Waldenstromova makroglobulinemie

Podstatou Waldenstromovy makroglobulinémie je maligni mutace B-
lymfocytu, proliferace a diferenciace na lymfoplazmocytarni bunky
produkujici monoklondlni imunoglobulin IgM. Je 10x méné Casta nez
mnohocetny myelom. Patfi mezi onemocnéni zvana monoklonaini
gamapatie

Klinicky obraz

= |nfiltrace kostni drfené lymfoplazmocytdrnimi burikami s Gtlakem
normalni krvetvorby a deficitem krvinek v obéhu a/nebo
monoklondlnim imunoglobulinem typu IgM, ktery zvysuje viskozitu
plazmy (velkd molekula),

= chronickd /| Unava, pocit ||| slabosti a Il nevykonnosti,

m pozdéji | krvaceni z nosu + déasni (projev trombocytopenie),

= osteolyza (x na rozdil od mnohocetného myelomu bolesti kosti
ridké),

= chronickd || bolest hlavy (zvySeny objem plazmy + zvySeny
nitrolebni tlak),

= srdecni selhani, || dusSnost, méstnava srdecni slabost; pozdéji
zrakové obtiZze (hyperviskozita + zvySeny plazmaticky objem),

= pomalu progredujici symetrickd )il periferni neuropatie (zplsobuje
monoklondlni imunoglobulin jako u vSech gamapatii),

= monoklonlonaini imunoglobulin typu IgM mdze zplsobovat dalsi
priznaky, mit vlastnost kryoglobulinu, prip. chladovych aglutining.

Diagnostika

= T FW (kolem 100/h) — vySetfujeme Ig kvantitativné + vySetreni
pritomnosti monoklondlniho Ig,

= T celkovy IgM / pritomnost monoklononalniho IgM / cytopenie -
trepanobiopsie,

= s velikosti nddorové masy + jeji agresivitou koreluje hodnota B2-
mikroglobulinu,

= vySSi viskozity plazmy.

Diferencidlni diagnostika

= MGUS, mnohocetny myelom typu IgM, splenicky lymfom,
vlasatobunécna leukémie, CLL aj.

Terapie

Waldenstromova
makroglobulinemie
Waldenstrom's
macroglobulinemia
Macroglobulinaemia
Waldenstrom

Klinicky chronicka Unava,

obraz pocit slabosti a
nevykonnosti,
chronicka bolest
hlavy, krvaceni z
nosu a dasni,
dusnost apod.

Diagnostika trepanobiopsie

Lécba monoterapie /
kombinovana
cytostaticka lécba

Klasifikace a odkazy

MKN C88.0 (https://mkn
10.uzis.cz/prohlize
c/C88.0)

MeSH ID D008258 (https://
www.medvik.cz/b
mc/link.do?id=D00
8258)

OMIM 153600 (https://o
mim.org/entry/153
600)

MedlinePlus 000588 (https://m
edlineplus.gov/enc
y/article/000588.ht
m)

Medscape 207097 (https://e
medicine.medscap
e.com/article/2070
97-overview)

= Nizce agresivni choroba - |é¢ba indikovana az pri zndmkach poskozeni organismu,
= monoterapie / kombinovana cytostatickd |é¢ba (fludarabin + cyklofosfamid) doplnénd pfip. o anti-CD20

protilatky (rituximab; lymfoplazmocytarni buriky exprimuji, na rozdil do bunék myelomovych, antigen CD20),

= pri zndmkach hyperviskézniho syndromu je nezbytna série |éCebnych plazmaferéz.

Progndza

= Priibéh podobny jako u mnoho¢etného myelomu (remise + relapsy),

= Spatna pri rezistenci na Ié¢bu / transformaci v agresivnéjsi typ onemocnéni,

= primérné preziti je 5 let.

Odkazy
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Souvisejici ¢clanky a externi odkazy

= Mnohocetny myelom

= |gM

= Waldenstrém's macroglobulinemia (https://en.wikipedia.org/wiki/Waldenstr%C3%B6m%27s_macroglobulinemi
a) (WIKIPEDIA)
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