MONOKLONALNI GAMAPATIE (

WALDENSTROMOVA MAKROGLOBULINEMIE, KLINICKE PRIZNAKY, PREHLED LECEBNYCH MOZNOSTI A VLASTNI ZKUSENOSTI'S LECBOU IBRUTINIBEM

sobuje autoimunitni poskozeni organismu,
jak je popsano v ceské i slovenské literature
(13-27). Praci analyzujicich ¢etnost protilat-
kové aktivity monoklonélniho imunoglobu-
linu je velmi malo, vybrali jsme z nich praci
danskych autort (tabulka 6.3). Monoklonalni
imunoglobulin typu IgM ma mnohem castéji
vlastnosti autoprotilatky nez monoklonalni
imunoglobuliny typu IgG nebo IgA (26).

Pro chirurgy je dulezité védét o této ne-
moci, Ze ¢asto byva provazena krvéacivymi
projevy. Na jejich etiopatogenezi se podi-
Ii jak hyperviskozita, tak interakce M-IgM
s trombocyty a proteiny koagula¢ni kaska-
dy, ¢imz dochdzi k projeviim ziskané von
Willebrandovy choroby, k trombocytopatii,
¢i k jinym poruchdm hemostazy. Takze kom-
plexni vysetfeni hemostazy by mélo obsa-

hovat u téchto pacientl i analyzu funkce
trombocyta.

Koagulopatie téchto pacientli nam ob-
¢as branila provést trepanobiopsii pro riziko
krvaceni. Lécebna plazmaferéza s nahradou
odebrané plazmy pacienta konzervami mra-
zené plazmy a albuminu tuto koagulopatii
¢asto odstranila, a pak jsme bez problém

provedli trepanobiopsii.

Graf 6.1 Zndzornéni zlepsujici se progndzy pacient’ s MW a zdsadnim vlivem véku, v némz je stanovena diagnéza
Grafy s podékovdnim prevzaty z publikace: Castillo JJ, et al. Overall survival and competing risks of death in patients with Waldenstrém macroglobulinaemia:
an analysis of the Surveillance, Epidemiology and End Results database. Br J Haematol. 2015,169(1):81-89. doi: 10.1111/bjh.13264. (9)
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Tab. 6.2 Piiznaky Waldenstrémovy makroglobulinemie (MW)
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Pfiznaky vznikajici vlivem expanze masy patologickych bunék v kostni
dreni ¢i jinde a vlivem cytokint produkovanych témito burikami

Pfiznaky vznikajici fyzikalnimi ¢i imunologickymi vlastnostmi M-IgM

B-symptomy — systémova zanétliva reakce vyvolana malignim onemocnénim,
febrilie ¢i subfebrilie, no¢ni poceni, Ubytek hmotnosti, zvysené hodnoty
zanétlivych marker(, zvysené CRP, ale ¢asto normalni prokalcitonin

Hyperviskozita,
hypergamaglobulinemické purpura
(epistaxe, krvaceni z dasni, inava, bolesti hlavy

Anémie chronickych chorob, pfipadné pancytopenie

Neuropatie — v dUsledku poskozeni nervovych vidken M-IgM

Lymfadenopatie

Nemoc chladovych aglutininC

Hepatosplenomegalie

Kryoglobulinemie

Zcela vyjimecné infiltrace extralymfatického organu (CNS, plice)

Dalsf autoimunitni projevy M-Ig uvedené v citovanych publikacich v tabulce 3
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