MONOKLONALNIi GAMAPATIE (

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

Tabulka 2.3 International Myeloma Working Group diagnostickd kritéria pro MIM a dalsi plazmocytdrni choroby publikovand v roce 2014 (87, a 88)

Porucha ¢i choroba

Definice

Non-lgM MUGS

Musi byt splnéna viechna tfi kritéria:

= monoklondlniimunoglobulin/S (non-IgM typ) <30g/I

m pocet klondIni plazmatickych bunék je v kostni dieni < 109%*

m absence poskozeni typu hyperkalcemie, rendini insuficience, anémie, kostnich lozZisek (CRAB), kterd by mohla vzniknout
vlivem plazmoceluldrni proliferace

Doutnajici MM
(Smoldering MM)

= Musi byt naplnéna obé kritéria:

= monoklondiniimunoglobulin/s (IgG nebo IgA) = 30g/1, nebo v modi je pfitomny monoklonalnfimunoglobulin > 500mg/24 h
a/nebo pocet klonalnich plazmocytl v kostni dieni je v rozmezi 10-60%

m absence projevy definujicich myelom a absence depozit amyloidu

Mnohocetny myelom
(Multiple myeloma)

Obé kritéria je nutno splnit

m pocet klondIni plazmocytl v kostni dfeni > 10% nebo z biopsie je prokdzan kostni nebo extrameduldrni plazmocytom

m musi byt pfitomen jeden Ci vice projevd definujicich myelom

Priikaz poskozeni organd, které mohla zpUsobit pfitomné plazmocelularni proliferace, specialné:

a) hyperkalcemie: kalcium/S >0,25 mmol/I nad horni fyziologickou hranici, tedy >2,75nmol/1

b) rendlnf insuficience s kreatininovou clearanci <40 ml/minutu nebo sérovy kreatinin > 177 nmol/I (>2mg/dl)

) anémie: koncentrace hemoglobinu snizena >20g/l pod dolnf limit nebo hodnota hemoglobinu < 100g/I

d) kostni loZiska: jedno nebo vice osteolytickych lozZisek na rentgenovych snimcich skeletu, nebo pfi CT zobrazeni, pfipadné
FDG-PET/CT zobrazeni

Anebo je alespon jedna z nasledujicich znamek casného myelomu:

a) pocet plazmocytl v kostni dieni > 60 %

b) pomér volnych lehkych fetézcl (involved : uninvolved FLC) > 100, pficemz koncentrace (involved free light chain) musf byt
>100mg/l)

) > 1 fokaIni lozisko na MR zobrazeni ale nejméné o velikosti 5mm

MGUS typu IgM

(IgM Monoclonal gammopathy
of undetermined significance
(IlgM MGUS)

Musi byt splnéna viechna tfi kritéria:

m monoklondlni imunoglobulin typu IgM (M-IgM) <30g/I

m lymfoplazmocytérni infiltrace kostnf dfené je <10% /dle Mayo Clinic anebo nenf pfitomna lymfoplazmocytami infiltrace
kostni dfené bez pocetniho kritéria

m nenfanémie, nejsou B-symptomy (systémova zanétliva reakce, neni hyperviskozita, lymfadenopatie, nebo hepatosplenome-
galie, kterd by mohla byt zpisobena lymfoproliferativnim onemocnénim

MGUS z lehkych fetézct
(MGUS-FLC)
(Light chain MGUS)

Musi byt spInéna tato kritéria:

m abnormalni pomér FLC (< 0,26 nebo > 1,65)

m zvysend hladina klondlnfho lehkého fetézce (involved light chain), tedy zvysend hodnota kappa FLC u pacientd s FLC pomérem
> 1,65 anebo zvysend koncentrace lambda FLC u pacient s pomérem FLC < 0,26

m nenf prokazatelny tézky fetézec monoklonalniho imunoglobulinu pfi provedeni imunofixa¢ni elektroforézy

m nenf pfitomno zadna orgdnoveé poskozenti, které by bylo mozné pfisoudit plazmocytarni proliferaci a volnym lehkym fetézcdm

m pocet klonélnich plazmocytt v kostni dfeni < 10%,

m monoklondlnf imunoglobulin v moci <500mg/24h

Solitarni plazmocytom

Musi byt splnéna viechna 4 kritéria:

m biopticky prokdzano solitarniloZisko v kosti ¢i v mékkych tkénich, v némz jsou prokazatelné pfitomny klondini plazmatické burky

m normalni nalez v kostni dfeni bez pfitomnosti klonalnich plazmatickych bunék

m normalni zobrazeni skeletu s normélnim obrazem pétefe a panve pfi MR pripadné CT zobrazeni, vyjma solitdrniho loziska
plazmocytom

m absence orgdnového poskozeni, jako je hyperkalcemie, rendini insuficience, anémie ¢i jina kostni loZiska (CRAB), které by
mohlo byt pfisouzeno lymfoplazmocytarni ¢i plazmocytarni proliferaci

Solitarni plazmocytom
s minimalnim postizenim
kostni diené

Musi byt napInéna vsechna 4 kritéria:

m biopticky prokdzané solitarni loZisko v kosti nebo v mékkych tkanich s prikazem pfitomnosti klondlnich plazmatickych bunék,

m pocet klonalnich plazmocytt v kostni dfeni je < 10%

m normalni ndlez pfi rentgenovém vysetreni celého skeletu doplnéného o MR anebo CT zobrazeni patefe a panve (vyjma
primarniho solitérniho loZiska)

m absence orgdnového poskozeni, jako je hyperkalcemie, rendini insuficience, anémie ¢i jinad kostni loZiska (CRAB), které by
mohlo byt pfisouzeno lymfoplazmocytarni ¢i plazmocytarni proliferaci

Plazmocelularni leukemie

Do roku 2021 platila definice vyzadujici prikaz plazmocytl v periferni krvi v poctu > 20 %,
Vroce 2021 byla ustanovena nova kritéria plazmoceluldrni leukemie. Pro stanoveni diagnézy plazmoceluldrni leukemie je
dostacujicich 5% a vice plazmocytd v periferni krvi

Intenzita lé¢by se vzdy musi pfizpUsobit to-
leranci pacienta a jeho komorbiditam, u pacien-
td v dobrém klinickém stavu podavame obvykle
trojkombinace 1ékd s odlisSnym mechanismem
ucinnosti, pacientlm s nizsi toleranci zatéze pak
jen dvojkombinace. S pfichodem daratumuma-
bu se zacaly testovat ¢tyrkombinace, obsahujici
daratumumab, dalsi dva protimyelomové léky
a glukokortikoid, obvykle dexametazon.
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Tento text je zaméfen dominantné na
diagnostiku této nemoci, a tak zdjemce o po-
drobné informace, jaké Iéky jsou povazovany
za optimalni v roce 2022, odkazujeme na ci-
tované publikace. Léky dostupné v roce 2022
shrnuje tabulka 2.5. Soucasti jsou vzdy gluko-
kortikoidy, které maji potencial nicit myelo-
mové bunky podobné jako u jinych malignich
lymfoproliferativnich chorob (103).

Uménim specialisty na lé¢bu MM je tyto
léky vyskladat do kombinaci tak, aby dosahl
co nejdelsiho potlaceni nemoci s co nejmen-
$imi nezadoucimi Ucinky a aby se nedostal
konfliktu se zastupci platce zdravotni péce
(reviznimi lékafi). Proto musi peclivé sledo-
vat ménici se predpisy SUKLu a informace
pojistoven o Uhradach léciv, které se méni
nékdy i vicekrat v prlibéhu roku, a tak se mé-
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