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Waldenströmova makroglobulinémia [W. M.]
je pomerne vzácne ochorenie neznámej etioló-
gie, ktoré Sa dnes zarad'uje medzi takzvané kla-
Sické paraproteinémie, tiež nazvané monoklo-
nálne hypergamaglobuliˇnémie, a klinicky Sa
najviac podobá chronickej lymfadenóze [8].

Kostná dreň Obsahuje nádorové bunky, kto-
rých počet variruje od 3-96 O/0. Neoplasticky
zbujnelá lymfoidná tkaň v koStnej dreni vyrá-
ba makroprotein. Tvori obvykle 25—80 O/0 pro-
teinémie a má Sedimentačnú konštantu nad
15 S. '

W. M. je známa od roku 1944. V našej litera-
túre túto chorobu ako prví popísali Hule a Wie-
dermann v roku 1954 [9].

Okrem klasickej formy v liter-atúre Sa obja-
vujú referáty o neúplných a netypických for-
mách. Ide o formy S menším množstvom makro-
glvobulínu, vždy však nad 5 O/0, alebo `o makro-
globulín nižšej molekulárnej váhy, pripadne
o nádor-ové formy. Niekedy Sa zist'uje leuke-
mický krvný obraz a vtedy je diferenciálna
diagnóza pomerne tažká [1, 8, 10, 12, 13, 16,
20). Bhoopalm a Spol. ZiStili u Sedemdesiat-

pät'ročnej ženy S W. M. vedl'a obvyklej Írakcie
monoklonálneho pentomeru IgM-19 ešte frak-
cie Samostatných podjednotiek makroimuno-
globulínu IgM-7 S. Ako ďalšie odchýlne Írakcie
boli ZiStené Samostatné tažké reťazce nespoje-
né S l'ahkými ret'azcami v úplnú molekulu IgM
a v Séru tiež boli pritomné Samostatné l'ahké
retazce lambda. Tento neobvyklý nález u W. M.
autori vysvetl'ujú odchylným kmeňom lymfo-
cytov, ktoré tvoria t'ažké ret'azce, neschopné
normálneho Spojenia S nadbytkom volných l'ah-
kých ret'azcov (cit. podl'a 5).

Vo Svojej kazuistike uvádzame pacientku,
u ktorej okrem vysokej koncentracie parapro-
teinu IgM boli zvýšené i ostatné imunoglobu-
líny, ktoré podľa literatúry majú byt' vždy Zní-
žené [2, 21].

A Kazuistika

.Chorá R. K., 66ročná, predtým zameStnaná
v pol'nohospodárstve, teraz v domácnosti. Na
našom oddeleni prvýkrát hospitalizovaná v júli
1972 pre generalizovaný edémový Stav, ktorý
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sa upravil po kardiotonickej a diuretickeą'
liečbe. Sprievodnú lpyelonefritídu Sme prelie-
čili antibiotikami podľa citlivosti a objavený
diabetes S priemerným odpadom 1,5-2 0/0
denného cukru V moči Sa upravil diétou. Pa-
cientku po mesačnej liečbe Sme prepustili
v dobrom Zdravotnom Stave domov. Z labora-
térnych nálezov pretrvávala vysoká Sedimen-
tácia 100/140 mm, Erytrocytov 3,400 000, Hb
13,3 g 0/0, Ht 34,2 0/0, Leukocytov 5400, v dife-
renciálnom rozpočte: Tyč 3 0/0, Seg 54 0/0,
Eo 6 0/0, M-o 2 0/0, Ly 35 0/0, Trombocyty
205 000. Bielkovina v moči opakovane + + až
+ + + +, v Addisovom sedimente bolo Er.
3,000 000, Le 12,000 000, valce neprítomné. Pri
elektroforéze boli zistené tieto hodnoty: albu-
min 28,6 0/0, alfal-globulín 5,56 0/0, alfaz-globu-
lín 11,20 0/0, beta-globulín 19,16 0/0 a gama-glo-
bulín 36,95 0/0. Celková bielkovina v Sére 8,2
g/100 ml. Pri rentgenologickom vyšetrení kost-
ry So Zameraním na lebku a chrbticu bola na-
jdená len osteoporóza Stredného Stupňa. Vyso-
ké hodnoty Sedimentácie Sme zistili i pri opako-
vaných ambulantných kontrolách, preto Sme
pacientku opäto-vne prijali na naše oddelenie
v decembri 1972. V tej dobe Sa chorá St'ažo-
vala na celkovú SlaboSt', úbytok na váhe, časté
krvácanie z nosa, bolest v kostiach, najmä dol-
ných končatín, časté zápaly horných dýcha-
cích ciest a poruchy zraku. Pri laboratórnom
vyšetrení bola nápadná anémia [HTK 27 0/0,
Erytrocytov 1,800 000, Hb 8,4 g 0/0]. Vzhl'adom
na klinický nález Sme pomýšl'ali na Systémové
ochorenie a vykonali sme mimo iných vyšetre-
ní punkciu Sterna a obličky a opakované imu-
noelektroforézu. Histologické a elektrónmikro-
Skopické vyšetrenie obličky ISvedčilo pre mier-
nu diabetickú kapilaropatiu. V Sternálnom
punktáte boli Zmnožené polymorfné lymfoidné
bunky. Hemokoagulačné pomery až na pozitív-
ny Rumpelov-Leedeov pokus boli normálne.
V moči ziˇstená bielkovina, ktorá Sa zrážala pri
70° C. Imunoelektroforetická analýza potvrdila
opakovane prítomnost' paraproteinu IgM v Sére
pacientky a Súčasne tvorbu IgA a IgG (tab. 1).
Pre Spresnenie paraproteinu tvoriaceho M
zložku v elektroforeogramu Sme pre analýzu
používali antiséra fy Sevac, pričom pri použití

..........
` MW‘......

Obr. 1. Dôkaz abnorma’lneho makroglobulînu alfa 2 M. Z0
štartovacieho okı'enka A ie rozdelené sérum zdravého
človeka, Z okz'enka B sérum pacientky S W. M. V žlı'abku
je použité prasačz'e autihumänne sérum [SwaHu/AZM]

Obr. 2. Sedimentačnú analýza ultracentrz'júgou normalne-
ho séra [A] a séra pacientky {B}. Sérum riedené 1 :10,
60 000 ati/min., ÍOtograÍ-ouana' v 30. minúte

antiséra SWAHu/AZM sme našli neobvyklý prie-
beh precipitačnej línie (obr. 1).

Vzhl'adom k tomuto nálezu Sme vykonali vy-
šetrenie pomocou ultracentrifúgy [Beckman]
a zistili opakovane Sedimentačnú konstantu
16,8 Svedbergových jednotiek a množstvo
makroglobulínu predstavovalo 11 0/0 (obr. 2).

Pri vyšetrení karyotypu mitotických buniek
kostnej drene Sa zistilo, že ide o karyotyp 46,
XX, bez charakteristických Zmien pre W. M.
alebo inú hemoblastózu.

Tabulka 1
Kvantitatíune hodnoty Z'munoglobulínov u pacientky s W. M.

”WA/06L 03w í/l/Y
V m? /400 m/ 5579A

4. HOSP/IˇA L/ZA'ˇc/A 2. MSP/TA L/ZÄ'c/A 3. HOSP/7741. /ZAˇc/A

/ÍG v2020 4960 4920
I? A 730 805 850

425/y/Y 480 400



144 VOJENSKÉ ZDRAVOTNICKÉ ,LISTY ROČNÍK XLIII. 1974, č. 4

Tabulka 2
Rozdelenz'e paraproteinémı'ž

PAPA PPOfE/A/E'M/E

4. ZHUBL/EŤ 0, 43 ‰ 2. NEZHUBNÊ
,

4,50/.0
- PLAZHOCYTOH - KLM/:KY ZDRAVÍ'

ˇ- FRAUKL IND VA CHORŰBA - RđZHE OcHOREu/A

~ WALDEUSTRÖH. MAKRDGL. /A/APR. zut/BUE" NA'DORY,

- /L/É' LYNFORET/KULČZY amp 08 Y PťcˇEA/E, A roi”)

Diskusia

Druhý rok Sledujeme pacientku vs W. M., pre
ktorú Svedči klinický Obraz a potvrdzuje
imunoelektroforéza, Sternálny punktát a sedi-
mentačná analýza Séra pomocou ultracentri-
fúgy. `

V klinickom obraze tejto choroby býva vy-
Znače'ná najča-Stejšie únava, Celková slabost,
nechutenstvo, dyspnoe, Spontánna bolest' kosti
a porucha videnia. V objektivnom náleZe je
konštantná bledost pacienta, veľmi časté pre-
javy hemoragickej diatézy S epistaxou a krvá-
caním do retiny. Pomerne často Sa pozoruje
lymfadenomegália, splenomegália a hepatome-
gália. Z orgánových nálezov býva častá osteo-
poróZa, ktorá je zdrojom bolesti a patologic-
kých fraktúr [1, 4, 10, 12, 18]. Bolest' udávanú
našou pacientkou nemôžeme jednoznačne pri-
riect' len základnému ochoreniu, práve tak, ako
aj príZnaky cirkulačnej dekompenzácie. Ráta-
me u nej aj S možnosťou koincidencie 'kardio-
sklerotických Zmien i S paraproteinemickou
myokardózou.

Pri rutinnom laboratornom vyšetreni na-
chádzame Vysoké hodnoty sedimentácie ery~
trocytov a normocytárnu anémiu rôZneho
Stupňa. V bielejkrvnej Zložke býva nález oby-
čajne normálny. V koStnej dreni a v lymfatic-
kých uzlinách nachádzame lymfoidné bunky,
ktoré väčšina autorov považuje Za bunky reti-
kula. Počet trombocytov taktiež býva normál-
ny ako aj koagulačné faktory. Waldenstrôm
pripisoval krvácavost' Zvýšenej produkcii hepa-
rinu žírnymi bunkami [17], ini autori Za hlav-
nú poruchu krvácavosti považujú poruchu ciev-
nej steny [4, 14, 16]. W. M. sa biochemicky
zaradzuje medzi paraproteinózy, ktoré môžeme
rozdelit' na Zhubné a nezhubné (tab. 2].

Podl'a dnešných kritérií je diagnostika W. M.
možná pomocou triády biochemických vyšetro-
vacich metod: elektroforézy, ultracentrifugá-
cie a imunochemického dôkazu specifických

paraproteinov v krvnom Sére [1, 3, 5, 11, 14,
15, 20]. Niektorî autori [11, 14] uvádZajú, že
patognostickú cenu má len typický nález
v Sternálnom punktáte. Prítomnost' paraprotei-
nu pre diagnózu nestačí, pretože ten sa môže
vyskytovat aj u iných ochorení. Tak isto prí-
tomnost' makroglobulínového komponentu pri
ultracentrifugácii nie je špecifickým prizna-
kom, lebo makroglobuliny môžu byt' Zmnožené
napriklad pri nefróze, lues, lupus erythema-
todes a podobne. Preto je pre W. M. patognos-
tický len nález makroglobulínov Väčší ako 5 0/0'
so súčasným dôkazom ich paraproteinovej po-
vahy [7). Tieto kritéria naša pacientka spl-
nuje.

Niektorí autori Zároveň Zdôrazňujú mini-
málnu vel'kost' makroglobulínov nad 12 S.
Z toho je vidieť, že Základné biochemické ná-
lezy treba vždy hodnotit' len vo vzájemnej Sú-
vislosti a S klinickým náleZom [1, 4, 10].

Názory na terapiu W. M. sa rozchádzajú.
Nateraz je isté, že kauzálna ani špecifická
liečba nie je známa. Pozorovalo Sa Symptoma-
tické Zlepšenie po liečbe korti'koidmi, po opa-
kovaných dávkach cytostatik, chelátov [Peni-
cilamin], rtg terapii, Splenektómii a transfú-
ziach [1, 4, 7, 11]. My Sme dosial' u našej pa-
cientky vystačili len s krvnými transfúziami a
s pomerne vel'mi dobrým efektom.

Diferenciálne diagnostický, ako vidieť aj
Z priebehu choroby našej pacientky, môže ro-
bit' t'ažkosti myelom, lymfatická leukémia a
Franklinova choroba. Myelom a W. M. sa vy-
Značujú predovšetkým paraproteinémiou a
Zriedkavejším vyplavovaním buniek do peri-
fernej krvi. U lymfatickej Íeukémie Sa vypla-
vujú abnormálne bunky a Zriedka sa tvorí ab-
normálna bielkovina. Pri Franklinovej chorobe
proliferuje retikulum a plazmatické bunky
v uzlinách a v Slezine. Tieto tvoria vel'ké množ-
Stvá t'ažkých polypeptidových ret'aZłcov, pričom
je syntéza normálneho gamaglobulinu Zníže-
ná [7].
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Súhrn ‘

Autori druhý rok Sledujú pacientku S Wal-
denströmovou makrobulinémiou. Zvláštnost'ou
priebehu choroby je vysoká koncentrácia
paraproteinu IgM Sprevádzaná zvýšením IgA
a IgG, ako aj prítomnost' proteinu v moči, kto-
rý Sa zráža pri 70° C.
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Súhrn

Autori druhý rok sledujú pacientku s Wal-
denströmovou makroglobulinémiou. Zvláštnos-
t'ou priebehu choroby je vysoká koncentrácia
paraproteinu IgM sprevádzaná zvýšením aj IgA
a IgG, ako aj prítomnost' proteinu v moči, ktorý
sa zráža pri 70°C.
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