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— Charakteristika: RSETKANI

* Abnormalni protein
« Zvlastni vlastnosti v zavislosti na teplote
* Nizkomolekularni protein (MW: cca 22 kDa, monomer)

« Vykytuje se v mocCi u pacientt s MM
( a nékdy i u pacientu s jinym onemocnénim
retikuloendotelialniho systému)

» \/yhradné volné monoklonalni fetézce imunoglobulinu

(uie104d sauor — 9ouag) _\.munmm



" Volné lehké Fetézce
imunoglobulinu (VLR)
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VLR jsou volné filtrovany glomerulem a reabsorbovany
bunkami proximalniho tubulu. U zdravych se vylucCuje
cca 10 mg/den.
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Ohrozeni ledvin

« Vystupnovana syntéza
— Je produkovan nadbytek VLR.
— Katabolicka aktivita tubularni bunky nestaci.
— (objevuje se paraproteinurie)

« Obrovska variabilita fyzikalnich a chemickych
vlastnosti

« Zmeény v sekvenci aminokyselin (poskozeni DNA).
— izoelektricky bod

— stupen glykosilace

— stupef polymerace VLR
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UZivatelské
/ Faktory uplatfiujici se pfi poskozemﬁé%ﬁéﬁl
ledvin volnymi lehkymi retezci

* Prima tubularni toxicita

» Tvorba valcu v tubulech
(LCCN = light chain cast nefropathy)

» VVychytavani v ledvinovem parenchymu a
tvorba depozit

DD = light chain depozition disease)
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/ Proteins

Pinocytosis
vesicles

Lysosome

Phagosomes

rom Biochimie chimgque simep. UK.

I: Micropinocytose

i:

a) Phagosome having
migrated towards
the basal pole

b) Pre-existing lysosome

c) Fusion between
a phagosome
and a lysosome

i:
Enzymatic hydrolysis
of proteins in
the phagolysosome.
The aminoacids are
returned to
the circulation.

phagolysosome

Boucauraut: Urine protein, Elektrophoresis and
ustrated Interpretations, Laboratoires Sebia
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* LCCN
VLR precipituji v tubulech:

Vedou ke vzniku hutnych valcu v distalnich tubulech a ve sbérnych
kanalcich.

Vélce obsahuji kromé VLR i dal$i filtrované bilkoviny a Tammuv-Horsfalltv
protein (THP).

* lzoelektricky bod:
— Lehkeé fetézce : pl = 5,1
— THP :pl=3,2
« VLR maji v prostiedi distalniho tubulu kladny naboj, THP ma naboj zaporny
= Uvaha o snadnéjSi vzajemne interakci.

» lontova sila prostredi:
Poskozena Henleova klicka ma za nasledek snizenou resorbci Na+ a Cl-,
coz vede ke zvyseni jejich koncentrace v tubularni tekutiné.
= proteiny precipitu;ji
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Uzivatelské

I LCDD vs. Amyloidéza RSETKANI

LCDD

Depozita tvoFena pfevazné VLR (Gastgji kappa).
Nebarvi se Kongo Cerveni.

Neobsahuji SAP.

Ukladani do ledvin (ukladani neni systémoveé).

versus
Amyloidéza: )
Pritomnost urc€itych aminokyselin na specifickych mistech VLR

umoznuje vytvorit strukturu skladaného listu a tim snadnéjsi
ukladani depozit

Obsahuje VLR - prevazne lambda (lambda VI- amylogenni), SAP,
barvi se Kongo Cerveni, ukladani depozit je spise systemove
(ledviny,srdce, GIT, perlfrle)
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Lecba
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Alkalizujici l1é€ba:
— Alkalizuje tekutinu v distalnim tubulu — interakce VLR a THP je
potlaCena.

Kolchicin:
— (pry omezuije tvorbu THP a tim snizuje moznost interakci s VLR)

Pitny rezim:

PoznamKky:
tni latky, klickova diuretka
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- Historie RSETI&ANI

1845 Dr. Thomas Watson
Dr. William Maclintyre
Dr. Henry Bence - Jones

Pacient. MacBean, londynsky obchodnik
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e Dr. Henry Bence — Jones
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(1813 — 1873)

Historical Review

HENRY BENCE-JONES — PHYSICIAN, CHEMIST,
SCIENTIST,

AND BIOGRAPHER: A MAN FOR ALL SEASONS
British Journal of Haematology, 2001,115,13-18

Louis Rosenfeld:

Henry Bence Jones (1813 — 1873): The Best “Chemical Doctor”
In London,

Clin.Chem. 339, 1687 — 1692 (1987)
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(1813 — 1873)

1836
studium mediciny:
(St. George ‘s Hospital in London, prace v laboratori v I€karné)

« soukromé studium chemie:
Thomas Graham (1805-1869), prace v universitni laboratofi

« prednasky z fyziky:
Michael Faraday ( 1791-1867)

- 1841
studium organické chemie:
Justus Freiherr von Liebig (1803-1873)

% IMMUNOTECH
A BECKMAN COULTER COMPANY



—— Dr. Henry Bence — Jones

(1813 — 1873)

3 >
ﬁUzwatelské
Clen vedeckych spolecnosti
zabyval se analyzou moce
(chemickeé vysetreni a mikroskopickeé vysetreni, J.
Dalrymple)
popsal pfitomnost krystalt v moci u dny
zavedl vypocty renalnich funkci

pokusil se aplikovat chemicke zakony na zivy
organismus

(nebyl pochopen — vztah biochemie a fyziologie nebyl
jesté znam)

B Charles Darwin (1809 — 1882)
ce Nightingale (1820 — 1910)
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1937
1953
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popsan prvni nalez (1847 — 1850)

Bayne-Jones a Wilson popsali dva typy BJB (skupina typu |
a skupina typu Il)

Tiselius , elektroforéza

Grabar a Williams, imunoelektroforéza

Korngold a Lipari zjistili, ze BJB souvisi s myelomovy
proteiny.

Oznaceni «k (kappa — Korngold)a A (lambda — Lipari)
Edelman a Gally prokazali, Ze BJB je totozna s proteinem
pripravenym z monoklonalniho 1gG proteinu.

imunofixace
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e Stanoveni volnych lehkych [{sEfKAnt
retézcu

« Historicka metoda — semikvantitativni:
— Zahfivani okyseleného vzorku mogi.

— je-li BJB pritomna, vznikne cca pri 56 C precipitat, ktery se pfi
dalSim zahrivani rozpusti.

— vysledek v arbitralnich jednotkach
— subjektivni hodnoceni

— jednoznac€na pozitivita az pri vyssSich koncentracich.

Postup pouzivany od roku 1845
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Henry Bence — Jones
(1813 — 1863)

Dékuji Vam za pozornost !
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