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“Chirurgické oddéleni nemocnice Vsetin

Syndrom Schnitzlerové je velmi vzacna autoinflamatorni choroba manifestujici se v dospélosti. Hlavnimi znaky je chronicka
urtika a pfiznaky systémové zanétlivé reakce (horecka, artralgie, bolesti kosti) a monoklonalni imunoglobulin typu IgM (M-IgM)
vzacné IgG. Do analyzy jsme zafadili naich 3est pacientl se syndromem Schnitzlerové, ktefi splnili Strasburska kritéria nemoci
a jsou léceni od roku 2007 do 2021. Median véku pacientt (5 muz{ 1 Zena) v dobé stanoveni diagnézy byl 54 (45-67) let. Median
sledovani je 8 (3—-14) roku. V3ech Sest pacientt mélo M-IgM, bolesti kloubt anebo bolesti kosti, zvysenou hodnotu sedimentace
erytrocytd a CRP, ctyri méli horecky, tfi méli leukocytézu >10x 10%I, lymfadenopatii mél jen jeden pacient. Pro detekci osteo-
sklerotickych zmén, jednoho z kritérii této nemoci, jsme pouzili u 5 pacient(i'®FDG-PET/CT, u jednoho pacienta Na'®F-PET/CT vzdy
s low-dose CT vysetienim celého téla. Vsichni pacienti méli pfi zobrazeni metodou low-dose CT zietelnd osteosklerotickd neboli
hyperostotickd kostni loziska. Akumulace ®FDG byla mirné zvysena v kostni dieni panve a femur(, zatimco akumulace Na'®F
byla vyraznd prévé v osteosklerotickych loZiscich. Zobrazeni pomoci Na'®F-PET/CT je vice senzitivni pro detekci osteosklerotic-
kych loZisek nez 8FDG-PET/CT. Vsichni pacienti byli a jsou [é¢eni anakinrou bez jakychkoliv nezaddoucich G¢inkd, s excelentnimi
vysledky — kompletnim vymizenim urtiky a dalsich symptomd, aniz by se po letech [é¢by jeji ic¢inek zmensoval.

IgM-MGUS se transformoval do Waldenstromovy makroglobulinemie (WM) u dvou pacient, ale zatim pouze u jednoho
se jednalo o symptomatickou WM, pro jejiz 1é¢bu byla pouzita kombinace RBD (rituximab, bendamustin, dexametazon).
Lécba docilila témér uplné vymizeni M-IgM a zaroven poklesla intenzita projev(i syndromu Schnitzlerové, takze bylo mozné
protdhnout intervaly mezi aplikaci anakinry z 24 na 48 hodin.

U pacientll se syndromem Schnitzlerové je nutné sledovat vyvoj M-IgM a v pfipadé transformace do symptomatické WM
véas podat ucinnou lé¢bu, obvykle kombinaci rituximabu a chemoterapii s cilem dosahnout kompletni hematologické
odpovédi a snizeni intenzity pfiznak syndromu Schnitzlerové.
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Transformation of IgM-MGUS into Waldenstrém’s macroglobulinemia in two of six patients treated for Schnitzler’s syndrome
Schnitzler’s syndrome is a very rare, adult-onset, apparently acquired autoinflammatory disease. Chronic urticarial rash and
symptoms of systemic inflammation including fever, arthralgia and bone pain with the presence of monoclonal immunoglobulin
M (IgM), rarely IgG, are among hallmarks of the disease. We performed a retrospective study of 6 patients (5 men, 1 woman) diag-
nosed with Schnitzler’s syndrome fulfilling the Strasbourg criteria who had been treated at our centre in the University Hospital
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