MONOKLONALNI GAMAPATIE (
MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO V'YZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

Tabulka 3.4 MonoklondIni gamapatie klinického vyznamu a jeji projevy zptsobené vazbou M-Ig na autoantigeny a dalsimi mechanismy. Upraveno dle
publikace Fermand, et al. (2018) (2)

Protilatkové aktivity
Mechanismus Hlavni charakteristika Nejcastéji postizené organy Citace
monoklonalni gamapatie
Typ Il smiSena Monoklondlni IgM se vdze na M-IgM Imunitnimi komplexy zptsobena 113-116
kryoglobulinemie polyklonalni IgG vaskulitida s poskozenim kdze,
ledvin perifernich nervi
Ziskany angioedém, ziskany C1 inhibitor M-IgM Angioedém 105-108
deficit C1 inhibitoru
Von Willebrand disease vW faktor M-IgM Krvacenf 109
Bulézni kozni onemocnént Vazba M-IgA na dermoepidermdlni M-IgA, M-IgA Kozni puchyfte typu pemphigu 85-87
junkci
Cold aglutinin disease Vazba M-IgM na erytrocyty M-IgM Chladem indukovand intravaskuldrni | 110-112
hemolyza
IgM periferni neuropatie Vazba M-IgM na antigeny perifernich M-IgM Ataxicka polyneuropatie 88-104
nerva (MAG)
CAP (complement alernative Nejasny mechanismus, ziejmé M-Ig M-IgG Ledviny 122-125
pathway activation) namiteny proti regula¢nimu proteinu
Nejasna souvislost M-Ig s nadprodukci cytokint
POEMS syndrom VEGF Lambda LC téméf vzdy, v 50 % M-IgA Periferni nervy ve 100 % a dalsi 131-133
Osteoskleroticka kostni loZiska manifestace
Zatim neobjasnéné mechanismy
Capillary leak syndrome M-IgG, vzédcné M-IgA Systémové 156-163
TEMPI syndrom M-IgG Systémové 164-166
Neutrofilni dermatéza M-IgA >80% vyjma Sweet syndromu, Kozni projevy rzného typu 85-87,
do této kategorie patfi pyoderma 141-143
gangrenosum, Sweet syndrom,
subcorneal pustular dermatosis
a erythema elevatum diutinum
Ziskané onemocnéni cutis laxa M-IgG casto spole¢né s gama HCDD | Koznf, ale i dalsi - plice a trdvici trakt | 153,154
Skleromyxedém M-lgG Kdze a dalsi lokalizace 144
Skleredém M-IgG Pouze kize 145-148
Syndrom Schnitzlerové Ziskand autoinflamatorni choroba s M-IgM Kdze, systémové priznaky + 155
deregulacf IL-1 osteoskleroticka loziska
Sporadic late onset nemaline Dominantné M-IgM Poskozeni kosternich svald 167-171
myopathy

CAP - complement alternative pathway; CANOMAD — chronic ataxic neuropathy opthalmoplegia, monoclonal IgM, cold aglutinins, antidisialosy! antibody; HCDD — haevy-
-chain deposition disease; POEMS — polyneropathy, organomegaly, endocrinopathy, monoclonal gammopathy, skin disorders; TEMPI - teleangiectasia, erytrocytosis with ele-
vated erytropoetin level, monoclonal gammopathy, perinefritic fluid collection, intrapulmonary shunting

Nékdy takeé typ | kryoglobulinu mlze tvofit
krystalické bilkovinné struktury. Monoklonalni
a smiSené kryoglobulinemie mohou tvofrit
mikrotubularni depozita s, nebo bez vasku-
litidy, v zavislosti na slozeni kryoglobulinu
v postizeném organu (70).

Imunotaktoidni glomerulopatie nebo
glomerulonefritida s organizovanymi mikro-
tubularnimi depozity M-lg poskozuje vylu¢né
ledviny ve formé mikrotubuldrnich depozit
M-1g, aniz by byly zndmky kryoglobulinemie
4,71).

MGCS s neorganizovanymi depozity jsou
prezentovany dominantné nemoci zvanou
Monoclonal Immunoglobulin Deposition
Disease — MIDD. Tato neorganizovana depo-
zita tvori granuldrni teckovitd depozita podél
bazélni membrany. Depozita obvykle obsahuji
volné lehké fetézce Light Chain Deposition
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Disease — LCDD, nékdy obsahuji tézké fetézce
Heavy Chain Deposition Disease — HCDD, anebo
obsahuji oboji, Light chain and Heavy chain
Deposition Disease — LHCDD. MIDD predomi-
nantné postihuje glomerularni a tubularni
castiledvin, ale mze miti systémové projevy
(69, 72-76).

M-Ig maze vyvolavat proliferativni glome-
rulonefritidu s depozity monoklonalniho imu-
noglobulinu Proliferative Glomerulonephritis
with Monoclonal Immunoglobulin Deposits —
PGNMID. Zde dochazi k deponovani M-1gG
(nejcastéji IgG3) a komplementu v glomeru-
larnich kapilardch a mesangiu, takze vysledny

Obr. 3.1 Amyloidovd depozita v jazyku zpdsobuji makroglosii, a proto jsou na jazyku zfetelné otlacené

zuby. Dalsim castym problémem je fragilita kapildr. Proto jsou vyjimecné na jazyku zietelné hemoragie

o

-

ONKOLOGIE 41



