11 HODNOCENI LE.('IEBNE ODPOVEDI

U AL AMYLOIDOZY

Pfi vyhodnocovani 1é¢by AL amyloidézy se bézné
udavaji pocty hematologickych 1écebnych odpovédi,
které jsou definovany na zakladné vySetfeni pfitom-

vySetfeni kostni dfené (IMWG, 2003; Kyle, 2009), ale také
pocet organovych 1ééebnych odpovédi, které jsou dnes
rovnéz definovany publikovanymi kritérii (Gertz, 2005;
Gertz, 2010; Comenzo, 2012). Definici hematologickych 1é-
¢ebnych odpovédi uvadi tab. 11.1, definice orgdnovych

nosti amyloidogennich lehkych fetézcli a na zakladé odpovédi jsou uvedeny v tab. 11.2.

Tab. 1.1  Definice hematologickych lé¢ebnych odpovédi u pacienti s AL amyloiddzou (Gertz, 2005; Gertz, 2010, Comenzo, 2012)

Kompletni remise (CR) Parcialni remise (PR) Progrese

« Negativni vysledek priikazu monoklonalniho
imunoglobulinu v séru a v moci imunofixaéni
elektroforézou

» Normalni pomér volnych lehkych fetézcl
imunoglobulind (FLC), normalni absolutni hodnoty
FLC

» Znovuobjeveni prokazatelného
monoklonalniho imunoglobulinu z CR nebo
opakované abnormalni FLC pomér
kappa/lambda

* 50% vzestup koncentrace monoklonalniho
imunoglobulinu v séru z PR, nejméné ale
05g/l

« \Vzestup koncentrace monoklonalniho
imunoglobulinu v moci nejméné
0200 mg/den

« \/zestup koncentrace volného lehkého
fetézce (FLC) nejméné o 50 %, absolutné na
hodnotu vyssi nez 100 mg/I

Vice nez 50% redukce FLC-diff

Velmi dobra parcidlni remise (VGPR)

Redukce FLC-diff na méné nez 40 mg/I

No response (NR)

Lécebnd odpoved méné nez PR

CR - kompletni remise, PR - parcialni remise, VGPR - velmi dobra parcidlni remise, NR - no response - nenaplnéna kritéria PR ani progrese, FLC-diff: rozdil mezi sérovymi koncentracemi
volnych lehkych fetézcl kappa a lambda

Tab. 11.2 Definice organovych lé¢ebnych odpoveédi u pacientl s AL amyloiddzou (Gertz, 2005, Gertz, 2010; Comenzo, 2012)

Lécebna odpovéd Progrese
NT-proBNP odpovéd (snizeni > 30 % a zaroven snizeni

= 300 ng/! u pacientd se vstupni hodnotou

NT-pro BNP = 650 ng/!;

nebo NYHA odpovéd'

(pokles 0 = 2 stupné u pacientl se vstupni hodnotou NYHA
3¢i4)

50% snizeni 24hodinové proteinurie (nejméné 0,5 g/den)
pokud predlécebna hodnota proteinurie je > 0,5 g/den.
Kreatinin a kreat. clearence se nesmi zhorsit o vice nez 25 %
vstupni hodnoty.

50% snizeni abnormalni hodnoty ALP

Zmenseni velikosti jater nejméné

02 cm - na zakladé UZ vys.

NT-proBNP progrese

(vzestup 0 >30 % a zaroven nardst absolutni hodnoty
0 =300 ng/l);

nebo cTnT progrese (narlst = 33 %);

nebo pokles EF (snizeni =10 %)

50% narust proteinurie za 24 hod (tato musi byt vstupné
nejméné 1g/den) - nejméné o 1g/den
nebo zhorseni kreatininu nebo kreat. clearence o 25 %.

Ledviny

Jatra

Periferni nervovy
systém

Zlepseni EMG nalezu Progrese neuropatie dle EMG
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