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Souhrn
Východiska: Monoklonální imunoglobulin a/ nebo volné lehké řetězce způsobují pestré kom-
plikace, které mohou postihnout snad všechny tkáně či orgány. Cíl: Monoklonální imunoglo-
bulin může zasáhnout do hemostázy a způsobit jak hyperkoagulaci, tak hemoragickou diatézu. 
U pacientů s nemaligní gamapatií a zatím neléčeným mnohočetným myelomem jsou častější 
komplikace trombotické než hemoragické. Monoklonální imunoglobulin může výjimečně mít 
i vlastnost autoprotilátky, a způsobovat tak různorodé poškození orgánů. Z těch častějších 
forem je to nemoc chladových aglutininů, neuropatie, různé formy poškození oka. V textu jsou 
pak zmiňovány i méně časté poruchy. Závěr: Všechny komplikace popsané v textu mohou být 
způsobeny monoklonálním imunoglobulinem, ale mohou mít i jiné příčiny. Pokud se podaří 
prokázat etiopatogenetickou souvislost těchto problémů s monoklonálním imunoglobulinem, 
tak může cílená léčba potlačující jeho tvorbu vést k vymizení problému.

Klíčová slova
monoklonální gamapatie klinického významu –  MGCS – monoklonální imunoglobulin –  volné 
lehké řetězce

Summary
Background: Monoclonal immunoglobulin and/ or free light chains cause diverse complica-
tions that can affect almost all tissues or organs. Aim: Monoclonal immunoglobulin can inter-
fere with hemostasis and cause both hypercoagulation or hemorrhagic diathesis. In patients 
with non-malignant gammopathy and untreated multiple myeloma, thrombotic complications 
are more common than hemorrhagic complications. Exceptionally, monoclonal immunoglo-
bulin can also exhibit the properties of an autoantibody and cause diverse organ damage. 
Among the more common forms, there is cold agglutinin disease, neuropathy, and various 
forms of eye damage. In the text, less common disorders are also mentioned. Conclusion: All 
the complications described in the text may be caused by monoclonal immunoglobulin, but 
they can also have other causes. If it is possible to establish an etiopathogenetic connection of 
these problems with monoclonal immunoglobulin, then targeted treatment that suppresses its 
production may lead to the disappearance of the problem.
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light chains

Autoři deklarují, že v souvislosti s předmětem 
studie nemají žádné komerční zájmy.

The authors declare that they have no potential 
conflicts of interest concerning drugs, products, 
or services used in the study.

Redakční rada potvrzuje, že rukopis práce 
splnil ICMJE kritéria pro publikace zasílané do 
bi omedicínských časopisů.

The Editorial Board declares that the manuscript 
met the ICMJE recommendation for biomedical 
papers.

��
prof. MUDr. Zdeněk Adam, CSc.
Interní hematologická  
a onkologická klinika  
LF MU a FN Brno
Jihlavská 20
625 00 Brno
e-mail: adam.zdenek@fnbrno,  
pour.ludek@fnbrno.cz

Obdrženo/Submitted: 20. 8. 2025
Přijato/Accepted: 10. 9. 2025

doi: 10.48095/ccko202631



32

Změny hemostázy a další poruchy způsobené monoklonálním imunoglobulinem

Klin Onkol 2026; 39(1): 31– 39

Úvod
Tento text je pokračováním série článků, 
které popisují jednotlivé formy poško-
zení organizmu monoklonálním imu-
noglobulinem a/ nebo volnými lehkými 
řetězci. Multisystémovým chorobám 
způsobeným monoklonálním imuno-
globulinem a/ nebo volnými lehkými ře-
tězci, které (mimo jiné) poškozují led-
viny, byl věnován samostatný článek. 
Druhý článek se zaměřil na multisysté-
mové poruchy při monoklonálních ga-
mapatiích, které (mimo jiné) poškozují 
kůži.

Do tohoto třetího zařazujeme pato-
logické stavy, které vznikají interferencí 
monoklonálního imunoglobulinu s he-
mostázou, a  dále různé imunologicky 
mediované poruchy, s  nimiž může ale 
i nemusí souviset monoklonální imuno-
globulin. Zmiňujeme také možné poško-
zení oka. U každé jednotky uvádíme, zda 
je její etiologie jednoznačně způsobena 
gamapatií, nebo zda má popisovaná 
jednotka více možných vyvolávajících 
příčin. V  těchto třech článcích chceme 
stručnou formou upozornit na všechny 
vzácné nemoci řazené do skupiny mo-
noklonální gamapatie klinického vý-
znamu (monoclonal gammopathy of cli-
nical significance –  MGCS).

Vliv monoklonálního 
imunoglobulinu a/ nebo volných 
lehkých řetězců na hemostázu
Monoklonální gamapatie může zasaho-
vat do procesu hemostázy a vychylovat 
rovnováhu jak trombotickým, tak he-
moragickým směrem. U pacientů s ne-
maligní gamapatií či zatím neléčeným 
mnohočetným myelomem je koagulace 
častěji vychylována směrem k trombo-
tické diatéze než k hemoragické. 

Tromboembolické komplikace 
u monoklonálních gamapatií
V roce 2023  Dimopoulos et al. vydali 
publikaci Monoclonal Gammopathy of 
Thrombotic Significance, která shrnuje 
již dříve publikované epidemiologické 
studie, které prokázaly signifikantně 
vyšší riziko vzniku tromboembolických 
komplikací u pacientů nejen s mnoho-
četným myelomem, ale také s monoklo-
nální gamapatií nejistého významu (mo-
noclonal gammopathy of undetermined 

significance –  MGUS). Autoři stručně shr-
nuli i v té době známé mechanizmy hy-
perkoagulačních stavů u  monoklonál-
ních gamapatií [1,2]. 

Zde uvedeme jen výsledky studie zve-
řejněné v  roce 2025. Sledováno bylo 
3 668 pacientů s MGUS. Při mediánu sle-
dování 3,7 roku zjistili 10,3 případů žil-
ních trombóz a 21 případů arteriálních 
trombóz v přepočtu na 1 000 osob. Ve 
skupině osob bez MGUS to bylo 6,0 žil-
ních a 13,8 arteriálních trombóz v pře-
počtu na 1 000 osob. Statisticky byl vý-
znamně vyšší jen počet žilních trombóz 
ve skupině v MGUS ve srovnání s kont-
rolní skupinou [3]. 

Monoklonální imunoglobulin ovliv-
ňuje koagulační kaskádu na více mís-
tech, často interferencí na úrovni sys-
tému aktivovaného proteinu C, což pak 
vyústí v trombotickou, případně i embo-
lickou komplikaci [4– 7].

Teprve nedávno rozpoznanou etiopa-
togenezí trombofilních stavů u  gama-
patií je aktivita monoklonálního imuno-
globulinu namířená proti destičkovému 
faktoru 4 (platelet factor 4 – PF4). Proti-
látky proti tomuto faktoru hrají centrální 
roli v  patofyziologii trombóz a  trom-
bocytopenií u  heparinem indukované 
trombocytopenie a  vakcínou induko-
vané trombocytopenie. Popsány byly 
ovšem případy, kdy rekurentní trom-
bózy při současné trombocytopenii 
byly způsobeny aktivitou monoklonál-
ního imunoglobulinu proti PF4. Typické 
znaky této poruchy jsou opakované 
trombózy, perzistující trombocytope-
nie a pozitivita klasického testu na he-
parin indukovanou trombocytopenii. Na 
tuto spojitost autoři upozornili i v názvu 
článku –  Monoclonal gammopathy of 
thrombotic/ thrombocytopenic signifi-
cance –  v  němž poukazují na možnou 
vazbu mezi trombózou, trombocytope-
nií a monoklonální gamapatií [8– 10].

Tromboembolické komplikace se 
mohou manifestovat jako akutní plicní 
embolie anebo jako sukcesivní plicní 
embolizace způsobující pomalu narůs-
tající dušnost a vedoucí k plicní hyper-
tenzi. Obě tyto poruchy někdy bývají 
prvním příznakem mnohočetného my-
elomu. A  proto specialisté hemokoa-
gulačních ambulancí při vyšetřování 
příčiny trombotické diatézy vždy pro-

vádějí analýzu přítomnosti monoklo-
nálního imunoglobulinu a volných leh-
kých řetězců. A  někdy tak odhalí dříve 
nepoznaný MGUS anebo mnohočetný 
myelom [3– 7]. 

Krvácivé poruchy provázející 
monoklonální gamapatie
Krvácivé poruchy jsou u  osob s  nema-
ligní gamapatií či zatím neléčeným mno-
hočetným myelomem méně časté než 
poruchy trombotické. Vyjma krvácivých 
komplikací při získaném von Willebran-
dově syndromu může monoklonální 
imunoglobulin zasahovat do systému 
hemostázy na četných dalších místech 
a způsobovat hemoragickou diatézu. Je 
obtížné přesně pojmenovat a určit místo 
v koagulační kaskádě, kde nastala poru-
cha. A tak se mnohdy konstatuje, že je to 
hemoragická diatéza související s mono-
klonální gamapatií bez další specifikace. 
Analýzy příčin krvácivých stavů vedly 
k rozpoznání následujících příčin:
•	 deficit faktoru X, který je vychytáván 

amyloidovými hmotami; 
•	 deficit faktoru V;
•	 dysfibrinogenemie;
•	 	získaná hemofilie;
•	 získaná trombocytopatie [4,5,11– 14]. 

Proto je u pacientů s monoklonálními 
gamapatiemi vhodné anamnesticky zjiš-
ťovat případné předcházející známky 
hemoragické diatézy. V případě, že náš 
pacient s  mnohočetným myelomem či 
jinou gamapatií jde na operaci, má koa-
gulační část předoperačního vyšetření 
na starosti koagulační specialista, který 
obvykle volí rozsáhlejší spektrum vyšet-
ření než u  pacientů bez monoklonální 
gamapatie. Naopak při diferenciální dia
gnostice hemoragické diatézy nejasné 
etiologie je vhodné vždy vyšetřit mo-
noklonální imunoglobulin a volné lehké 
řetězce [8– 14]. 

Získaný von Willebrandův syndrom
Von Willebrandův syndrom je hemo-
ragická porucha způsobovaná defici-
tem aktivity von Willebrandova faktoru 
(vWF). Podobně jako jiné koagulační po-
ruchy se dělí na vrozenou a  získanou. 
Vrozený deficit je genetickou abnor-
malitou. Získaný von Willebrandův syn-
drom může souviset s  různými dalšími 



Změny hemostázy a další poruchy způsobené monoklonálním imunoglobulinem

Klin Onkol 2026; 39(1): 31– 39 33

2020  Diagnosis and treatment of au-
toimmune hemolytic anemia in adults: 
recommendations from the First Inter-
national Consensus Meeting [29] se musí 
odlišit primární nemoc chladových aglu-
tininů, u níž se v kostní dřeni nalézá jen 
menší klon B-lymfocytů, pro který bylo 
zvoleno označení primary CAD-associa-
ted lymphoproliferative disorder (LPD). 
Tento klon se může nepatrně odlišo-
vat od lymfoplazmocytárního lymfomu 
nebo od lymfomu marginální zóny, které 
taktéž mohou produkovat chladové pro-
tilátky. Pokud histologické vyšetření 
prokáže v kostní dřeni lymfoplazmocy-
tární lymfom nebo lymfom marginální 
zóny, tak mluvíme o nemoci chladových 
aglutininů provázející zjištěné maligní 
onemocnění [29]. 

Mutace MYD88  L265P je přítomna 
u všech případů lymfoplazmocytárního 
lymfomu, ale chybí u klonu CAD-associa-
ted LPD [29]. 

Hemolýzu lze zastavit podáním lé-
čebné protilátky proti C5 složce komple-
mentu neboli anti-C5  protilátky zvané 
ekulizumab. Tato protilátka má poten-
ciál rychle zastavit hemolýzu způsobe-
nou chladovými aglutininy. Pokud nejde 
o  kritický stav, tak se obvykle podává  
kombinace rituximabu, dexametazonu 
a bendamustinu s cílem potlačit tvorbu 
monoklonálního IgM, který má vlast-
nost chladového aglutininu, jak popsal 
ve velké studii Berentsen [30].

V publikacích z roku 2024 a 2025 uvádí 
Berentsen také přínos kombinací zahr-
nujících bortezomib  [31,32], obvykle 
v  kombinaci s  anti-CD20  monoklo-
nální protilátkou (rituximab, obinu-
tuzumab)  [33]. Výjimečně lze použít 
i plazmaferézu [34].

Asociace monoklonálního 
imunoglobulinu s autoimunitními 
chorobami
Monoklonální imunoglobulin je častěji 
detekován u autoimunitních chorob než 
v  průměrné populaci. Zde je pak pro-
blém rozpoznat, co je způsobeno mono-
klonálním imunoglobulinem a co samo-
statnou autoimunitní chorobou [35]. 

A někdy se popisuje souběh mono-
klonální gamapatie a autoimunitní ne-
moci, např. poškození oka při souběhu 
nemoci asociované s imunoglobulinem 

tabázi PubMed jsme do léta 2025 našli 
jen dva případy popisující přínos clone 
oriented therapy [23,24], zatímco prací 
popisujících přínos léčby pomocí IVIG je 
hodně. Je to pochopitelné, protože kr-
vácení je komplikace, která se musí řešit 
okamžitě, zatímco nástup efektu clone 
oriented therapy je pozvolný.  

Nemoc chladových aglutininů
Autoimunitní hemolytické anemie je 
skupinové označení pro hemolýzu způ-
sobenou vazbou imunoglobulinů na 
erytrocyty. Rozlišují se dva zásadní 
typy, relativně častá autoimunitní he-
molytická anemie s  tepelnými protilát-
kami (autoimmune hemolytic anemia –  
AIHA) a relativně vzácnější hemolytická 
anemie s chladovými protilátkami (cold 
aglutinin disease –  CAD) [25– 27]. 

Epidemiologická data z  ČR nemáme, 
k dispozici je analýza pacientů s autoimu-
nitními hemolytickými anemiemi z USA, 
která proběhla v letech 2016– 2023.

Incidence AIHA se pohybovala 
1,4– 6,6 /  100 000 obyvatel v jednotlivých 
databázích. Incidence CAD byla 0,6– 1,2 /  
100 000 obyvatel. Prevalence AIHA činila 
4,2– 20,6 /  100 000 obyvatel a prevalence 
CAD byla 1,4– 3,0 /  100 000 obyvatel [28]. 

Chladové protilátky mají v  90  % pří-
padů charakter IgM imunoglobulinu 
a  pouze v  10  % byl prokázán jiný typ 
imunoglobulinu. Obvykle se podaří pro-
kázat CD20  pozitivní lymfoproliferaci 
v kostní dřeni. V případě CAD vyvolává 
expozice chladu ischemické problémy 
prochlazených akrálních částí těla a  in-
dukuje extravaskulární, ale i  intravasku-
lární hemolýzu vazbou monoklonálního 
IgM na autoantigeny erytrocytů. Vazba 
chladových aglutininů na erytrocyty 
vzniká v  chladu. Tato vazba nastartuje 
komplementem mediovanou hemolýzu. 
Proto také vzestup koncentrace komple-
mentu při infekcích zvýší intenzitu he-
molýzy a  prohloubí anemii. V  teple se 
zruší vazba chladové protilátky na ery-
trocyt, ale komplement dokončí svůj 
úkol –  hemolýzu  [29]. Typické projevy, 
akrocyanózu, okamžitou aglutinaci při 
vystříknutí krve na misku a známky in-
travaskulární hemolýzy ve zkumavce ilu-
struje obr. 1.

Dle mezinárodního doporučení pro 
získané hemolytické anemie z  roku 

chorobami, jejichž výčet je poměrně 
pestrý [15,16].

Analýza 211  případů získané formy 
von Willebrandova syndromu ukázala, 
že nejčastějším podkladem této poru-
chy byly lymfoproliferace (48  %), za-
tímco jiné myeloidní neoplazie byly zod-
povědné za 15 % a solidní tumory za 5 % 
případů. Patofyziologie vzniku deficitu 
aktivity vWF je u jednotlivých onemoc-
nění odlišná.

Protilátky zaměřené na domény vWF 
byly detekovány v  případech získané 
von Willebrandovy choroby přidružené 
k  plazmocelulárním dyskraziím anebo 
k autoimunitní chorobě. Tyto protilátky 
vytváří s vWF imunitní komplexy, které 
jsou pak odstraňovány retikuloendote-
liálním systémem. Je zde jistě i možnost 
neutralizačních protilátek, ale ty byly po-
psány jen vzácně. Dalším možným pa-
tofyziologickým mechanizmem vzniku 
von Willebrandova syndromu je snížení 
plazmatických koncentrací vWF díky se-
lektivní adsorpci multimerů vWF na ma-
ligních buňkách. Tento mechanizmus 
byl také pozorován u  lymfoproliferací 
typu mnohočetného myelomu, Walden-
strömovy makroglobulinemie, nehodg-
kinských lymfomů, vlasatobuněčné leu-
kemie i u solidních tumorů. V některých 
případech MGUS byla popsána abe-
rantní plazmatická exprese glykopro-
teinu Ib (hlavní destičkový receptor vWF) 
na klonálních plazmocytech, což vedlo 
k vazbě vWF na tyto buňky a k akcelero-
vané plazmatické clearence. Stejný me-
chanizmus snížení plazmatické aktivity 
vWF byl popsán u myeloproliferativních 
chorob [15– 19]. 

Recentní klinická studie analyzo-
vala 137 pacientů. Byl hodnocen účinek 
1-deamino-8-D-arginin vasopresinu, 
dále pak factor replacement therapy 
a nitrožilní imunoglobuliny (IVIG). První 
skupina měla klinicky dobrou léčebnou 
odpověď ve 43,8  %, druhá ve 33,3  % 
a třetí v 85,4 %. Autoři této studie došli 
k závěru, že IVIG mají nejlepší účinnost 
u  získaného von Willebrandova syn-
dromu, který provází MGUS [20]. V tex-
tech přinášejících přehled léčby získa-
ného von Willebrandova syndromu je 
léčba vysokými dávkami IVIG uváděna 
vedle substituční léčby koncentrátem 
von Willebrandova faktoru [21,22]. V da-



34

Změny hemostázy a další poruchy způsobené monoklonálním imunoglobulinem

Klin Onkol 2026; 39(1): 31– 39

než ostatní typy gamapatií. Pacienti 
s  monoklonálním imunoglobulinem 
typu IgM mohou mít distální demyelini-
zační senzomotorické onemocnění (di-
stal acquired demyelinating symmetric 
polyneuropathy –  DADS).

Monoklonální imunoglobulin typu 
IgM může mít vlastnosti autoprotilátky 
proti glykoproteinu asociovanému s my-
elinem (antibodies against myelin-asso-
ciated glycoprotein –  anti-MAG). Pokud 
tomu tak je, může být monoklonální 
imunoglobulin příčinou poškozování 
nervových vláken. S  autoprotilátkami 
může být také asociováno neurologické 
onemocnění zvané CANOMAD syn-
drom, což je akronym vytvořený z počá-
tečních písmen popisného názvu chro-
nic ataxic neuropathy, ophthalmoplegia, 
monoclonal immunoglobulin IgM, cold 
agglutinins, and disialosyl antibodies. 
Pacienti s  touto nemocí také mají pro-
spěch z cílené léčby [45– 50].  

Autoři z Padovy zveřejnili vlastní algo-
ritmus vyšetření pacientů s neuropatií, 
u nichž se prokáže monoklonální imuno-
globulin. Jejich postup ilustruje schéma 
1  a  2  [48,51,52].  Zodpovězení otázky, 
zda při koexistenci monoklonální gama-
patie a neuropatie je mezi těmito feno-
mény příčinná souvislost, je velmi ob-
tížné. Elektrofyziologické neurologické 

Neuropatie
Neuropatie a monoklonální gamapatie 
mohou mít souvislost. Monoklonální ga-
mapatie je popisována u 10 % osob s pe-
riferní neuropatií. V  případech, kdy je 
monoklonální gamapatie příčinou neu-
ropatie, popisují jak domácí, tak i zahra-
niční autoři ústup neuropatie při léčbě 
potlačující tvorbu monoklonálního 
imunoglobulinu [45,46].

Monoklonální imunoglobulin může 
nervová vlákna poškozovat více mecha-
nizmy, nejen svojí protilátkovou aktivi-
tou, ale také depozicí amyloidu z lehkých 
řetězců, anebo k poškození nervů může 
docházet vlivem zvýšené hladiny vasku-
lárního endoteliálního růstového faktoru 
(VEGF), která provází POEMS syndrom. 

U pacientů s  abnormální hladinou 
VEGF a patologickým poměrem volných 
lehkých řetězců při senzorické a  auto-
nomní neuropatii bychom měli myslet 
na možnost AL-amyloidózy.

V případně monoklonální gamapa-
tie typu lambda a klinickým fenotypem 
chronické inflamatorní demyelinizační 
neuropatie (chronic inflammatory de-
myelinating polyneuropathy –  CIDP) by 
se měla zvážit možnost diagnózy POEMS 
syndromu. 

Monoklonální imunoglobuliny typu 
IgM mají vyšší asociaci s  neuropatiemi 

IgG4 (IgG4-related disease) a mnohočet-
ným myelomem nebo autoimunitní en-
cefalitis u pacienta s myelomem [36– 40]. 
Zatím výjimečně popisovaná kompli-
kace asociovaná s monoklonálním imu-
noglobulinem je inzulinový autoimu-
nitní syndrom, který spontánními 
epizodami hyperinzulinové hypoglyke-
mie způsobené autoprotilátkami proti 
inzulinu, které mohou mít také charak-
ter monoklonálního imunoglobulinu. 
Příznaky tedy podobné jako způsobuje 
inzulinom  [41,42]. Na našem pracovi-
šti jsme se setkali s pacientkou se sym-
ptomatickou Waldenströmovou mak-
roglobulinemií, která měla bolesti svalů 
a  zvýšenou hladinu myoglobulinu 
a kreatinkinázy, což vypovídalo o poško-
zení svalů. Po léčbě rituximabem a ben-
damustinem se dostala do kompletní 
remise a tyto potíže vymizely [43]. Usu-
zujeme tedy, že její potíže byly způso-
beny monoklonálním IgM. V domácí lite-
ratuře byl popsán podobný případ [44].

Monoklonální imunoglobulin může 
tedy ojediněle způsobovat velmi pestré 
poškození vazbou na antigeny vlastních 
tkání a  orgánů, ale prokázat to je pro-
blém. Nepřímo lze na souvislost usuzo-
vat zpětně, pokud potlačení tvorby mo-
noklonálního imunoglobulinu utlumí 
jím vyvolané problémy.

Obr. 1. Znaky anemie s chladovými aglutininy. Charakteristické znaky chladových aglutininů: akrocyanóza na prochlazených místech těla. 
Po oddělení krve od séra vidíme červené zbarvení séra místo obvyklého žlutého (intravaskulární hemolýza). Po vystříknutí čerstvě odebrané 
krve na Petriho misku při pokojové teplotě ihned došlo k aglutinaci. Paradoxním problémem pacientů s chladovými aglutininy je, že infekce 
(horečka) zvýší koncentraci komplementu a výrazně zvýší intenzitu hemolýzy!
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imunoglobulinu potvrzené negativním 
výsledkem imunofixační elektroforézy. 

Poškození oka monoklonálním 
imunoglobulinem

vána léčba, která v současnosti má nej-
vyšší potenciál dosáhnout dlouhodobé 
kompletní hematologické remise neboli 
dosáhnout vymizení monoklonálního 

vyšetření je základem, ale je k  němu 
třeba i  dalších laboratorních metod. 
V  případech, kdy neurologové prokáží 
souvislost mezi monoklonálním imu-
noglobulinem a  neuropatií, je indiko-

Schéma 2. Vyšetření prováděná u pacientů s monoklonální gamapatií typu IgG nebo IgA, potvrzenou neurofyziologickými testy [51].
CIDP – chronická inflamatorní demyelinizační polyneuropatie, POEMS – polyneuropatie, organomegalie, endokrinopatie, monoklonální 
gamapatie, kožní změny, VEGF – vaskulární endoteliální faktor
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četné popisy případů, kdy je capillary 
leak syndrome dáván do souvislosti s oč-
kováním, některými novými léky pou-
žívanými pro léčbu maligních chorob 
nebo s virovými infekcemi. 

Léčba akutního stavu je symptoma-
tická –  náhrada tekutin, stresová dávka 
kortikoidů, noradrenalin a  literatura 
občas také zmiňuje terbutalin. Pro profy-
laxi recidiv je považováno za nejúčinnější 
podávání IVIG. Při potvrzení diagnózy se 
v  jejich podávání pokračuje i mezi ata-
kami jako prevence recidiv [68]. 

Francouzská skupina EurêClark hod-
notila 59  pacientů. Léčebné podá-
vání IVIG mělo alespoň jeden výpadek 
u 31 % pacientů a pravidelně dostávalo 
IVIG 69  % pacientů. Pravděpodobnost 
10letého přežití byla ve skupině s  pra-
videlným podáváním 83  %, zatímco 
ve skupině, v níž alespoň jednou došlo 
k přerušení podávání IVIG, jen 50 %. Ne-
dodržování pravidelné aplikace IVIG 
bylo spojeno s  vyšší rekurencí tohoto 
syndromu a vyšší mortalitou. Autoři uvá-
dějí, že přerušení pravidelné aplikace 
IVIG je možné jen u dlouhodobě stabil-
ních pacientů [69]. Zásadní přínos imu-
noglobulinů zde potvrdila i  starší stu-
die této skupiny, která hodnotila celkem 
69 pacientů [70].

V literární databázi PubMed jsme 
k datu srpen 2025 našli jen dvě zprávy 
o přínosu léčby potlačující buněčný klon 
clone-oriented therapy, který produkuje 
monoklonální imunoglobulin  [71,72]. 
Takže k  získání jasného názoru, zda cí-
lená léčba bude přínosem i pro tuto jed-
notku, bude zapotřebí více zkušeností.

Získaný angioedém 
Angioedém neboli též angioneurotický 
edém je lokalizovaný otok vznikající na 
různých místech těla, nejčastěji však 
v oblasti kůže (hlavně obličej nebo kon-
četiny), na sliznici dýchacího a trávicího 
ústrojí. Potíže, na které si nemocný stě-
žuje a které jej případně ohrožují, se liší 
podle postiženého místa. Angioedém 
může vyvolat život ohrožující kompli-
kaci, pokud postihne hrtan, může dojít 
k udušení. 

Případné postižení střeva s  možnou 
edematózní střevní obstrukcí se může 
projevit atakami bolestí břicha závaž-
nosti až náhlé příhody břišní. Tento typ 

Capillary leak syndrome 
Capillary leak syndrome neboli Clarkson 
syndrome (pojmenováno po autorovi 
prvního popisu syndromu z roku 1960) 
je choroba charakterizovaná epizodami 
zvýšené vaskulární permeability, zvý-
šené propustnosti pro ionty, vodu a bíl-
koviny, ne však po krvinky. To způsobuje 
závažnou hemokoncentraci a současně 
hypotenzi, hypovolemii a šok [65].

Capillary leak syndrome se manifes-
tuje v jednotlivých atakách, mezi nimiž 
jsou období klidu.

Ke komplikacím tohoto syndromu 
patří plicní edém, akutní selhání led-
vin, výpotky v  perikardiální či pohrud-
niční dutině a  také kompartmentové 
syndromy.

Nedávno byla popsána i  chronická 
forma, které se projevuje refrakterním 
edémem, výpotky v serózních dutinách 
a závažnou hypoalbuminemií. Capillary 
leak syndrome lze charakterizovat třemi 
kritérii:
•	 hypotenzí se systolickým 

tlakem < 90 mm Hg;
•	 hemokoncentrací (hemato-

krit > 49– 50 % u mužů a > 43– 45 % 
u žen);

•	 hypoalbuminemií (albumin < 30 g/ l). 

Lékaři by si měli tuto diagnózu vždy 
vybavit u pacientů s nejasnými edémy, 
zvýšeným hematokritem, hypoalbumi-
nemií a hypotenzí, případně s šokovým 
stavem nejasného původu [66]. 

Zvýšená hodnota hematokritu může 
vést k mylné diagnóze polyglobulie či po-
lycytemie, jak popsali Doubek et al. [67]. 
Systémový capillary leak syndrome je 
třeba odlišit od podobné diagnózy, kte-
rou je získaný angioedém, u něhož sice 
vznikají lokalizované edémy, ale nedo-
chází k vzestupu hematokritu. 

U osob splňujících kritéria capillary 
leak syndrome byl v  68– 85  % případů 
prokázán monoklonální imunoglobu-
lin, obvykle IgG nebo IgA kappa. Vy-
soká četnost monoklonální gamapatie 
u této jednotky znamená, že monoklo-
nální imunoglobulin se nějakým způso-
bem podílí na etiopatogenezi. Jde ale 
o atakovité onemocnění, takže u něj jistě 
bude ještě další vyvolávající moment při 
monoklonální gamapatii, který celý pa-
tologický proces spustí. Existují také 

Z očních manifestací monoklonální ga-
mapatie je v  lékařské veřejnosti znám 
nejvíce fundus paraproteinemicus. Ten 
jen však vázán spíše na maligní mono-
klonální gamapatii. Ostatní projevy jsou 
méně známé a  snad právě proto byla 
v  roce 2025  zveřejněna doposud nej-
větší analýza sumarizující téma gama-
patie a oko [53]. Nejčastější je parapro-
teinemická keratopatie, na kterou by si 
měl oční lékař vzpomenout při nálezu 
oboustranných korneálních opacit, které 
může jinak chybně vyhodnotit jako kor-
neální dystrofie či jizvy [53]. 

Frekvence očního poškození mono-
klonální gamapatií byla nedávno analy-
zována německými lékaři. Celkem 51 pa-
cientů s monoklonální gamapatií (MGUS 
19, mnohočetný myelom 32) podstou-
pilo podrobné oční vyšetření. U 19 pa-
cientů byly nalezeny oboustranné kor-
neální opacity [54]. 

I z dalších recentních publikací v oftal-
mologické literatuře vyplývá, že oční 
poškození monoklonálním imunoglo-
bulinem nebude až tak raritní  [55– 60]. 
V  domácí literatuře tuto problematiku 
popisují Skalická et al. [61].

Výjimečně mohou v  oku vznikat de-
pozita monoklonálního imunoglobulinu 
vázajícího měď [62]. A raritní je autoimu-
nitní retinopatie asociovaná s monoklo-
nální gamapatií [63,64].

Proto je nutné v  případě, že posí-
láme pacienta s  monoklonální gama-
patií na oční vyšetření, upozornit na 
tuto možnost očního specialistu, pro-
tože monoklonální imunoglobulin může 
způsobit více typů poškození oka. Z to-
hoto důvodu se v  americkém  oftal-
mologickém časopise objevil termín 
monoclonal gammopathy of ocular  
significance [60]. 

Choroby s nejasnou rolí 
monoklonálního imunoglobulinu
U dvou chorob, jejichž diagnostika 
spadá do kompetence imunologic-
kých laboratoří, je často přítomný mo-
noklonální imunoglobulin, ale příčinná 
souvislost zde není jasná, protože exis-
tují i další možné příčiny. Tyto choroby 
se projevují formou jednotlivých atak, 
takže zde budou ještě další faktory, které 
se podílejí na jejich manifestaci, nejen 
monoklonální imunoglobulin.
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nal gammopathy“. Např. do vyhledá-
vače PubMed napsat „pemphigus and 
monoclonal gammmopathy“ a objeví 
se články s tímto tématem a je možné, 
že v  nich naleznete problém vašeho 
pacienta, a podaří se vám tak pojme-
novat onemocnění a vybrat vhodnou 
léčbu. 

•	 	Alternativou je poslat pacienta za he-
matologem, o  němž víte, že hledání 
těchto souvislostí a  diagnóz je pro 
něj zábavnější a přitažlivější než čtení 
detektivky.

Dedikace
Publikace byla vytvořena na podporu těchto aktivit: MZ 
ČR –  RVO (FNBr, 65269705) a Institucionální aktivity MOÚ: 
MZ ČR –  RVO (MOÚ, 00209805). 
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lignity byly potvrzeny u devíti pacientů 
(64 %), bez upřesnění, zda byl, či nebyl 
přítomen monoklonální imunoglobulin. 
Monoklonální gamapatie byla známa 
u  tří pacientů (21  %). Pouze jeden pa-
cient měl autoimunitní chorobu, která 
byla provázena angioedémem. Pouze 
u  jednoho pacienta ze 14  nebyla na-
lezena žádná nemoc, s  níž by získaná 
forma angioedému souvisela [77,78].  

Francouzští autoři zveřejnili svou ana-
lýzu 41 pacientů s MGUS a získaným an-
gioedémem. U 68 % prokázali protilátky 
proti C1  inhibitoru. Monoklonální imu-
noglobulin typu IgM prokázali u 24 pa-
cientů, IgG u 11 a IgA u 6 pacientů [79]. 
Klinický průběh pacientů s  přítomnou 
gamapatií se podobal průběhu skupiny 
bez gamapatie [80]. Přínos léčby potla-
čující tvorbu monoklonálního imuno-
globulinu u  této jednotky není zatím 
jasně prokázán [81]. Pokud jsou proká-
zány protilátky proti C1  inhibitoru, tak 
se jako u  jiných autoimunitních cho-
rob může použít rituximab, i  když ne-
byla prokázána žádná B-buněčná 
lymfoproliferace [82]. 

Závěr
Cílem našeho textu je upozornit na 
novou jednotku MGCS, která zatím 
nemá přidělen kód v  10. verzi Meziná-
rodních klasifikací nemocí  [83]. Proto 
tyto jednotky unikají zatím evidenci. 
Uvedením přehledu všech nemocí, 
které jsou v současnosti řazeny do sku-
piny MGCS, chceme přispět k lepší dia
gnostice, a tedy i léčbě těchto vzácných 
chorob, a  podpořit začlenění této dia
gnózy do nové Mezinárodní klasifikace 
nemocí. 

Protože těchto jednotek je velmi 
mnoho, tak závěrem uvedeme pravidlo, 
jehož dodržování by mohlo zvýšit frek-
venci záchytu těchto chorob:
•	 	U pacienta, jehož příznaky nejsou jed-

noduše vysvětlitelné a zdůvodnitelné, 
proveďte vyšetření přítomnosti mono-
klonálního imunoglobulinu, polyklo-
nálních imunoglobulinů a volných leh-
kých řetězců [84]. 

•	 	Pokud jsou výsledky těchto vyšetření 
patologické, tak lze hledat souvislost 
v odborné literatuře a v databázi Pub-
Med zadáním anglického termínu pro 
patologické nálezy a hesla „monoclo-

ataky angioedému může být provázen 
případnou hypotenzí [73]. 

Typickou, a tedy diagnostickou vlast-
ností angioedému je dobrá ohraničenost 
a postižení nejen kůže, ale i hlubších vrs-
tev podkoží. Na rozdíl od kopřivky kůže 
nečervená a nesvědí. Ataky angioedému 
jsou náhlé a  trvají několik dní. Lokální 
angioedém při nepřítomnosti kopřivky 
je vždy spojen s podezřením na proces 
vázaný na bradykinin.

Klíčovou patofyziologickou roli v roz-
voji angioedému má deficit C1  inhibi-
toru (C1  INH). Následkem je zvýšená 
produkce především bradykininu. Ve 
valné většině případů je deficit vro-
zený, existuje ale i  získaná forma. Zís-
kaný deficit C1 INH může souviset s au-
toimunitním onemocněním nebo 
lymfoproliferativní nemocí či monoklo-
nální gamapatií [74– 76]. 

Všechny osoby s  podezřením na an-
gioedém je nutno odeslat do specializo-
vaných center, laboratorně se diagnóza 
stanoví na podkladě sníženého množ-
ství a  poruchy funkce C1  INH. Výbor-
ným a široce dostupným screeningovým 
testem je velmi nízká hladina sérové 
C4  složky komplementu. U  získaného 
angiodému lze často nalézt snížení hla-
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