Plazmocelularni myelom

Plazmocelularni myelom, neboli plazmocytom, je maligni nddorové
onemocnéni vychazejici z plazmatickych bunék. Obvykle se nachazi v
kostni dreni, kde destruuje kost a méze zplsobovat patologické fraktury.
Pokud je lozisek vice, nazyvdme jej mnohocetny myelom (Kahlerova
nemoc). Naddorové burky produkuji bilkovinné retézce - paraprotein.
Vzacné existuji vSak i nesekrecni myelomy, u kterych nelze paraprotein v
séru prokazat.

Patologie

Makroskopie

Myelom ma podobu tmavé Cervenych osteolytickych lozisek v kostni dreni
(kalva, obratle, panev, diafyzy humeru, femuru).

Mnohocetna osteolyticka loZiska

Komplikace P
= Patologické fraktury (v pripadé obratl@ hrozi misni [éze). el bt n?JCE_’SteJ' o o]
= AL amyloidéza. dreni
= Myokard - poruchy rytmu, srde¢ni selhani. Incidence v 3-4/100 000
= Tlusté stfevo - malabsorbce. CR
= Ledviny - rendlini selhani (proteinurie, periorbitalni otoky,
uremie).

= Jatra, cévy, uzliny...
= Jazyk - makroglosie.

= Myelomova ledvina - ucpani tubuld bilkovinnymi fetézci - Bence Jonesova bilkovina.

Pacienta ohrozuje na zivoteé

= Selhani organu postizeného amyloidézou,
= bronchopneumonie - rozviji se po frakture obratle a misni 1ézi,
= infekce pfi generalizaci nddoru v kostni dreni (stejné jako u leukemie).

Klinicka cast
Epidemiologie

Toto onemocneéni postihuje Casteji muze nez zeny (v poméru 1,5:1). Incidence stoupa
od 50. roku zivota, vékovy median je 70 let. Incidence v CR je 3-4:100 000
obyvatel/rok. Etiologie onemocnéni neni znama.l'! V détstvi se témé&r nevyskytuje, u
mladych velmi vzacné.

Klinicky obraz

Pocatecni obdobi mize byt zcela asymptomatické (u indolentnich lymfomu), u >70 %
nemocnych ovsem dominuje bolest v zddech, zebrech. Bolest je vazdna na fyzickou
aktivitu.

Klinicky obraz je tvoren souborem priznakl skryvajicich se pod zkratkou CRAB:

= Calcium - hyperkalcemie, ktera souvisi s odbourdvanim kostni hmoty.
Hyperkalcemie zplsobuje také deprese, letargii a slabost.

= Renal failure - selhani ledvin v d@sledku tubulopatie, méné ¢asty projev
myelomu,

= Anemia - normocytarni normochromni anémie je nejcastéjSim priznakem, je
spojena s hubnutim, Unavou, dusnosti a bledosti

= Bone - postizeni kosti - velmi Casté, nddorové buriky v kostni dfeni produkuji
osteoklasty aktivujici faktory, coz vede k osteolyze kosti a vzniku patologickych
fraktur, které se vyskytuji az u 70 % pacientd.
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Normalni elektroforéza
plazmatickych bilkovin

Elektroforéza pri
monoklonaini gamapatii

Ke klinickému obrazu pfrispivaji i nachylnost k infekcim, projevy hyperviskézniho syndromu (bolest hlavy, poruchy

visu) a palpovatelné infiltraty nad osteolytickymi lozisky (zvlasté na lebce).

VysSetrovaci metody
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= RTG - odhali patologicka loZiska (¢asto je postizena lebka, pater, ale myelom m{ze byt prakticky v kterékoli
kosti), dale dle potreby CT, MRI, PET,

= stanoveni paraproteinu v krvi - elektroforéza plazmatickych bilkovin (viz obrazek), koncentrace
paraproteinu v séru je obvykle > 30 g/I,

= stanoveni volnych Fetézctl (FLC) - nejcitlivéjsi metoda, odhali i nesekretoricky myelom, kdy stanoveni
paraproteinu by vyslo negativné, normalni pomér lehkych retézcd kappa:lambda je 2:1, v pripadé myelomu je
to napriklad 350:1,

= stanoveni Bence Jonesovy bilkoviny v moci,

= vySetreni kostni dfené - pocet plazmocytl obvykle prevysuje 10 % ze v$ech
jadernych bunék ve dreni, dale imunohistochemické a cytogenetické vysetreni
(vyskyt deleci, trizomii, které maji prognosticky vyznam),

= cytogenetické vysetreni - podetni a strukturaini zmény chromosom, dllezité pro

prognézu

laboratorni vySetreni,

normocytarni normochromni anémie, mirna leukopenie a trombocytopenie

¢asto zvySenda sedimentace,

hyperkalcemie,

renalni funkce - zvysena urea a kreatinin,

vySetfeni LD, thymidinkindzy a beta,-mikroglobulinu, hyperurikémie - jejich

zvysené hodnoty maji negativni prognosticky vyznam.

Klinicka stadia a varianty
Klinicka stadia
Klasifikace dle Durieho a Salmonaf?!:

= klinické stadium I - koncentrace paraproteinu IgG < 50 g/I, nebo IgA < 30 g/I,
proteinurie < 4 g/24 hodin, bez osteolytickych zmén bez hyperkalcemie,
= klinické stadium Il - hodnoty jsou mezi stadii | a lll,
= klinické stadium Il - koncentrace paraproteinu IgG > 70 g/I, nebo IgA >50 g/I,
proteinurie > 12 g/24 hodin, mnohocetné loziska v kostech, hyperkalcemie > 2,75
mmol/I, koncentrace hemoglobinu < 85 g/I,
= subklasifikace A, B podle hodnoty sérového kreatininu (postizeni funkce ledvin),
= subklasifikace A - sérovy kreatinin < 177 umol/I, Mnohocetna osteolytickd
= subklasifikace B - sérovy kreatinin > 177 umol/I. loZiska myelomu

Klinické varianty
Asymptomaticky myelom,

= doutnajici myelom,

= indolentni myelom,

= mnohocetny myelom stadia I,
symptomaticky myelom,

= mnohocetny myelom stadia Il a lll,
= solitdrni plazmocytom.

Terapie

Pokud je myelom asymptomaticky, neléci se, pouze se sleduje,

pokud je symptomaticky, 1&¢i se:
= mladsi pacienti jsou indikovani k autologni transplantaci krvetvornych bunék,
= starSi pacienti jsou indikovani k chemoterapii,

= chemoterapie - standardné se pouziva cyklofosfamid a dexametazon (pfipadné thalidomid), od r. 2009 v CR
registrovan pro primolé¢bu bortezomib!3!

= radioterapie - u bolestivych kostnich lozisek,

= paliativni 1é¢ba - u pacientl se zdvaznymi komorbiditami, melfalan a prednizon, pripadné radioterapie.

Odkazy
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Souvisejici ¢clanky
= Bence-Jonesova bilkovina
= Plazmatické buriky
= Amyloiddza

Externi odkazy

= MUDr. Zbynék MI¢och: MnohocCetny myelom - priznaky, 1é¢ba, komplikace, definice (http://www.zbynekmlcoch.
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= Porad CT: Medicina pro 21. stoleti - Mnohocetny myelom (https://www.ceskatelevize.cz/porady/10175805663-
medicina-pro-21-stoleti/209572231040005-mnohocetny-myelom/)

= Pofad CT: Na pomoc Zivotu - Mnoho¢etny myelom (https://www.ceskatelevize.cz/porady/10110975060-na-pom
oc-zivotu-mnohocetny-myelom/20738254069/)
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