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Symptomaticky myelom

S produkci M-Ig typu 1gG, IgA, 1gM, IgD, IgE, LC
Solitarni (kostni, extramedularni) myelom
Nesekrecni myelom — cca 1-5%
Osteoskleroticky myelom + POEMS sy.

Plazmocelularni leukemie




Kriteria pro diagnostiku
nesekrecniho myelomu

e Absence M-proteinu v séru i moci
imunofixacni metodou

Klonalni plazmocytoza v kostni dreni pres 10%

Ci histologicky prukaz plazmocytomu
 Organove projevy — CRAB

- osteolyza

- renalni insuficience

- anemie




Stanoveni FLC pomoci Freelite metody

Vyuziti specifickych protilatek proti vnitfrnim epitopim
lehkych retézc( s citlivosti az 2 mg/| (IMF 150mg/I)
urceni klonality pomérem kapa/lambda

Exponovany povrch
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Kriteria pro diagnostiku
nesekrecniho myelomu

 Absence M-proteinu v séru ¢i moc€i imunofixacni
metodou

+ pozit. FLC s patol. pomérem kappa/lambda
Klonalni plazmocytdza v kostni drené pres 10%
Ci histologicky prukaz plazmocytomu
Organové projevy — CRAB

- osteolyza

- renalni insuficience

- anemie




Existuje i po zavedeni
Freelite metody — stanoveni FLC v séru
nesekrecni myelom?

Pred zavedenim Freelite metody byl vyskyt NSMM
—cca 5%

Nyni 1,5—-2,5 %

U vice jak 2 NSMM lze prokazat zvyseni FLC nad 100
mg/| s patol. pomérem kappa/lambda




Priciny absence M-Ig v séru

e Porucha uvolnéni M-Ig z bunky ,,nesecernuijici typ“

M-Ig je syntetizovan, ale dojde k blokadé jeho sekrece
z bunky, Ci je zvysena jeho intracelularni degradace.

V bunce se hromadici M-Ig je pricinou vzniku télisek
Russelova typu, az obrazu Mottovych bb. Intracelularni

M-Ig Ize prokazat imunohistochemicky Ci elektronovou
mikroskopii.

 Porucha syntézy M-Ig - ,neprodukujici typ”
M-Ig neni v bunce syntetizovan




Priciny absence M-Ig v séru

e ,Pseudosekrecni typ“

M-Ig je v bunce syntetizovan, ale dochazi k jeho
uvolnovani z bunky ve formeé vezikul ( kdy tento
M-Ig nelze prokazat imunofixaci) a jeho rychlé
proteolyze mimo bunku ¢i ukladani ve forme

nonamyloidovych hmot.




Nesekrecni myelom

 Projevy nesekrecniho myelomu jsou shodné
s klasickym symptomatickym myelomem
Casté&ji je popisovano postizeni skeletu
( dano pozdni diagnostikou ??7? )

* Prognoza ilécba je vcelku shodna
s klasickym symptomatickym myelomem




Zachyt nesekreéniho myelomu v CR

Distribution of paraprotein types (MM)
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Zachyt nesekrecniho myelomu na
l. Interni klinice VFN v Praze

Distribution of paraprotein types (MM)
n = 483
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Zachyt nesekrecniho myelomu na

l. Interni klinice VFN v Praze — solitarni formy

dren | skelet | ren. insuf. pozn.
Muz | neg. | neg. neg. mekotkan. masa Th 4-6
Muz | 10% | neg. neg. mekotkan. masa Th 8
Zena | neg. | neg. neg. solitar. Lozisko femuru
Zena| neg. | neg. neg. extramedul. lozisko maxilarni dutiny
Muz | neg. | neg. neg. krcni uzlina
Zena | neg. | neg. neg. extramedul. lozisko pochvy



Zachyt nesekrecniho myelomu na

l. Interni klinice VFN v Praze

dren | skelet | ren. insuf. pozn.
Muz | 90% | pozit. ne
Muz | 90% | pozit. mirna Extramedularni masy
Muz | 100% | pozit. ne Extramedularni masy
Muz | 90% | pozit. ne
Muz | 20% | pozit. ne




,Pravy“ nesekrecni myelom na
l. Interni klinice VFN v Praze
e 26 pacientu s negat. Imunofixaci (IF) ( 5,4% N-483)

- —

- 11 pacientu s negat. Imunofixaci + FLC —Nesekretor. typ
z toho 6 pacientl bez postizeni drené ¢i mnohocetné

osteolyzy — solitarni formy ( 1,24 %)

e Pouze 5 pacientu ( 1,03 %) hodnoceno jako ,pravy”
nesekrecni myelom s infiltraci kostni drené s negat.
Imunofixacii FLC

1 pacient s negat. IF i FLC, plazmocytomem
mandibuly, mnohocetnym postizenim skeletu, bez
infiltrace drene.




Cytogenetické zmény u NSMM

. t(11;14), del. 13914(RG1 gen), prestavba IgH
genu

. t(11;14), monosomie 13, monosomie 17,
del. 1p36

. t(11;14), del. 13914(RG1 gen), delece jedné
alely IgH genu + nadpocetna kopie 3 konce
IgH genu

. 46 XY ( 0 mitoz)

. hevysetren




Zaver

e Zavedenim metody stanoveni FLC pomoci
metody Freelite doslo k poklesu zachytu
NSMM na nasem pracovisti az na 1%.

e Potvrdili jsme u 3 nemocnych typické
cytogenetické zmeéeny t(11;14) s prestavbou IgH
genu azmeny na 13. chromozomu

e 4 nemocni zemreli po 15,17,27 a 33 mésicich,
1 pacient zije 11 mésicl od dg.







