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Kazuistika

Úvod
Trache obronchi ální forma amylo idózy 
patří mezi vzácná onemocnění. So uhrn 
literatury z roku 1983 popisuje celo-
světově výskyt po uze u 67 paci entů, 
z nichž 57 trpělo formo u difuzně in-
fi ltrující (vícečetné submukózní plaky) 
a 10 formo u s lokalizovaným posti-
žením (endobronchi ální polypy) [5]. 
Toto onemocnění se objevuje převážně 
u mužů mezi 50. a 70. rokem života. 
Jedná se většino u o paci enty s letitými 
subjektivními potížemi, jako jso u duš-
nost, kašel, někdy i hemoptýza, v pří-
padě postižení laryngu i chrapot či 
stridor [1,5,7]. Zúžení dýchacích cest 
může způsobit atelektázu s recidivují-
cími bronchitidami či pne umoni emi či 
s následným rozvojem bronchi ektazi í.

Symptomatická trache obronchi ální 
amylo idóza bývá většino u lokalizovaná 
[5]. Nález na RTG snímku hrudníku 
je ve 25 % případů bez patologických 
změn. Jindy je přítomna kondenzace 
segmentu či laloku plic při atelek-

táze či infi ltrativní změny při pne umo-
nii za stenózo u, případně kalcifi kace 
v lézích. Na CT hrudníku (počítačová 
tomograf i e) bývá patrno navíc zesí-
lení a nerovnosti stěn průdušek. Bron-
choskopi e zachytí vyklenutí sliznice 
způsobené noduly či plaky, které še-
dožlutě prosvítají. Bývají různé veli-
kosti a lokalizace s maximem výskytu 
v okolí bifurkace trachey. Defi nitivní 
di agnózu stanoví až bi optické vyšet-
ření s následným imunohistochemic-
kým určením typu amylo idu. Amylo id 
je deponován v submukózním vazivu. 
Nejčastějším typem amylo idózy bývá 
AL- amylo idóza (amylo idosis-light cha-
ins). V diferenci ální di agnostice při-
cházejí v úvahu nádory a oste ochon-
droplastická trache obronchopati e [1].

Neexistuje platné schéma léčby této 
choroby, které by zaručeně přineslo 
zlepšení stavu paci enta. Léčebný postup 
je individu ální, vychází z konkrétních ná-
lezů a závažnosti subjektivních potíží. 
Terape uticky se uplatňují desobstrukční 

či desobliterační výkony chirurgické 
nebo bronchologické: Nd:YAG nebo 
CO2 laser, elektroka uter, balónková di-
latace, ev. zavedení stentu. Medikamen-
tózně jso u zkušenosti s podáním kolchi-
cinu v kombinaci se zevním ozářením. 
Důležitá je prevence recidiv infektů [1].

Zatím není známo, proč bývá pato-
logický proces lokalizován právě v tra-
che o bronchi álním větvení. Předpokládá 
se, že při AL- amylo idóze, která bývá 
při onemocnění trache obronchi ální 
formo u nejčastější, jso u lehké řetězce 
imunoglobulinů produkovány plazma-
tickými buňkami přítomnými přímo 
v trache obronchi álním stromě [6].

Vlastní pozorování
67letý paci ent ve starobním důchodu, 
dříve pracující jako technik na montá-
žích, byl poprvé hospitalizován na Kli-
nice tuberkulózy a respiračních nemocí 
ve Fakultní nemocnici Brno-Bohunice 
v říjnu roku 2006. Byl přivezen rychlo u 
záchranno u službo u pro akutně vzniklé 
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So uhrn: 67letý paci ent s chronicko u obstrukční plicní nemocí a chronicko u pansinusitido u trpěl opakovaně záchvaty dušnosti, kašle 
a nachlazení. RTG snímek hrudníku byl bez jednoznačné patologi e. Pro recidivující potíže bylo provedeno bronchoskopické vyšetření 
a opakovaně stanovena di agnóza amylo idózy (histologi e z excize). V našem případě se jednalo o paci enta s trache obronchi ální formo u 
plicní amylo idózy (s největší pravděpodobností typu AA) probíhající při chronické pansinusitidě.
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Localized trache obronchi al amylo idosis, type AA, and its differenti ati on from the systemic form of amylo idosis in clinical practice

Summary: 67- ye ar- old pati ent with chronic obstructive pulmonary dise ase and chronic pansinusitis suffered from attacks of dyspne a, 
co ugh and common cold repe atedly. The chest X-ray was witho ut cle ar pathology. Beca use of repe ated diffi culti es, a bronchoscopic exa-
minati on was made and a di agnosis of amylo idosis was made twice (bronchi al bi opsy, excisi on). The pati ent in o ur case suffered from 
a trache obronchi al form of amylo idosis (type AA most probably) together with chronic pansinusitis.

Key words: classifi cati on –  incidence –  prognosis of amylo idosis –  clinical symptoms of pulmonary and systemic amylo idosis –  
differenti al di agnostics of vari o us types of amylo idosis in clinical practice



Vnitř Lék 2009; 55(6): 593–598594

Lokalizovaná tracheobronchiální amyloidóza typu AA a její odlišení od systémové amyloidózy v praxi

potíže. Jednalo se o klidovo u dušnost, 
dráždivý kašel a bolesti za sternem při 
kašli. Poslechově dominovaly tiché pís-
koty a vrzoty bilaterálně a oslabené 
dýchání difuzně vpravo. Laboratorní 
nález včetně zánětlivých markerů byl 
kromě hyposaturace krve (81 %) v me-
zích normy. Ataky klidové a náma-
hové dušnosti se u paci enta objevovaly 
již od ledna roku 2006 v so uvislosti 
s CHOPN (chronická obstrukční plicní 
nemoc), která byla u paci enta di agnos-
tikována. Výskyt běžně sledovaných ne-
mocí v rodině i alergi e paci ent nego-
val. Jednalo se o stopkuřáka, do roku 
2005 ko uřil 10 cigaret denně.

Paci ent měl CHOPN zaléčeno u te ofy-
linem, úlevovým sprejem ze skupiny 
sympatomimetik a antihistaminikem. 
Dále užíval trojkombinaci antihyperten-
ziv. Vzhledem k prodělané plicní embo-
lii, která byla di agnostikována v březnu 
roku 2006 na základě výsledku perfuz-
ního plicního scanu na interním oddě-
lení jedné z brněnských nemocnic, uží-
val i perorální antiko agulanci a. V květnu 
roku 2006 paci ent podsto upil operaci 
nosních polypů. V minulosti prodělal 
bronchopne umonii a laboratorně byla 
zjištěna hyperlipoproteinemi e.

Na zadopředním ski agramu hrud-
níku byl patrný lobus venae azygos 

vpravo a drobný pruhovitý horizontální 
stín v levém středním plicním poli. Na 
bočném snímku pak drobné cípaté za-
stínění retrokardi álně velikosti 1,5 cm 
v průměru. Vzhledem k podezření na si-
nusitidu (v anamnéze byl přítomen déle 
trvající neproduktivní kašel, nosní ne-
průchodnost, občasná sekrece z nosu, 
subfebrili e při zhoršení výše uvedených 
potíží), byl proveden RTG snímek pa-
ranazálních dutin. Zde bylo zřejmé 
obo ustranné zastření maxilárních du-
tin. Při další hospitalizaci byl proveden 
CT snímek paranazálních dutin, který 
ukazoval na chronické zánětlivé změny 
polypózního charakteru ve všech para-
nazálních dutinách. Paci ent podsto upil 
již podruhé operaci funkční endosko-
pické nosní chirurgi e s provedením po-
lypektomi e a histologicky byl potvrzen 
zánětlivý nosní polyp. Ukázalo se tedy, 
že paci ent trpěl chronicko u pansinusi-
tido u. Podle funkčního vyšetření plic 
se jednalo o kombinovano u, převážně 
obstrukční ventilační poruchu těžkého 
stupně. Vyšetření krevních plynů pro-
kázalo parci ální respirační insufi ci enci 
lehkého stupně (parci ální tlak kyslíku 
8,2 kPa; parci ální tlak kysličníku uhliči-
tého 5,4 kPa; pH 7,37).

Vzhledem k opakovaným atakám
dušnosti bylo i přes zavedeno u dlo uho-

dobo u medikaci během hospitalizace 
provedeno bronchoskopické vyšet-
ření k vylo učení endobronchi ální léze. 
Kromě nálezu žlutavého vyklenutí sliz-
nice ve spojném bronchu byly dále pa-
trny vystupňované zánětlivé změny 
sliznice zužující vstup do linguly. Cyto-
logicky nebyl prokázán zánět či tumor. 
Ze dvo u excizí odebraných z linguly 
byla histologicky stanovena di agnóza 
bronchi ální amylo idózy, zatím bez 
přesného určení typu amylo idu, a to 
na základě standardního základního 
histologického vyšetření, které spo-
čívá v pozitivitě barvení Kongo- červení 
a průkazu zeleného dichro izmu v po-
larizovaném světle v takto barvených 
preparátech.

Po podání komplexní bronchodi-
latační léčby, terapii kortiko idy a an-
tibi otiky došlo k ústupu subjektivních 
potíží paci enta, k vymizení spastického 
poslechového nálezu a k mírnému zlep-
šení hodnot krevních plynů. Stále však 
přetrvávala lehká parci ální respirační 
insufi ci ence. Anamnéza, fyzikální nález 
a funkční vyšetření spolu se zlepšením 
stavu po zavedení léčby akutní exacer-
bace CHOPN potvrdily tuto di agnózu. 
Na akutně vzniklých symptomech se do 
určité míry mohla podílet přítomnost 
plicní amylo idózy. Po prostudování za-

Obr. 1, 2. RTG snímky hrudníku z 1. hospitalizace.
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Paci ent je sledován ve speci alizované 
ambulanci Interní hemato onkologické 
kliniky Fakultní nemocnice Brno-Bo-
hunice, která se zabývá di agnostiko u 
a léčbo u amylo idózy. Cíleno u ana-
mnézo u bylo zjištěno, že nelze vylo učit 
hereditární formu onemocnění vzhle-
dem k časnému úmrtí so urozenců 
(jeden bratr se léčil s ledvinami, jako 
20letý zemřel na sepsi a druhý zemřel 
na infarkt myokardu ve 40 letech). 
Všemi dostupnými vyšetřeními nebylo 
zjištěno jiné než plicní postižení, ne-
potvrdili jsme tedy sy stémovo u formu 
amylo idózy. Vzhledem k chronické pan-
sinusitidě se domníváme, že se v tomto 
případě s největší pravděpodobností
jednalo o lokalizovano u plicní amy lo i -
dózu typu AA (amylo id protein A), kon-
krétně o její trache obronchi ální formu. 
V našem případě byla ložiska lokalizo-
vána vícečetně v bronších.

Přesný typ amylo idu nebyl pato-
logy toho času stanoven z důvodu ne-
dostupnosti speci alizovaných metod 
k rozlišení různých typů amylo idu. Patří 
mezi ně imunohistochemické vyšet-
ření za pomoci protilátek, kterým by 
bylo možné detekovat jak amylo id AA, 
jehož prekurzorem je - 2- mikroglobu-
lin, tak ně kte ré běžné genetické formy 
amylo idu. Dále pak imunof luores-
cenční vyšetření s po užitím nefi xované 
tkáně, která umožňují další di agnos-
tické rozlišení sy stémových amylo idóz 
a jso u v so učasné době nejspolehli-
vější techniko u schopno u odlišit AL 
amylo id. I při po užití všech speci alizo-
vaných metod může být v ně kte rých pří-
padech identifi kace specifi ckého typu 
amylo idu velmi komplikovaná, a proto 
vyžaduje multidisciplinární přístup.

Léčba lokalizované AA- amylo idózy je 
po uze symptomatická. Endoskopický 
nález ani symptomy paci enta nebyly 
takového rozsahu, aby byla indikovaná 
ně kte rá z výše uvedených možností 
léčby. Paci entovi bylo doporučeno 
po uze další sledování, a to jak v plicní 
ambulanci, tak ve speci alizované am-
bulanci hemato onkologické kliniky. Na 
další plánovano u kontrolu se paci ent 
již nedostavil.

Bi opsi e sliznice rekta nepotvrdila pří-
tomnost amylo idových hmot. Při pro-
vedení gastrofi broskopi e byly přítomny 
makroskopicky známky terminální re-
f luxní ezofagitidy a antrumgastritidy 
lehkého stupně, které byly histologicky 
uzavřené jako zánět. RTG polykacím 
aktem byla potvrzena skluzná hi átová 
herni e. Trepanobi opsi í byl získán vzo-
rek kostní dřeně s obrazem normální 
triline ární hematopoézy bez známek 
primární či sekundární malignity, bez 
přítomnosti depozit amylo idu. Kre ati-
ninová cle arance k vylo učení postižení 
ledvin byla v normě. Monoklonální imu-
noglobulin v moči, krvi a volné lehké ře-
tězce Ig v séru byly negativní. Množství 
celkových imunoglobulinů ve třídách 
IgG, IgM a IgE bylo v mezích normy.

Paci ent byl v prosinci roku 2006 přijat 
k rehospitalizaci pro opakovano u ataku 
klidové dušnosti. Průběh hospitalizace, 
objektivní nález i výsledky vyšetřovacích 
metod (RTG snímek hrudníku, funkční 
vyšetření plic) byly obdobné jako v říjnu 
roku 2006. Bronchoskopickým vyšet-
řením byla prokázána mírná progrese 
stavu. Nově byl přítomen nález na pře-
dělu mezi horním a spojným bronchem 
vpravo a na předělu mezi horním a dol-
ním bronchem vlevo. Nález v oblasti lin-
guly a medi ální stěny spojného bronchu 
byl bez vývoje. Histologicky byla potvr-
zena di agnóza bronchi ální amylo idózy. 
Po zintezivnění léčby CHOPN se stav 
opět upravil. V lednu roku 2007 byla 
za hospitalizace provedena trepa-
nobi opsi e. Zhoršení dušnosti a kašle 
si vyžádalo opětovno u hospitalizaci na 
přelomu ledna a února a v květnu roku 
2007. Během rehospitalizací nedošlo 
k vývoji nálezu funkčního vyšetření plic, 
krevních plynů ani RTG obrazu.

Vzhledem ke zvětšenému pravému 
laloku štítné žlázy dle CT vyšetření plic 
a medi astina byl proveden ultrazvuk 
štítné žlázy s nálezem cysto idní for-
mace velikosti 2 cm v pravém laloku. 
Laboratorně byla štítnice e ufunkční. 
Doporučené cílené CT vyšetření krku 
a horního medi astina k vylo učení ač 
nepravděpodobného tumoru paci ent 
již ne absolvoval.

půjčené dokumentace byla z důvodu 
v minulosti pravděpodobně nesprávné 
di agnózy plicní emboli e ukončena an-
tiko agulační léčba. Nález na perfuz-
ním plicním scanu, D-dimery ani sub-
jektivní potíže paci enta nepodložily 
jasně di agnózu plicní emboli e. Jednalo 
se tehdy zřejmě o jednu z atak duš-
nosti na podkladě exacerbace CHOPN 
a možná i o projev plicní amylo idózy.

Ve stabilizovaném stavu byl paci ent 
s nově stanoveno u di agnózo u bron-
chi ální amylo idózy (velmi suspektně 
v so uvislosti s chronickým zánětem pa-
ranazálních dutin) propuštěn do am-
bulantní péče.

Ambulantní cesto u a částečně i bě-
hem dalších hospitalizací v průběhu 
následujících měsíců byla provedena
vyšetření k vylo učení sy stémové amylo i-
dózy, která byla zaměřena na případné 
odhalení amylo idových depozit v ji-
ných orgánech a na odhalení hemato-
logické či jiné malignity.

Byl proveden RTG snímek lebky, 
krční, hrudní a bederní páteře, žeber, 
pánve, femurů a humerů s nálezem de-
generativních změn skeletu bez jedno-
značných oste olytických ložisek. Na 
ultrazvukovém vyšetření srdce byla pa-
trna mírná koncentrická hypertrof i e 
a porucha di astolického plnění levé 
komory so uvisející s remodelací sr-
dečního svalu u hypertonika s ejekční 
frakcí 65 %. Postižení srdce amylo idem 
bylo vylo učeno. Ultrazvukové vyšetření 
břicha ukázalo zvýšeno u echogenitu 
jater charakteru ste atózy, drobno u 
cholecystoliti ázu a korové cysty ledvin. 
HRCT (počítačová tomografi  e s vyso-
kým rozlišením) ani CT vyšetření plic 
neprokázaly ložiska v plicním paren-
chymu či v medi astinu. Vedlejším nále-
zem byl zvětšený pravý lalok štítné žlázy. 
Vyšetření PET (pozitronová emisní to-
mografi  e) bylo bez průkazu patologi e. 
Celotělové scintigrafi cké vyšetření zna-
čenými le ukocyty –  planární vyšetření 
a SPECT (single photon emissi on com-
puted tomography) krku, hrudníku, 
břicha a pánve bylo bez viditelných lo-
žisek patologické kumulace radi ofar-
maka ve sledovaných oblastech.
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zánětů infekční či imunopatologické po-
vahy a u malignit (tab. 2). Jako další bíl-
kovinu obsahuje protein AA, pocházející 
z krevního séra (tzv. SAA). Ten se chová 
jako protein akutní fáze a je transpor-
tován ve vazbě na lipoproteiny o vysoké 
hustotě [3].

Klinické příznaky amylo idózy jso u 
velmi pestré. Mezi celkové příznaky 
patří slabost, úbytek hmotnosti, noční 
pocení (zvláště u primární sy stémové 
amylo idózy) [2]. Dýchací ústrojí 
může být postiženo při všech formách 
amylo idózy, sy stémových i lokálních, 
získaných i vrozených, primárních i se-
kundárních. Léze moho u být nodulární 
(solitární či vícečetné) nebo difuzní. Exi-
stuje forma trache obronchi ální, plicní 
parenchymová, ple urální a amylo idóza 
nitrohrudních mízních uzlin a medi as-
tina [1]. Literární údaje o tom, jak často 
je dýchací trakt amylo idózo u postižen, 
se velmi liší. Respirační trakt bývá nej-
častěji postižen formo u trache obron-
chi ální [8]. Klinicky se všechny formy 
plicní amylo idózy manifestují podle 
rozsahu a lokalizace přítomností kašle, 
hemoptýzy, stridoru, dušnosti a recidi-
vujících infekcí, v těžších případech až 

v jednom orgánu (při místní produkci 
globulinů či jejich fragmentů), hovo-
říme o lokalizované amylo idóze [2]. 
Pokud je postiženo orgánů více, jedná se 
o sy stémovo u amylo idózu. Sekundární 
amylo idóza vzniká na podkladě jiných 
onemocnění. Ze všech typů amylo idózy 
je nejčastější AL- amylo idóza. Dochází 
při ní k ukládání amylo idových fi bril od-
vozených od lehkých řetězců imunoglo-
bulinů nebo jejich částí, produkovaných 
patologickým B-lymfocytárním klonem 
diferencovaným na plazmatické buňky 
[2,3]. Často provází ně kte ro u z malig-
ních monoklonálních gamapati í (např. 
mnohočetný myelom, solitární nebo 
extramedulární plazmocytom, méně 
často Waldenströmovu makroglobuli-
nemii), ale i jiné lymfoproliferativní ne-
moci [4]. V tomto případě hovoříme 
o sekundární AL- amylo idóze. Jestliže je 
u paci enta prokázána AL- amylo idóza, 
ale laboratorní a morfologické nálezy 
nesplňují kritéri a ně kte ré z maligních 
lymfoproliferativních chorob, jedná se 
o tzv. primární amylo idózu [2,4]. Nej-
častější sy stémovo u formo u nemoci je 
AA- amylo idóza. Jedná se o sekundární 
re aktivní typ amylo idózy u chronických 

Diskuze
Amylo idóza je heterogenní skupina 
onemocnění různé geneze charakteri-
zovaná ukládáním proteinového ma-
teri álu s abnormální fi brilární struk-
turo u (amylo idu) v extracelulárním 
prostoru tkání a orgánů s postižením 
lokalizovaným či sy stémovým. Posti-
žení může být asymptomatické nebo 
vede postupně k orgánové dysfunkci. 
Di agnóza amylo idózy se stanovuje na 
základě bi optického vyšetření vzorku 
tkáně barveného konžsko u červení [1]. 
Termínem amylo id nazval jako první 
Virchow v roce 1854 patologický ex-
tracelulární materi ál v játrech [2]. In-
cidence amylo idózy v České republice 
není známa [2]. Strege et al analyzo-
vali 6 305 neselektovaných pitev z let 
1979– 1993 a zjistili sy stémovo u 
amylo idózu u 0,7 % pitvaných [1].

Moderní klasifi kace amylo idóz je zalo-
žena na identifi kaci proteinů, které tvoří 
amylo idové fi brily (tab. 1) [2]. Všem 
amylo idům je společná tzv. P kompo-
nenta, pocházející z krevního séra. Na 
ni se váže další bílkovina, která se u růz-
ných typů amylo idu liší [3]. V případě, 
že se amylo idové fi brily ukládají po uze 

Tab. 1. Klasifi kace amyloidóz [1].  

Typ Prekurzorový protein Význam
Nejčastější amyloidózy  
AA sérový amyloid A (apoSAA)  systémová i lokalizovaná amyloidóza při malignitách a chronických zá-

nětlivých onemocněních, rovněž u familiární středozemní horečky
AL lehké řetězce imunoglobulinů  systémové i lokální amyloidózy při benigních i maligních monoklonál-

ních gamapatiích 
ATTR transtyretin senilní systémová amyloidóza, familiární formy
A2M -2-mikroglobulin systémová amyloidóza u chronicky dialyzovaných

Další amyloidózy, formy lokální a limitované na orgán  
A amyloidový prekurzor protein 2 vrozené a získané encefalopatie (Downův syndrom, m. Alzheimer)
APrPSc prionový protein vrozené a získané spongioformní encefalopatie
AANF atriální natriuretický faktor senilní myokardiální amyloidóza
AIAPP amylin diabetes mellitus 2. typu, inzulinom
Acal prekalcitonin medulární ca štítné žlázy
Ains vepřový inzulin lokálně v podkoží takto léčených diabetiků

Další amyloidózy, familiární formy  
Acys cystatin C cerebrální amyloidová angiopatie
Agel gelsolin familiární amyloidová polyneuropatie
AApoA1 apolipoprotein A1 viscerální familiární amyloidóza a familiární amyloidová polyneuropatie
AFibA fi brinogen A viscerální familiární amyloidóza
Alys lysozym viscerální familiární amyloidóza
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zásadním přínosem u paci entů s ne-
velkým poškozením orgánů [2,11]. 
Di agnóza AL- amylo idózy se stano-
vuje na základě histologického prů-
kazu amylo idu v postiženém orgánu, 
imunohistochemické analýzy a ty-
pizace amylo idu, dále pomocí prů-
kazu monoklonálních lehkých řetězců 
v moči, v séru a průkazu klonálního 
zmnožení plazmocytů v kostní dřeni 
(stanovení poměru plazmocytů expri-
mujících  nebo  lehké řetězce) [2]. 
K vylo učení nádorového bujení a po-
stižení jiných orgánů amylo idovými 
depozity je vhodné provést další scre-
eningová vyšetření. Patří mezi ně RTG 
snímek lebky, krční, hrudní a bederní 
páteře, žeber, pánve, femurů a hu-
merů k vylo učení oste olytických loži-
sek při mnohočetném myelomu, ultra-
zvukové vyšetření srdce a břicha, CT 
a HRCT plic, PET a celotělové scinti-
grafi cké vyšetření značenými le ukocyty, 
bi opsi e sliznice rekta, jejíž di agnostická 
výtěžnost bývá až 75– 85 % [8], gastro-
fi broskopi e a RTG polykací akt, kre ati-
ninová cle arance a odpady bílkovin 
v moči za 24 hod.

Prognóza amylo idózy respiračního 
traktu velmi záleží na eti ologii a ana-
tomické distribuci amylo idových de-
pozit [5]. Sy stémová AL- amylo idóza 
(primární i sekundární) má tendenci 
postihovat plíce většino u formo u difuz-
ního postižení interstici a, v ně kte rých 
případech i s přítomností ple urálního 
výpotku. Prognóza nebývá dobrá. Podle 
studi e Jamese et al z let 1980– 1993 byl 
medi án přežití 16 měsíců od data stano-

vázeno hepatosplenomegali í [2,9]. In-
fi ltrace cévní stěny amylo idem a vze-
stup viskozity krve způsobuje purpuru 
a tvorbu hematomů po nepřiměřeném 
násilí. Typické bývají peri orbitální he-
matomy, někdy spontánní, jindy pro-
vokované minimálními podněty, jako 
je kýchnutí, mnutí očí či zatlačení na 
stolici. Závažné poruchy hemostázy 
jso u způsobeny vychytáváním ko agu-
lačních faktorů amylo idem nebo ad-
hezí lehkých řetězců na povrch trom-
bocytů [2,10]. Amylo idóza může být 
doprovázena kožními projevy (papu-
lomatózní léze v axilární, tříselné či rek-
tální oblasti) [9]. Gastro intestinální 
trakt může být postižen ukládáním 
amylo idu v kterékoli jeho části. Mak-
roglosi e způsobuje potíže při mluvení, 
polykání a dýchání. Depozita v niž-
ších částech trávicího traktu způsobují 
vzácně gastro intestinální funkční pro-
blémy [2].

Pro správné stanovení typu amylo i-
dózy je důležitá anamnéza osobní, za-
měřená zejména na postižení různých 
orgánů, a rodinná, která může upozor-
nit na hereditární formu onemocnění.

Z terape utického hlediska je důle-
žité odlišit AA- amylo idózu od AL- amy-
lo idózy. V prvním případě léčba spočívá 
v terapii vyvolávajícího onemocnění, 
v případě primární i sekundární AL- amy-
lo idózy se pak terape uticky postupuje 
jako u mnohočetného myelomu. Cílem 
léčby je zbrzdit nebo zastavit tvorbu 
lehkých řetězců, což trvá obvykle ně-
kolik měsíců. Vysokodávková chemo-
terapi e s a utologní transplantací je 

respirační insufi ci encí. Vzácné, avšak 
o to klinicky významnější jso u nálezy 
ukazující na přetížení malého oběhu, 
jako jso u plicní hypertenze nebo ar-
teri ovenózní zkraty [8]. Amylo idóza re-
spiračního traktu je v naprosté většině 
neimunoglobulinová. Každý paci ent 
postižený chronickým zánětem může 
tvořit amylo id, ale jen málokterý one-
mocní manifestní amylo idózo u. To 
vede k domněnce, že u predisponova-
ných jedinců existuje enzymatický de-
fekt, který je zodpovědný za to, že vytvá-
řený amylo id není odbo uráván. Mohlo 
by se jednat o primární defekt mono-
cytů, které hrají důležito u úlohu při 
odbo urávání amylo idu [8]. Každé po-
dezření na amylo idózu dýchacího traktu 
by mělo být histologicky verifi kováno 
a pokud možno následně imunohisto-
chemicky typizováno. U ložisek v plic-
ním paren chymu je mnohdy nutné pro-
vést transbronchi ální bi opsii. Při jejím 
provedení se udává vyšší počet kompli-
kací (těžké krvácení, aspirace vzduchu 
s následno u plicní emboli í). Kompli-
kace jso u u amylo idózy četnější a závaž-
nější než u jiných onemocnění [8].

Znalost klinických příznaků sy-
stémové amylo idózy nám pomůže 
při odlišení sy stémové a lokalizované 
formy onemocnění. K sy stémovým pří-
znakům řadíme renální postižení, které 
se manifestuje proteinuri í a nezřídka 
nefrotickým syndromem. Může vést až 
k závažné renální insufi ci enci [2,9]. Re-
strikční poškození srdce amylo idem 
vede ke snížení minutového objemu, 
které může nakonec vyústit do konges-
tivního srdečního selhání [2]. Depozita 
amylo idu moho u způsobit axonální 
periferní ne uropatii s následno u de-
myelinizací manifestující se podobně 
jako di abetická polyne uropati e, ale 
i myopatii projevující se slabostí a izo-
lovano u atrofi  í svalů horních i dolních 
končetin. Postižení bránice může být 
příčino u ventilačního selhávání [2,9]. 
Obo ustranný syndrom karpálního tu-
nelu, který se vyskytuje ve 25 % případů 
u AL- amylo idózy, může předcházet 
ostatní příznaky onemocnění až o dva 
roky [8]. Jaterní postižení bývá dopro-

Tab. 2. Příčiny AA amyloidózy. Podle [1]. 

chronické infekce  bronchiektázie, chronický empyém, cys-
tická fi bróza, tuberkulóza, syfi lis, chro-
nické dekubitální vředy, chronická osteo-
myelitida, lepra

chronické imunopatologické procesy  revmatoidní artritida, m. Crohn, Reiterův 
syndrom, m. Bechtěrev, Sjogrenův syn-
drom, psoriatická artropatie, Behcetův 
syndrom, reakce štěpu proti hostiteli

malignity  plicní a kolorektální karcinom, maligní 
melanom, Grawitzův nádor, m. Hodgkin, 
bazaliom
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vení di agnózy. Postižení plic amylo idem 
při sy stémové AA- amylo idóze je vzácné 
[13]. Prognóza těchto nemocných je 
závislá na průběhu chronického one-
mocnění a jeho léčbě [12]. Nodulární 
postižení parenchymu nebývá zpra-
vidla spojeno s výskytem sy stémové 
amylo idózy. Jeho průběh bývá benigní. 
Difuzní postižení interstici a u lokalizo-
vané plicní amylo idózy je velmi vzácné. 
Trache obronchi ální forma amylo idózy, 
ačkoli nebývá obvykle spojena se sy-
stémovo u amylo idózo u, může mnohdy 
končit smrtí v důsledku obstrukce 
trache obronchi álního větvení. Je však 
popisován i průběh zcela asymptoma-
tický [13].

Závěr
Při záchytu amylo idových depozit v ja-
kékoli tkáni je vždy nutné provést kom-
plexní vyšetření k vylo učení či potvrzení 
sy stémové amylo idózy, aby mohl být 
zvolen správný terape utický přístup. 
Vzhledem k tomu, že trache o bron-
chi ální amylo idóza je vzácné onemoc-
nění a jso u referovány po uze malé 


