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

Obr. 3.5 Xantomatdza kize u pacienta s MGUS typu IgG, pozdéji se objevil u tohoto pacienta i nekro- Normolipemicka xantomatéza je asocio-
bioticky xantogranulom

" e

vana s M-lg a abnormalitami komplementu

s nizkymi hladinami C4. M-IgG se na procesu
podili svou protilatkovou aktivitou a interakci

s rliznymi lipoproteiny, s nimiz tvofi imunitni
komplexy s naslednou akumulaci v makro-
fazich a s pfipadnou aktivaci komplementu.
Loziska makrofagd akumulujicich lipidy vytva-
fi typickad loziska pénitych bunék (117).

3.4 MGCS zplsobena alternativni
cestou aktivace komplementu

Obr. 3.6 Nekrobioticky xantogranulom vicek, ktery byvd casto spojen s astmatem. Pokud masy xantogra- i
nulomu zasahuji i do o¢nice, miize byt narusen zrak. a) Nekrobioticky xanthogranulom vicek u pacientky (Complement Alternative Pathway
s MGUS typu IgiM b) Orbitdini xantogranulom infiltrujici také svaly orbity, bez dalsi diseminace activation — CAP)

3.4.1 C3 glomerulopatie (C3G)

C3G je vzacna skupina chronickych one-
mocnéni ledvin charakterizovana depozici C3
proteinu v glomerulech. Dle denzity depozitd
se rozlisuji 2 subtypy: DDD - nemoc s uklada-
nim denznich depozita C3GN-C3 glomerulo-
nefritida. Nemoc je zpUsobena aktivaci kom-
plementu alternativni cestou (Complement
alternative pathway — CAP). C3G se vyskytuje
jak v détském véku, tak i u dospélych.

U pacientl ve véku > 50 let je ¢asto asocio-
vand s indolentni lgG monoklonalni gamapatif
(122-125).

V nékterych pfipadech se totiz podafi-
lo prokézat aktivitu M-IgG proti nékterym
regula¢nim proteindim této alternativni ces-
ty aktivace komplementu, jako je faktor H.
A podafrilo se také prokazat pfiznivy ucinek
|é¢by cilici na klondIni produkci M-Ig. Pokles
koncentrace M-Ig v séru byl spojen s regresi

této nemoci (122).
Obr. 3.7 Zlutavé morfy xantogranulomu v podkoZi. Pti FDG-PET/CT zobrazeni xantogranulom intenzivné
akumu/we FDG a proto Jje jeho vyvoj velmi dobre hodnotitelny pomoci FDG-PET/CT 3.4.2 Atypicky hemolyticko-uremicky
syndrom

V ptipadé atypického hemolytického ure-
mického syndromu je zvysend incidence mo-
noklonalni gamapatie a v nékterych pfipadech
se podafilo prokazat protilatkovou aktivitu pro-
ti faktoru H (126-130). Interakce M-Ig s protei-
ny alternativni aktiva¢ni drahy komplementu
muze nabyvat vice klinickych projev(, zatim
je o této jednotce zndmo jen malo (122-130).

3.5 MGCS zpUsobend zvysenou
tvorbou cytokind
Akronym POEMS je slozen z terminu:

Polyneuropathy, Organomegaly, Endocrino-
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