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Nekrobioticky xantogranulom je progresivni a destruktivni onemocnéni spojené s paraproteinemii, multiorgdnovym postizenim
a zvysenym rizikem vyskytu lymfoproliferativnich malignit, jako je mnohocetny myelom, chronicka lymfocytarnileukemie, HodgkinGv
a non- Hodgkindv lymfom. Tato prace popisuje komplikovany pfipad pacientky s diagnézou mnohocetny myelom a nekrobiotickym
xantogranulomem, u které zavazné zdravotni komplikace nebyly typické pro diagn6zu mnohocetny myelom. Dlkladny diagnosticky
algoritmus a spoluprace odbornik( z vice obor(i nas privedly ke kone¢né diagndze. Soucasti prace je i popis lécby kombinovanym
[é¢ebnym rezimem daratumumab-lenalidomid-dexametason v kombinaci s intravendzni aplikaci imunoglobulind.
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Necrobiotic xanthogranuloma and monoclonal gammopathy

Necrobiotic xanthogranuloma is a progressive and destructive disease associated with paraproteinemia, multiple organ involvement,
and an increased risk of developing lymphoproliferative malignancy, such as multiple myeloma, chronic lymphocytic leukemia,
or Hodgkin and non-Hodgkin lymphoma. The present article describes a complicated case of a female patient diagnosed with
multiple myeloma and necrobiotic xanthogranuloma whose serious health complications were not typical for the diagnosis of
multiple myeloma. A thorough diagnostic algorithm and multidisciplinary cooperation of various experts led to the definitive
diagnosis. The article also includes a description of the treatment strategy using combination therapy of daratumumab plus

lenalidomide and dexamethasone with intravenous administration of immunoglobulins.
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Uvod

Monoklonalni gamapatie nejasného
vyznamu (MGUS) je nejcastéji se vyskytu-
jici typ monoklonalnich gamapatii (MG).
Diagndéza MGUS je definovana pfitomnosti
monoklonalniho proteinu (M-proteinu), kte-
ry je mozné zjistit v séru/v moci pacienta,
nebo pfitomnosti patologického pomeéru
volnych lehkych retézch (FLC) v séru, pfi-
¢emz nejsou splnéna diagnosticka kritéria
mnohocetného myelomu (MM), Morbus
Waldenstrom (WM), AL-amyloidézy (AL)
nebo jiného lymfoproliferativniho one-
mocnéni (1, 2, 3). Kazdému MM predchazi
vyvojové stadium MGUS (4). Nekrobioticky
xantogranulom je vzacné chronické kozni
destruktivni granulomatézni onemocnéni,
jehoz vyskyt je spojovan se soucasnou pfi-
tomnosti monoklondlni gamapatie. Vyskyt
léze mlze byt spojen se subjektivnimi
symptomy jako pdleni, pocit napéti ¢i bo-
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lest. Vzhledem ke vzacnosti onemocnéni
neni zndma optimalni lécba (5).

Nekrobioticky xantogranulom byl za-
fazen do skupiny chorob, kterym na Mayo
Clinic v roce 2018 dali zastfeSujici pojme-
novani Monoclonal Gammopathy of Clinical
Significance. Této skupiné chorob byla véno-
vana samostatna kapitola v edukacni knize
Americké hematologické spole¢nosti vydané
u pfilezitosti sjezdu této spolecnosti v roce
2020 (6, 7, 8).

Lze tedy ocekdvat, ze ndzev této skupiny
se docka prijeti evropskymi, tedy i ¢eskymi
a slovenskymi hematology. Zatim se viak ten-
to termin neobjevil v publikacich European
Myeloma Network a ani v doporucenich Ceské
myelomové skupiny.

Nekrobioticky xantogranulom je v této
publikaci uvadén jako jedna z jednotek spa-
dajicich do této skupiny chorob. Zda s mono-
klondlni gamapatii etiologicky souvisi i dalsi

odchylky pozorované u této pacientky presné
nevime, ale je velmi pravdépodobné, Ze spolu
néjak souvisi.

Nekrobioticky xantogranulom (NXG)
je vzacné chronické granulomatézni one-
mocnéni poprvé popsané Kossardem
a Winkelmanem v roce 1980 (9, 10). Dlilezitym
spojenim NXG je, ze vétsina pacientli ma ne-
bo bude diagnostikovana se zakladni para-
proteinemii, zejména monoklondini gama-
patii lehkého fetézce IgG kappa, kterd mlze
progredovat v mnohocetny myelom (11). Mezi
dalsilaboratorni nalezy asociované s NXG patfi
leukopenie a kryoglobulinemie (11, 12, 13).
Patogeneze NXG a jeho souvislost s para-
proteinemiemii nebyla dosud objasnéna.

Bylo potvrzeno, ze NXG ovliviiuje Sirokou
skalu organd, véetné tkani srdce, plic, sleziny,
ledvin a obli¢ejového nervu (14, 15, 16). Lé¢ba
monoklondlni gamapatie alkylac¢nimi Cinidly
nemusi nutné ovlivnit aktivitu kozniho one-

ONKOLOGIE 57



