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Diagnostika a léčba systémové AL amyloidózy

21 Jiné formy systémové amyloidózy

21.1 Dialyzační amyloidóza (Aβ2M)
Patognomickým podkladem dialyzační amy-

loidózy je depozice amyloidových fibril tvořených β2-
mikroglobulinem (β2m) (Westermark, 2007). β2m je za 
fyziologických podmínek monomerní protein, který je 
součástí HLA komplexu I. třídy. Je filtrován glomeruly 
a v oblasti proximálního tubulu reabsorbován. V pří-
padě renálního postižení a zejména pak u nemocných 
s minimální glomerulární filtrací se zbytkovou diuré-
zou léčených dialýzou dochází k výraznému zvýšení 
jeho hladiny (Heegaard, 2009). Dochází k polymeriza-
ci molekul β2m a  současně k  jejich další chemické 
modifikaci (Ryšavá, 2013). Po 12 letech dialyzační léčby 
bývá dialyzační amyloidózou postiženo přibližně 50 % 
nemocných (Koch, 1992). Celulózové membrány s  níz-
kou filtrací středních molekul (low-flux) jsou spojeny 
s mnohem vyšším rizikem rozvoje Aβ2M nežli moderní 
biokompatibilní membrány s vyšší propustností (high-
flux). U nemocných s peritoneální dialýzou je vzhledem 
k nižší produkci β2m a současně jeho dobré eliminaci 
riziko vzniku dialyzační amyloidózy nižší (Ryšavá, 2013). 
Klinický obraz zahrnuje nejčastěji syndrom karpál-
ního tunelu, artropatii se subchondrálními cystami, 
periartritidu či příznaky polyneuropatie (Heegaard, 2009; 
Koch, 1992). Léčebná opatření zahrnují použití high-flu-
xových dialyzačních membrán, léčbu lokálních lézí 
(dekomprese n. medianus při syndromu karpálního 
tunelu), ovšem nejúčinnější léčebnou modalitou je 
transplantace ledviny (Ryšavá, 2013). Je nutno dodat, že se 
zavedením moderních dialyzačních postupů incidence 
Aβ2M výrazně poklesla.

21.2 Vzácné hereditární amyloidózy
Mutace v genech kódující molekuly gelsolinu (AGel), 

fibrinogenu (AFib), lyzozymu (ALys) a apolipoproteinu 
A-I, A-II (AApoA I, AApo A II) jsou zodpovědné za struk-
turální změny proteinových produktů vedoucích k amy-
loidogenezi (Westermark, 2007). U většiny těchto amy-
loidóz dochází k postižení ledvin, kardiomyopatie bývá 
přítomna u AApoA I, AApo A II a AGel. Onemocnění 
vykazují endemický charakter (USA, Evropa), avšak 
sporadický výskyt podložený nově vzniklou mutací 
se může objevit kdekoliv na světě. Kauzální léčbu pro 
AApoA a AFib představuje transplantace jater. 
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22 �Úloha České myelomové skupiny 
(CMG) v koordinaci diagnostiky  
a léčby systémové  
AL amyloidózy v ČR 
Amyloidózy patří mezi monoklonální gamapatie. 

V léčbě se používají léčebné postupy a léky podobné pro 
léčbu mnohočetného myelomu. Až na výjimky jsou tito 
nemocní léčení na specializovaných hematoonkologic-
kých pracovištích České republiky. V roce 2013 zahájila 
CMG edukační a informační program s cílem zlepšit 
diagnostiku amyloidóz v ČR. Cílem je rovněž zajištění 
moderní dostupné léčby pro nemocné s AL amyloidózou 
v ČR. K otevření jednání se zdravotními pojišťovnami 
budou užitečným dokumentem právě tato doporučení. 
Komplexní program doplňuje vytvoření národní da-
tabáze a zapojení České republiky do mezinárodního 
klinického výzkumu, jehož akcelerace je nezbytná pro 
zodpovězení řady důležitých otázek v léčebné strategii. 
Věříme, že cílů komplexního programu bude dosaženo 
podobně, jako se nám to podařilo v případě mnohočet-
ného myelomu.

Přehled center léčících amyloidózy
• �Fakultní nemocnice Brno – Interní hematologická a 

onkologická klinika
• �Fakultní nemocnice Hradec Králové – IV. interní he-

matologická klinika
• �Fakultní nemocnice Olomouc – III. interní klinika 

–  NRE, Centrum pro diagnostiku a léčbu monoklo-
nálních gamapatií

• �Fakultní nemocnice Ostrava – Centrum pro diagnos-
tiku a léčbu amyloidóz, Klinika hematoonkologie 

• �Fakultní nemocnice Královské Vinohrady – Interní 
hematologická klinika

• �Všeobecná fakultní nemocnice v Praze – I. interní 
klinika – klinika hematologie

• �Všeobecná fakultní nemocnice v Praze – Klinika ne-
frologie

Centrum vyšetřující hereditární amyloidózu 
• �Fakultní nemocnice Ostrava – Klinika hematoonko-

logie/Spadia Lab a.s.
• �VFN v Praze a 1. LF UK – Ústav dědičných metabolic-

kých poruch

Aktivní studie pro pacienty 
s AL amyloidózou 
• Millenium C16011 – aktivní v ČR od 11/2013

Klinická studie pro pacienty s  relapsem AL amy-
loidózy s prvním perorálním inhibitorem proteasomu 
MLN 9708. 

• EMN03 - AC-004-EU – aktivní v ČR od 11/2013
První akademická studie pro neléčené pacienty s AL 

amyloidózou v ČR. Srovnává v randomizované klinické 
studii fáze III léčebný režim melfalan - dexametazonem 
s bortezomibem (Velcade) nebo bez bortezomibu. 

Česká myelomová skupina, 
Jihlavská 20, 625 00 Brno, 
tel.: 532233551, www.myeloma.cz
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