Badanie MRl moze czasem wykazac obecnosc i rozmiesz-
czenie choroby w kosciach i poza nimi, czego nie pokazuje badanie
RTG. Badanie TK dostarcza wigcej szczegotow, dzigki czemu mozna
zidentyfikowac te obszary uszkodzen kosci, ktorych nie wykryto w
badaniu RTG.

Biopsja szpiku kostnego (aspirat)

Badanie to wymaga wprowadzenia igly do kosci (zwykle jest to
kos¢ biodrowa), aby pobrac¢ mata prébke szpiku kostnego (ta probka
nosi czasem nazwe aspiratu). Badanie jest wykonywane w znieczu-
leniu miejscowym. Pobrang probke bada sie w celu policzenia
odsetka komarek plazmatycznych w szpiku kostnym. Prawidtowy
szpik kostny posiada mniej niz 5% komorek plazmatycznych; szpik
kostny pacjentow ze szpiczakiem moze zawierac od 10% do 90%
komorek plazmatycznych. To badanie musi by¢ wykonane zaréwno
na poczatku jak i na koncu leczenia.

Lepszym wskaznikiem liczby komorek plazmatycznych jest ,trepa-
nobiopsja”, oznaczajgca pobranie matego fragmentu kosci wraz z
znajdujgcym sie wewngtrz szpikiem.

Badania te, wraz z badaniem krwi i / lub moczu, s3 pomocne w
uzyskaniu bardziej petnego obrazu odpowiedzi na leczenie.

Petne badanie krwi

W ciggu cafego leczenia wykonuije sie regularne pobrania krwi. Jak
juz wspomniano, probki krwi wykorzystywane sg w celu oznaczenia
poziomu paraprotein obecnych we krwi. Dodatkowo czesc z kazdej
probki jest zwykle wykorzystywana do policzenia pewnych waznych
komorek w krwi: czerwonych krwinek, ktére transportujg tlen; biatych
krwinek, ktore pomagajg w walce z infekcjg; i ptytek, ktére pomagaja
w krzepnieciu krwi. llos¢ tych komorek jest wazna poniewaz:

e ilosc biatych krwinek jest dla lekarza wskaznikiem stopnia ryzyka
infekgji
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e poziom hemoglobiny (ilos¢ czerwonych krwinek) jest dla lekarza
wskaznikiem ewentualnego wystgpienia anemii

e los¢ ptytek jest dla lekarza wskaznikiem ewentualnego wigkszego
niz zwykle ryzyka wystapienia krwawienia lub powiktan
zakrzepowo-zatorowych

Funkcje nerek

Uszkodzenie funkcji nerek moze by¢ zwigzane z pewnymi wyjatko-
wymi cechami szpiczaka lub byc efektem jego leczenia. Testy krwi
moga byc uzywane w celu pomiaru poziomoéw mocznika i kreaty-
niny, ktére sg produktami odpadowymi, w prawidfowych warunkach
filtrowanymi i wydalanymi przez nerki. Wysokie poziomy mocznika i
kreatyniny wskazuja na zaburzong funkcje nerek.

Pomiar stezenia wapnia

Wapn jest mineratem normalnie wystepujacym w kosciach. U
pacjentow z aktywng chorobg kosci, zwigzang ze szpiczakiem,
wapn jest uwalniany z kosci do krwi, co moze prowadzic¢ do wzrostu
stezenia wapnia we krwi (hiperkalcemia).

Pomiar stezenia albumin

Albuminy sg rodzajem biatka, ktory normalnie stanowi wigkszosc
biatka znajdujacego sig we krwi, jednak w szpiczaku cytokiny produ-
kowane przez komaérki plazmatyczne (gtéwnie interleukina 6, IL-6)
hamujg produkcje albumin w watrobie.

Beta 2 mikroglobuliny

Testy krwi sg uzyteczne takze w ocenie stezenia biatka zwanego
beta-2-mikroglobuling (B2M). B2M jest jednym z najwazniejszych
wskaznikow zarowno wielkosci, jak i aktywnosci szpiczaka i dlatego
tez jej stezenie jest decydujgce w ustaleniu prognozy w poszczegol-
nych przypadkach.

Dodatek w dalszej czesci tego przewodnika zawiera kompletng
listg potencjalnych badan i niektére normy laboratoryjne.
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Stopniowanie

Po skompletowaniu catego zestawu wynikow badan, lekarz powinien

miec jasny obraz specyficznej charakterystyki choroby. Na podstawie

tych informacji ustala sig stopien zaawansowania szpiczaka.
Stopniowanie wskazuje na zaawansowanie choroby i dlatego

tez odzwierciedla indywidualng prognoze rozwoju nowotworu.

Najczesciej stosuje sig System Stopniowania wg Durie i Salmon,

ktory wyroznia trzy stopnie rozwoju szpiczaka:

e stopien | : wczesny, niski stopien zaawansowania szpiczaka

e stopien Il : aktywny, Sredni stopiert zaawansowania szpiczaka

e stopien Ill : aktywny, wysoki stopiert zaawansowania szpiczaka

Kazdy z tych stopni moze posiadac¢ podtypy takie jak typ A (prawi-
dtowa funkcja nerek) lub B (nieprawidtowa funkcja nerek).

Mimo uzytecznosci tego systemu stopniowania, nie bierze on
pod uwage pewnych waznych czynnikow jak 2M. Dlatego tez zostat
stworzony nowy Miedzynarodowy System Stopniowania (ISS — Inter-
national Staging System) Klasyfikacji Szpiczaka Mnogiego. System
ten bierze pod uwage dodatkowe czynniki, przewidujgce potencjalng
odpowiedz na leczenie. Tymi czynnikami sg beta 2 mikroglobulina
i albuminy, ktére moga byc oceniane poprzez wykonanie prostych
badan krwi.

W identyfikacji pacjentéw ze szpiczakiem, ktérzy moga nie miec
objawow z niego wynikajgcych, a wymagaja leczenia, lekarze moga
uzywac takze innych kryteriéw. Kryteria te opisuje skrét ,CRAB™: (C)
wzrost stezenia wapnia (ang. calcium), (R) niewydolnos¢ nerek (ang.
renal), (A) anemia (ang. anaemia) i (B) zaburzenia kostne — ogniska
lityczne lub utrata kosci (ang. bone abnormalities).

Dalsze szczegoty dotyczace systemu stopniowania sg przedsta-
wione w dodatku trzecim na stronie 60.
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Leczenie szpiczaka

Sposob w jaki szpiczak jest leczony i kontrolowany, zalezy od postepu
choroby oraz stopnia, w jakim organizm jest przez chorobe dotkniety.

Od ostatnich kilku lat najczesciej stosowanymi metodami
leczenia szpiczaka s3 rézne rodzaje chemioterapii, sterydy, wysoko-
dawkowa terapia i transplantacja komorek pnia. Ostatnio do grupy
dotad dostepnych lekow wprowadzono takie nowe specyfiki jak:
Thalidomid oraz VELCADE® (bortezomib); rowniez od niedawna
analog Thalidomid’u o nazwie REVLIMID® (lenalidomid).

Dostepna jest takze duza liczba lekow wspomagajacych, przydat-
nych w leczeniu objawow i komplikacji spowodowanych przez
szpiczaka. W ich sktad wchodzi grupa lekow zwanych bisfosfonia-
nami, stosowanych w leczeniu choroby i bolow kosci, jak rowniez
erytropoetyna, stosowana w leczeniu anemii.

Przed rozpoczeciem leczenia, pacjent i lekarz musza podjac¢ wazne
decyzje o tym, jakie leczenie jest najlepsze, najbardziej optymalne
oraz kiedy je rozpoczac.

Kilka nastepnych rozdziatow przedstawi pewne wazne kwestie,
dotyczace podejmowania decyzji o terapii i krotki przeglad z zakresu
dostepnych metod leczniczych, pomocnych w terapii zaréwno
gfownego problemu, jak i komplikacji oraz objawow, wywotanych
przez szpiczaka.

Podejmowanie decyzji
Wyboér metody terapii szpiczaka nie jest prostg decyzjg, 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 czgsto bardzo rozne. Z tego
powodu niezmiernie wazne jest wiasne zaangazowanie pacjenta w
podjecie decyzji, ktory typ leczenia jest dla niego najodpowiedniejszy.
Pacjent moze preferowac postepowanie tylko zgodnie z radami
swojego lekarza lub brac¢ aktywny udziat w procesie podejmowania
decyzji. Lekarz powinien dopasowac swoje podejscie do tego, co
odpowiada pacjentowi.
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Ogolnie rzecz biorgc, optymalny sposob leczenia dla pacjenta
powinien uwzgledniac:

e 0golny stan zdrowia (na przyktad funkcje nerek)

e wiek (wiek moze miec¢ na przyktad wptyw na to, czy wysokodaw-
kowa terapia i transplantacja komorek pnia jest mozliwa)
osobiste uwarunkowania i styl zycia

priorytety i preferencje

nature choroby

kazde poprzednie leczenie

poziom mozliwych komplikagji

wyniki i odpowiedz na kazde wczesniejsze leczenie

Podjecie Swiadomej decyzji jest wazne i powinienes poswieci¢ temu
tyle czasu, ile potrzebujesz. Jednakze w pewnych sytuacjach moze
wystapic nagfa potrzeba rozpoczecia leczenia, na przykfad gdy masz
znaczaco uszkodzone nerki.

Aby zrozumiec¢ wiecej na temat szpiczaka i dostepnych opdji
jego leczenia, postaraj si¢ zebrac tyle informacji, ile uwazasz za
potrzebne.

Informacje mozesz otrzymac od lekarzy, pielegniarek, innych
pacjentow lub wyszukac 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 pomac sobie w podjeciu decyzji, ktdre leczenie bedzie najlepsze.
Omowienie tych spraw z rodzing, przyjaciofmi lub innymi pacjentami
moze pomoc w rozumieniu watpliwosci.

Twoja decyzja powinna uwzgledniac osobiste priorytety, styl
zycia i poglady na temat zalet i wad dostepnych opgji leczenia oraz
ich potencjalnych skutkow ubocznych. Wazne jest, abyscie Ty i Twoj
lekarz byli zgodni co do sposobu leczenia, ktore rozpoczniesz.

Inne opinie

Obecny sposob organizacji oddziatow onkologicznych i hemato-

logicznych oznacza, ze szpital, w ktorym jestes leczony, powinien
zorganizowac grupe specjalistow opieki zdrowotnej, pracujacych
razem w zespole zwanym takze zespotem multidyscyplinarnym.
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Leczenie prawdopodobnie zostanie przedyskutowane w zespole,
mimo ze Tobg jako pacjentem opiekuje si¢ tylko jeden lekarz (najcze-
sciej hematolog).

Szpiczak nie jest czgsta chorobg i wybor wtasciwego leczenia jest
czasem wyzwaniem nie tylko dla pacjenta, lecz rowniez dla lekarza.
Dlatego mozesz czuc potrzebe uzyskania tak zwanej drugiej opinii,
aby upewnic sig, ze postawiona diagnoza jest prawidtowa i ze plan
leczenia jest wtasciwy dla Twojej sytuacji oraz ze wszystkie inne
opcje zostaty przeanalizowane.

Lekarze sg zwykle chetni, aby zorganizowac Ci mozliwosc
uzyskania drugiej opinii i nie powiniene$ miec odczucia, ze proszac
ich o to obrazasz ich lub zespot medyczny. Twoj lekarz szpitalny lub
lekarz rodzinny moze zorganizowac spotkanie z innym lekarzem
(zwykle zinnym hematologiem).

Druga opinia moze zostac uzyskana w ramach ubezpieczenia
zdrowotnego, mimo to niektorzy pacjenci wolg udac sie do gabinetu
prywatnego. Twoje wyniki i historie choroby powinienes skopiowac
lub wypozyczyc i zabrac na tg wizyte (konsultacje).

Czasami pacjenci doswiadczajg trudnosci w komunikacji ze
swoim lekarzem i chcg miec szansg porozmawiania z innym specja-
listg. W takiej sytuacji mozesz poprosic o skonsultowanie si¢ z innym
lekarzem w tym samym szpitalu lub uzyskac druga opinig w innym
szpitalu.

A jezeli nie chce sie wcale poddac leczeniu?

Niektorzy pacjenci czujg, ze nie chcg sig poddac zadnemu z rodzajow
toksycznego leczenia i preferuja alternatywne metody leczenia.
Niestety nie ma dowodow na to, ze te alternatywne metody sg
skuteczne, aczkolwiek sporadycznie zdarza sig, iz pacjenci donosza,
ze stosujac tego typu techniki, zyli z chorobg wiele lat dfuzej niz
przewidywano.

Wazne jest, aby pamietac, ze konwencjonalne metody leczenia
zostaty dobrze sprawdzone w badaniach klinicznych i lekarze w
jasny sposob rozumiejg, jak one dziafaja. Tego nie mozna powie-
dzie¢ o metodach alternatywnych. Jezeli wybierzesz alternatywny
sposob kontrolowania choroby, wazne jest, aby przedyskutowac to
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ze swoim lekarzem, gdyz wigzg si¢ z nim potencjalne zagrozenia i
moze bedziesz chciat w pdzniejszym terminie sprobowac leczenia
konwencjonalnego.

Jesli nie decydujesz sie na aktywne leczenie, do Twojej dyspo-
zycji pozostaje, jak wspomniano weczesniej, wiele srodkow wspoma-
gajacych, fagodzacych objawy choroby. Jezeli konieczna jest porada
specjalisty w odniesieniu do objawow takich jak bol, pomocne moze
byc zwrdcenie sig do specjalisty opieki paliatywnej, ktory jest w
stanie przeprowadzic fachowg ocene kontroli objawdw i leczenia
wspomagajgcego.

Wskazania do rozpoczecia leczenia

Decyzja, czy rozpoczac leczenie, jest bardzo wazna. Nie kazdy
pacjent, u ktorego zdiagnozowano szpiczaka, wymaga natychmia-
stowego leczenia.

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

Jakie rodzaje leczenia sg dostepne?

Kontrole i leczenie szpiczaka mozna podzieli¢ na trzy kategorie. S3 to:

e aktywne monitorowanie

e |eczenie w celu kontroli samego szpiczaka

e |eczenie 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
wptyw na redukcje komplikagji i objawodw, doswiadczanych przez
pacjenta. Ponizsze rozdziaty opisujg rozne dostgpne rodzaje leczenia i
niektore okolicznosci, w ktorych stosuje sie poszczegolne rodzaje terapii.
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Leczenie poczatkowe lub pierwszego rzutu

Gdy zdecyduijecie juz wspolnie z Twoim zespotem lekarzy, ze
wymagasz leczenia, aby kontrolowac chorobg, nastepnym krokiem
bedzie podjecie decyzji (réwniez wspdlnej), jaki typ leczenia najle-
piej zastosowac. Wazne jest, aby pamigtac, ze metody leczenia mogg
byc bardzo efektywne w kontroli szpiczaka, jednak nie prowadzg do
catkowitego wyleczenia.

Gféwne mozliwosci leczenia to:

e leczenie bez wysokodawkowej chemioterapii i transplantacji
komorek pnia

e poczatkowe leczenie z wysokodawkowg chemioterapig i trans-
plantacjg komarek pnia

Najczgstsze poczgtkowe leczenie, stosowane u pacjentow, to
chemioterapia, lecz moze ono takze uwzgledniac inne leki, takie jak
sterydy lub talidomid. Ogolne zalety i wady wszystkich rodzajow
leczenia sg krotko opisane po kazdym rozdziale.

Poczgtkowa chemioterapia

Co to jest chemioterapia?

Chemioterapia oznacza leczenie za pomoca potencjalnego leku,
ktorego celem jest zabicie komorek szpiczakowych w szpiku
kostnym. Chemioterapia dziata poprzez uszkodzenie komorek
szpiczakowych i zapobiega przed ich podziatami oraz reprodukcjg.
Chemioterapeutyki atakujg te komaorki ciata, ktore dzielg sie
szybko (jak komorki szpiczaka), lecz moga takze oddziatywac na inne
szybko dzielgce sig komorki, takie jak te w szpiku kostnym, cebulki
wiosow czy komorki nabtonka jamy ustnej i zotgdka. To oznacza

20 Szpiczak - Niezbedny Przewodnik dla Pacjentow, Bliskich, Przyjaciot

niestety, ze chemioterapia moze miec skutki uboczne. Rodzaj zapisy-
wanej pacjentom ze szpiczakiem chemioterapii jest ustalany indywi-
dualnie, w zaleznosci od tego, co jest dla nich i ich choroby w danym
momencie najbardziej odpowiednie.

Jakie rodzaje chemioterapii s3 dostepne?

Na poczatku leczenia aktywnej postaci szpiczaka, pierwsza decyzja,
jaka musisz podja¢, jest zaplanowanie czasu przeprowadzenia trans-
plantacji komaorek pnia — na poczatku leczenia lub w przysztosci (wiecej
szczegotow dotyczacych transplantacji w nastgpnym rozdziale).

Najczgsciej stosowanym zestawem leczniczym przy planowaniu
transplantagji, jest kombinacja lekow zwana VAD lub podobnie np.
VAMP, GVAD lub GVMP. Kombinacje te zawierajg leki, z ktorych
niektore mogg by¢ podawane dozylnie, a niektore doustnie. Kazda
z liter tych kombinacji przedstawia inny lek. W przypadku skrétu
VAD s3 to winkrystyna, adriamycyna i deksametazon. Te zestawy s3
czgsto proponowane mtodszym pacjentom, lecz niestety wywotuja
wiecej efektow ubocznych.

Jezeli transplantacja nie jest planowana, czgsto stosowane s3
kombinacje lekow takich jak melfalan, prednisolon i cyklofosfamid.
Ich zalet3 jest to, ze moga byc¢ przyjmowane doustnie zamiast
by¢ wstrzykiwane dozylnie i wywotujg ogdlnie mniej objawow
ubocznych.

Nowsze kombinacje, zwtfaszcza w kontekscie badan klinicznych,
wiaczajgc talidomid i Velcade, mogg byc stosowane u pacjentow
z obu grup. Jednym z przykfadow jest obecnie przeprowadzane
badanie MRC IX, w ktorym poréwnywany jest standardowy zestaw
CGVAD z nowg kombinacjg CTD.

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

Patrz Tabela 1 na stronach 25-26 ze spisem powszechnych
oraz nowych kombinacji chemioterapii, stosowanych w leczeniu
szpiczaka.
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Jaki jest sposob podawania lekow w chemioterapii?

Jak juz zostato wspomniane, niektore chemioterapeutyki moga
by¢ podawane doustnie, a inne jako wlew kroplowy do zyty (wlew
dozylny lub V). Doustna chemioterapia moze by¢ prowadzona

w domu, natomiast aby otrzymac chemioterapie dozylng, nalezy
przyjsc do szpitala.

W chemioterapii poprzez wlewy dozylne, przeprowadza si¢
maty zabieg, polegajgcy na wprowadzeniu waskiego plastikowego
cewnika do duzej zyty. Cewnik ten (najczestszy typ nosi nazwe
cewnika HICKMAN®) pozwala na podawanie chemioterapii bez
koniecznosci wprowadzania nowego cewnika przy kazdej wizycie w
szpitalu. Poprzez niego mozna takze pobierac probki krwi do badania.
Diagram cewnika HICKMAN® zostat przedstawiony ponize.

Zyty prowadzace

. . do serca
1. Miejsce wprowadzenia

cewnika centralnego do
zyty
2.Cewnik przeprowadzony

Serce

pod skéra
3. Miejsce wyjscia cewnika

Rycina 3 — Cewnik HICKMAN®

Czesc cewnika wychodzaca poza ciafo jest przyszyta lub przyklejona
do klatki piersiowej, aby zabezpieczyc¢ go przed mozliwym wysunie-
ciem sie. Moze mingc troche czasu, zanim nauczysz si¢ kilku prostych
zasad obchodzenia sie z cewnikiem, jednak wigkszosc pacjentow
radzi sobie z tym bez zadnych problemow.
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Jak dfugo bedzie trwata moja chemioterapia?

Chemioterapia trwa zwykle do kilku miesiecy. Jest podawana w
cyklach, np. najpierw podaje sie jedng dawke lub stosuje leczenie
kilkudniowe, a potem nastepuje kilka dni lub tygodni przerwy przed
podaniem nastgpnej dawki. Szczegoty schematu leczenia roznig sie
w zaleznosci od pacjenta i typu chemioterapii, ktorg zamierza si¢
podac. Jezeli masz pytania dotyczgce czasu leczenia, Twoj lekarz jest
najbardziej odpowiednig osobg, ktora moze udzieli¢ Ci odpowiedzi.

Catkowita dfugosc 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 mogg wystapic?

Chemioterapeutyki sg silnymi lekami — niszczgc komorki szpicza-
kowe, mogg takze wywotywac skutki uboczne. Kazdy lek wywotuje
inne skutki uboczne i nawet ten sam rodzaj chemioterapii powoduje
rozne reakcje u poszczegolnych pacjentéw. Pomocna moze byc tu
Swiadomosc, ze prawie wszystkie objawy uboczne sg krotkotrwate

i zwykle tatwe do kontrolowania oraz powinny stopniowo zanikac,
kiedy leczenie zostanie przerwane.

Jezeli chcesz sig dowiedziec, jakie dziatania uboczne moze spowo-
dowac dany rodzaj chemioterapii, powinienes$ zapytac lekarza lub
pielegniarke. Powinienes otrzymac ulotki informacyjne dla pacjenta,
dotyczace wszystkich Twoich lekow. Jezeli nie, popros o nie lekarza
lub farmaceute.

Jezeli odczuwasz jakies objawy uboczne i myslisz, ze mogg byc
spowodowane Twoim leczeniem, natychmiast powiedz o tym
lekarzowi. Jego obowigzkiem jest doradzic¢ Ci, podac¢ odpowiednie
leki lub zmienic leczenie tak, aby zredukowac te objawy.

Najczegstszymi skutkami ubocznymi wielu chemioterapeu-
tykow sa: zte samopoczucie, wymioty, wypadanie wioséw (fysienie),
bol jamy ustnej (lub owrzodzenia jamy ustnej) i biegunka. Pewne
rodzaje chemioterapii moga powodowac bezptodnosc. Jezeli jest to
dla Ciebie szczegolnie wazne, porozmawiaj na ten temat ze swoim
lekarzem.
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Zalety i wady chemioterapii

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

Gfowng wadg chemioterapii jest to, ze zabijane sg takze komorki
zdrowe, co moze prowadzi¢ do wystapienia nieprzyjemnych i
czasami szkodliwych skutkow ubocznych. Co najwazniejsze, komorki
szpiczakowe mogg takze stac sig oporne na chemioterapie.

Niestety chemioterapia nie dziata na wszystkich pacjentow,
dlatego lekarz uwaznie monitoruje postep choroby. Jezeli Twoj
organizm nie bedzie reagowaf na chemioterapie, mozesz sprébowac
innych dostepnych metod. Nowe badania majg na celu poprawe
efektywnosci chemioterapii, redukcje objawoéw ubocznych oraz
poszukiwanie metod alternatywnych.
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Tabela 1 — Najczesciej stosowane i nowe kombinacje lekow
Najczesciej stosowane kombinacje

VAD

+ Winkrystyna

+ Adriamycyna

- Deksametazon
C-VAD

+ Cyclofosfamid
« Winkrystyna

+ Adriamycyna

- Deksametazon
C-VAMP

+ Cyclofosfamid
+ Winkrystyna

+ Adriamycyna

+ Metyloprednizolon

Sam Deksametazon

MP
- Melfalan
+ Prednizolon

C-tygodniowo
+ Cyclofosfamid

ABCM

+ Adriamycyna
+ BCNU

+ Cyclofosfamid
+ Melfalan

- odpowiedz 70%
- nie uszkadza komo-

rek pnia

« przygotowuje do

transplantacji komo-
rek pnia

- objawy aktywnej cho-

roby mogg by¢ kon-
trolowane szybciej i
jakos¢ pierwszej remi-
sji moze byc lepsza

+ podawanie doustne
+ mimo to daje zna-

czacy odsetek korzysci
uzyskanych po poda-
niu petnego VAD

+ podawanie doustne

- dobra tolerancja

+ odpowiedz 50%

- dobrze znany protokot

+ podawanie doustne
+ nie uszkadza komo-

rek pnia

+ kombinacja lekow

doustnych i dozylnych

+ podawanie IV

wymaga potstatego
cewnika

- winkrystyna moze

powodowac uszko-
dzenie nerwow

+ moze byc Zle tolero-

wany przy intensyw-
nym podawaniu

+ powoduje uszkodze-

nie komorek pnia, dla-
tego redukuje szanse
zebrania komorek
pnia, jezeli planowana
jest pozniejsza terapia
wysokodawkowa

+ moze powodowac

uszkodzenie komo-
rek pnia



Tabela 1 kontynuacja — Najczesciej stosowane i nowe

kombinacje lekéw

Nowe / w trakcie badan klinicznych

CcTD

+ Cyclofosfamid
« Talidomid

- Deksametazon
D

« Talidomid

+ Deksametazon
PAD*

« Velcade

+ Adriamycyna

- Deksametazon
VD

- Velcade

+ Adriamycyna
MPT

+ Melfalan

« Prednizolon

« Talidomid

+ podawanie doustne
+ nie uszkadza komo-

rek pnia

+ odpowiedz blisko 70%

- nie uszkadza komo-

rek pnia

+ podawanie doustne

*Velcade wystepuje oryginalnie pod nazwg PS341
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- potencjalne objawy

uboczne talidomidu:
zakrzepica / powikfa-
nia neurologiczne

- podawanie dozylne
+ wymagane czeste

wizyty szpitalne

- potencjalne objawy

uboczne Vel-
cade; powiktania
neurologiczne

- objawy uboczne

talidomidu

« moze uszkadzac

komorki pnia, jezeli
planowana jest
pozniejsza terapia
wysokodawkowa
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Terapia wysokodawkowa i transplantacja
komorek pnia (komdrek macierzystych)

Co to jest terapia wysokodawkowa i transplantacja komaorek pnia i
dlaczego jest potrzebna?

Stosujac bardzo wysokie dawki chemioterapii, zwykle leku
nazywanego melfalan, mozna catkowicie zniszczy¢ wigcej komorek
szpiczaka niz jest to mozliwe przy standardowych dawkach chemio-
terapii oraz doprowadzic¢ do duzo lepszej odpowiedzi na leczenie.

Jednakze, poniewaz przy stosowaniu wysokich dawek chemio-
terapii niszczony jest w bardzo duzym stopniu rowniez prawidfowy
szpik kostny, ilos¢ komarek krwi spada do niebezpiecznie niskiego
poziomu, co moze spowodowac ryzyko wystgpienia anemii, infekcji
oraz nasilonego krwawienia.

Problem ten mozna rozwigzac dzigki przeszczepowi zdrowych
komarek pnia, pobranych uprzednio od pacjenta (lub rzadziej -
pochodzgcych od dawcy). Daje to mozliwos¢ podania wysokich
dawek chemioterapii w celu konsolidacji poprzednich cykli chemio-
terapeutycznych bez powodowania trwatego uszkodzenia produkgji
komorek krwi.

Krwinki tworzgce komorki pnia znajdujg sie w szpiku kostnym i
maja zdolnosc dzielenia sig oraz przemiany w trzy gtowne rodzaje
komorek spotykanych we krwi. Sg one zywa sktadowga wysokodaw-
kowej terapii oraz transplantacji komarek pnia (patrz Rycina 4)

08 Czerwone krwinki (erytrocyty)

% Biate krwinki (leukocyty)

-  Plytki (trombocyty)

Komérka pnia [ [+ ]

Rycina 4 — Podziat komérki pnia
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Komorki pnia mogg by¢ pobrane od pacjenta (przed leczeniem i
zamrozone) lub duzo rzadziej od innej osoby, zwykle brata lub siostry
pacjenta, ktorzy zgodzg sie oddac swoje komorki.

Obwodowe komérki pnia zostajg pobrane (lub zgroma-
dzone) zanim otrzymasz wysokie dawki chemioterapii w procesie
nazywanym aferezg. Krew pacjenta (lub krew dawcy) musi przejsc
przez urzgdzenie, ktére oddziela i zbiera komorki pnia i przekazuje do
organizmu reszte krwi.

Jakie rodzaje transplantacji s dostepne?

Jezeli do transplantacji uzyte zostajg komorki pnia pacjenta,
nazywamy to przeszczepem autologicznym, a jezeli komorki pnia
pochodzg od dawcy, nazywamy to przeszczepem allogenicznym.
Bardzo wazne jest, aby zrozumie¢, ze istnieje znaczgca roznica
pomiedzy tymi dwoma typami transplantacji, zarowno ze wzgledu
na ich potencjalne korzysci, jak i ryzyka.

Transplantacja autologiczna

Jest to najczgstsza forma transplantacji, stosowana w szpiczaku.

W tym rodzaju przeszczepu odnowa szpiku kostnego zajmuje dwa
tygodnie. Zanim dojdzie do odbudowy szpiku kostnego, moze byc
wymagana transfuzja krwi lub ptytek i podawanie antybiotykéw w
celu przeciwdziafania infekcjom.

Wigkszosc¢ pacjentow zostaje w szpitalu, dopoki ich liczba
komérek krwi nie powrdci do bezpiecznego poziomu, oznacza to
pozostanie w szpitalu na okres od trzech do czterech tygodni. W tym
czasie bedziesz prawdopodobnie Zle si¢ czuc¢ i przebywac w izolacji
ze wzgledu na ochrong przed infekcjami.

Szpitale zwykle pozwalajg pacjentom na przyniesienie rzeczy
osobistych, ktore mogg sprawic, ze ich pokoje stang sig bardziej
komfortowe. W szpitalach roznie reguluje sie kwestie odwiedzin
podczas okresu izolacji, dlatego najlepiej zapytaj o to lekarza.

Proces wysokodawkowej terapii i transplantacji komorek macie-
rzystych (komoérek pnia) moze byc fizycznie bardzo wyczerpujacy,
dlatego po zakonczeniu procedury moze byc potrzebna kilkutygo-
dniowa powolna rekonwalescencja w domu.
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Gtowna korzyscig transplantacji autologicznej jest mozliwosc
uzyskania wspaniatej odpowiedzi na leczenie i dtfugiej remisji

z niskim poziomem ryzyka wynikajgcym z leczenia. Jej wady
natomiast zwigzane sg z wigkszg toksycznoscig niz przy standar-
dowych dawkach chemioterapii oraz ponowng mozliwoscia
nawrotu.

Allogeniczna transplantacja komorek pnia

Transplantacja allogeniczna polega na zebraniu komorek pnia
badz ze szpiku kostnego lub krwi obwodowej innej osoby (dawcy) i
podania ich pacjentowi (biorcy).

Poniewaz szpiczak efektywnie ,zamyka” zywg czesc systemu
immunologicznego, ktéry normalnie powinien niszczy¢ komorki
szpiczakowe, celem przeszczepu allogenicznego jest uzycie systemu
immunologicznego z komarek dawcy, aby wspomaoc organizm
pacjenta (biorcy) w walce ze szpiczakiem.

Komorki dawcy mogg ostatecznie zastgpic system immunolo-
giczny pacjenta, a zatem jest nadzieja, ze pokonajg szpiczaka.

Przeszczep komorek pnia od dawcy daje dwie gfowne korzysci. Po
pierwsze, przeszczepione komorki nie zawierajg zadnych komorek
szpiczakowych (brak zanieczyszczenia), a po drugie uktad immuno-
logiczny dawcy ma takze zdolnosc¢ rozpoznania i niszczenia komorek
szpiczakowych.

Wada transplantacji od dawcy jest to, ze komorki systemu
immunologicznego dawcy mogg rozpoznac pacjenta jako ,obcego”,
co moze wywotac serig powiktan nazywanych ,chorobg przeszczepu
przeciw gospodarzowi” (GvHD). Ta niepozgdana reakcja moze
dotyczyc skory, watroby i jelit, powodujgc powazne problemy, ktore
moga prowadzi¢ nawet do smierci.

Wsrod tych pacjentow, ktérych organizm radzi sobie z
przeszczepem i powikfaniami, wielu moze nie miec¢ wykrywalnego
szpiczaka i potencjalnie osiggac dtuzsza remisje.

Nawet jezeli szpiczak nawroci, transfuzja wigkszej ilosci komorek
odpornosciowych dawcy, zebrana z jego krwi, moze ponownie
pomaoc zniszczy¢ patologiczne komorki. Ta procedura nazywana jest
wstrzyknieciem limfocytow dawcy lub DLI.
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Jezeli pacjent nie posiada brata lub siostry z tym samym rodzajem
tkanek, czasami istnieje mozliwosc znalezienia dawcy niespokrew-
nionego. Ten typ transplantacji nazywany jest przeszczepem ,,0d
dobranego / niespokrewnionego dawcy” (lub z ang. M / VUD).

Problemy zwigzane z tg formg przeszczepu sg nawet wigksze niz
przy dawcy spokrewnionym. Takie transplantacje wykonuije sig, ale
sg one bardzo rzadkie. Niestety zbyt mato ich przeprowadzono, aby
wykazac, jakie mogg byc dfugoterminowe korzysci.

Zeby zredukowac ryzyko zwigzane z przeszczepem allogenicznym,
podczas gdy ciagle oczekujemy na badania dotyczace korzysci z
podania komorek dawcy, stworzono nowe rodzaje przeszczepow.
Jest to kondycjonowana transplantacja o zredukowanej intensyw-
nosci lub przeszczep miniallogeniczny, ktory wymaga nizszych dawek
chemioterapii niz te, ktore stosowane byty w standardowo prowa-
dzonym przeszczepie allogenicznym.

Leczenie objawow i komplikagji
spowodowanych przez szpiczaka

W przeciwienstwie do wielu innych nowotworow, szpiczak moze
zaatakowac organizm na kilka sposobow. Powodem tego jest
zarowno aktywnosc¢ komorek szpiczakowych, jak i uwalnianie rozno-
rodnych biatek oraz substancji chemicznych do lokalnego mikrosro-
dowiska szpiku kostnego oraz bezposrednio do krwi.

Wazne jest, aby pamietac, ze nie kazdy pacjent bedzie doswiad-
czat tych wszystkich objawow oraz, ze jest dostepne skuteczne
leczenie.

Informacje o najczgstszych objawach i powiktaniach szpiczaka
oraz o tym, w jaki sposob dotykajg one pacjentéw i jak nalezy je
kontrolowac, zostaty opisane ponize].
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Choroba kosci

Choroba kosci jest jedng z najczgstszych powikfan szpiczaka.
Komorki szpiczakowe uwalniajg substancje chemiczne, ktore
aktywujg osteoklasty, niszczgce kosc i blokujace osteoblasty, ktore
w normalnych warunkach naprawiaja uszkodzong kosc.

Jesli kosc jest uszkadzana szybciej niz naprawiana, prowadzi
to do bolu kosci, jej uszkodzenia, a nawet ztamania. Srodek i dolna
czgsc plecow, klatka piersiowa i biodra sg najczegsciej zagrozonymi
obszarami. Ztamania wystepujg najczesciej w obrebie kregostupa
(kregi) lub zeber i mogg czasem wystapi¢ po minimalnym nacisku
lub urazie. Ztamania kregdw mogg prowadzic¢ do ich zwichnigcia,
powodujgcego bol, zmniejszenie wysokosci ciata i zwigkszenie
krzywizny kregostupa.

Leczenie choroby kostnej w szpiczaku zostafo zrewolucjoni-
zowane w ostatnich latach poprzez zastosowanie grupy lekow
zwanych bisfosfonianami. Bisfosfoniany koryguja hiperkalcemie,
kontrolujg istniejaca chorobe kosci i spowalniajg dalsze niszczenie
kosci. Dziatajg poprzez pokrywanie kosci i blokowanie aktywnosci
uszkadzajgcych kosc¢ komorek.

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

Badania kliniczne na bisfosfonianach wykazaty, ze korzysc¢
ze stosowania bisfosfonianow osigga sie u kazdego pacjenta z
aktywnym szpiczakiem, niezaleznie, czy ma on chorobe kosci czy nie.

Wszystkie bisfosfoniany sg skuteczne i nie ma dowodow na to, ze
jeden jest bardziej skuteczny od innego.

Istotna roznica pomiedzy nimi to ta, ze klodronian powinien by¢
przyjmowany raczej doustnie niz poprzez wlew dozylny.

Bol i zte gojenie sie szczeki (znane jako martwica kostna szczeki),
szczegolnie po wyrwaniu zebow, zauwazono w niewielu przypad-
kach. Nie jest jeszcze pewne, ze byto to zwigzane z leczeniem bisfos-
fonianami, ale jako srodek ostroznosci pacjent powinien przeprowa-
dzac regularne kontrole dentystyczne i informowac o chorobie przed
kazdym zabiegiem chirurgii szczgkowej / ekstrakcji zebow.
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Kontrola bolu

Bol jest najczgstszym objawem wsrod pacjentow, u ktorych zdiagno-

zowano szpiczaka i jest zwigzany zwykle z chorobg kosci. Efektywna

kontrola bolu i jego wptywu na jakosc zycia jest niezwykle istotna
oraz rownie wazna jak samo leczenie szpiczaka.

Zarowno sam szpiczak, jak i zwigzane z nim rodzaje bolu, s3
bardzo specyficzne i indywidualne, dlatego metody leczenia mogg
byc rozne. Podawanie lekow powinno miec¢ na celu doprowa-
dzenie do statej ulgi w bolu, przy maksymalnym zminimalizowaniu
objawow ubocznych, zwigzanych z lekiem.

Wykazano, ze terapie uzupetniajace, takie jak: techniki relaksa-
cyjne, aromaterapia czy hipnoza, moga u niektorych pacjentow
przyniesc korzystny efekt.

W pewnych bardziej powaznych przypadkach leki i / lub techniki
uzupetniajgce beda wymagaty zastosowania dodatkowo innych
rodzajow leczenia, takich jak:

e zlokalizowana radioterapia (niska dawka); wykazano, ze moze by¢
pomocna w kontroli ,gorgcych punktéw” w aktywnej chorobie
kosci i bolu

e przezskorna wertebroplastyka; w szpiczaku moze czgsto wyste-
powac zwichniecie trzonow kregdw; przezskorna wertebropla-
styka jest procedurg, polegajaca na wstrzyknieciu cementu do
trzonu kregu —wykazano, ze procedura ta znaczaco redukuje bol

e kifoplastyka balonowa; podobna do przezskornej wertebropla-
styki, lecz polega na wprowadzeniu matego, nadmuchiwanego
balonu do trzonu krggu, w celu zachowania wysokosci kregu,
przed wstrzyknieciem cementu; wykazano, ze procedura ta, takze
znaczgco redukuje bol

Zmeczenie

Najwazniejszg czgscig terapii zmeczenia jest jego wiasciwe rozpo-
znanie. Wazne jest, abys powiedziat lekarzowi, jak sig czujesz,
poniewaz jest kilka mozliwosci, ktore pozwolg usunac niektore
przyczyny zmeczenia. Zmeczenie jest czesto opisywane jako btedne
koto, lecz mozna je przerwac, umozliwiajac Ci przejecie nad nim
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kontroli. Aby pomoéc samemu sobie albo zeby osoby opiekujace sie
Tobg mogty Ci pomdc, mozna zrobic kilka rzeczy.
Planujac rodzaj aktywnosci, unikaj przemeczenia — jest to cos, co
Ty i Twoi opiekunowie mozecie zrobi¢ razem. Stosowanie zdrowe;
i zrownowazonej diety, regularne wykonywanie lekkich ¢wiczen i
poswigcanie odpowiednigj ilosci czasu na sen —wszystko to ma swoj
udziat w zmniejszeniu wpfywu zmeczenia na jakosc zycia.
Zmeczenie spowodowane przez anemig moze byc leczone
poprzez transfuzje krwi oraz podanie leku zwanego erytropoetyna
(wigcej informacji na temat anemii, patrz nastgpna strona).

Uszkodzenie nerek

Problemy z nerkami mogg wystgpic z roznorodnych powodow.
Nieprawidfowe biatka, produkowane przez komorki szpiczakowe,
moga uszkadzac nerki; jest to szczegolnie czgste w przypadku
obecnosci biatka Bence-Jones'a. Inne powiktania szpiczaka, np.
odwodnienie i hiperkalcemia (patrz powyzej), jak réwniez niektore
leki stosowane w leczeniu szpiczaka i zwigzane z nimi powiktfania,
moga takze by¢ przyczyng uszkodzenia nerek (szczegdlnie leki
przeciwzapalne).

Najwazniejszg rzeczg, dzigki ktorej mozesz zredukowac ryzyko
uszkodzenia nerek, jest picie duzej ilosci ptynow. Powinienes
probowac pi¢ co najmniej trzy litry (pie¢ kubkdw) wody na dzien.
Unikaj stosowania pewnych rodzajow lekow nazywanych niestero-
idowymi lekami przeciwzapalnymi, jak paracetamol lub ibuprofen,
ktore sg czesto uzywane jako leki przeciwbodlowe. Te leki moga
nasilac problemy z nerkami.

Istnieje wiele sposobdw leczenia uszkodzen nerek w przebiegu
szpiczaka, a wybdr sposobu leczenia zalezy od przyczyny. W wielu
przypadkach uszkodzenie nerek jest tymczasowe i nerki moga sig
odbudowac. U nielicznych pacjentow problemy z nerkami mogg sie
utrwali¢, wymagaja oni wowczas regularnego leczenia zwanego
dializami. Jest to sposob filtrowania krwi poprzez wykorzystanie
urzadzenia do dializy —w ten sam sposob jaki robig to nerki, jesli s3
zdrowe.
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Powiktania obnizonej ilosci komérek krwi (krwinek)

e zbyt mata ilosc¢ czerwonych krwinek powoduje spadek
poziomu hemoglobiny i jest przyczyng anemii, ktéra
prowadzi do zmeczenia i osfabienia

® niski poziom biatych krwinek powoduje ostabiong odpor-
nosc czyli zwiekszong podatnosc na infekcje

e niski poziom ptytek moze oznaczac fatwiejsze krwawienie
oraz czgstsze pojawianie sie siniakow na ciele

Anemia i infekcje

U 0sob dorostych prawie wszystkie czerwone krwinki, biate krwinki i
ptytki produkowane sg w szpiku kostnym. Czerwone krwinki zawie-
rajg biatko nazywane hemoglobing, ktora roznosi tlen po catym
organizmie. Biate krwinki pomagaja czfowiekowi walczyc¢ z infekcja.
Ptytki z kolei sg matymi komorkami, ktore krazg we krwi i pomagaja
podczas jej krzepnigcia.

Komorki szpiczakowe mnozg si¢ i wypierajg inne komorki szpiku
kostnego, powodujac, ze organizm produkuje ich coraz mniej. Ten
niedobor komarek krwi moze prowadzi¢ do anemii lub czgstszych
infekcji.

Anemia jest wynikiem spadku ilosci krwinek czerwonych lub
zmniejszeniem zawartosci hemoglobiny przenoszacej tlen. Moze
wystapic jako wynik progresji choroby lub jako efekt uboczny
leczenia i powodowac objawy zmeczenia oraz ostabienia.

Anemia nie zawsze wymaga leczenia, poniewaz szpik kostny
jest czesto w stanie sie sam odbudowac, szczegolnie jezeli leczenie
skutkuje uzyskaniem kontroli nad szpiczakiem.

Jezeli zas anemia wymaga leczenia, pomocna moze byc trans-
fuzja krwi, a takze lek nazywany erytropoetyng (lub EPO), ktory
stymuluje organizm do produkcji wigkszej ilosci krwinek czerwonych.
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Niski poziom biatych krwinek nie zawsze wymaga leczenia, lecz
powinienes byc¢ czujny w przypadku pojawienia sig objawow infekcji
(takich jak gorgczka, odkaszliwanie zielonej plwociny, bél podczas
oddawania moczu) i powiadomi¢ o tym natychmiast swojego lekarza.
Jezeli poziom biatych krwinek spadnie bardzo nisko, lekarz moze
zastosowac antybiotykoterapig, aby zahamowac rozwoj infekgji.
Istniejg takze leki (nazywane czynnikami wzrostu), ktére mogg
stymulowac organizm do produkowania wigkszej ilosci biatych
krwinek.

Jezeli ilos¢ ptytek obnizy sig do bardzo niskiego poziomu, mozna
je podniesc poprzez ich przetoczenie (transfuzje).

Wazne uwagi

e przekazuj lekarzowi uczciwie problemy, ktorych doswiad-
czasz, opisujac je tak doktadnie, jak to tylko mozliwe, gdyz
pozwoli Ci to uzyskac wiasciwe leczenie

® wczesne dziatanie moze zredukowac ilosc oraz dotkliwosc
powiktan zwigzanych ze szpiczakiem

e choroba kosci moze byc skutecznie leczona za pomoca
bisfosfonianow, a wczesne leczenie moze spowolnic postep
problemow kostnych

® pij duzo wody, aby zapobiegac problemom zwigzanym z
nerkami

® kupujac leki przeciwbdlowe, powiedz farmaceucie, ze
powinienes unikac niesteroidowych lekow przeciwzapalnych

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 odpowiedzi
na leczenie podczas remisji lub plateau. Interferon i sterydy, takie
jak deksametazon, mogg byc stosowane w leczeniu podtrzymu-
jacym. Jednak nie u wszystkich pacjentow takie leczenie przynosi
pozytywne efekty, wigc wszelkie pozytywne zmiany musza rowno-
wazy¢ mogace wystapic objawy uboczne.

Objawy uboczne, o ktérych mowa, mogg byc znaczace zaréwno
w leczeniu interferonem, jak deksametazonem. Ostatnio wykorzy-
stywany jest w leczeniu podtrzymujgcym talidomid, i jak na razie
uzyskane w tym leczeniu wyniki sg bardzo zachecajgce.

W przeprowadzanych badaniach klinicznych rozwaza sie takze
inne nowe metody leczenia podtrzymujacego, takie jak Velcade oraz
pewne typy szczepionek.

Velcade jest dzisiaj, rowniez jednym z podstawowych lekow
prowadzgcych do remisji choroby, zwtaszcza w przypadkach
opornego i nawrotowego szpiczaka.

Leczenie nawrotowego
| opornego szpiczaka

Jezeli szpiczak powrdcit, mowimy wowczas o nawrocie choroby.
Moze to byc dla pacjenta, jego rodziny i opiekundw czas pefen stresu
i rozczarowania. Pomdc moze rozmowa z lekarzem, rodzing / opieku-
nami lub z innym pacjentem.

Jesli Twoj szpiczak powrdcit, Ty i Twoj lekarz powinniscie razem
rozwazyc, jaki rodzaj leczenia bedzie potrzebny, aby odzyskac
kontrole nad chorobg. Mogliscie tez rozwazyc potencjalne opcje
terapeutyczne juz podczas uktadania poczgtkowego planu leczenia.

Jednakze, poniewaz ryzyko i korzysci z leczenia nie s3 tak
oczywiste u ludzi, u ktérych wystapit nawrdt szpiczaka, wielu lekarzy
bedzie chciato przedyskutowac wszystkie opcje jeszcze raz, poniewaz
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zarowno Twoje poglady dotyczgce leczenia, jak i charakterystyka
choroby mogty ulec zmianie.

U niektorych pacjentéw poczatkowe leczenie moze zostac
powtorzone z sukcesem, szczegolnie jezeli wyjsciowa odpowiedz na
leczenie byta dobra. Jednak u innych pacjentéw szpiczak moze nie
odpowiadac na leczenie, ktoére zostafo wczesniej przeprowadzone —
taka sytuacja nosi nazwe opornej lub przetrwatej choroby.

Jezeli szpiczak jest oporny / przetrwaty na poczatkowga chemiote-
rapie, w dalszym ciggu istnieje wiele mozliwosci leczenia, takich jak:

proba zastosowania innego typu chemioterapii

poddanie sig terapii wysokodawkowej i transplantacji komarek pnia
terapia talidomidem

terapia bortezomibem (Velcade)

terapia wysokimi dawkami sterydow

jedna z kilku eksperymentalnych metod leczenia jak lenalidomid
(Revlimid)

Préba zastosowania innego typu chemioterapii

Jezeli jestes oporny na alkilujgce chemioterapeutyki, takie jak
melfalan, mozesz odpowiedziec na zestaw typu VAD.

W przeciwnym razie, jesli jestes mtodszym pacjentem, ktory nie
zareagowat na VAD jako terapie poczgtkows / pierwszego rzutu
przed planowang wysokodawkowg terapig i transplantacja komorek
pnia, mozesz w dalszym ciggu odpowiedziec na leczenie wysokimi
dawkami sterydow oraz przejs¢ transplantacje komorek pnia.

Leczenie samym talidomidem (patrz ponizej), w kombinacji z
deksametazonem lub z deksametazonem plus cyklofosfamidem, jest
coraz czesciej stosowane w opornej / przewlektej postaci choroby.

Bardziej intensywne kombinacje, jak ESHAP lub DT-PACE, moga
stanowic opcje dla mtodszych pacjentéw, przy czym mozna nadal
zastosowac wysokodawkowa terapie i transplantacje komaorek pnia.

Terapia wysokodawkowa i transplantacja komorek pnia

Wysokodawkowa terapia i transplantacja komarek pnia moze
byc¢ rozwazana u pacjentow, u ktorych nie wykonano wczesniej
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transplantacji komarek pnia. U wybranych pacjentow druga trans-
plantacja moze by¢ rowniez skuteczna, szczegolnie jezeli mieli oni
dobrg odpowied? poczatkowa.

Talidomid

W pdznych latach dziewigcdziesigtych ubiegtego wieku stwierdzono,
ze talidomid moze by¢ skuteczny i oferowany niektorym pacjentom,
u ktérych nastapit nawrét szpiczaka w jego opornej / przetrwate)
formie, pomimo zastosowania kilku innych standardowych metod
leczenia np. konwencjonalnej chemioterapii lub terapii wysokodaw-
kowej i transplantacji komorek pnia.

Talidomid jest podawany w tabletkach, ktore przyjmuje sie
codziennie. Lek ten moze kontrolowac chorobe i redukowac ilos¢
patologicznych plazmocytow, a wigc usuwa objawy, a czgsto
prowadzi réwniez do plateau lub nawet remisji.

Velcade (bortezomib)

Wprowadzenie Velcade jest duzym postepem w leczeniu szpiczaka,
poniewaz jest to pierwszy lek przeciwnowotworowy nowego typu,
ktory dziata w inny sposob niz chemioterapia i talidomid.

Podaije sie go dozylnie w odpowiednim schemacie czasowym,
po czym nastepuje okres tygodniowego odpoczynku. Sktada si¢ to
na pefny cykl leczenia i zwykle podaje sig od szesciu do dziewigciu
takich cykli.

Mimo, iz leczenie Velcade zwykle nie wymaga przyjecia na
oddziat, pacjent musi regularnie przyjezdzac do szpitala przez kilka
tygodni.

Velcade i talidomid zaczynajg by¢ aktualnie uwazane za terapie
standardowg i niedtugo beda stosowane we wszystkich stopniach
rozwoju choroby, réwniez w leczeniu poczgtkowym.

Revlimid (lenalidomid)

Ostatnie badania wykazaty, ze pochodna talidomidu - Revlimid daje
odpowiedZ u pacjentéw z oporng / przetrwatg chorobg. Natomiast
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dodanie deksametazonu wydaje si¢ powodowac dodatkowg liczbe
odpowiedzi u niektorych pacjentow, ktorzy nie zareagowali na
leczenie samym Revlimidem.

Sterydy

Terapia wysokimi dawkami sterydow moze byc¢ skuteczna w kontro-
lowaniu szpiczaka u pacjentow, ktérzy nie mogli by¢ poddani
chemioterapii z powodu ich ogdélnego stanu zdrowia lub u
pacjentow, ktorzy mieli wigcej niz jeden nawrdt po zastosowaniu
chemioterapii.

Skad wiem, ze moje leczenie
jest skuteczne?

Jak juz wspomniano wczesniej, celem leczenia jest uzyskanie kontroli
nad chorobg i jej wptywem wywieranym na organizm pacjenta. Zeby
dowiedziec si¢ jak pacjent odpowiada na leczenie, przeprowadza si¢
regularnie kilka testow.

Testy te moga roznic sie wsrod pacjentow, ale ogolnie wykonuje
sie regularne badania krwi i moczu, migdzy jednym a dwoma aspira-
tami szpiku kostnego rocznie oraz okresowo badania rentgenowskie
lub obrazowe.

Objawami potwierdzajgcymi skutecznosc leczenia s3: spadek
poziomu paraprotein, mniejszy bol kosci, zmniejszanie sie anemii
oraz redukcja ilosci komorek plazmatycznych w szpiku kostnym.
Jednak jednym z najlepszych wskaznikow odpowiedzi na leczenie
jest poprawa ogdlnego stanu zdrowia pacjenta.

W zwyktych warunkach odpowiedz choroby na leczenie jest
kategoryzowana jak podano w Tabeli 2a i 2b na stronie 40 — 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 Transplantagji
Krwi i Szpiku na rok 2001

odpowiedz w postaci we krwi niewykrywalne paraproteiny i pra-

pefnej remisji (CR) widtowy odsetek komorek plazmatycznych w
szpiku kostnym lub brak komarek szpiczakowych
w szpiku

bardzo dobra czgsciowa wiekszy niz 90% spadek poziomu paraprotein od
odpowiedz (VGPR) poczatku leczenia.

czesciowa odpowiedz (PR)  wiekszy niz 50% spadek poziomu paraprotein

minimalna odpowiedz wigcej niz 25%, lecz mniej niz 50% spadek
poziomu paraprotein

stabilna choroba (SD) mniej niz 25% spadek stezenia paraprotein, ale
bez wzrostu

choroba postepujagca (PD)  wigcej niz 25% wzrost stezenia praprotein lub
wykrycie nowych zmian kostnych

Tabela 2b Ujednolicone kryteria odpowiedzi wg Migdzynarodowej
Grupy Roboczej ds Szpiczaka (IMWG) za rok 2006

Scisfa petna odpowied? petna remisja zdefiniowana ponizej i prawi-

(SCR) dfowy wskaznik wolnych lekkich fancuchow,
brak komarek klonalnych w szpiku kostnym

odpowiedz w postaci pet- < 5% komaérek plazmatycznych w szpiku kost-

nej remisji (CR) nym, niewykrywalne paraproteiny

bardzo dobra czgsciowa 90% lub wieksza redukcja paraprotein we krwi

odpowiedz (VGPR) i moczu

czesciowa odpowiedz (PR)  >50% redukcja poziomu paraprotein we krwi
i >90% redukcja w 24-godzinnej zbiérce moczu

stabilna choroba (SD) nie spefnione kryteria dla CR, VGPR, PR lub cho-
roba postepujgca
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Nowe metody leczenia i badania kliniczne

Obecnie przeprowadza sig duzg ilos¢ badan w celu znalezienia
bardziej skutecznego i mniej toksycznego sposobu leczenia. Wiele
nowych metod leczniczych jest ciggle rozwijanych. Niektore z najbar-
dziej obiecujgcych zostaty tu przedyskutowane.

Jednak zanim skutecznosc i bezpieczenstwo tych metod leczenia
zostang dokfadnie sprawdzone, bedg one rozwazane do zasto-
sowania jedynie u pacjentow, u ktorych choroba postepuje lub
powraca po bardziej konwencjonalnym leczeniu.

Najlepsza i najbezpieczniejszg metodg zastosowania nowych
lekéw lub nowego sposobu leczenia jest udziat w zatwierdzonym
badaniu klinicznym. Nalezy rozumiec, ze nie wszyscy pacjenci nadajg
sie do zastosowania kazdej nowej metody leczniczej, ale jesli jestes
zainteresowany wyprobowaniem nowego leczenia, powinienes
przedyskutowac to z lekarzem lub pielegniarka.

Proby kliniczne s zaplanowanymi badaniami angazujgcymi
pacjentow, zorganizowanymi, aby testowac nowy sposob terapii lub
porownywac dwa rozne typy obecnie dostepnego leczenia. Przepro-
wadzane sg zgodnie ze scistym zestawem wytycznych nazywanym
protokofem.

Wszyscy pacjenci zaangazowani w badanie sg szczegotowo
monitorowani. Informacje zebrane podczas trwania proby s3
taczone i analizowane przez przeszkolonych badaczy. Uzyskane
wyniki pomagajg w ustaleniu, ktéra metoda leczenia jest najlepsza,
a wigc mogg przyczynic sie do poprawy opieki nad pacjentami w
przysztosci.

Wsrdd najlepiej rokujgcych nowych metod leczenia jest lek o
nazwie Revlimid. Wyniki badan wykorzystujgcych Revlimid s3 bardzo
pozytywne. Mimo ze lek ten zostat zarejestrowany w 2007 roku, jest
on obecnie dostepny tylko w probach klinicznych. W Polsce Revlimid
jest aktualnie praktycznie niedostepny z powodu wysokiej ceny leku
oraz braku mozliwosci refundacji przez NFZ.
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Inne nowe metody to: leczenie celowane i przeciwciata monoklo-
nalne, ktore atakujg komorki szpiczakowe, nie niszczac przy tym
komorek zdrowych; szczepionki, ktére zwigkszajg zdolnos¢ atako-
wania komorek szpiczakowych przez uktad odpornosciowy; oraz
radioterapia celowana, ktorej celem jest bezposrednie zabicie
poprzez napromieniowanie komorek szpiczakowych bez wptywu na
reszte ciafa.

Wiele nowych kombinacji lekow jest juz stosowana i byta testo-
wana w probach klinicznych na szerokim spectrum choroby, jak np.
CTD (cyklofosfamid, talidomid, deksametazon) i T-Dex (talidomid i
deksametazon) Bada sie takze nowe kombinacje, wigczajgce Velcade
i Revlimid do obecnego standardowego leczenia.

W transplantologii badany jest nowy typ przeszczepu allogenicz-
nego komorek pnia nazwany ,miniprzeszczepem” (znany takze jako
allogeniczny przeszczep o zredukowanej intensywnosci kondycjo-
nowania). Oczekiwane jest nizsze ryzyko powiktan niz w standar-
dowym przeszczepie allogenicznym.

Inng obecnie badang technikg transplantacji jest przeszczep
,<fandemowy"”. Polega on na przeprowadzeniu drugiego autolo-
gicznego przeszczepu tak szybko, jak tylko pacjent wyzdrowieje
po pierwszym, ma to za zadanie zwigkszy¢ poziom odpowiedzi i
wydtuzyc okres remisji.

Poniewaz metody te sg dosyc nowe i nie zostaty w pefni zbadane,
powinny byc¢ stosowane tylko w ramach proby klinicznej i w szpitalu,
ktory posiada zespot lekarzy doswiadczonych w przeprowadzaniu
transplantacji.

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

Jesli zostaniesz poproszony o wzigcie udziatu w probie klinicznej,
nie musi to oznaczac, ze bedziesz testowat zastosowanie nowej
metody leczenia. Badania mogg sprawdzac¢ nowe sposoby uzycia
obecnych metod leczenia. W niektorych szpitalach leczenie
pacjentow z nowotworami w ramach prob klinicznych jest standar-
dowg procedura.
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Im wigcej dowiadujemy sie o tych eksperymentalnych metodach
leczenia i ich roli, tym wigcej wiemy o juz stosowanych metodach
leczenia. Jesli zostanie udowodniona ich wigksza skutecznosc i bezpie-
czenstwo, moga one zastapic kilka istniejgcych obecnie metod.

Zyjac ze szpiczakiem

Informacja, ze jest sig¢ chorym na szpiczaka, oddziatywuje na kazdego
w inny sposob. Normalng reakcjg z poczgtku jest uczucie pokonania,
beznadziejnosci i szoku. W tym momencie mozesz nie zrozumiec
wszystkich informacji, ktorymi zostajesz obsypywany, ale nie martw
sie - bedziesz miat jeszcze wiele okazji, aby ponownie o wszystko
zapytac.

Czasem mozesz czuc, ze panujesz nad swoimi uczuciami, a w
innych chwilach silne emocje moga Cig obezwtadni¢. Mozesz czuc
ogromny strach, gniew i frustracjg. Sg to normalne czgste odczucia,
bedace naturalnym nastgpstwem informacji o postawione;j
diagnozie.

Jednak zdobywanie wigkszej ilosci informacji na temat szpiczaka,
jego terapii i zycia po leczeniu, moze pomoc Ci zfagodzic te odczucia.
Osoby z Twojego otoczenia mogg odczuwac to samo co Ty — wigc
oni takze potrzebujg wsparcia. Wspdlna rozmowa z nimi na temat
zaistniatej sytuacji oraz Waszych odczu¢ moze pomaoc przezwycigezyc
ciezkie chwile.

Wielu pacjentow doswiadcza depresji i leku na roznych etapach
swojej choroby. Nawet pomimo ogolnie optymistycznego nasta-
wienia, mogg przyjsc chwile, kiedy bedziesz si¢ czut przytfoczony.
Mozesz mie¢ wowczas problemy ze snem, mozesz stac sie drazliwy
lub stracic¢ zainteresowanie sprawami, ktorymi sie do tej pory
zajmowates.

Wazne jest, aby rozpoznac te objawy i przedyskutowac je z
lekarzem lub pielegniarka. Powikfania psychologiczne mozna leczyc,
gdy lekarz jest o nich poinformowany.
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Wsparcie emocjonalne

Wsparcie emocjonalne jest wazne i pomaga zy¢ z chorobg. Pacjenci
i czfonkowie ich rodzin bardzo fatwo zamykajg sie w sobie, czujg
sie osamotnieni i czgsto trudno jest im dyskutowac o tak silnych
emocjach, jak obawy czy leki. Rozmowa z kims, kto rozumie co sie
dzieje, moze zfagodzic to uczucie osamotnienia (izolacji).

Wiele 0sob uwaza, ze pielggniarka jest dobrg osobg do takiej
rozmowy. Jezeli uwazasz, ze nie mozesz sobie poradzi¢ z emocjami,
popros lekarza, aby skierowat Cig do psychologa lub kogos innego,
kto bedzie w stanie pomaoc.

Wszelkie grupy wsparcia wprowadzajg nieformalng i komfortowg
atmosfere, dzigki czemu czfonkowie grupy moga dzieli¢ sie doswiad-
czeniami oraz informacjami. Wiele oséb zakfada, ze spotkania tego
typu grup bedzie wypetnia¢ atmosfera rozgoryczenia i przygne-
bienia, ale zwykle tak nie jest. Zwykle grupy wsparcia stanowia
ludzie, ktorzy sami stawiajg czofa tym samym problemom co Ty.

Niektore grupy wsparcia prowadzone sg przez pacjentow i
cztonkow ich rodzin, inne przez pracownikow opieki zdrowotnej lub
profesjonalnych przewodnikow grup. Jezeli w Twoim otoczeniu nie
istnieje grupa zajmujaca sie problemami szpiczaka, to moze istnieje
grupa choréb nowotworowych (raka) lub hematologiczna, ktéra
spotyka sie w Twojej okolicy.

Cztonkowie rodziny poprzez rozmowe i wystuchanie mogg takze
zaoferowac pewien rodzaj wsparcia. Bycie dobrym sfuchaczem jest
efektywnym sposobem wspierania, poniewaz pomaga zfagodzic lek.
Bardzo trudno jest wczuc sie w sytuacje innej osoby, ale proba zrozu-
mienia problemu i wspofczucie moga pomoc. Doradcy pomoga Ci w
rozpoznaniu uczuc i przezwycigzeniu ztych doswiadczen w troskliwy
i poufny sposob. Nie dajg oni rad, ale pomagajg w samodzielnym
szukaniu rozwigzania problemow, ktérym stawiasz czota.

W Twoim szpitalu moze nie byc poradni psychologicznej, ale
Twoj lekarz lub pielegniarka powinni skontaktowac Cig z profesjo-
nalnie przygotowanym doradcg z okolicy. Mozesz skontaktowac sig
takze z najblizszym Osrodkiem Interwencji Kryzysowej, ktéry mozesz
wyszukac na stronie internetowe] http://katalog.onet.pl/6939,
osrodki-interwencji-kryzysowej,k.ntml.
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Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka organi-
zuje regularnie regionalne spotkania informacyjne i integra-
cyjne dla pacjentow ze szpiczakiem i ich rodzin, ktére daja
mozliwos¢ spotkania sig, oraz podzielenia si¢ doswiadczeniem
z innymi pacjentami i opiekunami. Aby dowiedziec si¢ wiecej
na ten temat zajrzyj na strong internetowg Stowarzyszenia
pod adres szpiczak.org.pl

Komunikacja z zespofem medycznym

Dobra komunikacja z Twoim zespofem medycznym bedzie wymagata
duzego zaufania oraz checi wspotpracy. Powinienes czuc sig komfor-
towo, zadajgc lekarzom pytania i dyskutujac na temat opgji leczenia.
Obszerniejsza wiedza na temat szpiczaka oraz wad i zalet roznych
metod leczenia moze pomoc Ci w fatwiejszej z nimi komunikacji. Kazda
decyzja dotyczaca leczenia powinna by¢ podejmowana wspdlnie.

Czasami lekarze i pielggniarki zapominajg, ze pacjenci nie rozumieja
ich medycznego jezyka. Jezeli czegos nie rozumiesz, powiedz im o tym
,smiafo” i zdecydowanie! Lepiej, zeby cos zostato wytfumaczone dwa
razy, niz gdybys miat wroci¢ do domu zmieszany i zaniepokojony.

Pamigtaj, ze lekarz moze nie by¢ w stanie odpowiedzie¢ na szczego-
fowe pytania dotyczgce Twojej przysztosci. Na przykfad zanim otrzy-
masz leczenie, mozesz chciec wiedziec, czy bedzie ono skuteczne. Twoj
lekarz moze podac Ci Srednie wyniki osiggane w tego typu leczeniu, ale
moga one byc dla Ciebie zbyt ogolne.

Nasze rady:

® zapisuj swoje pytania i pokazuj je lekarzowi na poczatku
konsultacji

® nos kartke papieru przy sobie, aby moc zapisac pytania, gdy
Ci sie one nasung

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

e informuj lekarza, jezeli pojawig si¢ objawy uboczne
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Pytania do Twojego lekarza /
zespofu medycznego

Diagnoza

jakie badania bede musiat przejsc?

kiedy otrzymam wyniki?

czy powinienem byc leczony?

jak bedzie najprawdopodobniej wygladac moje leczenie?
czy moje kosci sg dotknigte chorobg?

czy moje nerki s3 dotknigte chorobg?

kto bedzie tg osobg w szpitalu, z ktorg mam si¢ od teraz
kontaktowac?

Leczenie

jakie s3 mozliwe dla mnie metody leczenia?

czy moge dokonac wyboru metody leczenia?

jaki jest cel tego leczenia?

jak skuteczne byto ono w przeszfosci?

co sig stanie jezeli zadecyduje, ze nie poddam si¢ temu leczeniu?
czy to leczenie jest czgscig badania klinicznego?

jakie ma Pan / Pani oraz Panstwa zespot doswiadczenie w stoso-
waniu tej metody leczenia?

w jaki sposob podawane sg te leki i jak dfugo trwa leczenie?

czy potrzebne sg wizyty / pobyty w szpitalu?

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

czy pojawig sie skutki uboczne, kiedy moga wystapic¢ i jak dtugo
beda trwaty?

e czytoleczenie wptynie na moje szanse posiadania dzieci w
przyszfosci?

Po zakonczeniu leczenia

e jak czesto powinienem miec wizyty kontrolne i badania krwi?

e czy otrzymam inne leczenie, np. bisfosfoniany i leczenie
podtrzymujgce?

e skad bede wiedziat, ze szpiczak powrdcit?
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Opiekunowie

Opiekunowie czesto potrzebujg roznych informacji. Jezeli jestes
opiekunem, bedziesz chciat wiedziec, co powinienes robic dla
pacjenta w momencie kiedy przechodzi on leczenie.

e czy pacjent wymaga hospitalizacji i na jak dtugo?

® czy pacjent bedzie wymagat intensywnej opieki?

e jakiej jakosci zycia pacjent moze oczekiwac?

e do kogo mam dzwonic¢ w nagtych przypadkach?

Lista porad

e dowiedz si¢ wiecej na temat szpiczaka i jego leczenia — dostgp-
nych jest wiele informacji w broszurze i internecie

e przytacz sig do grupy wsparcia, pomoze Ci to nauczyc si¢ rozma-
wiac o tym, jak sie czujesz

e korzystaj z bezptatnej infolinii onkologicznej 0 800 493 494

e dowiedz sig od lekarza rodzinnego, lekarza szpitalnego lub piele-
gniarki, z ktorych ustug mogtbys skorzystac i jezeli czegos potrze-
bujesz, popros o pomoc

® popros o nazwisko i numer telefonu cztonka zespotu Twojego
oddziatu hematologicznego

e zwracaj uwage Twojego lekarza na kazde objawy uboczne
opisuj objawy w prosty i wtasciwy sposob — nie umniejszaj ani nie
wyolbrzymiaj ich

e bierz wszystkie leki jak przepisano — uzywaj pudetfek z przegrod-
kami na tabletki, co pomoze ci pamigtac co brac i kiedy

e sprobuj (jesli jestes pacjentem) pic trzy litry wody / ptynu
kazdego dnia
dbaj (jesli jestes opiekunem) o swoje wtasne zdrowie

e wygospodaruj sobie czas na odpoczynek
rozpoznawaj objawy stresu i depresji (zte samopoczucie,
zaburzenia snu, béle gtowy, utrata apetytu) i zwrd¢ na nie uwage
swojego lekarza

e przyjmij za priorytet odpowiednig ilos¢ snu
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e sprobuj zrobic¢ codziennie jedng rzecz, ktorg lubisz

e opiekunowie, poswieccie codziennie czesc czasu dla siebie,
sprobujcie, jesli to mozliwe, wyjs¢ z domu

e mysl pozytywnie, lecz pozwal sobie na ,gorszy dzien”
prowadz dziennik objawow

Objasnienia termindw medycznych

Alkilujgce substancje, chemioterapeutyki takie jak melfalan lub
cyklofosfamid. Okreslenie ,alkilujgce” odnosi sie do sposobu, w
jaki te substancje krzyzujg DNA szpiczaka oraz blokujg podziat
komorki.

Amyloidoza, sytuacja, w ktorej tancuchy lekkie szpiczaka (biatka
Bence Jones'a) sg odktadane w tkance i narzadach ciafa. Czesciej
ma to miejsce w przypadku biatek Bence Jones'a typu lambda niz
kappa. U pacjentoéw z amyloidozg, lekkie taricuchy biaftek zamiast
zostac wydalone z organizmu przez nerki, t3cza sie z pewnymi
tkankami, takimi jak tkanki serca, nerwow i nerek.

Anemia, obnizenie prawidtowej liczby czerwonych krwinek lub
hemoglobiny, ktéra jest w nich zawarta, zwykle ponizej poziomu
10 g/dI (prawidfowy poziom to 13-14 g/dl). Szpiczak blokuje
produkcje czerwonych krwinek w szpiku kostnym, co powoduje
krotki oddech, ostabienie i zmeczenie.

Antybiotyki, leki stosowane w leczeniu infekgji.

Antygenowy, majacy wiasciwosci antygenu. Antygeny sg zywym
sktadnikiem uktadu immunologicznego.

Aspiracja, proces usuwania ptynu lub tkanki, lub jednego i drugiego z
okreslonego obszaru.

Badanie kliniczne, proba badawcza dotyczgca nowej metody
leczenia z wykorzystaniem pacjentow. Kazde z badan jest tak
zaprojektowane, aby znalez¢ lepszy sposob zapobiegania, diagno-
styki lub leczenia nowotwordw oraz aby znalez¢ odpowiedz na
pytania naukowe.

48 Szpiczak - Niezbedny Przewodnik dla Pacjentow, Bliskich, Przyjaciot

Beta 2 mikroglobulina (82M), mafe biatko stwierdzane we krwi.
Wysoki jego poziom stwierdzany jest u pacjentow z aktywnym
szpiczakiem. Niski lub prawidfowy poziom wystepuje u
pacjentéw z wczesnym szpiczakiem i / lub nieaktywng choroba.
Blisko 10% pacjentow ze szpiczakiem nie produkuje 2M. W
przypadku tych pacjentéw oznaczanie [32M nie moze stuzyc¢ do
monitorowania choroby. W przypadku nawrotu, poziom 82M
moze wzrosngc zanim wystapia jakiekolwiek zmiany w stezeniu
patologicznego biatka szpiczakowego. Dlatego tez w 90%
przypadkow 82M jest bardzo uzyteczny dla oceny aktywnosci
choroby.

Biatko Bence-Jones’a, biatko szpiczakowe obecne w moczu. llos¢
biatka Bence-Jones'a wyrazona jest w gramach na 24 godziny. W
normalnych warunkach niewielka ilos¢ biatka (< 0.1g/24 godz.)
jest obecna w moczu, jednak s3 to raczej albuminy niz biatko
Bence-Jones'a. Obecnosc kazdej ilosci biatka Bence-Jones'a jest
nieprawidtowa.

Biatka M (Paraproteina), przeciwciatfa lub ich czesci znajduja sie w
niespotykanie duzej ilosci we krwi i moczu pacjentow ze szpicza-
kiem. Biatko monoklonalne odpowiada ostrej czesci wykresu
obrazujacego elektroforeze biatek, gdy biatko M jest obecne.
Synonimy terminu biatka M to biatko monoklonalne i biatko
szpiczakowe.

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

Biopsja aspiracyjna szpiku kostnego, pobranie za pomocg igty
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 sig, czy nie sg nowotworowe. Jezeli
stwierdzi sie¢ nowotworowe komorki plazmatyczne, patolog
okresla jak duzo szpiku kostnego jest dotknigte procesem choro-
bowym. Biopsja szpiku kostnego jest zwykle przeprowadzona w
tym samym czasie, co aspiracja szpiku kostnego.

Bisfosfoniany, rodzaj leku, ktory faczy sie z powierzchnig kosci w
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miejscu gdzie ulega ona resorpcji (lub zniszczeniu) i chroni ja
przed aktywnoscig osteoklastow. W sktad tej grupy wchodza:
klodronian, pamidronian i zoledronian. W szpiczaku s3 stosowane
w leczeniu choroby kosci oraz wysokiego poziomu wapnia we
krwi (hiperkalcemii).

Cewnik, rurka, ktérg wprowadza si¢ do naczynia krwionosnego w
celu zapewnienia drogi podania lekow lub substancji odzyw-
czych. Zylny cewnik centralny jest specjalnym systemem rurek,
ktory wprowadzany jest chirurgicznie do duzej zyty blisko serca i
wyprowadzany z klatki piersiowej lub brzucha. Cewnik pozwala
na podawanie lekow, ptynow i preparatow krwiopochodnych oraz
na pobieranie probek krwi.

Chemioterapia, sposob leczenia nowotworow lekami, ktore niszcza
szybko dzielgce si¢ komorki.

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

Chromosom, pasmo DNA i biatek w jadrze komorki. Chromo-
somy zawierajg geny i ich funkcjg jest przekazywanie infor-
macji genetycznej. Prawidtowo, komorki ludzkie zawierajg 46
chromosomow.

Cytokina, substancja produkowana przez komorki uktadu odpor-
nosciowego, ktéra stymulujg wzrost / aktywnosc szczegdlnego
rodzaju komorek. Cytokiny s3 produkowane lokalnie (np. w szpiku
kostnym) i krazg we krwi.

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

Dializa, w sytuacji gdy nerki pacjenta sg niezdolne do filtrowania
krwi, jest ona oczyszczana poprzez przejscie przez urzadzenie
dializujace.

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

Elektroforeza, test laboratoryjny, w ktérym czgsteczki surowicy
pacjenta (krew) lub moczu s3 rozdzielane zgodnie z ich rozmiarem
i fadunkiem elektrycznym. Dla pacjentow ze szpiczakiem elektro-
foreza krwi lub moczu pozwala zaréwno na obliczenie ilosci
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biatka szpiczakowego (biatko M), jak réwniez na identyfikacje
specyficznego szczytu (piku) biatka M charakterystycznego dla
kazdego pacjenta. Elektroforeza jest narzedziem wykorzysty-
wanym zarowno do diagnostyki jak i w celu monitorowania.

Erytrocyty, czerwone krwinki (z ang. RBCs). Czerwone krwinki
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 wystarcza-
jacej ilosci erytropoetyny, co umozliwia rozwdj anemii. Pomocne
mogag byc¢ wstrzykniecia erytropoetyny syntetycznej. Transfuzja
krwi jest inng alternatywa, szczegdlnie w nagtych przypadkach.
Syntetyczna erytropoetyna jest stosowana profilaktycznie przed
chemioterapig oraz jako leczenie wspomagajgce po zakonczeniu
chemioterapii, w celu unikniecia anemii.

Hiperkalcemia, wyzszy niz prawidfowy poziom wapnia we krwi.
Sytuacja ta moze spowodowac objawy, takie jak: utrata apetytu,
nudnosci, pragnienie, zmeczenie, ostabienie migsni, niepokoj
i zaburzenia poznawcze. Czgsta u pacjentow ze szpiczakiem i
zwykle spowodowana uszkodzeniem kosci i uwolnieniem wapnia
do krwi. Czgsto zwigzana z dysfunkcja nerek, poniewaz wapn
moze byc dla nich toksyczny. Z tego powodu hiperkalcemia jest
zwykle leczona priorytetowo poprzez podawanie ptynéw drogg
dozylng, razem z lekami zmniejszajacymi niszczenie kosci, facznie
z bezposrednim leczeniem szpiczaka.

llos¢ komoérek krwi (morfologia), ilos¢ czerwonych krwinek, biatych
krwinek i ptytek w probce krwi.

Interferon, jest to naturalnie produkowany hormon (cytokina)
wydzielany przez organizm w odpowiedzi na infekcje lub chorobe,
ktora stymuluje wzrost pewnych komorek krwi walczgcych z
chorobg w obrebie ukfadu odpornosciowego. Interferon moze byc
sztucznie produkowany poprzez techniki inzynierii genetycznej
i wykorzystany jako forma immunoterapii, przede wszystkim w
fazie utrzymania (plateau) poprzez blokowanie kazdej ponowne;j
proby wzrostu szpiczaka; w ten sposob opoznia i zapobiega
nawrotowi.
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Komorki krwi (krwinki), malutkie struktury produkowane w szpiku
kostnym, skfadaja sig na nie czerwone krwinki, biate krwinki i
ptytki krwi.

Komérki plazmatyczne, specjalne komarki krwi, ktére produkujg
przeciwciata. S3 komorkami nowotworowymi w szpiczaku. Prawi-
dfowe komorki plazmatyczne produkuja przeciwciata w celu walki
z infekcja. W szpiczaku, nowotworowe komorki plazmatyczne
produkujg duzg ilos¢ nieprawidfowych przeciwciat, ktore utracity
zdolnosc¢ walki z infekcjami. To nieprawidfowe biatko to inacze;
biatko monoklonalne lub biatko M. Komorki plazmatyczne produ-
kuja takze substancje chemiczne, ktére moga uszkadzac narzady i
tkanki (np. anemia, uszkodzenie nerek i uszkodzenie nerwdw).

Komorki pnia (macierzyste), niedojrzate komarki, z ktérych rozwijaja
sie wszystkie komorki krwi. Prawidtowe komorki pnia dajg wzrost
prawidtowych sktadowych krwi jak czerwone krwinki, biate
krwinki i ptytki. Komorki pnia w normalnych warunkach znajduja
sie w szpiku kostnym i moga byc zebrane w celu wykonania
przeszczepu.

Kreatynina, substancja chemiczna w normalnych warunkach
wydalana przez nerki. Jezeli nerki s3 uszkodzone to stezenie
kreatyniny w surowicy krwi wrasta. Badanie stezenia kreatyniny
w surowicy krwi jest wykorzystywane w celu oceny funkcji nerek.

Leukocyty, komorki, ktore pomagajg organizmowi walczyc z infek-
cjami i innymi chorobami. Nazywane sg takze biatymi krwinkami
(zang. WBCs).

Limfocyty, biate krwinki, ktore zwalczajg infekcje i chorobe.

Makroglobulinemia Waldenstroma, rzadki rodzaj chfoniaka, ktory
atakuje komorki surowicy krwi. Produkowana jest nadmierna ilosc¢
biatka IgM. Nie jest typem szpiczaka.

MGUS, monoklonalna gammapatia o niezidentyfikowanym
znaczeniu —z ang. MGUS — jest chorobg przednowotworowsg,
charakteryzujaca sie akumulacjg komorek plazmatycznych w
szpiku kostnym i obecnoscig typowego biatka monoklonalnego w
elektroforezie. Cechg odrdzniajgca jg od szpiczaka jest brak uszko-
dzen narzgdowych. Oznacza to, ze nie wystepujg ogniska lityczne
kosci, nie ma uszkodzenia nerek ani anemii. Ryzyko przejscia od
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MGUS do aktywnego szpiczaka jest bardzo mate, na poziomie 1%
na rok obserwacji.

Monoklonalny, klon lub duplikat pojedynczej komorki. Szpiczak
rozwija sie z pojedynczej zfosliwej komorki plazmatyczne;
(monoklonalnie). Rodzaj biatka produkowany przez komorki
szpiczakowe jest takze monoklonalny; raczej w formie pojedyn-
czej niz wiele form (poliklonalny). Waznym praktycznym
aspektem biatka monoklonalnego jest to, ze w badaniu elektro-
forezy w surowicy przedstawia sig¢ ono jako ostry szczyt
(szczyt M).

Obrazowanie tomografii komputerowej (TK), badanie wykorzystu-
jgce skomputeryzowane promienie rentgenowskie, aby utworzyc
tréjwymiarowe obrazy organow i struktur we wnetrzu ciafa,
wykorzystywane w celu wykrywania matych obszaréw uszko-
dzenia kosci lub zajecia tkanek migkkich.

Obszary lityczne (lizy), uszkodzone obszary kosci, ktére widoczne
sg jako ciemne plamy na zdjeciach RTG, gdy odpowiednia ilos¢
zdrowej kosci z jednej okolicy zostanie zniszczona. Ogniska
lityczne wygladajg jak dziury w kosci i s3 dowodem na to, ze kos¢
jest osfabiona.

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

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

Osteoblast, komorki tworzgce kosc.

Osteoklast, komorki znajdujgce sie na potgczeniu pomigdzy szpikiem
kostnym i koscig, ktore resorbujg lub uszkadzajg tkanke kostng. W
szpiczaku osteoklasty sg nadmiernie stymulowane, gdy aktyw-
nosc osteoblastow jest zablokowana. Kombinacja przyspieszenia
fazy resorpgji i zablokowanie tworzenia nowej kosci powoduje
tworzenie sie ognisk litycznych.

Osteonekroza szczeki (ONJ), sytuacja, w ktérej kosci szczek nie goja
sie wiasciwie, powodujgc czasem bolesne komplikacje.
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Plazmocytoma, zbior szpiczakowych komorek plazmatycznych zloka-
lizowany w szpiku kostnym, tkankach miekkich lub kosciach raczej
pojedynczo niz w rozsiany sposob.

Plazmafereza, proces usuwania pewnych biatek z krwi. Plazmafereza
moze byc wykorzystywana do usuwania nadmiaru przeciwciat z
krwi pacjentow ze szpiczakiem mnogim.

Przeciwciato, biatko produkowane przez pewne biate krwinki
(komorki plazmatyczne) w celu walki z infekcjg i chorobami
zwigzanymi z obecnoscig antygenow, takich jak bakterie, wirusy,
toksyny lub guzy. Kazde przeciwciato moze taczyc sig tylko ze
specyficznym antygenem. Celem takiego potgczenia jest pomoc
w zniszczeniu antygenu. Przeciwciata moga dziatac na rozne
sposoby, co jest zalezne od natury antygenu. Niektore przeciw-
ciata unieczynniajg antygeny w sposob bezposredni. Inne
sprawiajg, ze antygen staje si¢ bardziej podatny na zniszczenie
przez inne biafe krwinki.

Przeszczep miniallogeniczny, typ przeszczepu allogenicznego,
ktory wykorzystuje nizsze dawki chemioterapii niz standar-
dowy przeszczep allogeniczny i dzigki temu unika czgsci
objawow ubocznych i ryzyka zwigzanego z wysokodawkowg
chemioterapia.

Radioterapia, leczenie za pomocg promieniowania rentgenow-
skiego, promieniowania gamma lub elektronow, w celu uszko-
dzenia lub zabicia komorek nowotworowych. Napromieniowanie
moze byc¢ przeprowadzone z zewngatrz organizmu (napromie-
nianie zewnetrzne) lub pochodzi¢ z materiatéw radioaktywnych,
ktore s3 umieszczone bezposrednio w guzie (napromienianie
implantowane).

Revlimid (znany takze jako lenalidomid), chemicznie podobny do
talidomidu. Revlimid jest lekiem modulujacym (z ang. IMID), ktory
dziata poprzez modyfikacje systemu odpornosciowego. Doktadny
sposob dziafania lekow immunomodulujgcych nie jest jeszcze
catkowicie zrozumiaty, ale podobnie jak w przypadku talidomidu,
uwaza sig, ze maja one wielorakie mechanizmy dziatania.
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Szpik kostny, miekka, ggbczasta tkanka w srodku kosci, ktéra produ-
kuje biate krwinki, czerwone krwinki i ptytki.

Swiadoma zgoda, proces, w ktorym wymaga sie, aby lekarz
przekazaf pacjentowi wystarczajgcg ilos¢ informacji na temat
proponowanej procedury, tak aby ten byt w stanie podjac
swiadoma decyzjg 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, wzglednie nowa metoda leczenia, uchodzgca za
skuteczng w leczeniu szpiczaka. Talidomid byt stosowany i
badany we wszystkich stopniach szpiczaka. Jego przepisanie jest
zwigzane z podjeciem ryzyka.

Velcade (znany takze jako bortezomib), pierwszy z nowego typu
lekow przeciwnowotworowych nazywanych inhibitorami prote-
osomu. Proteosom jest duzg strukturg we wnetrzu wszystkich
komorek, ktére odpowiadajg za wzrost i funkcje komarki. Sposob
dziatania polega na zniszczeniu wielu roznych biatek kontroluja-
cych cykl zyciowy komérki. Velcade dziata poprzez blokowanie
proteosomow, co moze prowadzi¢ do spowolnienia wzrostu
komorki lub jej Smierci.

Wolno rozwijajacy sie szpiczak, w tej sytuacji wystepuje minimalne
uszkodzenie narzgdow koncowych, lecz poziom komorek plazma-
tycznych w szpiku kostnym i poziom paraproteiny nie jest
stabilny i jest zwigzany z wolng progresjg w kierunku szpiczaka.
Zwykle leczenie jest wstrzymywane do czasu, az nie pojawia sie
ewidentne dowody na rozwdj choroby.

Wolny lekki tancuch, porcja monoklonalnego biatka o lekkiej masie
czgsteczkowej, ktorg mozna zmierzyc¢ za pomocg czutego
zestawu, testu Freelite™.

www.szpiczak.org.pl - www.myeloma-euronet.org 55



Dodatek 1: Testy i badania

Badanie kosci

Badania RTG

MRI — obrazowanie
magnetycznego
rezonansu

TK - badanie
tomografii
komputerowej

Badania izotopowe

Obrazowanie catego
ciata metoda FDG /
PET

Badanie gestosci kosci

Aby ocenic obecnosc, ciezkosc i lokalizacjg kazdego
obszaru uszkodzonej kosci.

Badanie RTG jest ciggle standardem w poszuki-
waniu miejsca uszkodzenia kosci. Catkowity prze-
glad uktadu kostnego opiera sig na serii zdje¢ RTG
potrzebnych do wykazania ubytku i cienczenia
kosci (osteoporoza lub osteopenia spowodowane
zniszczeniem kosci przez szpiczaka), ognisk litycz-
nych i kazdych ztaman i zwichnigc kosci.

Wykorzystywane gdy wyniki RTG s3 negatywne lub
w celu uzyskania bardziej szczegdtowego obrazu w
szczegolnosci w takich obszarach jak rdzen i / lub
mozg. Moze wykazac obecnos¢ i rozmieszczenie
choroby w obrebie szpiku kostnego tam gdzie zdje-
cie RTG nie wykazato uszkodzenia kosci. Moze takze
wykazac chorobg poza kos¢mi, ktéra moze uciskac
na nerwy i/ lub rdzen kregowy.

Wykorzystywane gdy wyniki RTG s3 negatywne i /
lub dla bardziej szczegdtowego obrazowania szcze-
gotowych obszarow. Jest szczegdlnie uzyteczne do
szczegotowej oceny matych obszarow z mozliwym
uszkodzeniem kosci lub ucisku na nerw.

Rutynowe badanie obrazowe wykorzystywane w
innych chorobach nowotworowych. Nieprzydatne
w szpiczaku i nie powinny by¢ wykonywane.

Znacznie bardziej czuta technika obrazowania
cafego ciata, obecnie stosowana w badaniach kli-
nicznych. Wstepne wyniki sugerujg przydatnosc do
monitorowania choroby szczegoélnie w przypadku
choroby niewydzielniczej.

Uzyteczne w ocenie cigzkosci rozsianej utraty kosci
w szpiczaku i seryjnym pomiarze poprawy po lecze-
niu bisfosfonianami.
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Badania krwi

1. Catkowita ilosé
krwinek

2. Mocznik i elektrolity

3. Specjalne badania
biatek

- elektroforeza biatek
surowicy krwi

« immunofiksacja

- test Freelite™

Badanie moczu

Specjalne badanie biatek
podobnie jak powyzej w
surowicy krwi:
- elektroforeza biatek

w moczu (UPEP)
« immunofiksacja
- test Freelite™

Biopsja szpiku kostnego

Testy specjalne

Mogg by¢ wykonywane
do oceny prognozy (np.:
badanie chromosomdw,
typowanie immunolo-
giczne, barwienie w kie-
runku amyloidozy).

+ aby oceni¢ obecnos¢ / ciezkos¢ anemii
« aby stwierdzi¢ niski poziom biatych krwinek
+ aby stwierdzic niski poziom ptytek

« szczegolnie wazne w ocenie funkcji nerek i
poziomu wapnia

Przedstawia obecnos¢ monoklonalnych biatek

szpiczaka (paraprotein).

+ aby zmierzyc¢ poziom nieprawidfowych biatek
szpiczaka jak i prawidfowy poziom albumin

- przedstawia typ biatka szpiczakowego (np.
ciezki tancuch [G, A, D lub E] lekki fancuch,
Kappa [k]. Lambda [y])

+ moze by¢ uzywany do pomiaru liczby lekkich
fancuchow kappa i lambda jezeli w SPEP nie
stwierdzono nieprawidfowosci.

Przedstawia obecnos¢, ilosc i typ nieprawidto-
wych biatek szpiczakowych w moczu (Bence
Jones'a).

Jest to pojedyncze kluczowe badanie wykazujace
odsetek komorek szpiczakowych w szpiku kost-
nym W | stopniu choroby lub dla pojedynczego
plazmocytomy, przeprowadzana jest bezposred-
nia biopsja masy guza.

Analiza chromosomoéw (badanie cytogenetyczne)
moze wykazac zfe lub dobre cechy chromoso-
mow poprzez wykorzystanie metody bezposred-
niej i/lub analizy typu FISH.
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Dodatek 2: Badania krwi

Badania | Nazwa testu | Wart. pra- | Jednostki
krwi widfowe

Petne
badanie
krwi

Mocznik
elektro-
lity i kre-
atynina

Biatka

llos¢ biatych  4.0-11.0 x10A9/I Niska ilos¢ ostabia zdol-

krwinek nos¢ do walki z infekcja.

llos¢ czer- 45-6.5 x10A  Niska liczba to anemia

wonych 12/ powodujgca zmeczenie.

krwinek

(mezczyzni)

llos¢ czer- 39-56 x10A  Niska liczba to anemia

wonych 12/ powodujgca zmeczenie.

krwinek

(kobiety)

Hemo- 13.5-18.0 g/dl Niskie stezenie hemo-

globina globiny to takze anemia

(mezczyzni) powodujaca zmeczenie.

Hemo- 11.5-16.0 g/dl Niskie stezenie hemo-

globina globiny to takze anemia

(kobiety) powodujaca zmeczenie.

Ptytki 150-400 x10A9/I Niska liczba powoduje
tatwiejsze siniaczenie i
krwawienie.

Mocznik 25-6.7 Mmol/I Ocenia funkcje nerek.

Kreatynina 70-150 umol/l  Ocenia funkcje nerek.
Catkowity 212-265 mmol/l  Wazrasta w szpiczakowej

poziom chorobie kosci.
wapnia
Albuminy 35-50 g/l Czesto obnizone ze

wzgledu na obecnosc
paraprotein.

Biatko 60— 80 g/l Czgsto podwyzszone
catkowite ze wzgledu na ilosc
paraprotein.

Paraproteiny 0 g/l Nieprawidtowe biatko
spotykane w nielicznych
przypadkach jak szpiczak.

* Podano przecigtne zakresy normy, lecz kazde laboratorium posiada wtasne wartosci
‘zakresu normy’.
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Wyjasnienie jednostek

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

x 109/ ile miliardow komarek znajduje sie w litrze krwi
x 1012/l ile bilionéw komorek znajduje sie w litrze krwi

mmol/l ile tysiecznych mola** znajduje sie w litrze krwi
umol/Iile milionowych czgsci mola*™ znajduje sie w litrze krwi

*ok

mol  standardowa metoda pomiaru ilosci kazdego zwigzku
chemicznego

Prosimy zwroci¢ 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 komé-
rek szpiczako-
wych (komérki
x 1012/m2)

Stopien | (niska masa komérek) <06

spetnia wszystkie ponizsze kryteria:
+ wartos¢ hemoglobiny > 10.0 g/d|
- wartos¢ wapnia w surowicy prawidfowa lub < 2.60 mmol/I|

+ RTG kosci, prawidfowa struktura kosci (skala 0) lub tylko
pojedynczy plazmocytom kosci

« niski poziom produkgji sktadnika M, wartos¢ 1gG < 50 g/I
wartosc IgA < 30 g/l, elektroforeza w moczu lekkiego fan-
cucha sktadowej M < 4 g/24 godz

Stopieri Il (posrednia masa komérek) 06-12
nie spetnia kryteriéw ani stopnia | ani stopnia Il
Stopien Ill (wysoka masa komérek) >1.2
spetnione jedno lub wigcej z ponizszych:
« wartos¢ hemoglobiny < 8.5 g/dl
+ wartos¢ wapnia w surowicy > 3.00 mmol/I
- zaawansowane ogniska lityczne kosci (skala 3)
- wysoka produkcja sktadnika M, wartos¢ 1gG > 70 g/I
wartosc IgA > 50 g/
- elektroforeza w moczu lekkiego tancucha sktadowej
M > 12 g/24 godz.
Podtypy (albo a albo b)
- a) wzglednie prawidfowa funkcja
nerek (wartosc kreatyniny w surowicy krwi < 170 umol/I)

- b) nieprawidtowa funkcja nerek w mg/d|
(wartos¢ kreatyniny w surowicy = 170 umol/l)

Miedzynarodowy System Stopniowania (ISS)
B2M = beta 2 mikroglobulina w surowicy w mg/dl
ALB = albuminy surowicy w g/d|

Stopien | B2M <35
ALB >35

Stopien Il B2M <35
ALB <35
lubB2M  3.5-5.5

Stopien Il B2M >5.5

Myeloma Euronet — informacje

Myeloma Euronet, sieciowa organizacja charytatywna grup
wsparcia chorych na szpiczaka mnogiego, jest europejska inicja-
tywa dedykowang podnoszeniu swiadomosci w spoteczenstwie na
temat szpiczaka mnogiego, coraz powszechniejszej formie choroby
nowotworowej szpiku kostnego. Myeloma Euronet stara si¢ takze
dostarczac informacje o diagnostyce, leczeniu i opiece nad osobami
zyjacymi ze szpiczakiem, jak rowniez wspierac ich rodziny i osoby
bliskie.

Organizacja Myeloma Euronet rozpoczeta dziatalnosc na

10-tym kongresie Europejskiego Towarzystwa Hematologicz-

nego (EHA, European Hematology Association) w Sztokholmie dnia

3 czerwca 2005 roku.

Celami Myeloma Euronet s3:

e Szerzenie Swiadomosci w spofeczenstwie na temat szpiczaka
mnogiego w Europie.

e Budowanie partnerstwa pomiedzy cztonkami Myeloma Euronet,
celem wymiany doswiadczen oraz lepszego zrozumienia.

e Dostarczanie informacji o optymalnym leczeniu, diagnostyce,
opiece i wspieraniu pacjentow chorujgcych na szpiczaka i ich
rodzin.

e Popieranie rozwoju nowych grup wsparcia pacjentow w catej
Europie, szczegdlnie w miastach i krajach, w ktorych nie zostaty
jeszcze zatozone.

e Reprezentowanie interesow ludzi chorych na szpiczaka mnogiego
przed urzednikami okreslajagcymi polityke zdrowotng Unii
Europejskiej, jako niezalezna organizacja, jak i jako czesc Europej-
skie Stowarzyszenie Pacjentow Dotknigtych Chorobg Nowotwo-
rowg, a takze dzielenie si¢ najlepszymi praktykami w ksztatto-
waniu odpowiedniej polityki na szczeblu narodowym.
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Myeloma Euronet jest miedzynarodowym stowarzyszeniem typu
non-profit (Association Internationale sans but lucratif, AISBL)
zarejestrowanym w Belgii pod adresem

rue de Dampremy, 67/32

B-6000 Charleroi

Belgia Numer rejestracyjny: 883.729.287

Sekretariat organizacji Myeloma Euronet znajduje sie w Berlinie
w Niemczech.

Myeloma Euronet nalezy do Europejskiej Koalicji Pacjentow z
Chorobami Nowotworowymi (ECPC) oraz do Europejskiej Organizacji
ds. Rzadkich Chordb (Eurordis).

Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym
na Szpiczaka — informacje

Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka to organizacja
pozarzgdowa zrzeszajgca pacjentow chorych na szpiczaka oraz ich
bliskich i przyjaciot.

Stowarzyszenie istnieje od 2005 roku i obejmuje swoim dziata-
niem caty kraj.

To jedyna w Polsce organizacja, ktorej priorytetem jest pomoc
chorym i reprezentowanie ich interesow na forum dziatan w
kierunku poprawy standardow zycia i leczenia pacjentow ze
szpiczakiem.

Gtowne cele statutowe Polskiego Stowarzyszenia Pomocy
Chorym na Szpiczaka to:

1. Niesienie pomocy osobom chorym na szpiczaka mnogiego i inne
nowotwory hematologiczne oraz ich rodzinom.

2. Reprezentowanie interesow o0sob chorych na szpiczaka mnogiego
i inne nowotwory hematologiczne oraz ich rodzin, obrona ich
praw i wolnosci, a takze koordynacja dziatan w tym zakresie.
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3. Tworzenie warunkow dla petnego i aktywnego udziatu osob
chorych na szpiczaka mnogiego i inne nowotwory hematolo-
giczne w zyciu spofecznym.

4. Dbanie o rozwoj Stowarzyszenia poprzez wzrost liczby jego

czfonkow i skutecznosc jego dziatania.

Integracja chorych oraz ich najblizszego otoczenia.

6. Starania o ciggfe podnoszenie standardow leczenia szpiczaka
mnogiego w Polsce.

7. Podnoszenie Swiadomosci spofecznej o istnieniu szpiczaka
mnogiego.

v

Adres siedziby:

Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na Szpiczaka
ul. Kotobrzeska 50 p. 9

10-434 Olsztyn

Tel./Fax: + 48 89 534 25 90

szpiczak@szpiczak.org.pl

www.szpiczak.org.pl

www.szpiczak.org.pl - www.myeloma-euronet.org
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Myeloma Euronet oraz Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym na
Szpiczaka

sktada gorace podzigkowania dla:
Eric’a Low
oraz jego zespotu Myeloma UK

za przyznanie nam prawa do wykorzystania broszury

“Szpiczak — najwazniejsze informacje”
jako wzoru do opracowania niniejszego przewodnika.
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