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KAZUISTIKA

S výjimkou perinefritické kolekce tekutiny vymizely 
po léčbě Waldenströmovy makroglobulinemie 
všechny symptomy TEMPI syndromu

With the exception of perinephritic fluid collection, all symptoms 
of TEMPI syndrome resolved following treatment for Waldenström 
macroglobulinemia
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Souhrn
Východiska: TEMPI sydrom byl poprvé popsán v roce 2011. Do roku 2025 bylo popsáno nejméně 
35 případů, ale pouze u dvou pacientů byl přítomen monoklonální imunoglobulin typu IgM. 
Pozorování: Pacient byl od roku 2015  sledován 9  let pro erytrocytózu při obstrukční nemoci 
bronchopulmonální. Současně se vznikem erytrocytózy pozoroval i rozvoj kožních teleangiektazií. 
Kritickým momentem vedoucím ke stanovení diagnózy byl otok penisu a skrota, protože následné 
CT břicha odhalilo velké perinefritické kolekce tekutiny a vedlo k podezření na TEMPI syndrom. 
Otok genitálu lze vysvětlil rupturou perinefritické lymfangiomatózy s  prostupem tekutiny 
retroperitonálním prostorem do pánevních orgánů. V prosinci 2024 jsme u pacienta diagnostikovali 
Waldenströmovu makroglobulinemii s odpovídajícím nálezem lymfoplazmocytárního lymfomu 
v  kostní dřeni dle histomorfologie a  flowcytometrie. Ve vzorku kostní dřeně byly přítomny 
klonální varianty v genech MYD88 a CXCR4. Dále byla detekována subklonální populace (3– 5 % 
buněk) nesoucí mutace v  dalších genech, které jsou u Waldenströmovy makroglobulinemie 
nebo lymfomů opakovaně postiženy (ARID1A, EP300, MEF2B). Koncentrace erytropoetinu před 
léčbou dosahovala 5– 20násobku horní fyziologické hranice. Před zahájením léčby jsme u něj 
metodou kontrastní echokardiografie prokázali v oběhu arteriovenózní zkraty. Waldenströmovu 
makroglobulinemii jsme léčili rituximabem a bendamustinem. Pro opakované neutropenie byly 
dávky bendamustinu redukovány, a proto byl navýšen počet cyklů léčby. Po 14 měsících léčby 
poklesl monoklonální imunoglobulin IgM z  23  na 1,9 g/ l. Teleangiektazie vymizely. Kontrolní 
kontrastní echokardiografické vyšetření již arteriovenózní zkraty neprokázalo. Koncentrace 
erytropoetinu se snížily, zůstávají však zvýšené. Symptomy TEMPI syndromu ustoupily, až na 
rozměr perinefritické kolekce tekutiny, která zůstává stejná a je nyní asymptomatická. V případě, že 
by perinefritické lymfangiektazie dělaly problémy, bude nutno konzultovat operační řešení. Závěr: 
V našem případě TEMPI syndromu při potlačení Waldenströmovy makroglobulinemie se sice 
velikost perinefritické kolekce tekutiny nezměnila, všechny ostatní symptomy TEMPI syndromu ale 
ustoupily a pacient se klinicky zlepšil, s čímž koresponduje nárůst hodnoty albuminu.

Klíčová slova
TEMPI syndrom –  erytrocytóza –  zvýšený erytropoetin –  teleangiektazie –  perinefritická aku-
mulace tekutin –  perirenální lymfangiomatóza –  monoklonální gamapatie –  arteriovenózní 
spojky –  Waldenströmova makroglobulinemie
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Úvod
Monoklonální imunoglobulin, ať již pro-
dukovaný maligním, anebo nemalig-
ním klonem buněk, může vyvolat velmi 
různorodé poškození organizmu. Pře-
hled těchto klinických jednotek se sku-
pinovým označením monoklonální 
gamapatie klinického významu (mono-
clonal gammopathy of clinical signifi-
cance –  MGCS) vyšel nedávno v  časo-
pise Klinická onkologie  [1– 4]. Některé 
formy poškození organizmu mono-
klonálním imunoglobulinem jsou čas-
tější (např. amyloidóza z  lehkých ře-
tězců, obvykle tvořená lambda řetězci), 
jiné jsou vzácnější (např. light chain de-
position disease, depozita lehkých ře-
tězců v  amorfní podobě, obvykle typu 
kappa). Pro tři klinické jednotky ze sku-
piny MGCS, pro něž je charakteristické 
pestré poškození organizmu v  souvis-
losti s monoklonální gamapatií, byly vy-
tvořeny názvy v podobě akronymu.

Nejznámější je POEMS syndrom, ak-
ronym vytvořený z prvních písmen cha-
rakteristických znaků (Polyneuropathy, 
Organomegaly, Endocrinopathy, Mono-
clonal gammopathy, Skin changes). Po-
dobnou klinickou jednotkou je AESOP 
syndrom (Adenopathy and Extensive 
Skin patch Overlying a Plasmacytoma). 

Třetí klinickou jednotkou je TEMPI syn-
drom, složený z prvních písmen symp
tomů této nemoci (Telangiectasias, 
Elevated erythropoietin and erythrocy-
tosis, Monoclonal gammopathy, Perine-
phric fluid collections, Intrapulmonary 
shunting).

První popis TEMPI syndromu byl zveřej-
něn v roce 2011. Jedná se o nejmladší dia
gnózu patřící do velké skupiny MGCS [5]. 
První pacient s  touto nemocí v  České 
republice byl popsán v  roce 2025  [6]. 
Ve světové literatuře bylo popsáno do 
dubna roku 2026  celkem 35  případů 
TEMPI syndromu. Jejich přehled je v cito-
vaném popisu případu [6]. Naprostá vět-
šina případů TEMPI syndromu byla aso-
ciována s monoklonální gamapatií typu 
IgG anebo IgA. V databázi PubMed jsme 
našli v  dubnu 2026  pod heslem „TEMPI 
syndrome and Monoclonal IgM Gam-
mopathy“ popis pouze dvou dalších pří-
padů  [7,8]. V  tomto textu popisujeme 
pozorované změny TEMPI syndromu 
v průběhu léčby Waldenströmovy mak-
roglobulinemie. Čtrnáctiměsíční léčba 
dosáhla redukce monoklonálního imu-
noglobulinu typu IgM (M-IgM) ze vstupní 
hodnoty 24  na 1,9 g/ l. Po léčbě došlo 
k  ústupu symptomů, až na perinefritic-
kou kolekci tekutiny, která přetrvá.

Popis případu
Interval od zjištění erytrocytózy do 
stanovení diagnózy TEMPI syndromu 
(2015– 2024)
Pacient, narozený v roce 1957, měl v roce 
2024  (v  68  letech) potvrzenu diagnózu 
TEMPI syndrom. Předcházelo tomu 9leté 
sledování pro sekundární erytrocytózu. 
Erytrocytóza byla poprvé zjištěna v roce 
2015. Ani jedno vyšetření, které mělo 
za cíl prokázat případnou myeloprolife-
rativní nemoc, nepřineslo pozitivní vý-
sledky (vyšetření mutace v  genu Janu-
sovy kinázy JAK-2V617F, mutace v genu 
pro kalreticulin –  CALR –  a průkaz fúzního 
genu BCR-ABL). V  roce 2016  bylo dopl-
něno sonografické vyšetření břicha s ná-
lezem jater hraniční velikosti, zvýšeně 
echogenních, pravděpodobně při stea-
tóze, ale bez ložiskových změn. Slezina 
nebyla zvětšená a ledviny byly bez pato-
logie. Tumor ledviny či jater, který by po-
tenciálně mohl produkovat erytropoe-
tin, tak byl vyloučen. Vyšetření CT + HRCT 
(CT s vysokým prostorovým rozlišením) 
plic zobrazila difuzně lehce zesílené stěny 
bronchů a oboustranně incipientní bron-
chiektazie. Funkční plicní vyšetření v roce 
2016 prokázalo restrikční ventilační po-
ruchu lehkého stupně. Parciální tlak kys-
líku (PaO2) byl 7,6 kPa (normální hodnoty 

Summary
Background: TEMPI syndrome was first described in 2011, and by 2025 at least 35 cases had been reported, but only two patients had a monoclonal 
IgM-type immunoglobulin. Observations: The patient had been monitored since 2015 for erythrocytosis in the context of obstructive bronchopul-
monary disease. With the onset of erythrocytosis, the development of cutaneous telangiectasias was also observed. The critical moment leading to 
the diagnosis was swelling of the penis and scrotum, as subsequent abdominal CT revealed large perinephric fluid collections and led to suspicion of 
TEMPI syndrome. The genital swelling can be explained by rupture of perinephric lymphangiomatosis with the passage of fluid through the retrope-
ritoneal space into the pelvic organs. In December 2024, the patient was diagnosed with Waldenström’s macroglobulinemia, corresponding to the 
finding of lymphoplasmacytic lymphoma in the bone marrow according to histomorphology and flow cytometry. Clonal variants in the MYD88 and 
CXCR4 genes were present in the bone marrow sample. Furthermore, a subclonal population (3– 5% of cells) carrying mutations in other genes that 
are repeatedly affected in WM or lymphomas (ARID1A, EP300, MEF2B) was detected. The concentration of erythropoietin before treatment reached 
5– 20× the upper physiological limit. Before starting treatment, we confirmed arteriovenous shunts in circulation using contrast echocardiography. 
We treated Waldenström’s macroglobulinemia with rituximab and bendamustine. Due to repeated neutropenia, the doses of bendamustine were 
reduced, and therefore the number of treatment cycles was increased. After 14 months of treatment, the monoclonal immunoglobulin IgM dec-
reased from 23 to 1.9 g/ L. Telangiectasias disappeared. A control contrast echocardiographic examination no longer demonstrated arteriovenous 
shunts. The concentration of erythropoietin decreased, but remained elevated. The symptoms of TEMPI syndrome have regresed except for the 
size of the perinephric fluid collection, which remains the same and is now asymptomatic. In case the perinephric lymphangiectasias were to cause 
problems, we would proceed to a surgical solution via a connection with the peritoneal cavity. Conclusion: In our case of TEMPI syndrome, the size 
of the perinephric fluid collection did not change when Waldenström macroglobulinemia was suppressed, but all other symptoms resolved and the 
patient improved clinically, which was accompanied by an increase in albumin levels.

Key words
TEMPI syndrome –  erythrocytosis –  elevated erythropoietin –  telangiectasia –  perinephric fluid accumulation –  perirenal lymphangiomatosis –  
monoclonal gammopathy –  arteriovenous shunts –  Waldenström’s macroglobulinemia
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hemoglobinu ze stejného data. Koncent-
race erytropoetinu se v průběhu času zvy-
šovaly, což je pro TEMPI syndrom typické.

Zmínku o pavoučkovitých teleangiek-
taziích jsme našli v dokumentaci z roku 
2021. Pacient udává, že jejich vznik po-
zoruje od doby, kdy mu zjistili vyšší 
počet červených krvinek, tedy již před 
rokem 2020. Vzhledem k sonografickým 
známkám steatózy jater vysvětlovali lé-
kaři vznik teleangiektazií onemocněním 

V roce 2016 měl provedenu první ve-
nepunkci pro následující hodnoty: počet 
erytrocytů 5,88 × 109/ l, koncentrace he-
moglobinu 194 g/ l a hematokrit 0,545. 
Pacient uvedl provedení tří až čtyř vene-
punkcí, které byly indikovány vždy dle 
aktuálního počtu erytrocytů, hemoglo-
binu a hematokritu.

Z dokumentace z předchozích let jsme 
zjistili několik hodnot erytropoetinu, které 
uvedeme v  tab.  1  spolu s  hodnotami 

10– 13,3  kPa). Funkční plicní vyšetření 
bylo uzavřeno jako hypoxická respirační 
insuficience středního stupně. Vyšetřené 
nádorové markery nebyly zvýšené. Po 
všech těchto vyšetřeních byla stanovena 
diagnóza sekundární erytrocytózy při 
středně těžké chronické obstrukční ne-
moci bronchopulmonální (CHOPN). Vy-
šetření monoklonálního imunoglobulinu 
v rámci diferenciální diagnostiky erytro-
cytózy nebylo provedeno.

Tab. 1. Vstupní laboratorní vyšetření v prosinci 2024 korespondující s monoklonální gamapatií typu IgM při infiltraci kostní 
dřeně lymfoplazmocytárním lymfomem.			 

Naměřená hodnota Fyziologické rozmezí

transport krve 
na biochemii při 
pokojové teplotě 

17. 10. 2025

transport krve na 
biochemii v lázni 

37 °C
5. 12. 2025

 
Vyšetření monoklonálního imunoglobulinu a FLC

Imunofixační elektroforéza v séru
prokázán monoklonální  

imunoglobulin IgM kappa negativní za fyziologických okolností

Imunofixační elektroforéza v moči negativní negativní za fyziologických okolností

Kvantitativní stanovení 
monoklonálního IgM/S 13,8 g/l 23,6 g/l negativní za fyziologických okolností

FLC kappa / S 536 mg/l 342,7 mg/l 3,3–19,4 mg/l při normální funkci ledvin

FLC lambda / S 86,8 mg/l 57,4 mg/l 5,71–26,3 mg/l při normální funkci ledvin

Poměr FLC kappa : FLC lambda 6,19 5,97 0,26–1,65 

 
Kvantitativní stanovení imunoglobulinů v séru

IgG 13,98 g/l 14,19 g/l 7,0–16 g/l

IgM 25,25 g/l 40,59 g/l 0,4–2,3 g/l

IgA 2,18 g/l 1,73 g/l 0,7–4,0 g/l

 
Další pro diagnózu důležité biochemické výsledky v séru

Kryoglobulin ± normálně je nepřítomný

Urea 5,1 mmol/l 6,4 mmol/l 2,8–8,1 mmol/l

Kreatinin 98 µmol/l 107 µmol/l 44–80 µmol/l

Beta 2 mikroglobulin 6,31 mg/l 9,8 mg/l 0,61–2,37 mg/l

LD 4,15 µKat/l 4,7 µKat/l 2,25–3,75 µKat/l

Celková bílkovina 71 g/l 86 g/l 64–83 g/l

Albumin 21 g/l 25 g/l 35–52 g/l

Bílkovina v moči n 0,0–0,15 g/l

FLC – free light chain, LD – laktátdehydrogenáza
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den 1 a den 15 v dávce 70 mg/ m2. U to-
hoto pacienta bylo nutné používat pod-
statně nižší dávky bendamustinu, než je 
70 mg/ m2, neboť tato dávka, ač jinými pa-
cienty dobře tolerována, v tomto případě 
způsobila závažnou neutropenii. Nej-
nižší použitá dávka bendamustinu byla 
pouhých 50 mg. Redukce dávky benda-
mustinu byla důvodem, proč jsme vý-
razně navýšili počet léčebných dávek. 
Do dubna roku 2026 dostal pacient cel-
kem 14 cyklů uvedené redukované léčby. 
V posledních měsících se tolerance léčby 
zlepšila, a tak jsme mohli celkovou dávku 
bendamustinu zvýšit až na 100 mg. Kla-
sickou dávku 70 mg/ m2, což u našeho pa-
cienta bylo přes 140 mg, jsme po první 
zkušenosti již nepoužili.

Výsledky léčby TEMPI syndromu
Hybnost a fyzická zdatnost se po léčbě 
zlepšila, což koreluje se vzestupem kon-
centrace albuminu v  séru na hodnotu 
41 g/ l z  nejnižší hodnoty před léčbou 
25 g/ l. Jednotlivé znaky TEMPI syndromu 
se však měnily v průběhu léčby různou 
intenzitou.

Teleangiektazie
Teleangiektazie byly přítomny na obličeji 
i na trupu při zahájení léčby. V posled-
ních měsících léčby pacient upozorňoval 

Morfologické vyšetření kostní dřeně 
bylo kompatibilní s  diagnózou lym-
foplazmocytárního lymfomu. Ke stej-
nému závěru dospělo flowcytometrické 
hodnocení kostní dřeně, jak je uvedeno 
v  tab.  2. Diagnózu lymfoplazmocytár-
ního lymfomu podpořil průkaz mutací 
v genu MYD88 a v genu CXCR4 (tab. 2).

V našem případě jsme při stanovení 
diagnózy zjistili velmi nízké hodnoty vi-
taminu B12, folátu a  vitaminu D. Hod-
nota vitaminu B12  byla 90  pmol/ l (fy-
ziologické rozmezí je 145– 569  pmol/ l) 
a folátu 2,4 nmol/ l (fyziologické rozmezí 
8,8– 60,8 nmol/ l). V prostudovaných po-
pisech případů jsme informace o těchto 
hodnotách nenašli, takže nevíme, zda 
patří do běžného obrazu TEMPI syn-
dromu. Nízká hladina vitaminu B12  je 
popisována u POEMS syndromu [9].

Léčba
Léčba byla zahájena v prosinci roku 2024. 
Zpočátku to byla léčba kombinací rituxi-
mabu v  klasické dávce 375 mg/ m2  (cel-
ková dávka 850 mg) den 1 a dále cyklofos-
famidu a dexametazonu, obojí den 1 a den 
15  ve 28denních cyklech. Po schválení 
bendamustinu plátcem zdravotní péče 
byl cyklofosfamid nahrazen bendamusti-
nem. Bendamustin podáváme u pacientů 
s Waldenströmovou makroglobulinemií 

jater. Po roce 2022  již hodnoty erytro-
cytů nedosahovaly tak vysokých hod-
not, aby byly prováděny venepunkce. 

Otok v oblasti pánevních orgánů 
v létě 2024 a nezvykle velká 
perinefritická kolekce tekutiny 
(perinefritická lymfangiomatóza)
V létě 2024 se rozvíjely symptomy pleurál-
ního výpotku a otoku perinea a genitálu. 
V oblasti pánve se rozvinula dokonce gan-
gréna potvrzená CT vyšetřením. To zhor-
šilo pacientovu hybnost, a tak se objevily 
i  dekubity v  křížové oblasti. Bylo prove-
deno CT vyšetření břicha ve FN u sv. Anny 
v Brně. Zobrazilo v retroperitoneu rozsáhlé 
perinefritické kolekce tekutiny šíře až 
72 mm s laločnatými septy. Na ledvinách 
nebyla shledána zásadní patologie. Lemy 
tekutiny byly i v  levém subfreniu. Oblast 
genitálu a perinea vykazovala difuzní pro-
sáknutí, ale bez ložiskového procesu. Byly 
však popsány bubliny vzduchu, které jsou 
charakteristické pro gangrénu. Tekutina 
byla také v pleurální dutině. 

Průkaz Waldenströmovy 
makroglobulinemie a stanovení  
diagnózy TEMPI syndromu
Na naše pracoviště se pacient dostal 
koncem roku 2024. Provedli jsme u něj 
vyšetření obvyklá u M-IgM (tab. 1 a 2).

Tab. 2. Výsledky vyšetření kostní dřeně.	

Vyšetření kostní dřeně v prosinci 2024

Myelogram (cytologické hodnocení)
v kostní dřeni je přítomno zmnožení buněk lymfocytární řady, některé vzhledu 
elementů lymfoplazmocytárních, plazmatické buňky nezmnoženy, ostatní krvetvorné 
řady s redukcí

Histologické hodnocení koagula kostní 
dřeně

obraz připouští infiltraci zralou B neoplazií, nejspíše typu lymfoplazmocytárního 
lymfomu

Flow-cytometrické vyšetření kostní 
dřeně

v kostní dřeni klonální populace B-lymfocytů s IgM+ ckappa+ a klonálních plazmocytů 
CD19+ 56-ckappa+, fenotyp podporuje diagnózu WM a stejná populace klonálních 
B-lymfocytů prokázána i v periferní krvi

Molekulárně biologické vyšetření kostní 
dřeně – mutace v genu MYD88 a v genu 
CXCR4

• �nalezena varianta v genu MYD88 s prokázaným klinickým významem, která je známá 
pod označením L265P

• �nalezena varianta v genu CXCR4 s potenciálním klinickým významem
• �ve vzorku jsou přítomny klonální varianty v genech MYD88 a CXCR4, které jsou 

nejčastěji postiženými geny u WM
• �detekována subklonální populace (3–5 % buněk), která nese mutace v dalších 

genech, které jsou u WM nebo lymfomů opakovaně postiženy (ARID1A, EP300, 
MEF2B)

WM – Waldenströmova makroglobulinemie
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na jejich redukci. V  dubnu 2026  –  po 
14 cyklech léčby –  vymizely malé telean-
giektazie beze stopy. Po jedné velké pa-
voučkovité teleangiektazii na paži zů-
stala jen nepatrná jizva. Teleangiektazie 
před zahájením léčby TEMPI syndromu 
ilustruje obr. 1. 

Erytrocytóza se zvýšenou hodnotou 
erytropoetinu
Nejvyšší hodnota erytropoetinu, kterou 
jsme u nás naměřili před zahájením léčby, 
byla 430 U/ l. Po zahájení léčby hodnota 
erytropoetinu poklesla, ale zdaleka ne-
dosáhla fyziologického rozmezí, zůstává 
stále zvýšená, jak je uvedeno v tab. 3.

S tím souvisí hodnota erytrocytů a he-
moglobinu. Při zahájení léčby byla hod-
nota hemoglobinu 150– 160 g/ l. Nyní 
hodnota hemoglobinu opakovaně pře-
sahuje hodnotu 170 g/ l a pomalu se při-
bližuje ke 180 g/ l. V posledních měsících 
však vidíme i vzestup počtu trombocytů, 
což vnímáme jako projev zmenšení míry 
infiltrace kostní dřeně a zlepšení činnosti 
kostní dřeně. Pacient má středně těžkou 
chronickou obstrukční plicní nemoc a ta 
jistě také ovlivňuje hladinu erytropoetinu 
a počet erytrocytů.

Monoklonální gamapatie
Vstupní koncentrace M-IgM byla 23,6 g/ l 
a hodnota celkového IgM 40 g/ l.

Po léčbě trvající 14 měsíců díky reduk-
cím dávek a prodlužování intervalů mezi 
aplikací léčby koncentrace M-IgM po-
klesla na hodnoty kolem 3 g/ l a posléze 
na hodnotu 1,9 g/ l a  celkové IgM po-
kleslo na hodnoty 6– 7 g/ l, poslední hod-
nota byla 5,7 g/ l. Míru poklesu M-IgM lze 
tedy nazvat parciální remisí. Vývoj kon-
centrace M-IgM a celkového IgM zachy-
cuje tab.  3. U  pacienta jsme v  dubnu 
2026  také provedli kontrolu kostní 
dřeně. Cytologické hodnocení kostní 
dřeně nepopsalo lymfoplazmocytární 
infiltraci. Vyšetření aspirátu kostní dřeně 
metodou průtokové cytometrie konsta-
tovalo, že v  kostní dřeni nejsou téměř 
žádné B-lymfocyty, takže nebyly deteko-
vány žádné klonální buňky odpovídající 
lymfoplazmocytům. 

Perinefritická kolekce tekutiny
V lednu 2026  jsme u pacienta provedli 
kontrolní CT vyšetření na původním 

Obr. 1. Teleangiektazie před léčbou. ​
V průběhu léčby pomalu mizely a po 14 měsících léčby při poklesu koncentrace M-IgM na 
3 g/l již nejsou viditelné.​
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tření ledvin. Byly popsány perirenální la-
ločnaté anechogenní lemy, kolekce te-
kutiny šíře 4– 5 cm, náznaky septace, 
stranově výraznější vlevo, orientačně 
podobné jako na předchozím CT. Led-
viny měly rozměry kolem 9 × 4 cm, bez 
dilatace a nápadnějších ložisek.

Intrapulmonální shunty
Echokardiografické vyšetření před zahá-
jením léčby ukázalo nezvětšenou levou 
komoru srdeční s normální systolickou 
funkcí, EF 64 %, s poruchou diastolického 

2024  to bylo 44 mm. Vlevo mírná pro-
grese lemu tekutiny perirenálně, dnes 
šíře 69 mm, minule šíře 61 mm. Hodno-
ceno jako perinefritická lymfangiekta-
zie. Regrese komprese vena cava infe-
rior. Ledviny hypotrofické s  nerovnou 
hrbolatou konturou, parenchym stacio-
nárně hraniční šíře. Dutý systém ledvin 
bez dilatace.

Obraz perinefritické kolekce tekutiny 
z léta 2024 a z února 2026 je na obr. 2 a 3. 

Po 14. cyklu v dubnu 2026 bylo znovu 
provedeno kontrolní sonografické vyše- 

pracovišti, kde proběhlo i  první vyšet-
ření v roce 2024. Naše očekávání, tj.  re-
dukce perinefritické tekutiny, se potvr-
dilo jen u jedné ledviny, zatímco u druhé 
došlo spíše ke zvětšení objemu tekutiny. 
To ilustrují CT snímky ledvin.

Kontrolní CT ze dne 29. ledna 2026 po-
psalo játra přiměřené velikosti bez evi-
dentních ložiskových změn, slezinu 
normální velikosti, střevní kličky bez di-
latace, vpravo tříselnou hernii. Vpravo 
byla mírná regrese lemu tekutiny peri-
renálně, dnes šíře do 26 mm, v létě roku 

Tab. 3. Hodnoty EPO a korespondující krevní obraz a koncentrace M-IgM a celkového imunoglobulinu typu IgM.

Datum EPO
(fyziologické 

rozmezí  
4,3–29 U/l)

Beta2 
mikroglobulin

(fyziologické 
rozmezí 

0,61–2,37 mg/l)

Hemoglobin
(fyziologické 

rozmezí  
120–160 g/l)

Erytrocyty
(fyziologické 

rozmezí  
4,0–5,8  
× 109/l)

Leukocyty
(fyziologické 

rozmezí  
4,0–10 × 109/l)

Trombocyty
(fyziologické 

rozmezí  
140–400  
× 109/l)

M-IgM IgM
(fyziologické 

rozmezí  
0,4–2,3 g/l) 

2016 11,9 – 194 5,88 8,1 211 – –

2017 26,5 – – – – – – –

16. 2. 2018 94 – 157 6,68 9,2 335 – –

Datum EPO  
(nové 

fyziologické 
rozmezí 

(3,6–18,5 U/l)

Beta2 
mikroglobulin

(fyziologické 
rozmezí  

0,61–2,37 mg/l)

Hemoglobin
(fyziologické 

rozmezí  
120–160 g/l)

Erytrocyty
(fyziologické 

rozmezí  
4,0–5,8  
× 109/l)

Leukocyty
(fyziologické 

rozmezí  
4,0–10 × 109/l)

Trombocyty
(fyziologické 

rozmezí  
140–400  
× 109/l)

M-IgM IgM

17. 10. 2024 431 6,31 123 3,75 8,4 142 13,8 28,25

5. 12. 2024 102 9,87 158 4,1 5,18 53 23,6 40,6

leden 2025 97 9,14 158 4,1 6.5 63 12,3 25,34

únor 2025 90 7,68 160 4,33 6,5 94 13,6 25,66

březen 2025 – 4,9 151 – – – 8,9 20,6

duben 2025 – – 146 – – – – –

květen 2025 – 4,8 164 4,7 8,7 110 8,2 15,6

červen 2025 – 4,7 155 5 4,3 158 6 11,6

červenec 2025 – 6,2 147 5,3 13,2 149 4,6 8,5

srpen 2025 – 5 148 6,4 5,7 153 5,4 10,3

září 2025 – 4,9 151 6,2 7,9 183 4,9 10,8

říjen 2025 – 4,7 165 6,6 6,5 150 5,1 10,2

listopad 2025 – 5,5 166 6,8 6,7 162 4,4 8,1

prosinec 2025 – 6,1 168 6,6 5,2 144 3,5 8,5

leden 2026 – 4,5 168 6,5 7 156 3 6,5

únor 2026 – 4,8 175 6,7 5,3 188 3,4 6,9

březen 2026 91,6 5,18 178 6,7 5,2 203 3 6,9

duben 2026 62,1 5,16 177 4,8 6,6 122 1,9 5,13

EPO – erytropoetin, IgM – celková koncentrace imunoglobulinů typu IgM, M-IgM – monoklonální imunoglobulin typu IgM
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A stejně tak scintigrafické vyšetření po-
mocí značených agregátů albuminu ne-
prokázalo patologické AV zkraty. Pouze 
echokardiografické vyšetření s bublino-
vým kontrastem prokázalo přítomnost 
pravolevého zkratu mimo srdce.

Kontrolní echokardiografické vyšet-
ření bylo provedeno 19. 3. 2026. Byly 

Před léčbou bylo také provedeno CT 
hrudníku s aplikací kontrastní látky Iome-
ron 350 mg ve dvou fázích. Plíce byly bez 
patologických denzit či infiltrace, medias-
tinum nerozšířeno, bez výpotků v pleu-
rálním prostoru. Plicní arteriovenózní 
(AV) spojky nebo plicní embolizace ne-
byly metodou CT angiografie prokázány. 

plnění typu relaxace a zvětšenou levou 
síň. Kontrastní echokardiografické vy-
šetření prokázalo přítomnost kontrast-
ních mikrobublin v  levé síni s časovým 
zpožděním šesti stahů a  bez ovlivnění 
Valsalvovým manévrem, což svědčí pro 
přítomnost pravolevého zkratu mimo 
srdce. 

Obr. 2. CT ledvin v létě 2024. V retroperitoneu jsou oboustranně patrné rozsáhlé cirkulární lemy tekutiny šíře až 72 mm v perirenál-
ním prostoru, kontura je laločnatá, jsou septované. Vpravo axiální sken CT vyšetření břicha – šipky ukazují kolekci tekutiny kolem 
uvnitř uložených ledvin, které jsou normální velikosti i konfigurace po aplikaci kontrastní látky intravenózně, vlevo koronární mul-
tiplanární rekonstrukce téhož CT vyšetření.

Obr. 3. CT ledvin dne 29. ledna 2026. Vpravo mírná regrese lemu tekutiny perirenálně (dnes šíře do 26 mm, v létě roku 2024 to bylo 
44 mm). Vlevo mírná progrese lemu tekutiny perirenálně (dnes šíře 69 mm, dříve šíře 61 mm), hodnoceno jako perinefritické lymfan-
giektazie, regrese komprese vena cava inferior, ledviny hypotrofické, s nerovnou hrbolatou konturou, parenchym stacionárně hra-
niční šíře, dutý systém ledvin bez dilatace.
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při potlačení tvorby monoklonálního 
imunoglobulinu.

Který z  cytokinů je odpovědný za 
TEMPI syndrom, není zatím známo. Au-
toři jedné publikace popsali zvýšení 
plazmatické koncentrace (macrophage 
migration inhibitory factor)  [11]. Jde 
však jen o  jedno sdělení, které nebylo 
potvrzeno dalšími studiemi. 

V literatuře zabývající se vzácnou pro-
blematickou lymfangiektazií jsme našli 
ojedinělé práce analyzující vznik peri-
renálních lymfangiektazií na moleku-
lární úrovni, které popisují zvýšenou 
tvorbu VEGF typu C (VEGF-C)  [12,13]. 
Při studiu publikací věnovaných renál-
ním lymfangiektaziím jsme našli sdělení, 
jehož autoři popisují u pacienta s těmito 
malformacemi současně přítomnou ery-
trocytózu  [14]. Z  toho usuzujeme, že 
proces tvorby monoklonálního imuno-
globulinu je zřejmě spřažen s  tvorbou 
určitých cytokinů a  jejich produkce je 
odpovědná za rozvoj TEMPI syndromu. 
Pokud se u monoklonální gamapatie po-
dařilo léčbou dosáhnout kompletní re-
mise, úplného vymizení monoklonál-
ního imunoglobulinu, potvrzeného 
negativním výsledkem imunofixační 
elektroforézy, tak autoři těchto zpráv 
popisují regresi všech příznaků TEMPI 
syndromu, tedy i perinefritické kolekce 
tekutiny.

Perinefritická kolekce tekutiny
Vzhledem k tomu, že akronym TEMPI pod 
písmem P uvádí „perinephric fluid collec-
tions“, používáme v souvislosti s TEMPI 
syndromem termín perinefritická ko-
lekce tekutiny. Tento termín je odvozen 
z řeckého názvu ledviny –  nefros. A z řec-
kých názvů orgánů se odvozují termíny 
pro zánětlivé stavy, tedy nefritis. Autor 
popisu TEMPI syndromu David Sykes 
předpokládal zánětlivé změny v ledvině. 
V případě, že by chtěl pouze lokalizovat 
kolekci tekutiny, tak mohl použít latin-
ského termínu pro ledvinu „ren“, který se 
používá pro anatomické pojmenování 
orgánů, které nejsou změněny zánětem, 
a tekutinu kolem ledvin anatomicky lo-
kalizovat jako perirenální. Nicméně zvo-
lil termín perinefritická kolekce tekutiny, 
a tak se tohoto termínu držíme. 

Perinefritická kolekce tekutiny je jed-
ním z  typických znaků této jednotky. 

následkem aplikace depotního leukocy-
tárního růstového faktoru 8 dní před vy-
šetřením. Na složeném obr. 4 je výsledek 
FDG-PET/ CT prvního a kontrolního zob-
razení z dubna 2026.

Diskuze
Definice TEMPI syndromu
TEMPI syndrom je novou diagnostickou 
jednotkou, poprvé popsanou v  roce 
2011  [5]. Autor prvního popisu vytvo-
řil definici, která byla zveřejněna v roce 
2020 (tab. 4) [10].

Z 35 popsaných případů jen 10 napl-
nilo nálezem ve dřeni kritérium mno-
hočetného myelomu (počet plaz-
mocytů  ≥  10  % a  23  případů TEMPI 
syndromu mělo počet klonálních plaz-
mocytů v kostní dřeni < 10 %, což odpo-
vídalo MGCS). M-IgM byl zatím popsán 
jen u  dvou případů TEMPI syndromu, 
v prvním to byl IgM lambda a v druhém 
IgM kappa  [7,8], v ostatních případech 
TEMPI syndromu byl přítomný M-IgG 
anebo M-IgA. Námi popsaný případ 
s M-IgM kappa je třetím doposud iden-
tifikovaným případem.

Etiopatogeneze TEMPI syndromu
Etiopatogeneze TEMPI syndromu není 
známa a  je předmětem klinického vý-
zkumu. Existuje více klinických jedno-
tek, u  nichž je přítomný jak monoklo-
nální imunoglobulin, tak i nadprodukce 
určitých cytokinů. Nejznámější je POEMS 
syndrom s prokázanou nadprodukcí vas-
kulárního endoteliálního růstového fak-
toru (vascular endotelial growth factor –  
VEGF). Souvislost POEMS syndromu 
s nadprodukcí VEGF je tak evidentní, že 
zvýšená hodnota VEGF je jedním z krité-
rií POEMS syndromu [9]. Méně známý je 
AESOP syndrom, u něhož se také před-
pokládá lokalizovaná nadprodukce 
VEGF v  ložisku solitárního plazmocy-
tomu. Při neléčení může AESOP přejít 
v POEMS syndrom. Zvýšená tvorba cy-
tokinů je přítomna i  u  osteosklerotic-
kého myelomu, který se podobá POEMS 
syndromu, ale nemá neuropatii a kožní 
změny. Další jednotkou ze skupiny mo-
noklonálních gamapatií se zvýšenou 
produkcí cytokinů je syndrom Schnitzle-
rové, u něhož se osvědčila blokáda inter-
leukinu-1 anakinrou. U všech těchto jed-
notek byla popsána regrese symptomů 

zjištěny nedilatované komory a  pravá 
síň, ejekční frakce byla 65  %. Po po-
dání bublinového kontrastu spontánně 
ani při Valsalvově manévru už bez de-
tekce bublin v  levostranných oddí-
lech. Po 14  cyklech léčby přestaly být 
AV  zkraty  prokazatelné metodou kon-
trastní echokardiografie.

Změny v PET/ CT obraze
V rámci vyšetření rozsahu Waldenströ-
movy makroglobulinemie bylo v Masa-
rykově onkologickém ústavu provedeno 
17. 12. 2024 PET/ CT vyšetření s použitím 
radiofarmaka fluorodeoxyglukózy (FDG). 
Na celotělovém FDG-PET/ CT zobrazení 
dominovala výrazná subkapsulární ko-
lekce tekutiny kolem ledvin, při srovnání 
s CT zobrazením z 2. 10. 2024 byla v par-
ciální velikostní regresi. V  dolním pólu 
pravé ledviny byla oblast vysoké aku-
mulace FDG. Dále byla popsána difuzně 
vyšší akumulace FDG v kostní dřeni až lo-
žiskového charakteru v hlavici levého fe-
muru. Slezina byla nezvětšená, bez loži-
sek hyperakumulace FDG. Nadbráničně 
i  podbráničně bez FDG-avidní lymfa-
denopatie. Zvýšená akumulace FDG 
v kostní dřeni odpovídala infiltraci kostní 
dřeně lymfoplazmocytárním lymfomem. 

Pro nejasný nález na ledvině následo-
valo 20. 12. 2024 sonografické vyšetření 
pravé ledviny. Vyšetření bylo cíleno na 
objasnění vysoké akumulace FDG v dol-
ním pólu pravé ledviny, ale neprokázalo 
nález typický pro absces či tumor, potvr-
dilo jen perinefritickou kolekci tekutiny.

Kontrolní FDG-PET/ CT bylo provedeno 
10. 4. 2026. Nepravidelné tekutinové ko-
lekce perirenálně, bilaterálně byly rozsa-
hem mírně větší vlevo, vpravo podobná 
jako na předchozím vyšetření, fotodefi-
cientní. V oblasti dolního pólu pravé led-
viny, kde byla minule vyšší aktivita, byl 
při posledním vyšetření pouze drobný 
náznak vyšší metabolické aktivity (od 
minula téměř kompletní regrese).

Obraz akumulace radiofarmaka v kostní 
dřeni byl podobně zvýšený jako při 
vstupním vyšetření. Kompletně ustou-
pila fokální hyperakumulace FDG v ob-
lasti duodena. Vyšší akumulaci radio-
farmaka jsme vstupně vysvětlovali 
infiltrací lymfoplazmocytárním lymfo-
mem, při posledním vyšetření byla vyšší 
akumulace radiofarmaka v kostní dřeni 
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V  textech popisujících případy TEMPI 
syndromu je existence perinefritických 
kolekcí tekutiny zmiňována. Autoři popi-
sovaných případů je charakterizují jako 
lymfangiektazie, podobně jako v našem 
případě. Žádný z popisovaných případů 
neobjasňuje etiopatogenezi vzniku této 
kolekce tekutiny obklopující ledviny. 

V odborné literatuře jsme našli po-
pisy případů obdobně velkých kolekcí te-
kutiny kolem ledvin. Autoři v nich pou-
žili termín perirenální lymfangiektazie. 
Jednalo se o  kolekci tekutiny v  rozšíře-
ných lymfatických cestách, bez asociace 
s TEMPI syndromem. Perirenální lymfan-
giektazie představují vzácné benigní lym-
fatické onemocnění, které způsobuje 

Obr. 4. Vlevo FDG-PET/CT ze 17. 12. 2024, vpravo FDG-PET/CT z 10. 4. 2026.
Červenými šipkami označena aktivní hlavice l. femuru kde byla při prvním vyšetření vyšší aktivita, modrými šipkami jsou označeny 
neaktivní kolekce tekutiny kolem ledvin. Kolem levé ledviny se perirenální kolekce tekutiny zvětšila oproti přechozímu prvního 
FDG-PET/CT zobrazení, a proto konzultujeme s urology možné řešení.

Tab. 4. Kritéria TEMPI syndromu, která v roce 2020 zveřejnil David Sykes [10].

Velká kritéria a časná kritéria (obligátní)

teleangiektazie

erytrocytóza a zvýšená plazmatická koncentrace erytropoetinu

monoklonální gamapatie

 
Malá kritéria a pozdní kritéria (fakultativní)

perinefritická kolekce tekutiny

intrapulmonální arteriovenózní zkraty

 
Další znaky

žilní trombózy, serózní výpotky, komplikace z teleangiektazií mimo kůži.
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závažnou neutropenii, 0,8 × 109/ l neutro-
filů, a dostal depotní G-CSF Pelgraz, po 
němž měl den před vyšetřením leuko-
cytózu 17 × 109/ l a počet neutrofilů se 
zvýšil na 11,9 × 109/ l. Takže zvýšená ak-
tiva kostní dřeně mohla být způsobena 
v našem případě iatrogenně aplikací de-
potního preparátu leukocytárního růsto-
vého faktoru.

Léčba TEMPI syndromu asociovaného 
s non-IgM monoklonální gamapatií
Venepunkční a aferetickou léčbu erytro-
cytózy (polyglobulie) lze považovat za 
symptomatickou léčbu. Lze ji v případě 
nutnosti použít  [10]. Hlavní modalitou 
léčby je však potlačení tvorby monoklo-
nálního imunoglobulinu, jehož tvorba je 
asociována se vznikem TEMPI syndromu.

V případě průkazu klonální plazmo-
celulární proliferace v  kostní dřeni jak 
nemaligní (při MGCS), tak maligní (při 
mnohočetném myelomu) se používají 
ty nejúčinnější dostupné léky, které mají 
potenciál dosáhnout kompletní remise 
této klonální proliferace. Jistě je nejlepší, 
když se podaří dosáhnout negativity 
zbytkové nemoci.

V jednotlivých popsaných přípa-
dech byly použity léky ze skupiny inhi-
bitorů proteazomu (bortezomib), léky 
ze skupiny IMiDs (lenalidomid a  po-
malidomid), anti-CD38  monoklonální 
protilátka (daratumumab) a  vysoko-
dávkovaná chemoterapie s  autologní 
transplantací [32– 39].

Za samostatnou zmínku stojí, že v roce 
2024  byla popsána úspěšná léčba re-
lapsu preparátem teclistamab [40]. 

V případech, kdy se podařilo dosáh-
nout kompletní hematologické léčebné 
odpovědi, je popsáno, že posléze došlo 
i k ústupu všech typických příznaků. Jak 
moc se to týká i AV spojek nebo perine-
fritické (perirenální) kolekce tekutiny, 
nebylo specifikováno. Citované práce 
popisují, že po dosažení hematologické 
léčebné odpovědi se postupně zmenšo-
valy teleangiektazie, což jsme také viděli.

U pacientů, jejichž nemoc relabovala 
po iniciální léčbě, se jevila sérová hladina 
erytropoetinu jako velmi citlivý ukaza-
tel, jehož vzestup byl prokazatelný ještě 
před zvyšováním koncentrace monoklo-
nálního imunoglobulinu. Teprve později 
recidivovaly teleangiektazie [10].

vyvolávají bolest břicha či bolesti poci-
ťované v bederní krajině. Bilaterální re-
nální lymfangiektazie jsou velmi vzácné 
a  mohou se podobat jiným cystickým 
onemocněním ledvin (polycystické one-
mocnění ledvin, hydronefróza, parapel-
vické cysty nebo cystický nefrom). Někdy 
ji lze zaměnit s  urinomem. Komplikací 
perirenální lymfangiektazie mohou být 
ruptury s expanzí do retroperitonea a se 
vznikem otoku okolních tkání a pánev-
ních orgánů. Z úhlu pohledu výše uve-
dených informací se nám jeví, že zá-
važný stav s otokem genitálu, pro nějž 
byl v létě 2024 náš pacient hospitalizo-
ván, byl asi způsoben rupturou lymfan-
giektazií a expanzí tekutiny retroperito-
nálním prostorem do pánevních orgánů 
(penis, skrotum), ale i do podkoží.

Léčba perinefritických lymfangiek-
tazií se může u  jednotlivých pacientů 
lišit v závislosti na klinických příznacích 
a  komplikacích. Může být provedeno 
konzervativní sledování nebo aspirace 
cysty, skleroterapie, marsupializace. Náš 
pacient bude proto sledován urology 
a případně břišními chirurgy. Sykes zvo-
lil v jednom případě TEMPI syndromu se 
symptomatickými perinefritickými lym-
fangiektaziemi operaci, která vytvořila 
spojku s peritoneální dutinou. To umož-
nilo resorpci tekutiny z perinefritických 
lymfangiektazií  [5,20– 25]. Zda a kdy se 
k tomuto kroku odhodlat, zůstává na dis-
kuzi s urology a chirurgy.

V domácí literatuře je lymfangioma-
tóza zmiňována zcela výjimečně. V da-
tabázi české medicínské literatury 
medvik.cz je evidováno pouze pět sdě-
lení věnovaných lymfangiomatóze, ale 
žádná z  nich nepopisuje perirenální 
lymfangiomatózu [26– 30].

Přínos FDG-PET/ CT vyšetření pro 
hodnocení léčebné odpovědi
Zatím byl publikován pouze jeden pří-
pad TEMPI syndromu, u něhož byla vy-
hodnocována léčebná odpověď pomocí 
FDG-PET/ CT zobrazení. Autoři této práce 
považují PET/ CT za přínosné  [31]. Náš 
pacient měl vstupní PET/ CT zobrazení 
před léčbou a pak v dubnu. Při kontrol-
ním vyšetření byla popisována setrváva-
jící aktivita kostní dřeně. To však nemů-
žeme interpretovat jako selhání léčby. 
Pacient měl totiž 8 dní před vyšetřením 

cystické zvětšení a  rozšíření perirenál-
ních, parapelvických a  intrarenálních 
lymfatických kanálků. Toto onemocnění, 
známé také jako lymfangiom nebo lym-
fangiomatóza, postihuje mezenchymální 
tkáně a typicky se projevuje jako unilo-
kulární nebo multilokulární cystické léze 
způsobené atypickou dilatací lymfatic-
kých cév. Většina lymfangiektazií se na-
chází v oblasti krku a axilárního prostoru, 
ale mohou se vyskytovat i v retroperito-
neu, mediastinu, mezenteriu a  pánvi –  
a také právě v okolí ledviny. 

Onemocnění může být jednostranné 
nebo oboustranné a  může být fokální 
nebo difuzní. Může postihnout jen jeden 
nebo více lymfatických kompartmentů, 
jako je intrarenální, parapelvický a peri-
renální prostor. 

Etiopatogeneticky se u  lymfangiek-
tazií zvažují vývojové problémy nebo 
sekundární obstrukce v  komunikaci 
mezi perirenálními a  retroperitoneál-
ními lymfatickými cévami. Byly popsány 
i  familiární případy, což naznačuje roli 
genetiky. Nadprodukce VEGF-C je jen 
jednou z možných příčin [12,13].

Autoři, kteří nepředpokládali zánět 
ledviny jako příčinu lymfangiektazií, pro 
ně zvolili termín perirenální lymfangio-
matóza  [15– 18], nikoliv tedy perinefri-
tická lymfangiomatóza jako v  případě 
TEMPI syndromu.

Nicméně podobné stavy jsou popiso-
vány také v souvislosti s  termínem pe-
rinefritická kolekce tekutiny [19]. O vel-
kých kolekcích tekutiny v okolí ledviny 
je velmi málo publikací v databázi Pub-
Med. Fenomén velké perinefritické (peri-
renální) kolekce tekutiny je velmi vzácný, 
ale existuje [12– 19].

Diagnóza perirenální lymfangiektazie 
se stanoví na základě obsahu aspirované 
tekutiny nebo charakteristických radio-
logických nálezů. Aspirace obsahu peri-
renálních lymfangiektazií obsahuje malé 
množství bílkovin a triglyceridů a vysoké 
množství lymfocytů.

Pro vyšetřování lymfatický cest se pou-
žívá metoda lymfoscintigrafie, ale publi-
kaci, která by popisovala použití lymfo
scintigrafie u perinefritické či perirenální 
kolekce tekutiny jsme v  databázi Pub-
Med nenašli.

Lymfangiektazie jsou u  některých 
pacientů asymptomatické, u  jiných 
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zřejmě ještě jeden cyklus této reduko-
vané léčby a dále budeme pacienta sle-
dovat. U  Waldenströmovy makroglo-
bulinemie se léčebná odpověď může 
prohlubovat ještě po několik měsíců od 
jejího ukončení, což je fenomén, který 
u  mnohočetného myelomu nevídáme. 
Proto dosažený pokles monoklonálního 
imunoglobulinu na 1,9 g/ l považujeme 
za uspokojivou léčebnou odpověď a ak-
tivitu Waldenströmovy makroglobuli-
nemie budeme dále jen sledovat. V pří-
padě remise trvající méně než 24 měsíců 
bychom vybrali jinou léčbu z výše uve-
dených alternativ. V případě delší remise 
je na zvážení opakování té samé léčebné 
kombinace.

Závěr
TEMPI syndrom představuje jednu z mož
ných příčin erytrocytózy, proto by se vy-
šetření monoklonálního imunoglobu-
linu mělo dělat u  každého pacienta se 
zvýšeným počtem erytrocytů.

Stejně tak nález většího objemu peri-
nefritické (perirenální) kolekce tekutiny 
v rámci perirenálních lymfangiektazií by 
měl vést k  vyšetření monoklonálního 
imunoglobulinu a k zamyšlení, zda ne-
může jít o TEMPI syndrom.

Publikované popisy případů popisují 
vymizení symptomů při potlačení mo-
noklonální gamapatie. V našem případě 
jsme monoklonální gamapatii typu IgM 
celkem úspěšně potlačili a pozorujeme 
snížení erytropoetinu a vymizení telean-
giektazií i ateriovenózních zkratů, ale pe-
rinefritická kolekce tekutiny zatím je bez 
větších změn. 
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