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Monoklonalni gamapatie (MG) jsou vysoce heterogenni skupinou zhoubnych, vétSinou ale nezhoubnych stav(, jejichz spole¢nym
jmenovatelem je pfitomnost monoklonélniho imunoglobulinu (Mlg, ,paraproteinu”) nebo jeho strukturdlnich komponent v séru
a/nebo v moci. Naplni sdéleni je podani prehledu soucasného spektra nezhoubnych MG, jejich Gcelné diagnostiky a diferencialni
diagnostiky z pohledu primarnilékarské praxe. Soucasti textu jsou rovnéz soucasna diagnosticka kritéria vybranych nosologickych
jednotek, predevsim monoklondini gamapatie nejistého vyznamu (MGUS) vcetné jejich podtyp(, ,monoclonal gammopathy
of renal significance” (MGRS), AL - systémové amyloid6zy a nemoci z depozice lehkych fetézci imunoglobulinu (LCDD), véetné
zhodnoceni jejich vyznamu z pohledu bézné klinické praxe.

Klicova slova: monoklondlni gamapatie, monoklonalni gamapatie nejistého vyznamu, ,monoclonal gammopathy of renal sig-
nificance”, Al-systémova amyloidéza, nemoc z depozice lehkych fetézct imunoglobulinu, diferencialni diagnéza.

Differential diagnosis of monoclonal gammopathies from the point of clinical practice
Il. Monoclonal gammopathy of undetermined significance and other monoclonal gammopathies of the ,non-malignant” origin

Monoclonal gammopathies (MG) are a very heterogeneous group of both malignant and dominantly non-malignant conditions
that are characterized by the presence of monoclonal immunoglobulin (Mlg, ,paraprotein”) or its structural components in serum
and/or urine. The aim of this paper is to present the spectrum of ,non-malignant” MG, their diagnostics and differential diagnostics
from the point of primary health care. The paper includes diagnostic criteria of selected nosologocal units, especially monoclonal
gammopathy of undetermined significance (MGUS) and its subtypes, monoclonal gammopathy of renal significance (MGRS),
AL-amyloidosis and light chain deposition disease (LCDD), including their position in routine clinical practice.

Key words: monoclonal gammopathy, monoclonal gammopathy of undetermined significance, monoclonal gammopathy of
renal significance, AL amyloidosis, light chain deposition disease, differential diagnosis.

Uvod

Diferencialni diagnostika (DD) monoklo-
nélnich gamapatii (MG) se s pokroky mediciny,
nabizejicimi stale naro¢néjsi diagnostické po-
stupy a casto i necekand odhaleni pfitomnosti

monoklonalnfho imunoglobulinu (Mlg), stava
stale slozitéjsi a klade na Iékafe v primarni lé-
kafské praxi vzrstajici naroky. Je nasnade, ze
spravné rozpoznani ,nezhoubného” typu MG
bez nutnosti terapie vyZaduje jiZz od pocatku

racionalni diagnosticky pfistup, umoznujici jeho
presné zafazeni. V soucasnosti jiz nedostacuje
pouhé odliseni nezhoubné a maligni MG. Kromé
identifikace nejcastéjsi MG v klinické praxi, tj.
monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu
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(MGUS), je stéle dllezitéjsi rozpoznanfjejich pod-
typl a chorob z depozice fragmentd Mig véetné
AL - systémové amyloiddzy, nebot vyzaduji zce-
la odlisné, vétsinou i specifické pristupy k [é¢bé.

Nezhoubné monoklonalni
gamapatie

Monoklondlni gamapatie nejistého
vyznamu (MGUS)

MGUS (historicky nespravné ,benigni” MG)
predstavuje nejcastéjsi klinickou diagnozu ze
skupiny MG, zahrnujici 2/3 vsech MG s vysky-
tem u jinak zdravych jedincd seniorského veku
(1, 2). Jde o klinicky némy, bezpfiznakovy, avsak
potencidlné maligni stav predchazejici véem
pfipadldm MM s maligni transformaci, vysky-
tujicl se u ~1-1,5% MGUS za rok (1). MGUS je
podminéna pozvolnou klonélni, ale nezhoub-
nou proliferaci plazmatickych bunék (Pc) pro-
dukujicich MIg. Jde v podstaté o biochemicky
definovany stav, zalozeny na néhodném zjis-
ténf nizké hodnoty Mig v séru a/nebo v moci
a délicf se na non-IgM, IgM a LGMGUS (Tab. 1
a 2) (3,4). Zasadnim imperativem klinické pra-
xe je odliseni MGUS od malignich forem MG,
zejména od mnohocetného myelomu (MM)
a Waldenstréomovy makroglobulinemie (WM),
nebot vyzaduje pouze dlouhodobou monito-
raci stavu bez cytotoxické terapie. Diagnosticka
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Tab. 1. Prehled nezhoubnych monoklondlnich gamapatii (modif. dle Kyle RA) (1)

NEZHOUBNE MG

MGUS (52 %) MG s depozici fragmentt Ig
= non-IgM (IgG, IgA, Bikl,, IgD, IgE) m AL amyloiddza (12 %)

m IgM - Systémov4 a loZiskova

m [ C ® MGRS

m Sekundarni MG (oligosekre¢ni prouzky) = MIDD (LCDD, HCDD, LHCDD)
m Nemoci asociované s MG bez vztahu k Pc a Ly-proliferaci)

m Tranzitorni MG

MG — monoklondlIni gagmapatie, MGUS — monoklondini gamapatie nejistého vyznamu, Bikl. - biklondini, LC - lehky
fetézec, Pc — plazmocyt, MGRS — ,monoclonal gammopathy of renal significance’, MIDD — ,monoclonal immuno-
globulin deposition disease’, LCDD -, light chain deposition disease’, LHCDD - light/heavy chain deposition diseas”

kritéria jednotlivych typd MGUS jsou shrnuta
v Tab. 2 (3-8).V soucasnosti se MGUS rozdéluje
do nékolika dalsich podskupin, které je nutné
pro jejich odlisnou etiopatogenezi a lécebny
pristup presné odlisit.

Sekunddrni (potransplantaéni) MGUS
(sMGUS) se vyznacuje piitomnosti tzv. oligoklo-
nélnich prouzkd odlisného typu Mlg, nezli byl
plvodnfizotyp, {j. ,isotype switch”, prokazatelny
nejlépe s pomoci IFE a objevujici se u 10-73%
jedincl po autologni transplantaci kmenovych
krvetvornych bunék (ASCT). Jeho pfftomnost je
povazovana za zndmku hluboké lé¢ebné odezvy
podminéné regeneraci oligoklonalnich B-bunék
v ramci imunni rekonstituce po ASCT a nesmf
byt v zddném pfipadé zaménén za progresi
MM (Tab. 3) (9).

Asociované formy MGUS (aMGUS) se vy-
znacuji obc¢asnym zachytem piftomnosti nizké
hodnoty Mig u neplazmoceluldrnich/nelymfo-

Tab. 2. Piehled diferencidlné-diagnostickych kritérii monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu (3)

cytérnich neoplazif (napft. karcinom prsu, zaziva-
cf trubice, ledvin aj.), chronickych bakteridlnich
(napf. tuberkuldza, osteomyelitida, bakterialni
endokarditida) i provleklych virovych infekci (napr.
infekce virem Ebsteina-Barrové, virem hepatitidy
B a C a HIV), vedoucich v rdmci chronické anti-
genni stimulace k hyperplazii rdznych subklon(
B-lymfocytl produkujicich mald kvanta Mlg.
S asociaci pfftomnosti MIg s rznymi chorobny-
mi stavy, jez nejsou v ramci své etiopatogeneze
spojeny s proliferaci Pc/Ly produkujicich Mig, se
setkdvame u Sirokého spektra medicinskych obo-
rl: endokrinologie (napf. Hashimotova tyreoitida,
hyperparatyredza aj), hematologie (napf. perni-
ciozni anémie, MDS, myeloproliferativni stavy,
akutnf i chronické leukemie), neurologie (napf.
myastenia gravis, demyelinizacni procesy CNS,
chronicka demyelinizacni polyneuropatie aj.), gas-
troenterologie (napt. chronické hepatitidy, jaterni
cirhdza aj.), revmatologie (spondylartritidy, revma-

Dg. MG: MGUS non-igM LC-MGUS Sm-MM (,smoldering”, MGUS-IigM
doutnajici MM)
(Neg. AL) (Neg. AL) (Neg. AL) (Neg. AL)
1. Monoklonalni Pc ev. <10% <10% >10-60% <10% LP-elementd v KD
plazmocytom histologicky Negativni histologie KD Negativni
m M-FC>95% klondlnich Pc histologie KD
m histochemie: restrikce indexu k/A
2. Mig -séra <304g/ m Abnormalni FLGr >309/I <309/
lgGalgA (<0.26a > 1.65) lgG algA |zotypu IgM
+ zvysenfi involved FLC
a/nebo m |FE: neg. HCIg nebo
-U-Mig Neg. m U-LC<059/d >0.5g/den Neg.
3.1 organova dysfunkce: Neg. Neg. Neg. Negativita:
Cm S-Ca>2,75 (mmol/l) neg. neg. neg. ® anémie
R® S-kreatinin > 177 pmol/I neg. neg. neg. m zvétsen( lymf. uzlin
A® Hb <1009/l neg. neg. neg. m H/S-megalie
B® > osteolyt. Iéze (KRS, CT, PET) neg. neg. neg. m B-symptomy
- <10% Pb-> 1 osteolyt. léze (KRS, CT, PET, MR) (KR, CT, PET, MR)
4. =1 maligni biomarker Neg. Neg. Neg. Neg.
m >609% monoklonalni Pb v KD
m FLGr>100+ FLC =100 (mg/)
m > 1 MRfokdlni léze (=5mm)

MG — monoklondini gamapatie, LGMGUS — monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu s piitomnosti pouze lehkych retézct imunoglobulinu, Sm-MM - doutngjici (,smol-
dering”) mnohocetny myelom, Pc — plazmatickd burika, KD — kostni dren, M-FC — vicebarevnd pritokovd cytometrie, Mlg — monoklondini imunoglobulin, FLGr — pomér vol-
nych lehkych fetézct séra k/A, IFE - imunofixacni elektroforéza, HGIg — téZky retézec imunoglobulinu, U - mo¢, Ca - vdpnik, Hb — hemoglobin, KRS — konvencni radiografie ske-
letu, CT—vypocetni tomogratie, PET — pozitronovd emisni tomogratie, H/S-megalie — hepato-splenomegalie, MR — magnetickd rezonance
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Tab. 3. Prakticky postup v diagnostice nezhoubnych Ly/Pc-dyskrdzii (modif. dle BMJ Best Prac, 2017) (12)

renalni insuficience

Diagnéza Typické klinické projevy Stézejni diagnostické metody a kritéria
MGUS Asymptomaticky stav IMWG Dg. kritéria (2016)
MGRS Proteinurie, ELFO/IFE: Mlg, Freelite: sFLC,

Pokles GF, urea/kreatinin, proteinurie, biopsie ledviny: IF, elmi,
hmotnostni spektrometrie

AL amyloidéza

Unavovy syndrom, NS, RI, PN, makroglosie,
MSS, ortostatickd hypotenze, periferni neuropatie,
syndrom karpalniho tunelu, periorbitaIni purpura aj.

IMWG Dg. kritéria
Troponin a NT — proBNP séra
ECHOKARDIOGRAFIE - diastolicka dysfunkce aj.

LCDD

Otoky, NS, RI, MSS, H-megalie

IFE: Mg, Freelite: sFLC, KD: klonalni Pc
Biopsie: ledvin, jatra, endomyokardialni biopsie —
imunofluorescen¢ni depozita LC

Schnitzlerdv syndrom

Chronicka urtika, teploty,
L/H/S-megalie

ELFO/IFE: Mg typu IgM (< 10g/1)
Biopsie klze: vaskulitida

Potransplantacni
MG (org+ ATKD)

Asymptomaticky stav, prolongovand imunosuprese

S-ELFO/IFE: Mg (<30g/1), U-ELFO/IFE: malé mnozstvi Mig

Virové infekce:

m Hepatitida C

Asymptomaticky stav, nebo ikterus, artralgie

HCV protilatky

m Sjogrendv syndrom

Unavovy syndrom, artralgie, sicca syndrom, zvétsenf piiusni Zlazy

m HIV Teploty, Unavovy syndrom, diarrhoea, krvacivé projevy, no¢ni | KO: pancytopenie,
poty, L/S-megalie HIV test: pozitivita, CD4 <200x 10%I
SCHP:
m SLE Mladé Zeny, motylovity exantém, artralgie, alopecie MAHA, snizeni Thr., vysoké CRP, pozitivita: ANF, anti — dsDNA aj.
m RA Artralgie, ranni ztuhlost kloubd, ulnérni deviace mtc kloubd vysoké CRP, nizka hodnota Mg, latex. test a anti — citrulin. protilatky

ELFO/IFE séra: Mg, pozitivita: anti -Ro/-La, SchirmerQyv test

Kryoglobulinemie

Raynauduv fenomén, livedo reticularis, periferni neuropatie,
kryoglobulinemicka purpura/nekréza

Priikaz kryoglobulinu
ELFO/IFE: Mig

Ly — lymfocytdrni, Pc — plazmocytdrni, MGUS — monoklondlIni gamapatie nejistého vyznamu, IMWG - International Myeloma Working Group, MGRS — ,monoclonal gammo-
pathy of renal significance”, ELFO — elektroforéza, IFE — imunofixacni elektroforéza, FLC — volné lehkeé retézce, GF — glomeruldrni filtrace, IF — imunofluorescence, elmi — elektro-
novd mikroskopie, NS — nefroticky syndrom, Rl — rendIni insuficience, PN — polyneuropatie, MSS — méstnavd srdecni slabost, LCDD — onemocnéni z depozice lehkych retézcu
imunoglobulinu, KD — kostni dfen, Pc — plazmocyt, LC — lehky retézec imunoglobulinu, HC — tézky fetézec imunoglobulinu, CLL — chronickd lymfocytdrni leukemie, NHL — ne-
hodgkinsky lymfom, L/H/S — lymfo/hepato/splenomegalie, ATKD — autologni transplantace kostni diené, HCV — protildtky protiviru hepatitidy C, HIV —,human immunodefici-
ency virus’, SCHP - systémové choroby pojiva, SLE - systémovy lupus erytematodes, MAHA — mikroangiopatickd hemolytickd anémie, Thr. — trombocyty, RA — revmatoidni ar-

tritida, SE — sedimentace erytrocytu, CRP — CG-reaktivni protein, ANF — antinukledrni faktor, dsDNA — dvouvldknovd deoxyribonukleovd kyselina

Tab. 4. Tranzitorn monoklondlini gamapatie nejistého vyznamu (tMGUS) (10)

m Standardni MGUS - perzistence, event. narUstani Mlg, vymizeni jen v 0,4 %
m tMGUS -, minimaIni neperzistentni Mig” (< 10g/I), detekce M-proteinu vesmés jen pfi IFE

m tMGUS" - transitornf klondIni Pc-proliferace u pfechodné imunodeficience vytracejici se po Upraveé imunodeficitu, vyskyt u mnoha stavi:
- Nelymfoidni neoplazie: karcinom tra¢niku, prsu, prostaty aj.
— Autoimunni choroby: Sjogrendv syndrom, revmatoidni artritida, vaskulitidy, implantace silikonového materidlu
- Po transplantaci: kostni diené a solidnich orgadnd (30 %)
- Infekce: napf. VBH, HCV, HIV, HSV, CMV, G-neg. infekce, stafylokokova sepse
- po lé¢bé potransplantacni CMV infekce a v remisi akutni leukemie tMIg obvykle vymizi, po reaktivaci ndvrat — kauzalni vztah?
- RUzné: Gaucherova choroba, jaterni cirhdza, sarkoiddza, po nékterych lécich
Klinicky vyznam a presna patogeneze tMlg neobjasnéna, stale zdrojem spekulaci — jeji znalost ddlezitd pro diferenciaini diagnostiku MG!

tMGUS - transitorni monoklondlni gamapatie nejistého vyznamu, Mlg — monoklondlni imunoglobulin, Pc — plazmatickd burika, M-protein — monoklondini protein (,para-
protein®), IFE — imunofixacni elektroforéza, VHB — virus hepatitidy B, HIV —,human immunodeficiency virus’, HSV — infekce herpetickym virem, CMV — cytomegalovd virovd in-

fekce, G-neg. — gram-negativni infekce

toidni artritida, Sjégrendv syndrom, systémovy
lupus erytematodes, vaskulitidy aj.) a u dalsich
chorobnych stav(i. Castd je asociace MG s fadou
koznich nemoci, roz¢lenéna na choroby s pfimou
korelaci (kozni plazmocytom, kryoglobulinemie,
loZiskova Al-amyloiddza a POEMS syndrom), s vy-
sokou asociacf (napf. skleromyxedém, nekrobio-
ticky xantogranulom, SchnitzlerQv sy, papularni
mucindza aj.), s nizkou asociaci (napt. pyoderma
gangrenosum, leukocytoklasticka vaskulitida aj.)
a s asociaci sporadickou (napr. pemfigus, Sézaryho
syndrom aj.) (Tab. 3). Nutno podotknout, ze kom-
pletnf molekula Ig neposkozuje ve vétsiné piipa-
dd organismus vazbou na specifické antigeny,

pouze zcela ojedinéle dochdzi k patologickym
projevim v dusledku vazby Mlg na antigeny
vlastniho téla. V klinické praxi je vhodné v pfi-
padé asociace MIg s nezvyklym onemocnénim
vyhledat patficnou informaci v Medline Pubmed.

Transitorni (,neperzistentni”) forma
(tMGUS) je zvlastni formou MGUS, vyzna-
Cujici se prechodnym vyskytem minimalnf
M-komponenty (< 10g/l) prokazatelné vesmés
jen diky vysoké citlivosti imunofixacni elek-
troforézy (IFE). Je vyvolana tranzitorni klonaini
Pc-proliferaci v rdmci pfechodného imunode-
ficitniho stavu vznikajiciho v dlsledku genetic-
kych aberaci a funk¢ni dysbalance B a T bunék,
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mizejici po Upraveé imunodeficitu. tMGUS se vy-
skytuje napf. po transplantaci kostni dfené (KD)
nebo solidnich orgdn(, u autoimunnich stavd,
u nelymfoidnich neoplazif a Siroké skaly infekcf
zejména virové etiologie (Tab. 3 a 4) (10, 11).

Monoklonalni gamapatie
s depozici fragmentu
imunoglobulinu

AL amyloidéza (historicky ,primarn{”
amyloidéza) je systémové onemocnéni pod-
minéné monoklonalni proliferaci plazmocytd
produkujicich ,amyloidogenni” lehké fetézce
lg (pfedevsim M), jakoZto bezprostiedni prekur-
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Tab. 5. Diagnostickd kritéria systémové AL amyloidozy dle IMWG (13, 15)

nebo

Pro diagnézu AL amyloidozy musi byt splnény viechny pozadavky:
Priikaz postizeni = 1 organu (ledvina, srdce, jatra, GIT, nervy aj.) depozity amyloidu:
m Priikaz amyloidu v odebrané tkani ( metachromézie v polariza¢nim mikroskopu pfi barveni konzskou cerveni, nebo priikaz fibril amyloidu s pomoci elektronové
mikroskopie nebo imuno-elmi; pfi selhdni imunohistochemie identifikace AL amyloidu s pomoci hmotnostni spektrometrie
- nepiimy odbér tkané pfi aspiracni biopsii podkozniho tuku, KD nebo slinné Zlazy

- pfimé/cilena biopsie funktné postizeného orgdnu
m Pfitomnost monoklonalni populace plazmatickych bunék:
- priikaz M-proteinu v séru/v moci (ELFO, IFE, Freelite (FLC pozitivni v ~ 98 %)
—abnormalni FLGr (pomér FLC k/A) v séru (~ 91 %)
- prikaz monoklonalnich plazmocytl v KD (imunohistochemie nebo M-FC)

AL amyloidéza - ,light chain” amyloiddza, GIT - gastrointestindini trakt, KD — kostni dferi, elmi — elektronovd mikroskopie, M-protein — monoklondini protein, ELFO — elektro-
foréza, IFE — imunofixacni elektroforéza, FLC — ,free light chain” imunoglobulinu, M-FC — vicebarevnd pritokovd cytometrie

zory amyloidu deponovaného v cévni a pa-
renchymové sloZce Zivotné dullezitych organd
zpUsobujicich pro svou toxicitu jejich dysfunkci
(12, 13). Rozpoznani tohoto kumulativniho, pro-
gresivniho procesu je zaloZzeno na histochemic-
kém, pfipadné imunofluorescenc¢nim prikazu
amyloidu vyznacujicim se pfitomnostf cihlo-
vé-rizového amorfniho materidlu vykazujiciho
pfi pouziti polariza¢ni mikroskopie a konzské
Cervené metachromazii (zménu v zelené zbar-
veni) (14, 15). Na toto vzacné onemocnéni je
nutno pomyslet, setkdme-li se u nemocnych
v seniorském véku vedle Unavového syndromu
a poklesu hmotnosti s velmi pestrou skalou sub-
jektivnich a objektivnich pfiznakd navozenych
poruchou funkce ledvin (proteinurie, nefroticky
syndrom, rendlniinsuficience), srdce (méstnava
srdecni slabost, zvyseni NT-proBNP a troponinu),
nervového systému (senzomotorickd polyuro-
patie dolnich koncetin a v dUsledku vegetativni
dysfunkce ortostatickd hypotenze), GIT (diarr-
hoe, malabsorpéni syndrom) a projevy posti-
zenf dalsich orgdnovych systém (13, 14, 15).
Jde o velmi ¢asto nerozpoznané onemocnén,
nebot se na AL amyloiddzu v klinické praxi velmi
malo mysli. RaciondInim klicem k spravné dia-
gndze AL amyloiddzy jsou IMWG (International
Myeloma Working Group) diagnosticka kri-
téria a zohlednénf faktu, ze AL amyloiddza je
v 10-20% asociovana s MM (Tab. 5) (14, 15).
V pifpadé histologického prikazu amyloidu je
nutno v DD rozvaze oddiferencovat od AL ty-
pu amyloidézy amyloiddzu reaktivni (historicky
,sekundarni”), kterd provazi chronické zanétlivé
procesy a v soucasnosti pfedevsim revmatoidnf
artritidu, vaskulitidy a spondylartritidy. Chronicky
zanétlivy proces vede ke zvysenf tvorby amylo-
peptidu-A, z néhoz jsou tvofena amyloidova
depozita, proto se tento typ amyloiddzy nazyva
AA-amyloiddza. Velmi vzacnym typem amy-
loidézy v nasich podminkach jsou amyloidézy
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familidrni, jejichz odhalenf je vdzano na vysetreni
na vysoce specializovanych pracovistich (14).
Loziskovd AL amyloiddza se vyznacuje ne-
pfitomnosti MIg a normalnimi koncentracemi
a pomérem FLC v séru. V pripade loZiskové AL
amyloiddzy se predpoklada tvorba amyloido-
gennich lehkych fetézcl plazmatickymi buri-
kami pfitomnymi v loZisku ¢i v jeho blizkosti. Je
obvykle rozpoznana imunohistologicky v rdmci
patrani po priciné loziskového postizeni tracheo-
-bronchidlnfho stromu, plic a/nebo pleury, kize
a pfipadné i dalsich oblasti, nikdy nepfechazi ve
formu systémovou (15).

Monoklonalni gamapatie ,of renal
significance” (MGRS)

MGRS je nezhoubnd, vysoce heterogennf
skupina MG, vyznacujici se rlizné zavaznym po-
stizenim ledvin nefrotoxickymi fragmenty Mig
produkovanymi aberantnim B-bb/Pc-klonem
(16, 17). Z Sirstho pohledu zahrnuje MGRS napf.
PGNMID (proliferativni glomerulopatie z de-
pozice MIg 19G,-k), LCPT (LCproximalni tubu-
lopatie) s pfitomnosti Fanconiho syndromu,
C,-glomerulopatii s Mlg, LCDD (,light chain de-
position disease”) i MIDD (,monoclonal immu-
noglobulin deposition disease”), imunotaktoidnf
glomerulopatii a kryoglobulinemii, nikoliv ale
,odlitkovou nefropatii” typickou pro MM (16, 17).
Rozpoznadni MGRS je zalozeno vyhradné na imu-
nohistologickém vysetfeni bioptického vzorku
ledvinné tkané. Indikaci k biopsii jsou zejména
masivni proteinurie, progredujici deteriorace
glomeruldrni funkce s retenci dusikatych latek
nejasné etiologie, pficemz klicovym signalem
vedoucim k pomysleni na moznost MGRS je na-
lez pfitomnosti Mig v séru a/nebo v modi (Tab. 3)
(16, 18). MGRS je nutno vzdy odlisit zejména
od standardni formy MGUS, nebot vyzaduje
na rozdil od obvyklé formy MGUS zahdjeni ¢as-
né cytotoxické terapie k potlaceni aberantniho
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Pc-klonu a tim i snizenf pfisunu nefrotoxickych
forem MIg a/nebo jeho fragmentd. V DD MGRS
je nutno odlisit rovnéz MM a nehodgkinsky
lymfom (NHL), pfipadné dalsi stavy provaze-
né v rdmci pridruzeného onemocnéni glome-
rulopatif (napt. diabetickd nefropatie).

Onemocnéni z depozice lehkych
fetézcl Ig (,light chain deposition
disease’, LCDD)

LCDD je vzacné onemocnéni systémového
charakteru podminéné pozvolnou monoklonalnf
proliferaci elementd plazmoceluldmi linie v KD
(< 109%), vyznacujici se piftomnosti elektrodenz-
nich depozit fragmentd Ig, tj. ,toxickych” neroz-
pustnych LC (v 80% k) v bazélnich membranach
bunék zejména ledvin, méné ¢asto i srdce, jater,
perifernich nerv(, pripadné i dalsich tkanf (19, 20).
Projevuje se pfitomnosti rendlni hypertenze,
hematurie, proteinurie, pfipadné az charakteru
nefrotického syndromu a v konecné fazi v ddsled-
ku tkanovych depozit selhdnim ledvin, srdce nebo
jater (20). Diagndza je zaloZena vedle vysokych
hladin FLC a 100% pfitomnosti abnormalni hod-
noty FLGr (pomér FLC k/) zasadné na vysledku
biopsie ledvin, pfipadné jiného postizeného
organu. Histologické vysetfeni ledvinné tkéné
naléza vedle obrazu nodularni glomerulosklerézy
v oblasti bazalnich membran charakteristicka
imunohistochemickd nebo imunofluorescen¢ni
linedrni depozita monoklonalnich lehkych retézch
imunoglobulinu.V DD je nutno odlisit pfedevsim
myelomovou, Al-amyloidovou a kryoglobuline-
mickou nefropatii (19, 20).

Zaver

Z néastinu diferencidlni diagnostiky ,ne-
zhoubnych” MG vyplyva, Ze jde o znacné obséah-
lou a pestrou skupinu stavl vyzadujici po roz-
poznani nejcastéjsi MGUS a vylouceni nékterého
onemocnén( ze skupiny malignich MG spravné
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rozpoznani méné obvyklého ,nezhoubného”
stavu. Vyuziti modernich, vysoce sofistikovanych
diagnostickych metod zlepSuje nejen orientaci
v kontinudIni evolu¢ni linii jednotlivych forem
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