MONOKLONALNI GAMAPATIE (

MONOKLONALNI GAMAPATIE NEJISTEHO V'YZNAMU A MONOKLONALNI GAMAPATIE KLINICKEHO VYZNAMU

Obr. 3.9 Skleromyxedémové formy u pacientky s IgG kappa mnohocetnym myelomem. Z dalsich zd-

vaznych komplikaci nutno zminit primdrni plicni hypertenzi, které je s touto komplikaci taktéz asociovdna

Obr. 3.10 Skleredém indukovany monoklondlinim imunoglobulinem, ktery vymizel po dosaZeni kom-
pletni remise a recidivoval v dobé recidivy myelomu. KiZe a podkoZi pacienta bylo tak tuhé, ze nebylo
moZné vytvorit koZni fasu. Pacienti se skleredémem majiomezenou hybnost, protoZe jejich kiZe predstavuje

krunyr, s nimz se $patné pohybuje. Obvykle mivaji také urputnou zdcpu
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tvorbé tedy, Ze M-Ig pusobi jako stimula¢ni
protildtka. Roli stimulujicich protilatek zna-
me z patofyziologie tyreopatii i jejich o¢nich
komplikaci. | zde se predpoklada stimula¢ni
role odpovidajici autoprotilatky (142).
Monoklonalni gamapatie taktéz provazi
ziskané onemocnéni nazvané cutis laxa pre-
loZeno jako volnd kiiZe, které se manifestuje
snizenou elasticitou kdze, ale i dalsich tkani.
Pricinou je naruseni elastickych vldken vlivem
M-Ilg. U nékterych pacientt s y-HCDD zpU-
sobuji dermdlni depozita monoklonéliniho y
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tézkého retézce destrukci elastickych vldken
plsobenim komplementu a elastaz (153, 154).

Syndrom Schnitzlerové je definovan kom-
binaci M-IgM s rekurentnimi vysevy kopfiv-
kovych morf s perivaskularnimi neutrofilnimi
infiltraty, ale bez depozit imunoglobuling i
komplementu. Zasadni patofyziologickou roli
zde hraje zvysend tvorba IL-1, ale neni jasné,
jak to souvisi s M-lg, ktery obvykle byva M-IgM
a jen zcela vyjimecné M-IgG (155).

Na obr 3.1 jsou kopfivkové morfy u naseho
prvniho pacienta se syndromem Schnitzlerové.

Obr. 3.11 Koprivkové morfy u pacienta se syndro-
mem Schnitzlerové. Pacienti mivaji lgM monoklo-
ndlni imunoglobulin, vyjimecné monoklondini Ig
jiného typu, trdpije subfebrilie az febrilie, bolesti kosti
a kloubd, zvysené markery zdnétu a pii zobrazeni
skeletu mivaji zietelnd osteosklerotickd loZiska, pri-
padné smisend loZiska osteolyticko-osteosklerotickd

3.6.3 Ziskany capillary leak syndrome

Vétsina pacientl se ziskanym systemic
capillary leak syndrome (Clarkson disease) ma
prokazatelny M-IgM v séru. Capillary leak
syndrome je charakterizovan epizodami zvy-
Sené vaskularni permeability, coz zplsobuje
zévaznou hypotenzi a Sok. Nedévno byla po-
psana i chronicka forma, které se projevuje
refrakternim edémem, vypotky v seréznich
dutindch a zavaznou hypoalbuminemii.
Jak u akutnich intermitentnich forem, tak
u chronickych forem byl velmi ¢asto pro-
kdzdn monoklonalni imunoglobulin. Ataky
capillary leak syndromu se dafi mirnit poda-
vanim nitrozilnich imunoglobulind vimuno-
modula¢nich davkach. Zatim ale neni zndm
podrobné patofyziologicky mechanismus,
ktery vyvolava narazové zvysovani kapildrni
permeability, coz vede k pfesunu proteint
a tekutiny do intersticia a hemokoncentraci.
Cervené krvinky do intersticia nepfestupuji,
a tak se pfi atace capillary leak syndromu se
zvysuje koncentrace erytrocytd a hemoglo-
binu (hemokoncentrace). Vazba ziskaného
capillary leak syndrome na pfitomnost M-Ig
a dobry lé¢ebny ucinek nitrozilnich imuno-
globulinli svédci pro kauzalni roli M-Ig u této
velmi vzacné choroby.

Lékatii by si méli na tuto diagnézu vzdy
vybavit u pacientd s nejasnymi edémy, zvyse-
nym hematokritem, hypoalbuminemii a hypo-
tenzi, coz mUGze prejit v ok s rabdomyolyzou
(156-159). Zvysena hodnota hematokritu ma-
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