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La macroglobulinemie de Waldenstrom est un désordre lymphoprolifératif B distinct,
caractérisé par une infiltration lymphoplasmocytaire de la moelle osseuse avec une
gammapathie monoclonale a immunoglobuline M. Les patients présentant des manifestations
en relation avec la maladie telles que: cytopénies, adénopathie volumineuse ou
organomegalie,  hyperviscosité  symptomatique, neuropathie  sévere, amyloidose,
cryoglobulinémie ou maladie des agglutinines froides, de méme que ceux dont la
transformation de la maladie est évidente doivent étre considérés comme nécessitant une
thérapie immédiate. L’initiation d’une thérapie ne devrait pas étre basée sur le seul niveau de
I’IgM du sérum et les patients asymptomatiques devraient rester en observation. On devrait
prendre en considération le cas de chaque patient au moment de décider du médicament de
premiére ligne notamment I’éventualité de cytopénies, le besoin d’un contréle rapide de la
maladie, I’age et I’éventuelle candidature a une greffe autologue. Les résultats devraient étre
évalués a partir des criteres actualises. Comme partie prenante du Quatrieme Atelier
International sur la macroglobulinémie de Waldenstrém, un panel de consensus a actualisé ses
recommandations tant sur la premiere ligne de traitement que sur la thérapie de sauvetage, eu
égard aux expérimentations cliniques récemment publiées et en cours. Le panel a pris en
compte des résultats encourageants d’études récentes de combinaisons de premiére ligne
comme rituximab avec des analogues de nucléoside avec ou sans agents alkylants ou avec des
thérapies a base de cyclophosphamide (ex, cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine et
prednisone ou cyclophosphamide et dexamethasone) ou la combinaison de rituximab avec
thalidomide. De telles approches thérapeutiques vont probablement procurer des réponses au
moins aussi bonnes , sinon meilleures que la monothérapie avec n'importe lequel des agents
alkylating, analogue de nucléoside, ou rituximab. Dans la mise en place d’une thérapie de
sauvetage, on devrait envisager la reutilisation d'un régime de premiére ligne ou une
utilisation d'un régime différent avec bortezomib, alemtuzumab, greffe autologue et, dans des
circonstances determinées, la greffe allogénique. Finalement, le panel a réaffirmé son
encouragement a l'inscription active de patients avec une MW dans des expérimentations
cliniques innovatrices chaque fois que possible.
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