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Souhrn: 67lety pacient s chronickou obstrukéni plicni nemoci a chronickou pansinusitidou trpél opakované zachvaty dugnosti, kasle
a nachlazeni. RTG snimek hrudniku byl bez jednoznacné patologie. Pro recidivujici potize bylo provedeno bronchoskopické vysetieni
a opakované stanovena diagnéza amyloidézy (histologie z excize). V nasem pt¥ipadé se jednalo o pacienta s tracheobronchialni formou
plicni amyloiddzy (s nejvétsi pravdépodobnosti typu AA) probihajici p¥i chronické pansinusitidé.

Kli¢ova slova: klasifikace - incidence - prognéza amyloidézy - klinické ptiznaky plicni a systémové amyloiddzy - diferencidlni diagnostika
rznych typd amyloidézy v praxi

Localized tracheobronchial amyloidosis, type AA, and its differentiation from the systemic form of amyloidosis in clinical practice

Summary: 67-year-old patient with chronic obstructive pulmonary disease and chronic pansinusitis suffered from attacks of dyspnea,
cough and common cold repeatedly. The chest X-ray was without clear pathology. Because of repeated difficulties, a bronchoscopic exa-
mination was made and a diagnosis of amyloidosis was made twice (bronchial biopsy, excision). The patient in our case suffered from

a tracheobronchial form of amyloidosis (type AA most probably) together with chronic pansinusitis.

Key words: classification - incidence - prognosis of amyloidosis - clinical symptoms of pulmonary and systemic amyloidosis -
differential diagnostics of various types of amyloidosis in clinical practice

Uvod
Tracheobronchidlni forma amyloidézy
patii mezi vzicnd onemocnéni. Souhrn
literatury z roku 1983 popisuje celo-
svétové vyskyt pouze u 67 pacientd,
z nichz 57 trpélo formou difuzné in-
filtrujici (vicecetné submukdzni plaky)
a 10 formou s lokalizovanym posti-
zenim (endobronchidlni polypy) [5].
Toto onemocnénf se objevuje pfevazné
u muzt mezi 50. a 70. rokem Zivota.
Jedna se vétsinou o pacienty s letitymi
subjektivnimi potizemi, jako jsou dus-
nost, kasel, nékdy i hemoptyza, v pii-
padé postiZeni laryngu i chrapot ¢i
stridor [1,5,7]. Zuzeni dychacich cest
muzZe zplsobit atelektdzu s recidivuji-
cimi bronchitidami ¢ pneumoniemi ¢i
s naslednym rozvojem bronchiektazif.
Symptomatickd tracheobronchialni
amyloidéza byva vétdinou lokalizovana
[5]. Nalez na RTG snimku hrudniku
je ve 25% pripadd bez patologickych
zmén. Jindy je pfitomna kondenzace
segmentu ¢i laloku plic p¥i atelek-

taze ¢i infiltrativni zmény pfi pneumo-
nii za stendzou, ptipadné kalcifikace
v lézich. Na CT hrudniku (pocitacova
tomografie) byvd patrno navic zesi-
leni a nerovnosti stén pridusek. Bron-
choskopie zachyti vyklenuti sliznice
zplGsobené noduly ¢i plaky, které Se-
dozluté prosvitaji. Byvaji rlizné veli-
kosti a lokalizace s maximem vyskytu
v okoli bifurkace trachey. Definitivni
diagndézu stanovi az bioptické vyset-
feni s naslednym imunohistochemic-
kym uréenim typu amyloidu. Amyloid
je deponovén v submukéznim vazivu.
Nejc¢astéjsim typem amyloidézy byva
Al-amyloidéza (amyloidosis-light cha-
ins). V diferencidlni diagnostice pfi-
chézeji v tvahu nddory a osteochon-
droplasticka tracheobronchopatie [1].

Neexistuje platné schéma lécby této
choroby, které by zaruc¢ené prtineslo
zlepSeni stavu pacienta. Lécebny postup
je individualni, vychazi z konkrétnich na-
lezli a zavaznosti subjektivnich potizi.
Terapeuticky se uplatriuji desobstrukéni

¢ desobliteraéni vykony chirurgické
nebo bronchologické: Nd:YAG nebo
CO, laser, elektrokauter, balénkova di-
latace, ev. zavedeni stentu. Medikamen-
tézné jsou zkugenosti s poddnim kolchi-
cinu v kombinaci se zevnim ozédfenim.
DaleZitd je prevence recidiv infeked [1].
Zatim neni zndmo, pro¢ byvd pato-
logicky proces lokalizovan pravé v tra-
cheobronchidlnim vétveni. Predpokldda
se, Ze pri Al-amyloiddze, ktera byva
pfi onemocnéni tracheobronchidlnf

vy,

formou nejcastéjsi, jsou lehké Fetézce
imunoglobulind produkovény plazma-
tickymi burikami pFtomnymi p¥imo
v tracheobronchidlnim stromé [6].

Vlastni pozorovani

67lety pacient ve starobnim ddchodu,
d¥ive pracujici jako technik na monta-
zich, byl poprvé hospitalizovan na Kli-
nice tuberkuldzy a respirac¢nich nemoci
ve Fakultni nemocnici Brno-Bohunice
v Fjnu roku 2006. Byl ptivezen rychlou
zédchrannou sluzbou pro akutné vzniklé
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Obr. 1, 2. RTG snimky hrudniku z 1. hospitalizace.

potize. Jednalo se o klidovou dusnost,
drazdivy kasel a bolesti za sternem pfi
kasli. Poslechové dominovaly tiché pfs-
koty a vrzoty bilaterdlné a oslabené
dychani difuzné vpravo. Laboratorni
nédlez véetné zanétlivych markerd byl
kromé hyposaturace krve (81%) v me-
zich normy. Ataky klidové a ndma-
hové dusnosti se u pacienta objevovaly
jiz od ledna roku 2006 v souvislosti
s CHOPN (chronicka obstrukéni plicni
nemoc), kterd byla u pacienta diagnos-
tikovana. Vyskyt bézné sledovanych ne-
moci v rodiné i alergie pacient nego-
val. Jednalo se o stopkuraka, do roku
2005 kouril 10 cigaret denné.

Pacient mél CHOPN zalécenou teofy-
linem, dlevovym sprejem ze skupiny
sympatomimetik a antihistaminikem.
Dale uzival trojkombinaci antihyperten-
ziv. Vzhledem k prodélané plicni embo-
lii, ktera byla diagnostikovana v breznu
roku 2006 na zdkladé vysledku perfuz-
niho plicniho scanu na internim oddé-
lenf jedné z brnénskych nemocnic, uzi-
val i perordlnf antikoagulancia. V kvétnu
roku 2006 pacient podstoupil operaci
nosnich polypG. V minulosti prodélal
bronchopneumonii a laboratorné byla
zjisténa hyperlipoproteinemie.

Na zadoptednim skiagramu hrud-
niku byl patrny lobus venae azygos
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vpravo a drobny pruhovity horizontdln{
stin v levém stfednim plicnim poli. Na
boé¢ném snimku pak drobné cipaté za-
stinéni retrokardialné velikosti 1,5cm
v priiméru. Vzhledem k podezfeni na si-
nusitidu (v anamnéze byl pritomen déle
trvajici neproduktivn{ kagel, nosnf ne-
priichodnost, obcasna sekrece z nosu,
subfebrilie pfi zhorsenf vy3e uvedenych
potizi), byl proveden RTG snimek pa-
ranazélnich dutin. Zde bylo zfejmé
oboustranné zastfeni maxilarnich du-
tin. P¥i dal3i hospitalizaci byl proveden
CT snimek paranazalnich dutin, ktery
ukazoval na chronické zanétlivé zmény
polypdzniho charakteru ve viech para-
nazalnich dutindch. Pacient podstoupil
jiz podruhé operaci funkéni endosko-
pické nosni chirurgie s provedenim po-
lypektomie a histologicky byl potvrzen
zanétlivy nosni polyp. Ukazalo se tedy,
Ze pacient trpél chronickou pansinusi-
tidou. Podle funkéniho vysetfeni plic
se jednalo o kombinovanou, prevazné
obstrukéni ventilaéni poruchu tézkého
stupné. Vysetfen( krevnich plynd pro-
kazalo parcidlni respiraéni insuficienci
lehkého stupné (parcidlni tlak kysliku
8,2 kPa; parcidlni tlak kysli¢niku uhlici-
tého 5,4 kPa; pH 7,37).

Vzhledem k opakovanym atakam
dusnosti bylo i ptes zavedenou dlouho-

dobou medikaci béhem hospitalizace
provedeno bronchoskopické vyset-
feni k vylouceni endobronchialni |éze.
Kromé nalezu Zlutavého vyklenuti sliz-
nice ve spojném bronchu byly dale pa-
trny vystupfiované zdnétlivé zmény
sliznice zuzujici vstup do linguly. Cyto-
logicky nebyl prokdzan zdnét ¢i tumor.
Ze dvou excizi odebranych z linguly
byla histologicky stanovena diagnéza
bronchidlni amyloidézy, zatim bez
presného uréeni typu amyloidu, a to
na zakladé standardniho zédkladniho
histologického vysettent, které spo-
¢iva v pozitivité barveni Kongo-cervenf{
a prukazu zeleného dichroizmu v po-
larizovaném svétle v takto barvenych
prepardtech.

Po poddni komplexni bronchodi-
latacni 1é¢by, terapii kortikoidy a an-
tibiotiky doslo k dstupu subjektivnich
potizi pacienta, k vymizeni spastického
poslechového nalezu a k mirnému zlep-
eni hodnot krevnich plynd. Stale viak
pretrvavala lehka parcidlni respiraéni
insuficience. Anamnéza, fyzikalni nalez
a funkéni vySetfeni spolu se zlepsenim
stavu po zavedeni |é¢by akutni exacer-
bace CHOPN potvrdily tuto diagnézu.
Na akutné vzniklych symptomech se do
urcité miry mohla podilet pfitomnost
plicni amyloidézy. Po prostudovani za-
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puj¢ené dokumentace byla z ddvodu
v minulosti pravdépodobné nespravné
diagndzy plicni embolie ukoncena an-
tikoagulacni lé¢ba. Ndlez na perfuz-
nim plicnim scanu, D-dimery ani sub-
jektivni potiZze pacienta nepodlozily
jasné diagndézu plicni embolie. Jednalo
se tehdy zfejmé o jednu z atak dus-
nosti na podkladé exacerbace CHOPN
amozna i o projev plicni amyloidézy.

Ve stabilizovaném stavu byl pacient
s nové stanovenou diagnézou bron-
chidlni amyloidézy (velmi suspektné
v souvislosti s chronickym zanétem pa-
ranazalnich dutin) propustén do am-
bulantni péce.

Ambulantni cestou a ¢aste¢né i bé-
hem daldich hospitalizaci v priibéhu
nésledujicich mésict byla provedena
vysetfeni k vylouceni systémové amyloi-
ddzy, kterd byla zamé¥ena na pripadné
odhaleni amyloidovych depozit v ji-
nych orgdnech a na odhaleni hemato-
logické ¢i jiné malignity.

Byl proveden RTG snimek lebky,
kréni, hrudni a bederni pétere, Zeber,
panve, femur( a humert s ndlezem de-
generativnich zmén skeletu bez jedno-
znaénych osteolytickych lozisek. Na
ultrazvukovém vysetieni srdce byla pa-
trna mirnd koncentrickd hypertrofie
a porucha diastolického plnéni levé
komory souvisejici s remodelaci sr-
decniho svalu u hypertonika s ejekéni
frakei 65%. Postizeni srdce amyloidem
bylo vyloucdeno. Ultrazvukové vysetren{
bticha ukdzalo zvySenou echogenitu
jater charakteru steatézy, drobnou
cholecystolitidzu a korové cysty ledvin.
HRCT (pocitacova tomografie s vyso-
kym rozlidenim) ani CT vy3etfen plic
neprokazaly loZiska v plicnim paren-
chymu ¢i v mediastinu. Vedlej$im néle-
zem byl zvétseny pravy lalok Stitné Zlazy.
Vysetteni PET (pozitronova emisni to-
mografie) bylo bez priikazu patologie.
Celotélové scintigrafické vysetieni zna-
¢enymi leukocyty - plandrni vy3etteni
a SPECT (single photon emission com-
puted tomography) krku, hrudniku,
bFicha a panve bylo bez viditelnych lo-
zisek patologické kumulace radiofar-
maka ve sledovanych oblastech.
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Biopsie sliznice rekta nepotvrdila pfi-
tomnost amyloidovych hmot. P¥i pro-
veden/ gastrofibroskopie byly pfitomny
makroskopicky zndmky termindlnf re-
fluxni ezofagitidy a antrumgastritidy
lehkého stupné, které byly histologicky
uzaviené jako zanét. RTG polykacim
aktem byla potvrzena skluzna hidtovd
hernie. Trepanobiopsii byl ziskdn vzo-
rek kostni dfené s obrazem normdlnf{
trilinedrni hematopoézy bez znamek
primarn{ ¢ sekundarni malignity, bez
ptitomnosti depozit amyloidu. Kreati-
ninovd clearance k vyloucenf postizenf
ledvin byla v normé. Monoklonélnf imu-
noglobulin v modi, krvi a volné lehké te-
tézce Ig v séru byly negativni. MnoZstvi
celkovych imunoglobulind ve t¥idach
IgG, I1gM a IgE bylo v mezich normy.

Pacient byl v prosinci roku 2006 ptijat
k rehospitalizaci pro opakovanou ataku
klidové dusnosti. Priibéh hospitalizace,
objektivni ndlez i vysledky vySetfovacich
metod (RTG snimek hrudniku, funkénf
vySetten( plic) byly obdobné jako v Fijnu
roku 2006. Bronchoskopickym vyset-
fenim byla prokdzdna mirnd progrese
stavu. Nové byl pfitomen nalez na pte-
délu mezi hornim a spojnym bronchem
vpravo a na predélu mezi hornim a dol-
nim bronchem vlevo. Ndlez v oblasti lin-
guly a medidlni stény spojného bronchu
byl bez vyvoje. Histologicky byla potvr-
zena diagnéza bronchidlni amyloidézy.
Po zintezivnéni |écby CHOPN se stav
opét upravil. V lednu roku 2007 byla
za hospitalizace provedena trepa-
nobiopsie. Zhorseni dusnosti a kasle
si vyzadalo opétovnou hospitalizaci na
prelomu ledna a tnora a v kvétnu roku
2007. Béhem rehospitalizaci nedoslo
k vyvoji nalezu funkéniho vysetienf plic,
krevnich plynt ani RTG obrazu.

Vzhledem ke zvétSenému pravému
laloku 3titné zldzy dle CT vy3etteni plic
a mediastina byl proveden ultrazvuk
stitné zldzy s nédlezem cystoidni for-
mace velikosti 2cm v pravém laloku.
Laboratorné byla Stitnice eufunkéni.
Doporucené cilené CT vysetteni krku
a horniho mediastina k vylouceni a¢
nepravdépodobného tumoru pacient
jiz neabsolvoval.
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Pacient je sledovan ve specializované
ambulanci Interni hematoonkologické
kliniky Fakultni nemocnice Brno-Bo-
hunice, kterd se zabyva diagnostikou
a lé¢bou amyloidézy. Cilenou ana-
mnézou bylo zjisténo, Ze nelze vyloucit
hereditarni formu onemocnéni vzhle-
dem k ¢asnému umrti sourozencd
(jeden bratr se lécil s ledvinami, jako
20lety zemvel na sepsi a druhy zemfel
na infarkt myokardu ve 40 letech).
Vdemi dostupnymi vySetfenimi nebylo
zjisténo jiné nez plicni postiZenf, ne-
potvrdili jsme tedy systémovou formu
amyloiddzy. Vzhledem k chronické pan-
sinusitidé se domnivdme, Ze se v tomto
ptipadé s nejvétsi pravdépodobnosti
jednalo o lokalizovanou plicni amyloi-
dézu typu AA (amyloid protein A), kon-
krétné o jeji tracheobronchialni formu.
V nasem ptipadé byla loziska lokalizo-
vana vicecetné v bronsich.

Ptesny typ amyloidu nebyl pato-
logy toho ¢asu stanoven z ddvodu ne-
dostupnosti specializovanych metod
k rozlisen{ rliznych typ& amyloidu. Patfi
mezi né imunohistochemické vyset-
feni za pomoci protildtek, kterym by
bylo mozné detekovat jak amyloid AA,
jehoz prekurzorem je B-2-mikroglobu-
lin, tak nékteré bézné genetické formy
amyloidu. Dale pak imunofluores-
cenéni vyetteni s pouzitim nefixované
tkdné, kterd umozniuji dal3i diagnos-
tické rozliseni systémovych amyloidéz
a jsou v soucasné dobé nejspolehli-
véjsi technikou schopnou odlisit AL
amyloid. | p¥i poufZiti vSech specializo-
vanych metod muze byt v nékterych p¥i-
padech identifikace specifického typu
amyloidu velmi komplikovand, a proto
vyzaduje multidisciplinarn{ p¥istup.

Lécba lokalizované AA-amyloidézy je
pouze symptomatickd. Endoskopicky
nédlez ani symptomy pacienta nebyly
takového rozsahu, aby byla indikovana
nékterd z vySe uvedenych moZnosti
lé¢by. Pacientovi bylo doporucéeno
pouze daldi sledovani, a to jak v plicnf
ambulanci, tak ve specializované am-
bulanci hematoonkologické kliniky. Na
daldi planovanou kontrolu se pacient
jiz nedostavil.
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Tab. 1. Klasifikace amyloidéz [1].

Dal3i amyloidézy, familiarni formy

systémovd i lokalizovana amyloidéza p#i malignitdch a chronickych z4-
nétlivych onemocnénich, rovnéz u familidrni stfedozemni horecky

Typ Prekurzorovy protein Vyznam
Nejéastéjsi amyloidézy
AA sérovy amyloid A (apoSAA)
AL lehké Fetézce imunoglobulind
nich gamapatiich
ATTR transtyretin senilni systémovd amyloidéza, familidrni formy
AB2M B-2-mikroglobulin systémovd amyloidéza u chronicky dialyzovanych
Dal3i amyloidézy, formy lokélni a limitované na orgédn
AB amyloidovy prekurzor protein 32
APrPSc prionovy protein vrozené a ziskané spongioformni encefalopatie
AANF atridlni natriureticky faktor senilni myokardialni amyloidéza
AIAPP amylin diabetes mellitus 2. typu, inzulinom
Acal prekalcitonin medularni ca titné Zlazy
Ains veprovy inzulin lokalné v podkoZi takto lé¢enych diabetikd

systémové i lokalni amyloidézy p¥i benignich i malignich monoklonal-

vrozené a ziskané encefalopatie (Downuv syndrom, m. Alzheimer)

Acys cystatin C cerebrdlni amyloidové angiopatie
Agel gelsolin familidrni amyloidova polyneuropatie
AApoAT apolipoprotein A1 visceralnifamiliarniamyloidéza a familiarniamyloidové polyneuropatie
AFibA fibrinogen Aa. viscerdlni familidrni amyloidéza
Alys lysozym viscerdlni familidrni amyloidéza
Diskuze v jednom organu (pfi mistni produkci  zadnétl infekénf ¢i imunopatologické po-

Amyloidéza je heterogenni skupina
onemocnéni riizné geneze charakteri-
zovana uklddanim proteinového ma-
teridlu s abnormalni fibrilarni struk-
turou (amyloidu) v extraceluldrnim
prostoru tkdni a orgdn( s postizenim
lokalizovanym ¢&i systémovym. Posti-
Zeni mize byt asymptomatické nebo
vede postupné k orgdnové dysfunkci.
Diagndza amyloidézy se stanovuje na
zakladé bioptického vysetteni vzorku
tkané barveného konzskou cerveni [1].
Terminem amyloid nazval jako prvni
Virchow v roce 1854 patologicky ex-
tracelularni material v jatrech [2]. In-
cidence amyloidézy v Ceské republice
neni zndma [2]. Strege et al analyzo-
vali 6 305 neselektovanych pitev z let
1979-1993 a zjistili systémovou
amyloidézu u 0,7 % pitvanych [1].
Moderni klasifikace amyloidéz je zalo-
Zena na identifikaci protein(, které tvofi
amyloidové fibrily (tab. 1) [2]. Viem
amyloiddm je spole¢nd tzv. P kompo-
nenta, pochdazejici z krevniho séra. Na
ni se vaze dalsi bilkovina, kterd se u riiz-
nych typt amyloidu lisi [3]. V pFipadé,
Ze se amyloidové fibrily ukladaji pouze
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globulint ¢i jejich fragmentd), hovo-
fime o lokalizované amyloidéze [2].
Pokud je postizeno orgdn vice, jednd se
o systémovou amyloid6zu. Sekundarni
amyloidéza vznikd na podkladé jinych
onemocnéni. Ze viech typt amyloiddzy
je nejcastéjsi AL-amyloidéza. Dochdzf
pii ni k ukladani amyloidovych fibril od-
vozenych od lehkych fetézcd imunoglo-
bulint nebo jejich ¢asti, produkovanych
patologickym B-lymfocytdrnim klonem
diferencovanym na plazmatické buriky
[2,3]. Casto provazi nékterou z malig-
nich monoklondlnich gamapatif (napt.
mnohocetny myelom, solitdrni nebo
extrameduldrni plazmocytom, méné
¢asto Waldenstromovu makroglobuli-
nemii), ale i jiné lymfoproliferativni ne-
moci [4]. V tomto p¥ipadé hovofime
o sekundarni AL-amyloidéze. Jestlize je
u pacienta prokdzdna Al-amyloiddza,
ale laboratorni a morfologické nalezy
nespliiuji kritéria nékteré z malignich
lymfoproliferativnich chorob, jedna se
o tzv. primarni amyloidézu [2,4]. Nej-
¢astéjsi systémovou formou nemoci je
AA-amyloidé6za. Jednd se o sekundarni
reaktivni typ amyloidézy u chronickych

vahy a u malignit (tab. 2). Jako dal3i bil-
kovinu obsahuje protein AA, pochazejici
z krevniho séra (tzv. SAA). Ten se chova
jako protein akutni faze a je transpor-
tovdn ve vazbé na lipoproteiny o vysoké
hustoté [3].

Klinické ptiznaky amyloidézy jsou
velmi pestré. Mezi celkové ptiznaky
patfi slabost, ubytek hmotnosti, noé¢ni
poceni (zvlasté u primarni systémové
amyloidézy) [2]. Dychaci ustroji
muiZze byt postizeno pfi véech formach
amyloiddzy, systémovych i lokalnich,
ziskanych i vrozenych, primarnich i se-
kundarnich. Léze mohou byt nodularn{
(solitarni ¢ivicecetné) nebo difuzni. Exi-
stuje forma tracheobronchialni, plicnf
parenchymovd, pleurdlni a amyloidéza
nitrohrudnich miznich uzlin a medias-
tina[1]. Literarni idaje o tom, jak ¢asto
je dychaci trakt amyloidézou postizen,
se velmi lisi. Respiraéni trakt byva nej-
Castéji postizen formou tracheobron-
chialni [8]. Klinicky se v3echny formy
plicni amyloidézy manifestuji podle
rozsahu a lokalizace pritomnosti kasle,
hemoptyzy, stridoru, dusnosti a recidi-
vujicich infekei, v téz8ich ptipadech az
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respiracni insuficienci. Vzdcné, avsak
o to klinicky vyznamnéj3i jsou nélezy
ukazujici na pretizeni malého obéhu,
jako jsou plicni hypertenze nebo ar-
teriovendézni zkraty [8]. Amyloidéza re-
spira¢niho traktu je v naprosté vétsiné
neimunoglobulinova. Kazdy pacient
postizeny chronickym zdnétem muze
tvotit amyloid, ale jen maloktery one-
mocni manifestni amyloidézou. To
vede k domnénce, Ze u predisponova-
nych jedincd existuje enzymaticky de-
feke, ktery je zodpovédny za to, Ze vytva-
feny amyloid neni odbourdvan. Mohlo
by se jednat o primarni defekt mono-
cytd, které hraji dtlezitou dlohu pfi
odbouravani amyloidu [8]. Kazdé po-
dezfenina amyloidézu dychaciho traktu
by mélo byt histologicky verifikovdno
a pokud mozno ndsledné imunohisto-
chemicky typizovano. U lozisek v plic-
nim parenchymu je mnohdy nutné pro-
vést transbronchialn{ biopsii. P¥i jejim
provedeni se udava vyssi pocet kompli-
kacf (tézké krvaceni, aspirace vzduchu
s naslednou plicni embolif). Kompli-
kace jsou u amyloidézy ¢etnéjsi a zdvaz-
néjsi nez u jinych onemocnéni [8].
Znalost klinickych pFiznakd sy-
stémové amyloidézy ndm pomize
pti odliseni systémové a lokalizované
formy onemocnéni. K systémovym p¥i-
znakam fadime rendlni postizeni, které
se manifestuje proteinurii a nezfidka
nefrotickym syndromem. Mdze vést az
k zavazné renalni insuficienci [2,9]. Re-
strikéni poskozeni srdce amyloidem
vede ke sniZzeni minutového objemu,
které mGze nakonec vyustit do konges-
tivniho srde¢niho selhani [2]. Depozita
amyloidu mohou zpUlsobit axonalni
periferni neuropatii s naslednou de-
myelinizaci manifestujici se podobné
jako diabetickd polyneuropatie, ale
i myopatii projevujici se slabostf a izo-
lovanou atrofif sval& hornich i dolnich
koncetin. PostiZzeni branice mlze byt
pticinou ventilaéniho selhdvani [2,9].
Oboustranny syndrom karpalniho tu-
nelu, ktery se vyskytuje ve 25 % pt¥ipadi
u Al-amyloidézy, mize predchazet
ostatni pfiznaky onemocnéni az o dva
roky [8]. Jaterni postiZzeni byvd dopro-
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chronické infekce

chronické imunopatologické procesy

malignity

Tab. 2. P¥i¢iny AA amyloiddzy. Podle [1].

bronchiektézie, chronicky empyém, cys-
tickd fibréza, tuberkuléza, syfilis, chro-
nické dekubitdlni viedy, chronicka osteo-
myelitida, lepra

revmatoidnf artritida, m. Crohn, Reitertv
syndrom, m. Bechtérev, Sjogrentiv syn-
drom, psoriaticka artropatie, Behcet(iv
syndrom, reakce $tépu proti hostiteli

plicni a kolorektalni karcinom, maligni
melanom, Grawitzav nddor, m. Hodgkin,
bazaliom

vazeno hepatosplenomegalii [2,9]. In-
filtrace cévni stény amyloidem a vze-
stup viskozity krve zplsobuje purpuru
a tvorbu hematom po nep¥iméfreném
nasili. Typické byvaji periorbitdlni he-
matomy, nékdy spontdnni, jindy pro-
vokované minimélnimi podnéty, jako
je kychnuti, mnuti ocf ¢i zatlaceni na
stolici. Zavazné poruchy hemostazy
jsou zptisobeny vychytavanim koagu-
la¢nich faktort amyloidem nebo ad-
hezi lehkych fetézct na povrch trom-
bocytt [2,10]. Amyloidéza muze byt
doprovazena koznimi projevy (papu-
lomatézni léze v axilarni, t¥iselné ¢i rek-
talni oblasti) [9]. Gastrointestinalni
trakt mdze byt postizen ukladdanim
amyloidu v kterékoli jeho ¢asti. Mak-
roglosie zpUsobuje potize p¥i mluveni,
polykdni a dychédni. Depozita v niz-
Sich castech traviciho traktu zptsobujf
vzacné gastrointestindlni funkénf pro-
blémy [2].

Pro spravné stanoveni typu amyloi-
dézy je dilezita anamnéza osobni, za-
méfend zejména na postizenf rlznych
organ(l, a rodinnd, kterd mize upozor-
nit na hereditarni formu onemocnéni.

Z terapeutického hlediska je diile-
zité odlisit AA-amyloidézu od AL-amy-
loiddzy. V prvnim p¥ipadé lécba spociva
v terapii vyvoldvajictho onemocnént,
v piipadé primarni i sekundarni AL-amy-
loidbzy se pak terapeuticky postupuje
jako u mnohocetného myelomu. Cilem
[écby je zbrzdit nebo zastavit tvorbu
lehkych Fetézct, coz trvd obvykle né-
kolik mésicti. Vysokodavkova chemo-
terapie s autologni transplantaci je

zdsadnim pFinosem u pacientd s ne-
velkym poskozenim organt [2,11].
Diagnéza Al-amyloidézy se stano-
vuje na zakladé histologického pri-
kazu amyloidu v postizeném organu,
imunohistochemické analyzy a ty-
pizace amyloidu, dale pomoci pri-
kazu monoklondlnich lehkych retézct
v modi, v séru a prikazu klondlniho
zmnozeni plazmocytt v kostni d¥eni
(stanoveni poméru plazmocytl expri-
mujicich k¥ nebo) lehké fetézce) [2].
K vylouceni nddorového bujeni a po-
stizen{ jinych orgdnt amyloidovymi
depozity je vhodné provést dalsi scre-
eningovd vysetreni. Patfi mezi né RTG
snimek lebky, kréni, hrudni a bedern{
patete, zeber, panve, femur a hu-
merd k vylouceni osteolytickych lozi-
sek pfi mnohocetném myelomu, ultra-
zvukové vysetieni srdce a bficha, CT
a HRCT plic, PET a celotélové scinti-
grafické vySetfeni znacenymi leukocyty,
biopsie sliznice rekta, jejiz diagnosticka
vytéznost byvd az 75-85% [8], gastro-
fibroskopie a RTG polykaci akt, kreati-
ninovd clearance a odpady bilkovin
v moci za 24 hod.

Prognéza amyloidézy respiraéniho
traktu velmi zdlezi na etiologii a ana-
tomické distribuci amyloidovych de-
pozit [5]. Systémova Al-amyloidéza
(primarni i sekunddrni) ma tendenci
postihovat plice vétdinou formou difuz-
niho postiZeni intersticia, v nékterych
ptipadech i s pfitomnosti pleurdlniho
vypotku. Prognéza nebyvd dobra. Podle
studie Jamese et al z let 1980-1993 byl
median preziti 16 mésict od data stano-
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veni diagndzy. PostiZeni plic amyloidem
pFi systémové AA-amyloiddze je vzicné
[13]. Prognéza téchto nemocnych je
zévisla na pribéhu chronického one-
mocnéni a jeho 1é¢bé [12]. Nodularn{
postizeni parenchymu nebyva zpra-
vidla spojeno s vyskytem systémové
amyloidézy. Jeho priibéh byva benigni.
Difuzni postizen{ intersticia u lokalizo-
vané plicni amyloidézy je velmi vzacné.
Tracheobronchidlni forma amyloidézy,
ackoli nebyvd obvykle spojena se sy-
stémovou amyloidézou, mize mnohdy
kon¢it smrti v dasledku obstrukce
tracheobronchidlniho vétveni. Je viak
popisovén i pribéh zcela asymptoma-
ticky [13].

Zaveér

P¥i zachytu amyloidovych depozit v ja-
kékoli tkdni je vzdy nutné provést kom-
plexni vysetfeni k vyloucenf ¢i potvrzen{
systémové amyloidézy, aby mohl byt
zvolen spravny terapeuticky p¥istup.
Vzhledem k tomu, Ze tracheobron-
chialni amyloidéza je vzacné onemoc-
néni a jsou referovdny pouze malé
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soubory nemocnych ¢i jednotlivé ka-
zuistiky, rozhodli jsme se i my publiko-
vat nas$ p¥ipad.
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