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Lécba chorob s organovou dysfunkci zplisobenou ,monoklonaini gamapatif klinického vyznamu' (Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance - MGCS)

V letech 2000 a7 2020 se podstatné rozsifilo poznani velmi pestrych
forem poskozeni organismu monoklonalnim imunoglobulinem. Cetné
popisy jednotlivych pfipadd a malych sérii pacientl dokumentovaly
skute¢nost, ze klonaIni plazmatické burky ¢i lymfoplazmocytarni buriky
v nékterych pfipadech produkuji pro organismus toxicky M-Ig, ktery
poskozuje ¢lovéka, i kdyz poc¢tem bunék a pomalou proliferaci jde
o nemaligniklon, ktery by pro svoji nepocetnost a nevelkou koncentraci
M-lg nevyzadoval zédnou Iécbu.

Profesor Giuseppe Merlini popsal jiz v roce 2006 tyto situace ter-
minem ,dangerous small B-cell clone” neboli nebezpecny maly klon,
odvozeny z B-linie, ktery ¢lovéku ublizuje a pfipadné jej zabiji (7). A toto
poznanf zahdjilo testovani ,clone oriented therapy” pro lécbu téchto
stavd.

V poslednich dvaceti letech byly popsany dalsi nové formy (jed-
notky) poskozeni organismu monoklondlnim imunoglobulinem ¢i jeho
Castmi. Zjistilo se, Ze nejcastéji jsou monoklonalnim imunoglobulinem
poskozovény ledviny, kiize nebo nervovy systém. Pro tyto nejcastéjsi
formy vznikla skupinové pojmenovani, ktera se objevuji v medicinské
literatufe:

B monoclonal gammopathy of cutaneous significance” (8, 9),
®  monoclonal gammopathy of renal significance” (10),
m  monoclonal gammopathy of neurological significance” (11, 12).

V roce 2018 kolektiv odbornikd zameéfenych na oblast monoklondl-
nich gamapatii, mezi nimiz byl opét Robert Kyle z Mayo Clinic a dal-
$i zndmé osobnosti z USA a Evropy, navrhl novy zastresujici termin
~Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance” - MGCS,
Cesky — monoklonalni gamapatie klinického vyznamu — MGCS. Tento
nézev vznikl jako mezindrodni konsenzus odbornikd na monoklondln{
gamapatie (1).

Termin ,monoklondIni gamapatie klinického vyznamu” je zastfe-
sujici ndzev (destnik) pro velkou skupinu patologickych stav(, v jejichz
etiopatogenezi ma zasadni roli monoklonaini imunoglobulin nebo
jeho &asti, a u nichz se osvédcila lé¢ba potlacujici tvorbu toxického
monoklondlniho imunoglobulinu.

Navrh nové klinické jednotky MGCS byl poprvé zvefejnén v roce
2018 (1). Eduka¢ni kniha, vydavana pravidelné u ptilezitosti sjezdd
Americké hematologické spolecnosti, obsahovala v roce 2020 kapitolu
vénovanou této jednotce (2). Termin MGCS byl tedy v roce 2020 akcep-
tovan Americkou hematologickou spole¢nosti (2). Velky pocet publikaci
s tématem ,monoclonal gammopathy of clinical significance”, ktery se
objevil po roce 2020, signalizuje pfijeti tohoto skupinového oznacenf
mezindrodni odbornou vefejnosti.

Vyvoj poznani nemalignich monoklonalnich gamapatif shrnuje
tabulka 1.

Definice terminu ,,monoklonalni gamapatie
klinického vyznamu (MGCS) a piehled jednotek
do ni Fazenych

Novy termin ,monoklonalni gamapatie klinického vyznamu’, jehoz
definici uvadf tabulka 2, je tedy v mnoha pfipadech indikaci k cilené
lécbé.

Fermand a spoluautofi v prvni publikaci z roku 2018 jednotku
MGCS ¢lenili dle zndmého ¢i predpoklddaného patofyziologického
mechanismu poskozeni organismu (1):

B poskozenf organismu vznikd vlivem depozit M-Ig nebo jeho ¢asti
ve formé amorfni, krystalické, mikrotubuldrni anebo fibrildmi,

B poskozeniorganismu vznika protildtkovou aktivitou M-Ig namifenou
proti tkdnovym antigendim (autoantigentim),

Tab. 2. Naplnéni diagnozy MGCS

Definice monoklonalni gamapatie klinického vyznamu (1, 2)
(Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance — MGCS)

V histologickém a cytologickém vysetfeni kostni dfené neni ndlez
odpovidajici morfologickym kritérifm MM ¢i MW anebo jiné maligni
lymfoproliferaci, pocet klonalnich plazmocytl je, stejné jako u MGUS, nizsi
nez 10 %.

V séru, pfipadné v modi je pfitomna kompletni molekula M-Ig nebo
alespon klonalini lehké fetézce (FLQ).

V etiopatogenezi poskozeni organismu byla prokdzana klicova role
monoklonalniho imunoglobulinu. V pfipadech potlaceni jeho produkce
reparacni mechanismy vedou k Ustupu patologickych zmén (1, 2).

Tab. 1. Vyvoj pozndni a terminologie pro piitomnost monoklondiniho imunoglobulinu ¢ klondinich volnych lehkych fetézc bez piitomnosti maligniho

onemocnéni

1960 (J. Waldenstrom) (4) | Benigni monoklonéini gamapatie

1978 (R. Kyle) (5)
D-472)

Monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu, ,Monoclonal Gammopathy of Undetermined Significance — MGUS" (Dg. MKN-10:

Bradwell AR, 2001.

Noveé zaved| stanoveni volnych lehkych fetézl imunoglobulinl (free light chain - FLC) v séru do klinické praxe

2010 (6) (A. Dispenzieri)
Significance — LGMGUS” (Dg. MKN-10: D-472)

Monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu z lehkych fetézc, ,Light-Chain Monoclonal Gammopathy of Undetermined

2010-2020 (7-12)
oriented therapy” a vznikla skupinova oznaceni:

B ,monoclonal gammopathy of renal significance”
B monoclonal gammopathy of neurological significance”
B ,monoclonal gammopathy of skin (cutaneous) significance”

Prohloubilo se poznani riznych forem poskozeni organismu monoklonalnim imunoglobulinem, ziskany zkusenosti s ,clone

2018 (J. P. Fermand) (1)
,monoklonalni gamapatie klinického vyznamu”

Skupina odbornik z Mayo Clinic a Evropy navrhla novy zastresujici termin:

Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance - MGSC)
Névrh charakterizovali jako novy koncept s terapeutickou implikaci

2020 (2) (A. Dispenzieri)

Kapitola v edukacni knize Americké hematologické spole¢nosti s ndzvem
Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance - MGCS
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