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Transformace IgM-MGUS ¢

Heleen de Koning, kterd shromazdila zdznamy celkem 281 pfipadt
publikovanych ve svété. Jeji analyzu pfiznakl povazujeme za velmi
edukativnf a proto ji uvadime v tabulce 4 (1). V literatufe Ize nalézt
vyjimecné i daldf projevy nemoci, jako je poskozeni ledvin (9).
Incidence ¢i prevalence syndromu Schnitzlerové neni zmapovana.
Heleen de Koning byla posledni, kdo vyhledal ve svétovém pisem-
nictvi vdechny publikované pfipady, 281 nemocnych, a analyzovala je.
Je ztejmé, Ze tato nemoc je stale poddiagnostikovana, neboli ¢asto
zUstava u pacientd trvale nerozpoznana. Jiz pfed lety na to upozornila
prace z Mayo Clinic, kde evidovali v letech 1972-2010 pouze 16 pacientd
se syndromem Schnitzlerové. Ve sledovani vsak méli 4103 pacientd
s IgM-MGUS. V tomto velkém souboru provedli skrinink syndromu
Schnitzlerové a odhalili dalSich 46 nerozpoznanych pfipadd, ackoliv
tito nemocni si ¢asto stézovali svym Iékardm na febrilie ¢i subfebrilie
(549%) a/nebo na revmatické bolesti kosti a kloubU (78 %). TakZe pocet
nerozpoznanych nemocnych 2x pfevysoval pocet rozpoznanych (10).
Z Evropskych center nejvice piipadd popsali v univerzitni nemocnici
Nantes (Francie). Za poslednich 20 let ma jejich soubor 25 nemocnych
s medidnem veku pfi stanoveni diagndzy 68 let (median stanoveni diagné-
zy v nasem souboru je 58 let). V jejich souboru nemocnych méli vsichni
kozni pifznaky typu chronickych kopfivkovych vysevd, které mnoho let
predchdzely ndstupu projevd systémové zanétlivé reakce a ndstupu bolesti
kosti, svalti pfipadné kloub(, skupinové oznacovanych jako ,revmatické
pifznaky” (7). A tak pfiznaky nemoci napfed nasmérovaly kroky nemocnych
k dermatologlim, a teprve pozdéji kroky nemocnych presmérovaly k rev-
matologlim. Z uvedeného souboru z Nantes si 72 % stézovalo na bolesti
kostf, které Casto byly interpretovény jako ,revmatickeé bolesti”. Nejc¢asteji byly
bolesti popisovany v okoli kolenniho kloubu, v proximdlni tibii a distalnim

aldenstrémovy makroglobulinemie u 2 z 6 pacientti v priibéhu lécby syndromu Schnitzlerové

femuru (7). | dalsi autofi uvadéji, ze v 70-80% pripadl si nemocni stézujf
na $patné lokalizovatelné bolesti dolnich koncetin. Casto byly popisovany
i exacerbace bolesti v noci. Na rozdil od revmatickych chorob zde nenf
popisovana ranni ztuhlost a zndmky artritidy (7).

Z nasich pacient si na bolesti kosti, kloubU a pripadné svald stézovali
vsichni. Pfi popisovani téchto bolesti pacienti Casto Spatné odlisuji, zda
je bolf kloub, nebo kost ¢i sval. V diferencidlni diagnodze a feSeni otazky,
zda jsou to revmatoidni bolesti kloub(, nebo bolesti kosti typické pro
tuto autoinflamatorni chorobu, pomohou zobrazovaci vysetient skeletu
s cilem detekovat loZiska hyperostdzy. Prikaz hyperostotickych &i osteo-
sklerotickych zmén na skeletu je dlezity, protoze tvori malé kritérium této
diagndzy, viz tabulka 1. Bolesti kosti souvisejf se zménami ve skeletu, pro
které je charakteristickd loZiskové zvysend novotvorba kosti a loZiskove
zvysend denzita, jak zdokumentoval Terpos (11). Zmeény na kostech jsou
popisovany jako fokalni osteoskleréza, hyperostéza, periostalni reakce,
coz vede ke zvysené akumulaci radiofarmaka na kostnim skenu (11).

Niederhauser nalezl pfi klasickém radiografickém vysetteni ab-
normality hlavné kolem kolenou u 14 z 22 pacientd (12). Ostatni autofi
s pouzitim klasické radiografie zachytili kostni zmény méné ¢asto, jen
10-30%, jak uvadi velkd prehledové prace (1). Proto klasické rentgenové
snimky nejsou vhodné pro vyhledavani téchto kostnich zmén.

Mnohem vetsi senzitivu pro prikaz loZiskovych hyperostotickych
kostnich zmén ma klasickd kostni scintigrafie (1). Abnormélné zvyse-
né vychytavani radiofarmaka prokazala kostni scintigrafie u 15 (85 %)
z 18 pacientl, ponejvice ve femurech a v tibii, pfipadné v panvi, jen
ojedinéle ve skeletu hornich koncetin. Mira vychytavani radiofarmaka
(techneciumpyrofosfatu) korelovala s aktivitou nemoci. V pfipadé Uspés-
né lécby anakinrou dochazelo k poklesu vychytavani radiofarmaka
v kostnich loZiscich (13).

Tab. &. Sumarizace klinickych projevii syndromu Schnitzlerové dle analyzy 281 piipadd publikovanych ve svété do roku 2014 (1)

Klinicky pfiznak v souboru 281 pacientt

Celkovy pocet pripadt s pfiznakem

Procentové vyjadreni ze souboru 281 nemocnych

Chronicka kopfivka 100% 281
Svédénf 21% 58
Intermitentni febrilie 72% 203
Artralgie, ale jen vyjime¢né se zndmkami artritidy 68% 192
Bolesti kostf 55% 155
Ubytek hmotnosti 16% 45
Lymfadenopatie 26% 72
Hepatomegalie 9% 24
Splenomegalie 6% 17
Neuropatie 7% 20
Laboratorni znaky, zde uvadime u kazdého cetnost a pocet pacientt, kde byl tento znak vysetien

Zvysena sedimentace erytrocytd (FW) 97 % 147/179
Leukocytdza (> 10x10%/1) 75% 115/153
Anémie (Hb pod dolni fyziologickou hranici) 63 % 62/98
Hyperostdza na rentgenovych snimcich 39% 57/83
Osteolyza na rentgenovych snimcich 1% 2/149
Artritida na rentgenovych snimcich 0,7% 1/149
Loziska zvysené akumulace na scintigrafii skeletu 85% 82/97
Scintigrafie skeletu bez patologického nélezu 13% 13/97
Kostni biopsie s normalnim nalezem 43% 6/14
Kostnf biopsie s nélezem sklerézy 29% 4/14
Kostnf biopsie s ndlezem zvyseni aktivity osteoblastl a osteoklastl 14% 2/14
Kostnf biopsie s ndlezem zanétlivych zmén 7% 114
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