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Plicni stradani

Amyloiddza

U nemocnych s amyloidézou je diagnostika zalozena na histo-
logickém vysetfeni tkdné s prakazem tkénovych depozit amyloidu.
U nemocnych s transthyretinovou amyloidézou mdze v diagnostice
pomoci také pyrofosfatovy sken — scintigrafické vysetfeni s vyuzitim
technecium 99 m-pyrofosfatu (99mTc-PYP). U nemocnych s hemato-
logickymi malignitami a s AL/AH amyloidézou miZe na onemocnéni
upozornit pfitomnost paraproteinu (v riziku jsou pacienti s monoklonal-
ni gamapatii nejasného vyznamu, mnohocetnym myelomem a dalSimi
dyskraziemi plazmatickych bunék). Standardnim barvenim, které se
pouziva k vizualizaci depozit amyloidu ve vzorku tkané, je barveni konz-
skou cerveni s naslednym vysetfenim preparatd v polarizovaném svétle.
Patolog by mél kromé identifikace amyloidu popsat, zda jsou depozita
amyloidu lokalizovand stromalné, nebo vaskuldrné. Dalsim krokem, ktery
je klicovym pro specifikaci amyloidu, je imunofluorescencni vysetreni
nativniho vzorku nebo imunohistochemické vysetieni parafinem kon-
zervovaného vzorku. V nékterych laboratofich Ize k typizaci amyloidu
vyuzit také hmotnostni spektrometrie.

Plicni alveolarni proteindza

Diagnostickou metodou pro PAP je bronchoskopie s bronchoalveolami
lavazi. CAVE: pokud je lavédZ provadéna z malo postizené oblasti, ziskana
tekutina nemusi mit u¢ebnicovy mlécny charakter. Cytologicky byva za-
chycena lymfocytdza a mandatorni pfi podezieni na PAP je barveni PAS
(periodic acid-Schiff).

Lecba

Lysozomalni stfadavé nemoci

Gaucherova nemoc byla prvni lysozomalni stfddavou chorobou, kte-
rou Ize kauzalné Iécit. Symptomaticti pacienti s Gaucherovou nemocf 1.
typu mohou byt kandidaty substitu¢ni lé¢by (ERT, enzyme replacement
therapy, pouzivajf se imigluceraza, velaglucerdza, taligluceraza), kterd ma
vyborny efekt pfi organomegalii a abnormalitdch krevniho obrazu, efekt na
intersticialni plicni postizeni nebo plicni hypertenzi, ktera tuto chorobu také
mUze provézet, je sporny (11). ERT olipudazou alfa je od roku 2021 moznosti
lé¢by pro pacienty s Niemann-Pickovou nemoci (12). ERT (agalsidase alfa,
agalsidase beta) Ize nabidnout i nemocnym s Fabryho chorobou, efekt na

Tab. &. Lécba amyloidoz

plicni postizeni byva ale minimalini. Migalastat (chaperon) plicni postizenf
pravdépodobneé téZ zdsadné neovliviuje (13).

Amyloiddza

Nodularnf plicnf amyloiddza (obvykle se jedna o depozita AL/AH amy-
loidu) pfi absenci postizenf jinych orgdn mize byt feSena excizi loZiska
bez nutnosti dalsi systémové 1é¢by. Tracheobronchidlni amyloiddza také
obvykle spociva v depozitech AL amyloidu, velmi ¢asto bez priznak{ sys-
témové nemoci nebo dalsiho mimoplicniho postizent. V 1é¢bé mohou byt
pouzity endobronchidlnfintervencni metody s cilem desobliterovat dychacf
cesty, unemocnych s progresivnim charakterem onemocnéni byla vyuzita
i systémova lécbha. Blize se Ié¢bé amyloidoz vénuje tabulka ¢. 4 (14-16).

Plicni alveolarni proteindza

Lécba PAP se opira o lavédz celych plic v celkové anestezii. U autoimu-
nitni PAP je alternativou celoplicnilavaze podani GM-CSF bud subkutanné,
nebo inhala¢né. U vybranych nemocnych s autoimunitni PAP mdze mit
pifznivy efekt podani rituximabu nebo plazmaferéza. Geneticky podminéna
PAP pii mutacich gend pro surfaktant mdze odpovidat dobfe na systémo-
vou kortikoterapii pfipadné azitromycin a hydroxychlorochin. Lé¢ba intole-
rance lysinurickych protein(i se opird o nizkoproteinovou dietu a podavéni
citrulinu, v pfipadé manifestace PAP je doporucovéna lavéaz celych plic
a nebulizace GM-CSF. Vzhledem k tomu, Ze prognézu nemocnych s PAP
ovliviuiji také oportunni infekce, za kterymi stoji dysfunkce makrofagd, je
ke zvédzeni dlouhodobé antibiotické profylaxe (17).

Plicni intersticialni glykogendza

Lécba PIG je zaloZena na podavan( systémovych glukokortikosteroid{
s obvykle dobrym efektem, ktery je pricitan efektu této Ié¢by na maturaci
lipofibroblastd.

Zavér

Diferencialni diagnostika intersticialnich plicnich procesd nebyla nikdy
jednoduchd a vzdy vyZzadovala a vyzaduje multidisciplindmi pfistup. Pro
spravné rozhodnutf jsou ale klicovym momentem kvalitni vstupni data.
Osetfujici lékaf pacienta musi vzdy fesit pacienta jako celek a nebagatelizo-
vat mimoplicni postizeni. Pravé kombinace mimoplicniho postizeni a inter-
sticidlniho plicniho procesu jsou typickym znakem nékterych vzacnéjsich

Typ amyloidézy Terapie

AL amyloidéza

linie - carfilzomib, ixazomib

noduldrni a tracheobronchidlni postizeni — excize, desobliterace
difuzni plicni postizeni — 1é¢ba kopiruje lé¢bu mnohocetného myelomu (melfalan/cyklofosfamid, dexamethason,
bortezomib), recentné daratumumab (anti CD38), transplantace autolognich kmenovych bunék, inhibitory proteazomu 2.

AA amyloidéza

i k regresi depozit amyloidu

Lécba zékladniho onemocnéni — u chorob, kde se v patogenezi podili perzistujici neinfekéni zanét mediovany IL-1
(autoinflamatorni syndromy), IL-6 (systémové choroby pojiva) nebo TNF-a (idiopatické stfevni zanéty), maze vést cilend lécba

Transthyretinova amy-

loidéza formy se plicnim postizenim nemanifestujf

Transplantace jater (snizi produkci variant trasthyretinu) — obvykle u specifickych forem primédrné postihujicich srdce, tyto

Stabilizatory transthyretinu — diflunisal, tafamidis
Latky vazici tetramery transthyretinu, antisense oligonukleotidy, silencing RNA — v klinickych studiich

Hereditarni amyloid6za
zpusobena variantou 32
mikroglobulinu (AB2M)

Inhibitory agregace amyloidovych fibril — doxycyklin

AL - amyloidéza z lehkych fetezc; IL-1 — interleukin 1; IL-6 — interleukin 6; TNF-a — transformujici rdstovy faktor alfa; RNA — ribonukleovd kyselina
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