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

Tab. 6.4 Typy kryoglobulind a jejich charakteristika

Typ | Frekvence | Klonalni plvod | tfida Obvyklé Hlavni klinické Asociovana onemocnéni
koncen-trace | priznaky
| 10-25% Monoklonaln{ Nejcastéji IgM kappa, vzacnéji IgM 5-209/I Gangréna, Lymfoproliferativni onemocnént
lambda, IgG, vzacné IgA nebo volné lehké akrocyanoza, (MGUS, Waldenstromova
fetézce Raynauddv syndrom | makroglobulinemie, myelom aj.)
Il 25-60% Monoklonalni+ | Monoklondlnflg (zpravidla IgM 1-59g/1 Purpura, artralgie, Systémova autoimunitni onemocnéni
polyklonalni kappa, vzacné IgG) chovajici se jako poskozent jater, (Sjogrenliv syndrom, SLE, RA)
autoprotilatka proti polyklondinimu IgG ledvin, neurologické | Lymfoproliferativni onemocnéni (NHL)
(vykazuje tedy aktivitu revmatoidniho postizeni Solidnf tumory
faktoru) Nemoc chladovych aglutininC
Infekce: HCV, HBV, HIV
Esencidini smiSena kryoglobulinemie
(Neznaméa pficina)
Il 25-60% Polyklonalni Jedna nebo vice tfid <1g/l Purpura, artralgie, Systémovad autoimunitni onemocnénf
(nebo: poskozeni jater (SLE, RA)
oligoklonalni** Gastrointestinalni choroby
+ polyklonélni) Solidni tumory
Infekce: HBV, HCV, HIV, EBV, CMV aj.
Esencidini smiSena kryoglobulinemie
(Neznaméa pficina)

MGUS — monoklondini gamapatie nejistého vyznamu; SLE — systémovy lupus erythematosus; RA — revmatoidni artritida; NHL — non-hodgkinsky lymfom; HCV - virus hepatitidy
G HBV - virus hepatitidy B; HIV — virus ziskané lidské imunodeficience; EBV — virus Epsteina-Barrové; CMV — cytomegalovirus

*Frekvence jednotlivych typu kryoglobulinti se mize znacné lisit podle toho, od jakych pacientd jsou do laboratore posildny vzorky (hematoonkologicti pacienti maji prevdzné
typ |, revmatologicti pacienti a pacienti z infekcnich ambulanci/klinik prevdzné typy Il a Ill)
**Pokud je termin oligoklondini pouZit ve smyslu dva a vice rdznych monoklondinich imunoglobulind, vycleriuje se nékdy kryoglobulin takového sloZeni do podkategorie IIB

nechali vysetfiti pfipadnou pfitomnost kryo-

globulinu. Pokud ji prokdzeme, je nutno tomu
trvale uzplsobit formu transportu vzorkd do
laboratofe.

Laboratorni prikaz kryoglobulint

Kryoproteiny jsou bilkoviny, které reverzi-
bilné precipituji, popf. gelifikuji pfi teplotach
nizsich nez 37°C a po zahfati se znovu roz-
pusti. Klinicky nejvyznamnéjsi jsou kryoglo-
buliny, o kterych bude stru¢né pojednano
v nasledujicim textu. Kryoprecipita¢ni vlast-
nosti vSéak mGze vykazovat také fibrinogen
(40-47).

Podle Broueta et al. (39) délime kryoglo-
buliny do tfi typu (Tabulka 6.4).
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Obr. 6.1 a 6.2 Kryoglobulinemie s koZnimi defekty zplsobenymi vaskulitidou
]

U typu Il a lll hovofime o smiSené kryo-
globulinemii.

U kryoglobulinG s monoklonalni kompo-
nentou (typ | a ll) je tato monoklondini kom-
ponenta nejcastéji tfidy IgM. Udava se, Ze asi
u 10% pacientd s Waldenstrémovou mak-
roglobulinemii vykazuje monoklondini IgM
kryoprecipita¢ni vlastnosti (midze jit o kryo-
globulin typu | nebo i typu ll), jak popisuje
Dimopoulos (32).

Pfi podezieni na pfitomnost kryoglobu-
linu nebo kryofibrinogenu indikujeme jeho
prikaz v laboratofi. Ten je v principu jedno-
duchy, ale vyzaduje odbér, transport a zpraco-
vani vzorku pfi 37 °C. Vzdy odebirdme vzorek
srazlivé a nesrazlivé krve k ziskani séra, resp.

plazmy. Je doporucen odbér nala¢no a do zku-

mavek bez separac¢niho gelu, aby se predeslo
moznym interferencim. Zkumavky i odbérové
jehly musi byt pfed odbérem predehfaté na
37°C!V laboratofi je tfeba po prevzeti vzorek
ponechat nejméné 30 minut (recentni dopo-
ru¢eni uvadi dokonce dobu 2 hodin) pfi 37 °C
a poté centrifugovat pfi 37 °C. Ziskané vzorky
(sérum a plazmu) poté uloZime do lednice,
kde je denné pozorujeme po dobu jednoho
tydne. Zatimco kryoglobuliny I. typu vytvo-
fi kryoprecipitat zpravidla do druhého dne
(obr. 6.6), kryoglobuliny II. a zejména lll. typu
mohou vytvéret kryoprecipitat az s nékolika-
denni latenci. Klinicti 1ékafi by méli védét, ze
na vysledek budou ¢ekat pfiblizné 1 tyden
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