prolL ékare.cz | 2.2.2026

Vzacné choroby provazené
hypergamaglobulinémii a zanétlivymi projevy
aneb ,,diagnostikovat jednotku, o niZ nevime,

ze existuje, asi neni mozné...“

Ve vydavatelstvi Grada koncem minu-
Iého roku vysla zajimava monografie vé-
novana vzacnym onemocnénim spo-
jenym s gamapatii z pera zkuSenych
brnénskych autorl. 25¢lenny autor-
sky kolektiv pod vedenim prof. Zderika
Adama, prof. Ludka Pouraadr.Davida Ze-
mana pochdzi az na dvé vyjimky (Vsetin
a Bratislava) kompletné z Brna, coZ prav-
dépodobné vyplyva ze zavedené dlou-
holeté spoluprace zamérené nejen na
feSeni téchto vzacnych diagnéz. Knizku
velmi prakticky uvadi dvé kapitoly vé-
nované diferencidlni diagnostice hyper-
gamaglobulinémie a jejim laboratornim
aspektam, aby pak néasledovaly kapitoly
vénované jednotlivym vzacnostem: uni-
centrické a multicentrické Castelmanové
chorobé, onemocnénim asociovanym
s imunoglobulinem IgG4, retroperito-
nedlni fibréze, nemoci Rosai-Dorfman-
-Destombes, monoklondlnim gamapa-
tiim nejistého a klinického vyznamu,
Schnitzlerovu syndromu a Waldenstro-
mové makroglobulinémii. Publikaci uza-
vird (nejspise pro uplnost, protoze az
na vzacnéjsi subtypy se nejednd o ra-
ritni onemocnéni) kapitola o plazmoce-
luldrnich malignitdch. Monografie ma
330 stranek a rozhodné neni nudnym
¢tenim: kromé prakticky vycerpévajiciho
popisu jednotlivych nozologickych jed-
notek a jejich diferencidlni diagnostiky
autofi dokumentuji své praktické zku-

senosti s feSenim raritnich pacientd na
fadé kazuistik. Velmi dllezity je popis
nové jednotky, diskutovany i ve svétové
literatufe teprve neddvno - monoklo-
nalni gamapatie klinického vyznamu.
Vylozené z praktického hlediska je po-
psana i lé¢ba, a to vcetné jeji dostup-
nosti, resp. nezbytnosti Zaddat o Uhradu
terapie pojistovny, a v¢. 1é¢by experi-
mentalni. Velkou cenu ma popis vlast-
nich zkusenosti s podanim novych nebo
biologickych I1éka, které byly v fadé pfi-
pad(l v Cesku u téchto onemocnéni
pravdépodobné podany poprvé. Co vy-
zaduje osobitou zminku, jsou seznamy
literatury, které jsou opravdu vycerpa-
vajici. Pokud tedy budete mit zajem vy-
hledat cokoli k vyse zminénym vzacnym
diagnézam, nemusite jit do Pubmedu -
vse je nepochybné k dispozici zde. Po-
tésil jsem se nejen jako recenzent, ale
i jako redaktor naseho ¢asopisu, protoze
autoti cituji fadu ¢lankd z Transfuze a he-
matologie dnes. Neni se koneckoncl co
divit — prof. Adam a jeho blizci kolegové
patfi k autordm, ktefi na strankach na-
Seho c¢asopisu publikuji pravidelné. Ma
publikace néjaké nedostatky? Minimalni
a nedulezité. Prace korektort mohla byt
jesté peclivéjsi: jména nékterych autor(
jsou uvedena $patné a soucasné spravné
(Petersdorfer a Petersdorf na str. 35 a 42;
Campr a Camprt na str. 118, 161 a 175),
echokardiografie je ¢asto zkracena jako
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ECHO ale také echo. Diskutabilni je snad
zafazeni retroperitonealni fibrozy jako
samostatné kapitoly. Tato sice reprezen-
tuje asi Ctvrtinu pfipadd onemocnéni
spojenych s 1gG4, ale na druhé strané
neni jasné, zda vsechny pfipady retrope-
ritonedlni fibrézy maji IgG4 gamapatii.
Dal$im klinickym fenotypim asociova-
nym s IlgG4 samostatné kapitoly véno-
vany nebyly. Ojedinéle jsem mél pocit,
ze dany odstavec nebo jeho ¢ast jsem uz
Cetl predtim, ale aZ na dva pfipady jsem
se vzdy mylil (pocit byl nejspise dan ho-
mogennosti tematiky). Ty dva pfipady,
co jsem si potvrdil, jsou zde: v odstavci
10.2 o Schnitzlerové syndromu se opa-
kuje ¢ast uvodu kapitoly; v ¢asti, v niz se
diskutuje pouziti obinutuzomabu u Wal-
denstromovy makroglobulinémie je do-
minantné zminovano pouziti léku u ji-
nych diagnéz. Zavérem bych zdudraznil,
ze publikace profesora Adama a spo-
luautorll vénovana raritnim hyperga-
maglobulinémiim patfi do knihovny ka-
zdého hematologa z jednoho prostého
divodu. Pacienta s nemoci Rosai-Dorf-
man-Destombes nebo Schnitzlerovym
syndromem nemusite potkat ani jed-
nou za cely zivot, ale mUGzete je také né-
kolikrat za Zivot minout pfi chybné dia-
gnostické Uvaze, protoze o nemoci nic
nevite.
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