) MONOKLONALNIi GAMAPATIE

MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO VYZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

jako je tomu u autoimunitni cytopenie asoci-
ované s lymfoidnimi chorobami (85, 87).

3.3.3 Neurologické poskozeni

Diferencialni diagnostika neurologického
postizeni je velmi obtiznd. Je pIné v rukou
neurologu. Jejich diagnostické postupy jsou
zalozeny na primarnim stanoveni typu neuro-
logické poruchy dle klinického a elektrofyzio-
logického obrazu postizeni. Dle tohoto typu
urc¢i mozny podil autoprotilatek, které se snazi
prokazat, pfipadné souvislost s prokazanym
monoklonalnim imunoglobulinem a dle toho
se s hematology domluvi na lécbé.

3.3.3.1 Asociace neuropatie
a monoklondlni gamapatie

Monoklondlni gamapatie je ¢asto aso-
ciovana s rznymi typy symetrickych i asy-
metrickych perifernich neuropatii. Nej¢astéji
je postizeni perifernich nervi prokazovano
u pacientd s M-IgM, zatimco u M-IgG a M-IgA
je asociace s neuropatii méné casta a kau-
z4Ini spojitost je u nich méné jednoznacna.
Vyskyt polyneuropatie ¢i viceCetné mono-
neuropatie se u pacientt s M-IgM popisuje
pfiblizné v 15%. Naopak monoklonalni imu-
noglobulin je prokazovén az u 10 % pacientt
s jinak idiopatickou polyneuropatii, coz vyz-
namné presahuje populaéni vyskyt (1-3 %).
Polyneuropatie jsou u pacientd s M-IgM az
v 70% asociovany s vyskytem protilatek proti
myelin-asociovanému glykoproteinu a/nebo
proti glykolipidiim, tj. gangliosidiim pfipad-
né sulfatiddm. Ve vice nez poloviné pfipa-
dU se jedna o demyeliniza¢ni autoimunitné
podminéné a tedy kauzalné lécitelné typy
polyneuropatii, jejichz spravna identifikace
umozni patofyziologicky zamérenou terapii
s potencidlem stabilizace ¢i dokonce zlepseni
klinického stavu pacienta. Tato situace je za-
sadné odlidna od axonalnich polyneuropatif
(které jsou obecné daleko ¢astéjsia mohou se
vyskytovat i u pacientli s M-1g), u nichzZ je tera-
pie ve vétsiné pfipadli pouze symptomaticka,
onemocnéni pfirozené progreduje a zastava
progrese ¢i dokonce zdsadni zlepseni stavu
nervovych struktur je malo pravdépodobné.
Spravna klasifikace typu polyneuropatie je
tedy u pacientd s M-lg mimoradné dulezita
a muze klicovym zpGsobem ovlivnit progné-

zu pacienta. Demyeliniza¢ni neuropatie aso-
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Obr. 3.3 IgA pemphigus. Zobrazené morfy provdzely pacientku po celou dobu, po kterou byla sledovdna
Jjako MGUS. Po transformaci do mnohocetného myelomu byla poddna lécba, kterd vedla ke kompletni remisi.
Svymizenim monoklondlniho imunoglobulinu vymizely i pemphigové morfy a opét pii recidivé myelomu se
tyto navrdtily. To potvrzuje etiopatogenetickou souvislost koZnich morfi s monoklondinim imunoglobulinem,
stejné jako imunofluorescencni priikaz imunoglobulinu IgA v excidované pemphigové morfé

Histologie puchyiku pfi IgGA pmhigu

ciované s M-lg pfedstavuji do zna¢né miry
kontinualni spektrum, které vsak Ize arbit-
rarné rozdélit do nékolika charakteristickych
syndromd, které jsou mimo jiné asociovany
s rdznymi typy autoprotilatek. Zejména se
jedna o nasledujicich typG demyelinizacnich
neuropatii:

3.3.3.2 Distdlni symetrickd prevdzné
senzitivni primdrné demyelinizacni
polyneuropatie s M-IgM

(Distal acquired demyelinating sensory
neuropathy with M-protein — DADS-M)

Tento typ neuropatie provazeny senzitivni
ataxii a tremorem predstavuje nejcastéjsityp
M-IgM asociované polyneuropatie. DADS je
distalnim typem nize uvedené chronické za-
nétlivé polyneuropatie (CIDP). Asi u 1/2-2/3
téchto pacientt jsou prokazovany protilatky
zamérené proti myelin-asociovanému glyko-
proteinu (Myelin-Associated Glycoprotein —
MAG). Tito pacienti se lisi z hlediska odpovédi
na terapii a jejich identifikace je proto dllezita
(5, 88-99).

Dominantnim klinickym ptiznakem by-
vaji zpocatku zejména bolesti a parestezie.
Progrese onemocnéni je obecné pomal3,

béhem 1-2 dekad vsak u vétsiny pacien-

Prukaz IgA v dermis

Po lécbeé

tl zpUsobuje zavaznou disabilitu zejména

zdlvodu tézké ataxie DKK s poruchou chtize.
Pfitomnost anti-MAG protilatek popisuji né-
které prace i u ¢asti pacient s M-IgM asocio-
vanou axonalni ¢i smisenou axondlné-demye-
liniza¢ni senzitivni ¢i senzitivné-motorickou
polyneuropatii. Otazkou vsak zUstava validita
hodnocenidemyeliniza¢niho podilu postizeni
v této skupiné pacientd, protoze zejména po
del$im trvani postizeni nar(ista axonalni podil,
zatimco preexistujici demyelinizacni rysy po-

stizeni jiz nemuseji byt jednoznacné patrné.

3.3.3.3 Asociace chronické imunitné
podminéné demyelinizacni ataktické
senzitivné-motorické polyneuropatie

s oftalmoparézou, M-IgM,

chladovymi aglutininy a prikazem
antigangliosidovych protildtek

(Chronic ataxic neuropathy, ophthalmoplegia,
M-Ig paraprotein, cold agglutinins,

and disialosyl antibodies - CANOMAD).

Je to velmi vzacnd porucha. Nejcastéji
prokazovanymi antigangliosidovymi proti-
latkami u tohoto syndromu jsou protildtky
proti antigenim GD1b, GD3, GT1b a GQ1b.
Pacienti maji ¢asto vyraznou senzitivni ataxii

a pozitivni senzitivni symptomy charakteru
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