Dysproteinemie

Dysproteinémii se rozumi jakdakoliv zména obsahu proteind v krvi. Koncentrace protein v plazmé zavisi na
poméru mezi jejich syntézou a na odbourdvanim ¢i vylu¢ovanim. Pri zmnoZeni jedné nebo vice frakci globulind
dochdzi ke zméné pomeéru albuminy-globuliny - tzv. A/G koeficientu (norma 1,5-2).

Obecné priciny dysproteinémii

= hereditarni (geneticky podminéna porucha syntézy proteinu nebo jeho uvolnéni do obéhu),
= ztraty urcitych proteinovych frakci:

= |edvinami - proteinurie (viz nefroticky syndrom),
» kOzi - téZké popéleni, rozsahlé zanéty,
= stfevem - exsudativni enteropatie,

= poruchy proteosyntézy:

m jatra - porucha jaterni proteosyntézy pfi cirhdze, hepatitidé apod.; snizuje se zejména syntéza
transportnich proteinl (albumin, prealbumin, transferrin ad.), pfi téZsi poruse se nedostate¢na
syntéza koagulacnich faktor& manifestuje krvacivosti,

= malnutrice s nedostate¢nym prijmem bilkovin v potravé - proteino-kalorickd nebo cisté proteinova
malnutrice (aZ do obrazu kwashiorkoru),

= relativni zmény proteinémie pri dehydrataci, presunu tekutiny do 3. prostoru nebo pfi retenci tekutin
(klinicky znamy fenomén poklesu proteinémie po podani infuzi dehydratovanému pacientovi),
= zanétliva reakce - syntéza imunoglobulind, protein akutni faze, Gtlum syntézy transportnich proteind.

Dysproteinémie zahrnujici vice frakci ¢i proteinu

Hyperproteinémie

Zmnozeni vsech sérovych bilkovin anebo alternativné zmnozeni jen nékterych bilkovin, které vede k vzestupu
koncentrace bilkovin jako celku. Pokud jde o zmnoZeni vsech bilkovin, pak se jedna vlastné o relativni zvyseni
koncentrace vlivem ztradt vody a zahusténi vnitfniho prostredi. Zvyseni onkotického tlaku méa za nasledek presun
vody z intersticia do plazmy. Hyperproteinémie (a paraproteinémie) mlze vést k hyperviskéznimu syndromu (viz
nize).

Hypoproteinémie

Snizeni celkového mnozstvi sérovych bilkovin, hlavné albuminu. Je zplsobeno ztratami (do modi, pfi

popaleninach), poruchou tvorby nebo utlumem syntézy (zdnét) jaternich bilkovin. Vede v tézsim pripadé k
poklesu onkotického tlaku plazmy a k edémam.

Akutni zanét

Typicka je takzvana reakce akutni faze, kdy v elektroforéze zaznamenavame pokles albuminu pfi sou¢asném
zvyseni vsech frakci globuling.

Chronicky zanét
Typické je zvyseni frakce y-globulinl vlivem zvysené syntézy IgG (pfipadné IgM). Jedné se vlastné o polyklonadini
hyperimunoglobulinémii, kdy je stimulovan cely imunitni systém. MlzZe se vyskytnout pri chronickych infekcich,

alergiich, autoimunitnich chorobach, zhoubnych nadorech. ZvySena hladina Ig tvori ¢asto vice nez polovinu
plazmatickych proteind.

Pozn.: Monoklonaini hyperimunoglobulinémie je totéz co paraproteinémie.

Dysproteinémie zahrnujici jednu frakci ¢i protein

Zmény Albuminu

Analbuminémie a hypalbuminémie

Vzacné disledkem dédi¢né anomalie. Generalizované nebo lokalizované edémy. Onkoticky tlak je snizen. | kdyz

albumin tvori normalné asi 60 % sérovych bilkovin, mize zcela chybét bez zdvaznych poruch. Kompenzacéné
zvysen obsah globulin{. Celkovy obsah proteind vsak pod Grovni normy.
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Albumin jako negativni protein akutni faze klesa vyznamné pfri zanétlivé reakci nebo pri nddorech.
Hypalbuminémie mdze byt dale projevem malnutrice, jaterni poruchy nebo zvysenych ztrat ledvinami nebo
stfevem (viz vyse).

Zmény aj-globulinu
Nedostatek a;-antitrypsinu

Hereditarni onemocnéni zplisobené poruchou uvolnéni syntetizovaného proteinu z jaternich bunék do krve.
Vétsinou probihd asymptomaticky, manifestuje se az pfi snizeni plazmatické koncentrace pod 10 % normy, a to
opét jen u ¢asti pacientd. Nedostatec¢na inhibice elastazy neutrofill vede k destrukci plicni vystelky a ke vzniku
juvenilniho emfyzému. Kumulace proteinu v hepatocytech mlze vést i k rozvoji cirh6zy. Dédiénost vsech
rizikovych genotypl je autozomalné recesivni. U heterozygotd obsah proteinu v séru také snizen, ale bez klinickych
projevd.

Zmény ay-globulinu

Nedostatek haptoglobinu
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Vzécné hereditarni odchylka s poruchou syntézy - klinicky asymptomatickd. Cast&jsi (a diagnosticky vyznamny) je
prechodny pokles pri hemolyze v disledku konzumpce haptoglobinu po jeho vazbé na volny globin.

Nedostatek ceruloplazminu

Wilsonova choroba
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tkani a vylouceni ledvinami. Nasledné se zvysi enterdlni resorpce médi, ¢imz se udrzuje prevaha prijmu nad
ztrdtami. Méd se ukldda hlavné v mozku do bazdlnich ganglii (neurologicka forma, kdy se objevuji priznaky
Parkinsonovy choroby) a do jater (hepatalni forma, vznika jaterni cirhéza). Dale se méd ukladda do bunék
proximalnich tubull ledvin (porucha transportu, rendlni glykosurie, aminoacidurie, fosfatovy diabetes). V
erytrocytech méd zplsobuje poruchu jednotlivych enzym (enzymopenickd a hemolytickd anémie). Diagnosticky
dllezité je ukladani soli médi do rohovky (Kayser-Fleischerlv kornedlni prstenec). Lééba penicilaminem -
cheldtotvorné cinidlo s vysokou afinitou k médi (vylouceni ledvinami). Dédi¢nost autozomalné recesivni. U
heterozygotl sniZzeny obsah asi 0 20 % v séru. Choroba patfi mezi nej¢astéjsi dédi¢né anomalie.

Pozn.: externi odkaz: Wilsonova choroba
Zmény B-globulinu
Nedostatek transferinu

Geneticky podminéna porucha syntézy vede k poruSe transportu Zeleza v séru, tj. k nedostatecné nabidce zeleza
krvetvorné tkani. Nasledkem je anémie z nedostatku Zeleza a hemosideréza. Autozomalné dominantni dédi¢nost.
Pfechodny pokles transferinu nastava pfi zanétu, pfi malnutrici a pri poruse jaterni proteosyntézy. ZvysSeni
transferinu je reakci na nedostatek zeleza v organismu.

Zmény y-globulint

A-y-globulinémie

Dédic¢na forma

X-vazana. V séru témeér Uplné chybi y-globuliny, hladina pod 100mg/100ml (norma je 1600mg/100ml). Chybi
plazmatické bunky v kostni dfeni, ve slezing, v uzlindch. Zfejmé porucha zrani kmenovych bunék v bunky

plazmatické (postizen metabolismus nukleotidd). Projev u déti po ztraté ochrany protildtkami materského miéka.
Nizka odolnost vici bakteridlnim infekcim (pneumonie, sepse). Lééba i.m. injekcemi y-globuling.

Ziskana forma

Vzacna. Projevuje se u dospélych muzid a Zen. Hladina y-globulind pod 500mg/ml. Plazmatické buriky chybi v
uzlinach. Slezina a jatra jsou zvétsené. Projevy: Casto se opakujici infekce, nachylnost k autoimunitnim chorobam.

Dys-y-globulinémie

Chybi nékteré typy Ig, jiné se vyskytuji v normalni nebo zvysené koncentraci. Nej¢astéji chybi IgG nebo IgA a je
zvysené IgM (Casto zvysen pocet plazmatickych bunék syntetizujicich IgM). Projevy: Nachylnost k infekcim,
trombocytopenie, hemolytické anémie autoimunitniho typu.

Hyperimunoglobulinémie

Zvysend hladina y-globulinG z dGvodu zvy$ené syntézy. Kazdy klon plazmatickych bunék produkuje jen jeden Ig a
podle pritomnosti danych typt protein rozliSujeme:
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= monoklondlni hyperimunoglobulinémii (tj. paraproteinémii) a
= polyklondlni hyperimunoglobulinémii.

Odkazy
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Souvisejici ¢lanky

Paraproteinemie

Plasmatické bilkoviny

X-vdzana agamaglobulinémie
Elektroforesa sérovych proteint
Wilsonova choroba
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