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écba chorob s organovou dysfunkci zplisobenou ,,monoklondinf gamapati klinického vyznamu'" (Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance - MGCS)

B poskozenforganismu vznikd tvorbou imunitnich komplexd, jejichZ
soucasti je M-lg, s naslednou aktivaci komplementu,

B poskozeniorganismu vznika zvysenou tvorbou cytokinl (interleu-
kin) a M-Ig s touto zvy3enou tvorbou néjak souvisi, podrobnéjsi
patofyziologie téchto procesd neni zndma,

B patofyziologie poskozeni organismu zatim vibec nenf zndma.

Nezmérnou pestrost poruch spadajicich pod skupinové oznaceni
MGCS ilustruje obrazek 1.

Druhé mozné déleni MGCS je dle dominujici organové ¢i tkarové
lokalizace poskozeni dle publikace z roku 2018, taktéz autord z Mayo
Clinic (13). A toto délenf jsme vtésnali do tabulky 3.

V soucasnosti je v pfipadech MGCS doporucovana ,clone-directed
strategy” neboli lé¢ba, kterd cili na nebezpecny maly B-lymfocytarni &i
plazmocytarniklon, ktery tento toxicky M-Ig produkuje (1, 7). Informace
0 Ié¢bé se odvozuji z publikovanych zkusenosti s Ié¢bou jednotlivych
pacientl ¢i malych soubor nemocnych. Pouze lé¢ba pacientl s pri-
marn{ systémovou Al-amyloidézou byla testovana v randomizovanych
klinickych studifch. Tyto zkuSenosti je mozno vztdhnout i na jiné jed-
notky z této skupiny.

Druhd moznost 1é¢by v pfipadech poskozeni organismu kompletni
molekulou monoklonéiniho imunoglobulinu, ktery svoji vazbou na télu
vlastni antigeny a bunky aktivuje patologické procesy, je opakované
podavaniintravendznich imunoglobulind (IVIG) vimunomodulacnich
davkach (14).

Lécba nitrozilnimi imunoglobuliny (IVIG)

Imunomodulacni davka nitrozilné aplikovanych imunoglobuli-
nd (IVIG) je 2 g/kg hmotnosti pacienta, zatimco substitu¢ni davka,
obcas poddvana pacientdim s mnohocetnym myelomem, B-CLL i
Waldenstromovou makroglobulinemif, je obvykle jen 20 g 1x za 28 dni

Obr. 1. Spektrum poruch spadajicich pod MGCS

Lécba imunomodula¢ni davkou IVIG je Ié¢bou udrzovaci. Je nutno
ji aplikovat dlouhodobé, obvykle v 28dennich intervalech, do doby,
nez se objevi jiny ucinny lék, ktery pomUze eradikovat monoklonalni
imunoglobulin. Efekt 1é¢by imunomodulacnimi davkami IVIG se vysvét-
luje inhibici autoprotildtkové aktivity monoklondlniho imunoglobulinu,
modifikaci funkce komplementu a ovlivnénim bunécné odpovédi.
Podrobnéjsi informace o 1é¢bé IVIG jsou uvedeny v Ceské literature
(14, 15). V popisech jednotlivych chorob ze skupiny MGCS v knize
,Monoklonalni gamapatie klinického vyznamu a jiné nemoci” se pak
uvadf zkuSenosti s lé¢bou IVIG (16-19).

Cilena lécba (,,clone-directed strategy")

Lécba mUzZe ,cilit” na nebezpecny maly klon, ktery tento toxicky
M-Ig produkuje.

A zde je tfeba rozlidit gamapatie tvofici monoklonaini imunoglobu-
lin typu IgM, tedy lymfoplazmocytarmni typ MGCS, od plazmocytérnich
typl MGCS, tvoficich non-IgM monoklonaini imunoglobuliny (7).

Monoklonalni gamapatie klinického vyznamu (MGCS)
typu IlgM

Pokud chceme eradikovat klon produkujici monoklonalnfimunoglo-
bulin typu IgM, pouziva se jako zéklad 1é¢by monoklonaini protilatka za-
méfend proti antigenu CD20, nejcastéji rituximab. Ale jsou i popisy lécby
téchto chorob kombinacemi s obinutuzumabem. U pacient s mono-
klondIni gamapatif typu IgM, kteff nesplfujf diagnézu Waldenstrémovy
makroglobulinemie, Ize pouzit kombinaci rituximabu s glukokortikoidy.
Cilem |é¢by je dosazenf kompletniho vymizeni monoklonalniho imu-
noglobulinu, nebot to je podminkou pro nasledné orgdnové zlepsent.

K této dvojkombinaci je mozno pfidat i cytostatika typu cyklofosfa-
midu nebo bendamustinu. Lé¢ba trojkombinacemi (napfiklad antiCD20
monoklonaln{ protilatka, glukokortikoid a bendamustin) dosahuje vy3si

Vybrané jednotky fazené pod skupinové oznaceni.
~Monoclonal Gammopathy of Clinical Significance —MGCS“
Vzhledem k jejich velkému poctu do schématu nelze vtésnat vSechny zndmé jednotky uvedené v Tab. 3
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Zanétlivé anebo Monoklonalni Neuropatie Systémové Kozni Oéni
cytokiny gamapatie a hematologické syndromy
mediované rendlniho krvacivé Krystalickd
poruchy vyznamu i trombotické, keratopatie
l \ J hemoly:EiCké/N
Kryoglobulinemie Velmi ¢etné Anti MAG Lipidové Fibroblastové Buldzni
TEMPI syndrom morfologicky POEMS (mucindzy)
POEMS syndrom definované CANOMAD l l l
AESOP syndron jednotky DADS
Capillary leak syndrom Ajiné Nekrobioticky Skleromyxedém, || IgA
Ziskany angioedém xanthogranulom, skleredém, pemphigus
Syndrom Schnitzlerové normolipemické lichem
Osteoskleroticky xanthoma myxedematosus
myelom planum
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