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Obr. 3.2 Krvdcenido vicek je dalsim typickym projevem Al-amyloiddzy. Za zapdjceni obrdzku pacientky

smasivnim orbitdInim krvdcenim dékuji primdfi Janu Simonidesovi. Pacientka s méné zietelnymi hemo-

obraz se podobd imunitnimi komplexy medi-
ované glomerulonefritidé (4, 77). Na rozdil od
MIDD je PNMID omezena pouze na ledviny.

Zcela vyjimecné amorfni M-lg depozita
jsou ukladana v jinych tkénich, jako napfiklad
u makroglobulindzy, kdy vznikaji intradermal-
ni depozita M-IgM (78).

Glomerularni intrakapildrni tromby tvo-
fené IgM jsou velmi vzacnou komplikaci WM
s hyperviskozitou (79).

Odlitkova nefropatie je tvofena lehkymi
fetézci (FLC - cast nephropathy), ale ta je vy-

ragiemi na vicku je po inicidlni 16cbé jiz 15 let v kompletni remisi

sledkem masivni produkce nefrotoxickych

FLC, coz jiz signalizuje mohutnou populaci
malignich bunék, a to jiz nepatfi do klinic-
kého spektra MGSC, ale je to také velmi ¢as-
té forma poskozeni ledvin u pacientd s MM
(80-82).

3.3 MGCS zpUsobena
protilatkovou aktivitou M-Ig

M-1g miZe nabyvat vlastnosti autoproti-
latky, vazat se na rizné télu vlastni autoanti-
geny, a tak poskozovat cetné tkané.

3.3.1 Ledvinné poskozeni

Zaméreni M-Ig proti kolagenu IV nebo proti
fosfolipazovému receptoru A2 bylo dokumen-
tovano ve vzacnych pfipadech s poskozenim
bazalni membrany glomerul(, zplsobujicim
membranovou glomerulopatii (83, 84).

3.3.2 Bulézni kozni poskozeni

M-Ig mUze byt pfi¢inou buldznich koznich
chorob s prokazanou protildtkovou aktivitou
zamérenou na kolagen VII (85-87). Tato dia-
gndza vyzaduje morfologicky prikaz linear-
nich imunoglobulinovych depozit v oblasti
dermoepidermalni junkce s prikazem toho
samého imunoglobulinu a typu lehkého fe-
tézce, jako ma cirkulujici M-1g (87). Pfipad bu-
I6zniho onemocnéni, které provazelo MGUS
typu IgA a pozdéji MM a po dosazeni kom-
pletni remise MM zcela vymizelo, jsme popsali
v roce 2009 (86).

Buldzni kozni poskozeni, takzvany IgA
pemphigus, uvadi obr. 3.3. U této pacientky
po dosazeni kompletni remise kozni morfy
vymizely a pfi recidivé nemoci se opét na-
vratily, coz potvrzuje, ze monoklondlni imu-
noglobulin typu IgA se podilel na etiologii
téchto puchyika.

V nékterych pfipadech ale imunohisto-
chemické barveni mlze prokazat depozita
nemonoklonalnich imunoglobuling, coz Ize
interpretovat tak, Ze pritomnou protilatkou
neni M-lg, ale ze protilatky jsou produkovany
autoreaktivnimi polyklonalnimi B burikami,

Tabulka 3.5 Clenéni poskozeni organismu monoklondinim imunoglobulinem dle dominujici orgdnové lokalizace. Upraveno dle Go RS, Rajkumar SV (53)

Nazev jednotky (citace)

Klinicka charakteristika jednotky

Patofyziologie vzniku poskozeni

Kozni formy poskozeni organismu monoklonalnim imunoglobulinem

Ziskany angioedém,
neboli ziskany deficit C1 inhibitoru
(3,105-108, 161-163)

Opakované ataky angioedému bez urtiky ¢i pruritu

Protilatky proti inhibitoru C1 esterazy

Kryoglobulinemie
(3,70, 113-116)

Akrocyandza, purpura, kozni ulcerace, periferni
neuropatie, artralgie, glomerulonefritida

Precipitace M-Ig nebo vazba M-IgM polyklondinilgG
v chladu s tvorbou imunokomplexd.
Dusledkem jsou pak vaskulitidy ¢i hyperviskozita

Nekrobioticky xantogranulom
Xantoma planum
(3, M7-121)

Zluto-oranzové papule/plaky nékdy s ulceraci.
Lokalizace na vicku zpUsobuje proptozu,

ale lokalizace mUze byt kdekoliv, jatra,
kardiopulmonalnf systém

Nejasnd, spekuluje se ze M-Ig se vaze na lipoproteiny
a tyto komplexy akumuluji pénité histiocyty
(foamy cells)

Syndrom Schnitzlerové

Ataky urtiky s bolesti kosti, koznimi zménami

Nejasny mechanismus

(3, 145-152, 180)

klze obstipace

(3, 155) a znamkami zénétlivé reakce

Skleromyxedém Voskovité papuly nebo plaky, artralgie, mize byt Nejasny, mozné stimula¢ni role M-Ig na tvorbu
(3, 144, 180) i restriktivni plicnf porucha mucinu a fibrozy

Skleredém Infiltrace podkozi mucinovymi hmotami ztuhnutf Nejasny, mozna stimula¢ni role M-Ig na tvorbu

mucinu a fibrézy, podobné jako u tyreoidni
orbitopatie, kde je ale mucin produkovén jen lokalné
vorbité

Cutis laxa (volna kize)
(3,153, 154)

Narusenf elasticity kiize

Nejasny mechanismus

42 ONKOLOGIE

www.onkologiecs.cz



