MONOKLONALNI GAMAPATIE (

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

ce dostanou z tubuld do nitra buriky, jsou in-
tracelularné hydrolyzovany na aminokyseliny,
a ty se zpét dostavaji do obéhu.

V ptipadé mnohocetného myelomu, kdy
je v séru kompletni molekula monoklonal-
niho imunoglobulinu i zvy$ena koncentra-
ce klonélnich lehkych fetézcl, tyto fetézce
prechdzeji pres glomeruldrni membranu
do proximalnich tubuld. Tubularni bunky
se je snazi vstiebat, to pfi pfekrocenti jejich
resorpcni kapacity neni mozné, a tak se vol-
né nevstiebané lehké retézce dostavaji do
dalsich ¢asti nefronu a objevuji v moci jako
Bence-Jonesova bilkovina. Zvysend koncen-
trace lehkych fetézcli v proximélnim tubulu
ve svém dUsledku také poskozuje tubularni
bunky, coz vede k porucham tubularnich
funkci.

V piipadé vysoké koncentrace lehkych fe-
tézcl v distaIni ¢asti tubulu dochazi k jejich
precipitaci spolu s Tammovym-Horsfallovym
proteinem a vznikaji tak odlitkové valce, které
zavazné poskozuji funkci nefronu (cast nephro-
pathy) a zpUsobi renalni selhani s retenci du-
sikatych latek, jak ilustruje obr. 2.2 a obr. 2.3.

Selhani ledvin mdze mit tedy pficinu
v krevni nemoci typu mnohocetného mye-
lomu.

A je jasné, ze zvlasté stavy se snizenou
diurézou (prGjem, zvraceni) mohou indukovat

nahlé selhani ledvin.

4.2.1 Poskozeni glomeruldarni membrany
a vznik nefrotického syndromu

V nékterych pfipadech monoklonalni
imunoglobulin, a hlavné volné lehké retézce
poskozuji glomeruldrni membranu. To vede
k neselektivni proteinurii s pfitomnosti ne-
jen lehkych fetézcd, ale i kompletni molekuly
monoklondiniho imunoglobulinu a hodnoty
proteinurie za 24 hodin mohou dosdhnout az
kritérii nefrotického syndromu.

Takze mnohocetny myelom muze mit
jako prvni pfiznak rendlni selhani s retenci
dusikatych latek, anebo nefroticky syndrom,
dle toho, které misto v ledviné je myelomem
poskozeno vice. A nékdy u téchto pacientd
nemusi dochdzet k poskozeni kosti a jedinym
pfiznakem je uremie.

4.2.2 Problém je, Ze pocinajici poskozeni
ledvin je zcela asymptomatické!

Sami pacienti dlouho nevnimaji postupné
horseni funkce ledvin. Zvyseni kreatininu napf.
ze 100 umol/I na 200 ¢i 400 pmol/l nemusi ¢i-
nit zadné subjektivni potize. Ty se dostavi, az
hodnoty dusikatych latek prekroci kritickou
koncentraci, od niz se za¢ne projevovat ure-
micky syndrom. Takze pacienti, u nichz se MM
projevuje pouze poskozenim ledvin, pfivadi do
nemochnice az symptomy pokrocilého selhani
ledvin, pokud se postupné zvySovani hodnoty
kreatininu nezjisti pfi preventivnich prohlid-

Obr. 2.2 Schematické zndzornéni poskozeni ledvin volnymi lehkymi retézci. Pri vysoké koncentraci vol-
nych lehkych retézct dochdzi v proximdinim tubulu jen k jejich cdstecné resorpci a vétsina pokracuje do
Henleho klicky, v niZ se koncentruje moc. V této klicce se setkdvaji s Tammovym Horsfallovym proteinem,
snimZ precipituji a vytvdreji odlitkové vdlce, které ucpdvaji klicku. Dochdzi k rupturdm této klicky a vznikd
intersticidlni zanét ledviny, ktery postupné nici jeji funkci az dojde k anurii
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kach. A pak zalezi na o3ettujicich |ékafich v ne-
mochnici, zda odeberou v rdmci diferencialni
diagnostiky volné lehké fetézce ¢i neodeberou.

4.2.3 Piiklady z redlného Zivota

Na nasi ambulanci jsou sledovani dva
pacienti s mnohoc¢etnym myelomem bez
poskozeni kosti, které pred 8-14 lety pfived|
uremicky syndrom s nutnosti akutni dialyzy
do nemocnice. V jedné nemocnici stanovili
ihned FLC, a protoze FLC kappa mély hodnotu
pres tisic, zatimco lambda jen deset, tak z pa-
tologického poméru usoudilina mnohocetny
myelom a predali nam jej do péce. Jeho ledvi-
ny byly krétce vystaveny plsobeni vysokych
koncentraci volnych lehkych fetézc(, tak se po
potlaceni jejich tvorby funkce ledvin vyrazné
zlepsila, ale nikoliv na normu, ale na hodnoty,
s nimiz pacient mohl Zit bez dialyzy a dalsich
omezeni. Pacient byl na Ié¢bu senzitivni a je
u nas v péci jiz osmych rokem, ma dobrou
kvalitu Zivota, takze v lété plédnuje bicyklové
toulky po Rakousku se svou partou.

Druhy pacient stejného véku se dostal
s uremickym syndromem do jiné nemocni-
ce, kde mu FLC nevysettili a fekli mu, ze se
jednad o end stage poskozeni ledvin s anurii
a ze bude trvale na dialyze. Kdyz se pacient
po tfech mésicich dostal z Soku, tak na inter-
netu zjistil, Ze s transplantovanou ledvinou
by se mu vedlo lépe. Pozédal proto svého
nefrologa o zprostfedkovani zafazeni do
transplanta¢niho programu. Dostal mnoho
zddanek ke komplexnimu vysetieni a diky
nim se dostal na hematologii, kde zjistili
po 5 mésicich dialyzy, Ze ma mnohocetny
myelom, ktery neposkozoval kosti, podobné
jako u predchoziho pacienta. Po chemote-
rapii se i tento pacient dostal do komplet-
ni remise, ve které je jiz od roku 2008 ¢ili
14 let! S velkou pravdépodobnosti v disled-

Obr. 2.3 Odlitkovy vdlec zmoce pacienta s mno-
hocetnym myelomem tvorici volné lehké retézce
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