) MONOKLONALNI GAMAPATIE

MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO VYZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

BV ostatnich pfipadech je kauzélni souvis-
lost polyneuropatie s M-lg daleko méné
jednoznacna a jeji terapeuticka ovlivnitel-
nost je omezena. U téchto pacientl neni
vyskyt polyneuropatie obvykle asociovan
s prikazem relevantnich autoprotilatek
a autoimunitni etiologie postizeni se
spise nepredpoklada. Postupy pouzivané
v lé¢bé demyeliniza¢nich typl polyneu-
ropatii nejsou proto dle publikovanych
studii dostate¢né ucinné. Popisovan je
pouze efekt rituximabu v ojedinélych
pfipadech, otdzkou v3ak je spravnost
stanoveni diagndézy u téchto pacientl
(tedy otazka, zda také neslo o primarné
demyelinizacni typ postizeni). Pacientiim
Ize obecné nabidnout pouze fyziotera-
pii a v pfipadé vyskytu pozitivnich
senzitivnich symptoma charakteru
parestezii ¢i neuropatické bolesti také
antineuralgickou terapii.

3.3.4 Ziskany angioedém a ziskana
von Willebrandova choroba

Ziskany deficit C1 inhibitoru maze byt
zplsoben protilatkovou aktivitou M-Ig s inhi-
bi¢nim vlivem na tyto proteiny. Zftejmé s nimi
vytvaii komplexy a akceleruje katabolismus
téchto proteint (105-108).

A protildtkovou aktivitou M-1g, hlavné
typu M-IgM, se vysvétluji nékterd pozoro-
vani vznik ziskané formy von Willebrandovy
choroby (109).

3.3.5 Nemoc chladovych aglutinint

V pripadé nemoci chladovych aglutinin(
vyvolévé expozice chladu ischemické problé-
my prochlazenych akralnich ¢asti téla a indu-
kuje intravaskularni hemolyzu vazbou M-IgM
na autoantigeny erytrocytl. Typické projevy,
akrocyandézu, okamzitou aglutinaci pfi vystiik-
nuti krve na misku a zndmky intravaskularni
hemolyzy ve zkumavce ilustruje obr 3.4.

Tato vazba nastartuje komplementem
mediovanou intravaskularni hemolyzu. Proto
také vzestup koncentrace komplementu pfi
infekcich zvysi intenzitu hemolyzy a prohlou-
bi anémii (110-112). Hemolyzu Ize zastavit
podanim lé¢ebné protildtky proti C5 slozce
komplementu, neboli anti-C5 protilatky, zva-
né eculizumab. Tato protilatka ma potencial
rychle zastavit hemolyzu zplsobenou chlado-
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Obr. 3.4 MonoklondIni imunoglobulin typu IgM mdze mit viastnosti chladovych aglutinind. Typickd
Jje akrocyandza, fialovy usni boltec v zimé. Po odbéru krve je zietelné cervené sérum jako zndmka intra-
vaskuldrni hemolyzy i pfi pokojové teploté. Pii vystriknuti krve na podlozni sklenénou chladnou misku
dochdzi okamzité k aglutinaci. Problémem pacientd s chladovymi aglutininy jsou infekce, protoZe pfi

Chladové aglutininy IgM - v chladu akrocyandza,
aglutinace na sklicku a hemolyza ve zkumavce

pfi pokojové teploté

Problém pacientt s chladovymi aglutininy -

infekce (horecka) zvysi koncentraci komple-
mentu a vyrazné zvysi intenzitu hemolyzy

vymi aglutininy (112). Pokud nejde o kriticky
stav, podava se obvykle kombinace rituxima-
bu, dexametazonu a bendamustinu s cilem
potlacit tvorbu M-IgM, ktery ma vlastnost
chladového aglutininu (111).

3.3.6 Kryoglobulinemie

PFi smisené kryoglobulinemii typu Il se
M-IgM vaze na Fc ¢ast polyklonalnich imu-
noglobulinll typu IgG a vznika revmatoidni
faktor. Depozice téchto imunitnich kom-
plexd monoklondiniho IgM s polyklonalnim
IgG ve sténach cév vede k aktivaci komple-
mentu a tvorbé perivaskularnich infiltrata
charakteristickych pro leukocytoklastickou
vaskulitidu (96, 113-116). Podrobnéji se pro-
blému kryoglobulinemie vénujeme v textu
o Waldenstrémova makroglobulinemii, pro-
toze kryoglobulin byva nejcastéji typu IgM,
kam jsme umistili i obrazky tohoto postizeni.

3.3.7 Xantomatéza a xantogranulom
Monoklondlni protilatky mohou zpUsobit
intracelularni akumulaci imunitnich komplexd

slozenych z monoklonalniho imunoglobulinu

infekci se zvysi tvorba komplementu, a tim se zvysi i intenzita hemolyzy

a zlipoprotein( (lipidd). Timto patofyziologic-
kym mechanismem se dnes vysvétluje vznik
xantomatozy a xantogranulomatozy, které
jsou taktéz asociovany s M-lg. Xantomatoéza je
charakteristickd intracelularni akumulaci cho-
lesterolového materidlu v makrofazich, které
se akumuluji v kiiZi v okoli vaziva Slach a tvoii
loZiska pénitych bunék neboli foamy cells (117).

Xantomy byvaji distribuovany difuzné,
dominantné v ohbich koncetin, ale i na trupu
a obliceji. Na obr 3.5 je nas pacient s kozni
xantomatézou.

Akumulace takto definovanych imunit-
nich komplext (M-Ig + lipoprotein) mize byt
vsak také asociovana se zanétlivou slozkou
v pénitych infiltratech a ziskat charakter nek-
robiotického xantogranulomu (117-121).

Nekrobioticky xantogranulom byva ¢asto
lokalizovan periorbitalné, ale mize postiho-
vat i nitro orbity, ale mlze byt lokalizovan
kdekoliv v téle. Na obr 3.6 je periokularni for-
ma nekrobiogického xantogranulomu. A na
obr 3.7 je xantogranulom v podkozi koncetiny
a dale obraz xantogranulomu pfi FDG-PET/
CT zobrazeni.
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