Behandlingsindikation (en eller flera)

e Tillkomst av eller forvarrad anemi eller trombocytopeni orsakad av benméargssvikt
e Autoimmun hemolys eller immunologisk purpura med daligt behandlingssvar pa kortison
e Kraftig mjaltférstoring (> 6 cm under arcus eller progredierande forstoring)
e Lymfknuteférstoring (konglomerat > 10 cm som stdrsta diameter) eller progredierande forstoring
e B-symtom, minstett  a) Viktminskning > 10 % de senaste 6 manaderna
b) Uttalad trétthet (WHO performance status >2)
c) Feber > 38 grader i mer &n 2 veckor utan pavisbar infektion
d) Nattsvettningar
e  Snabbt stigande lymfocyttal i blod med 6kning av > 50 % p& 2 manader eller en férdubblingstid < 6 manader**
** Enbart detta kriterium racker inte som behandlingsindikation vid ldga lymfocyttal.

Riktlinjer for remissionsbedomning?

CR - komplett remission

For CR kravs alla nedanstaende kriterier (se tabell) med en varaktighet av minst 2 manader. Om klinisk komplett remission uppnatts
rekommenderas utvardering med datortomografi thorax och buk. Benmargsundersokning gors cirka 3 manader efter avslutad
behandling for att minska risken for att benméargen ar hypoplastisk vid remissionsbedémningen.

CR i — komplett remission med inkomplett benméargsaterhamtning
For CR i kravs samma kriterier som féor CR med undantag for kvarvarande cytopeni beroende pa inkomplett aterhdmtning av
benméargen efter terapi.

PD - progressiv sjukdom
Definition nedan. Transformation till hdgmalignt lymfom réknas som progressiv sjukdom.

PR - partiell remission
For PR kravs atminstone ett av kriterierna for Hb, B-neutrofiler och B-TPK, samt att alla 6vriga nedanstaende kriterier (se tabell) &r
uppfyllda med en varaktighet av minst 3 manader.

PR-L — Partiell remission med kvarvarande lymfocytos

Vid behandling med B-cellsreceptorhammare (BTK-hdmmare och PI3K-delta hammare) anvands begreppet partiell remission med
lymfocytos (PR-L). Detta definieras som uppfyllande kriterier for PR men foérekomst av kvarvarande lymfocytos orsakad av
behandlingen.

SD - stabil sjukdom
Stabil sjukdom om varken kriterier fér PR eller PD ar uppfyllda.

Kriterier CR - Komplett remission | PR - Partiell remission PD - Progressiv sjukdom
B-symtom Inga Kan finnas Kan finnas
Lymfknutor Inga eller > 50 % minskning > 50 % Okning _
alla <1,5cm om mer an 1,5 cm till >2,0 cm
om nytillkommen knuta > 1,5 cm
Lever/Mjalte Ej palpabla > 50 % minskning > 50 % 6kning eller nytillkommen
férstoring om tidigare ej palpabel
Hb > 110g/l > 110g/I eller Nytillkommen anemi# beroende p& KLL
50 % Okning** sjukdomen
B-Neutrofila > 1,5 x 101 > 1,5 x 10% eller Nytillkommen trombocytopeni# beroende p& KLL
50 % Okning** sjukdomen
B-Trombocyter > 100 x 10%/I > 100 x 10%/1 eller Nytillkommen trombocytopeni# beroende pa KLL
50 % Okning** sjukdomen
B-Lymfocyter < 4,0 x 109/ > 50 % minskning > 50 % 6kning, minst 5,0 x 10%I

Benmargsaspirat < 30 % lymfocyter

Benmargsbiopsi Inga lymfoida noduli »

~ Avsaknad av klonala lymfocyter enl immunhistokemi.

Ingar ej i respons-
bedémningen
Ingar €j i respons-
bedémningen

PR om kvarvarande klonala celler med flodescytometri eller immunhistokemi.

** se text ovan tabell for definition av PR.

#Om cytopeni under pagaende terapi, bedoms detta ej som progress da cytopeni kan vara biverkan.

Om cytopeni uppstar eller progredierar tre manader efter avslutad terapi, eller senare,

(Hb ned > 2g/l, eller < 10g/l; 50 % minskning av trombocyter eller <100 x 10%1) &r detta progress, savida benméargsbiopsi visar KLL-infiltration.
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