MONOKLONALNIi GAMAPATIE (

PLAZMOCELULARNI MALIGNITY (MNOHOCETNY MYELOM, SOLITARNI PLAZMOCYTOM A PLAZMOCELULARNT LEUKEMIE), PREHLED KLINICKYCH PRIZNAKU, DIAGNOSTICKYCH KRITERIT A LECBY

1.2 Klasifikace plazmocelularnich
malignich chorob
Maligni onemocnéni, kterd jsou tvofena
expanzi klonalnich plazmocytd, Ize rozdélit
dle lokalizace anebo dle typu monoklonalniho
imunoglobulinu, jak uvadi Maisnar (5). Z hle-
diska lokalizace nemoci dle WHO klasifikace
krevnich nemoci a dle Mezinarodni klasifikace
nemoci (MKN) jsou definovany nasledujici
maligni plazmocelularni choroby. Uvédime
jejich ndzvy iss klasifika¢nimi kédy dle MKN-10:
B  mnohocetny myelom (MM), dg C900
B plazmoceluldrni leukemie (PL), dg C901
B solitarni mimokostni, extramedularni plaz-
mocytom (SEP), dg C902
m  solitadrni kostni plazmocytom (SBP), dg C903

Z hlediska typu monoklonalnihoimunoglo-
bulinu se popisuiji tfi, pfipadné Ctyfi Castéjsi typy:
B MMtypulgGaMM typulgA, které mohou

mit také zvysenou koncentraci volnych

lehkych fetézcd (FLC) kappa ¢i lambda,

B MM zvolnych lehkych fetézcd, ten netvori
vibec zadnou kompletni molekulu mo-
noklonalniho imunoglobulinu (M-Ig),
tvofi pouze lehké fetézce. MM z volnych
lehkych fetézcli tvoii 19 % ze vsech MM,

B MM nesekre¢ni neni tvorena a uvolfiovadna
zmyelomové buriky ani kompletni mole-
kula M-Ig ani nejsou tvofeny a uvolfiovany
klonalni volné lehké fetézce (6).

Vzacné typy:

B MMtypulgM, ktery je méné Casto provazen
osteolytickymi lozisky ve srovnani's typem
lgGcilgA (7),

B MM typu IgD, ktery je spojen s velmi
agresivnim chovanim a Spatnou prog-
nozou (8-11).

2 Epidemiologie

2.1 Incidence a prevalence
myelomu v CR

MM tvofi 1% ze viech malignich chorob
a 10% ze vSech malignich krevnich chorob.
Median vyskytu je 65 let a pouze 2% osob
jsou v dobé stanoveni diagnézy mladsi 40 let.

V roce 2014 byla v Ceské republice stano-
vena incidence této nemoci na 4,8 pfipadu na
100000 obyvatel. Dle poslednich publikova-
nych dat Narodniho onkologického registru
CR bylo v roce 2014 nové diagnostikovano
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504 MM a 376 pacient(l na toto onemocné-
ni zemrelo. Incidence stoupla od roku 2004
0 +26,9 %, u mortality doslo ve stejném ob-
dobi k vzristu o +8,3%. Prevalence doséhla
v roce 2014 hodnoty 1982 osob a ve srov-
osob s timto onemocnénim o 74,4 %. Pétileté
celkové preziti u l[é¢enych pacientl z obdobi
2010-2014 bylo necelych 40% (12).

Priblizné 1% az 2 % pacientd ma extrame-
duldrni loziska nemoci v dobé stanoveni dia-
gnodzy a u 8% se objevi extramedularniloziska
v prabéhu léc¢by (12). Tato cisla vsak hodné
z4visi na mite pouziti FDG-PET/CT ¢&i FDG-PET/
MR. S ¢astéjsim pouzitim téchto velmi citlivych
zobrazovacich metod se bude zvy3ovat pocet
pacientl se vstupné zachycenym extramedu-

larnim myelomem.

2.2 Mnohocetny myelom
se vyskytuje i mladych lidi!

Median vyskytu je sice 65 let, ale onemoc-
néni se v mensim poctu vyskytuje i u mlad-
Sich osob a vyjimecné byva diagnostikovano
i uosob pred 30. rokem zivota. Dat o chovani
této nemoci v kategorii pod 30 let je mélo.
Posledni prace na toto téma analyzuje 52
pacientd ve véku do 30 let. Z tohoto poctu
mélo 22% MM typu lehkych fetézcli a 48 %
mélo zvysenou hodnotu laktatdehydrogena-
zy (LDH). Pocet Ié¢ebnych odpovédina [é¢bu
prvni linie véetné vysokodavkované chemo-
terapie dosahl 90 %. Median celkového preziti
(OS) byl 166 mésicu a pétileté celkové preziti
doséhlo 77 %. Tato data ukazuiji, ze progndéza
této nemoci u mladych nemocnych je o néco
lepsi nez u vyssich ro¢nikd (13).

2.3 Osoby sledované pro MGUS
maji casnégjsi stanoveni diagnozy
a lepsi vysledky lécby

MM vznika u vsech pacientl z asympto-
matického premaligniho stadia nazyvaného
monoklonalni gamapatie nejistého vyznamu
(MGUS). Na MGUS Ize tedy pohlizet jako na pre-
kancerozu, kterd postihuje 3% populace ve véku
nad 50 let. Z této skupiny s MGUS priblizné u 1%
osob dochazi ro¢né k transformaci v sympto-
maticky MM. Proto je pfi ndhodné diagnéze
MGUS doporuceno sledovani s cilem vcas tuto
nemoc odhalit. A dle publikovanych klinickych
studii pacienti sledovani s MGUS mivaji MM za-

chyceny v ¢asnéjsich stadiich a vysledky lécby
z hlediska poctu léc¢ebnych odpovédi a délky
preZiti jsou lepsi nez u pacienti s MM, u nichz
se o preexistujicim MGUS nevédélo a u nichZ se
diagndéza MM zjisti obvykle pfi vétsim ¢i pfimo
velkém poskozeni nemoci (12).

3 Problémy s ¢asnou
diagnostikou a edukacni aktivita
Ceské myelomové skupiny

MM ma urcité charakteristické znaky s ak-
ronymem anglického pojmenovani CRAB
® C- hyperCalcemia, hyperkalcemie
R — Renal diseae, poskozeni ledvin

A — Anemia, anémie

B - Bone disease neboli kostni nemoc

A mimo to MM mize zpUsobit dalsi ptizna-
ky nezahrnuté do akronymu CRAB.

Dilezité je védét, Zze myelom se muize
pfihlasit jen jednim z uvedenych pfiznakd
nebo se muze pfihlasit kombinaci dvou a vice
symptomu. Takze vlastné kazdy ¢lovék s touto
diagnézou pfichazi se svym individudlnim
spektrem pfiznakd. Pro osettujiciho lékare
je pak dobré si pamatovat tyto pro pacien-
ta specifické symptomy, protoze pfipadna
recidiva nemoci po [é¢bé se obvykle ohlasi
stejnymi symptomy. Pro Uplnou pfedstavu
o této nemoci je dobré si precist publikované
piibéhy pacientd s MM (14).

V/cas stanovit diagndzu pfi nevelkém posti-
zeninemocného se dafijen vyjimecné. Vétsina
nemocnych pfichazi k hematologické 1é¢bé
pomérné pozdé jiz s velmi pokrocilou nemoci.
Pfiznaky MM jsou ¢asto lékafi prvniho kontaktu
vysvétlovany jinymi diagnézami, které jsou
Castéjsi a jsou benigni, anebo jsou bagateli-
zovany. Zahdjeni |é¢by pfi pokrocilé nemoci
znamend vzdy horsi prognézu a kratsi Zivot pro
nemocného, nez kdyz se l1écba za¢ne v dobé
pocinajicich symptomu. Proto sdruzeni s na-
zvem Ceskd myelomovd skupina (CMG) se jiz |éta
snazi o zlepseni a urychleni diagnostiky s cilem
zacit 1éCit tyto nemocné pfi prvnich sympto-
mech nemoci. S timto cilem byly organizovény
prednaskové cykly a vydany cetné publikace,
ale pofad je v tomto sméru co zlepSovat.

LAlfou a omegou je véasny zdchyt”, napsal
prof. Roman Hajek, predseda CMG (15).

~Problém je, Ze poldtecni pfiznaky malig-
nich chorob jsou casto prehliZzeny a jejich dia-
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