MONOKLONALNIi GAMAPATIE (

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

nalnimu IgM. To znamen4, Ze pfi poklesu pod
urcitou teplotu dochazi k jeho gelifikaci nebo
precipitaci, a tim k poruse pratoku v cévach.
Kryoglobulinemie mdze mit rdzné projevy
tak, jak je popisuji citované publikace. Tedy
nejen klasické trofické defekty prochlazenych
aker, tedy prst HK ¢i DK. Nékdy vaskuliti-
da zpUsobena kryoglobulinemii zpldsobuje
trofické defekty. Velmi atypické jsou zmény
usnich boltcd, které mohou na prvni pohled
vypadat jako zénétlivé zmény se zdufenim
boltce. Jindy kryoglobulinemii vytvofrené imu-
nokomplexy poskozuji ledviny.

Pokud se jednou kryoglobulin prokaze,
pak je nutno na vysetfeni vzdy transporto-
vat vzorky krve ve vodni lazni 37 st. teplé,
obvykle v termosce (67-71). Podrobnéji

Tabulka 2.1

se kryoglobulinemii vénujeme v ¢lanku
o Waldenstromové makroglobulinemii. Zde
jen pfipomene zakladni fakta o kryoglobu-
linemii tabulkou ¢. 2.1.

54 Imunodeficit

U pacientd s MM dochazi k potlaceni
tvorby funkcnich gamaglobulinG. Pokud ma
pacient napfiklad myelom typu IgA, tak bu-
de mit monoklondlni IgA a tim i celkovy IgA
zvyseny, ale IgG a IgM bude mit snizené pod
fyziologickou hranici a stejné bude mit snizen
i polyklonalni IgA. Pokud bude mit pacient
MM tvofici jen volné lehké fetézce, tak uvi-
dime snizené imunoglobuliny IgA, IgG IgM.
Takze laboratorné budeme mit pfed sebou
obraz imunodeficitu. A se snizenim aktivity

B-bunécné odpovédijde ruku v ruce i snizeni
T-bunécné odpovédi.

Proto u pacientli se symptomatickym MM
kem pred propuknutim nemoci, a proto ¢asto
herpes zoster ohlasuje dal$i progresi nemoci,
snizje spojen i dalsi pokles aktivity T-buné¢né
imunity (72-74).

5.5 Mnohocetnym myelomem
indukovana systémova zanétliva
reakce se zvysenou Ci vysokou
hodnotou CRP

Nékteré formy MM jsou spojeny se systé-
movou zanétlivou reakci, které se u lymfomu
fika B-symptomy. Tedy subfebrilie a pozdé-
ji febrilie, no¢ni poceni, patologicka unava.

Kryoglobulinemie Typl

Typll
Smisena kryoglobulinemie
(mixed cryoglobulinemia — MC)

Typ Il
Smisena kryoglobulinemie
(mixed cryoglobulinemia — MC)

Tridy imunoglobulinu, které
tvoff kryoglobulin

IgM (nejcastéjsi)
19G (IgG2, 1gG3)
IgA (vyjimecné)
FLC (vyjimecné)

Obvyklé koncentrace 5-20g/I

M-IgM vézajici IgG
M-1gG vazajicl IgG
M-1gA vazajici IgG
(vzacné)

Obvykla koncentrace
1-59/1

IgM vézajici 1gG

IgM vézajici 1IgG+IgA

1gG vazajici IgA a FLC
Obvykld koncentrace do 1g/I

Klonalita Monoklondinilg

Jeden, ¢ivice monoklonalnichimunoglobulind
vazajici se na polyklonalni imunoglobuliny, mo-
noklonalni lg méa tedy vlastnost autoprotilatky

PolyklondIni imunoglobuliny, pfipadné oligo-
klondlni imunoglobuliny vazajici se na dalsi
polyklonalnich imunoglobuliny (mikrohetero-
genita)

Smisena kryoglobulinemie
kryoglobulinemii

Typ | netvori smisenou

Typ Il tvofi smisenou kryoglobulinemii

Typ Il tvoff smisenou kryoglobulinemii

provazené kryoglobulinemif doutnajici MM,

MM

morbus Waldenstrom,
makroglobulinemie

Jiné lymfoproliferativni nemoci

Frekvence vyskytu (zde zélezi | 25-30% 25% 50%
vybéru pacientl do souboru)
Nemoci, které mohou byt MGUS, Autoimunity: Sjogrenlv syndrom, SLE, RA Autoimunity: SLE, RA

LPD: B-cell lymfom

NHL

Solidnf tumory

Cold-agglutinin disease

Infekce: Chronickd HCV

jiné: (HIV, HBV)

Esencialni MC (nezndmd pricina)

bilidrni cirhoza

solidnf tumory

infekce: HBV, HIV, Epstein-Barr
cytomegalovirus

endokarditis, spirochetdzy
fungalni infekce

parazitézy

Esencidlni MC (neznamd pficina)

Klinické projevy

KozZni manifestace: Purpura,
akrocyanoza, kozni nekréza,

KozZni manifestace: Meltzerova tridda:
purpura, artralgie, slabost a dalsf,

KoZni postizeni

kozni ulcerace, livedo reticularis,
gangréna, akrocyandza,
Raynauddv syndrom
MimokozZni manifestace:
Periferni neuropatie, poskozeni
ledvin, kloubni postizent,
systémova vaskulitida

jako v predchozim sloupci, akrocyanéza,
kozni nekrdza, kozni ulcerace, livedo reticularis
Postizeni vnitinich orgdnd: ledvin:
membranoproliferativni glomerulonefritida;
neuropatie, vyjimec¢né zdvazné manifestace
typu intestinalni ischemie, alveolarni
hemoragie, postizeni CNS a myokardu ¢i jater

Periferni neuropatie
Poskozeni ledvin

Poskozeni kloubu

Biologické markery

RF-IlgM/1gG
Type I: +
FLC

Protilatky (Auto Antibody -Ab)

(ANA, ENA, AMA)

Hypokomplementemie & 3,4 4,4 cHs0)
RF-IgM/1gG

Typ Il: ++

Typ ll: ++

FLC: Ko ++ A +

MGUS — monoklondini gamapatie nejistého vyznamu; MM — mnohocetny myelom; SLE - systémovy lupus erythematosus; RA — revmatickd artritida; LPD — lymfoproliferativni po-
ruchy; NHL — non-Hodgkin lymphoma; HCV - hepatitis C virus; HIV — human immunodeficiency virus; HBV — hepatitis B virus; MC — mixed cryoglobulinemia; CNS — centrdlni nervo-
vy systém; RF — revmatoidni faktor; ANA — antinukledrni antibodies; ENA — extractable nuclear antigens; AMA — anti-mitochondridini antibodies; FLC — free light chain
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