Paraproteinemie

Zvysené koncentrace monoklonalnich imunoglobulinii nebo
jejich fragmenta v séru. Tyto imunoglobuliny se nazyvaji
paraproteiny, neboli takzvand M-komponenta (M -
monoklonalni). Monoklonalita protein{ je zplsobena nadmérnym
zmnozenim jediného klonu plazmocytl, ¢asto na podkladé
maligniho bujeni - plazmocytomu. Podle typu bunék jsou
syntetizovany Uplné imunoglobuliny tfidy IgG nebo IgM, nebo jen
lehké, pripadné tézké retézce.
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Elektroforéza protein( pfi mnoho¢etném myelomu

Pritomnost paraproteinl zplsobuje pri elektroforéze proteinl séra
vznik Uzkého a vysokého peaku v oblasti y-globulin{.

Pokud se syntetizuji pouze lehké rfetézce imunoglobulin{, pronikaji tyto glomeruldrni membranou do moci, kde
mohou byt detekovany jako tzv. Bence-fonesova bilkovina. Tato bilkovina nenf zjistitelnd béznymi testovacimi
prouzky - pro zachyt je nutnd elektroforéza moci nebo jeji zahrati (denaturace proteinu). Bence-Jonesova bilkovina
mdze zplsobovat poskozeni ledvin. V distalnich tubulech se mohou vytvaret valce a zplsobovat nefropatii nebo
mdze tvorba krystall v cytoplazmé bunék proximalnich tubull zplsobovat Fanconiho syndrom.

Koncentrace paraproteinu v krvi odrazi rozsah a aktivitu patologického klonu bunék. Pfi zna¢né koncentraci
zpUsobuje tzv. hyperviskozni syndrom (porucha zraku, trombézy, neurologické priznaky). Ma-li M-komponenta
charakter kryoglobulint, vznikaji specifické poruchy mikrocirkulace, Raynaud@v syndrom (kryoglobuliny zde
precipituji v chladnych akralnich ¢astech téla). Tvorba paraproteinu je zaroven provazena snizenim tvorby
normalnich Ig a jejich zvySenou degradaci. Typicky je snizend odolnost vici infekcim.

Tvorba paraproteinu je charakteristickd pro tyto lymfoproliferacni syndromy: mnohocetny myelom,

Waldenstrémova makroglobulinemie, primarni amyloid6za, onemocnéni tézkych retézcl a MGUS (monoklonalni
gamapatie nejisté zavaznosti).

Mnohocetny myelom (plazmocytom)

Progresivni poskozeni skeletu neoplastickym bujenim plasmocytd, difizni forma. Zvysena produkce IgG nebo IgA.
Pri produkci lehkych rfetézcl v moci mozny zachyt Bence-Jonesovy bilkoviny. Nejsou zvétSena jatra, slezina ani
uzliny. Kostni tkan zvySené resorbovana osteoklasty, rychly rozvoj osteoporézy, destrukéni a osteolytické zmény
axialnich ¢asti kostry, patologické fraktury. Hyperkalcémie v dsledku parakrinni produkce osteolytickych faktor(

malignimi bunkami. Poskozeni rendlni tubuldrni funkce (glykosurie, aminoacidurie, ...), sekundarni anémie
normocytovd a normochromni.

Waldenstromova makroglobulinemie

Neoplastické bujeni plazmocytd produkujicich IgM. Byva pritomna hepatomegalie, splenomegalie, lymfadenopatie.
Neni narusen kostni metabolismus, nebyvéa proteinurie. Pfitomen kryoglobulin, Raynaud@v syndrom, anémie,
hemoragicka diatéza.

Primarni amyloiddza

Vlastné vznikd na podkladé mnohocetného myelomu. Fibrily amyloidu obsahuji ¢asti lehkych Ig retézcl nebo celé
lehké retézce, Ci ¢asti tézkych retézcl. Zdrojem je patologicky klon plazmocytd. Symptomy nespecifické (Gnava,
Ubytek na vaze, synkopy...).

Onemocnéni tézkych retézci

Patologicka produkce ¢asti tézkych Ig retézcd, které jsou pritomny v plazmé a v modi. Existuji tfi formy onemocnéni
(dle typl tézkych retézcl): y, a, u. MQze provazet lymfom nebo jiné lymfoprolifera¢ni onemocnéni.

MGUS - monoklonalni gamapatie nejisté zavaznosti

Expanze jediného klonu plazmatickych bunék, ktery se z nezndmych pfric¢in nechova jako maligni. Nej¢astéji
zahrnuje produkci IgG a IgA. Pomérné Castd, vyzaduje sledovani.
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= Dysproteinemie
= Plasmatické bilkoviny
= Hypergamaglobulinemie
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