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Transformace IgM-MGUS do

/aldenstrémovy makroglobulinemie u 2 z 6 pacient{l v priibéhu lécby syndromu Schnitzlerové

Tab. 5. Klinické jednotky spojené s monoklondinim imunoglobulinem typu IgM dle doporuceni pro diagnostiku a lécbu z roku 2021, Morie Gerz a kol
(19). Toto doporuceni je z Mayo Clinic, kde stdle definuji Waldenstrémovu makroglulinemii s pomoci 10% hranice, zatimco posledni mezindrodni kritéria
8.a 10. International Workshop on Waldenstrém s macroglobulinemia potvrzuji plvodni Owenova kritéria (17) a neobsahuji Zddnou procentovou hranici
pro lymfoplazmocytdrniinfiltraci nutnou pro stanoveni diagnézy a proto pro stanoveni diagnézy je pouze zdsadni konstatovdni patologa lymfoplazmo-

cytdrni infiltrace je nebo neni pfitomna (48, 49)

Monoklonalni Pfiznaky nadorové Infiltrace kostni Symptomy
imunoglobulin masy, infiltrace kostni diené >10% zpusobené
typu lgM diené (anémie) anebo monoklonalnim IgM
lymfadenopatie
MGUS - - -
Asymptomatickd (doutnajici) Waldenstomova + - + -
makrogobulinemie
S IgM souvisejici poruchy + - + +
(IlgM-related disorder)
= chladové aglutininy
= typ Il kryoglobulinu, neuropatie
= amyloiddza z lehkych fetézcl
= dalsi velmivzacné poruchy zplsobené vazbou M-IgM
na antigeny lidského téla
Symptomaticka + + + +
Waldenstromova
makroglobulinemie

Dnes se do popredi zdjmu dostava PET/CT vysetfeni. Ve studii 10 paci-
entl bylo nej¢astéjsi anomadlii difuzné zvysené vychytavani ®FDG v kostni
dreni a/nebo zvysené vychytavani 'FDG ve femurech, ale nepozorovali
korelaci s lé¢ebnou odpovédi, zatimco vysledky kostnf scintigrafie kore-
lovaly aktivitou nemoci (14). Je to vysvétlitelné faktem, ze "FDG-PET/CT,
které bylo pouzito v této praci, odrazf aktivitu bunécného metabolismu,
zatimco scintigrafie skeletu odrazi miru vychytavani kalcia ve skeletu.

U nasich 5 pacientl bylo také provedeno ®FDG-PET/CT a hyperostotic-
ké ¢i osteoskleroticke kostni zmény, odpovidajici kritériim této nemoci, byly
popsany na low-dose CT zobrazen( celého skeletu. V téchto pfipadech je
provadéno zobrazeninazvané ,total body” neboli od ,hlavy po paty”, které je
schopné ve skeletu detekovat tyto hyperostotické zmeény pfi zobrazenf kosti
metodou low-dose CT. Akumulace "#FDG byla mirmé zvysena ve femurech
pripadné v panvi, podobné popistim v citované studii (14).

U jednoho pacienta byl misto ®FDG pouzit jako radiofarma-
kum Na'®F. Toto radiofarmakum dobfe znazorfuje loZiska novotvor-
by kosti, napfiklad osteosklerotické metastazy karcinomu prostaty.
Radiofarmakum Na'®F je mozné pouzit k detekci hyperostotickych zmén,
které jsou malym kritériem této nemoci, jak ilustruje Obr. 2. Tento typ
vysetfeni detekuje osteosklerotickd ¢i hyperostotickd lozZiska zfejmé
s vyssi senzitivitou nez klasicka scintigrafie skeletu. Pouzit 'SFDG-PET/
CT nebo Na'F PET/CT? To je otazka. Klasické "®FDG-PET/CT je schopno
detekovat dalsi patologie, jako napriklad aortitidu (15), jak uvadi citovana
prace, zatimco Na'®F-PET/CT ma zatim nejvyssi senzitivu pro prdkaz
hyperostézy a zfejmé by mohlo zachytit dobfe i dynamiku téchto zmén.
Lze tedy zobecnit, ze sledovani aktivity nemoci je mozné i metodami,
které detekuji kostni loZiska se zvysenou depozici kalcia.

Diagndza syndromu Schnitzlerové byva obvykle rozpoznana v do-
bé, kdy M-IgM je jen mirné zvyseny a monoklondini gamapatie ma
charakter IgM-MGUS, ktery ma vsak tendenci k vyvoji, jak prokazuje
vyvoj koncentraci M-IgM i celkového imunoglobulinu typu IgM v nasem
souboru pacientd (tabulka 3, graf 3).V praci dvou center z Velké Britanie
popisuji celkem 21 pacientd, kteff splnili kritéria syndromu Schnitzlerové
(urtika, teploty, artralgie a kostnf bolesti), navic uvadéjf v 47 % hmotnost-
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ni Ubytek, ve 40 % patologickou Unavu a ve 21 % lymfadenopatie. M-IgM
detekovali u 86 %. Pfi medianu sledovéni 13 let dekovali transformaci do
Waldenstromovy makroglobulinemie nebo IgM myelomu u 20% osob
se syndromem Schnitzlerové (7). Tento pocet odpovidad zndmému Udaji
zMayo Clinic o poctu transformaci IgM-MGUS do morbus Waldenstrom,
pfipadné IgM myelomu: 18 % po 10 letech sledovani (16).

TakZe nas pocet dvou transformaci pfi medianu 8 let sledovani s tim
koresponduje. Proces transformace je kontinudini, nicméné je pfijato
arbitrarni délenf na IgM-MGUS, asymptomatickou a symptomatickou
Waldenstréomovu makroglobulinémii.

Zakladem stanoveni diagndzy je vzdy histologické vysetfeni va-
lecku kostni dfené, ziskaného trapanobiopticky z lopaty kosti panevn.
Stéle plati histologicka kritéria, jak je popsal Owen v roce 2003 (17).
Mezindrodni klasifikace nemoci definuje diagndzu Waldenstrémova
makroglobulinemie (MKN-10 kod C88.0) nasledovné: Pfitomnost M-Ig,
infiltrace kostni diené lymfoplazmocytarnim lymfomem - tedy klonal-
nimi lymfocyty, lymfoplazmocytoidnimi burikami a plazmocyty. Typicky
imunofenotyp je CD19, CD20, and negativni CD5, CD10, and CD23.

Tento typ lymfomu nenf tvoren jen jednim morfologickym typem
bunék, proto stanovit diagndzu z aspirdtu a myelogramu se obvykle
nedafi. Histologicka diagnéza dle Owena (2003) na rozdil od mnohocet-
ného myelomu neobsahuje procentové vyjadreni patologickych bunék
v kostni dreni, i kdyz autofi zMayo Clinic jednou publikovali jejich verzi
vyzadujici 10% podil patologickych bunék, coz vak nebylo akceptova-
no. Definice dle Owena také neobsahuje hrani¢ni koncentraci M-IgM,
protoze nekoreluje presné s mirou infiltrace kostni dfené. Koncentrace
M-IgM odvisi také poméru klonalnich lymfocytd, lymfoplazmocytd
a plazmocytl. Pokud mé lymfoplazmocytarni infiltrace kostni dfené
vice patologickych lymfocytl a méné patologickych lymfoplazmocytl
a plazmocytd, tak je tvorba M-IgM nizsi, nez pfi vyssim zastoupent
patologickych plazmocytd, lymfoplazmocytl a pfi nizsim zastoupent
patologickych lymfocytt (17). To je rozdil od sekre¢niho mnohocetného
myelomu, u néhoz vyse koncentrace M-Ig v séru je v pfimém vztahu

k poctem myelomovych bunék v kostni dfeni.
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