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pathy, Monoclonal gammopathy, Skin chan-
ges (131). V ptipadé POEMS syndromu miva
M-Ig velmi casto lehké fetézce A a Castéji je
v této skupiné pacientli zastoupen M-Ig typu
IgA, nezje tomu v primérné populaci s MGUS.
V kostni dfeni byva < 5% plazmocytl. Typicka
pro POEMS jsou fokalni osteoskleroticka kost-
ni loziska. Charakteristickym znakem je ele-
vace vaskularniho endotelidlniho ristového
faktoru (VEGF), vyse jeho koncentrace koreluje
s aktivitou nemoci (132, 133). Na obr. 3.8 je
osteosklerotické lozisko, které je pro POEMS
typické.

Plsobeni VEGF na vaskularni permeabi-
litu a angiogenezi mudze byt pfi¢inou edému
postihujici myelinovd vldkna, coz je posko-
zuje. A ziejmé se podili i na tvorbé koznich
hemangiomd, které jsou pro POEMS typické.
Osteoskleroticka loziska jsou zifejmé dusled-
kem VEGF - indukované osteoplastické dife-
renciace. Nevime ale, pro¢ je osteoskleréza
loziskova a ne difuzni. Zvysené sérové hladiny
VEGF zde maji zésadni roli (131). Pro¢ k tomu
dochdzi a jaka je souvislost s M-lg, se zatim
pouze spekuluje. Je to nasledek néjaké au-
toprotilatkové aktivity M-Ig nebo ovlivnéni
néjakého systému ligand - receptor?

3.6 MGCS s nejasnym
patofyziologickym mechanismem

3.6.1 Poruchy hemostazy

Monoklondlni gamapatie zplsobuji nék-
dy poruchy hemostdazy, nejcastéji krvacivé
komplikace, ale jindy zase trombembolické
komplikace.

Prikladem muze byt Gplb-mediovana
selektivni adsorpce von Willebrandova fak-
toru na klonalnich plazmatickych bunkach
¢i blokada von Willebrandova faktoru M-Ig
(134-137).

Do této skupiny |ze zaradit krvacivé proje-
vy vlivem adsorpce faktoru X na amyloidové
fibrily (138). Monoklonalnim imunoglobuli-
nem zhorsena funkce trombocytu je klasickou
komplikaci, spojenou ale s vyssimi hladinami
FLC a M-lg. Neni jasné, zda i nizké hodnoty
mohou ovlivnit funkci trombocytl. Ne vzdy
se u konkrétniho pacienta podafi narusenou
funkci hemostazy presné pojmenovat a defi-
novat. Nékdy se jen smifime s konstatovanim,

ze monoklonalni imunoglobulin komplexné
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Obr. 3.8 Pro mnohocetny myelom jsou typickd osteolytickd loZiska, jak ilustruje snimek lebky. Pro POEMS
syndrom jsou charakteristickd osteosklerotickd loZiska, jak ilustruje snimek bederni pdtere s osteosklero-
tickou preménou jednoho obratle

ovliviiuje hemostazu, Ze vysledkem muze byt

jak hemoragicka diatéza neboli krvécivé kom-
plikace, tak opak trombembolické komplikace,
které mohou mit jako nasledek akutni plicni
embolii anebo chronickou sukcesivni plic-
ni embolizaci s rozvojem plicni hypertenze
(138-140).

3.6.2 Kozni postizeni

V mnoha pfipadech patologickych jevi
zpUsobenych M-Ig se zatim nepodafilo presné
definovat patofyziologickou roli M-Ig v pro-
cesu. Tyka se to hlavné skupiny koZnich neu-
trofilnich dermatdz, do niz se fadi pyoderma
gangrenosum, Sweet syndrom, subkornedlni
pustuldrni dermatéza a erythema elevatum
diutinum (141).

S vyjimkou Sweetova syndromu je vice
nez 80 % piipadl neutrofilnich dermatoéz
zpusobeno monoklonédlnim imunoglobuli-
nem typu IgA, coz signalizuje roli IgA, IgA
receptoru a/nebo slizni¢ni imunity pfi vzniku

leréza u MM

neutrofilnich tkanovych infiltrata (141-144).
Ale jsou i ptipady subkornedlni pustularni
dermatézy s monoklonalnim imunoglobu-
linem typu IgG.

Pritomnost M-IgG je diagnostickym kri-
tériem pro skleromyxedém, ktery je charak-
teristicky papuldrnimi a sklerodermoidnimi
koznimi lozisky na podkladé depozit mucinu,
proliferace fibroblast( a fibrézou s potencidl-
nimi systémovymi projevy (144).

Kozni zmény odpovidajici skleromyxedé-
mu u nasi pacientky ilustruje obr 3.9.

Skleredém je taktéz zplisobeny zvysenou
produkci mucinu v kiizi a v celém podkozi, jak
ilustruje obr 3.10. Skleredémové ztuzeni klize
a podkozi v obli¢eji znemoznovalo pacientovi
normalni pfijem jidla. Skleredém nejcastéji
postihuje trup a ramena (145-148). Po |é¢bé,
kterd vede k eradikaci M-Ig, zmizely i projevy
skleredému (148-152). U skleredému i skle-
romyxedému je predstava, ze M-IgG stimu-
luje bunky tvofici mucin k jeho intenzivnéjsi
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