) MONOKLONALNIi GAMAPATIE

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

Tsang uvadi 100% lokaIni kontrolu dosa-
zenou radioterapii u SP do priméru 5cm ve
srovnani s pouze 38% Uspésné l1écbé SBP pfi
praméru >5cm. Zda loziska SBP nad 5 cm
prdméru vyzaduji vyssi davku radiace nebo
kombinovanou [é¢bu zatim nebylo ujasnéno
v ramci klinickych studii (177).

Proto u pacientt se SP vyrazné piesahu-
jicimi prdmér 5 cm je na zvazeni kombinace
systémové |écby a radioterapie (178, 179).
V pripadech patologickych fraktur, neurolo-
gickych komplikaci anebo lozisek zpUsobuji-
cich nestabilitu kosti, je na zvazeni operacni
|é¢ba. V ptipadé velkych lozisek je také mozné
operacni fedeni a dozéfeni rezidui po opera-
ci. V roce 2022 stdle nejsou dostatecna data
o adjuvantni lé¢bé chemoterapii. Adjuvantni
chemoterapii ale Ize zvézit u pacientt s perzi-
stujici nemoci prokdzanou metodou FDG-PET/
CT po inicialni radioterapii (177-181).

Na problémy rozliSeni MM a solitarniho
plazmocytomu upozornil v popise pfipadu
Hrabovsky, ktery popsal jednotku mezi SP
a MM - vicecetny solitarni plazmocytom (182).
Podobné jako mezi MGUS a MM je kontinudlni
prechod, tak kontinudlni pfechod je i mezi
SBP a MM (183).

10 Plazmocelularni leukemie,
(kéd MKN-10: C901)

10.1 Ménici se kritéria
plazmocelularni leukemie
Plazmoceluldrni leukemie (PCL) je vzac-
na, obvykle velmi agresivni plazmocelularni
neoplazie, kterd se vyvine u velmi malého
poctu pacientl s MM (0,5-4 %). Pavodni dia-

gnosticka kritéria obsahovala pozadavek 20 %
patologickych bunék v periferni krvi a vice nez
2x10°%I cirkulujicich plazmatickych bunék.
Takto ji definoval v roce 1974 Robert Kyle (184).

Studie poslednich let ukazaly, ze pacienti
s poc¢tem cirkulujicich plazmatickych bunék
>59% maji podobné nepfiznivou prognézu
(185, 186), a proto z Mayo Clinic vysel navrh
na zménu kritérii na pocet klonalnich plaz-
mocytld >5% v periferni krvi (186), protoze
plvodni 20 % IMWG kritéria mohou podhod-
notit pocet pacientu. Predposledni publika-
ce IMWG na toto téma je z roku 2013 a tato
publikace uvadi 20 % plazmocytl v periferii
(187). Nové kritéria IMWG spatfila svétlo svéta
az v prosinci roku 2021. Tato kritéria IMWG
2021 jiz akceptuji navrhovanou hranici > 5 %
cirkulujicich plazmocytd v periferni krvi (188).

10.2 Primarni a sekundarni

plazmocelularni leukemie
PCL je dale klasifikovana na:

®  sekunddrni - vyvine se z dfive diagnos-
tikovaného MM,

B primarni, pokud je diagnostikovana u pa-
cienta bez dalsich znamek MM.

Primarni PCL se ¢asto manifestuje za-
vaznou cytopenii a organomegalii. A nékdy
mUze postihovat i CNS a je spojena s nepfi-
znivéjsi progndzou nez maji pacienti s MM
(189-193).

10.3 Lécba plazmocelularni
leukemie

V téchto pfipadech se proto doporucuje
intenzivnilé¢ba a zafazeni vysokodéavkova-

Tabulka 2.6 Prognostické faktory spojené se solitdrnim plazmocytomem dle European Expert Panel (175)

Rizikové faktory Délka bezptiznakového preziti
(Progression free survival)
V dobé SBP vs. EMP Vy$3f riziko progrese do MM pro SBP pacienty (progrese
stanoveni 65-84% do 10 let) ve srovnani s EMP pacienty (25-35%
diagnozy SP do 10 let)
Flowcytometricky priikaz MinimalIni klondlni plazmocytéza je spojena s kratsim
minimalnf kostni plazmocytdzy | PFS ve srovnani's jejf absenci
Morfologicky Asi 70% pacientl s minimalnf klonalnf kostni plazmocy-
imunohistochemicky priikaz tézou progreduje do MM s medidnem intervalu do prog-
minimaln{ kostni plazmocytdzy | rese 26 mésicl
Pomér FLC v séru Abnormdlini FLC pomér je spojen s vyssim rizikem prog-
rese do MM ve srovnani s normalnim pomérem o (44 vs.
26%za 5 leta 51 vs.32% za 10 let)
Histologické abnormality Pfipadné morfologické a cytogenetické zmény plazmo-
cytl v kostni dfeni maji nepfiznivy prognosticky vyznam
Pfi sledovani | Perzistence M-Ig po Ié¢bé 9% progresi u pacientd s vymizeni M-lg po lé¢bé SP vs.
po lé¢bé SP 71% progresi u pacientl s perzistujicim M-Ig po lécbé SP
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né chemoterapie s autologni transplantaci
do lé¢ebného planu. Pro 1é¢bu PLC se po-
uzivaji stejné léky jako pro MM (189, 194),
ale je snaha o maximalné intenzivni [é¢bu
od pocatku.

Daratumumab se osvédcil i v této indikaci,
pfi pouziti daratumumabu v kombinaci presa-
huje pocet 1é¢ebnych odpovédi 60% (195, 196).

Délka preziti pacientl s PCL je kratka. Pred
zavedenim novych 1ékl byl median OS jen
4-6 mésicl (197).

Nicméné nové lé¢ebné postupy véetné
transplantace kostni diené zlepsily preziti
jen mirné, po 4 letech preziva pouze 28%
pacientl. Novéji je délka preziti definovana
cytogenetickymi nédlezy a kolisd mezi 51 a 19
mésici (198). Pacienti s PCL mohou mit pro
mnohocetny myelom nezvyklé komplikace,
jako je srdec¢ni selhani zplsobené tvorbou
arteriovendznich zkratd (199).

104 Pocet pacientl
s plazmocelularni leukemif v CR

V roce 2019 byla prezentovand prvni
studie poskytujici informace o epidemiolo-
gii PCL v ¢eské populaci vyuzivajici Narodni
onkologicky registr (NOR) jako zakladni zdroj
popula¢niho hodnoceni epidemiologie PCL.
Vysledky: dle dat NOR je v obdobi 2000-
2015 kazdoroc¢né prameérné diagnostikova-
no $est novych piipadd PCL a z divodu PCL
dochazi ke ¢tyfem umrtim roc¢né. Incidence
PCL v Ceské republice je v tomto obdobi 0,57
pfipadu na milion obyvatel. U vétsiny zazna-
menanych pfipadl PCL jde pravdépodobné
o primarni PCL, protoze sekundarni PCL, ktera
je relapsem dfive zaznamenaného myelomu,
neni obvykle v datech NOR kédovéna jako
samostatnd diagnéza (200).

Domnivame se, ze skute¢na incidence plaz-
mocelularni leukemie muze byt o néco vyssi,
protoze kdyz si lékaF nevzpomene, Ze dg této
jednotky je C901 tak do dokumentace napise
dg €900, protoze ta je castéjsi, a tak si ji 1épe
pamatuje. Proto také se vysel ¢lanek o této ne-
moci s ndzvem Plazmocelularni leukemie — za-
pomenutd nemoc pojednavajici o problémech
se stanovenim této diagnézy (192).

11 Zavér
Maligni plazmocelularni malignity se tedy

klasicky déli na tfi jednotky, nej¢astéjsi je mno-
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