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Lokalizované formy plicni amyloidézy

Obr. 4. 18F-FDG PET/CT vysetteni hrudniku po resekci loZiska — zobrazuji
se pouze pooperacni zmény v pravé plici

Obr. 5. 18F-FDG PET/CT vysetieni hrudniku pred resekci suspektniho
loZiska — zobrazuje se mirnd akumulace FDG v loZisku v dolnim laloku
pravé plice vel. 14x 13 x 10 mm (SUV._ 1,2)

diagndzy byl pacient ve stabilnim stavu, bez klinickych a radiologickych

(CT) zndmek recidivy.

Kazuistika 3

68lety muz, kurdk, ze symptom udavajici pouze chronicky kufacky
kasel, bez hemoptyzy, dusnosti i jinych dechovych potizi, mél v rdmci
kontrolniho vysetieni v okresni nemocnici provedeno RTG vysetfeni
hrudniku. Vzhledem k suspektnimu nélezu v pravé plici bylo nasledné
provedeno CT vysetteni plic. Na snimku byl pfitomen emfyzém, v pravé
plici v segmentu S8 bylo pfitomno lozisko maligniho vzhledu, bilaterdiné
byly pfitomny vicecetné nespecifikované noduly s mediastinalni a hilovou
lymfadenopatii. Na tomto zakladé nésledovalo bronchoskopické vyset-
feni's negativnim cytologickym a histologickym nélezem. Spirometrické
vysetteni a hladina nddorovych markerd byly v mezich fyziologickych
hodnot. U pacienta byla indikovana transparietdlni punkce loziska, pfi
pokusu o biopsii doslo ovsem k rozvoji pneumotoraxu. Nasledovalo
tedy PET/CT vysetfeni trupu, které prokazalo zvysenou akumulaci FDG
v uzlindch paratracheélné o velikosti 18 x11 mm, pod pravym bronchem
o velikosti 17x12 mm a déle v uzlindch obou hilQ, vyraznéji vpravo do
velikosti 15 13 mm. Mirmy hypermetabolismus FDG vykazovalo loZisko
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Obr. 6. CT vysetieni hrudniku po resekci loZiska — je patrnd ovdlind
formace s kavitaci a hladinkou tekutiny

1,2)
a byla tedy naplanovana bronchoskopie s endobronchidlnim ultrazvukem

v pravém dolnim plicnim laloku o velikosti 14x13x10 mm (SUV,__
(EBUS) v celkové anestezii a odbérem vzorkd pro histologické zhodnocenti
(Obr. 5). Ty neprokézaly ndlez suspektnich bunék. Histologické vysetfenf
mediastindlnich uzlin neprokazalo zddnou patologii, proto nésledovala
extraanatomicka resekce postizené ¢asti plice. Histologické vysetrenf
resekované tkdné prokdzalo Kongo pozitivni material s dichroismem
v polarizovaném svétle a birefringenci, depozita amyloidu se nachézela
i ve sténach cév v okoli hlavniho loziska. V blizkosti depozit byl pfitomen
fidky lymfoplazmocytarni infiltrdt. Hmotnostni spektrometrif byl zjistén
abundantni protein Ig kappa. Proteiny Ig lambda a transthyretin byly
pfitomny v minoritnim mnozstvi. Pacient byl tedy odeslan na nasi kliniku
k dal$imu dosetient. Vstupné pacient neudaval Zadné potiZe, objektivni
vysetieni bylo bez patologického nélezu. Laboratorni vysetfeni nepro-
kdzala pfitomnost paraproteinu v séru ¢i moci. Hladiny lehkych fetézc(
kappa byly nadhrani¢ni s normainim indexem klonality. Nasledné byla
provedena biopsie podkozniho tuku, kterd neprokazala pfitomnost de-
pozit amyloidu. U pacienta byla vyloucena systémové forma amyloidézy,
diagndza byla uzavfena jako loZiskova plicni AL amyloiddza. S odstupem
Sesti mésicl bylo provedeno kontrolni CT vysetieni hrudniku s ndlezem
ovélné formace v misté plvodniho loziska o velikosti 20X 16X 14 mm,
nové s kavitaci a hladinkou tekutiny (Obr. 6). Biopsie patologického lo-
Ziska pod CT kontrolou prokazala pfitomnost fibrézy, centralni nekrézy
koagula¢niho typu bez kasedzni morfologie a obliterované cévy, bez
jednoznacného zastizeni depozice amyloidu. V nékolika Usecich byl na-
lezen cizorody materidl. LoZiskovy ndlez odpovidal zméndm po aspiraci
s defenzivni/reparativni reakci. Dale byla u pacienta provedena aspirace
podkozniho tuku, a to bez pfitomnosti depozit amyloidu.

Diskuze

Plicni postizeni amyloidem bylo poprvé popsano v roce 1877 né-
meckym lékafem Adolfem Lesserem (10). V soucasnosti se rozdéluje
do tfi forem: tracheobronchialni, noduldrni a difuzni alveolo-septalnf
plicni amyloidéza.

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

Obr. 7. Amorfni depozita Kongofilniho materidlu — amyloidu ve speci-
dinim barveni Kongo Cerveri zcela setfela zdkladni strukturu plicniho pa-
renchymu. V levém hornim rohu pfi okraji snimku je patrnd pouze drobnd
krevni céva, jejiz sténa je taktéZ prostoupena amyloidem. V polarizacnim
vySetieni vykazuji amyloidovd depozita birefringenci a dichroismus, viast-
nosti charakteristické pro amyloid. PGvodni zvétseni snimku 100x

0br. 8. Amorfni depozita Kongofilniho materidlu — amyloidu ve speci-
dInim barveni Kongo Cerveri zcela setrela zdkladni strukturu plicniho pa-
renchymu. V levém hornim rohu pfi okraji snimku je patrnd pouze drobnd
krevni céva, jejiz sténa je taktéZ prostoupena amyloidem. V polarizacnim
vysetfenivykazuji amyloidovd depozita birefringenci a dichroismus, viast-
nosti charakteristické pro amyloid. PGvodni zvétseni snimku 100x

Tracheobronchialni amyloidéza
Tracheobronchidlni amyloiddza je z plicnich postizeni amyloidem

nejvzacnéjsi. Median véku pfi diagndze cini 50-60 let. Symptomy
provazejici tuto formu plicni amyloidézy odpovidaji lokalizaci po-
stizeni amyloidem (larynx, trachea, bronchy, bronchioly). Mlze se
jednat o kasel, hemoptyzu, recidivujici pneumonie, chrapot ¢i stridor.
Solitdrnf loziska mohou byt zaménéna za endobronchiéini neoplazii
(11). Podle lokalizace submukaéznich multifokdlnich 1ézi se rozlisuji 3 typy
tracheobronchidlni amyloiddzy: postizeni proximalni, stfedni a distalni
¢asti dychacich cest. Depozita amyloidu jsou difuzni a typicky postihuijf
zadni sténu trachey. Pri vysetieni plic vypocetni tomografif s vysokym
prostorovym rozlisenim (HRCT) byvaji detekovany tumordzni noduly
a zesilend sténa trachey ¢i bronchd. Stendza dychacich cest mize vést
ke vzniku atelektdz, rekurentnich infekci, bronchiektazii nebo plicni
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Obr. 9. Imunohistochemické vysetieni v reakci s protildtkou proti amy-
loidu A bez zndmek pozitivity. Pivodni zvétseni snimku 40X

Obr. 10. Imunohistochemické vysetieni v reakci s protildtkou proti
lehkym Ig kappa bez jednoznacné pozitivity v oblasti amyloidovych de-
pozit. Pozitivitu vykazuje ¢dst okolni plazmoceluldrni populace. Pavodni
zvétseni snimku 40x

hyperinflaci (12). Studie Brandelika et al,, kterd v roce 2020 hodnotila

patologické zmény plicniho postizeni amyloidézou pfi CT vysetien,
popsala pritomnost trachealnich a/nebo bronchidlnich kalcifikaci na
CT snimcich u viech pacientl s tracheobronchialni amyloidézou (13).
DiferenciaIni diagnostika zahruje granulomatézu s polyangiitidou
(dFive Wegenerova granulomatéza), tracheobronchidlni parakokcidioido-
mykdzu, tuberkuldzu, relabujici polychondritidu ¢i sarkoiddzu (14, 15).
Jedinou moznost lé¢by predstavuje odstranéni loziska — broncho-
skopickou nebo chirurgickou resekci, laserovou ablaci ¢i radioterapif
(16). Chirurgicka resekce loziska a terapie laserem byvaji limitovany
pristupem k [ézim a jsou spojovany se zvysenym rizikem krvaceni (17).
Ve studii Mayo clinic bylo sedm pacientl s tracheobronchidini amy-
loidézou 1é¢eno zevni radioterapif (external beam radiotherapy, EBRT).
Pacientlim byly podéany davky 20 Gy (Gray) v 10 frakcich, po kterych
bylo dosazeno pfiznivé lécebné odpovédi, a to v rozpéti od vymizenf
symptomU po objektivni zlepseni plicnich funkci. Subjektivni zlepsent
nastalo v rozmezi jednoho mésice a7 jednoho roku od podani terapie.
Lécba byla pacienty dobfe tolerovana. U ¢tyf pacientl doslo k rozvoji
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