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KAPITEL 1 

Sammanfattning 

Waldenströms makroglobulinemi är ett ovanligt indolent lymfom, i Sverige 
insjuknar ca 100 personer per år och WM utgör mindre än 5 % av alla lymfom. 
Sjukdomen är vanligare hos män och medelåldern vid diagnos är 73 år. För 
diagnos ska det finnas en M-komponent av IgM typ samt infiltration av 
lymfoplasmocytärt lymfom (LPL) i benmärgen, och ibland i lymfknutor och 
mjälte.  Mer än 90 % av patienterna uppvisar en mutation i MYD88 genen.  

WM har ofta ett stillsamt förlopp och behandlas endast när den ger symtom.  
Symtomen kan vara orsakade av benmärgsinfiltration, lymfkörtel- och/eller 
organinfiltration eller hög M-komponent eller dess antikroppsaktivitet, såsom 
hyperviskositet, perifer neuropati, hemolytisk anemi och immunmedierad 
trombocytopeni. Trötthet och allmänsymtom som viktnedgång, feber och 
nattliga svettningar (B-symtom) förekommer. Vanligaste orsaken till 
behandling är anemi. Behandlingen måste anpassas individuellt beroende på 
sjukdomspresentation och samsjuklighet, i dagsläget finns många effektiva, 
men inga botande, behandlingar.  

Nya läkemedel kan förbättra behandlingsresultaten ytterligare, och målet med 
vårdprogrammet är att alla patienter i Sverige ska ha tillgång till likvärdiga 
behandlingsmöjligheter oavsett bostadsort.  

Tillgång till rehabilitering och god livskvalitet under och efter behandling är 
andra viktiga mål med detta vårdprogram. 

Samtliga patienter med WM ska anmälas i det nationella kvalitetsregistret för 
lymfom. 
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KAPITEL 2 

Inledning 

2.1 Vårdprogrammets giltighetsområde 
Vårdprogrammet gäller för patienter ≥ 18 år med Waldenströms 
makroglobulinemi (WM) (C88.0) eller lymfoplasmacytiskt lymfom (LPL) 
(C83.0B). I vårdprogrammet jämställs WM med LPL med undantag av de 
specifika problem som uppkommer på grund av IgM M-komponenten.  

Vårdprogrammet är utarbetat av den nationella arbetsgruppen och version 3.0 
är fastställd av Regionala cancercentrum i samverkan 2025-10-21. Beslut om 
implementering tas i respektive region i enlighet med överenskomna rutiner. 
Stödjande Regionalt cancercentrum är Regionalt cancercentrum syd. 

Tabell 1. Tidigare versioner av vårdprogrammet 

Datum Beskrivning av förändring 

2017-12-07  Version 1.0. Fastställd av RCC i samverkan 

2018-03-29 Version 1.1. Tabell inlagd i kap 11.8 

2021-09-15 Version 2.0 Fastställd av RCC i samverkan 

Tidigare vårdprogram publiceras inte men kan begäras ut från Regionala 
cancercentrum, info@cancercentrum.se. 

2.2 Förändringar jämfört med tidigare version  
I denna version av det nationella vårdprogrammet för Waldenströms 
makroglobulinemi har inga större förändringar i behandlingsprinciper 
genomförts men ett antal justeringar har gjorts, inklusive uppdatering av 
referenslistan. Dessa är de viktigaste:  

• Behandlingen bör även fortsättningsvis individualiseras beroende på t.ex. 
samsjuklighet och typ av symtom eller sjukdomspresentation. 

• Rekommendationerna är uppdaterade med de senaste studierna med tydlig 
rekommendation när de olika regimerna bör användas. 

• Kapitlet om BTK-hämmare är uppdaterat, det finns idag två BTK-hämmare 
som har indikationen WM; ibrutinib och zanabrutinib. BTK-hämmare 

mailto:info@cancercentrum.se
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används ffa vid behandling av återfall och det finns råd om hur och när de 
ska användas. Läkemedlen ingår fortfarande inte i läkemedelsförmånen men 
är idag en väldokumenterad och beprövad behandling till en relativt liten 
patientgrupp, varför den vårdprogramgruppen rekommenderar dem. 

• Kapitlen om Bing Neels syndrom är uppdaterad. 
• De IgM relaterade sjukdomarna såsom köldhemolys (CAD/CAS), 

kryoglobulinemi, AL- amyloidos, perifer polyneuropati är uppdaterade med 
den evidens som finns idag om dessa ovanliga tillstånd. 

• Ett kapitel om nuvarande kunskapsläge om nya och eventuellt kommande 
behandlingar är uppdaterat. 

• Vaccinationsrekommendationerna är uppdaterade. 
• Fludarabin är borttaget ur rekommendationerna då regimen anses vara allt 

för toxisk.  

2.3 Värdering av det vetenskapliga underlaget 
Arbetet har utgått ifrån befintliga internationella och nationella kunskapsstöd 
och systematiska översikter inom området. De guidelines som huvudsakligen 
legat som grund är guidelines utgående från International Workshop on 
Waldenstrom’s macroglobulinemia (IWWM). Om GRADE:s klassificering har 
använts för något av underlagen har de lyfts in i vårdprogrammet. Gruppen har 
inte själv genomfört en komplett GRADE-klassificering men principerna för 
GRADE:s klassificering har använts i diskussionerna av det vetenskapliga 
underlaget 

I många fall har originalstudier använts som underlag. När vetenskapliga 
underlag saknats eller där vetenskapliga studier har haft låg kvalitet bygger 
underlaget på gruppens beprövade erfarenhet. 

GRADE:s klassificering rör de sammanvägda resultatens tillförlitlighet och 
klassificeras i fyra nivåer: 

• Det sammanvägda resultatet har hög tillförlitlighet (++++) 
• Det sammanvägda resultatet har måttlig tillförlitlighet (+++) 
• Det sammanvägda resultatet har låg tillförlitlighet (++) 
• Det sammanvägda resultatet har mycket låg tillförlitlighet. (Det innebär att 

det inte går att bedöma om resultatet stämmer) (+) 

Läs mer om systemet i SBU:s metodbok. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.sbu.se/metodbok___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjkwNmE6Y2Q2NzU3MTAxYTc1ZjdhY2YwZTMzNGI0MDlmNGRhMDM3NTM0MzdhODYxZDZlYmE1YjExYTJiYmZmYTUwYjI4MDpwOlQ6Tg
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KAPITEL 3  

Mål med vårdprogrammet 

Målet med detta dokument är att definiera standardbehandling och övrigt 
omhändertagande av patienter med Waldenströms makroglobulinemi.  

Syftet är att bidra till en nationellt likvärdig handläggning av dessa patienter, en 
god vård, samt att successivt förbättra behandlingsresultat och livskvalitet.  

Svenska lymfomregistret ger oss en möjlighet att utvärdera såväl följsamhet till 
detta vårdprogram samt behandlingsresultat.  

Vårdprogrammet riktar sig i första hand till vårdpersonal som handlägger 
patienter med WM, men Kapitel 14 Egenvård och bilaga 1 Patientinformation 
riktar sig främst till patienter och är avsett att kunna skrivas ut som information 
till patienten i samband med diagnosbeskedet. 
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KAPITEL 4 

Bakgrund och orsaker 

4.1 Incidens  
Waldenströms makroglobulinemi (WM) är en kronisk lymfoproliferativ 
sjukdom som fått sitt namn efter en svensk läkare, Jan Gösta Waldenström, 
som beskrev sjukdomen redan 1944. 

WM är en ovanlig sjukdom med en incidens på ca 10 fall per miljon invånare 
och år i Sverige, och utgör mindre än 5 % av alla non-Hodgkins lymfom [1]. 
Det finns även regionala variationer, t.ex. är sjukdomen vanligare i norra 
Sverige [2]. I andra delar av världen är incidensen lägre. 

Ca 2/3 av patienterna med WM är män och i Sverige är medelåldern vid 
diagnos 73 år. Endast 3 % av patienterna är diagnostiserade före 50 års ålder 
[2]. 

4.2 Orsaker 
Orsakerna till utveckling av WM är hos det stora flertalet patienter okända. 
Diagnosen är vanligare hos män och i den vita befolkningen samt ökar med 
åldern. WM är också vanligare hos patienter med autoimmuna sjukdomar 
såsom olika reumatiska sjukdomar samt vid infektioner som hepatit och HIV 
[3, 4]. Risken för WM ökar om en förstagradssläkting har WM eller annan 
hematologisk cancer [5, 6]. Patienter med WM har en viss ökad risk att 
utveckla andra tumörformer [7].  

4.3 Riskfaktorer 
Den viktigaste enskilda riskfaktorn för utveckling av WM är monoklonal 
gammopati av oklar signifikans (MGUS) av IgM typ. MGUS finns hos ca 3 % 
av befolkningen över 50 år [8]. Av dessa är ca 15–20 % IgM MGUS. Patienter 
med IgM MGUS har en årlig risk på 1–1,5 % att utveckla WM.  De flesta 
patienter med IgM MGUS diagnostiseras vid hög ålder vilket medför att få 
patienter kommer att diagnosticeras med WM och ännu färre utveckla 
behandlingskrävande sjukdom. 
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4.4 Levnadsvanor 
Den europeiska kodexen mot cancer lyfter fram tolv råd som kan minska 
risken att drabbas av cancer. 

Det finns inga starka samband mellan levnadsvanor och insjuknande i WM. 
En studie tyder på ökad risk för WM hos personer som röker eller har högt 
BMI [6].  

4.5 Överlevnad  
I Svenska lymfomregistret har ca en fjärdedel av patienterna en 
symptomgivande sjukdom vid diagnos. WM anses idag vara en kronisk 
sjukdom som inte går att bota, men patienter kan leva många år med sin 
sjukdom. WM bör endast behandlas när sjukdomen ger symtom. Behandlingen 
har förbättrats och vi har idag flera nya behandlingsalternativ och effektivare 
läkemedel att tillgå. Överlevnaden har därför förbättrats och antalet patienter 
som lever länge med sjukdomen har ökat. Många patienter får sjukdomen i hög 
ålder och det är vanligt att patienten avlider av andra orsaker än WM. 
Med ökad ålder ökar samsjukligheten, vilket påverkar behandling och 
behandlingsval. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/cancer-code-europe.iarc.fr/index.php/sv/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjlkMzE6ZmFlZjgzMzM1ZGVjZmRjYjFjNWM1ZDk5NTk1NzkyMzRhMzIyMDE1NjljOWIzMTM4MWJiNWQ0ODQzNmQ1MTcwYjpwOlQ6Tg
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KAPITEL 5 

Ärftlighet 

Individer med förstagradssläktingar (biologisk förälder, syskon eller barn) med 
WM har 20 gånger ökad risk att själv utveckla WM eller en annan lymfomtyp 
som kronisk lymfatisk leukemi [5]. Även om det således finns en familjär 
överrisk, är risken för den enskilda individen mycket liten. Därför bedöms att 
riktad screening inte heller är indicerad för nära släktingar till patienter med 
WM. 
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KAPITEL 6 

Symtom och tidig 
utredning 

6.1 Symtom och kliniska fynd 
Ca 25 % av WM-patienterna i svenska lymfomregistret har en symtomgivande 
behandlingskrävande sjukdom vid diagnos. Symtomen kan vara orsakade av 
benmärgsinfiltration, lymfkörtel- och/eller organinfiltration eller hög 
M-komponent eller dess antikroppsaktivitet. Trötthet och allmänsymtom som 
viktnedgång, feber och nattliga svettningar (B-symtom) förekommer, liksom 
sänkt hemoglobinvärde sekundärt till benmärgsinfiltration, ökad plasmavolym 
p.g.a. hög M-komponent (utspädningsanemi), hemolys p.g.a. autoantikroppar 
eller järnbrist. Trombocytopeni kan förklaras av benmärgsinfiltration och/eller 
splenomegali och i sällsynta fall autoantikroppar. Lymfadenopati ses hos endast 
20–30 % av nydiagnostiserade patienter. Perifer neuropati, oftast sensorisk och 
symmetrisk, kan vara ett tidigt sjukdomssymtom och orsakas av M-komponent 
med antikroppsaktivitet exempelvis mot myelinassocierat glykoprotein (anti-
MAG). 

6.1.1 Symtom orsakade av benmärgsinfiltration 

• Trötthet, yrsel och andnöd p.g.a. anemi 
• Näsblod, hudblödningar m.m. p.g.a. trombocytopeni 
• Ökad infektionskänslighet p.g.a. leukopeni och/eller 

hypogammaglobulinemi 

6.1.2 Symtom orsakade av IgM M-komponenten 
(se tabell 2) 

• Huvudvärk, synrubbningar, blödningar, dyspné m.m. p.g.a. hyperviskositet 
• Njursvikt, Raynauds fenomen, hudutslag, vaskulit, led- och muskelsmärta 
• Perifer neuropati p.g.a. autoantikroppar mot t.ex. MAG eller GM1 
• Hemolytisk anemi, livedo reticularis p.g.a. autoantikroppar, köld-

agglutininer riktade mot antigener på röda blodkroppar 
• Immunmedierad trombocytopeni p.g.a. autoantikroppar mot trombocyter 
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Tabell 2. Sjuklighet som kan ses till följd av M-komponent av IgM-typ hos 
Waldenströmpatienter 

IgM-proteinets 
egenskaper 

Sjukdoms-symtom Kliniska 
manifestationer 

Pentamerstruktur Hyperviskositet Huvudvärk, suddig syn, 
näsblödning, retinala 
blödningar, benkramper, 
kognitiv påverkan, 
intrakranial blödning, 
cirkulatorisk påverkan. 

Auto-antikroppsaktivitet 
mot myelinassocierat 
glykoprotein (MAG), 
gangliosid M1 (GM1) 
och sulfatidgrupper på 
perifera nervskidor 

Perifer neuropati Sensorimotorisk 
neuropati, smärtsam 
neuropati, ataktisk gång, 
bilateral peroneus pares.  

Aggregat av monoklonalt 
IgM eller IgG, fälls ut vid 
lägre temperatur 

Kryoglobulinemi typ I Raynauds fenomen, 
akrocyanos, sår, 
purpura, köldurticaria 
(Mekanisk 
trombotisering i små 
kärl) 

Auto-antikroppsaktivitet 
(monoklonalt IgM) mot 
polyklonalt IgG   

Kryoglobulinemi typ II Purpura, ledsmärtor, 
njurpåverkan, 
sensorimotorisk 
neuropati. (Vaskulit i 
små kärl, 
komplementaktivering) 

Auto-antikroppsaktivitet 
mot antigen på röda 
blodkroppar 

Köldagglutininer Hemolytisk anemi, 
Raynauds fenomen, 
akrocyanos, livedo 
reticularis. 

Deposition i vävnad av 
amorfa aggregat 

Organpåverkan Hud: bullös hudreaktion, 
papler, Schnitzlers 
syndrom. 

GI: diarré, 
malabsorption, blödning.  

Njurar: proteinuri, 
njursvikt (lätta kedjor). 

Deposition i vävnad av 
amyloid (vanligen lätta 
kedjor av lambdatyp) 

Organpåverkan Kroniskt 
trötthetssyndrom, 
viktförlust, ödem, 
hepatomegali, 
makroglossi, dysfunktion 
av involverat organ: 
hjärta, njurar, lever, 
sensorisk och autonom 
nervpåverkan. 
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6.1.3 Andra symtom och fynd 

• Lymfkörtelförstoring 
• Hepatosplenomegali 
• Hudutslag (bullae, papler), vaskulit p.g.a. kryoglobuliner, Schnitzlers 

syndrom 
• Mag-tarmkanal (diarré, malabsorption) 
• Njurpåverkan (proteinuri, njursvikt) 
• CNS-påverkan (Bing–Neels syndrom) 
• Trötthet, viktnedgång, makroglossi och organdysfunktion p.g.a. amyloidos 

6.2 Speciella problem vid WM 
Nedan följer en närmare beskrivning av några symtombilder hos 
Waldenströmpatienter. 

6.2.1 Hyperviskositet 
Det stora IgM-proteinet gör att blodet blir mer trögflytande när nivån av 
M-komponent stiger. Vid M-komponent > 30 g/l ökar hyperviskositeten 
exponentiellt men det är ovanligt med symtomgivande hyperviskositet vid 
M-komponenter < 40 g/l. I första hand används ögonbottenundersökning för 
att bedöma eventuell hyperviskositet (korsningsfenomen, retinala blödningar 
och förekomst av ödem i makula) och förändringar kan ses innan 
hyperviskositeten blir symtomgivande. Notera att plasmavolymen ökar vid 
stigande M-komponent. Detta innebär att patienter med hög M-komponent 
och lågt Hb-värde kan ha normal totalmängd hemoglobin, och blodtransfusion 
är relativt kontraindicerad p.g.a. ökad risk för ytterligare ökad hyperviskositet. 
Huvudvärk, synrubbning eller dyspné kan vara direkt relaterad till försämrat 
blodflöde på grund av hyperviskositet. Svår hyperviskositet kan leda till 
cirkulationssvikt. Små vener kan påverkas och ge slemhinneblödningar, t.ex. 
näsblödning. Allvarligare blödningar kan förekomma t.ex. i ögonbotten eller 
t.o.m. hjärnblödning. Trombosrisken ökar genom att påverkan på kärl kan 
starta en koagulationskaskad. Symtomgivande hyperviskositet är således 
mycket viktig att behandla. 

6.2.2 Amyloidos 
Ca 4–7 % av AL-amyloidos tros kunna bero på IgM M-komponenten. Enligt 
data från MAYO-kliniken, utvecklar 7 % av patienter med IgM-MGUS, som 
övergår i WM, amyloidos. Amyloid i njurar och hjärta förekommer i något 
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lägre utsträckning, medan amyloid i lunga, lymfkörtlar och perifera eller 
autonoma nerver i något högre utsträckning hos WM-patienter jämfört med 
myelompatienter. Tidig diagnostik av AL- amyloidos är viktigt för att minimera 
organskada, Alarmsymtom kan vara trötthet, viktminskning, makroglossi, 
perorbital purpura, bilaterala carpaltunnelsyndrom, perifer neuropati, 
dysautonomi, nefrotiskt syndrom, förstorad lever, hjärtpåverkan tex 
väggförtjockning i vänster kammare, sviktsymptom och 
vänsterkammarhypertrofi på EKG. Utredningen är inriktad på tumörklonen 
(benmärgsundersökning inklusive färgning för Kongorött, serum- och 
urinelfores, FLK och DT hals/thorax/buk), amyloidosdiagnostik och typning 
(biopsi från bukfett, involverat organ), bedömning av organpåverkan dvs hjärta 
(NT-pro-BNP, EKG, ultraljud hjärta, MRT hjärta, DPD scintigrafi), njurar och 
lever.  Många patienter diagnostiseras med amyloidos efter att WM-diagnosen 
varit känd i några år. Även om organpåverkan efter behandling mot amyloidos 
kvarstår kan man se klinisk förbättring. Fria lätta kedjor är mer sällan klonalt 
engagerade vid IgM- jämfört med IgG- eller IgA-associerad amyloidos men om 
fria lätta kedjor förekommer vid primärutredning (oftast lambda-klonal 
sjukdom) föreslås NT-proBNP vid fortsatt uppföljning, då testet har hög 
sensitivitet för hjärtpåverkan. Likaså kan u-albumin ge tidig upptäckt av 
njurpåverkan [9, 10].  

Vid perifer neuropati är det svårt att skilja amyloidos från IgM-
antikroppsrelatead polyneuropati. Vid misstanke om att neuropatin skulle 
kunna vara amyloidinlagring ska bukfettsbiopsi utföras. För utförande se 
Riktlinjer för amyloidos som finns på Svensk förening för hematologis 
hemsida. 

6.2.3 Bing–Neels syndrom (BNS) 
Bing–Neels syndrom (BNS) är en sällsynt komplikation av WM och 
förekommer hos ca 1 % av WM patienterna men incidensen kan vara 
underskattad.  I de fåtal serier som finns publicerade kan BNS uppträda när 
som helst under sjukdomsförloppet, både som primära symtom eller senare i 
sjukdomsförloppet (vanligare) [11]. 

Tillståndet definieras av infiltration av lymfoplasmacytoida celler i CNS, 
antingen solida förändringar eller vanligare med leptomeningeal infiltration 
[12]. Symtomatologin är mycket varierande och smygande, därför ska Bing-
Neel misstänkas vid nytillkomna neurologiska symtom hos WM patienter. 
Vanliga symtom är ataxi och balansproblem (48 %), kranialnervspåverkan 
(36 %), kognitiv påverkan (27 %), sensorisk och/eller motorisk påverkan 
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(25 %) och huvudvärk (18 %).  Patienten ska utredas med MRT hjärna och 
därefter likvoranalys för morfologisk och flödescytometrisk undersökning, 
proteinelektrofores med immunfixation för detektion och klassifikation av 
ev. M-komponent samt PCR för MYD88-mutation. Definitiv diagnos fås 
genom biopsi av hjärna eller meningier eller fynd i likvor av klonala 
lymfoplasmacytiska celler. Analys av MYD88 L256P-mutation i likvor är ett 
viktigt komplement till diagnostiken [13, 14]. 

6.2.4 Kryoglobulinemi 
Hos ca 10 % av WM-patienterna förekommer monoklonala antikroppar av 
IgM-typ som precipiterar i kyla. De kan ge symtom i form av bl.a. vaskulär 
purpura, hudsår, Raynauds fenomen, artralgi, neuropati och glomerulonefrit. 
Vid misstanke om kryoglobulinemi ska prov på kryoglobuliner tas. Vid 
provtagningen bör patienten helst vara fastande 2–3 timmar före, och provet 
ska tas och förvaras i 37 °C (obruten värmekedja) fram till analys. 

6.2.5 Köldhemolys (Chronic Cold Agglutinin Disease 
(CAD) och Cold Agglutinin syndrome (CAS)) 

Köldhemolys beror på köldreagerande autoantikroppar som binder sig till 
erytrocyternas membran vid temperatur lägre än kroppstemperatur. Symtomen 
är försämrad mikrocirkulation och en, via komplementaktivering, extravaskulär 
hemolys. Förutom symtom relaterade till anemi är fatigue vanligt [15]. 
Köldhemolys påvisas genom positivt utfall på anti-C3d och ev. anti-IgG/IgM. 
Blodrovet bör tas och förvaras i obruten värmekedja enligt ovan. CAS innebär 
köldhemolys associerat till ett underliggande tillstånd som infektion eller 
lymfom, vanligast WM. Vanligaste underliggande infektioner är Mycoplasma 
pneumoniae pneumoni och Epstein-Barrvirus (EBV).  En noggrann 
undersökning för att finna ev. bakomliggande lymfoproliferativ sjukdom bör 
göras då köldagglutininer påvisas. Vid köldhemolys utan påvisbar 
bakomliggande orsak används begreppet CAD [16]. 

6.2.6  Neuropati  
Neuropati kan ibland vara det första symtomet på WM/MGUS. Den perifera 
neuropatin är oftast distal, symmetrisk och sensorisk med smygande debut och 
symtom som distal svaghet samt balansproblem. Symtomen utvecklas oftast 
långsamt, men kan i vissa fall progrediera snabbt. Efter 10 år har 24 % av 
patienterna nedsatt funktion som påverkar det dagliga livet och efter 15 år 
50 %. 
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Perifer sensorisk polyneuropati är vanligast och kan fastställas genom 
neurofysiologisk utredning med EMG och neurografi. 

Andra typer av neuropati är påverkan på kranialnerver, mononeuritis multiplex 
och neuropati sekundärt till kryoblobulininducerad vaskulit. 

Det är ovanligt med polyneuropati av andra Ig-subklasser än IgM och därför är 
neuropati mycket vanligare vid IgM-MGUS och WM än vid övriga MGUS eller 
myltipelt myelom. 

Vanligaste antigenet (upp till 50 %) som Ig M reagerar mot är myelinassocierat 
glykoprotein (MAG), som orsakar en demyelinisering. Patienter med 
WM-associerad perifer neuropati bör därför utredas med analys av S-anti-
MAG ag. Om detta prov är negativt kan analys av IgM-antikroppar mot andra 
myelinantigen som tex gangliosider och sulfatid övervägas. 

Vid misstanke om IgM-associerad neuropati rekommenderas kontakt med 
neurolog för att utesluta att inte annan neurologisk sjukdom, som ej är kopplad 
till WM, har uppstått [17]. 

6.2.7 Blödningar 
Slemhinneblödningar var ett av symtomen som beskrevs av Jan Waldenström 
när han definierade WM. Blödningsproblematiken kan vara kopplad till en 
stigande M-komponent och ökad hyperviskositet men mer atypisk orsak 
förekommer med exempelvis förvärrad brist av von Willebrand-faktorn, 
amyloidos i kärlväggen samt trombocytdysfunktion [18]. 

Vid blödningsproblem med misstänkt koppling till WM så rekommenderas 
provtagning med APT, PK (INR), TPK, fibrinogen, Faktor VIII-analys samt 
analys av von Willebrandsfaktor aktivitet (exempelvis vWF GP1bA, RCO eller 
Ristocetin Cofaktor) samt analys av von Willebrandsfaktor-antigen. Om 
information ej finns angående patientens blodgrupp sedan tidigare bör även 
detta analyseras då blodgrupp 0 normalt är associerat med 25–30 % lägre 
nivåer av von Willebrands-faktor.  
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6.3 Ingång till standardiserat vårdförlopp 
Maligna lymfom och kronisk lymfatisk leukemi. Följande symtom kan 
föranleda misstanke:  

• en eller flera förstorade lymfkörtlar, minst 1,5 cm i största diameter vid 
klinisk undersökning (lymfkörtelförstoring inom huvud-halsområdet utan 
lymfocytos ska handläggas inom standardiserat vårdförlopp för huvud-
halscancer)  

• palpabel mjälte 
• feber mer än 38 grader utan annan förklaring såsom infektion 
• oavsiktlig viktnedgång  
• nattsvettningar. 

Vid misstanke om lymfom ska patienten i ett första steg utredas med 
blodstatus och fysikalisk undersökning. Om undersökningarna leder till 
välgrundad misstanke om lymfom ska patienten remitteras till utredning enligt 
standardiserat vårdförlopp enligt lokala rutiner. För aktuell information om 
inledande undersökningar och definition av välgrundad misstanke, se det 
standardiserade vårdförloppet i Kunskapsbanken.  

6.4 Utredning av patienter som inte uppfyller 
kriterierna för välgrundad misstanke 

Utöver detta kan följande symtom väcka misstanke om WM:  

• Perifer sensorisk neuropati och samtidig förekomst av M-komponent av 
IgM-typ  

• Näsblod och samtidig förekomst av M-komponent av IgM-typ  
• Anemi och förhöjd SR 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/maligna-lymfom-och-kll/vardforlopp/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjZjZmM6ZDA0YzI3M2E5MGUxNGIxNzNkNzMzN2IzMDYyNGY2MjgzYjk0MTBhNDBhOWJkYjIwZTY0ODIyODgzMWFlN2I1NzpwOlQ6Tg
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KAPITEL 7 

Diagnostik 

7.1 Utredning enligt standardiserat 
vårdförlopp 

Det standardiserade vårdförloppet för lymfom anger vilka undersökningar som 
ska inleda utredningen och hur utredningen ska fortsätta om 
lymfommisstanken kvarstår. Respektive region har i uppgift att skapa rutiner 
för att implementera vårdförloppet i verksamheten. För patienter som ingår i 
standardiserat vårdförlopp ska dessa rutiner följas. Det finns ingen konflikt 
mellan det standardiserade vårdförloppet och den utredning som beskrivs 
nedan, men WM kan ha specifika symtom som man inte ser hos andra 
lymfomsubtyper och som man behöver ta hänsyn till i utredningen. För aktuell 
information om utredningen enligt det standardiserade vårdförloppet, se 
Kunskapsbanken. 

7.2 Utredning 
Rekommenderad utredning 

• Serum-elfores med immunfixation 
• Benmärgsundersökning med biopsi, utstryk/imprints, 

immunfenotypning samt förekomst av MYD88L265P-mutation. 
• I de flesta fall datortomografi hals, thorax och buk 
• Vid klinisk indikation lymfkörtelbiopsi 

7.2.1 Utredning av M-komponent av IgM-typ 
Vid M-komponent av IgM-typ < 10 g/l och avsaknad av WM-relaterade 
symtom (se avsnitt 7.4) eller misstanke om annan lymfomsjukdom behöver 
inte diagnostiken drivas vidare och diagnosen IgM MGUS kan ställas. För 
rekommendationer om uppföljning och kontroll av dessa patienter, se 
Kapitel 16 Uppföljning. 

Vid utredning av patienter med M-komponent av IgM-typ > 10 g/l eller 
symtom som inger misstanke om WM/LPL bör utredningen innefatta serum-
elfores med immunfixation, benmärgsbiopsi med immunhistokemi, 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/waldenstroms-makroglobulinemi/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjEzOTQ6ZjU3ZWM2YTgyZGFkMGEzMzVlMzFiM2RhNGE5ZWY2ZWNhOGE3MTI5YzU1NjZiMTJkZmM5YmEwNzQ3NjE3NGI5ZjpwOlQ6Tg
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benmärgsaspiration för flödescytometri samt prov för förekomst av 
MYD88L265P-mutation. Lymfkörtelbiopsi på klinisk indikation vid 
lymfadenopati. 

OBS! M-komponentens storlek är inte alltid relaterad till tumörbörda eller 
sjukdomssymtom. 

7.2.2 Röntgenologisk utredning för patienter som uppfyller 
kriterierna för WM 

• Datortomografi hals, thorax och buk bör ingå i primärutredning för att 
kartlägga eventuella lymfadenopatier och/eller organomegali.   

• Vid låg M-komponent och asymtomatisk patient kan man avvakta med 
sådan undersökning. 

• Utredning med DT-myelomskelett kan övervägas hos patienter med 
skelettsmärta eller oklar hyperkalcemi för att utesluta IgM-myelom. 

• PET/CT kan övervägas vid misstanke om transformation och ge 
vägledning om bästa plats för eventuell biopsi. 

7.2.3 Övrig utredning 

Rekommendation övriga prover 

• Hb, LPK med differentialräkning, TPK, retikulocyter 
• ASAT, ALAT, ALP, GT, bilirubin 
• LD, Beta-2-mikroglobulin (vid primärutredning och inför behandling), 

CRP, SR 
• Na, K, albumin, kalcium, kreatinin, urat 
• Serum- eller plasmaelfores, U-elfores eller S-FLK 
• Serologi för hepatit B, hepatit C och HIV 
• Ev. DAT, köldagglutinin och kryoglobuliner* 
• Ev. prover för bedömning av järnstatus 
• Ev. proBNP 

*Vid misstanke om kryoglobulinemi, prov i obruten 37-gradig värmekedja eftersom kryoglobuliner fäller 
ut i temperaturer under 37 grader och kan ge falskt negativa resultat. Också prov för köldagglutininer 
ska tas i obruten 37-gradig värmekedja. 

Provtagning enligt rekommendationsruta. 
Kroppslig undersökning inklusive lymfkörtel- och bukpalpation samt 
ögonbottenundersökning.  
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7.2.4 Performance status (WHO/ECOG) 
Tabell 3. Performance status (WHO/ECOG) 

0  Klarar all normal aktivitet utan begränsning. 

1 Klarar inte fysiskt krävande aktivitet men är uppegående och i stånd till 
lättare arbete. 

2 Är uppegående och kan sköta sig själv men klarar inte att arbeta; är 
uppegående mer än 50 procent av dygnets vakna timmar. 

3 Kan endast delvis sköta sig själv; är bunden till säng eller stol mer än 50 
procent av dygnets vakna timmar. 

4 Klarar inte någonting; kan inte sköta sig själv; är helt bunden till säng eller 
stol. 

7.3 Diagnoskriterier 
Diagnoskriterierna enligt WHO innefattar engagemang av lymfoplasmacytiskt 
lymfom (LPL) i benmärgen och ibland i lymfvävnad såsom lymfknutor och 
mjälte, samt förekomst av monoklonalt immunglobulin (M-komponent) av 
IgM-typ, oberoende av nivå, i serum [19]. Denna definition används också av 
”international workshop on WM” [20]. Punktmutationen MYD88L265P finns 
hos > 90 % av patienterna med WM och är infört som en diagnostisk markör i 
den senaste WHO-klassifikationen från 2017 [19]. En liten andel av patienterna 
med LPL (< 5%) uppfyller inte WHO:s kriterier för WM. I många av dessa fall 
förekommer en M-komponent av IgG- eller IgA-typ och/eller avsaknad av 
benmärgsengagemang och det förefaller att vara vanligare med nodalt eller 
extranodalt engagemang av LPL. Kunskapen om dessa patienter är bristfällig, 
men de behandlas oftast efter samma principer som WM. 

WM föregås i de flesta fall av ett förstadium med M-komponent av IgM-typ 
utan andra tecken till sjukdom, s.k. monoklonal gammopati av oklar signifikans 
(MGUS). Vid MGUS föreligger ingen morfologisk infiltration av monoklonala 
lymfoplasmocytiska celler i benmärg eller i lymfoid vävnad. Flödescytometrisk 
påvisande av monoklonala celler i benmärg tillsammans med M-komponenet 
IgM är inte tillräcklig för WM diagnos, även om MYD88 mutation hittas. [21]. 
Gränsdragningen mellan IgM MGUS, icke-symtomgivande WM och slutligen 
symtomgivande WM är inte alltid tydlig, utan utvecklingen sker gradvis [22, 
23]. Vg se tabell nedan. 

1–1,5 % av patienterna med IgM MGUS utvecklar årligen WM, någon annan 
lymfomtyp eller amyloidos.  
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7.4 Diagnoskriterier för IgM monoklonal 
gammopati av oklar signifikans (MGUS), 
asymtomatisk Waldenströms 
makroglobulinemi (WM) och symtomatisk 
WM 

Tabell 4. Diagnoskriterier 

IgM MGUS Asymtomatisk WM 
eller ”smouldering 
WM” 

Symtomatisk WM 

Inget engagemang av 
LPL 

Morfologiskt benmärgs-
engagemang av LPL 

Morfologiskt benmärgs-
engagemang av LPL  

Inga WM-relaterade 
symtom 

Inga WM-relaterade 
symtom 

WM-relaterade symtom 
eller tecken till ”end-
organ failure”* 

LPL = lymfoplasmacytiskt lymfom 
*”end-organ failure” = t.ex. anemi, hyperviskositet, symtomatisk lymfkörtelförstoring eller 
hepatosplenomegali 

7.5 Prognosfaktorer 

7.5.1 International Prognostic Scoring System for WM 
(IPSSWM) 

IPSSWM är utvärderat inför primär behandling, före införande av behandling 
med Rituximab och bör endast användas hos patienter med symtomatisk WM 
inför behandling och särskilt för att jämföra behandlingsresultat i studie [24].  

Faktorer som predikterar sämre prognos: 

• Ålder > 65 år  
• Hb ≤ 115 g/l  
• TPK ≤ 100 x 109/l  
• Beta-2-mikroglobulin >3 mg/l  
• M-komponent > 70 g/l  

5-årsöverlevnad (från start av primär behandling): 

• Låg risk: ≤ 1 riskfaktor och ≤ 65 år (27 % av alla) 87 %  
• Intermediär risk: 2 riskfaktorer och/eller > 65 år (38 % av alla) 68 %  
• Hög risk: > 2 riskfaktorer (35 % av alla) 36 % 
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För att bättre spegla prognosen under eran med immunokemoterapi är ett 
reviderat prognostiskt index [25] utvecklat och innehåller: 

• Ålder (≤ 65 år, 65-75 år samt ≥ 76 år) 
• Beta-2-mikroglobulin ≥ 4 
• S-Albumin ≤ 35 g/l  

• Förhöjt LD 

Indexet är uppdelat i 5 grupper med en 10-årsöverlevnad på 84 %, 59 %, 37 %, 
19 % och 9 %. 

7.6 Diagnosbesked 
Rekommendation 

• Patienter bör få saklig, men även skriftlig information om sjukdomen, 
dess behandling och förväntat resultat, så att de kan göra ett grundat 
ställningstagande till den behandling som erbjuds. Vid diagnosbeskedet 
bör kontaktsköterska närvara.  

• Patienter bör få ett eller flera uppföljande samtal som upprepar och 
kompletterar informationen från diagnosbeskedet. WM anses i dag vara 
en kronisk sjukdom, varför det är speciellt viktigt med information och 
återkommande stödsamtal. Till patienter som inte är 
behandlingskrävande är det viktigt att förklara varför man avvaktar med 
behandling. 

• Vid diagnosbeskedet bör patienterna få individuellt anpassad saklig 
information. Studier av andra cancerdiagnoser visar att framgångsrik 
patientinformation kan mätas i kortare vårdtid och sjukfrånvaro, 
postoperativt bättre fysisk aktivitet och rörlighet, mindre smärtupplevelse 
och analgetikakonsumtion samt mindre oro [26, 27]. 

Hållpunkter för diagnosbeskedet och uppföljande samtal: 

• Uppmana patienten att ha en närstående med sig. Den närstående har då 
möjlighet att efter besöket komplettera med information som patienten inte 
har uppfattat eller kunnat ta till sig.  

• Upprätta ”Min vårdplan” i samband med diagnosbeskedet eller säkerställ på 
annat sätt att patienten får såväl skriftlig som muntlig information. 

• Ge information om sjukdomen och behandlingen: förväntat 
sjukdomsförlopp.  

• Ge information om rätten till ny medicinsk bedömning.  
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• Ge information om patientföreningar. 
• Ge praktisk information, t.ex. vårdavdelning och rutiner kring 

undersökningar och behandling.  
• Ta upp påverkan på arbetsförmågan. Berätta om de sjukskrivningsregler 

som gäller enligt rekommendationer från Socialstyrelsen samt om olika 
högkostnadsskydd. 

• Identifiera patientens sociala nätverk och sociala stöd. Har patienten 
kommit ensam, ta reda på om det finns någon som patienten kan kontakta 
direkt eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator vid behov.  

• Bekräfta känslor. Känslor som att ”detta är inte sant” och ”det händer inte 
mig” bör bekräftas under samtalet.  

• Vid krisreaktion: Hjälp patienten att uttrycka sina känslor, oavsett vilka de 
är, genom att finnas till hands och lyssna. Kontakta kurator vid behov.  

• Var uppmärksam på självmordstankar. Inom en vecka från diagnosbeskedet 
löper cancerpatienter en högre risk för självmord än normalbefolkningen. 
Sjukvårdspersonal kan felaktigt tro att det är riskabelt att ta upp tankar om 
självmord, medan patienterna ofta uppfattar det som en lättnad att få prata 
om det. 

Vid uppföljande samtal: Komplettera informationen från diagnosbeskedet. Be 
patienten att själv berätta vad han eller hon vet om diagnos och planerad 
behandling. Komplettera därefter med ytterligare information. 

7.7 Registrering  

 När utredningen slutförts ska patienten registreras i Svenska lymfomregistret, 
vilket också innefattar klinisk canceranmälan. Detta ska göras så snart som 
möjligt för att möjliggöra kontinuerlig utvärdering av ledtider och behandling. 
Se Kapitel 18 Uppföljning av cancervården. 

7.8 Biobank 

Det rekommenderas att för framtida forskningsändamål spara plasma, serum, 
helblod och tumörvävnad systematiskt i biobank från patienter med WM vid 
diagnos, men även om möjligt vid återfall eller vid behandlingsrefraktär 
sjukdom. Detta arrangeras regionalt. 



REGIONALA CANCERCENTRUM 

28 

KAPITEL 8 

Kategorisering av 
tumören 

8.1 Patologins roll i den diagnostiska 
processen 

Benmärgsundersökning med biopsi, utstryk/imprints samt immunfenotypning 
med flödescytometri eller immunhistokemi krävs för att ställa diagnosen [19].  

8.2 Anvisningar för provtagarens hantering av 
provet 

För provtagningsanvisningar, se KVAST-gruppens dokument: 
https://svfp.se/kvast1/hematopatologi/kvast-dokument/ 

8.3 Anamnestisk remissinformation 
Förekomst eller avsaknad av förstorade lymfknutor, mjälte, lever, 
skelettförändringar och kliniska symtom som kryoglobulinemi, hyperviskositet 
och autoantikroppar bör anges. M-komponentens storlek och typ, Hb, LPK 
och TPK bör anges. 

8.4  Klassificering av tumören 
Enligt WHO-klassifikationen kräver diagnosen Waldenströms 
makroglobulinemi påvisat benmärgsengagemang av lymfoplasmacytiskt 
lymfom och förekomst av en IgM M-komponent oavsett storlek [19]. En liten 
andel MGUS av IgM-typ kan så småningom övergå till Waldenströms 
makroglobulinemi [19]. Benmärgen kan visa nodulärt, interstitiellt (vanligast) 
eller diffust engagemang, eller en kombination av dessa. Viss fibros föreligger 
alltid i lymfomkomponenten. Andelen mastceller är ökad. B-lymfocyter 
dominerar oftast varav en del visar utmognad mot lymfoplasmocytoida celler 
och också plasmaceller. Intranukleära immunglobulininklusioner (”Dutcher 
bodies”) kan ses. Leukemisk blodbild är mycket ovanligt. 

https://svfp.se/kvast1/hematopatologi/kvast-dokument/
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Immunfenotypning med flödescytometri eller immunhistokemi krävs för att 
fastställa diagnosen och differentiera mot andra B-cellslymfom med 
benmärgsengagemang. Analys av p53 och EBV på tumörvävnad bör utföras 
vid transformationsmisstanke [28]. Färgning för amyloid bör utföras vid 
misstanke om amyloidos. 

8.5 Nya diagnostiska markörer och 
differentialdiagnostik 

MYD88L265P-mutation föreligger i > 90 % av lymfoplasmacytiskt lymfom 
och i betydligt lägre frekvens i andra B-cellslymfom som spleniska och nodala 
marginalzonslymfom, KLL och mantelcellslymfom. Det är alltid samma 
mutation som föreligger. [29] Hög förekomst av plasmaceller i 
lymfoplasmacytiska lymfom kan medföra differentialdiagnostiska svårigheter 
gentemot myelom av IgM-typ (vilka är mycket sällsynta och endast utgör 
< 0,5 % av alla myelom), men som dock saknar MYD88L265P-mutation [30]. 
MYD88L265P är därför viktig ur differentialdiagnostiskt avseende gentemot 
andra B-cellslymfom med benmärgsengagemang och plasmacellsmyelom av 
IgM-typ. MYD88L265P-mutation ska alltid efterfrågas när benmärgsprov görs 
i primärutredningen. Värt att notera är risk för falskt negativa resultat vid låg 
tumörbörda, varför negativa resultat bör diskuteras med hematopatolog 
och/eller genetiker.  

CXCR4WHIM-mutationer föreligger i ca 30–40 % av lymfoplasmacytiskt 
lymfom och det finns fler än 40 olika kända mutationer. Mutationerna kan vara 
av både sk. ”non-sense” och ”frame-shift” typ [31, 32]. Förekomst av CXCR4-
mutation, särskilt ”non-sense”-mutationer, är associerat med högre M-
komponent och kortare tid till behandlingsbehov. Värdet av att analysera ev. 
förekomst av CXCR4-mutation vid WM är dock tveksamt och rekommenderas 
inte rutinmässigt. Analys av hela CXCR4-genen ingår i de mutationspaneler (de 
flesta använder TWIST) som klinisk genetik på universitetssjukhusen kan 
utföra. Även här finns risk för falskt negativa resultat vid låg 
tumörbörda.TP53-mutation förekommer hos ca 8 % av obehandlade WM-
patienter och ökar i frekvens med tid och efter behandling. Analys 
rekommenderas i nuläget inte rutinmässigt [33]. 

Då analys av MYD88L265P-mutation och CXCR4WHIM-mutationer utförs 
på olika enheter i olika delar av landet och därtill med olika metoder är det 
viktigt att veta vad som gäller för den egna regionen. Diskutera med 
hematopatolog och/eller klinisk genetiker vid osäkerhet. För progostisk och 
predektiv betydelse av MYD88- och CXCR4-mutationer. 
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KAPITEL 9 

Multidisciplinär 
konferens 

Eftersom utredning och behandling av WM i allmänhet sker inom en och 
samma enhet saknas behovet av multidisciplinär konferens, till skillnad från 
vad som är fallet vid solida tumörsjukdomar. Om möjligt bör dock samtliga 
patienter diskuteras vid en intern behandlingskonferens vid kliniken, där också 
patientens kontaktsjuksköterska bör närvara. Konferens med hematopatolog är 
också av stort kliniskt värde och bedöms höja kvaliteten i den samlade 
diagnostiken avsevärt. 
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KAPITEL 10 

Primär behandling 

10.1 Behandlingsindikation 
Rekommendationer  

Endast patienter med symtomgivande sjukdom bör behandlas. 

Indikationer för behandling 

• B-symtom (återkommande feber, nattliga svettningar och viktnedgång 
samt trötthet) 

• Hyperviskositet 
• Förstorade lymfknutor, antingen symptomatiska eller ”bulky” (> 5 cm i 

diameter) 
• Symtomgivande förstoring av lever och/eller mjälte 
• Symtomgivande förstoring eller infiltration av andra organ eller vävnader 
• Perifer neuropati orsakat av WM 
• Anemi (Hb ≤ 100 g/l) 
• Trombocyter ≤ 100 x 109/l 
• Symtomatisk kryoglobulinemi 
• Autoimmun hemolytisk anemi eller trombocytopeni 
• Symtomatisk köldhemolys 
• Njursjukdom relaterad till WM 
• Amyloidos relaterad till WM 

I första hand bör patienter behandlas inom ramen för klinisk prövning 

10.2 Val av behandling – översikt 
Det är viktigt att tänka på att WM är en sjukdom som i de flesta fall är relativt 
tacksam att behandla. Med anledning av detta bör onödigt toxiska 
behandlingsalternativ undvikas i de fall det är möjligt [34]. 

 För behandlingsregimer, se bilaga 3 Behandlingsregimer. 
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Figur 1. Översikt av behandling för nydiagnostiserad WM 

 

10.3 Plasmaferes  
Rekommendationer  

För patienter med hyperviskositetssymtom bör behandlingen inledas med 
plasmaferes. 

Hyperviskositet uppträder framförallt hos patienter med IgM M-komponent 
> 40 g/l.  

För patienter med hyperviskositetssymtom bör behandlingen inledas med 
plasmaferes [35]. Plasmaferes kan även användas för att minska risken för 
”flare” i samband med rituximab-behandling (se avsnitt 12.3.4 ”Rituximab 
flare”). Kan i undantagsfall ges som enda behandling till patienter med 
hyperviskositet som huvudsymtom och som inte bedöms tolerera någon annan 
behandling. Plasmaferes sänker M-komponenten snabbt (plasmabyte om 3–4 l 
sänker M-komponenten med 60–75 %) och minskar sjukdomssymtomen, men 
har kort duration (ofta dagar/veckor) och ingen effekt på själva sjukdomen.  

10.4 Systemisk behandling 
Rekommendationer  

• Vid val av behandling bör behandlingen individualiseras beroende på 
sjukdomspresentation och samsjuklighet.  

• Rituximab som singelbehandling är ett alternativ vid låg tumörbörda och 
till äldre och skörare patienter. (++)  
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• R-bendamustin (BR) rekommenderas till patienter med låg samsjuklighet 
och hög tumörbörda. (+++)  

• DRC kan rekommenderas till de flesta patienter men framför allt till 
patienter med låg/måttlig tumörbörda, viss samsjuklighet eller 
cytopenier. (+++)  

• Bortezomibbaserade behandlingar kan användas då man önskar snabb 
sjukdomskontroll, t.ex. vid hyperviskositetssymptom. (+++) 

• BTK-hämmarna ibrutinib och zanubrutinib rekommenderas inte 
generellt i primärbehandling då de inte är subventionerade för 
behandling av WM (se Kapitel 11 Behandling av återfall). 
Vårdprogramgruppen kan i undantagsfall rekommendera BTK-hämmare 
till patienter som är för sköra för immunokemoterapi.  

10.4.1 Rituximab som singelbehandling 
Rituximab som singelbehandling kan vara ett behandlingsalternativ till 
patienter med en stillsam sjukdom med milda till måttliga symtom, vanligen 
cytopeni såsom anemi [36, 37]. Det kan också vara ett alternativ till äldre 
skörare patienter som inte anses tåla mer intensiv cytostatikabehandling. Om 
patienten har ett behandlingssvar efter fyra veckovisa infusioner, kan man 
förlänga behandlingen med ytterligare fyra veckovisa infusioner för att 
förbättra behandlingssvaret [38, 39]. Patienter med hemolytisk anemi som inte 
svarar på behandling med steroider kan behandlas med rituximab som 
singelbehandling. Vid köldhemolys med köldagglutininer och vid neuropati 
med MAG-antikroppar kan rituximab som singelbehandling vara effektiv [40]. 
I sällsynta fall kan akut försämring av neuropati förekomma efter rituximab. 
Försämringen är dock reversibel inom några veckor till månader [41].  

Vid M-komponent > 40 g/l finns risk för ”flare” (se avsnitt 12.3.4 ”Rituximab 
flare”). I dessa fall bör singelbehandling med rituximab undvikas. 

10.4.2 Rituximab i kombination med cytostatika 

Rituximab är i dag inkluderad i nästan alla behandlingsregimer för WM på 
grund av god behandlingseffekt utan allvarliga biverkningar och kan ges i 
kombination med bl.a. cyklofosfamid och bendamustin. Valet av 
cytostatikabehandling styrs av patientens samsjuklighet, hur snabbt man 
behöver få sjukdomskontroll och sjukdomens presentation. [34] 
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10.4.3 Bendamustin 
Bendamustin i kombination med Rituximab (BR) är ett bra 
behandlingsalternativ, speciellt hos patienter med stor tumörbörda och låg 
samsjuklighet. I en subgruppsanalys av 44 patienter med WM, i en studie där 
patienter med indolenta lymfom randomiserades till behandling med R-CHOP 
eller RB [42], visades högre behandlingssvar, längre sjukdomsfri överlevnad 
och mindre biverkningar vid behandling med BR. Det finns inga prospektiva 
randomiserade studier som jämfört RB med DRC, men flera retrospektiva 
studier och registerstudier visar bättre och djupare behandlingssvar, längre 
sjukdomsfri överlevnad, men också en högre toxicitet och långvarig 
T-cellspåverkan med BR. [43] En nyligen publicerad fransk studie med BR 
visade en sjukdomsfri överlevnad på 82 månader, men med en kumulativ 
incidens på sekundära maligniteter på 18 % efter 66 månader. [43] Ingen av 
dessa studier visat en skillnad i total överlevnad jämfört med DRC [44, 45]. 

10.4.4 DRC  
Dexametason, rituximab och cyklofosfamid (DRC) kan ges som 
primärbehandling till de flesta patienter förutom de med uttalad samsjuklighet.  
Regimen ger ett bra behandlingssvar (80–90 %) och i den studien med längst 
uppföljningstid [46] ses en sjukdomsfri överlevnad på 35 månader och en 
8-årsöverlevnad på 47 % [47]. Regimen har acceptabla biverkningar och lägre 
risk för sekundära maligniteter och T-cellspåverkan än BR. Mediantiden till 
svar är lång (4,1 månader) vilket gör den till ett sämre behandlingsval om snabb 
sjukdomskontroll krävs. I detta fall kan tillägg av bortezomib vara indicerat 
[48]. 

10.4.5 Bortezomib 
Bortezomib har använts både i singelbehandling och i kombination med 
steroider och/eller Rituximab. Höga svarssiffror (81–96 %) har setts hos 
patienter med singel Bortezomib eller i kombination med lågdos Dexametason 
och Rituximab (BDR) både i primär- och återfallsbehandling [49-51]. 
Bortezomib ger ett snabbt behandlingssvar och kan användas till patienter där 
man önskar snabb sjukdomskontroll eller vid nedsatt njurfunktion. [52] 

P.g.a. den neurotoxiska effekten bör bortezomib användas med försiktighet till 
patienter med neuropati. Risken att utveckla neurotoxicitet är mindre då 
bortezomib ges en gång, i stället för två gånger i veckan, och vid subkutan 
administration [50]. 
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En stor randomiserad europeisk fas III-studie (ECWM-1) jämförde DRC med 
eller utan tillägg av subkutant bortezomib. B-DRC och DRC gav höga 
behandlingssvar (> 90 %) men visade ingen skillnad i sjukdomsfri överlevnad 
och total överlevnad. Behandlingssvaret var snabbare med B-DRC [48] och 
kan därför rekommenderas i speciella situationer där man önskar snabb 
sjukdomskontroll tex vid hyperviskositet. 

Bortezomib-baserade regimer kan med fördel även användas vid AL 
amyloidos, tillstånd med njurpåverkan eller vid plasmacellsdominans i 
benmärgen. 

10.5 Underhållsbehandling  
Rekommendationer  

• Underhållsbehandling med Rituximab (+++) eller andra läkemedel (+) 
rekommenderas för närvarande inte. 

Underhållsbehandling med Rituximab rekommenderas inte. I en tysk studie 
med induktionsbehandling BR randomiserades patienter med behandlingssvar 
till underhåll med Rituximab i två år eller exspektans. Efter medianuppföljning 
5,9 år sågs ingen skillnad i sjukdomsfri överlevnad eller total överlevnad mellan 
grupperna [53]. För underhållsbehandling med andra läkemedel saknas 
randomiserade studier. 

10.6 Speciella behandlingsproblem 
Rekommendationer  

• Vid progredierande neuropati rekommenderas i första hand behandling 
med Rituximab som singelbehandling. (++) Om det även finns annan 
behandlingsindikation rekommenderas kombinationsbehandling med 
t.ex. DRC. (++) 

• Vid symtomgivande Bing–Neels syndrom är behandling med BTK-
hämmare bäst studerat (+) Diskutera gärna med regionalt centrum. 

• Vid köldhemolys sekundär till WM (CAS) rekommenderas i första hand 
behandling av grundsjukdomen.  

• Vid kryoglobulinemi rekommenderas i första hand Rituximab och 
steroider (++) 

• Behandling av cold agglutinine disease (CAD) och AL-amyloidos av 
IgM-typ hänvisas till nationella riktlinjer i benign hematologi respektive 
AL-amyloidos. 
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10.6.1 Neuropati 
Tillståndet är svårbehandlat och bristfälligt studerat och de få studier som finns 
är uteslutande på anti-MAG-neuropati. Manifest neuropati förbättras sällan, 
men demyeliniseringsprocessen kan bromsas om behandling sätts in tidigt. 
Singelbehandling med Rituximab i fyra veckodoser a 375 mg/m2 
rekommenderas [54] till patienter med IgM associerad neuropati och avsaknad 
av annan behandlingsindikation. Klinisk utvärdering rekommenderas tre och 
sex månader efter behandlingen, vilken kan upprepas efter sex månader. Om 
ingen förbättring efter 12 månader avslutas behandlingen med rituximab. Det 
saknas konsensus för utvärdering med olika skattningsverktyg av 
behandlingseffekt. Inte heller upprepade EMG eller kontroll av MAG-
antikroppar är tillförlitligt [55]. Andra behandlingsalternativ är 
kombinationsbehandling, till exempel DRC eller plasmaferes [40]. Använd 
läkemedel som kan försämra neuropati, t.ex. Bortezomib, med försiktighet. En 
pågående singel-arm studie på DanaFaber i Boston undersöker effekten av 
kombinationsbehandlingen acalabrutinib+rituximab på anti-MAG neuropati 
vid IgM-associerad sjukdom. [56] 

10.6.2 AL Amyloidos  
Målet med behandling är att reducera tumörklonen/fria lätta kedjorna så 
snabbt och djupt som möjligt. För mer information om utredning och 
behandling av AL-amyloidos av IgM-typ hänvisas till gällande riktlinjer för 
amyloidos på SFH hemsida.   

10.6.3 Bing–Neels syndrom (BNS) 
BNS är en ovanlig manifestation av en redan ovanlig sjukdom där 
standardiserad behandling saknas och är begränsad till läkemedel som 
penetrerar CNS. 

Behandling rekommenderas till patienter med symptomgivande BNS med 
målsättning klinisk förbättring eller symptomlindring. Prospektiva studier 
saknas. Vid behandling av symtomatisk BNS finns mest data för 
behandlingseffekt av Ibrutinib, vilket rekommenderas i första hand. Ca 80 % 
av patienterna förbättras kliniskt efter insatt behandling, men på bara ca hälften 
av patienterna nås avsaknad av lymfomceller i likvor. Mekanismen bakom detta 
är oklar. I en pågående studie i Nederländerna studeras Zanubrutinib som 
singelbehandling vid BNS (ZaBINES-studien) med preliminärt liknande 
behandlingseffekt som för Ibrutinib. Zanubrutinib har liknande CNS-
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penetrans som Ibrutinib. Dosen är 320 mg dvs samma som vid 
standardbehandling med Zanubrutinib. 

Fludarabin, Cladribin och Bendamustin (sistnämnda med begränsade data på 
penetration till CNS) är andra över tid mer beprövade alternativ. 
Behandlingseffekten av intratekal behandling är i regel kort, men kan vara ett 
behandlingsalternativ vid enbart meningeal infiltration, som tillägg till 
systemisk behandling eller som palliation. HD-metotrexatbaserade eller 
HD-AraC är effektiva behandlingar, men med hög toxicitet och bör därför 
reserveras till yngre patienter med upprepade relaps och bibehållet gott 
allmäntillstånd. Rituximab har dålig penetrans till CNS, men kan ges i 
kombination med ovanstående om systemisk behandlingseffekt önskas. 
Strålning kan avvändas vid lokaliserad CNS-sjukdom med korrelerande 
fokalneurologiska symtom. Steroider har kortvarig effekt, men bör användas 
som på samma indikationer som vid övriga CNS-lymfom [11, 12]. 

10.6.4 Transformation till aggressivt lymfom 
Histologisk transformation, vanligast till diffust storcelligt B-cellslymfom (i 80–
90 % av fallen av non GCB subtyp), är rapporterat för < 5 % av WM-
patienterna. Transformationen uppträder vanligen efter 4–5 år efter diagnos, 
men kan förekomma under hela sjukdomsförloppet.  Transformation är 
vanligare vid MYD88wt och är klonalt relaterat till WM i ca 85 % av fallen. 
Alarmsymptom för transformation är tillkomst av B-symptom, snabbt växande 
lymfkörtlar, extranodal presentation tex skelett eller CNS, förhöjt LD eller 
sjunkande M-komponent. Diagnosen ställs med vävnadsbiopsi, gärna efter 
PET-CT för riktad biopsi. Prognosen är dålig. Beträffande behandling finns 
inga prospektiva studier, behandling med R-CHOP är mest beprövat. CNS 
profylax ska övervägas. Data för mer intensiv immunokemoterapi är 
begränsad.  Till lämpliga patienter som svarar på immunokemoterapi 
rekommenderas konsolidering med autolog SCT [57]. Behandling med 
CAR T-celler har i en mindre studie visat sig vara effektiv [58, 59]. För 
ytterligare detaljer för utredning och behandling hänvisas till Nationellt 
vårdprogram Indolenta B-cellslymfom och hårcellsleukemi, kapitel 10 
Follikulärt lymfom.  

10.6.5 Köldhemolys (Cold Agglutinin Syndrome CAS och 
Chronic Cold Agglutinin Disease (CAD)) 

Vid symtomgivande CAS bör behandlingen riktas mot den bakomliggande 
sjukdomen. I akuta situationer då man behöver snabb kontroll på hemolysen 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/indolenta-b-cellslymfom/vardprogram/follikulart-lymfom/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmIwMWY6MTNjM2QzYzQwYTAyODMyMzllMDZiOTFjMGQ5ZTMwOTZjNmNmYmJmMjBiZTk5YzkzMWJhMWQ1ZWE1NWYzNjk2NzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/indolenta-b-cellslymfom/vardprogram/follikulart-lymfom/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmIwMWY6MTNjM2QzYzQwYTAyODMyMzllMDZiOTFjMGQ5ZTMwOTZjNmNmYmJmMjBiZTk5YzkzMWJhMWQ1ZWE1NWYzNjk2NzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/indolenta-b-cellslymfom/vardprogram/follikulart-lymfom/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmIwMWY6MTNjM2QzYzQwYTAyODMyMzllMDZiOTFjMGQ5ZTMwOTZjNmNmYmJmMjBiZTk5YzkzMWJhMWQ1ZWE1NWYzNjk2NzpwOlQ6Tg
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bör plasmaferes övervägas. I många fall är hemolysen dock kompenserad och 
behandling kan avstås. Allmän behandling vid köldhemolys är att hålla sig varm 
(”varma sockar och vantar”), folsyrasubstitution och vid behov transfusion 
med blodvärmare.   

För utredning och behandling av CAD hänvisas till kommande nationella 
riktlinjer i benign hematologi [60-63]. 

10.6.6 Kryoglobulinemi  
Rituximab och steroider är förstahandsval. Standardbehandling för WM kan 
också övervägas. Vid svår sjukdom kan plasmaferes övervägas [60]. 

10.6.7 Blödningar 
Vid livshotande förvärvad von Willebrands sjukdom finns ej konsensus kring 
lämplig behandling då studierna är små och icke-randomiserade. En metaanalys 
undersökte 137 patienter med förvärvad von Willebrand samt MGUS av IgG 
eller IgM-typ och man fann att intravenöst immunoglobulin (IvIg) var 
effektivast för att få kontroll över koagulationsproblemen [64]. Plasmaferes 
och sedvanlig behandling mot WM bör också övervägas. När man väljer 
behandling mot WM hos en patient med blödningsbesvär, oavsett genes, 
så bör man ha försiktighet med BTK-hämmare då dessa har en 
trombocythämmande effekt.  

10.6.8 Bedömning av behandlingssvar 
Målet med behandlingen beror bland annat på patientens ålder och 
samsjuklighet. Hos yngre patienter är målet att uppnå ett maximalt kliniskt 
svar. Detta kan definieras som komplett eller partiell remission. Hos äldre 
patienter kan målet vara mer inriktat på att lindra symtom och minska risken 
för organskada. Det kan dröja lång tid (6–12 månader) innan patienten svarar 
på given behandling, varför tidpunkten för remissionsbedömning är viktig. 
Vid en ”flare” reaktion kan M-komponenten kvarstå länge och ibland måste då 
tumörsvaret värderas genom benmärgsprov. Efter Rituximabinnehållande 
behandling kan M-komponenten ibland fortsätta att sjunka flera år efter 
avslutad behandling. 
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Tabell 3. Kriterier för behandlingssvar vid Waldenströms makroglobulinemi 
[65, 66] 

Komplett remission 
(CR) 

Ingen M-komponent av IgM-typ normal benmärg  

Regress av lymfadenopati och organförstoring  

Inga WM-relaterade symtom 

Mycket god partiell 
remission (VGPR) 

Som CR men påvisbar M-komponent som dock 
minskat > 90 % 

Partiell remission (PR) > 50 % minskning av M-komponent av IgM-typ  

> 50 % minskning av lymfadenopati och 
organförstoring  

Inga nytillkomna WM-relaterade symtom 

Begränsad remission 
(MD) 

> 25 % minskning av M-komponent av IgM-typ  

Inga nytillkomna WM-relaterade symtom 

Stabil sjukdom (SD) < 25 % minskning men < 25 % ökning av M-
komponent av IgM-typ  

Ingen progress av lymfadenopati, organförstoring 
eller cytopenier  

Inga nytillkomna WM-relaterade symtom 

Progressiv sjukdom 
(PD) 

> 25 % ökning av M-komponent av IgM-typ  

Med total ökning med minst 5 g/l där ökningen ska 
vara bestående vid två provtagningstillfällen om inga 
andra tecken till progress. 
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KAPITEL 11 

Behandling av återfall 

11.1 Behandling av icke-symtomgivande 
återfall  

Vid icke-symtomgivande återfall av sjukdomen bör patienten endast följas med 
tätare kontroller och behandling avvaktas. 

11.2 Behandling av symtomgivande återfall  
Rekommendationer  

Vid behandling av tidigt symtomgivande återfall (< 3 år) efter avslutad 
behandling bör ny typ av individualiserad behandling erbjudas. Om > 6 
månader förflutit sedan senaste dosen Rituximab, kan Rituximab ingå i 
behandlingen.  

Vid behandling av sent symtomgivande återfall (> 3 år) kan man överväga 
att upprepa primärbehandlingen. 

De preparat och kombinationer som rekommenderas till tidigare 
obehandlade patienter används även vid återfall. Hänsyn tas alltid till 
sjukdomspresentation, samsjuklighet samt tidigare given behandling. 

Rekommenderade regimer vid återfall annat än den givna primära 
behandlingen:  

• R-Bendamustin (+++)  
• DRC (+++)  
• Bortezomib ensamt eller i kombination med steroider och Rituximab 

(BDR), i kombination med steroider och Cyklofosfamid eller i 
kombination med DRC (+++)  

• Klorambucil – I undantagsfall till särskilt sköra patienter som 
symtomlindrande behandling (++)  

• BTK-hämmarna Ibrutinib och Zanubrutinib är effektiva och tillgängliga 
behandlingsalternativ vid WM (+++). Då läkemedlen idag inte ingår i 
läkemedelsförmånen kan generella rekommendationer om dess 
användning inte ges, men baserat på god dokumentation och erfarenhet 
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samt en begränsad patientgrupp rekommenderas preparaten av 
vårdprogramgruppen.  Tillägg av rituximab till BTK-hämmare 
rekommenderas generellt inte (+++). 

11.2.1 BTK-hämmare 
Två hämmare av brutons tyrosinkinas (BTK) har indikation WM, som 
primärterapi såväl som behandling vid återfall. Ibrutinib är indicerat som 
monoterapi eller i kombination med rituximab och zanubrutinib är indicerat 
som monoterapi. Internationellt är ibrutinib och zanubrutinib väletablerade 
behandlingsalternativ. Inget av läkemedlen är subventionerat för behandling av 
WM i Sverige och ingår således inte i läkemedelsförmånen för WM varför 
generella rekommendationer inte kan ges i dessa riktlinjer. 2021 gjorde 
NT-rådet bedömningen att det inte behövs någon kostnadseffektivitets-
beräkning för Ibrutinib då preparatet numera är en väletablerad behandling till 
denna förhållandevis begränsade patientgrupp. Därefter har även zanabrutinib 
tillkommit. Preparaten kan därför rekommenderas av vårdprogramgruppen, 
men den ekonomiska hanteringen varierar mellan olika regioner. 

En pågående, randomiserad studie på 148 obehandlade patienter i 
Storbritannien jämför DRC mot Ibrutinib+Rituximab (RAINBOW-studien). 
I övrigt saknas prospektiva data som jämför BTK-hämmare mot 
kemoimmunoterapi.  

I registreringsstudien för behandling av patienter med återfall av WM 
(63 patienter med median två tidigare behandlingslinjer) visade Ibrutinib på 
höga svarsfrekvenser (ca 90 %). Uppföljande data efter fem år visar att median 
PFS ännu inte är nådd [67, 68]. Ibrutinib är således en effektiv behandling vid 
återfall av WM.  

Ibrutinib som primärbehandling är undersökt i en studie på 30 patienter med 
svarsfrekvens på 100 % och PFS efter fyra år på 76 %. [69] Ibrutinib är även 
godkänt i kombination med rituximab. I registreringsstudien på 150 patienter 
(varav 90 tidigare obehandlade) randomiserade till kombinationen 
ibrutinib+rituximab jämfört med rituximab ensamt, sågs höga svarsfrekvenser 
för kombinationsbehandlingen. Huruvida rituximab tillför något till 
behandlingen med ibrutinib är oklart och rekommenderas därför inte för 
närvarande. [70] Flera studier som undersöker ibrutinib i kombination med 
andra läkemedel pågår (se avsnitt 11.4) 

En andra generationens BTK-hämmare, zanubrutinib som monoterapi är 
undersökt i tre studier, både som primär- och återfallsbehandling. [71, 72] 
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Mest omfattande är den s.k. ASPEN-studien, i vilken 201 WM-patienter 
randomiserades 1:1 till ibrutinib eller zanubrutinib. Både patienter som fick 
primärterapi och patienter med återfall var inkluderade. I studien såg man 
likvärdig behandlingseffekt, men generellt färre biverkningar som t.ex. 
förmaksflimmer i zanubrutinib-armen. Neutropeni (men ingen ökad 
infektionsfrekvens), var dock vanligare vid behandling med zanubrutinib.   

BTK-hämmare hämmar trombocytfunktionen och ger ökad risk för blödning. 
Läkemedlen ska därför sättas ut 3–7 dagar före kirurgiskt ingrepp, beroende på 
ingreppets storlek [73, 74]. Ökad risk för förmaksflimmer och hypertoni är 
välkända biverkningar, speciellt hos patienter med känd hjärt-kärlsjukdom. 
Blodtrycket bör kontrolleras regelbundet. Om patienten utvecklar dessa 
biverkningar kan behandlingen fortgå om adekvat frekvensreglering och 
antihypertensiv behandling uppnås. Behandling med Waran eller andra K-
vitaminantagonister tillsammans med BTK-hämmare bör undvikas. Eventuell 
antikoagulationsbehandling vid förmaksflimmer måste värderas individuellt 
med hänsyn till bl.a. CHAD-VASc-score, blödningsrisk och WM sjukdomen. 
Läkemedel som kraftigt eller måttligt hämmar CYP3A4 kan öka exponeringen 
för BTK-hämmare och bör noga övervägas i varje enskilt fall. Sannolikt är 
andra generationens BTK-hämmare att fördra ur biverkningshänseende. 
Interaktionsprofilen är mer gynnsam för zanubrutinib än för ibrutinib [75, 76]. 

Vid tillfällig utsättning BTK-hämmare kan M-komponenten stiga, men sjunker 
igen vid återinsättning. Vid permanent utsättning av BTK-hämmare p.g.a. 
sjukdomsprogress eller toxicitet kan man få en snabb stegring av IgM M-
komponenten (rebound). Man bör därför inte vänta för länge med att starta 
nästa behandlingslinje [77]. Dosreduktion av BTK-hämmare rekommenderas 
inte rutinmässigt, men ”real-life”-data talar för att det är ett alternativ vid 
oacceptabla biverkningar [75, 76, 78]. Vid intolerans, men inte resistens, mot 
en BTK-hämmare kan byte till en annan ofta fungera bra.  

Vid behandling med BTK hämmare bör en individuell bedömning göras 
avseende risk för biverkningar som blödningsrisk och risk för kardiovaskulära 
biverkningar liksom hänseende till interaktioner med annan 
läkemedelsbehandling. Vid behandling av Bing Neels syndom finns mest data 
för ibrutinib (se avsnitt 6.2.3). 
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11.3 Mutationsstatus inverkan på 
behandlingssvar 

Analys av MYD88 rekommenderas ur differentialdiagnostiskt hänseende på 
alla patienter vid diagnos. Mutationen har även prognostisk betydelse, de 
sällsynta patienter som saknar mutation i MYD88 s.k.”wild type” har kortare 
överlevnad och högre risk för transformation.  

Analys av CXCR4 rekommenderas inte rutinmässigt. Förekomst av mutationen 
i genen är associerat med mer aggressiv sjukdomsbild (se avsnitt 8.5), men har 
ingen påverkan på överlevnad.  

De patienter som är ”wild type” för MYD 88, men även patienter med 
CXCR4-mutation har ett långsammare och/eller sämre behandlingssvar med 
BTK-hämmare. Motsvarande utfall av kemoimmunoterapi är mer oklart (i de 
studier som ligger till grund för användande av DRC och BR utfördes inte 
dessa mutationsanalyser) [75, 79]. Om man ämnar behandla sin patient med 
MYD88 ”wild type” med BTK-hämmare finns data som talar för att Ibrutinib i 
monoterapi bör undvikas, men att tillägg Rituximab till Ibrutinib kan fungera 
bättre [70, 75, 80]. Vid monoterapi är Zanubrutinib troligen att föredra framför 
Ibrutinib. 

Det finns data som talar för att mutation i TP53 har en negativ inverkan på 
prognos [81].  I dagsläget är det oklart hur TP53 påverkar behandlingsval 
varför TP53 mutationsscreening inte rekommenderas rutinmässigt. 

11.4 Behandlingar som inte är godkända för 
behandling av WM 

Många läkemedel har med varierande framgång undersökts vid WM. Ett 
problem vid WM är att data i regel kommer från mindre fas II studier, få 
randomiserade studier finns. I regel saknas ännu långtidsdata. WM är i de flesta 
fall en sjukdom med god prognos och som i regel svarar bra på behandling. 
Därför är det särskilt viktigt att inte utsätta patienterna för onödig toxicitet. 
Ökad förståelse för orsakerna till utveckling av WM har lett till studier av 
läkemedel som påverkar tumörcellerna via specifika verkningsmekanismer. 
Flera studier med nya läkemedel och läkemedelskombinationer pågår och kan 
komma att ändra behandlingen av WM de närmaste åren [82, 83].  
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11.4.1 Behandlingar som finns tillgängliga i Sverige för 
annan diagnos än WM samt behandlingar som 
numera sällan används vid WM 

Andra generationens BTK hämmaren Acalabrutinib är effektiv vid behandling 
av WM, men är inte godkänt för behandling av WM. Långtidsdata saknas 
liksom jämförande data mot Ibrutinib [84]. 

BCL2-hämmaren Venetoclax (WM uttrycker i regel BCL2) har i en fas II studie 
på 30 patienter med återfall WM (varav hälften behandlade med Ibrutinib) en 
svarsfrekvens på nära 90 %. CXCR4-mutation, vilket förelåg hos mer än 
hälften av patienterna, påverkade inte utfallet av behandlingen [85]. 

Proteasomhämmarna carfilzomib (++) [86] och ixazomib (++) [87] har i 
studier (ensamt eller i kombination med rituximab och eller dexametason) visat 
aktivitet mot WM med acceptabla biverkningsprofiler. Då IgM-M-komponent 
kan leda till neuropati är proteazomhämmare med mindre uttalad neuropati 
som biverkan teoretiskt attraktiva alternativ [86]. 

Fludarabin användes tidigare vid WM, men p.g.a. betydande toxicitet och 
bättre behandlingsalternativ används det numera i stort sett inte alls vid WM. 
Fludarabin kan ges som singelbehandling eller i kombination med 
Cyklofosfamid (FC) och/eller Rituximab (FCR) [88, 89]. Fludarabin är 
benmärgstoxiskt och kan ge långvarig benmärgshämning med sekundära 
infektionskomplikationer [90] och risk för sekundära hematologiska 
maligniteter [91]. Fludarabin ska inte ges till de patienter som senare kan bli 
kandidater för högdosbehenadling p.g.a. dess stamcellsskadande effekt. 
Profylax mot herpesvirus, Pneumocystis jiroveci och i utvalda fall mot svamp 
rekommenderas och ges enligt lokala riktlinjer. 

Immunmodulerare såsom lenalidomid (++) [92] och talidomid (+) [93] har i 
mindre studier visat behandlingseffekt men i många fall med sämre 
biverkningsprofil. Detsamma gäller mTORhämmaren everolimus [94] (+++).  

PI3Kδ-hämmaren Idelalisib har effekt mot WM, men med uttalad toxicitet [95, 96]. 
Det samma gäller inte förvånande när det kombineras med Obinituzumab [97]. 

13 patienter med relapserad/refraktär WM som behandlades med CD38 
monoklonala antikroppen Daratumumab visade på något oväntat blygsam 
effekt (WM uttrycker i hög grad CD38) [98]. 



REGIONALA CANCERCENTRUM 

45 

Flera studier med tidsbegränsade kombinationsbehandling pågår. I huvudsak är 
det BTK-baserade kombinationer som undersöks. En studie där Ibrutinib 
kombinerades med Venetoclax var mycket effektiv, men fick avbrytas i förtid 
p.g.a. flera fall av ventrikulära arytmier. Kombinationen bör undvikas till WM-
patienter. Många studier på kombinationsbehandlingar med BTK-hämmare 
pågår; ex. ibrutinib+bortezomib+rituximab (ECWM-2-studien), 
acalabrutinib+bendamustin+rituximab (BRAWM-studien), 
zanubrutinib+bendamustin+rituximab, pirtobrutinib+venetoklax, 
ibrutinib +/- carfilzomib (CZAR-1-studien) m.fl. Långtidsdata och jämförelse 
med etablerade behandlingar saknas än så länge. [75, 99]  

11.4.2 Behandlingar som inte finns tillgängliga. 
Ännu ej tillgängliga icke kovalenta BTK-hämmare som pirtobrutinib (BRUIN-
studien) och nemtabrutinib har i fas2-studier visat effekt vid behandling av 
WM, även efter progress under behandling med kovalent BTK-hämmare. 
Andra BTK-hämmare, s.k. BTK-degraders, nya BCL2-hämmare och läkemedel 
med nya riktade läkemedel mot B-cellsignalering, undersöks i pågående studier. 
[75, 76] 

11.5 Högdosbehandling/autolog 
stamcellstransplantation 

Högdosbehandling kan övervägas som alternativ för ett fåtal yngre patienter 
som inte svarar på första linjens behandling, får återfall inom 2 år (+) eller fått 
2 behandlingsregimer eller fler, inkluderande behandling med BTK- hämmare. 
En förutsättning för högdosbehandling är cytostatikakänslig sjukdom. Det 
finns inga strikta riktlinjer, men grundregeln är att högdosbehandling är ett 
behandlingsalternativ för patienter yngre än 70 år utan större samsjuklighet 
efter att ha uppnått en god remission på given sviktande behandling [100]. 
Insamling och frysning av blodstamceller i första remission kan i sällsynta fall 
övervägas till unga patienter med aggressiv sjukdomsbild. I de fall auto-SCT 
övervägs bör kontakt tas med WM-expertis och transplantationscentrum. 

Högdosbehandling med BEAM är den regim som är mest använd, men 
högdos melfalan är ett annat alternativ [101].  
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11.6 Allogen stamcellstransplantation 
Allogen stamcellstransplantation görs ytterst sällan vid WM, men kan 
övervägas som alternativ för yngre patienter med aggressiv sjukdomsbild där få 
behandlingsalternativ återstår (+). Värdet av allogen stamcellstransplantation är 
dock inte säkert definierat vid WM [101, 102]. Innan beslut om autolog eller 
allogen stamcellstransplantation tas bör patienten diskuteras för ev. inklusion i 
läkemedelsstudie. 
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KAPITEL 12 

Understödjande vård 

12.1 Blodprodukter 
Filtrerade (leukocytreducerade) som numera är rutin inom sjukvården, ger lägre 
risk för feberreaktioner och HLA-immunisering och bör användas som rutin 
hos patienter med lymfom. Bestrålade blodprodukter rekommenderas endast 
inför och efter autolog eller allogen stamcellstransplantation eller i de sällsynta 
fall fludarabinbaserad regim används; se riktlinjer från respektive 
transplantationscentrum i denna situation. Trombocyttransfusion kan ges 
profylaktiskt om TPK < 10 x 109/l, eller vid blödning. Gränsen för 
profylaktisk trombocyttransfusion bör vara högre vid feber och vid 
koagulationsstörning. Erytrocyter ges i enlighet med lokala riktlinjer. Vid 
köldhemolys eller kryoglobulinemi måste blodprodukter ges med blodvärmare. 

12.2 Infektionsprofylax  
Hypogammaglobulinemi är vanligt hos WM och korrigeras ofta inte av 
lymfombehandling. Vid återkommande infektioner och samtidig IgG-
hypogammaglobulinemi bör substitution med gammaglobulin övervägas. 
Tänk på att först sänka en hög IgM-komponent för att undvika att addera till 
hyperviskositet. 

12.2.1 Infektionsprofylax efter högdosbehandling 
Transplanterade patienter handläggs enligt lokala transplantationsriktlinjer. 

12.2.2 Hepatit B 
Alla patienter som planeras för immunsuppressiv behandling bör screenas 
avseende pågående eller tidigare genomgången HBV-infektion (anti-HBc 
positiv med eller utan anti-HBs). Om screeningen utfaller positivt kontakta 
infektionsspecialist för bedömning av eventuell profylax. Se riktlinjer från 
Referensgruppen för Antiviral Terapi (RAV): 
https://www.sls.se/rav/rekommendationer/hepatit-b-virus/   

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.sls.se/rav/rekommendationer/hepatit-b-virus/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmVhNzA6N2RlM2M2MzU2MjAwMzZmYmIxNzAxNzA0MDlkYTA4Njk2ZWQ3ZDRjOTI4YmRkMGYzYjE5ZjBjMzYyN2QxNTRmYTpwOlQ6Tg
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12.2.3 Herpesvirus 
En ökad risk för herpes zoster (reaktivering av varicella-zostervirus, VZV) har 
påvisats vid behandling med proteasominhibitorer men även vid behandling 
med bendamustin samt efter högdosbehandling/ASCT [103]. Aciklovir 
400 mg x 2 alternativt valaciklovir 500 mg x 2 är fullgoda profylaxalternativ.  

12.2.4 Pneumocystis jiroveci 
Vid behandling av WM med fludarabin, CHOP eller behandlingsregim 
innehållande en kortisondos motsvarande Prednison 20 mg eller mer under 
minst 4 veckor [104], efter högdosbehandling/ASCT [103] eller enligt lokala 
riktlinjer rekommenderas profylax med trim-sulfa (t.ex. Bactrim forte med 
dosen 1 x 1 mån., ons., fre., alt. 1 x 2 mån., tors., alt. Bactrim 1 x 1 eller enligt 
lokala riktlinjer).  Vid överkänslighet för trimetoprim eller sulfa kan inhalation 
med Pentacarinat 1 gg/månad övervägas. Wellvone har inte samma 
dokumentation för profylaxindikation men bör, om det ändå ges, ordineras i 
behandlingsdos. 

12.2.5 Allmän svampprofylax (candida etc.) 
Allmän svampprofylax rekommenderas endast i utvalda fall vid behandling 
med fludarabin samt vid högdosbehandling/ASCT. 

12.2.6 Infektionsbehandling 
Vid feber under neutropen fas ska man, efter att odlingar säkrats (blododlingar 
tagna perifert och från central infart), snabbt inleda behandling med 
bredspektrumantibiotika. Vid utebliven behandlingseffekt bör fortsatt 
behandling ske i nära samarbete med infektionsspecialist samt mikrobiolog. 

12.2.7 Vaccinationer 
Kunskap om det immunologiska svaret på vaccinationer för patienter med 
Waldenströms makroglobulinemi är mycket bristfälligt studerat. Liksom för 
andra klonala B-cellssjukdomar kan svaret dock förväntas vara sämre än för 
normalbefolkningen. Vetenskapligt underlag för optimal 
vaccinationsförfarande saknas. Studier på patienter med KLL indikerar att det 
är troligt att effekt av vaccinationer påverkas av sjukdomsduration och given 
behandling och därför bör ges så tidigt som möjligt i sjukdomsförloppet, helst 
före insatt behandling. 
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Vaccinationer med levande, försvagade vaccin bör ges endast i undantagsfall 
till dessa patienter (epidemiologiskt läge). Vaccination där syftet är en långvarig 
immunitet (de flesta vaccin, undantag influensa) bör ges i ett skede då den 
förväntas ges bäst skyddseffekt. Undvik att vaccinera under, och ≤ 3 månader 
efter avslut av kemoterapi eller högdos steroider. Skyddseffekt av vaccination 
under pågående behandling med BTK-hämmare (Ibrutinib) är relativt okänt. 
Patienter som erhållit Rituximab eller annan CD20-ak får ett långvarigt 
försämrat vaccinnationssvar. Man bör därför vänta 6–12 månader med 
vaccination i de fall man önskar varaktig effekt av vaccinet (i princip alla vaccin 
utom mot influensa).  

Vaccination mot pneumokocker (enligt nedan), Covid 19 liksom 
säsongsinfluensa bör rekommenderas rutinmässigt till patienter med 
Waldenströms makroglobulinemi. Vaccin mot TBE och hepatit A och B 
rekommenderas till riskgrupper. Vaccination mot Herpes Zoster 
rekommenderas, men endast avdödat vaccin som t.ex. Shingrix® (OBS! 
Ersätter inte läkemedelsprofylax mot bältros med t.ex. Aciklovir i de fall det är 
indicerat). 

Pneumokockvaccination rekommenderas enligt följande schema: 

Till tidigare ovaccinerad: En dos (0,5 ml) 20-valent konjugatvaccin PCV20 
(t.ex. Apexxnar®) och eventuellt efter tidigast 8 veckor en 
dos polysackaridvaccin PPV23 (t.ex. Pneumovax). PPV23 kan eventuellt 
upprepas var 5:e år. 

Till person tidigare vaccinerad med PPV23 och/eller PCV13: En dos PCV20 ges 
tidigast ett år efter senaste dosen. PPV23 kan ev. upprepas var 5:e år. 

12.3 Handläggning av biverkningar relaterade 
till Rituximab 

12.3.1 Sen neutropeni (LON) 
Sena neutropenier ”late onset neutropenia” (LON) har blivit ett alltmer 
uppmärksammat problem efter kombinationsbehandling med Rituximab och 
cytostatika. LON (neutrofiler < 1,0 x 109/l) har diagnostiserats hos 10–20 % av 
behandlade patienter. Mediantiden för debut av LON är 3 månader (1–6 
månader) efter avslutad behandling. LON är oftast ofarligt och spontant 
övergående [105, 106]. Om grav neutropeni uppträder (< 0,2 x 109/l) 
rekommenderas enstaka doser med G-CSF (+). 
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12.3.2 Rituximabinducerade interstitiella lungförändringar 
(R-ILD) 

Enstaka fall av interstitiella lungförändringar har rapporterats i samband med 
Rituximab. Om progredierande andfåddhet uppstår utan 
infektion/lungembolism bör behandlingen med Rituximab avbrytas och 
högdossteroider ges [107]. 

12.3.3 Akuta infusionsreaktioner 
Akuta infusionsreaktioner förekommer främst under den första behandlingen 
och handläggs enligt lokala riktlinjer. 

12.3.4 ”Rituximab flare” 
Nästan hälften av de patienter som får rituximab som singelbehandling får 
”Rituximab flare”, dvs. en paradoxal mätbar ökning av IgM, som dock inte 
behöver vara symtomgivande [108]. Reaktionen kan kvarstå upp till 4 månader 
efter avslutad Rituximabbehandling, men behöver inte tyda på dålig 
behandlingseffekt på sikt. På grund av risken för flare ska Rituximab undvikas 
som singelbehandling till patienter med symtomatisk hyperviskositet och 
samtidigt höga IgM-värden (IgM > 40 g/l), då symtomen kan förvärras kraftigt 
på grund av flare. Plasmaferes kan reducera storleken på M-komponenten före 
Rituximabbehandling. För att minska risken för flare kan också Rituximab 
uteslutas från de första 1–2 cytostatikakurerna. Om Rituximab ges som 
kombinationsbehandling minskar risken för flare och behandlingseffekten blir 
i regel snabbare. 
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KAPITEL 13 

Omvårdnad och 
rehabilitering 

13.1 Kontaktsjuksköterska 
Rekommendation 

• Varje patient bör erbjudas en namngiven kontaktsjuksköterska. Detta 
bör dokumenteras i patientens journal. 

Syftet med kontaktsjuksköterskan är att förbättra information och 
kommunikation mellan patient och vårdenhet, att skapa tillgänglighet, 
kontinuitet och trygghet samt att stärka patientens möjligheter till att vara 
delaktig i den egna vården (SOU 2009:11).  

En nationell uppdragsbeskrivning finns för uppdraget. Läs mer om 
kontaktsjuksköterskans uppdrag och den nationella uppdragsbeskrivningen på 
sidan Kontaktsjuksköterska på cancercentrum.se.  

13.2 Min vårdplan 
Min vårdplan är ett av RCC:s kunskapsstöd. Planen ägs av patienten, och 
upprättas och utformas gemensamt av patient och vårdprofession. Min 
vårdplan är patientens verktyg för att få delaktighet, trygghet och förståelse 
genom vårdprocessen. Om nationell Min vårdplan finns bör den användas och 
erbjudas patienten. Nationell Min vårdplan finns tillgänglig digitalt på 1177:s 
e-tjänster och för pappersutskrift från cancercentrum.se. Att patienten har Min 
vårdplan bör journalföras och sjukvården bör använda de KVÅ-koder som 
finns för upprättande och revidering av Min vårdplan. Läs mer om Min 
vårdplan på sidan Min vårdplan på cancercentrum.se. 

Min vårdplan ska innehålla individanpassad information om sjukdomen, vård 
och behandling, kontaktuppgifter och råd om egenvård. Om behov finns ska 
den även innehålla en rehabiliteringsplan med åtgärder, mål, ansvar, tidsplan 
och uppföljning. Läs mer om rehabiliteringsplan i det nationella 
vårdprogrammet för cancerrehabilitering på cancercentrum.se. Efter avslutad 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.regeringen.se/rattsliga-dokument/statens-offentliga-utredningar/2009/02/sou-200911/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjA3NzY6MjVjNGU4OGI0OWM2OTMzMmE2YTk5OWMwYWYxODQ3NzNjMzUxMjIwZTBmMTUzZTUzYzgzYmNhMmFlZjIxOTZiYjpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___http:/cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/kontaktsjukskoterska/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjE3MTk6YmQ1ODJjYjc1NDAzMTZjYTFmNjZmNjJjM2Q0ZWY1ZjdlNGQzMTdlOWNjZWU4NWEyNGQwYzg2Y2NkNzZkMDMwMDpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___http:/cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/min-vardplan/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjU1MTA6NTdjNjE0OWFhOTVlZDdkY2ZmZDAyNjQyNmJjYTcxOTc4NjAyY2Y2NDUxNmE0ZTIwYTlmYjU2N2I1ZDM5OGU2OTpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjgzZWU6ODUzMGMyZWM4M2YzZTgxN2ZmN2Y1NmY2OWQ5ODg2NGZjMzU3MmE1ZDI4ZmJiZjJiODk3MzM2ZGU4ZjNlZmZmNzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjgzZWU6ODUzMGMyZWM4M2YzZTgxN2ZmN2Y1NmY2OWQ5ODg2NGZjMzU3MmE1ZDI4ZmJiZjJiODk3MzM2ZGU4ZjNlZmZmNzpwOlQ6Tg
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behandling görs en sammanfattning av vården, biverkningar och tydlig 
information om uppföljning och vem som är ansvarig för fortsatt vård.  

Individanpassning av innehållet förutsätter ett strukturerat arbetssätt med 
återkommande behovsbedömningar, bedömningssamtal och uppdatering av 
innehåll i Min vårdplan vid nyckeltillfällen i vårdprocessen. Via Min vårdplan 
ges möjligheter att hålla samman information och skapa tydlighet kring vem 
som gör vad. 

13.3 Aktiva överlämningar 
Under patientens tid i cancervården förekommer ofta överlämningar mellan 
olika vårdgivare. För att skapa en sammanhållen vårdkedja för patienten och de 
närstående ska alla överlämningar vara ”aktiva”. 

Aktiv överlämning innebär att den som har ansvaret för patienten tar kontakt, 
muntligt och skriftligt, med nästa instans. Den som aktivt överlämnat har 
fortsatt ansvar till dess att mottagande instans bekräftat att de tagit kontakt 
med patienten.  

13.4 Cancerrehabilitering 
Cancerrehabilitering syftar till att förebygga och reducera de fysiska, 
psykiska, sociala och existentiella följderna av en cancersjukdom och 
dess behandling. Insatserna ska ge patienten och de närstående stöd 
och förutsättningar att leva ett så bra liv som möjligt.  

Behovet av rehabilitering ska bedömas återkommande och på ett 
strukturerat sätt av teamet som ansvarar för patientens cancervård. 
Utifrån identifierade behov ska grundläggande insatser sättas in och 
följas upp. Patienten ska återkommande få information om och stöd i 
grundläggande rehabilitering och egenvård. I patientens skriftliga 
vårdplan, Min vårdplan, ska information om cancerrehabilitering ingå, 
liksom egenvårdsråd motsvarande grundläggande nivå. 

Om patienten behöver insatser på särskild eller avancerad nivå ska en 
rehabiliteringsplan upprättas och dokumenteras i patientens journal. 
Patienten bör erbjudas insatser från professioner med kompetens 
inom rehabilitering, exempelvis kurator, fysioterapeut, psykolog, 
arbetsterapeut och dietist. 
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Fördjupad information om cancerrehabilitering inklusive bedömning 
och insatser finns i det nationella vårdprogrammet för 
cancerrehabilitering. 

13.5 Sexualitet 
Cytostatikabehandling påverkar cellnybildningen och kan hos kvinnor ge sköra 
slemhinnor och torrhet. Sekundärt till detta kan det uppstå svampinfektioner 
och även sammanväxningar. Cytostatikabehandling leder ofta till att kvinnor 
som inte har kommit i menopaus slutar att menstruera och kommer in i 
klimakteriet, vilket ofta innebär besvär i form av värmevallningar och 
svettningar. Cytostatikabehandling ökar risken för erektil dysfunktion hos män, 
vilket bör tas upp till diskussion. Behandling med potenshöjande läkemedel 
kan här ofta ha god effekt. Män bör också informeras om att använda kondom 
eftersom cytostatika kan finnas kvar i sperma upp till 72 timmar efter 
behandling. Patienten bör informeras om ovanstående, och vid behov 
remitteras till gynekolog, androlog eller sexolog. 

13.6 Fertilitetsbesparande åtgärder 
Majoriteten av alla patienter med WM är äldre, men det finns också en grupp 
yngre patienter där fertilitetsaspekter är centrala. I de fall då 
fertilitetsbesparande åtgärder bör diskuteras kan man utgå från 
rekommendationerna i det nationella vårdprogrammet för aggressiva 
B-cellslymfom.  

13.7 Fysisk aktivitet 
Vid behandling av WM får patienten upprepade cykler med cytostatika. 
Illamående, infektioner och fatigue bidrar till nedsatt livskvalitet (QoL). Fysisk 
aktivitet under och efter cytostatikabehandlingen har visats vara viktig för att 
förbättra livskvaliteten, med positiva effekter både på fatigue och illamående, 
varför detta ska uppmuntras. Fysisk aktivitet är också viktig för att minska 
risken för inaktivitetsrelaterade komplikationer, såsom förlust av muskelstyrka 
[109]. 

13.8 Hygien och isolering 
Patienter med WM löper risk att drabbas av allvarliga infektioner, främst 
bakteriella, vid cytostatikainducerad neutropeni. Infektionen härrör då i de 
flesta fall från patientens egen bakterieflora. Den viktigaste åtgärden för att 

https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/aggressiva-b-cellslymfom/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjFmZGU6MzdmOGY5Njg5ZjVhN2ZkNmM5OTI5ZDQ5ZmQzNDE2OWE3YTNjYmUxZjc4MmVkMWMxZDU5OTFkNmM1NmY4ZGMyMzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/aggressiva-b-cellslymfom/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjFmZGU6MzdmOGY5Njg5ZjVhN2ZkNmM5OTI5ZDQ5ZmQzNDE2OWE3YTNjYmUxZjc4MmVkMWMxZDU5OTFkNmM1NmY4ZGMyMzpwOlQ6Tg
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förebygga smittspridning i vårdarbetet är basala hygienrutiner. De ska därför 
tillämpas av alla som deltar i patientnära vårdarbete, se Vårdhandboken och 
lokala rutiner.   

13.9 Munvård 
 Patienter med WM kan drabbas av infektioner och sår i munhålan. 
Infektionerna orsakas ofta av mikroorganismer (bakterier, virus och svamp) 
som normalt finns i munhålan. En god munhygien kan i viss mån förebygga 
dessa infektioner samt reducera svårighetsgraden och längden av dem. 
Patienter med dålig tandstatus bör bedömas av tandläkare innan 
cytostatikabehandlingen startar. Under perioderna med cytostatikainducerad 
neutropeni bör patienten använda en mjuk tandborste och mild tandkräm. För 
att lindra muntorrhet bör patienten skölja munhålan ofta med vanligt vatten 
eller koksaltlösning, eller använda hjälpmedel i form av oljespray eller fuktgel. 

13.10 Nutrition 
Patienter med WM har ofta gått ner i vikt redan innan diagnosen är ställd, och 
när cytostatikabehandlingen sätts in blir födointaget ännu viktigare. 
Undernäring och ofrivillig viktnedgång orsakas av nedsatt aptit, illamående, 
smakförändringar och problem i munhåla och svalg. Undernäring och 
viktförlust påverkar muskelstyrkan, den fysiska aktiviteten och de kognitiva 
funktionerna. En god nutritionsstatus, å andra sidan, minskar fatigue. Vikten 
bör också följas under behandlingsperioden. Energiintaget bedöms utifrån 
aktuellt energibehov. Om undernäring förekommer bör man erbjuda mat som 
är lättare att äta och som är energiberikad. Detta kompletteras med flera 
mellanmål och kosttillägg. 

13.11 Skötsel av central infart till blodkärl 
Cytostatikabehandling av WM kräver i vissa fall en central infart (CVK, 
PICC-line, subkutan venport, SVP). En central infart kan vara ingångsport för 
infektioner. En vårdhygieniskt korrekt skötsel av patientens centrala infart är 
därför en mycket viktig infektionsförebyggande åtgärd. För en utförlig 
beskrivning av principer och tekniker vid handhavande av CVK/SVP, 
se Vårdhandboken, Handhavande (vardhandboken.se). 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.vardhandboken.se/katetrar-sonder-och-dran/central-venkateter/handhavande/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjZhZWM6NjVjZDY2OTFjNWNhYTE4ZWM1NzNjN2MwNTg1NDE4M2VmYTU4M2FjZDM1ZWJkNTA3MzkwZDNlYmQ3Yjk3NGRhYzpwOlQ6Tg


REGIONALA CANCERCENTRUM 

55 

13.12 Psykosocialt stöd 
Att få en cancersjukdom kan innebära en stor psykisk belastning för den som 
blir sjuk och för de närstående. Känslor av oro, nedstämdhet och sorg är 
vanligt. I vissa fall utvecklar patienten eller de närstående symtom på psykisk 
ohälsa, såsom depression, oro eller ångest. Det är viktigt att tidigt upptäcka 
detta och initiera psykosocialt stöd, psykologisk behandling och/eller 
farmakologisk behandling. I övrigt hänvisas till det nationella vårdprogrammet 
för cancerrehabilitering. 

13.13 Information om biverkningar 
Patienten bör få muntlig och skriftlig information om biverkningar innan 
behandlingsstarten. Biverkningar bör efterfrågas regelbundet under pågående 
behandling. Även närstående bör få denna information 

13.13.1 Fatigue eller trötthet 
Fatigue är ett vanligt symtom vid tumörsjukdom inkluderade WM. Det är en 
trötthet som beror både på sjukdom och behandlingen, och som inte 
försvinner av vila. Man kan sova hela natten och vara precis lika trött när man 
vaknar som vid sängdags [110]. 

13.13.2 Benmärgspåverkan 
Waldenströms makroglobulinemi i sig, men även cytostatikabehandling, 
påverkar bildandet av blodkroppar i benmärgen. Detta kan leda till lågt 
blodvärde, lågt antal vita blodkroppar och även låga trombocyter. Vid lågt 
blodvärde kan det i vissa fall bli aktuellt med blodtransfusion. Vid hög 
M-komponent får patienten ökad plasmavolym, vilket kan ge en falsk anemi, 
då är blodtransfusion kontraindicerat [111]. Hemolys och 
köldagglutininsyndrom förekommer också hos patienter med Waldenströms 
makroglobulinemi, vilket är att särskilt beakta vid eventuell blodtransfusion. 
Steroider eller förvärmt blod kan behövas.  

13.13.3 Neuropati 
Neuropati kan vara ett sjukdomssymtom vid Waldenströms makroglobulinemi 
och symtomen kan minska i och med behandling. Dock kan vissa cytostatika 
som ingår vid behandling av WM, i synnerhet Bortezomib, påverka nerverna. 
Detta kan ge bl.a. stickningar och känselbortfall i händer och fötter.  

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjgzZWU6ODUzMGMyZWM4M2YzZTgxN2ZmN2Y1NmY2OWQ5ODg2NGZjMzU3MmE1ZDI4ZmJiZjJiODk3MzM2ZGU4ZjNlZmZmNzpwOlQ6Tg
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13.13.4 Illamående 
Illamående kan förekomma vid cytostatikabehandling. Det viktigaste är att 
förebygga detta med antiemetika. Förutom farmakologisk behandling kan även 
akupunktur och akupressur förebygga, behandla och mildra 
cytostatikainducerat illamående [112]. 
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KAPITEL 14 

Egenvård 

14.1 Inledning 
Nedanstående patientråd gäller främst under och närmast efter perioder med 
kraftigare cytostatikabehandling, men kan även tillämpas vid 
antikroppsbehandling. Informationen till patienten bör givetvis 
individualiseras.  

14.1.1 Rökning och alkohol 
Avstå från rökning och att vara uppmärksam på dina alkoholvanor. 

14.1.2 Infektionskänslighet 
Allmänna råd till patienten för att undvika infektion:  

• Var noggrann med handhygienen. Det gäller både dig själv och dina 
närstående. 

• Träffa gärna folk – men undvik infekterade personer (speciellt 
luftvägssmitta).  

• Undvik gärna folksamlingar och köer om det går, speciellt under 
influensatider.  

• Om du kommer i kontakt med någon som är smittad med vattkoppor – ta 
snarast kontakt med din läkare för att diskutera eventuella åtgärder. 
Vattkoppor kan vara farligt för dig. Risken att du blir sjuk är dock liten om 
du har haft vattkoppor tidigare eller om du har förebyggande virusprofylax 
(valaciklovir). 

14.1.3 Munhygien 
God munvård är viktig, speciellt tiden närmast efter cytostatikabehandlingen. 
Använd då en mjuk tandborste med mild tandkräm. Rengör också försiktigt 
mellan tänderna varje dag 
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14.1.4 Fysisk aktivitet 
Fortsätt gärna med de motionsaktiviteter eller annan fysisk aktivitet som du 
annars ägnar dig åt, i den utsträckning som du kan och orkar. Fysisk aktivitet 
har positiva effekter på muskelstyrka och kondition, men även på livskvalitet 
som helhet och trötthet. Se även det nationella vårdprogrammet för 
cancerrehabilitering. 

14.1.5 Hud 
Var försiktig med solen eftersom huden är känsligare än vanligt efter 
cytostatikabehandlingen. Detta gäller även solarium. WM kan ge nedsatt känsel 
i fingrar och fötter, och vissa cytostatika kan också ge dessa symtom och därför 
är det lätt att få sår där. Undvik sådant som kan skada huden, t.ex. att gå 
barfota.  

14.1.6 Mage och tarm 
Förstoppning är en vanlig biverkning under cytostatikabehandling. Den kan 
orsakas av läkemedel som ges mot illamående (exempelvis Ondansetron), av 
morfinpreparat, av vissa cytostatika eller av nedsatt fysisk aktivitet. Försök att 
vara fysiskt aktiv i den utsträckning du kan och orkar. Det finns också flera 
olika läkemedel mot förstoppning, som din läkare kan förskriva. 

14.1.7 Vaccinationer 
Vaccinera dig mot säsongsinfluensan. Socialstyrelsen och Läkemedelsverket 
rekommenderar att alla som har gravt nedsatt immunförsvar gör detta. 
Uppmana närstående att också vaccinera sig mot säsongsinfluensa. Även små 
barn kan vaccineras. Vaccinera dig också mot pneumokocker. Om du fått eller 
får behandling inkluderande Rituximab, minskar skyddseffekt i minst 
6 månader efter avslutad Rituximabbehandling. Om du har genomgått en 
allogen eller autolog stamcellstransplantation ska du få ett särskilt 
vaccinationsschema. 

Vaccinera dig även mot covid-19, följ Folkhälsomyndighetens och de regionala 
riktlinjerna. 

14.1.8 Feber 
Det är VIKTIGT att du omedelbart hör av dig till ditt hemsjukhus om du får 
feber > 38,5°C, hosta, andfåddhet, blödning, blåsor i huden (bältros) eller 
andra nya sjukdomssymtom. Kontaktuppgifter finns i din vårdplan. 

https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
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14.1.9 Köldhemolys 
Vid köldhemolys blir nästipp, kinder, öron, fingrar och tår blåfärgade 
(akrocyanos) och urinen rödfärgad p.g.a. att de röda blodkropparna bryts ner 
vid nedkylning. Det är därför viktigt att hålla sig varm. Skydda ansiktet från 
kyla och vind, bär varma handskar och sockor/skor. 

14.1.10 Neuropati 
Känseln i händer och fötter kan bli nedsatt till följd av sjukdomen i sig själv 
men även av behandlingen. Det är därför viktigt att ha bekväma skor som inte 
klämmer för att undvika sårbildningar. Balansen kan också försämras vilket 
ökar risk för fallolyckor. Neuropati kan också upplevas som domningar eller 
smärta i händer och fötter. Om du får symptom på neuropati är det viktigt att 
du talar om det till din läkare tidigt i förloppet. 

14.2 Levnadsvanor 
Patientens levnadsvanor (tobaksbruk, alkoholbruk, fysisk aktivitet och 
matvanor) samt nutritionsstatus bör identifieras och bedömas regelbundet från 
diagnosbeskedet till uppföljning. 

I bedömningen bör ingå om patientens ohälsosamma levnadsvanor har 
betydelse för behandlingen, exempelvis negativ effekt eller interaktion med 
medicinsk eller kirurgisk behandling. I bedömningen bör också ingå om stöd 
att förändra levnadsvanorna bör utgöra en del av behandling och rehabilitering 
samt om levnadsvanorna innebär en risk för återinsjuknande eller insjuknande i 
andra sjukdomar.  

Patientens levnadsvanor och åtgärder vid ohälsosamma levnadsvanor bör 
dokumenteras i patientens journal enligt gällande rutin för dokumentation av 
levnadsvanor i respektive region.  

Se även det nationella vårdprogrammet för cancerrehabilitering samt 
information om levnadsvanor i Nationellt kliniskt kunskapsstöd. 

14.3 Nationella riktlinjer 
Socialstyrelsens nationella riktlinjer för prevention och behandling vid 
ohälsosamma levnadsvanor är användbara även under cancerbehandlingen. 
De innehåller kunskaps- och beslutsstöd i mötet med patienten och 
rekommenderar olika typer av rådgivning. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjgzZWU6ODUzMGMyZWM4M2YzZTgxN2ZmN2Y1NmY2OWQ5ODg2NGZjMzU3MmE1ZDI4ZmJiZjJiODk3MzM2ZGU4ZjNlZmZmNzpwOlQ6Tg
https://kunskapsstyrningvard.se/kunskapsstyrningvard/kunskapsstod/publiceradekunskapsstod/levnadsvanor/levnadsvanorvardprogram.72359.html
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationella-riktlinjer/riktlinjer-och-utvarderingar/levnadsvanor/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjFjMDk6YmRlMDgzYWEwMDlmZmQ4NjRiOTZjZDIyMmE2OGFmMmMyYWM3NjY5MmNmNWI0MGIwNzJhNWQxNmM1NzZlZjNkNTpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationella-riktlinjer/riktlinjer-och-utvarderingar/levnadsvanor/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjFjMDk6YmRlMDgzYWEwMDlmZmQ4NjRiOTZjZDIyMmE2OGFmMmMyYWM3NjY5MmNmNWI0MGIwNzJhNWQxNmM1NzZlZjNkNTpwOlQ6Tg
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14.4 Rökning 
Om patienten är rökare bör kontaktsjuksköterskan informera om rökningens 
negativa effekter vid operation och strålbehandling, och hänvisa patienten till 
rökavvänjning via primärvården eller den specialiserade vården som kan ge 
hjälp med rökstopp [1-7]. Patienterna kan också ringa den nationella sluta 
rökalinjen 020-84 00 00 (http://slutarokalinjen.org/). 

14.5 Komplementär och alternativ medicin 
Kontaktsjuksköterskan bör informera patienten om att komplementär och 
alternativ medicin kan påverka effekterna av cancerläkemedel [113, 114]. 

Det är viktigt att också läkaren också får kännedom om pat använder 
alternativa läkemedel så läkaren kan värdera interaktioner med läkemedlen i 
cancerbehandlingen och biverkningar. I vissa fall finns dålig kunskap om 
interaktioner, biverkningar och hur alternativa läkemedel påverkar 
cancerbehandlingen. 

14.6 Alkohol 
Kontaktsjuksköterskan bör rekommendera patienten att vara uppmärksam på 
sina alkoholvanor under alla typer av cancerbehandling. Alkohol kan öka risken 
för komplikationer och biverkningar [3-5]. 

Patienter som vill ha stöd för att förändra sina alkoholvanor kan ringa den 
nationella Alkohollinjen 020-84 44 48 (www.alkohollinjen.se) 

14.7 Fysisk aktivitet 
Det är viktigt att patienten är så fysiskt aktiv som de egna förutsättningarna 
tillåter. Patienter bör stimuleras till att fortsätta med sina dagliga fysiska 
göromål under den onkologiska behandlingen [6] (FYSS). Fysisk aktivitet och 
träning är en av de viktigaste interventionerna för att minska komplikationer i 
samband med den onkologiska behandlingen, såsom fatigue, nedsatt kondition 
och minskad styrka [7]. 

Alla patienter med cancer bör i samband med diagnos och inledande 
behandling informeras muntligt och skriftligt om betydelsen av fysisk aktivitet 
samt om hur de vid behov får kontakt med fysioterapeut och arbetsterapeut.  

https://protect.checkpoint.com/v2/___http:/www.alkohollinjen.se___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjVmNjM6NTBlNjMxNjg2YzdkMzQ2NDkwYzQyZjZmYzU1ODJjMzdlYTQzYjQxNjA4ZTU3NzI1NjAwYTU1YWFmMmNlN2Y3MDpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___http:/www.fyss.se/wp-content/uploads/2017/09/Cancer_rekommendation.pdf___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmQ4YTM6NGVmYWM1MDIxYmJiNTRjNDg3NjY5ZDUxY2JlMjVkNGNlYTdlMTUzZjg2M2ZkNDk5YzAwOThiOWRmYWVhZDlkZDpwOlQ6Tg
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14.8 Matvanor 
Vid nutritionsproblem bör patienten erbjudas att träffa en dietist. Tidig 
bedömning och intervention är angelägen. Om patienten har svårt att tugga 
eller svälja bör en logoped konsulteras. 

Om patienten inte har några nutritionsproblem rekommenderas kost enligt de 
nordiska näringsrekommendationerna, dvs. de rekommendationer som gäller 
hela befolkningen (Livsmedelsverket/matvanor). 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.livsmedelsverket.se/matvanor-halsa--miljo/kostrad-och-matvanor___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OmViOTU6Y2UxMTdmMjZkODUwNGUzZGFlYzBmZjg3MGM2OWVjZGQ5NDE5ZTMyOWQ4YjNjMGM5MTEwOTQ2ZWZmYjlmYTcyNDpwOlQ6Tg
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KAPITEL 15 

Palliativ vård och 
insatser 

En stor del av insatserna inom palliativ vård är gemensamma för olika 
cancersjukdomar. Vi hänvisar därför till Nationellt vårdprogram för palliativ 
vård, Nationellt kunskapsstöd för god palliativ vård i livets slutskede, och 
SOSFS 2011:7 Socialstyrelsens föreskrifter och allmänna råd om 
livsuppehållande behandling. 

När den diagnosspecifika behandlingen sviktar och ingen ytterligare sådan 
behandling finns att erbjuda, ska patienten ges möjlighet att få information om 
sin situation och möjligheter för att kunna påverka och planera för den sista 
tiden i livet. Patienten ska försäkras tillgång till psykologiskt och existentiellt 
stöd, tillgång till adekvat medicinsk symtomlindrande vård t.ex. via 
hemsjukvård eller hospice, tillgång till omvårdnad, hemtjänst, hjälpmedel, 
hjälpmedel och att få läkemedel utifrån behov, vilket också innebär att 
läkemedel regelbundet omprövas och sätts ut när de inte längre gagnar 
patienten. Specialiserad palliativ vård kan om så behövs konsulteras. Lokala 
rutiner får gälla. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/palliativ-vard/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjY4ZDY6ZDc3MjkzYTE1NGNlMzZlM2IyMzhhNzY3NzkzN2E5NDZjZmUzOWNjOTljODc5MGYzODRlZWI2YjE3MmU1NWU5YzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/palliativ-vard/vardprogram/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjY4ZDY6ZDc3MjkzYTE1NGNlMzZlM2IyMzhhNzY3NzkzN2E5NDZjZmUzOWNjOTljODc5MGYzODRlZWI2YjE3MmU1NWU5YzpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/www.socialstyrelsen.se/regler-och-riktlinjer/nationella-riktlinjer/riktlinjer-och-utvarderingar/palliativ-vard/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjZhYjc6ZGJjYjlkNmRlZmY3YjhlOWE1NzU2Y2ZmMzIyZWU0MzZhNmYwZTcxMjMyODNhM2JmNjAyY2ZhODE4M2RmM2FlNTpwOlQ6Tg
https://eur01.safelinks.protection.outlook.com/?url=https%3A%2F%2Fwww.socialstyrelsen.se%2Fkunskapsstod-och-regler%2Fregler-och-riktlinjer%2Fforeskrifter-och-allmanna-rad%2Fkonsoliderade-foreskrifter%2F20117-om-livsuppehallande-behandling%2F&data=05%7C02%7CHannie.Lundgren%40skane.se%7C901c416f16da4c7f180a08dd3bc46361%7C92f523893f0f46239a3b957c32d194e5%7C0%7C0%7C638732436834339868%7CUnknown%7CTWFpbGZsb3d8eyJFbXB0eU1hcGkiOnRydWUsIlYiOiIwLjAuMDAwMCIsIlAiOiJXaW4zMiIsIkFOIjoiTWFpbCIsIldUIjoyfQ%3D%3D%7C0%7C%7C%7C&sdata=a4hIYg8Q6aWL6rFYjEXj9hKSxutJRN9DhbkgvjI%2FdH8%3D&reserved=0
https://eur01.safelinks.protection.outlook.com/?url=https%3A%2F%2Fwww.socialstyrelsen.se%2Fkunskapsstod-och-regler%2Fregler-och-riktlinjer%2Fforeskrifter-och-allmanna-rad%2Fkonsoliderade-foreskrifter%2F20117-om-livsuppehallande-behandling%2F&data=05%7C02%7CHannie.Lundgren%40skane.se%7C901c416f16da4c7f180a08dd3bc46361%7C92f523893f0f46239a3b957c32d194e5%7C0%7C0%7C638732436834339868%7CUnknown%7CTWFpbGZsb3d8eyJFbXB0eU1hcGkiOnRydWUsIlYiOiIwLjAuMDAwMCIsIlAiOiJXaW4zMiIsIkFOIjoiTWFpbCIsIldUIjoyfQ%3D%3D%7C0%7C%7C%7C&sdata=a4hIYg8Q6aWL6rFYjEXj9hKSxutJRN9DhbkgvjI%2FdH8%3D&reserved=0
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KAPITEL 16 

Uppföljning 

16.1 Inledning 
Uppföljningen av en patient med WM sker på samma sätt som med övriga 
indolenta lymfom. Hos ett indolent lymfom ökar risken för sjukdomsprogress 
eller transformation över tid.  

16.2 Mål med uppföljningen 
Hos obehandlad patient är målet med besöket att avgöra om 
behandlingsindikation uppkommit och om inte planera när nästa kontroll bör 
ske. 

Vid uppföljning efter avslutad behandling finns olika målsättningar med 
besöken: 

1) Kontroll av eventuell progress/ny behandlingsindikation 

2) Hitta tecken till transformation 

3) Kontroll av behandlingsbiverkningar och hjälp att reducera dessa 

4) Psykosocialt stöd och värdering av rehabiliteringsbehov 

5) Sjukskrivning och andra administrativa åtgärder 

6) Uppföljning av sena effekter av behandling 

Utöver detta kan uppföljningen användas för att samla underlag för forskning 
och förbättringsarbete. 

Övergången från aktiv behandling till uppföljning ska vara väl definierad och 
markeras med ett eller flera samtal där patienten får en individuellt anpassad 
uppföljningsplan. Uppföljningsplanen ska dokumenteras i Min vårdplan och 
består av flera delar:  

• en uppdaterad behovsbedömning och plan för rehabilitering. 
• en uppdaterad behovsbedömning för stöd vid ohälsosamma levnadsvanor. 
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• en översikt över de kommande årens återfallskontroller inkl. datum för den 
första kontrollen alternativt ett tydliggörande av när och hur patienten 
kommer att få tid till den. 

• en tydlig ansvarsfördelning som tydliggör vem som ansvarar för t.ex. 
sjukskrivning, förskrivning av hjälpmedel och liknande och där även 
patientens eget ansvar framgår. 

16.3 Förnyad behovsbedömning för 
rehabilitering och levnadsvanor 

En förnyad behovsbedömning för rehabilitering ska göras vid övergången från 
behandling till uppföljning. Bedömningen ska göras enligt det nationella 
vårdprogrammet för cancerrehabilitering, vilket bland annat innebär 
användning av validerade bedömningsinstrument och en dokumenterad 
rehabiliteringsplan.  

Vid bedömningen ska följande klargöras: 

• Målet med rehabiliteringen. 
• Planerade insatser och vem som är ansvarig för att insatserna genomförs. 
• Patientens eget ansvar för rehabiliteringen inklusive egenvårdsråd.  
• Vart patienten kan vända sig vid frågor eller nya behov. 
• Nästa avstämning.  

En förnyad bedömning av patientens levnadsvanor (se understödjande vård) 
och eventuellt behov av fortsatt stöd  

Vid bedömningen ska följande klargöras: 

• Har patienten en eller flera ohälsosamma levnadsvanor. 
• Föreligger risk för undernäring eller nedsatt fysisk förmåga. 
• Patientens motivation och förmåga att förändra.  

I det fall patienten har en eller flera ohälsosamma levnadsvanor ska stöd 
erbjudas i enligt lokala rutiner. Patienten ska få information om vart hen kan 
vända sig vid frågor. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjkxMTQ6YTVkMjZiNzdkNjYwZTNkYzQ3ZWRiYjM2NWUzM2I2MzZmYWIyZTU5ZTlmNTgzYTdiNWU0NzI1YTZjNTY1MDgxZTpwOlQ6Tg
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjkxMTQ6YTVkMjZiNzdkNjYwZTNkYzQ3ZWRiYjM2NWUzM2I2MzZmYWIyZTU5ZTlmNTgzYTdiNWU0NzI1YTZjNTY1MDgxZTpwOlQ6Tg
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16.4 Självrapportering av symtom 
Patienten bör uppmanas att vara uppmärksam på följande symtom och höra av 
sig till kontaktsjuksköterskan om de inträffar: 

• Oförklarlig feber som håller i sig mer än 2 veckor. 
• Ofrivillig viktnedgång mer än 10 % av kroppsvikten på 6 månader. 
• Nattliga genomdränkande svettningar.  
• Nytillkomna körtlar/knölar. 
• Domningar och smärta i händer och fötter. 

16.5 Uppföljning för patienter utan 
behandlingskrävande sjukdom  

• Första året var (3-)6:e månad. 
• Följande år var 3-6-12 månad beroende på patientens situation, 

Återbesöksfrekvensen får styras av risken för sjukdomsprogress. 
Återbesöken kan vara fysiska men kan skötas per telefon vid stabil sjukdom 
och tidigt i sjukdomsförloppet.  

I samband med uppföljning rekommenderas blodprover för:  

• Blodstatus, M-komponent, krea. (minimum)  
• Vid upprepade infektioner: uteslut sekundär hypogammaglobulinemi.  

Anamnestiskt bör symtom på hyperviskositet och neuropati och nytillkomna 
neurologiska symtom särskilt penetreras. Radiologisk undersökning utförs 
enbart vid misstanke om symtomgivande sjukdom med lymfadenopati 

Patienten ska alltid ha tillgång till snabbt besök vid behov, t.ex. vid nya symtom 
eller andra lymfommanifestationer. 

16.6 Uppföljning av patienter som fått 
behandling 

För remissionsbedömning enligt kriterier fastställda av International Working 
Group on Waldenstrom macroglobulinemia krävs utvärdering med DT, 
benmärgsundersökning och serum-elfores med immunfixation vid två tillfällen 
med 6 veckors mellanrum. Om bra behandlingssvar sker därefter 
uppföljningen som för patienter utan behandlingskrävande sjukdom. 
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16.7 Uppföljning av MGUS med M-komponent 
av IgM-typ  

Patienter med MGUS med M-komponent av IgM-typ har en årlig risk på ca 
1,5 % att utveckla WM och bör följas upp regelbundet. Patienter med M-
komponent av IgM-ty p < 10 g/l utan andra symtom som kan relateras till 
WM kan följas årligen i primärvården med M-komponent, blodstatus och 
utvärdering av ev. WM-relaterade symtom. Patienter med M-komponent av 
IgM-typ > 10 g/l eller symtom som kan vara förenliga med WM bör remitteras 
till hematolog/lymfomonkolog för bedömning. Vid nytillkomna WM-
relaterade symtom hos patienter med M-komponent av IgM-typ bör alltid 
hematolog/lymfomonkolog konsulteras. Patienter med MGUS med M-
komponent av IgM-typ som ska följas i primärvården bör uppmärksammas på 
vilka symtom som kan vara relaterade till ev. utveckling av WM. En 
patientinformation för denna patientpopulation finns som bilaga 1. För mer 
utförlig information om utredning av M-komponenter och uppföljning av 
MGUS – se Nationellt vårdprogram för myelom, kapitel 7 MGUS [52]. 

16.8 Ansvar 
Den behandlande kliniken (hematologisk, medicinsk eller onkologisk klinik) 
ansvarar för att korrekt uppföljning planeras och genomförs. Kliniken bör 
ansvara för sjukskrivning och receptförskrivning åtminstone första året efter 
avslutad behandling. Om det därefter föreligger ett fortsatt behov av 
sjukskrivning, kan detta ske i primärvården. Patienten ska informeras om vem 
som har ansvaret för sjukskrivning och receptförskrivning. 

16.9 Avslut av uppföljning 
Eftersom WM inte är en botbar sjukdom är uppföljningen i regel livslångt. 
Dock kan patienter som inte återfallit tio till femton år efter autolog SCT 
betraktas som troligt botade och avskrivas med möjlighet till ny kontakt vid 
symtom. 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/myelom/vardprogram/mgus/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjczMWI6NWUxNjc2OTgxNjVlOGFlZDJiOGVlY2RiNjBlYjEwMzkyYWQzNTEyOTMyM2U5YjM4N2JkNzc2NmM0ZTI5ZWI2MDpwOlQ6Tg
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KAPITEL 17 

Nivåstrukturering 

Patienter med WM bör utredas, behandlas och följas vid hematologisk klinik 
eller invärtesmedicinsk klinik. I det senare fallet av hematolog eller 
hematologiskt inriktad invärtesmedicinsk specialist/blivande specialist. Vid 
behov måste andra specialister konsulteras för t.ex. ÖNH-undersökning, 
ögonundersökning. 

Enheten ska ha: 

• minst en specialist i hematologi eller lymfomonkologi. 
• möjlighet att ge transfusioner av erytrocyter och trombocyter även under 

helger. 
• organisation för omhändertagande av patienter med neutropen feber på 

vårdavdelning utan dröjsmål, dygnet runt, veckans alla dagar; dessa patienter 
ska kunna vårdas i isoleringsrum. 

• tillgång till intensivvård. 
• etablerad samverkan med infektionsspecialist och tandläkare med erfarenhet 

av patienter som genomgår cytostatikabehandling. 
• resurser för rapportering till kvalitetsregister och uppföljning av den egna 

vårdkvaliteten. 
• hög andel sjuksköterskor med längre erfarenhet av cytostatikabehandling. 
• tillgång till rehabiliteringsteam. 
• möjlighet till diagnostisk konferens med hematopatolog. 
• resurser för att kunna delta i, eller remittera till, kliniska 

läkemedelsprövningar, patientnära vårdforskning samt nationell biobank. 

I undantagsfall kan uppföljning ske i primärvården, gäller särskilt äldre 
patienter eller dem med samsjuklighet. 

Stamcellstransplantationer görs i regel på universitetssjukhus. 
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KAPITEL 18 

Uppföljning av 
cancervården 

18.1 Svenska lymfomregistret 

18.1.1 Syfte och mål 
På uppdrag av Svenska Lymfomgruppen introducerades år 2000 ett nationellt 
kvalitetsregister för lymfom, Svenska Lymfomregistret. Sedan år 2007 sker 
registreringen inom INCA-plattformen. 

Registrering till Svenska Lymfomregistret förutsätter att patienten har fått 
information om registreringen. Patientinformationen kan utformas på olika 
sätt. Patienten kan till exempel få information i sin kallelse eller av den personal 
patienten möter. Det är vårdgivarens ansvar att informera patienten och det är 
vårdgivaren som ska stå som avsändare. Vårdgivare som använder den 
patientinformation som finns att ladda ner på cancercentrum.se uppfyller 
informationsplikten. Mallarna finns under respektive diagnos, se 
https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/blod-lymfom-
myelom/lymfom-lymfkortelcancer/kvalitetsregister/ 

Syftet med kvalitetsregistret är: 

• Att komplettera sedvanlig cancerregistrering med specifika data om typ, 
lokalisation, nodal/extranodal sjukdom, stadium samt övriga relevanta 
tumör- och patientrelaterade data. Detta för att möjliggöra analyser av 
eventuella förändringar över tid av incidens och prevalens av olika 
subgrupper. 

• Att ha en nationell databas som underlag vid planering av kliniska studier 
gällande undergrupper av lymfom, för att bedöma selektion av patienter i 
studier samt för specialstudier av sällsynta lymfomtyper. 

• Att följa globalt behandlingsresultat i form av överlevnad i de olika 
subgrupperna med hänsyn tagen till etablerade prognostiska faktorer. 

• Att ge enskilda kliniker/regioner möjlighet att jämföra data med nationella 
data vad gäller diagnostik, utredning, överlevnad. 

https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/lymfom-lymfkortelcancer/kvalitetsregister/
https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/blod-lymfom-myelom/lymfom-lymfkortelcancer/kvalitetsregister/
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18.1.2 Innehåll 
I Svenska Lymfomregistret har sedan år 2000 registrerats data avseende 
diagnos, sjukdomsutbredning och prognostiska faktorer för patienter 
> 18 år med maligna lymfom. Sedan år 2007 registreras också detaljer avseende 
primärbehandling samt svar på denna, och sedan år 2010 även recidiv. 
Styrgrupp för registret är Svenska Lymfomgruppen (SLG).  

18.1.3 Inklusionskriterier 

• Alla nydiagnostiserade fall av lymfom 
• Patienten ska vara mantalsskriven i Sverige vid diagnos  

18.1.4 Exklusionskriterier 

• B-KLL 
• Barn under 16 år och 16–19-åringar som handläggs vid pediatriska kliniker 
• Obduktionsfynd 

18.2 Cancerregistret  
Det svenska cancerregistret startade redan 1958. Registret ger underlag för 
såväl planering och utvärdering av sjukvård som forskning. 

Cancerregistret är inrättat enligt lag och samtliga vårdgivare är skyldiga att 
rapportera till cancerregistret (se Socialstyrelsens föreskrifter och allmänna råd 
HSLF-FS 2016:7 och HSLF-FS 2023:36). I föreskrifterna beskrivs vilka 
tumörtillstånd som ska rapporteras. Trots registrets namn omfattar det även 
förstadier till cancer, misstänkta cancerfall och vissa godartade tumörformer. 

Canceranmälan ska skickas till Regionalt cancercentrum (RCC) i respektive 
sjukvårdsregion så snart diagnosen är ställd och uppgifterna för en anmälan 
finns tillgängliga. RCC kodar och vidarebefordrar uppgifterna till 
Socialstyrelsen.  

För ytterligare information, se sidan Cancerregistret på cancercentrum.se.  

För de diagnoser som beskrivs i detta vårdprogram så inkluderas samtliga i 
kvalitetsregistret och någon separat canceranmälan till RCC behövs alltså inte.  

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/kunskapsstyrning/cancerregistret/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo1ZjE5ZTdmZjUzOWJmMzJmYTlhZDczN2QwYzA0ZGVlNzo2OjNmZWI6YjFkOGI0MjVhYzNkMWE3Mjk1MDRiMWEwNTljODNkNmVlNzc0Y2M0ZGYxNGM0N2FkZWNmMmY3ZDA0NjJiNGRiNTpwOlQ6Tg
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KAPITEL 19 

Kvalitetsindikatorer och 
målnivåer 

Kvalitetsindikator Målnivå 

Täckningsgrad i Svenska lymfomregistret. ≥ 95 % 

Anmälningsblanketter inrapporterade i registret 3 
månader efter diagnosdatum. 

≥ 80 % 

Tid från remiss skickats till specialistklinik till 
behandlingsstart 

Se Standardiserat 
vårdförlopp för lymfom* 

Andel patienter i kliniska studier avseende 
primärbehandling. 

≥ 5 % 

Analys av MYD88L265P mutation ≥ 75 % 

* Samma målnivåer avses som i SVF är angivna för tid från beslut välgrundad misstanke till start av 
behandling. 

Ovanstående indikatorer har beslutats av Svenska Lymfomgruppen. 
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KAPITEL 20 

Förslag på fördjupning  

Waldenström’s Macroglobulinemi. Ed V Leblond, A Treon, M Dimopoulos. 
Springer 2017. 
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KAPITEL 21 

Vårdprogramgruppen 

21.1 Vårdprogramgruppens sammansättning 
Den nationella arbetsgruppen består av en representant per regionalt 
cancercentrum samt en ordförande som utsetts av RCC i samverkan. Gruppen 
har eftersträvat multiprofessionalitet med representanter för de olika 
vårdnivåer som är engagerade i patientens vårdflöde. Utöver detta har 
patientföreträdare deltagit.  

21.2 Vårdprogramgruppens medlemmar 
Lena Brandefors, ordförande Överläkare, Medicinkliniken, Sunderby sjukhus, 
Luleå, RCC Norr  

Elena Holm Överläkare, VO hematologi onkologi och strålningsfysik, SUS, 
RCC Syd  

Magnus Svensson Överläkare, Medicinkliniken Mälarsjukhuset Eskilstuna, 
RCC Mellansverige 

Tobias Tolf, Överläkare, Blod- och tumörsjukdomar, Akademiska sjukhuset, 
Uppsala, Sjukvårdsregion Mellansverige 

Christopher Melén, bitr. överläkare, ME Hematologi, Karolinska 
Universitetssjukhuset, Solna, RCC Stockholm-Gotland 
 
Berit Johansson, överläkare, Hematologen, Borås Sjukhus, RCC Väst 

Sophie Larsson, överläkare, Medicin-och geriatrikkliniken, Höglandssjukhuset 
Eksjö, RCC Sydöst 
 
Birgitta Sander, professor Överläkare, Patologikliniken, Karolinska 
universitetssjukhuset, Stockholm, RCC Stockholm-Gotland 
  
Maria Haapalahti, Leg. Sjuksköterska, kontaktsjuksköterska, Hematologisk 
mottagning, Sunderby sjukhus, Luleå, RCC Norr 

Susanne Öhrn Patientrepresentant, RCC Stockholm-Gotland 
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21.3 Tidigare medlemmar i 
vårdprogramgruppen 

Följande personer har medverkat till tidigare versioner av vårdprogrammet: 

Monica Sender Överläkare, Avd. för hematologi, Sahlgrenska 
universitetssjukhuset, Göteborg, RCC Väst 

Kristina Sonnevi Överläkare, Hematologiskt Centrum, Karolinska 
universitetssjukhuset, Stockholm, RCC Stockholm-Gotland 

Kourosh Lotfi, docent Överläkare, Hematologiska kliniken, 
Universitetssjukhuset Linköping, RCC Sydöst 

Olga Stromberg, Hematolog, överläkare, Södersjukhuset AB, Stockholm, 
RCC Stockholm Gotland 

21.4 Jäv och andra bindningar 
Vårdprogramarbetet har skett utan stöd från läkemedelsindustrin eller andra 
externa parter. Alla som ingår i arbetsgruppen har lämnat jävsdeklarationer. 
Kopior av hela gruppens jävsdeklarationer, inklusive föreläsaruppdrag, kan 
erhållas från Regionalt cancercentrum Mellansverige. 

21.5 Vårdprogrammets förankring 
Vårdprogrammet har utarbetats på uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken 
utsett Lena Brandefors till vårdprogramgruppens ordförande.  

Remissversionen av vårdprogrammet har publicerats öppet på 
cancercentrum.se. Remissversionen har gått till regionernas linjeorganisationer 
för kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av 
vårdprogrammet samt till specialist-, professions- och patientföreningar för 
övriga synpunkter på innehållet. Under remissrundan har nedan listade 
organisationer lämnat synpunkter på vårdprogrammets innehåll. Utöver dessa 
har svar inkommit från enskilda kliniker och enskilda företrädare för patienter 
och profession. 

Region Dalarna 
Region Skåne 
Region Västmanland 
Region Uppsala 
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Region Halland 
Region Gävleborg 
Region Kronoberg 
Region Värmland 
Region Stockholm 
Västra Götalandsregionen 
Sydöstra sjukvårdsregionen 
Norra sjukvårdsregionen 
MAS MAR nätverket Göteborgsregionens kommunalförbund 
Svensk förening för hematologi 
Svensk sjuksköterskeförening och sjuksköterskor i cancervården 
Sveriges arbetsterapeuter 
Nationella arbetsgruppen för Cancergenomik och molekylär patologi 
NVP cancerrehabilitering 
Dietisternas riksförbund 
Svenska BMTgruppen 
Nationella primärvårdsnätverket 
PNR RCC Väst 
RCC prevention 
RCC CanINCA 
RPO Medicinsk diagnostik, RPO  
BU Sjukvårdsregion Stockholm Gotland 
NAC 
TLV 
 
Efter sammanställning av de inkomna synpunkterna, och revidering som följd 
av den, har vårdprogrammet bearbetats och godkänts av vårdprogramgruppen 
och fastställts av RCC i samverkan. 
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KAPITEL 22 
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BILAGA 1 

Patientinformation 

Se patientinformation på Blodcancerförbundets hemsida: 

Waldenströms makroglobulinemi, Patientinformation. 

https://www.blodcancerforbundet.se/om-blodcancer/olika-blodcancerdiagnoser/waldenstroms-makroglobulinemi/
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BILAGA 2 

IgM MGUS (Monoklonal 
gammopati av oklar 
signifikans) 

IgM MGUS är i de allra flesta fall ett ofarligt tillstånd. De flesta människor med 
IgM MGUS förblir friska. Ett fåtal människor med IgM MGUS kan utveckla 
en blodcancers vanligast Waldenströms makroglobulinemi. 

Vad är MGUS? 
MGUS (på svenska kallad monoklonal gammopati av oklar signifikans) är ett 
tillstånd som uppstår när plasmaceller i benmärgen förändras på ett onormalt 
sätt. 

Plasmaceller är vita blodkroppar som ingår i immunförsvaret.  Deras funktion 
är att bekämpa infektioner. Plasmacellerna producerar antikroppar (även kallad 
immunglobuliner). Drabbas man av en infektion förökar sig plasmacellerna 
och börjar producera stora mängder antikroppar. 

Vid IgM MGUS bildas kloner av identiska plasmaceller och förstadier till 
plasmaceller. Dessa celler producerar exakt likadana antikroppar eller 
immunglobuliner, som man kan mäta i blodet som en så kallad M-komponent 
av IgM typ. 

Vad orsakar MGUS? 
Trots mycket forskning så är orsaken till MGUS fortfarande okänd. Man vet 
att MGUS är vanligare hos äldre människor. Män drabbas lite oftare än 
kvinnor. MGUS är också vanligare hos människor med inflammatoriska 
sjukdomar som t ex reumatoid artrit. MGUS är inte smittsamt eller ärftligt, 
men i sällsynta fall kan flera fall av MGUS förekomma i en familj. 
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Orsakar MGUS symtom? 
MGUS ger för det mesta inga symtom. Enstaka människor med MGUS kan 
känna viss fumlighet samt domningar i händer och fötter. Ibland kan 
balanssvårigheter förekomma. Symtomen beror på att M-komponenten kan 
skada nerverna.  

Hur diagnostiserar man MGUS? 
De flesta MGUS upptäckts vid rutinprovtagning av en slump, när du söker 
sjukvård av någon annan anledning.  

Behöver man vidare utredning? 
Upptäcks en M-komponent, så kompletterar man med ytterligare prover från 
blod och ibland från urin. Syftet med provtagningen är att utesluta 
bakomliggande sjukdom tex Waldenströms makroglobulinemi . Är proverna 
normala, så behövs ingen vidare utredning, däremot behövs uppföljning (se 
nedan). Är blodproverna avvikande så remitterar läkaren dig vidare till en 
internmedicinare med inriktning mot hematologi eller specialist i hematologi 
(blodsjukdomar). Vidare utredning innefattar ytterligare provtagning från blod 
och urin. Ibland kompletteras utredningen med en datortomografi och ett 
benmärgsprov. Dessa undersökningar görs för att utesluta en bakomliggande 
malign sjukdom. 

Behöver man behandling? 
Patienter med MGUS behöver ingen behandling. 

Hur ser uppföljningen ut? 
Uppföljningen av MGUS är individuell och styrs av resultatet på den tidigare 
utredningen. Du får lämna regelbundna blodprover och ibland urinprover till 
din läkare på hälsocentralen eller till specialist på sjukhusets medicinklinik.  

Kontakta din läkare om du utvecklar symtom som ofrivillig viktnedgång, oklar 
feber, nattliga svettningar, domningar i händer och fötter eller upptäcker en 
knuta på något ställe på kroppen. 
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Att leva med MGUS 
De flesta människor med MGUS har inga symtom och behöver ingen 
behandling. Du kan fortsätta leva som tidigare. Fysisk aktivitet och en normal 
balanserad kost rekommenderas. 
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BILAGA 3 

Behandlingsregimer 

I första hand hänvisas till nationella regimbiblioteket (+ länk), nedan några 
kommentarer till de olika regimerna. 

Rituximab-Bendamustin (BR) 
BR, kurintervall 28 dagar, 4–6 kurer beroende på behandlingssvar och tolerans 
mot behandlingen  

1. Rituximab 375 mg/m2 iv dag 1. Alternativt 1400 mg fast dos sc från kur 2. 
2. Bendamustin 90 mg/m2 iv dag 1–2  

Vid återfall efter tidigare cytostatika eller hos äldre, kan dosen bendamustin 
reduceras till 70 mg/m2.  

Profylax mot herpesvirus rekommenderas, i övrigt profylax enligt lokala 
riktlinjer. 

Dexametason-Rituximab-Cyklofosfamid (DRC) 
DRC, kurintervall 21 dagar, 6–8 kurer  

1. Dexametason 20 mg per os dag 1  
2. Rituximab 375 mg/m2 iv dag 1. Alternativt 1400 mg fast dos sc från kur 2. 
3. T Cyklofosfamid 100 mg/m2 x 2 dag 1–5 (total dos 1 000 mg/m2)  

Hos äldre kan man börja med 3 dagar cyklofosfamid för att öka till 5 dagar, om 
patienten tolererar behandlingen.  

En variant av DRC är CDR, med lägre steroiddosering:  

CDR, kurintervall 21 dagar  

1. T Cyklofosfamid 100 mg/m2 x 2 dag 2–6  
2. T Prednison 100 mg x 1 dag 1  
3. Rituximab 375 mg/m2 iv dag 1  
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Cyklofosfamid kan också övervägas att ges intravenöst i dosering 750–1 000 
mg/m2 dag 1 om patienten får biverkningar (t.ex. gastrointestinala) av peroralt 
cyklofosfamid [115]. 

Bortezomib-Dexametason-Rituximab (BDR) 
Profylax mot herpesvirus rekommenderas och ges enligt lokala riktlinjer.  

I studierna med Bortezomib i kombination med DRC ges Bortezomib 
1,6 mg/m2 dag 1, 8 och 15 i kuren och kurintervallet förlängs till 28 dagar. 
Bortezomib kan också användas i dosen 1,3 mg/m2. 

Ibrutinib 
Dosering: 420 mg dagligen peroralt (för utförlig information, se FASS). 

Zanubrutinib 
Dosering: 320 mg dagligen peroralt uppdelat på en eller två tillfällen (för 
utförlig information, se FASS). 

Klorambucil 
Klorambucil är ett numera sällan använt behandlingsalternativ till särskilt sköra, 
äldre patienter. Kan kombineras med Rituximab [116-118] enligt följande:  

Klorambucil, kurintervall 14 dagar 
T. Klorambucil 0,4 mg/kg dag 1  

Klorambucil, kurintervall 28 dagar  
T. Klorambucil 10 mg/m2 dag 1–7  

Klorambucil kontinuerligt (enl. Lister)  
T. Klorambucil 10 mg dagligen i 6 veckor, vid svar ges ytterligare 2–3 
2-veckorskurer med 2 veckors uppehåll mellan.  

 



 

 

Regionala cancercentrum – regionernas nationella samverkan inom cancervården. 
Med patienter och närstående för hela människan, i dagens och framtidens cancervård. 

www.cancercentrum.se  
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