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Pod názvem amylo idóza se skrývá 
sku­pina příbuzných, so učasně ale do 
značné míry odlišných onemocnění. 
Společno u charakteristiko u této sku-
piny nemocí je extracelulární ukládání 
vláknitých bílkovin do tkání a orgánů. 
Jejich specifická struktura vede k typic-
kému červenému zbarvení amylo idu 
při barvení kongo- červení a so učasně 
zářivě zelené barvě („apple green“) při 
pozorování v  polarizovaném světle. 
Stejně tak typická je struktura amy-
lo idu při pozorování v  elektronovém 
mikroskopu [1– 3].

Podle typu prekurzorové bílkoviny –  
dosud bylo identifikováno minimálně 
24  různých bílkovin tvořících amy-
lo idní vlákna [4] –  dělíme amylo idózu 
do 5 základních typů: 
1. �primární (AL, imunoglobulinová) 

amylo idóza (tvoří asi 85 % všech 
případů) 

2. �famili ární (ATTR) amylo idóza  
(10 % případů) 

3. �senilní amylo idóza (pod 5 % 
případů) 

4. sekundární (AA) amylo idóza 
5. �další typy –  izolovaná atri ální amy-

lo idóza nebo amylo idóza spojená 
s hemodi alýzo u

Jednotlivé typy mají odlišný klinický 
obraz, prognózu i  léčbu, a  to nejen 
mezi sebo u, ale často i  v  rámci jed-
noho typu –  např. ve skupině famili ár-

ních amylo idóz podle přítomnosti ur-
čité konkrétní mutace [5].

Z hlediska kardi ologi e je důležitá ze-
jména AL‑amylo idóza, u které dochází 
k  srdečnímu postižení až v  50 % pří-
padů, tak, jako tomu bylo v  kazuis-
tickém sdělení a utorů Kuchynky et al, 
které je předkládané v tomto čísle ča-
sopisu Vnitřní lékařství [6]. Srdeční po-
stižení vídáme, byť méně často, také 
u famili ární a senilní amylo idózy (může 
být přítomné až u 25 %, resp. 10 % pří-
padů). Tyto typy amylo idózy mají také 
mnohem lepší prognózu než primární 
amylo idóza [7].

AL‑amylo idóza je relativně vzácné 
onemocnění s  incidencí 8– 12/ mili on, 
které se obvykle manifestuje jako systé-
mové postižení řady orgánů a systémů 
[8,9].

Di agnostika není jednoduchá a  je 
založena na přítomnosti řady různo-
rodých a nespecifických příznaků, jako 
jso u např. slabost, závratě, hypotenze, 
ztráty váhy, dušnost, purpura, poru-
chy motility GIT, senzomotorická po-
lyne uropati e; a na so učasném záchytu 
multi orgánového postižení (nejčas-
těji ledviny, srdce, periferní nervový 
systém, játra, kůže) [10]. Sdělení Ku-
chynky et al je cenné mimo jiné tím, že 
ukazuje možnost časné di agnostiky ne-
moci již v její počáteční fázi, a to pře-
sto, že postiženo bylo atypicky po uze 
srdce. Základem správného a časného 

určení di agnózy je především zahrnutí 
tohoto onemocnění do diferenci álně 
di agnostických úvah [11]. Důležité 
je sestavení mozaiky sestávající z  vý-
sledků řady běžných vyšetření, jako je 
třeba EKG, echokardi ografi e, funkční 
vyšetření ledvin; přes speci alizovanější, 
jakými jso u např. detekce monoklo-
nálních protilátek v  moči a  séru, vy-
šetření kostní dřeně či bi opsi e podkož-
ního tuku (kombinace těchto 2 metod 
je bezpečnějším a  senzitivnějším po-
stupem než tradiční bi opsi e rektální 
či bukální sliznice, zhodnocení kostní 
dřeně navíc umožňuje přesnější zhod-
nocení pokročilosti onemocnění), až 
po zcela speci alizované metody, jako 
je např. endomyokardi ální bi opsi e, kdy 
při odběru minimálně 4 vzorků je sen-
zitivita pro záchyt srdeční amylo idózy 
100 % [4].

Prognóza AL‑amylo idózy s manifest-
ním srdečním postižením je špatná –  
medi án přežití neléčených nemocných 
je 4– 6 měsíců, při nemyelo ablativním 
režimu melfalan + prednison (který je 
obvykle stále pokládán za standardní 
léčebný postup) potom 17– 18 měsíců 
[8,12,13]. Nadějně se jeví alternativní 
režim se záměno u prednisonu dexa-
methazonem [14].

Léčba primární srdeční amylo idózy 
je založena na mezi oborové spolupráci 
(od nefrologi e přes kardi ologii a hema-
to onkologii až třeba k transplantační 
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chirurgii). Nesmírně důležité je zachytit 
onemocnění před vznikem těžkého kar-
di álního postižení tak, jak se to poda-
řilo a utorům sdělení Izolovaná forma 
srdeční amylo idózy v  podobě počí-
nající infiltrativní kardi omyopati e bez 
restriktivní fyzi ologi e publikovaném 
v  tomto čísle časopisu Vnitřní lékař-
ství [6]. Srdeční postižení s sebo u nese 
jednak mnohem závažnější prognózu 
a  také má zásadní význam pro mož-
nost indikace potenci álně kurativní 
léčby. Při srovnání léčebných režimů se 
jako v so učasnosti optimální jeví po-
dání vysokodávkovaného melfalanu 
(tzv. myelo ablativní režim  –  celková 
dávka 200 mg/ m2) v kombinaci s korti-
ko idy s následno u a utologní transplan-
tací kmenových buněk (ASCT –  a utolo-
go us stem cell transplantati on). Tento 
přístup přináší u 40– 60 % nemocných 
kompletní remisi onemocnění [12,15] 
a 4leté přežívání bylo 71 % vs 41 % u ne-
mocných na standardní léčbě. Peri-
procedurální mortalita ASCT je však 
vyšší než v jiných indikacích (10– 38 %) 
[7,8,10]. V případě těžkého srdečního 
postižení s  rozvinutým nejen di asto-
lickým, ale so učasně i systolickým sr-
dečním selháním (ejekční frakce levé 
komory pod 40 %) a se symptomy sr-
dečního selhání hodnocenými jako 
NYHA III, popř. IV, je riziko již tak vy-
soké, že je tato terapi e kontraindiko-
vána [2]. Zejména z důvodu vysoké pe-
ritransplantační mortality se hledají 
další léčebné alternativy –  nadějné vý-
sledky měla v práci Jaccarda et al kom-
binace melfalan + dexamethazon [14].

Sporno u, ale v některých případech 
pokročilé srdeční amylo idózy ještě 
možno u léčbo u je ortotopická trans-
plantace srdce (OTS) následovaná 
ASCT do 6 měsíců po srdeční trans-
plantaci. Samotná možnost OTS je 
často limitována so učasno u přítom-
ností závažného multi orgánového po-
stižení, které zpravidla bývá u pokro-
čilé srdeční amylo idózy již vyjádřené. 

Navíc u  nemocných, kteří po trans-
plantaci srdce neprodělali ASCT, do-
chází časem k  rekurenci kardi álního 
postižení, a jde tak po uze o pali ativní 
výkon. Nicméně u  těch nemocných, 
kterým po OTS byla provedena ještě 
ASCT, je 1roční přežívání výrazně lepší 
než přežívání nemocných léčených 
standardním způsobem (u všech typů 
amylo idózy 75 % vs 23 %, v podskupině 
AL‑amylo idózy dokonce 80 % vs 17 %, 
vždy p < 0,001), byť je horší než 1roční 
přežívání po srdeční transplantaci pro 
jino u di agnózu [16,17].

Primární srdeční amylo idóza je velmi 
závažným onemocněním s  nepřízni-
vo u prognózo u. Pokud chceme nabíd-
no ut nemocným možnost skutečného 
„uzdravení“, je zcela zásadní stanovit 
di agnózu včas a k  tomu nepochybně 
může zásadním způsobem pomoci 
pečlivé echokardi ografické vyšetření. 
Hodnocení di astolické funkce levé 
komory srdeční, tak, jak je popsáno 
v článku Kuchynky et al, je vedle jiných 
echokardi ografických znaků důležitým 
článkem při vyslovení podezření na pří-
tomnost srdeční amylo idózy, která by 
potom měla být verifikována bi optic-
kým vyšetřením na speci alizovaných 
pracovištích. Návaznost na hematolo-
gické či hemato onkologické pracoviště 
se zkušenostmi s ASCT je zcela zásadní, 
konzultace v centrech zabývajícími se sr-
dečními transplantacemi rovněž může 
být v některých případech přínosná.
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