Tabulka 3.5 Pokracovdni

MONOKLONALNI GAMAPATIE (

MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO V'YZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

Endokrinologické poskozeni monoklonalnim imunoglobulinem

Inzulinovy autoimunitnf syndrom
(173)

Epizodické stavy zmatenosti, poceni zavraté,
letargie, palpitace, kiece — zndmky hypoglykemie

M-Ig se véze na inzulin. Vyslednd hyperglykemie
podporuje dalsi uvolnovaniinzulinu. Nakonec
pro nadbytek inzulinu dochazi k hypoglykemii

Hematol

ogické formy poskozeni monoklonalnim imunoglobulinem

Ziskany von Willebrandtv syndrom
(99, 134-140)

Modfiny, krvaceni z mukdz, krvaceni do mékkych
tkani vlivem snizené koncentraci faktoru 8

M-lg namiteny proti von Willebrandovu faktoru
s jeho naslednym odstranénim nebo interference
s jeho vazbou na trombocyty ¢i kolagen

Ziskany atypicky hemolyticko-uremicky syndrom
(126-130)

Anémie, selhani ledvin

M-Ig zasahuje do alternativni cesty aktivace
komplementu

Nemoc chladovych aglutinint
(110-112)

Akrocyandza, aglutinace erytrocytd v chladu
intravaskularni hemolytickd anémie,
vétsinou IgMk-MGUS ¢i MW

M-IgM namifené proti antigenu erytrocytd li,
v chladu dojde k navazani a akrocyandze a na to
navéaze komplementem mediovanad hemolyza

TEMPI syndrom (164-166)

Teleangiektazie, erytrocytéza, zvysena hladina
erytropoetinu, MGUS, perinefrické kolekce tekutin
a intrapulmonalni zkraty

Nejasna

Poskozeni ledvin monoklonalnim imunoglobulinem

Glomerulopatie vazbou protildtek na bazalni
membranu (4, 83, 84, 181, 182)

Hematurie, proteinurie

Protildtka proti bazalni membrané

(3 glomerulonefritida
(4, 122-125,181,182)

Hematurie, proteinurie

Protilatka proti C3 konvertaze nebo faktoru B,
nebo H nebo | komplementu, zpUsobujici C3
depozita v glomerulech

Nemoc denznich depozit
(Dense deposit disease)
(4,69, 72-76, 181,182)

Hematurie, proteinurie

Protilatka proti C3 konvertaze nebo faktoru B,
nebo H nebo | komplementu, zpUsobujici C3
depozita v glomerulech

Fibrilarni glomerulonefritida
(4,181,182)

Hematurie, proteinurie, zhorseni funkce ledvin,
obvykle pfi IlgG-MGUS

Fibrilarni depozita M-Ig v glomerulech

Imunotaktoidni glomerulonefritida
(Immunotactoid glomerulonephritis) (4,71, 181, 182)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, zhorseni funkce
ledvin, obvykle pfi lgG-MGUS

Mikrotubuldrni depozita imunoglobulinG
v glomerulech

Proximalni tubulopatie zplsobena lehkymi fetézci
(Light-chain proximal tubulopathy),
zde patii i Fanconiho syndrom (4, 61, 62)

Aminoacidurie, hyperfosfaturie, normoglykemicka
glykosurie, proximalni rendIni tubuldrni acidéza
obvykle FLC MGUS typu FLC k

Primé toxické poskozeni proximalnich renélnich
tubuld volnymi lehkymi fetézci (FLC)

Membranova nefropatie
(Membranous nephropathy) (4, 83, 84, 181, 182)

IgG3k-MGUS. Poskozeni glomeruldrni membrany
s proteinurif

Protilatka proti A2 receptoru fosfolipazy

Choroba z uklddani monoklonéiniho imunoglobulinu
(Monoclonal immunoglobulin deposition disease —
MIDD) (4, 69, 72-76, 181, 182)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, renlni
poskozeni, nej¢asteéji u k-MGUS

Granularni depozita imunoglobulind v glomerulech

Progresivni glomerulonefritida s depozity M-Ig
(Progressive glomerulonephritis with monoclonal
immunoglobulin deposits) (4, 181, 182)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, poskozenf
funkce ledvin
Obvykle pfi IgG3k-MGUS

Granularni depozita imunoglobulind v glomerulech

Neurologické poskozeni monoklonalnim imunoglobuli

nem

CANOMAD (5, 89)

Chronicka ataxie, neuropatie, oftalmoplegie,
pfi IgM-MGUS, chladovych aglutininech a anti-
disialosylovym protilatkdm

Protilatky proti disialosyl gangliosidm

POEMS (5, 131-133)

Polyneuropatie, organomegalie, endokrinopatie,
kozni zmény, nejcastéji A-MGUS,

Nejasna

Senzomotorickd neuropatie
(Sensorimotor neuropathy)
(5,72-74)

Distalni, demyeliniza¢ni, symetrickd neuropatie
(ataxie, postizenf motorickych vldken jen mirné,
obvykle pfi IgM-MGUS)

Protildtka proti myelin-associated glycoprotein — MAG,
ganglioziddm nebo asialo-GM1

Sporadickad ziskand nemaligni myopatie
(Sporadic late-onset nemaline myopathy) (167-171)

Svalova slabost a atrofie, kterd mdze vyustit v
respira¢ni selhanf a kongestivni kardidIni selhani

Oc¢ni

KornedIni depozita médi
(Corneal copper deposition) (174)

SniZzena zrakové ostrost, difuzni nahnédlé zbarveni
rohovky, hypercupremie, ¢asto pfi lgG-MGUS

Rohovkova depozita M-Ig se silnou afinitou k médi

Krystalova keratopatie
(Crystalline keratopathy) (66—69)

Snizend zrakova ostrost, opacita rohovky, nejcastéji
pfi lgGk-MGUS

Korneélni depozita M-Ig formuijicich krystalické
struktury

Jiné formy poskozeni organismu monoklonalnim imunoglobulinem

Aquired capillary leak syndrome
(156-159)

Opakované ataky anebo chronicky problém:
hypovolemicky Sok s generalizovanym edémem
a zvysenym poctem erytrocytd v krevnim obrazu
zpUsobenych hemokoncentraci

Nejasny mechanismus

Histiocytdza s ukladanim krystalt imunoglobulind
(Crystal-storing histiocytosis neboli monoclonal
immunoglobulin storing histiocytosis)

(63-65)

Akumulace histiocytd s depozity imunoglobulinu

v krystalické strukture. Postizena byvé kostni dren,
exokrinni zlazy, ledviny, travici trakt, lymfatické uzliny
aslezina

Akumulace lehkych fetézcl ve formé krystalickych
struktur v histiocytech
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