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

Tab. 3. Clenéni poskozeni organismu monoklondinim imunoglobulinem dle dominujici orgdnové lokalizace. Upraveno dle Go RS a Rajkumar SV (2018) (13)

Nazev jednotky

Klinickda charakteristika jednotky

Patofyziologie vzniku poskozeni

Kozni formy poskozeni organismu monoklonalnim imunoglobulinem

Ziskany angioedém neboli ziskany deficit C1
inhibitoru

Opakované ataky angioedému bez kopfivky i
pruritu

Protilatky proti inhibitoru C1 esterazy

Kryoglobulinemie
Nekrobioticky xantogranulom

Akrocyandza, purpura, kozni ulcerace, periferni
neuropatie, artralgie, glomerulonefritida

Precipitace M-Ig nebo vazba M-IgM

na polyklondlnilgG v chladu s tvorbou
imunokomplexd

Dusledkem jsou pak vaskulitidy ¢i hyperviskozita

Xantoma planum

Zluto-oranzové papuly/plaky nékdy s ulceraci
Lokalizace na vicku zpUsobuje proptédzu,

ale lokalizace mUze byt kdekoliv, jatra,
kardiopulmonaln{ systém

Nejasna, spekuluje se, Ze M-Ig se vaze na
lipoproteiny a tyto komplexy akumuluji pénité
histiocyty (foamy cells)

Syndrom Schnitzlerové

Ataky kopfivky s bolesti kosti, koznimi zménami
a znamkami zanétlivé reakce

Nejasny mechanismus

Skleromyxedém

Voskovité papuly nebo plaky, artralgie, mize byt
i restriktivni plicni porucha

Nejasny, moznéa stimula¢ni role M-Ig na tvorbu
mucinu a fibrézy

Skleredém

Infiltrace podkoZi mucinovymi hmotami ztuhnuti
kUze, obstipace

Nejasny, mozné stimula¢ni role M-Ig na tvorbu
mucinu a fibrézy, podobné jako u tyreoidni
orbitopatie, kde je ale mucin produkovén jen
lokalné v orbité

Cutis laxa (volna kdze)

Narusenf elasticity klze

Nejasny mechanismus

Endokrinologické poskozeni monoklonalnim imunoglobulinem

Inzulinovy autoimunitni syndrom

Epizodické stavy zmatenosti, pocenf zavraté,
letargie, palpitace, kfece

Prosté zndmky hypoglykemie

M-Ig se véze na inzulin; vysledna hyperglykemie
podporuje dal3i uvolfiovani inzulinu; nakonec pro
nadbytek inzulinu dochézi k hypoglykemii

Hematologické formy poskozeni monoklonalnim imunoglobulinem

Ziskany von Willebrandlv syndrom

Modfiny, krvaceni z mukdz, krvaceni do mékkych
tkanf vlivem snizené koncentrace faktoru 8

M-lg namifeny proti von Willebrandovu faktoru
s jeho naslednym odstranénim nebo interference
s jeho vazbou na trombocyty ¢i kolagen

Ziskany atypicky hemolyticko-uremicky syndrom

Anémie, selhani ledvin

M-lg zasahuje do alternativni cesty aktivace
komplementu

Nemoc chladovych aglutininC

Akrocyandza, aglutinace erytrocytd v chladu,
intravaskuldrni hemolytickd anémie, vétsinou
IgMk-MGUS ¢i MW

M-IgM namifené proti antigenu erytrocytd,
v chladu dojde k navazani a akrocyandze a na to
navaze komplementem mediovana hemolyza

TEMPI syndrom

Teleangiektazie, erytrocytdza, zvysend hladina
erytropoetinu, MGUS, perinefrické kolekce tekutin
a intrapulmonalni zkraty

Nejasnd

[

oskozeni ledvin monoklonalnim imunoglobulinem

Glomerulopatie vazbou protildtek na bazalnf
membranu

Hematurie, proteinurie

Protilatka proti bazalni membrané

(3 glomerulonefritida

Hematurie, proteinurie

Protilatka proti C3 konvertaze nebo faktoru B, nebo
H nebo | komplementu, zpUsobujici C3 depozita
v glomerulech

Nemoc denznich depozit
(Dense deposit disease)

Hematurie, proteinurie

Protilatka proti C3 konvertaze nebo faktoru B, nebo
H nebo | komplementu, zpUsobujici C3 depozita
v glomerulech

Fibrilarni glomerulonefritida

Hematurie, proteinurie, zhorseni funkce ledvin,
obvykle pfi lgG-MGUS

Fibrilarni depozita M-Ig v glomerulech

Imunotaktoidni glomerulonefritida
(Immunotactoid glomerulonephritis)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, zhorseni
funkce ledvin, obvykle pfi IlgG-MGUS

Mikrotubularni depozita imunoglobulint
v glomerulech

Proximalni tubulopatie zplsobena lehkymi fetézci
(Light-Chain Proximal Tubulopathy),
sem patfi i Fanconiho syndrom

Aminoacidurie, hyperfosfaturie, normoglykemicka
glykosurie, proximalni rendIni tubularnf acidéza
obvykle FLC MGUS typu FLCk

Pimé toxické poskozeni proximdlnich renalnich
tubuld volnymi lehkymi fetézci (FLC)

Membranova nefropatie (Membranous
nephropathy)

IgG3Kk-MGUS; poskozeni glomerularni membrany
s proteinurif

Protilatka proti A2 receptoru fosfolipazy

Choroba z ukldddni monoklonéiniho
imunoglobulinu (Monoclonal Immunoglobulin
Deposition Disease — MIDD)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, renalni
poskozeni, nej¢astéji u k-MGUS

Granularni depozita imunoglobulind
v glomerulech

Progresivni glomerulonefritida s depozity M-Ig.
(Progressive glomerulonephritis with monoclonal
immunoglobulin deposits)

Hematurie, hypertenze, proteinurie, poskozeni
funkce ledvin
Obvykle pfi IgG3k-MGUS

Granularni depozita imunoglobulin{
v glomerulech
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