MONOKLONALNIi GAMAPATIE (

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

Obr. 6.7 Elektroforéza vzorku zahtdtého na 37 °C
s kryoglobulinem IgM kappa
A-bez lpravy Fluidilem, denzitometrickd hodnota
M komponenty 2,1 g/L
B - s Upravou Fluidilem, denzitometrickd hodnota
M komponenty 14,2 g/L
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Odliseni kryoglobulinu typu | a Il nemu-
si byt vzdy snadné. Je dUlezité vzdy indiko-
vat stanoveni revmatoidniho faktoru (RF).
Utypulje jen vzacné pozitivni (dle nize citova-
né studie u 6,5 % pacientl v séru a u Zadného
ze 139 testovanych pacientl v kryoprecipita-
tu). U typu Il a lll I1ze teoreticky ocekévat pozi-
tivitu RF, pfestoze v nejvétsim publikovaném
souboru pacientt (43) se jeho priikaz prekva-
pivé zdafil jen v mensiné pfipad.

U vsech pfipadl smisené kryoglobuli-
nemie (typy Il a lll) musime bezpodmine¢né
pomyslet na moznost infekce virem hepatitidy
Ca ordinovat pfislusna vysetfeni.

Pti podezieni na kryoglobulinemickou
vaskulitidu indikujeme také stanoveni slozek
komplementu (C3, C4) a CH50.

Dalsi vybérové indikovand laborator-
ni vysetieni sméfuji k potvrzeni ¢i vylouce-
ni asociovanych onemocnéni uvedenych
v Tabulce | (priikaz dalsich uvedenych infek¢-
nich agens ¢&i protilatek proti nim, autoproti-
latky v séru aj.).

Na zavér je treba zminit, Ze neni-li kryo-
globulin laboratorné prokazan, ale klinické
podezieni na kryoglobulinemii jako pravdé-
podobnou pficinu pacientovych obtizi trva,
pokus o detekci kryoglobulinu nejméné jed-
nou zopakujeme. | pfi dodrzeni viech preana-
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lytickych podminek na Spi¢kovém pracovisti
bylo mezi opakované testovanymi pacienty,
u nichz pfi prvnim vysetieni kryoglobulin ne-
byl prokazan, zaznamenano 9% pozitivnich
vysledka (43).

Podrobna doporuceni pro detekci kryo-
globulinll a interpretaci nalezu, vychazejici
z vlastnich dlouhodobych zku$enosti, re-
centné publikovali autofi z imunologické
laboratofe nemocnice Edouarda Herriota
v Lyonu (44).

4 Stanoveni diagnézy
Onemocnéni nese jméno po autorovi
jeho prvniho popisu, Janu Waldenstrémovi,
ktery byl zvefejnén v roce 1944, viz obr. 6.8.
Mezindrodni klasifikace nemoci definuje dia-
gnoézu Waldenstromova makroglobulinemie
(MKN-10 kod €88.0) nasledovné: pfitomnost
M-IgM, infiltrace kostni dfené lymfoplazmocy-
tarnim lymfomem - tedy klonalnimi lymfocyty,
lymfoplazmocytoidnimi burikami a plazmocy-
ty. Typicky imunofenotyp je CD19, CD20 a ne-
gativni CD5, CD10 a CD23. Tento typ lymfomu
neni tvofen jen jednim morfologickym typem
bunék, proto se stanovit diagnézu z aspiratu
kostni dfené obvykle nedafi. Stanoveni diagné-
zy lymfoplazmocytarni infiltrace kostni diené
dle Owena (2003) také neobsahuje zadné pro-
centové kritérium patologickych bunék v kost-
ni dieni na rozdil od mnoho¢etného myelomu
(48). To zdlirazrujeme, protoze v publikacich
z Mayo Clinic byla a je stale pouzivana defini-
ce vyzadujici 10% podil patologickych bunék
v kostni dieni (49). Toto procentové kritérium

viak nebylo skupinou zvanou International

Workshop on Waldenstréom macroglobulinaemia
akceptovano (50).

Definice dle Owena také neobsahuje hra-
ni¢ni koncentraci M-IgM na rozdil od mno-
hocetného myelomu, protoze koncentrace
M-IgM nekoreluje s mirou infiltrace kostni
drené. Koncentrace M-IgM zavisi mimo jiné
na poméru klonalnich lymfocytd, lymfoplaz-
mocytU a plazmocytl. Pokud je vice patolo-
gickych plazmocytd a méné patologickych
lymfocytd, tvoli se vice M-IgM, pokud je vice
patologickych lymfocyt a méné patologic-
kych plazmocyt(, tvofi se méné M-IgM.

A proto se setkdvame s pacienty, ktefi maji
masivni infiltraci kostni dfené a jen nevelkou
koncentraci M-IgM a naopak. Na rozdil od
mnohocetného myelomu u MW neni piima
zavislost koncentrace M-IgM na mife infiltrace
v kostni dfeni (48)!

Uvadi se i moznost transformace MGUS
typu IgM do mnohocetného myelomu typu
IgM, ale tyto pfipady jsou podstatné vzic-
néjsi a odlisit tyto dvé jednotky neni zcela
jednoduché, jak popisuje Elba (51). Diagnézy,
pfipadajici v Uvahu pfi prikazu IgM, uvadi
tabulka 6.5.

Termin asymptomatickd (doutnajici)
Waldenstromova makroglobulinemie se po-
uziva pro pripady, kdy je v kostni dfeni jedno-
znacna infiltrace odpovidajici lymfoplazmocy-
tarnimu lymfomu a nejsou pfitomny pfiznaky
nemoci, které by zhorsovaly kvalitu zivota
¢lovéka a neni nutna lécba. Termin sympto-
matickd Waldenstrémova makroglobulinemie
znamena, Ze tato nemoc jiz snizuje kvalitu

zivota Clovéka a je treba ji lécit.

Obr. 6.8 fotogratie Jana Waldenstréma a prvni popis choroby, kterd nese jeho jméno
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