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10 CILE LECBY A LF(ZEBNE STRATEGIE

U AL AMYLOIDOZY

Cile 1é¢by AL amyloiddzy jsou nasledujici:

a) rychla eliminace tvorby amyloidogennich lehkych
fetézcu, coz je podminkou, aby doslo k zastaveni
dalsiho poskozovani organ a nasledné i ke zlepSeni
funkce amyloidem poskozenych organt (Merlini, 2006;
Merlini, 2008);

b) iiplna eliminace patologického bunééného klonu
produkujiciho lehké fetézce.

Pfi opakovaném vySetfovani podkozniho tuku na
pfitomnost AL amyloidu v oblasti bfiSni stény u pa-
cientli po dokonceni 1é¢by bylo zjiSténo, ze depozita
amyloidu vymizela u 80 % pacientii, ktefipo 3,2 letech
setrvavali nadale v kompletni remisi, zatimco u paci-
entll v parcialni remisi doSlo k vymizeni amyloidovych
depozit jen u malé casti nemocnych (Van Gameren, 2009).
Tato prace tak dokazuje, Ze cilem 1é¢by u AL amyloiddzy
by tedy mélo byt dosazeni kompletni hematologické
remise.

I zkuSeni hematologové pristupuji k 1é¢bé tohoto
raritniho onemocnéni ¢asto podobné jako k 1é¢bé zdan-
livé podobného mnohocetnému myelomu. Patogeneze
obou onemocnéni je v§ak rozdilna. U amyloidézy i maly
Kklon plazmocytd s minimalni produkci lehkych fetézct
Casto zapricini zavazna poskozeni organti. U asym-
ptomatického myelomu casto s lé¢bou ¢ekdme, u AL
amyloidézy si to nemtiZzeme dovolit.

Lécebna strategie korespondujici s vySe uvedenymi
cili by tedy méla znamenat vybér nejucinnéjsi dostupné
1é¢by u individudlniho nemocného zohledniujici vék,
celkovy stav nemocného, zavaznost poskozeni organt
a dalsi faktory jako pfidruzend zavazna onemocnéni.
Pfi takovémto individualnim pfistupu je dnes jen asi
jedna tfetina nemocnych indikovana k provedeni au-
tologni transplantace, fada z nich ji bezpe¢né muze
dostat jen v redukované formé (100 mg/m? melfalanu
misto obvyklych 200 mg/m?).

Diagnostika a Iécba systémové AL amyloidézy

Dosazeni maximdalni 1éebné odpovédi u AL amy-
loidézy je Klicovy prognosticky faktor (Wechalekar, 2013)
a ma vyznam i u nemocnych se zna¢nym kardidlnim
postizenim. Dnesni 1éCebnd strategie by tedy méla
vyuzit vSech dostupnych 1é¢ebnych metod k dosazeni
maximalni 1é¢ebné odpovédi. Je-li maximalni 1ééebnou
odpovédi na prvni 1é¢ebnou linii parcidlni remise, je
spravnym postupem neprodlené 1écbu zménit za jinou
kombinaci. Lé¢ba by se neméla zastavit, ale musi se v ni
pokracovat vzdy, kdyz je to mozné a smysluplné. Jinak
dochéazi k dalsimu poskozovani organti.

Lécebna strategie by méla zahrnovat véasné zahaje-
nilécby ptinové zjisténé AL amyloidéze i u nemocnych
s minimalnim poskozenim organti. Metoda ,, watch &
wait“ se u nové diagnostikované AL amyloidézy nea-
plikuje (kromé nejasnych pripadl), nebot i minimalni
produkce lehkych fetézch miize zplsobit velmi rychle
zavazné poskozeni. Totéz plati i pro zahdjeni 1écby
relapsu AL amyloiddzy.

V roce 2013 nebyl stale nalezen konsenzus stran
optimalni 1é¢by pro nové diagnostikované pacienty
s AL amyloidézou (Gatt, 2013). Existuje jen malo ran-
domizovanych studii srovnavajicich rlizné 1écebné
piistupy a zadna z nich nezahrnuje 1é¢bu novymi 1léky
ani rizikovou stratifikaci zaloZzenou na biomarkerech
kardidlniho postizeni. Prvni randomizovana studie
s novym lékem (konkrétné srovnani 1é¢by kombinaci
bortezomib+melfalan+dexametazon versus melfalan+-
dexametazon) v roce 2013 stale jesté probiha.

V 1é¢bé AL amyloidézy se v soucasné dobé (v roce
2013) jevi u vhodnych pacientl s nizkym rizikem kar-
dialniho postiZeni a bez pfitomnosti dal§ich zavaznych
komorbidit jako nejperspektivnéjsi provedeni autolo-
gnich transplantace krvetvornych bunék, u ostatnich
pak kombinovana 1é¢ba s bortezomibem ¢i alkylacni
latkou, podrobnosti jsou uvedeny dale.
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