E18 |

Transformace IgM-MGUS do Wa

denstrémovy makroglobulinemie u 2 z 6 pacientdl v priibéhu lécby syndromu Schnitzlerové

Tab. 3. Wvoj koncentrace imunoglobulind typu Igh a monoklondiniho imunoglobulinu typu IgM. U pacienta & T doslo k transformaci do symptomatic-
ké formy Waldenstromovy makroglobulinemie a v roce 2018 byla poddna lécba rituximab, bendamustin, dexamtazon, u pacienta ¢ 5. doslo k transformaci

Waldenstrémovy makroglobulinemie, kterou zatim hodnotime jako asymptomatickou

Monoklonalni IgM/celkovy IgM pied Iécbou a ve dvouletych intervalech

Roky na lécbé 1. pac. 2. pac. 3. pac. 4. pac. 5. pac. 6. pac.

anakinrou muz, nar. 1944, lécba | muz, nar. 1963, é¢ba | muz, nar. 1946, [é¢ba muz, nar. 1955, muz, nar. 1971, [é¢ba | Zzena, nar. 1968, lé¢ba

od r.2007 (63 let) od 2010 (47 let) od 2013 (67 let) lécba od 2013 (58 let) od 2016 (45 let) odr.2018 (50 let)

Celk.IgM | M-IgM | Celk.IgM | M-IgM | Celk.IgM | M-IgM | Celk.IgM | M-IgM | Celk.IgM | M-IgM | Celk.IgM | M-IgM

Pred léc¢bou 21 18 2 1,9 9 7 5 2 9 8 4 2,3

Po 2 letech 36 16 10 69/l 7 4 8 6,8 23 15 1,0

Po 3 letech 35 20 12 6,8 7 54 10 79 35 21 5 1,0

Po 4 letech 4 21 13 9 7 3 12 7 44 24

Po 6 letech 40 25 14 8 8 4 13 8

Po 8 letech 37 22 15 7 10 4 14 7

Po 10 letech 45 18 18 7

Po 11 letech. 49 23

Lé¢ba 8 cykly RBD-

Po 12 letech 7 3.6

Po 13 letech 5 2

Celk. IgM = koncentrace vsech imunoglobulinG typu IgM
M-IgM = koncentrace monoklondlniho imunoglobulinu typu IgM

Pos. I-fix = pozitivni imunizacni prakaz pritomnosti monoklondlniho imunoglobulinu

Po ukonceni této lé¢by Waldenstrémovy makroglobulinemie pa-
cient zjistil, Ze zatimco dfive se mu pfi opomenuti aplikace anakinry
ptiznaky vracely za 24 hodin od poslednfinjekce, tak nyni, po ukoncenf
lé¢by RBD, mu staci aplikace anakinry 1x za 2 dny, a to plati stale k datu
12.4.2021, vice nez dva roky od ukoncenf uvedené Ié¢by RBD.

U péatého pacienta je vidét v tabulce 3 a na grafu 2 pomérné vyrazny
vzestup monoklondliniho imunoglobulinu v priibéhu sledovani, v roce
2020 jiz byla dle nalezu v kostnf dfeni splnéna kritéria Waldenstromovy
makroglobulinemie, v roce 2020 jsme jej hodnotili jako asymptoma-
tickou formu Waldenstromovy makroglobulinemie. Ale vysetieni
z bfezna 2021 prokazalo dalsi vzestup koncentrace celkové bilkoviny
a M-IgM a zmény dalsich sledovanych parametrd, viz tabulka 3, a tak
je zfejmé, Ze pacientovo onemocnéni spéje k symptomatické formé
Waldenstromovy makroglobulinemie. Zatim béz{ |é¢ba anakinrou, ale
pacient je pozvan na drivéjsi kontrolu s cilem presetfeni stavu nemoci
vcetné provedeni FDG-PET/CT, vysetfeni o¢niho pozadi a laborator-
ni kontrolu. Pokud naplnf kritéria symptomatické Waldenstromovy
makroglobulinemie, zahajime u né&j 1é¢bu RBD. O ostatnich pacient
nema koncentrace monoklondlniho imunoglobulinu v prlbéhu lécby
anakinrou tak jasny vzestup, jak ilustruje graf 3.

Diskuze

Syndrom Schnitzlerové je velmi vzacna choroba registrovana
v Mezinarodnf klasifikaci nemoci MKN-10 pod kédem L50.8. Choroba by-
la poprvé popsana francouzskou dermatolozkou prof. Liliane Schnitzler
vroce 1972. Hlavnimi znaky tohoto syndromu jsou chronicka kopfivka
a poté projevy systémové zanétlivé odpovédi (horecky, bolesti kostf
a kloub). Diky monoklonadinimu imunoglobulinu, obvykle IgM méné
Casto IgG, je fazena do skupiny krevnich chorob zvanych monoklo-
nalnf gamapatie. Etiopatogeneze zanétlivych projevl viak odpovida
autoinflamatornim chorobam, a proto je souc¢asné fazena do skupiny
autoinflamatornich chorob manifestujicich se v dospélosti, kam patfi
mimo jiné Stillova choroba. Obé choroby maji nékteré spole¢né znaky.
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Graf 2. Vyvoj koncentrace cekového a monoklondiniho imunoglobulinu
typu lgM v pribéhu lécby anakinrou u pdtého pacienta
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Graf 3. Vyvojkoncentrace monoklondiniho IgM (g/l) u 6 pacientd od zahd-
Jjeni lé¢by anakinrou. Na dolni ose jsou roky sledovdni
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Skupina autoinflamatornich chorob dnes ¢ité dle zpravy International
Union of Immunological Societies celkem 37 monogennich autoinflama-
tornich chorob. Déle pak obsahuje autoinflamatorni choroby, u kterych
zatim nebyla odhalena genetickd podstata, ke kterym patfi syndrom
Schnitzlerové a Stillova choroba (8). Obé maji nékteré podobné projevy.
A protoze ke Stillové nemoci a syndromu Schnitzlerové nebyly pfifazeny
genetické determinanty, jsou obé jmenované nemoci diagnostikovany
na zakladé klinickych kritérii. Kritéria syndromu Schnitzlerové uvadi
tabulka 1. Mozné pfiznaky této nemoci nejpodrobnéji analyzovala
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