) MONOKLONALNIi GAMAPATIE

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

nu zpUsobeny i Utlakem ¢i infiltraci nervovych
struktur mimo oblast patere. Pfikladem muze
byt komprese nervovych pleteni ¢i sedaciho
nervu v prdbéhu panvi extramedularnim mye-
lomem vychézejicim ze stény panve. | toto po-
stizeni tedy muze mit maligni pficinu. Existuje
vsak také spektrum benignich pficin plexopatii
¢i mononeuropatii v této distribuci, napf. kom-
prese nervus ischiadicus v misté fyziologické
uziny v oblasti musculus pyriformis. Tento typ
bolesti nese ndzev syndrom musculus pyriformis
(59). Moznost extraspinalni komprese nervovych
struktur je vhodné zvazovat v pfipadé zfetelnych
klinickych obtizi s prokazatelnym neurologic-
kym deficitem a absenci odpovidajiciho korelatu
na zobrazovacich metodach patere.

Pokud z vysetieni a anamnézy zjisti Iékar
podezieni na kompresi nervovych struktur,
je vhodné doplnéni akutniho neurologické-
ho vysetreni, které objektivizuje postizeni
a zpfesni jeho topizaci. To umozni lepsi zaci-
leni zobrazovaci vysetreni (MR ¢i CT), které se
také provadi v akutnim modu. Pokud je tfeba
operacni dekomprese, tak ma byt provedena
do 24 hodin od vzniku pfiznakd, protoze jediné
tak ma nadéji na Uspéch a moznost alespori
¢aste¢ného obnoveni funkce poskozenych ner-
vovych struktur (60). Toto pravidlo je nejurgent-
né;jsi v piipadé syndromu caudy equiny. Toto
zorganizovat vyzaduje enormni UGsili 1ékare.
Vedle chirurgické dekomprese je vhodna lécba
symptomaticka: terapie neuropatické bolesti
a dalsich senzitivnich symptomd, pokud jsou
pro pacienta obtézujici, fyzioterapie apod.

5.1.4 Polyneuropatie pfi myelomu

Castou neurologickou manifestaci mno-
hocetného myelomu je také polyneuropa-
tie. Postihuje asi 11-13 % pacientd jiz v dobé
stanoveni diagnézy MM a az 75 % pacient(
v jeho dalsim priibéhu, a to bud'v souvislosti
s onemocnénim jako takovym nebo jako neza-
douci Gcinek jeho Ié¢by. Polyneuropatie navic
neni specifickou komplikaci MM a ma Siroké
spektrum jinych pficin. Zejména u starsich pa-
cientd je proto ¢asto multifaktorialni. U pacient(
s MM tedy mohou byt polyneuropatie velmi
rliznorodé. Obecné je jejich klinicka manifestace
podobna vyse zminénym klinickym projevim
myelopatie ¢i radikulopatie. Mohou tedy byt
opét senzitivni, motorické a/nebo autonomni,

rozvijeji se vsak postupné, progreduji spise po-
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maleji. PotiZe byvaji oboustranné a jsou castéji
lokalizovany v akralnich ¢astech koncetin (nej-
prve prsty, narty ¢i plosky DKK s postupnym
Sifenim proximalnéji v ponozkové ¢i podkolen-
kové distribuci, pozdéji prsty, dlané a hrbety
HKK, tedy postizeni v distribuci rukavicové) (61,
62). Postizeni je obvykle symetrické, vzacné jde
o asymetrické formy vznikajici pfi plazmocytarni
infiltraci perifernich nervi - toto postizeni ma
pak spise charakter viceCetné mononeuropatie
(mononeuropatie multiplex). Castou manifestaci
je také bolestiva, prevazné senzitivni a auto-
nomni neuropatie s dominujicim postizenim
tzv. tenkych nervovych vldken, ¢asto spojena
s oboustrannym vyskytem syndromu karpalni-
ho tunelu v rdmci amyloidni neuropatie, kterd
postihuje asi 30-40% pacientd s MM. Potencial
vyvolat ¢ dale zhorsit polyneuropatii ma i fada
1€kl uzivanych v terapii MM, zejména thalido-
mid a bortezomib. V obou pfipadech jde typicky
o bolestivé pfevazné senzitivni polyneuropa-
tie s vyraznym postizenim tenkych nervovych
vlaken. Rozvoj ¢i progrese polyneuropatie pfi
jejich uzivani vede ke zvazeni redukce davek Ci
zamény preparatu. Naopak méné neurotoxic-
ky se jevi lenalidomid ¢i pomalidomid. Vétsina
polyneuropatii asociovanych s mnohocetnym
myelomem je axonadlnich a moznosti kauzalni
lé¢by postizeni perifernich nervi jsou u nich
omezené. Elektromyografické (EMG) vysetieni
odlisi malou ¢ast pacientl s potencialné lécitel-
nymi autoimunitné podminénymi demyelini-
zacnimi typy polyneuropatii (napf. anti-MAG).
Vedle EMG a prikazu autoprotilatek muze
odliseni téchto potencidlné ovlivnitelnych de-
myelinizacnich typ( polyneuropatii napomoci
také MR ¢&i ultrazvukové vysetfeni nervovych
plext a perifernich nervl. Zejména k prikazu
amyloiddzy je mozné vyuzit biopsii tuku ¢i pe-
riferniho nervu. Terapeuticky se kromé lécby
zdkladniho maligniho onemocnéni uplatriuje
fyzioterapie a Ié¢ba neuropatické bolesti a dal-
sich pozitivnich senzitivnich symptom@ pomoci
antiepileptik ¢i antidepresiv, pfipadné opioidd.

5.1.5 POEMS syndrom

Vzacnym onemocnénim, manifestujicim
se vedle polyneuropatie také organomega-
lii, endokrinopatii, monoklonalni gamapatii
a koznimi projevy (skin changes), je tzv. POEMS
syndrom. Je obvykle asociovan s osteosklero-
tickym myelomem. Polyneuropatie zde byva

inicialnim a obvykle dominujicim klinickym
projevem. Inicidlné je obvykle senzitivni, na-
sledné se pfidava slozka motoricka vedouci
k rozvoji paréz a to ¢asto distalnich i proximal-
nich. Elektrofyziologicky jde o smisené axonal-
né-demyeliniza¢ni postizeni, v mozkomisnim
moku byvé vyrazné elevovana celkova bilkovi-
na. Biopsie periferniho nervu prokazuje zanét-
livé infiltraty v epi- i endoneuriu a smisené axo-
nalné-demyeliniza¢ni zmény. Polyneuropatie
je obvykle progredujici. Vyjimecné muze byt
u pacienti s MM poskozen i mozek (63, 64).

5.2 Hyperviskozita

Vysoké hodnoty celkové bilkoviny zpG-
sobuji hyperviskozitu, ktera ovliviiuje tok
krve dllezitymi organy. Viditelnd je na o¢-
nim pozadi, a se proto pfi hodnotéch celko-
vé bilkoviny nad 100 g/l doporucuje provést
vysetieni o¢niho pozadi a pokud jsou zndmky
hyperviskozity, tak provedeni plazmaferézy
(65, 66). Postizeni o¢niho pozadi se vyskytu-
je u pacientt s hyperviskéznim syndromem.
U pacientd dochazi ke zhorseni zrakové ost-
rosti. Na fundu obou o¢i nachazime dilataci
sitnicovych arterii a vén, ve viech kvadrantech
jsou pfitomny karkovité ¢i plaménkovité he-
moragie. Pfi zdvaznych formach onemocnéni
muze byt v dolni ¢asti sitnice pfitomno serézni
odchlipeni sitnice ¢i edém terce zrakového
nervu. V makule se objevuje edém.

Pfi vysetieni optickou koherencni tomo-
grafii je patrna intraretindlni tekutina, v zev-
nich vrstvach sitnice jsou pfitomny hype-
rreflektivni body. U pokrocilejsich stadii se
v makule objevuje ablace neuroretiny.

Pii vysetieni fluorescencni angiografii
je zfejma dilatace a tortuozita cév, typickym
nalezem je absence prosakovani v makule.

V ramci diferencidlni diagnostiky je potre-
ba odlisit kmenovou Zilni okluzi sitnicové vény
¢i diabetickou retinopatii (65, 66).

5.3 Kryoglobulinemie

Vlastnosti kryoglobulinu mivaji nejc¢as-
téji molekuly monoklondlniho imunoglo-
bulinu typu IgM, proto podrobné rozebi-
rame kapitolu kryoglobulinemie v textu
o Waldenstromova makroglobulinemii. Ale
monoklondlniimunoglobuliny typu IgG ¢iIgA
mohou mit také charakter charakter kryoglo-
bulinu, byt s nizsi frekvenci oproti monoklo-
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