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Elektroforeza biatek-ogolna ocena
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Synteza czgsteczek immunoglobulin




Wydzielanie czgsteczek immunoglobulin

Postac niewydzielajgca
Postac niewytwarzajgca



Imbda/kappa dimer

Kappa — tiolowany monomer
Albumina



Ine lambda
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Pomiar biatka catkowitego

Zakres referencyjny 60-85 g/l

Gammapatia monoklonalna czesto wiecej niz 100 g/I
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Stosunek albuminy do glob
Zakres referencyjny: 1.1-2.5
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Wysoki poziom biatka monoklonalnego niski poziom albuminy




TP 109 g/I




lloSciowy pomiar biatka monoklonalnego
(na podstawie elektroforezy)

TABLE 44.14. CLINICAL STAGING OF PLASMA CELL
MYELOMA (119)

Stage | All of the following:
Hg > 10 gm/dL
Calcium < 12 mg/dL
Normal bone on radiograph or solitary lesion only
Monocional protein
I9G < S gmidL
IgA < 3 gm/dL
Urine light chains < 4 g24 h
Stage II Fitting neither stage | nor Ill
Stage il One or mare of the following:
Hg < 8.5 gm/dL
Calcium > 12 mg/dL
Advanced lytic bone lesions
Monoclonal protein
IgG > 7 gmJidL
IgA > 5 gm/dL
Urine light chains > 12924 h
Renal Status A = creatinine < 2 mg/dL
Renal Status B = creatinine > 2 mg/dL

{From Dick FR. Chronic lymphocytic leukemia, prolymphocytic leukemia and
leukemic non-Hodgkin's lymphoma. In: Koepke JA, ed. Laboratory Hematol-
ogy. New York: Churchill Livingstone 1584;1:445-481)




taricuchy lekkie wolne i catkowite g/I

Wolne Catkowite
kappa

lambda

Kappa/lambda




k/I
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Kappa 5,26 g/l
Lambda 2,6 g/l
k/l 2,03



HYDRAGEL IF 2/4
ELP G A M




HYDRAGEL 2 IF

Serum 1

Serum 2




HYDRAGEL 4 IF

ELP G A M K L

Serum 3 Serum 4

Serum 1 Serum £




K 3,75 g/l N

L 2,64 g/l D
K/L1,42 n

FK 44,7 mg/I ™
FL 48,6 mg/I ™
FK/FL 0,92 n




HYDRAGELIF24 5 .02
ELP G A M K L







[3,mikroglobulina

Stopien | 3-2-mikrolob. | albumina

I <35mg/I >35 g/l

35-55 mg/I <35g/I

>55 mg/I <35g/I

International Staging System for Multiple Myeloma
Journal of Clinical Oncology, Vol 23, No 15 (May 20), 2005: pp. 3412-3420






tancuchy lekkie w moczu

"Dear Dr Bence Jones,

The tube contains urine of very high specific
gravity. When boiled it becomes

highly opaque. On the addition of nitric acid, it
effervesces, assumes a reddish

hue, and becomes quite clear; but as it cools
assumes the consistence and

appearance which you see. Heat reliquifies it.
What is it?"



Historia

» Rok 1845 — dr William
Maclntyre 1 dr ThomasWatson
badajac mocz pacjenta

z podejrzeniem zespotu
nefrotycznego odnotowat
przypadek nietypowego
zachowania osadu biatkowego —
rozpuszczenia podczas

ogrzewania 1 ponownej
precypitacji po ozigbieniu probki.

» Mocz pacjenta zostatl wystany do
dr Bence-Jonesa — patologa
pracujacego w londynskim
Szpitalu Sw. Grzegorza w celu
doktadniejszego zbadania tego
zjawiska.




» 1850 Maclntyre po Smierci pacjenta publikuje swoje
obserwacje

r — dr Bece-Jones publikuje swoje obserwacje
zwiazane z wystepowaniem nietypowego biatka

» Do r. 1909 opublikowano 40 przypadkow wyst. Biatka B-J

» 1922 Bayne-Jones i Wilson charakteryzuja dwa typy biatek
B-J (typ 11 typ II)

» 1956 orngold i ' apiri - przeciwciata przeciwko roznym
grupom biatka B-J reaguja z biatkami szpiczakowymiu.

> 1962 Edelman, Gally FLCs z czasteczki immunoglobuliny
to czasteczki biatka B-J



Light chains
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Figure 3.7. Nephron showing filtration, metabolism and excretion of free light
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TESTS AND READING TIMES
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Zasada testu
“Bfqd biatkowy wskaznika pH”
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HYDRAGEL SERUM / URINE PROFIL(E)

BENCE JONES

Patient:
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HYDRAGEL 2 URINE PROFIL(E)

ELF Tub Alb GAM DE K L K

; ELFP Tub Al GAM DE
i w LH M

ELF Tub Al GAM DE I L HI" L“‘I' ELP Tuly Al GAM DE
i d y i




Figure 3.8. Waxy cast from the urine of

a patient with multiple myeloma.
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LCDD

LCDD Powstawanie monoklonalnych,
amorficznych depozytow biatkowych

/awsze w nerkach
Czesciej Kappa 85%

25% pacjentow nie wykazuje obecnosci biatka
monoklonalnego (elektroforeza,
immunofiksacja, obserwowany jest wzrost
ilosci komorek plazmatycznych w szpiku)






Immunoglobulin Light (Heavy)-Chain Deposition Disease:
From Molecular Medicine to Pathophysiology-Driven
Therapy

Pierre Ronco,* Emmanuelle Plaisier,* Béatrice Mougenot,* and Pierre Aucouturier’
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Krioglobuliny

Po ogrzaniu




Amyloidoza

Heterogenna grupa chorob
charakteryzujacych sie pozakomorkowym
odktadaniem sie pierwotnie rozpuszczalnych

biatek

Czestos¢ wystepowania amyloidozy
8 zachorowan / milion / rok
92% pacjentéw AL ma BJP
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http://people.cryst.bbk.ac.uk/~ubcg16z/amyloid/insmaps.jpg
http://people.cryst.bbk.ac.uk/~ubcg16z/amyloid/jmbprpcover3.jpg
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Amiyloid fitsril

Christopher M. Dobson
Nature 426, 884-890(18 December 2003)
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Table L Amwloid filieil proweins and thelr precarsors

in human

Amyvloid protem

Precursor
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Anmwyiloid, September 2007; 14(3): 170-183




A. AL amyloidoza powigrubienie lewej komory serca.
B. AL amyloidoza powiekszenie jezyka( 20% pacjentow).






Figure 1. Clinical syndromes in amyloidosis.

Absreviations: CHF, congesfive heart failure, CTS, carpal tunnel
syndrome

Morie A. Gertz, Giampaolo Merlini, and Steven P. Treon

Hematology 2004
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Figure 2. Serum M proteins in amyloidosis.

The ple chart gives the immunogiobufin heavy (&, G, O, M) and
llaht chain seen at diagnosis (K = kappa, L = Lamhdz, § =
nane}

Morie A. Gertz, Giampaolo Merlini, and Steven P. Treon

Hematology 2004
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Figure 3. Urine M proteins In amyloidosis {gi24 hrj.

Morie A. Gertz, Giampaolo Merlini, and Steven P. Treon Hematology 2004
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Wolne tancuchy lekkie FLC’s
nowe narzedzie do diagnostyki
| monitorowania leczenia szpiczaka
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Intact Immunoglobulin Multiple Myeloma

89% of pacjentow ma
zaburzony stosunek
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British Jowrnal of Haematology, 2003, 122, 78-84



Odpowiedz na leczenie amyloidozy
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Odpowiedz na leczenie szpiczaka
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Pacjent 005
*wynik elektroforezy biatek surowicy

*Biatko catkowite: 76 g/l

Albumina 649 %  49.2 g/l

Alfal 31% 2.4 g/

Alfa2 129 % 9.8 g/l

beta 10.6 % 8.1g/l

Gamma 8.5% 6.5 g/l
KF 447 mg/|
LF 16.1 mg/I

KF/LF 27.9



PMR prazki oligoklonalne

Elevated levels of kappa free light chains
in CSF support the diagnosis of multiple
sclerosis ) Weral {2008) 255-1508-1514




wynik elektroforezy biatek moczu:

W moczu stwierdzono obecnos¢ stabej strefy
tancuchow lekkich immunoglobulin oraz stabej
strefy albuminy.

K mon/dim

albumina

3,91
94,5 (1,7-3,5)

Wolne fancuchy w moczu
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STEVENSON : Multiple Myelomatosis

Sarah Newbury
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