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S vyjimkou perinefritické kolekce tekutiny vymizely
po léché Waldenstromovy makroglobulinemie
vsechny symptomy TEMPI syndromu

With the exception of perinephritic fluid collection, all symptoms
of TEMPI syndrome resolved following treatment for Waldenstrom

macroglobulinemia
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Souhrn

Vychodiska: TEMPI sydrom byl poprvé popsan v roce 2011. Do roku 2025 bylo popsano nejméné
35 piipadd, ale pouze u dvou pacientt byl pfitomen monoklonalni imunoglobulin typu IgM.
Pozorovdni: Pacient byl od roku 2015 sledovan 9 let pro erytrocytdzu pfi obstrukéni nemoci
bronchopulmonalni. Soucasné se vznikem erytrocytézy pozoroval i rozvoj koznich teleangiektazii.
Kritickym momentem vedoucim ke stanoveni diagnézy byl otok penisu a skrota, protoZe nasledné
CT bricha odhalilo velké perinefritické kolekce tekutiny a vedlo k podezieni na TEMPI syndrom.
Otok genitalu lIze vysvétlil rupturou perinefritické lymfangiomatoézy s prostupem tekutiny
retroperitonalnim prostorem do panevnich organd.V prosinci 2024 jsme u pacienta diagnostikovali
Waldenstromovu makroglobulinemii s odpovidajicim nalezem lymfoplazmocytarniho lymfomu
v kostni dfeni dle histomorfologie a flowcytometrie. Ve vzorku kostni diené byly pfitomny
klondlni varianty v genech MYD88 a CXCR4. Déle byla detekovana subklonalni populace (3-5 %
bunék) nesouci mutace v dalsich genech, které jsou u Waldenstromovy makroglobulinemie
nebo lymfom( opakované postizeny (ARID1A, EP300, MEF2B). Koncentrace erytropoetinu pred
|é¢bou dosahovala 5-20ndsobku horni fyziologické hranice. Pfed zahajenim [é¢by jsme u néj
metodou kontrastni echokardiografie prokazali v obéhu arteriovendzni zkraty. Waldenstrémovu
makroglobulinemii jsme [é¢ili rituximabem a bendamustinem. Pro opakované neutropenie byly
davky bendamustinu redukovany, a proto byl navysen pocet cykl [é¢by. Po 14 mésicich 1é¢by
poklesl monoklondlni imunoglobulin IgM z 23 na 1,9g/l. Teleangiektazie vymizely. Kontrolni
kontrastni echokardiografické vysetteni jiz arteriovendzni zkraty neprokdzalo. Koncentrace
erytropoetinu se snizily, zGstavaji vak zvysené. Symptomy TEMPI syndromu ustoupily, az na
rozmér perinefritické kolekce tekutiny, ktera z(istava stejna a je nyni asymptomaticka. V ptipadé, ze
by perinefritické lymfangiektazie délaly problémy, bude nutno konzultovat operacni reseni. Zdvér:
V nasem pripadé TEMPI syndromu pfi potlac¢eni Waldenstrémovy makroglobulinemie se sice
velikost perinefritické kolekce tekutiny nezménila, véechny ostatni symptomy TEMPI syndromu ale
ustoupily a pacient se klinicky zlepsil, s ¢cimz koresponduje narlst hodnoty albuminu.

Klicova slova

TEMPI syndrom - erytrocytdza — zvyseny erytropoetin — teleangiektazie — perinefritickd aku-
mulace tekutin — perirenalni lymfangiomatéza - monoklonalni gamapatie - arteriovenézni
spojky — Waldenstrémova makroglobulinemie
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S VYJIMKOU PERINEFRITICKE KOLEKCE TEKUTINY VYMIZELY PO LECBE WALDENSTROMOVY MAKROGLOBULINEMIE

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 Waldenstrom’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 (ARIDTA, EP300, MEF2B) was detected. The concentration of erythropoietin before treatment reached
5-20x the upper physiological limit. Before starting treatment, we confirmed arteriovenous shunts in circulation using contrast echocardiography.
We treated Waldenstréom'’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 Waldenstrom macroglobulinemia was suppressed, but all other symptoms resolved and the

patientimproved 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 — Waldenstrom'’s macroglobulinemia

Uvod
Monoklondlni imunoglobulin, at jiz pro-
dukovany malignim, anebo nemalig-
nim klonem bunék, mdze vyvolat velmi
riznorodé poskozeni organizmu. Pre-
hled téchto klinickych jednotek se sku-
pinovym oznacenim monoklonalni
gamapatie klinického vyznamu (mono-
clonal gammopathy of clinical signifi-
cance - MGCS) vysel nedavno v ¢aso-
pise Klinickd onkologie [1-4]. Nékteré
formy poskozeni organizmu mono-
klondlnim imunoglobulinem jsou ¢as-
t&jsi (napf. amyloidéza z lehkych fe-
tézcu, obvykle tvorena lambda fetézci),
jiné jsou vzacnéjsi (napf. light chain de-
position disease, depozita lehkych fe-
tézch v amorfni podobé, obvykle typu
kappa). Pro tfi klinické jednotky ze sku-
piny MGCS, pro néz je charakteristické
pestré poskozeni organizmu v souvis-
losti s monoklondIni gamapatii, byly vy-
tvoreny nazvy v podobé akronymu.
Nejzndméjsi je POEMS syndrom, ak-
ronym vytvofeny z prvnich pismen cha-
rakteristickych znak( (Polyneuropathy,
Organomegaly, Endocrinopathy, Mono-
clonal gammopathy, Skin changes). Po-
dobnou klinickou jednotkou je AESOP
syndrom (Adenopathy and Extensive
Skin patch Overlying a Plasmacytoma).

Treti klinickou jednotkou je TEMPI syn-
drom, sloZzeny z prvnich pismen symp-
tomG této nemoci (Telangiectasias,
Elevated erythropoietin and erythrocy-
tosis, Monoclonal gammopathy, Perine-
phric fluid collections, Intrapulmonary
shunting).

Prvni popis TEMPI syndromu byl zvefej-
nénvroce 2011. Jedna se o nejmladsi dia-
gndzu patfici do velké skupiny MGCS [5].
Prvni pacient s touto nemoci v Ceské
republice byl popsén v roce 2025 [6].
Ve svétové literatufe bylo popsano do
dubna roku 2026 celkem 35 pfipadu
TEMPI syndromu. Jejich prehled je v cito-
vaném popisu pfipadu [6]. Naprosta vét-
sina pfipad TEMPI syndromu byla aso-
ciovana s monoklondlni gamapatii typu
IgG anebo IgA. V databazi PubMed jsme
nasli v dubnu 2026 pod heslem ,TEMPI
syndrome and Monoclonal IgM Gam-
mopathy” popis pouze dvou dalsich pfi-
padu [7,8]. V tomto textu popisujeme
pozorované zmény TEMPI syndromu
v pribéhu lécby Waldenstromovy mak-
roglobulinemie. Ctrnactimési¢ni 1é¢ba
doséhla redukce monoklonélniho imu-
noglobulinu typu IgM (M-IgM) ze vstupni
hodnoty 24 na 1,9 g/l. Po |é¢bé doslo
k ustupu symptomd, az na perinefritic-
kou kolekci tekutiny, kterd pretrva.

Popis pripadu

Interval od zjisténi erytrocytézy do
stanoveni diagnézy TEMPI syndromu
(2015-2024)

Pacient, narozeny v roce 1957, mél v roce
2024 (v 68 letech) potvrzenu diagnézu
TEMPI syndrom. Pfedchézelo tomu 9leté
sledovani pro sekundarni erytrocytézu.
Erytrocytdza byla poprvé zjisténa v roce
2015. Ani jedno vysetfeni, které mélo
za cil prokazat pripadnou myeloprolife-
rativni nemoc, nepfineslo pozitivni vy-
sledky (vySetfeni mutace v genu Janu-
sovy kindzy JAK-2V617F, mutace v genu
pro kalreticulin — CALR - a prlikaz fuzniho
genu BCR-ABL). V roce 2016 bylo dopl-
néno sonografické vysetieni bficha s na-
lezem jater hrani¢ni velikosti, zvysené
echogennich, pravdépodobné pfi stea-
toze, ale bez loziskovych zmén. Slezina
nebyla zvétsend a ledviny byly bez pato-
logie. Tumor ledviny ¢i jater, ktery by po-
tencialné mohl produkovat erytropoe-
tin, tak byl vyloucen. Vysetfeni CT + HRCT
(CT s vysokym prostorovym rozlisenim)
plic zobrazila difuzné lehce zesilené stény
bronchl a oboustranné incipientni bron-
chiektazie. Funkéni plicni vysetieni v roce
2016 prokazalo restrikéni ventila¢ni po-
ruchu lehkého stupné. Parcidlni tlak kys-
liku (Pa0,) byl 7,6 kPa (normalni hodnoty
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Tab. 1. Vstupni laboratorni vysetieni v prosinci 2024 korespondujici s monoklondlni gamapatii typu IgM pfi infiltraci kostni

diené lymfoplazmocytarnim lymfomem.

Namérena hodnota Fyziologické rozmezi

transport krve
na biochemii pfi
pokojové teploté
17.10.2025

transport krve na
biochemii v 1azni
37°C
5.12.2025

Imunofixac¢ni elektroforéza v séru

Imunofixa¢ni elektroforéza v moci

Kvantitativni stanoveni
monoklonalniho IgM/S

FLC kappa /S
FLC lambda /S
Pomér FLC kappa : FLC lambda

I9G
IgM
IgA

Kryoglobulin

Urea

Kreatinin

Beta 2 mikroglobulin
LD

Celkova bilkovina
Albumin

Bilkovina v moci

N

Vysetieni monoklonalniho imunoglobulinu a FLC

prokazan monoklonalni
imunoglobulin IgM kappa

Kvantitativni stanoveni imunoglobulint v séru

Dalsi pro diagnézu dulezité biochemické vysledky v séru

negativni
13,8 g/l 23,6 g/l
536 mg/I 342,7 mg/I
86,8 mg/I 57,4 mg/l
6,19 5,97
13,98 g/l 14,19 9/
25,25 g/l 40,59 g/l
2,18 g/l 1,73 g/l
£t
5,1 mmol/I 6,4 mmol/I
98 pmol/I 107 pmol/I
6,31 mg/I 9,8 mg/I
4,15 pKat/I 4,7 pKat/I
71 g/l 86 g/l
21 g/l 259/l
n

FLC - free light chain, LD - laktatdehydrogenaza

3,3-19,4 mg/I pfi normalni funkci ledvin

5,71-26,3 mg/l pfi normalni funkci ledvin

negativni za fyziologickych okolnosti
negativni za fyziologickych okolnosti

negativni za fyziologickych okolnosti

0,26-1,65

7,0-16 g/l
0,4-23 g/l
0,7-4,0 g/l

normalné je nepfitomny
2,8-8,1 mmol/I
44-80 pmol/I
0,61-2,37 mg/l
2,25-3,75 pKat/I
64-83 g/l
35-52 g/l
0,0-0,15 g/I

10-13,3 kPa). Funkéni plicni vysetreni
bylo uzavieno jako hypoxicka respiraéni
insuficience stfedniho stupné. Vysetiené
nddorové markery nebyly zvysené. Po
viech téchto vysetienich byla stanovena
diagndza sekundarni erytrocytdzy pfi
stfedné tézké chronické obstrukéni ne-
moci bronchopulmonalni (CHOPN). Vy-
Setfeni monoklonalniho imunoglobulinu
v rdmci diferencidlni diagnostiky erytro-
cytézy nebylo provedeno.

V roce 2016 mél provedenu prvni ve-
nepunkci pro nasledujici hodnoty: pocet
erytrocytll 5,88 x 10%I, koncentrace he-
moglobinu 194 g/l a hematokrit 0,545.
Pacient uved| provedeni tfi az ¢tyf vene-
punkci, které byly indikovany vzdy dle
aktualniho poctu erytrocytd, hemoglo-
binu a hematokritu.

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

hemoglobinu ze stejného data. Koncent-
race erytropoetinu se v pribéhu ¢asu zvy-
Sovaly, coz je pro TEMPI syndrom typické.
Zminku o pavouckovitych teleangiek-
taziich jsme nasli v dokumentaci z roku
2021. Pacient udava, ze jejich vznik po-
zoruje od doby, kdy mu zjistili vyssi
pocet Cervenych krvinek, tedy jiz pred
rokem 2020. Vzhledem k sonografickym
zndmkam steatdzy jater vysvétlovali lé-
kafi vznik teleangiektazii onemocnénim
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Tab. 2. Vysledky vysetieni kostni diené.
Vysetieni kostni dfené v prosinci 2024
v kostni dreni je pfitomno zmnozeni bunék lymfocytarni fady, nékteré vzhledu
Myelogram (cytologické hodnoceni) elementd lymfoplazmocytarnich, plazmatické buriky nezmnozeny, ostatni krvetvorné
fady s redukci
Histologické hodnoceni koagula kostni  obraz ptipousti infiltraci zralou B neoplazii, nejspise typu lymfoplazmocytarniho
drené lymfomu
o G T e e s v kost+n| dreni hor+1aIn| populace B-IymfogtuF IgM ckapp.a la klonalnich pla'zmlocytu
drend CD19* 56-ckappa*, fenotyp podporuje diagnézu WM a stejnd populace klondlnich
B-lymfocytl prokazana i v periferni krvi
- nalezena varianta v genu MYD88 s prokazanym klinickym vyznamem, ktera je zndma
pod oznacenim L265P
- nalezena varianta v genu CXCR4 s potencialnim klinickym vyznamem
Molekuldrné biologické vysetieni kostni ez V " . v.genu o P . ! nicym vyz ..
. « ve vzorku jsou pfitomny klondlni varianty v genech MYD88 a CXCR4, které jsou
dfené — mutace v genu MYD88 a v genu e N
CXCR4 nejcastéji postizenymi geny u WM
- detekovana subklonalni populace (3-5 % bunék), kterd nese mutace v dalsich
genech, které jsou u WM nebo lymfomu opakované postizeny (ARID1A, EP300,
MEF2B)
WM - Waldenstromova makroglobulinemie
J

jater. Po roce 2022 jiz hodnoty erytro-
cytl nedosahovaly tak vysokych hod-
not, aby byly provadény venepunkce.

Otok v oblasti panevnich organti

v lété 2024 a nezvykle velka
perinefriticka kolekce tekutiny
(perinefriticka lymfangiomatoéza)

V 1été 2024 se rozvijely symptomy pleurdl-
niho vypotku a otoku perinea a genitalu.
V oblasti pénve se rozvinula dokonce gan-
gréna potvrzena CT vysetfenim. To zhor-
Silo pacientovu hybnost, a tak se objevily
i dekubity v kfizové oblasti. Bylo prove-
deno CT vysetfeni bficha ve FN u sv. Anny
v Brné. Zobrazilo v retroperitoneu rozsahlé
perinefritické kolekce tekutiny 3ife az
72mm s lalo¢natymi septy. Na ledvinach
nebyla shledana zésadni patologie. Lemy
tekutiny byly i v levém subfreniu. Oblast
genitélu a perinea vykazovala difuzni pro-
saknuti, ale bez loZiskového procesu. Byly
viak popsény bubliny vzduchu, které jsou
charakteristické pro gangrénu. Tekutina
byla také v pleurdini dutiné.

Priikkaz Waldenstromovy
makroglobulinemie a stanoveni
diagnézy TEMPI syndromu

Na nase pracovisté se pacient dostal
koncem roku 2024. Provedli jsme u néj
vysetieni obvykla u M-IgM (tab. 1 a 2).

Morfologické vysetieni kostni diené
bylo kompatibilni s diagnézou lym-
foplazmocytarniho lymfomu. Ke stej-
nému zavéru dospélo flowcytometrické
hodnoceni kostni dfené, jak je uvedeno
v tab. 2. Diagnézu lymfoplazmocytar-
niho lymfomu podpofil prikaz mutaci
v genu MYD88 a v genu CXCR4 (tab. 2).

V nasem pfipadé jsme pfi stanoveni
diagnézy zjistili velmi nizké hodnoty vi-
taminu B12, folatu a vitaminu D. Hod-
nota vitaminu B12 byla 90 pmol/I (fy-
ziologické rozmezi je 145-569 pmol/l)
a folatu 2,4 nmol/I (fyziologické rozmezi
8,8-60,8 nmol/l). V prostudovanych po-
pisech pfipadl jsme informace o téchto
hodnotach nenasli, takze nevime, zda
patti do bézného obrazu TEMPI syn-
dromu. Nizkd hladina vitaminu B12 je
popisovéna u POEMS syndromu [9].

Lécba

Lécba byla zahdjena v prosinci roku 2024.
Zpocatku to byla [é¢ba kombinaci rituxi-
mabu v klasické dévce 375mg/m? (cel-
kova davka 850mg) den 1 a dale cyklofos-
famidu a dexametazonu, obojiden 1 aden
15 ve 28dennich cyklech. Po schvéleni
bendamustinu platcem zdravotni péce
byl cyklofosfamid nahrazen bendamusti-
nem. Bendamustin poddvame u pacientt
s Waldenstromovou makroglobulinemif

den 1 a den 15 v ddvce 70mg/m? U to-
hoto pacienta bylo nutné pouzivat pod-
statné nizsi davky bendamustinu, nez je
70mg/m?, nebot tato davka, a¢ jinymi pa-
cienty dobre tolerovana, v tomto pfipadé
zpUsobila zadvaznou neutropenii. Nej-
nizsi pouzitd davka bendamustinu byla
pouhych 50 mg. Redukce davky benda-
mustinu byla dlivodem, pro¢ jsme vy-
razné navysili pocet Iécebnych davek.
Do dubna roku 2026 dostal pacient cel-
kem 14 cykll uvedené redukované 1é¢by.
V poslednich mésicich se tolerance 1é¢by
zlepgila, a tak jsme mohli celkovou déavku
bendamustinu zvysit az na 100 mg. Kla-
sickou davku 70mg/m?, coz u naseho pa-
cienta bylo pres 140 mg, jsme po prvni
zkusenosti jiz nepouzili.

Vysledky lécby TEMPI syndromu
Hybnost a fyzicka zdatnost se po 1écbé
zlepsila, coz koreluje se vzestupem kon-
centrace albuminu v séru na hodnotu
254g/I. Jednotlivé znaky TEMPI syndromu
se v8ak ménily v pribéhu lécby rliznou
intenzitou.

Teleangiektazie

Teleangiektazie byly pfitomny na obliceji
i na trupu pfi zahajeni 1écby. V posled-
nich mésicich [é¢by pacient upozornoval
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na jejich redukci. V dubnu 2026 - po
14 cyklech [é¢by — vymizely malé telean-
giektazie beze stopy. Po jedné velké pa-
vouckovité teleangiektazii na pazi z0-
stala jen nepatrna jizva. Teleangiektazie
pred zahajenim [é¢by TEMPI syndromu
ilustruje obr. 1.

Erytrocytéza se zvysenou hodnotou
erytropoetinu

Nejvyssi hodnota erytropoetinu, kterou
jsme u nas naméili pfed zahdjenim Ié¢by,
byla 430 U/I. Po zahdjeni Ié¢by hodnota
erytropoetinu poklesla, ale zdaleka ne-
dosahla fyziologického rozmezi, z(stava
stale zvy3ena, jak je uvedeno v tab. 3.

S tim souvisi hodnota erytrocytd a he-
moglobinu. PFi zahajeni 1écby byla hod-
nota hemoglobinu 150-160g/I. Nyni
hodnota hemoglobinu opakované pre-
sahuje hodnotu 1709/l a pomalu se pfi-
blizuje ke 180g/I. V poslednich mésicich
vsak vidime i vzestup poctu trombocyt(,
coz vnimame jako projev zmen3eni miry
infiltrace kostni diené a zlepseni ¢innosti
kostni diené. Pacient ma stfedné téZkou
chronickou obstrukéni plicni nemoc a ta
jisté také ovliviiuje hladinu erytropoetinu
a pocet erytrocytd.

Monoklondlni gamapatie
Vstupni koncentrace M-IgM byla 23,6 g/I
a hodnota celkového IgM 40 g/I.

Po 1é¢bé trvajici 14 mésica diky reduk-
cim davek a prodluzovani intervall mezi
aplikaci lé¢by koncentrace M-IgM po-
klesla na hodnoty kolem 39/l a posléze
na hodnotu 1,99/l a celkové IgM po-
kleslo na hodnoty 6-7 g/l, posledni hod-
nota byla 5,7 g/I. Miru poklesu M-IgM Ize
tedy nazvat parcidlni remisi. Vyvoj kon-
centrace M-IgM a celkového IgM zachy-
cuje tab. 3. U pacienta jsme v dubnu
2026 také provedli kontrolu kostni
drené. Cytologické hodnoceni kostni
dfené nepopsalo lymfoplazmocytarni
infiltraci. Vysetfeni aspiratu kostni diené
metodou pratokové cytometrie konsta-
tovalo, Ze v kostni dfeni nejsou témér
zadné B-lymfocyty, takze nebyly deteko-
vany zadné klonalni bunky odpovidajici
lymfoplazmocytdm.

Perinefritickd kolekce tekutiny
V lednu 2026 jsme u pacienta provedli
kontrolni CT vysetfeni na plGvodnim

N /
Obr. 1. Teleangiektazie pred lé¢bou.

V pribéhu lé¢by pomalu mizely a po 14 mésicich Iécby pfi poklesu koncentrace M-IgM na
3 g/l jiz nejsou viditelné.
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/Tab. 3. Hodnoty EPO a korespondujici krevni obraz a koncentrace M-IgM a celkového imunoglobulinu typu IgM. A
Datum EPO Beta2 Hemoglobin Erytrocyty  Leukocyty Trombocyty M-IgM IgM
(fyziologické mikroglobulin (fyziologické (fyziologické (fyziologické (fyziologické (fyziologické
rozmezi (fyziologické rozmezi rozmezi rozmezi rozmezi rozmezi
4,3-29 U/1) rozmezi 120-160 g/1) 4,0-5,8 4,0-10x 10%/1)  140-400 0,4-2,3g/l)
0,61-2,37 mg/l) x 10%/1) x 10%/1)
2016 11,9 = 194 5,88 8,1 211 = -
2017 26,5 - - - - - - -
16.2.2018 94 = 157 6,68 9,2 335 — -
Datum EPO Beta2 Hemoglobin Erytrocyty Leukocyty Trombocyty M-igM IgM
(nové mikroglobulin (fyziologické (fyziologické (fyziologické (fyziologické
fyziologické  (fyziologické rozmezi rozmezi rozmezi rozmezi
rozmezi rozmezi 120-160 g/1) 4,0-58  4,0-10x10%1)  140-400
(3,6-18,5U/1) 0,61-2,37 mg/l) x 10%/1) x 10°/1)
17.10.2024 431 6,31 123 3,75 84 142 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
unor 2025 90 7,68 160 4,33 6,5 94 13,6 25,66
brezen 2025 - 4,9 151 - - - 89 20,6
duben 2025 - - 146 - - - - -
kvéten 2025 = 4,8 164 4,7 8,7 110 8.2 15,6
Cerven 2025 - 4,7 155 5 4,3 158 6 11,6
cervenec 2025 - 6,2 147 53 13,2 149 4.6 8,5
srpen 2025 - 5 148 6,4 57 153 54 10,3
zafi 2025 = 4,9 151 6,2 7,9 183 49 10,8
fijen 2025 - 4,7 165 6,6 6,5 150 51 10,2
listopad 2025 = 55 166 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
unor 2026 - 4,8 175 6,7 53 188 3,4 6,9
bfezen 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 1,9 513
EPO - erytropoetin, IgM - celkova koncentrace imunoglobulint typu IgM, M-IgM — monoklonalni imunoglobulin typu IgM

N

pracovisti, kde probéhlo i prvni vyset-
feni v roce 2024. Nase ocekavani, tj. re-
dukce perinefritické tekutiny, se potvr-
dilo jen u jedné ledviny, zatimco u druhé
doslo spise ke zvétseni objemu tekutiny.
To ilustruji CT snimky ledvin.

Kontrolni CT ze dne 29. ledna 2026 po-
psalo jatra pfimérené velikosti bez evi-
dentnich loziskovych zmén, slezinu
normalni velikosti, stfrevni klicky bez di-
latace, vpravo tfiselnou hernii. Vpravo
byla mirna regrese lemu tekutiny peri-
renalné, dnes Sife do 26 mm, v lété roku

2024 to bylo 44 mm. Vlevo mirnd pro-
grese lemu tekutiny perirendlné, dnes
ife 69 mm, minule sife 61 mm. Hodno-
ceno jako perinefritickd lymfangiekta-
zie. Regrese komprese vena cava infe-
rior. Ledviny hypotrofické s nerovnou
hrbolatou konturou, parenchym stacio-
narné hranic¢ni site. Duty systém ledvin
bez dilatace.

Obraz perinefritické kolekce tekutiny
z|éta 2024 az Gnora 2026 jenaobr.2a 3.

Po 14. cyklu v dubnu 2026 bylo znovu
provedeno kontrolni sonografické vyse-

tfeni ledvin. Byly popsany perirendini la-
lo¢naté anechogenni lemy, kolekce te-
kutiny 3ife 4-5cm, naznaky septace,
stranové vyraznéjsi vlevo, orientac¢né
podobné jako na prfedchozim CT. Led-
viny mély rozméry kolem 9 x 4cm, bez
dilatace a ndpadnéjsich lozZisek.

Intrapulmondini shunty

Echokardiografické vysetieni pred zaha-
jenim 1écby ukazalo nezvétsenou levou
komoru srde¢ni s normalni systolickou
funkci, EF 64 %, s poruchou diastolického
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/

Obr. 2. CT ledvin v 1été 2024. V retroperitoneu jsou oboustranné patrné rozsahlé cirkularni lemy tekutiny Sife az 72 mm v perirenal-
nim prostoru, kontura je lalo¢natd, jsou septované. Vpravo axialni sken CT vysetieni bficha - Sipky ukazuji kolekci tekutiny kolem
uvnitf ulozenych ledvin, které jsou normalni velikosti i konfigurace po aplikaci kontrastni latky intraven6zné, vlevo koronarni mul-
tiplanarni rekonstrukce téhoz CT vysetfeni.

J
Obr. 3. CT ledvin dne 29. ledna 2026. Vpravo mirna regrese lemu tekutiny perirenalné (dnes site do 26 mm, v |été roku 2024 to bylo
44 mm). Vlevo mirnd progrese lemu tekutiny perirenédlné (dnes sife 69 mm, dfive sife 61 mm), hodnoceno jako perinefritické lymfan-
giektazie, regrese komprese vena cava inferior, ledviny hypotrofické, s nerovnou hrbolatou konturou, parenchym stacionarné hra-
ni¢ni Sife, duty systém ledvin bez dilatace.

plnéni typu relaxace a zvétsenou levou
sin. Kontrastni echokardiografické vy-
Setfeni prokdzalo pfitomnost kontrast-
nich mikrobublin v levé sini s ¢asovym
zpozdénim Sesti stah(l a bez ovlivnéni
Valsalvovym manévrem, coz svédci pro
pfitomnost pravolevého zkratu mimo
srdce.

Pfed lé¢bou bylo také provedeno CT
hrudniku s aplikaci kontrastni latky lome-
ron 350 mg ve dvou fazich. Plice byly bez
patologickych denzit ¢iinfiltrace, medias-
tinum nerozsifeno, bez vypotkl v pleu-
ralnim prostoru. Plicni arteriovendzni
(AV) spojky nebo plicni embolizace ne-
byly metodou CT angiografie prokéazany.

A stejné tak scintigrafické vysetfeni po-
moci znacenych agregatl albuminu ne-
prokazalo patologické AV zkraty. Pouze
echokardiografické vy3etfeni s bublino-
vym kontrastem prokazalo pfitomnost
pravolevého zkratu mimo srdce.
Kontrolni echokardiografické vyset-
feni bylo provedeno 19. 3. 2026. Byly
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zjistény nedilatované komory a prava
sin, ejekcni frakce byla 65 %. Po po-
déni bublinového kontrastu spontdnné
ani pfi Valsalvové manévru uz bez de-
tekce bublin v levostrannych oddi-
lech. Po 14 cyklech |é¢by prestaly byt
AV zkraty prokazatelné metodou kon-
trastni echokardiografie.

Zmény v PET/CT obraze

V ramci vysetieni rozsahu Waldenstro-
movy makroglobulinemie bylo v Masa-
rykové onkologickém ustavu provedeno
17.12.2024 PET/CT vysetfeni s pouzitim
radiofarmaka fluorodeoxyglukézy (FDG).
Na celotélovém FDG-PET/CT zobrazeni
dominovala vyrazna subkapsularni ko-
lekce tekutiny kolem ledvin, pfi srovnani
s CT zobrazenim z 2. 10. 2024 byla v par-
cidlni velikostni regresi. V dolnim pdlu
pravé ledviny byla oblast vysoké aku-
mulace FDG. Déle byla popsana difuzné
vyssi akumulace FDG v kostni dfeni az lo-
Ziskového charakteru v hlavici levého fe-
muru. Slezina byla nezvétsena, bez lozi-
sek hyperakumulace FDG. Nadbrani¢né
i podbrani¢né bez FDG-avidni lymfa-
denopatie. Zvysena akumulace FDG
v kostni dfeni odpovidala infiltraci kostni
drené lymfoplazmocytarnim lymfomem.

Pro nejasny nélez na ledviné nasledo-
valo 20. 12. 2024 sonografické vysetieni
pravé ledviny. Vysetreni bylo cileno na
objasnéni vysoké akumulace FDG v dol-
nim poélu pravé ledviny, ale neprokézalo
nalez typicky pro absces ¢i tumor, potvr-
dilo jen perinefritickou kolekci tekutiny.

Kontrolni FDG-PET/CT bylo provedeno
10. 4. 2026. Nepravidelné tekutinové ko-
lekce perirendlné, bilateralné byly rozsa-
hem mirné vétsi vlevo, vpravo podobna
jako na predchozim vysetreni, fotodefi-
cientni.V oblasti dolniho pdlu pravé led-
viny, kde byla minule vy33i aktivita, byl
pfi poslednim vysetieni pouze drobny
naznak vy$si metabolické aktivity (od
minula témér kompletni regrese).

Obraz akumulace radiofarmaka v kostni
dfeni byl podobné zvyseny jako pfi
vstupnim vysetreni. Kompletné ustou-
pila fokdlni hyperakumulace FDG v ob-
lasti duodena. Vyssi akumulaci radio-
farmaka jsme vstupné vysvétlovali
infiltraci lymfoplazmocytarnim lymfo-
mem, pfi poslednim vysetfeni byla vy3si
akumulace radiofarmaka v kostni dieni

nasledkem aplikace depotniho leukocy-
tarniho rdstového faktoru 8 dni pred vy-
Setfenim. Na slozeném obr. 4 je vysledek
FDG-PET/CT prvniho a kontrolniho zob-
razeni z dubna 2026.

Diskuze

Definice TEMPI syndromu

TEMPI syndrom je novou diagnostickou
jednotkou, poprvé popsanou v roce
2011 [5]. Autor prvniho popisu vytvo-
fil definici, kterd byla zvefejnéna v roce
2020 (tab. 4) [10].

Z 35 popsanych pfipadd jen 10 napl-
nilo ndlezem ve dfeni kritérium mno-
hoc¢etného myelomu (pocet plaz-
mocytl = 10 % a 23 pfipadt TEMPI
syndromu mélo pocet klonélnich plaz-
mocytl v kostni dieni < 10 %, coz odpo-
vidalo MGCS). M-IgM byl zatim popsan
jen u dvou pfipadl TEMPI syndromu,
v prvnim to byl IgM lambda a v druhém
IgM kappa [7,8], v ostatnich pfipadech
TEMPI syndromu byl pfitomny M-1gG
anebo M-IgA. Nami popsany pripad
s M-IgM kappa je tietim doposud iden-
tifikovanym pripadem.

Etiopatogeneze TEMPI syndromu

Etiopatogeneze TEMPI syndromu neni
znama a je predmétem klinického vy-
zkumu. Existuje vice klinickych jedno-
tek, u nichz je pfitomny jak monoklo-
nalni imunoglobulin, tak i nadprodukce
urcitych cytokinl. Nejzndméjsi je POEMS
syndrom s prokdzanou nadprodukci vas-
kuldrniho endotelidlniho ristového fak-
toru (vascular endotelial growth factor —
VEGF). Souvislost POEMS syndromu
s nadprodukci VEGF je tak evidentni, Zze
zvy$end hodnota VEGF je jednim z krité-
rit POEMS syndromu [9]. Méné znamy je
AESOP syndrom, u néhoz se také pred-
poklddd lokalizovand nadprodukce
VEGF v lozisku solitarniho plazmocy-
tomu. Pfi nelé¢eni mize AESOP prejit
v POEMS syndrom. Zvy3ena tvorba cy-
tokinl je pfitomna i u osteosklerotic-
kého myelomu, ktery se podoba POEMS
syndromu, ale nema neuropatii a kozni
zmény. Dalsi jednotkou ze skupiny mo-
noklonalnich gamapatii se zvy3enou
produkci cytokint je syndrom Schnitzle-
rové, u néhoz se osvédcila blokada inter-
leukinu-1 anakinrou. U viech téchto jed-
notek byla popsana regrese symptomu

pfi potlaceni tvorby monoklonélniho
imunoglobulinu.

Ktery z cytokin(i je odpovédny za
TEMPI syndrom, neni zatim zndmo. Au-
tofi jedné publikace popsali zvyseni
plazmatické koncentrace (macrophage
migration inhibitory factor) [11]. Jde
vsak jen o jedno sdéleni, které nebylo
potvrzeno dalSimi studiemi.

V literatufe zabyvajici se vzacnou pro-
blematickou lymfangiektazii jsme nasli
ojedinélé prace analyzujici vznik peri-
rendlnich lymfangiektazii na moleku-
l[arni Urovni, které popisuji zvysenou
tvorbu VEGF typu C (VEGF-C) [12,13].
Pti studiu publikaci vénovanych renal-
nim lymfangiektaziim jsme nasli sdéleni,
jehoz autofi popisuji u pacienta s témito
malformacemi soucasné pfitomnou ery-
trocytézu [14]. Z toho usuzujeme, Ze
proces tvorby monoklonalniho imuno-
globulinu je zfejmé spfazen s tvorbou
urcitych cytokinl a jejich produkce je
odpovédna za rozvoj TEMPI syndromu.
Pokud se u monoklonalni gamapatie po-
dafilo 1é¢bou dosdhnout kompletni re-
mise, Uplného vymizeni monoklonal-
niho imunoglobulinu, potvrzeného
negativnim vysledkem imunofixaéni
elektroforézy, tak autofi téchto zprav
popisuji regresi vsech pfiznak( TEMPI
syndromu, tedy i perinefritické kolekce
tekutiny.

Perinefriticka kolekce tekutiny
Vzhledem ktomu, Ze akronym TEMPI pod
pismem P uvédi,perinephric fluid collec-
tions’, pouzivame v souvislosti s TEMPI
syndromem termin perinefriticka ko-
lekce tekutiny. Tento termin je odvozen
z feckého nazvu ledviny - nefros. A z fec-
kych nazvl orgdnu se odvozuji terminy
pro zanétlivé stavy, tedy nefritis. Autor
popisu TEMPI syndromu David Sykes
predpokladal zanétlivé zmény v ledviné.
V pfipadé, ze by chtél pouze lokalizovat
kolekci tekutiny, tak mohl pouzit latin-
ského terminu pro ledvinu,ren’, ktery se
pouziva pro anatomické pojmenovani
organd, které nejsou zménény zanétem,
a tekutinu kolem ledvin anatomicky lo-
kalizovat jako perirenalni. Nicméné zvo-
lil termin perinefriticka kolekce tekutiny,
a tak se tohoto terminu drzime.
Perinefritickd kolekce tekutiny je jed-
nim z typickych znakd této jednotky.
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Obr. 4.Vlevo FDG-PET/CT ze 17. 12. 2024, vpravo FDG-PET/CT z 10. 4. 2026.

Cervenymi Sipkami oznaéena aktivni hlavice I. femuru kde byla pfi prvnim vy3etfeni vyssi aktivita, modrymi Sipkami jsou oznaéeny
neaktivni kolekce tekutiny kolem ledvin. Kolem levé ledviny se perirendlni kolekce tekutiny zvétsila oproti prechozimu prvniho
FDG-PET/CT zobrazeni, a proto konzultujeme s urology mozné reseni.

V textech popisujicich pfipady TEMPI
syndromu je existence perinefritickych
kolekci tekutiny zminovana. Autofi popi-
sovanych pfipadu je charakterizuji jako
lymfangiektazie, podobné jako v nasem
pfipadé. Zadny z popisovanych pfipadi
neobjasnuje etiopatogenezi vzniku této
kolekce tekutiny obklopujici ledviny.

V odborné literatufe jsme nasli po-
pisy pfipadd obdobné velkych kolekci te-
kutiny kolem ledvin. Autofi v nich pou-
Zili termin perirendlni lymfangiektazie.
Jednalo se o kolekci tekutiny v rozsire-
nych lymfatickych cestach, bez asociace
s TEMPI syndromem. Perirendlni lymfan-
giektazie predstavuji vzacné benigni lym-
fatické onemocnéni, které zplsobuje

Tab. 4. Kritéria TEMPI syndromu, kterd v roce 2020 zvefejnil David Sykes [10].

Velka kritéria a ¢asna kritéria (obligatni)
teleangiektazie
erytrocytdza a zvysena plazmaticka koncentrace erytropoetinu

monoklonalni gamapatie

Mala kritéria a pozdni kritéria (fakultativni)
perinefriticka kolekce tekutiny

intrapulmondlni arteriovendzni zkraty

Dalsi znaky

zilni trombdzy, serézni vypotky, komplikace z teleangiektazii mimo kdzi.
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cystické zvétseni a rozsifeni perirendl-
nich, parapelvickych a intrarenalnich
lymfatickych kanalk{. Toto onemocnéni,
zndmé také jako lymfangiom nebo lym-
fangiomatdza, postihuje mezenchymalni
tkané a typicky se projevuje jako unilo-
kuldrni nebo multilokuldrni cystické 1éze
zplsobené atypickou dilataci lymfatic-
kych cév. Vétsina lymfangiektazii se na-
chazi v oblasti krku a axilarniho prostoru,
ale mohou se vyskytovat i v retroperito-
neu, mediastinu, mezenteriu a panvi -
a také pravé v okoli ledviny.

Onemocnéni muze byt jednostranné
nebo oboustranné a mize byt fokalni
nebo difuzni. Mize postihnout jen jeden
nebo vice lymfatickych kompartment(,
jako je intrarendlni, parapelvicky a peri-
rendlni prostor.

Etiopatogeneticky se u lymfangiek-
tazii zvazuji vyvojové problémy nebo
sekundarni obstrukce v komunikaci
mezi perirendlnimi a retroperitoneal-
nimi lymfatickymi cévami. Byly popsany
i familiarni pfipady, coz naznacuje roli
genetiky. Nadprodukce VEGF-C je jen
jednou z moznych pficin [12,13].

Autori, ktefi nepredpokladali zanét
ledviny jako pfi¢inu lymfangiektazii, pro
né zvolili termin perirenalni lymfangio-
matdza [15-18], nikoliv tedy perinefri-
tickd lymfangiomatéza jako v pfipadé
TEMPI syndromu.

Nicméné podobné stavy jsou popiso-
véany také v souvislosti s terminem pe-
rinefritickd kolekce tekutiny [19]. O vel-
kych kolekcich tekutiny v okoli ledviny
je velmi malo publikaci v databazi Pub-
Med. Fenomén velké perinefritické (peri-
renalni) kolekce tekutiny je velmi vzacny,
ale existuje [12-19].

Diagnéza perirenalni lymfangiektazie
se stanovi na zadkladé obsahu aspirované
tekutiny nebo charakteristickych radio-
logickych nalezl. Aspirace obsahu peri-
rendlnich lymfangiektazii obsahuje malé
mnozstvi bilkovin a triglycerid( a vysoké
mnozstvi lymfocyta.

Pro vysetfovani lymfaticky cest se pou-
ziva metoda lymfoscintigrafie, ale publi-
kaci, ktera by popisovala pouziti lymfo-
scintigrafie u perinefritické ¢i perirendini
kolekce tekutiny jsme v databazi Pub-
Med nenaili.

Lymfangiektazie jsou u nékterych
pacientld asymptomatické, u jinych

vyvoldvaji bolest bficha ¢i bolesti poci-
tované v bederni krajiné. Bilateralni re-
ndlni lymfangiektazie jsou velmi vzacné
a mohou se podobat jinym cystickym
onemocnénim ledvin (polycystické one-
mocnéni ledvin, hydronefréza, parapel-
vické cysty nebo cysticky nefrom). Nékdy
ji 1ze zaménit s urinomem. Komplikaci
perirendIni lymfangiektazie mohou byt
ruptury s expanzi do retroperitonea a se
vznikem otoku okolnich tkani a panev-
nich orgdnd. Z Ghlu pohledu vyse uve-
denych informaci se nam jevi, ze za-
vazny stav s otokem genitélu, pro néjz
byl v 1été 2024 nas pacient hospitalizo-
van, byl asi zplsoben rupturou lymfan-
giektazii a expanzi tekutiny retroperito-
nalnim prostorem do panevnich organu
(penis, skrotum), ale i do podkozi.

Lécba perinefritickych lymfangiek-
tazii se mlze u jednotlivych pacientt
lisit v zavislosti na klinickych ptiznacich
a komplikacich. Mdze byt provedeno
konzervativni sledovani nebo aspirace
cysty, skleroterapie, marsupializace. N&s
pacient bude proto sledovan urology
a pfipadné bfisnimi chirurgy. Sykes zvo-
lil v jednom pfipadé TEMPI syndromu se
symptomatickymi perinefritickymi lym-
fangiektaziemi operaci, ktera vytvofrila
spojku s peritonealni dutinou. To umoz-
nilo resorpci tekutiny z perinefritickych
lymfangiektazii [5,20-25]. Zda a kdy se
k tomuto kroku odhodlat, z(istava na dis-
kuzi s urology a chirurgy.

V domaci literatufe je lymfangioma-
téza zminovana zcela vyjimec¢né. V da-
tabdzi ceské medicinské literatury
medvik.cz je evidovdno pouze pét sdé-
leni vénovanych lymfangiomatéze, ale
z4dna z nich nepopisuje perirenalni
lymfangiomatdzu [26-30].

Pfinos FDG-PET/CT vysetieni pro
hodnoceni lécebné odpovédi

Zatim byl publikovén pouze jeden pfi-
pad TEMPI syndromu, u néhoz byla vy-
hodnocovana lécebna odpovéd pomoci
FDG-PET/CT zobrazeni. Autofi této prace
povazuji PET/CT za pfinosné [31]. Nas
pacient mél vstupni PET/CT zobrazeni
pred lé¢bou a pak v dubnu. Pfi kontrol-
nim vysetfeni byla popisovana setrvava-
jici aktivita kostni dfené. To vsak nemu-
Zeme interpretovat jako selhani Ié¢by.
Pacient mél totiz 8 dni pred vysetfenim

zavaznou neutropenii, 0,8 x 10%/I neutro-
filG, a dostal depotni G-CSF Pelgraz, po
némz mél den pred vysetfenim leuko-
cytézu 17 x 10%/1 a pocet neutrofilll se
zvysil na 11,9 x 10%/1. Takze zvy3end ak-
tiva kostni difené mohla byt zpUsobena
v nasem pfipadé iatrogenné aplikaci de-
potniho preparatu leukocytarniho rdsto-
vého faktoru.

Lécba TEMPI syndromu asociovaného
s non-lgM monoklonalni gamapatii
Venepunk¢ni a aferetickou 1é¢bu erytro-
cytézy (polyglobulie) Ize povaZzovat za
symptomatickou Iécbu. Lze ji v pfipadé
nutnosti pouzit [10]. Hlavni modalitou
[é¢by je vsak potlaceni tvorby monoklo-
nalniho imunoglobulinu, jehoz tvorba je
asociovana se vznikem TEMPI syndromu.

V prtipadé prikazu klondlni plazmo-
celularni proliferace v kostni dfeni jak
nemaligni (pfi MGCS), tak maligni (pfi
mnohocetném myelomu) se pouzivaji
ty nejucinné;jsi dostupné léky, které maji
potencial dosahnout kompletni remise
této klondlni proliferace. Jisté je nejlepsi,
kdyz se podafi dosahnout negativity
zbytkové nemoci.

V jednotlivych popsanych pfipa-
dech byly pouzity léky ze skupiny inhi-
bitor(l proteazomu (bortezomib), 1éky
ze skupiny IMiDs (lenalidomid a po-
malidomid), anti-CD38 monoklonalni
protildtka (daratumumab) a vysoko-
davkovana chemoterapie s autologni
transplantaci [32-39].

Za samostatnou zminku stoji, Ze v roce
2024 byla popsana Uspésna lécba re-
lapsu preparatem teclistamab [40].

V pfipadech, kdy se podafilo dosah-
nout kompletni hematologické l1é¢ebné
odpovédi, je popsano, Ze posléze doslo
i k Ustupu viech typickych pFiznakd. Jak
moc se to tykd i AV spojek nebo perine-
fritické (perirenalni) kolekce tekutiny,
nebylo specifikovano. Citované prace
popisuji, Zze po dosazeni hematologické
Ié¢ebné odpovédi se postupné zmenso-
valy teleangiektazie, coz jsme také vidéli.

U pacientd, jejichz nemoc relabovala
po inicialnilécbé, se jevila sérovd hladina
erytropoetinu jako velmi citlivy ukaza-
tel, jehoz vzestup byl prokazatelny jesté
pred zvySovanim koncentrace monoklo-
nalniho imunoglobulinu. Teprve pozdéji
recidivovaly teleangiektazie [10].
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Lécba TEMPI syndromu asociovaného
s IgM monoklonalni gamapatii

Prvni pfipad TEMPI syndromu pfi mono-
klonalni gamapatii typu IgM byl popséan
v roce 2022. Jednalo se o zenu ve véku
63 let, koncentrace M-IgM v dobé sta-
noveni diagnézy byla 12,84g/l. V kostni
dieni byla 20% infiltrace odpovida-
jici lymfoplazmocytarnimu lymfomu
a tomu odpovidala mutace MYD88L265,
vysSetfeni mutace CXCR4 nebylo prove-
deno. Lé¢ba kombinaci cyklofosfamidu,
bortezomibu a dexametazonu doséhla
1,5 roku trvajici remise [7].

Popis druhého pfipadu, pacientky véku
67 let, s gamapatii typu IgM, asociovanou
s TEMPI syndromem, byl zvefejnén v roce
2024. V kostni dieni byla nalezena 30%
infiltrace lymfoplazmocytarnim lymfo-
mem a tento ndlez byl potvrzen metodou
flowcytometrie. S touto diagnézou kore-
spondoval prikaz mutace MYD88 L265P,
zatimco mutace CXCR4 byla negativni.
Pacientka byla Ié¢ena kombinaci rituxi-
mabu, cyklofosfamidu a dexametazonu
s pfidanim bortezomibu. Po 3esti cyklech
dosahla velmi dobré parcidlni remise. Po
nastupu hematologické lécebné odpo-
védi se dostavila i orgdnova lé¢ebna od-
povéd [8]. Autofi zmény podrobné ne-
rozebiraji, pouze konstatuji, Ze mnozstvi
ascitické tekutiny se zmensilo.

V nasem pfipadé TEMPI syndromu
provazejiciho Waldenstromovu makro-
globulinemii jsme pro lé¢bu zvolili kom-
binaci rituximabu, bendamustinu a de-
xametazonu, kterd je dnes povazovana
za zlaty standard [41].

U¢innou alternativou pro lé¢bu Wal-
denstromovy makroglobulinemie je
kombinace rituximabu s inhibitory pro-
teazomu, obvykle s bortezomibem.
Méné casto je u pacientl s Waldenstro-
movou makroglobulinemii s neuropa-
tii pouzivdna kombinace rituximabu
s ixazomibem [42].

A zifejmé nejucinnéjsi kombinaci pro
[é¢bu Waldenstromovy makroglobuline-
mie je dle nasich zkusenosti, ale i dle pre-
hledu literatury, kombinace obinutuzu-
mabu s dalSimi Iéky [43-47].

V nasem pfipadé jsme dosahli zasad-
niho poklesu koncentrace M-IgM na
1,99/ a v kostni dfeni nebyly metodou
pratokové cytometrie nalezeny zadné
B burnky. V tomto pfipadé podédme

zfejmé jesté jeden cyklus této reduko-
vané lécby a déle budeme pacienta sle-
dovat. U Waldenstromovy makroglo-
bulinemie se |écebna odpovéd mulze
prohlubovat jesté po nékolik mésic od
jejiho ukonceni, coz je fenomén, ktery
u mnohocetného myelomu neviddme.
Proto dosazeny pokles monoklondlniho
imunoglobulinu na 1,99/l povazujeme
za uspokojivou lé¢ebnou odpovéd a ak-
tivitu Waldenstromovy makroglobuli-
nemie budeme dale jen sledovat. V pfi-
padé remise trvajici méné nez 24 mésicu
bychom vybrali jinou [é¢bu z vyse uve-
denych alternativ. V pfipadé delSi remise
je nazvazeni opakovani té samé [é¢ebné
kombinace.

Zaveér

TEMPI syndrom predstavuje jednu z moz-
nych pficin erytrocytézy, proto by se vy-
Setfeni monoklonalniho imunoglobu-
linu mélo délat u kazdého pacienta se
zvySenym poctem erytrocyt(.

Stejné tak nélez vétsiho objemu peri-
nefritické (perirenalni) kolekce tekutiny
v rdmci perirendlnich lymfangiektazii by
mél vést k vysetifeni monoklonalniho
imunoglobulinu a k zamysleni, zda ne-
muze jit o TEMPI syndrom.

Publikované popisy pfipadd popisuji
vymizeni symptomu pfi potla¢eni mo-
noklondlni gamapatie. V nasem pripadé
jsme monoklondlni gamapatii typu IgM
celkem Uspésné potlacili a pozorujeme
snizeni erytropoetinu a vymizeni telean-
giektazii i ateriovendznich zkratd, ale pe-
rinefriticka kolekce tekutiny zatim je bez
vétsich zmén.
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