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e Waldenstrom J.:

Incipient myelomatosis or ,,essential” hyperglobulinemia
with fibrinogenopenia - a new syndrome? Acta Med

Scand, 1944; 117: 216-24/.

o 2 pacienti — oronasalni krvaceni, lymfadenopatie,
anemie, trombocytopenie, lymfoidni infiltrace KD,
hyperviskozita séra s vysokou FW a hladinou
makroglobulinu, hypofibrinogenemie

« Waldenstromova makroglobulinemie

« makroglobulin (HMW protein) monoklonalni
IgM
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Waldenstromova
makroglobulinemie (WM)

« klinicky syndrom sdruzeny s paraproteinemii IgM
obvykle u nemocnych s LPL a nékdy s jinou
B-bunécnou lymfoproliferaci (MCL, B-CLL)

WHO klasifikace, 2001

« klinicky syndrom sdruzeny s
1/ paraproteinemii IgM jakékoliv koncentrace a
2/ LPL infiltrujicim kostni dren

Second International Workshop on Waldenstrém s
Macroglobulinemia, 2002
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Waldenstromova makroglobulinemie

» sporadické onemocneéeni (< 5% NHL, cca 1/3 —1/2
LPL)

« median veku nemocnych — 63 let

 rodinna predispozice - u cca 20% nemocnych
(vyskyt WM nebo jine B-lymfoproliferace u
pokrevnich pribuznych) manifestace v mladsim
véku, vetsi postizeni KD

« familialni WM nema specifické chromozomalni
abnormality
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Klinické projevy WM

1) nddorové postizeni organti
- klinickeé projevy indolentnich B-NHL
- WM a LPL nejsou synonyma

2) vlastnosti paraproteinu IgM
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Frekvence vyskytu IgM-sekretujicich
B-lymfoproliferaci (rpangaiis 64, et al., 2003)

= WM
= IgM-MGUS

M jiné IgM-sekretujici
B-lymfoproliferace

paraproteinemie IgM # WM
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Klasifikace WM a pribuznych poruch

MGUS | asymptomatickd | symptomaticka IgM-
WM WM pribuzné
poruchy

paraprotein IgM
infiltrace KD

symptomy

podminéné
paraproteinem IgM

symptomy
podminéné infiltraci
LPL

* - u nékterych nemocnych je pritomnost B-klonu dokézatelnd jen FC nebo PCR



Imunoglobulin IgM

IgM — prvni Ab produkovana fylogeneticky a

ontogeneticky, polyspecificka, nizkoafinitni

paraprotein IgM

- cirkulujici  hyperviskézni syndrom, poruchy
hemostazy (hemokoagulace, funkce Tr),
kryoglobulinemie (cca 20% pacientu),
autoprotilaky (AIHA, ITP, periferni neuropatie,
pemphigus, glomerulonefritida, retinitida)

- depozita ve tkanich  subendotel glomerulu,
dermis (makroglobulinemie kuze), submuko6za
streva, primarni amyloidoza (L-fetézce)




Hyperviskozni syndrom

intravaskularneé je 70 — 80% paraproteinu IgM  vysokéa
viskozita krve zpomaleny tranzit v mikrocirkulaci
cca 30% pacientu ma viskozitu séra > 4 cp (N <1,8 cp)
klinické projevy nekoreluji s hladinou IgM (vztah
mezi viskozitou séra a hladinou IgM neni linearni !
snizeni IgM o 20% redukuje viskozitu o 50%)
projevy: krvaceni, vortigo, cefalea, poruchy zraku a
sluchu, Bing-Neelu sy., somnolence, koma
plazmafereza - 1 - 1,5x vymeéna objemu plazmy za
proceduru pokles hladiny IgM o 60 - 70%
oflare” fenomen - prechodné zvyseni hladiny IgM po
zahajeni lé€éby (uvolnéni intracelularniho IgM pri
cytolyze)
pri blastické transformaci LPL/WM hladina IgM klesa
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Progndza nemocnych s WM

median prezivani nemocnych — 5—10 let

WM je dosud nevylécitelné onemocneéni

cil Iécby — tlumeni symptomut choroby a prevence
jejich vzniku

priznaky casné progrese nemoci:

Hb < 115 g/I, 3-2MG > 3 mg/l, Mo-IgM > 30 g/I
indikace k zahajeni lecby:

B-symptomy, progredujici lymfadenopatie a/nebo
organomegalie, Hb < 100 g/I, Tr < 100.10°, IgM >
30 g/l, 3-2MG = 30 g/I, hyperviskdézni syndrom,
neuropatie, renalni insuficience
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dicdenstrom
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