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Obr. 11. Imunohistochemické vysetieni v reakci s protildtkou proti
lehkym Ig lambda pouze s fokdIni slabou aZ stfedné silnou pozitivitou
voblastiamyloidovych depozit. Silnou pozitivitu vykazuji plazmocytdrni
elementy v okoli depozit. Pivodni zvétseni snimku 100x

Obr. 12. Imunohistochemické vysetieni v reakci s protildtkou proti
transthyretinu vykazuje nepravidelnou fokdIni prevdzné stredné silnou
pozitivitou amyloidu. PGvodni zvétseni snimku 40X

ezofagitidy 1. stupné, u jednoho pacienta k ezofagitidé 2. stupné (18).

Moore et al. se zaméfili na moznost vyuZiti endobronchidlnf brachyte-
rapie (EBB). U dvou pacientl byla kombinovana terapie EBRT s EBB,
u jednoho pacienta se jednalo pouze o terapii EBB. Davky u terapie
EBB byly v rozmezi 7,5-10 Gy, davky u terapie EBRT byly u jednoho pa-
cienta 48 Gy ve 4 frakcich, u druhého pacienta 60 Gy, bez uvedeného
poctu frakci. U véech pacientd doslo k rychlému vymizeni symptom,
terapeuticky efekt byl potvrzen opakovanymi bronchoskopiemi (17).

Difuzni alveolo-septalni amyloidéza

Difuznf alveolo-septaini amyloidéza byva na rozdil od ostatnich
dvou forem plicni amyloiddzy nejcastéji diagnostikovana u systémové
AL amyloidézy. Depozita amyloidu byvaji detekovéna v cévnich sténdch,
parenchymu a interlobuldrnich septech. Pfitomny mohou byt i media-
stindInf lymfadenopatie, pleurdini vypotek nebo jsou depozita zjisténa
ve visceralnf pleute. Casto jsou postizeny viechny plicni laloky (16).
Vzhledem k obvykle asymptomatickému pribéhu byva plicni postizeni
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amyloidem nejcastéji diagnostikovano post mortem, kdy bylo popsano
u 18 pacientd z 20 (90 %) se systémovou AL amyloiddzou a u osmi
pacientd z 24 (33 %) se systémovou AA amyloidézou (19).

Nalezy na HRCT plic zahrnuji opacity mlécného skla, mnohocetné
drobné dobfe ohrani¢ené noduly velikosti 2-4 mm, subpleuraini konsoli-
dace, ztlusténti interlobuldrnich sept a zmény retikuldrmiho charakteru (12).

Diagnostiku plicniho postizeni amyloidem by mohlo usnadnit
vyuzit [18F]florbetapiru pfi PET/CT vysetfen (20). [18F]florbetapir patii
mezi radiofarmaka detekujici depozita -amyloidu, u kterého americky
Utad pro kontrolu potravin a lé¢iv (Food and Drug Administration, FDA)
v roce 2012 schvdlil vyuziti pfi diagnostice Alzheimerovy choroby (21).
Jeho vyuziti bylo potvrzeno i pfi diagnostice kardidiniho postizenf pfi
systémové AL amyloiddze (22). Studie Wagnera et al,, kterd se zaméfila
na extrakardidlni vyuziti [18F]florbetapiru u pacientl se systémovou AL
amyloidozou, prinesla zajimavé vysledky tykajici se mozného vyuzitf
pfi difuznim parenchymalnim postizenim plic amyloidem vzhledem
k vyraznému vychytavani radiofarmaka v plicich u pacientd s plicnim
postizenim pfi systémové amyloiddze (23).

Terapie difuzni alveolo-septalni amyloiddzy spociva v co nejrych-
lejsim snizeni koncentrace volnych lehkych fetézcd u AL amyloiddzy.
Privolbé terapeutického postupu je nutné brat v potaz plicni postizen,
kdy u pacientd s méné nez 50 % difuzni kapacity pro oxid uhelnaty
neni mozné provést autologni transplantaci krvetvornych bunék (16).

DiferencidIni diagnostika zahrnuje pneumonii, intersticialni plicni
procesy a neoplazie (24).

Fokalni nodularni amyloidéza

Fokalni noduldrni amyloiddza, ktera se vyskytuje nejcastéji z uve-
denych plicnich amyloiddz, byva spojovéna s dobrou progndézou.
Medidn véku pfi diagndze je 67 let, Castéji se vyskytuje u muzd (16).
Histologicky se jedna o dobfe ohrani¢ené noduly tvofené amorfnim eo-
zinofilnim amyloidem ¢asto provazenym zénétlivym infiltrdtem v okoli,
lymfoplazmocytarnim infiltrdtem, granulomatdzni reakct, kalcifikacemi
a metaplastickou osifikaci (8). Lehké fetézce u noduldrni amyloidézy jsou
tvoreny Castéji kappa nez lambda fetézci a to v poméru 3:1, na rozdil
od typicky se vyskytujicich lambda fetézcl u systémové AL amyloiddzy.
Nejcastéji se detekuje ndhodné zobrazovacimi metodami hrudniku
jako jedno nebo vice lozisek v plicich. Obvykle se jednad o AL nebo AL/
AH amyloiddézu (smisend pitomnost lehkych a tézkych fetézcl imuno-
globulinu) (25). Popsany byly i vzacné pfipady vyskytu pfi systémové
amyloiddze, fokaini AA amyloiddze, fokalni ATTR wild-type anebo
fokaIni AB2M/AL amyloiddze (smisena pfitomnost 32-mikroglobulinu
a lehkych fetézcl imunoglobulinu) (26, 27, 28).

Noduldrni plicni amyloiddza mize vznikat v terénu lymfoprolife-
rativniho onemocnéni, napriklad MALT lymfomu (mucosa-associated
lymphoid tissue lymphoma), u pacientl s autoimunitnimi onemocnénimi,
jako je Sjogrenliv syndrom, nebo pfi monoklonalni gamapatii nejasného
vyznamu (MGUS) (19, 29). Studie Lim et al. prezentovala Sest pripad(
pacientd s plicni amyloiddzou, u kterych byl potvrzen MALT lymfom.
Ve viech pfipadech se jednalo o Zeny. U tfech z nich byla prokézana
depozita amyloidu z lehkych fetézct imunoglobulinu, které byly prav-
dépodobné produkovéany nadorovymi burikami. Rozlisenf nodularni
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plicni amyloidézy od primérniho plicniho lymfomu s depozity amyloidu
spocivé v histologickém a imunohistochemickém vysetreni (19).

Milani et al. hodnotili mezi léty 2004-2016 49 pacientU s plicnf
nodularni AL amyloidézou. Median véku byl 69 let, v 60 % se jednalo
o muze. V 11 pifpadech byla detekovéna pfitomnost monoklonélniho
proteinu v séru ¢i moci, u 13 pacientl byl pfitomen abnormalni pomér
volnych lehkych fetézcd. U tfech pacientd byl diagnostikovan Sjogrentv
syndrom a u dvou pacientd MALT lymfom.

Baumgart et al. v roce 2018 hodnotili 207 pffpadd plicniho postizeni
amyloidem. Median véku pfi diagndze byl 67 let, ve 117 ptipadech
(57,1 %) se jednalo o muze. U 100 pacientl (90,1 %) ze 111 pripad’ AL
amyloiddzy se jednalo o lokalizovanou formu. U 10 pacientl (8,5 %)
bylo pfitomno lymfoproliferativni onemocnénti. 10leté celkové preziti
predstavovalo u systémové AL amyloiddzy 45,7 %, u lokalizované formy
AL amyloidézy cinilo 79,5 % (20).

Pri fokaIni noduldrni amyloidoze je na HRCT plic mozné prokazat
charakteristické zndmky jako jsou periferni ¢i subpleurdinilokalizace lozi-
sek, predominantné ve spodnich lalocich plic, které jsou ¢asto bilateralni
(30). Noduly mohou mit rozli¢né tvary a velikosti, nej¢astéji od 0,5 do
15 cm, a byvaji dobfe ohrani¢ené. Rostou pomalu, ¢asto nékolik let (31).
Pfitomny mohou byt i kavitace (12). Brandelik et al. popsali souvislost
mezi pfitomnosti cyst na CT snimcich a autoimunitnich onemocné-
nich, kdy u péti pacientl s ndlezem cystickych formaci na CT ze 17 byl
potvrzen Sjégrenlv syndrom a u dalsich dvou byl pfitomen systémovy
lupus erythematodes. Stejné tak popsali i Casté kalcifikace vyskytujici
se v plicnich loZiscich, které byly pfitomny u 17 pacientl ze 41 (13).

Diferencialni diagnostika zahrnuje primarni nebo metastatické na-
dorové postizeni plic. Dale je tfeba vyloucit granulomatédzni plicni one-
mocnéni, tuberkulézu, histoplazmézu, kokcidiomykdzu, blastomykdzu
a chondrom (24, 32). Mnohocetné plicni cysty a uzly mohou byt piitom-
ny i u Langerhansovy histiocytézy nebo lymfangioleiomyomatézy (33).

Terapii fokaIni noduldrni plicni amyloiddzy predstavuje nejc¢astéji
excize loziska (16).

Co se etiologie vzniku fokélnich forem amyloiddzy tyce, profesor
Per Westermark v roce 2012 prezentoval hypotézu urcité schopnosti
,sebevrazdy” lokalizovanych depozit amyloidu a to na zékladé toxicity
lehkych fetézcl imunoglobulinu vic&i plazmatickym bunkadm. Jeho
hypotéza vzniku lokalizované formy AL amyloiddzy spocivé v piitom-
nosti malého benigniho klonu plazmatickych bunék v urcité lokalité,
vznikajici pravdépodobné na zakladé antigenni stimulace. Klonalnf
plazmatické bunky produkuji lehké fetézce imunoglobulinu, které jsou
amyloidogenni. Ke vzniku samotného amyloidomu dojde oviem pouze
pokud je klon plazmatickych bunék schopen aktivovat makrofagy,
které nasledné vytvori obrovské mnohojaderné bunky (giant cells)
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a ty poté volné fetézce fagocytuji. Kagregaci volnych fetézcd muze
dochazet jak uvnitf téchto bunék, tak i na jejich povrchu, kdy se tato
hypotéza vzniku amyloidu jevi jako pravdépodobnéjsi. To by vysvétlilo
pritomnost amyloidovych fibril v blizkosti giant cells coz je rozdil oproti
depozitdim u systémové AL amyloiddzy. Ve fokdlnim depozitu amyloidu
byvéa pfitomno pouze malé mnozstvi plazmatickych bunék na zakladé
¢ehoz se mUze predpokladat toxické plsobeni amyloidovych fibril, které
vede k jejich apoptdze (34).

Toto vyhasnuti amyloidotvorného procesu prezentovali i Adam et
al., kteff se zaméfili na vyuziti PET/CT vySetfeni pfi rozhodovani o lécbé
lokalizované nodularni formy plicni AL amyloidézy. LoZiska amyloidu
se pfi PET/CT vysetieni mohou zobrazit jako vysoce aktivni, podob-
né jako plicni metastézy. PFi vyhasnuti amyloidotvorného procesu
dochazi k absenci akumulace fluorodeoxyglukdzy v lozisku a jeho
bezprostrednim okoli, coz autofi pozorovalii u jejich pacientky, u které
po roce od stanoveni diagnodzy a provedeni PET/CT vy3etfeni ustala
metabolickd aktivita bunék v okoli loziska (35). Kazuistika Koukalové et
al. prezentovala obdobny zavér u pacientky s polypem v pravé nosni
dutiné, u kterého bylo biopsif potvrzeno loZisko amyloidu. Vysetfeni
PET/CT potvrdilo metabolicky aktivni loZisko v dutiné nosni. Po jeho
resekci byla pacientka pravidelné sledovana metodami magnetické
rezonance (MRI) a PET/CT, opakované s negativnimi vysledky (36).
Glaudeamus et al. ve své retrospektivni studii hodnotili vysledky PET/
CT vysetfeni u 21 pacientl s histologicky prokédzanou lokalizovanou
nebo systémovou formou amyloidézy. Z 11 pacientl s lokalizovanou
amyloidézou byla pritomna hyperakumulace FDG u 10 z nich, u jednoho
pacienta se jednalo o slabou akumulaci FDG. U zadného z 10 pacientt
se systémovou amyloidézou nebyla akumulace FDG detekovéna (37).
V retrospektivni studii Mekinian et al. byla ovsem pfitomna akumulace
FDG i u pacientl se systémovou amyloidézou, konkrétné ve Ctyfech
ptipadech ze 3esti byla akumulace FDG popsana ve svalech, kostech,
plicich a nosohltanu (38). Jednou z moznych pfi¢in tohoto zavéru
mUze byt to, Ze Glaudeamus et al. hodnotili akumulaci FDG ve svalech
anosohltanu jako nespecificky nélez. PET/CT tedy mUze pomoci v di-
ferencidIni diagnostice oproti jinym plicnim [ézim a rovnéz i v odliseni
systémové a loZiskové formy amyloidéz (37).

V pfipadé nasich tfech pacientl se vZdy jednalo o ndhodnou de-
tekci loziskového procesu v plicich zjisténou pfi vysetfeni RTG hrudniku,
po kterych nasledovalo provedeni PET/CT.

Pro vyloucenfnadorového procesu byly ve viech pfipadech prove-
deny resekce loZisek, jejichzZ histologickd zhodnoceni vedla ke stanoveni
diagnoz fokélnich forem amyloid6z bez nutnosti dalsich terapeutickych
intervenci.
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