) MONOKLONALNIi GAMAPATIE
MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO VYZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

Tabulka 3.3 MonoklondIni gamapatie klinického vyznamu zptsobend depozity kompletni molekuly monoklondiniho imunoglobulinu anebo jejich cdsti

v organizované anebo neorganizované formé. Upraveno dle publikace Fermand, et al. (2018) (2)

Organizovana struktura depozit M-Ig
Klinickd jednotka Ultrastruktura depozit Charakteristika vyvolavajici | Nejcastéji postizené organy Citace
monoklonalni gamapatie
Al-amyloidéza Fibrilarnf Lambda LC 75% Systémova (srdce v 80 %, 58,59, 60
Kappa LC 25% ledviny v 70 %)
M-IgM pod 10%
Typ I kryoglobulinemie Mikrotubuldrni nebo M-1gG nebo M-IgM Systémové klze +++m, 70
krystalicka ledviny, periferni nervy
Imunotaktoidnf Mikrotubuldrni CLL - like klon&lInf proliferace Ledviny 4,71
glomerulopatie v 50%
Ziskany Fanconiho syndrom Krystalickd Kappa FLC >90% Ledviny, proximalnf 61,62
Cést VK1 tubulopatie
Crystal storing histiocytosis Krystalicka Kappa FLC Systémové (ledviny, kornea, 63, 64, 65
klouby, lymfaticka tkan)
Krystalova keratopatie Krystalicka M-IgG Kornea 66-69
Neorganizovana struktura depozit M-IgM
MIDD LCDD: (pouze FLC, v 80% kappa | Systémové (ledviny ve 100% 69, 71-76
VK1 a VK4 depozita v glomeruldrni a
HCDD: truncated HC obvykle bazaIni membrané, jatra ve
gama 1agama 3 30%, srdce ve 30%)
LHCDD: FLC + truncated HC
Proliferative glomerolonefritis Neorganizovand depozita Obvykle M-IgG3 Ledviny 2,77
with monoclonal
immunoglobulin deposits
(PGNMID)
Macroglobulinosis M-IgM Kbze (dermis) 78

CLL - chronickd lymfatickd leukemie; GOMMID - glomerulonefritida s organizovanymi mikrotubuldrnimi depozity M-IgM; HCDD — heavy-chain deposition disease; LCDD —
light chain deposition disease; LHCDD - light- and heavy-chain deposition disease

B poskozeniorganismu vznika tvorbou imu-
nitnich komplexd, jejichz soucasti je M-Ig
s naslednou aktivaci komplementu,

B poskozeni organismu vznika zvysenou
tvorbou cytokint (interleukinG) a M-Ig
s touto zvysSenou tvorbou néjak sou-
visi, podrobnéjsi patofyziologie téchto
procesli neni znama (2, 51),

B patofyziologie poskozeni organismus za-

tim vibec neni znama.

V témze roce 2018 zverejnili Go a Rajkumar
z Mao Clinic pfehled MGCS z uhlu pohledu
organové lokalizace poskozeni (53). Organové
roz¢lenéni jednotlivych jednotek spadajicich
do kategorie MGCS uvadi tabulka 3.5.V nasem
textu se pfidrzime patofyziologického ¢lenéni
téchto chorob. Jednotka MGCS byla pfijata
hematologickou komunitou v USA a v roce
2020 ji byla vénovéna samostatna kapitola
v edukacni knize vydavané u pfileZitosti sjez-
du Americké hematologické spole¢nosti.

Prehled zndmych forem poskozeni organi-
smu monoklonalnim imunoglobulinem jsme
zverejnili v asopise Vnitini |ékafstvi v roce
1993 (54, 55). Od té doby uplynulo tficet let
a za tu dobu pfibylo klinickych jednotek,
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u kterych nyni panuje presvédceni, ze M-Ig
je vyvolavajicim cinitelem a prohloubilo se
pozndni této kapitoly mediciny, proto jsme
této kapitole znovu nastavili zrcadlo.

Poznani, Ze nize popsané klinické poruchy
souvisi s M-lg, ma i terapeutickou konsek-
venci - snazit se eradikovat M-lg, i kdyz neni
prokazana maligni infiltrace kostni drené.
Proto jsme ptipravili jejich velmi stru¢ny pre-
hled s citacemi jak ceskych, tak zahranic¢nich
publikaci, z nichz se o jednotlivych typech
poskozeni Ize dozvédét podrobnosti nutné
k osetfovani nemocnych.

3.2 MGCS zpUsobena depozity
kompletnich molekul M-Ig
nebo jejich asti

Depozita M-Ig ¢i jeho ¢asti zpUsobuji né-
kolik jiz pomérné dobte znamych klinickych
jednotek, které se obvykle klasifikuji dle ul-
trastrukturdini charakteristiky. Tato depozita
byvaji bud' néjakym zptsobem organizovana,
nebo jsou zcela neorganizovang, ¢iliamorfni.
Vsechny typy téchto patologickych depozit
velmi ¢asto poskozuji ledviny (56, 57).

Amyloidéza z lehkych fetézcl (AL) je
nezndmeé;jsim zastupcem chorob ze skupiny

MGCS s fibrilarnimi depozity (58-60). Dva
typické projevy AL-amyloidézy, makroglosii
a krvaceni do vicek ilustruji obr 3.1a 3.2.

Ziskany Fanconiho syndrom je zpuso-
ben precipitaci lehkych fetézcl obvykle ty-
pu kappa. Tyto fetézce se deponuji lokaIné
v ledvinach, kde formuji krystalické struktury
poskozujici proximalni renaini tubuly. To md za
nasledek vznik tubuldrnich poruch typickych
pro ziskany Fanconiho syndrom (61, 62).

Akumulace krystalt M-Ig v lysozomech
makrofagl v kostni dfeni, v lymfatickych uz-
lindch a v dalsich lymfatickych tkénich je cha-
rakteristickym rysem choroby pojmenované
crystal storing histiocytosis nebo také immuno-
globulin storing histiocytosis.

Tento typ depozit ma ve svém oznaceni
termin histiocytéza a jen zdUraznujeme, ze
nejde o klondlni proliferujici histiocytézu ¢i
onemocnéni vychazejici z histiocytarni linie.
Zde se terminem histiocytéza mini, Ze jsou
nepatrné zmnozené histiocyty, které uklizeji
vytvorené krystalky monoklonalniho imuno-
globulinu (63-65).

Krystalicka keratopatie obvykle vznika
tvorbou krystalickych depozit M-Ig v rohov-
ce (66-69).
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