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5 DIAGNOSTICKA KRITERIA A POSTUPY
U SYSTEMOVE AL AMYLOIDOZY

5. 1 Diagnosticka Kritéria
Casnd diagnoéza systémové AL amyloidézy je obtiz-
nd, ponévadz neexistuje zadny samostatny laboratorni

Tab. 5.1

Diagnostika a Iécba systémové AL amyloidézy

ukazatel, ani zobrazovaci technika, které by diagnézu
nemoci samy o sobé umoznily (Gertz, 2011). Spravna dia-
gnoéza systémové AL amyloiddzy se proto opird o splnéni
souboru diagnostickych kritérii, sestavenych v roce
2011 IMWG (International Myeloma Working Group)
v tabelarni formeé (tab. 5.1).

Diagnosticka kritéria systémové AL amyloiddzy dle IMWG (Rajkumar, 2011; 2013)

Musi byt splnéna vsechna 4 kritéria:

2. Priikaz amyloidu v odebrané tkani s pouzitim:

- barveni pomoci konzské cervené

- priikazu fibril amyloidu pomoci elektronové mikroskopie
3. Pfimy priikaz AL (,,light chain®) typu amyloidu:

- s pouzitim hmotnostni spektrometrie

- s pouzitim imunohistochemie ¢i imunofluorescence

- pritomnosti M-proteinu v séru a/nebo v moci
- abnormalniho poméru VLR k/A v séru

1. Priikkaz postiZeni alespoi jednoho organu, tj. ledviny, srdce, jater, GIT, nervu aj. depozity amyloidu, nikoliv v diisledku jiné choroby

- aspiracni biopsie podkozniho tuku a kostni dfené, pripadné slinné zlazy nebo prima biopsie postizeného organu

- s pouzitim imunoelektronové mikroskopie (v CR prozatim nedostupné)
4. Rozpoznani monoklonalni proliferace plazmatickych bunék na zakladé:

- priikazu populace monoklonalnich plazmocytl v kostni dfeni (imunohistochemie nebo M-FC)

IMWG - International Myeloma Working Group, GIT - gastrointestindIni trakt, VLR - volné lehké Fetézce, M-FC - multiparametricka pritokova cytometrie

Od pfimého priikazu AL amyloidu v tkani, napft.
biopsie ledviny je mozno ustoupit v ptipadé typického
nalezu pro AL (vysoké hladiny VLR v séru véetné patolo-
gické hodnoty indexu k/A; priikaz monoklonalniho cha-
rakteru plazmocytl s pomoci nepfimé biopsie nebo po-
moci flowcytometrie; ndlezem amyloidu v podkoznim
tuku s pomoci konzské Cerveni) a typického poskozeni
organové funkce (napf. vyznamna proteinurie) bez

Yove

zfejmé jiné pri¢inné nemoci.

Z predlozenych kritérii je zfejmé, Ze diagnoéza sys-
témové AL amyloidézy vyzaduje splnéni vSech ctyt
zakladnich kritérii nemoci:

1. Jednoznaény prikaz, Ze k postiZzeni nékterého z or-
gan, tj. ledvin, srdce, GIT vCetné jater, nervové
tkané a vzacnéji svalli, kiize aj. doslo v diisledku
amyloidézy, nikoliv v rdmci jiného onemocnéni
(napf. diabetes mellitus, aterosklerdza aj).

2. VKlinické praxi se k detekci amyloidu pouziva stan-
dardné soucasna aspiracni biopsie podkozniho tuku
(pozitivita 60-80 %) a kostni dfené (50-65 %), pri
jejich negativité i slinné zlazy (asi 15% pozitivita
pfi negativité amyloidu v podkoznim tuku), pti-
padné a to i v souladu s klinickym obrazem (napft.
makroglosie) jazyka, rekta a gingivy. Pii diagnos-
tickém netispéchu necileného odbéru se pristupuje
k cilené biopsii dominantné postizeného organu,
tj. ledviny, myokardu (endomyokardialni biopsie),

jater, zazivaci trubice, ojedinéle i n. suralis, kos-
terniho svalstva, uzliny aj., vyznacujici se 80-100%
vytéznosti s nasledujici hierarchii pozitivity: endo-
myokardiadlni biopsie (100 %, v redlné klinické praxi
ovSem zaznamenana na rozdil od pilotni studie obcas
inegativita), biopsie jater (97 %), ledvin (94 %), klize
(90 %), n. suralis (86 %), tenkého stfeva (83 %), tkané
z oblasti karpalniho tunelu (82 %), biopsie podkoz-
niho tuku s hodnocenim 3 vzorkil (80 %), biopsie
rekta (75 %) a trepanobiopsie kostni difené (56 %).
Histologicky prikaz amyloidu je zaloZen pfi barveni
konzskou Cerveni na patognomické metachromazii
v polarizovaném svétle (kap. 4.2.1 Histologie, imu-
nohistochemie a imuno-elektronova mikroskopie
(Gertz, 1991; 2009).

3. Vzhledem Kk jisté nespolehlivosti imunohistochemic-

ké identifikace AL typu amyloidu, pouzivaného ve
standardni klinické praxi (v 50 % ztrata antigennich
epitopl v pribéhu fibrilogenezy), se v soucasnosti
zacina uplatniovat hmotnostni spektrometrii, na
vysoce specializovanych pracovistich navic i imu-
noelektronové mikroskopii (Seldin, 2006; Lachmann,
2002; Dispenzieri, 2012) (kap. 4.2.1 Histologie, imuno-
histochemie a imuno-elektronova mikroskopie; kap.
4.3 Specialni diagnostické techniky u systémové AL
amyloidézy).

4. Monoklonalni charakter plazmocelularnich elemen-

tl u AL amyloidézy lze prokazat detekci intaktni

TRANSFUZE HEMATOL. DNES  SUPPLEMENTUM

12/12/13 2:05:16 PM

23



24

003_THSUPPL_1213.indd 24

molekuly MIg a/nebo zvy$ené produkce VLR MIg s pa-
tologickym indexem /A (kap. 4.2.2 Prlikaz MIg a VLR
v séru a/nebo v moci). Klicovym znakem systémové
AL amyloidézy je nejastéji zvySend hladiny VLR typu
A (Gertz, 2011). Samotny prikaz MIg ovSem nepotvrdi
s jistotou, Ze jde o AL typ amyloidu. Pfimym prika-
zem monoklonality plazmocytd je stanoveni poméru
plazmocyti s expresi LR k/A pomoci imunohistoche-
mického vysSetfeni trepanobioptického vzorku kost-
ni dfené nebo analyzou aspirdtu KD pomoci M-FC
(multiparametrické priitokové cytometrie) (kap.
4.2.1 Histologie, imunohistochemie a imuno-elek-
tronova mikroskopie; kap. 4.3.3 VySetfeni klonality
plazmocytl s pomoci multiparametrické pritokové
cytometrie). Nutno vzit na védomi, Ze zastoupeni
plazmocytli v KD je v pfipadé AL amyloidézy obvykle
nizké (medidn 7 %), jejich morfologie byva normalni
bez vétsich atypii a vzhledem k jejich nizkému vysky-

tu tak mtize dojit k ,,zastfeni“ jejich monoklonality
pritomnosti normalnich polyklonalnich plazmocytt
(Rajkumar, 2013). Pomérné casto lze prokazat chromo-
zomové aberace, zadna z nich vSak neni z hlediska
diagnoézy AL amyloiddzy specifickd. Nejcastéjsi je
monosomie chromozomu 18 (u 72 % pripadi) a tri-
somie riznych chromozomu (dle Cetnosti vyskytu
- chromozomu 9, 7, 11, 15a 18). Castym nalezem je t
(11;14), del(13ql4) a zisk 1921 (Rajkumar, 2013).

Vzhledem ke slozitosti casné diagnostiky tak pro-
ménlivého onemocnéni, jakym je systémova AL amy-
loiddza, byla pro potfeby klinické praxe dohodnuta
v ramci ,,10th International symposium on amyloid
and amyloidosis, Tours 2004 kritéria, pfesné definu-
jici klinicko-laboratorni znamky organového postizeni
(tab. 5.2).

Tab.5.2 Prikaz postizeni organt pfi systémové AL amyloiddze (Gertz, 2005)
(,,Consensus opinion from the 10" International symposium on amyloid and amyloidosis, Tours, 2004“)

Ledviny

proteinurie/24 hod. > 0,5 g/den, pfevazné albuminurie

Srdce

Jatra . , -
oproti horni hranici normy

celkova $ite jater > 15 cm s vyloucenim pasivni kongesce kardidlniho pdvodu nebo hodnota jaterni frakce AF > 1,5krat vyssi

Nervovy systém

perifernf: klinické projevy symetrické senzomotorické periferni neuropatie DKK, autonomni: porucha evakuace Zaludku,
znamky pseudoobstrukce, porucha vyprazdnovani bez znamek primé orgdnové infiltrace

GIT

v pripadé priznakd endoskopické vysetieni s odbérem bioptického vzorku

Plice

biopticka verifikace v pripadé vyjadrenych priznakl a radiografickych znamek intersticiadlnino postizeni

Mékké tkané

makroglosie, artropatie, klaudikace pfi podezieni na vaskularni amyloiddzu, kozni depozita amyloidu, myopatie a svalova
pseudohypertrofie, lymfadenopatie (i lokalizovana), syndrom karpalniho tunelu

ECHO - echokardiografie, AF - alkalicka fosfatdza, DKK - dolni koncetiny, GIT - gastrointestindIni trakt

K histologickému potvrzeni diagnézy AL amyloiddzy Ize pouzit i odbér z alternativnich mist: biopsie podkozniho tuku v oblasti bficha tenkou jehlou a/nebo biopsie slinné zlazy, rekta nebo

gingivy, pfi negativité cilend biopsie postizenych organd.

5.2 Diagnosticka Kritéria postiZeni
jednotlivych organovych systému
u systémové AL amyloidozy

5.2.1Diagnostika amyloidové kardiomyopatie

Laboratorni vysSetfeni. Stanoveni kardiidlnich bi-
omarkert je nedilnou soucasti diagnostického algo-
ritmu u nemocnych s AL amyloidézou. Obvykle jsou
vySetfovany hladiny troponinu T (TnT) a NT-pro ,,brain“
natriuretického peptidu (NT-proBNP), ojedinéle i tro-
poninu I (Tnl) laboratorné standardizovanymi meto-
dami (Pika, 2008). Hladina TnT je citlivym ukazatelem
myokardidlniho postizeni a jeji hodnota stanovena
v dobé diagnézy (> 0,035 ug/l) ma uzky vztah k pro-
gnoze, proto se stala jednim z Kritérii stratifikacniho
systému systémové AL amyloid6zy vypracovaného na
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Mayo Klinice (Kristen, 2010; Dispenzieri, 2003; Dispenzieri,
2004). Pretrvavani zvysené hladiny TnT signalizuje po-
kracujici ztratu kardiomyocytl, zato i¢inna 1écba je
spojena s rizné vyznamnym poklesem. Rovnéz hladina
NT-proBNP ma prognosticky a stratifikacni potencial
(>332 ng/1) a pti jeho normalni hladiné je amyloidova
kardiomyopatie prakticky vyloucena (Dispenzieri, 2004;
Palladini, 2003). Vzhledem k tomu, Ze pfi Gcinné 1écbé
dochazik poklesu hladin obou srde¢nich biomarkert,
jsou pouzivana jako kritéria pro hodnoceni organové
kardiologické remise (Comenzo, 2012). Limitaci stano-
veni NT-proBNP je pretrvavani zvySenych hladin pii
1é¢bé lenalidomidem, a stejné jako v pripadé TnT jsou
i hladiny NT-proBNP ovlivnény piipadnou renalni ne-
dostatec¢nosti (Dispenzieri, 2010). Proto v této situaci se jevi
jako vyhodnéjsi stanoveni samotného BNP (,,brain na-
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triuretic peptide*), ktery neni renalni nedostatecnosti
ovlivnén. Vzhledem k tomu, Ze metoda stanoveni neni
standardizovana, je nutné pouzit pro monitoraci stavu
vzdy stejnou laboratoft (Palladini, 2012).

Paraklinicka vysetfeni. Mezi zakladni a neopo-
menutelnd vysSetfeni u AL amyloidézy patii elektro-
kardiografické vysSetfeni (EKG). V pripadé pokrocilé
amyloidové kardiomyopatie je typickym ndlezem sni-
Zena voltaz v koncetinovych svodech < 5 mm a obraz QS
ve svodech V1-3 (tzv. obraz pseudoinfarktu), pomérné
Castym ndlezem je zachyt arytmii ¢i A-V blokad (Fikrle,
2012; Murtagh, 2005). Stézejnim vySetfenim v diagnostice
a sledovani srdecniho postiZeni pfi amyloiddze je echo-
kardiografie a MRI (kap. 4.2.3 Zobrazovaci techniky
u systémové AL amyloidézy). Endomyokardidlni biopsie
(EMB) je indikovana v pfipadé podezieni na srdecni
amyloiddzu pti negativité necilené biopsie. Stejné tak
1ze zvazit provedeni EMB pfi pritomnosti atypickych
faktorti, napt. arteridlni hypertenzi ¢i §ifi interven-
trikularniho septa > 12 mm. O zavaznosti postizeni
vegetativniho nervového systému muaze do jisté miry
informovat test variability srde¢ni frekvence (Ewingtav
test) (Reyners, 2002).

5.2.2 Diagnostika amyloidové nefropatie

Ledviny jsou v pripadé systémové AL amyloidézy
nejcastéji postizenym organem (50-80 %), projevujicim
se vivodu napadnou proteinurii, ptipadné i vzestupem
sérového kreatininu. Neselektivni proteinurie dosa-
huje vétSinou intenzity nefrotického syndromu (NS)
(2,5 - 30 g/24 hod.), kdy vétsinu tvori albumin.
Nezbytnou soucasti vySetfeni je nejen standardni,
ale i IFE moce zaméfend na detekci MIg a VLR, tj.
Bence-Jonesovu bilkovinu. Laboratorni vysetfeni musi
obsdhnout i ostatni atributy NS, véetné detekce hy-
perlipoproteinemie a dalSich obvyklych komplikaci.
Minimalni proteinurie se vyskytuje pouze v ptipadech,
kdy depozita amyloidu jsou omezena na tubuly, inter-
sticium a cévni slozku ledvinové tkané.

Glomerularni filtrace (GF). Vysetieni GF je stan-
dardnim vySetfenim, nebot u amyloidové nefropatie
dochazi k jejimu rychlému poklesu s ¢astym vyvinem
ESRD (,,end-stage renal disease“) (Dember, 2010). 1 kdyz
rychlost poklesu GF je u AL amyloidézy individualné
znacné odlisna, u vétSiny nemocnych postupné stile
klesi zejména v pfipadé glomerularnich amyloidovych
depozit, o renalni progndze ovSem rozhoduje zejména
tize depozit v tubulo-intersticidlni oblasti. V pozdni
fazi nemoci 1ze zaznamenat v disledku poskozeni cévni
stény a zvySené propustnosti bazalni membrany glo-
merulu mikroskopickou hematurii. I v ptfipadé ledvin
plati, Ze porucha organové funkce zavisi predevsim na

Diagnostika a Iécba systémové AL amyloidézy

toxicité fibrilarnich prekurzort, tj. prekurzorovych pro-
teintl (amyloidogennich VLR) a jejich oligomerti, neZli
narozsahu amyloidovych depozit (Snanoudj, 2004; Dember,
2010). Pti hodnoceni poklesu GF je nutno zohlednit i po-
Kles prokrveni ledvin zpisobeny snizenim srde¢niho
vykonu, poklesem krevniho tlaku a intravaskularniho
objemu krve, zavaznosti autonomni dysfunkce, ¢i
predchozi aplikaci kontrastni latky. K akutnimu, ob-
vykle jen pfechodnému sniZeni GF s prohloubenim
retence dusikatych katabolitd vyzadujicim dialyzacni
1é¢bu dochazi asiu 20 % nemocnych po vysokodavkové
1é¢bé nasledované autologni transplantaci, ale tfeba
i po 1é¢bé lenalidomidem. Pfi hodnoceni vysledku
vySetfeni GF nutno pocitat s okolnosti, zZe dosazeni
hematologické remise s potlacenim produkce amyloi-
dogennich LR vede obvykle pouze ke stabilizaci, neZli
ke zlepSeni rendlni funkce. VySetfeni GF v klinické
praxi ma v ptipadé systémové AL amyloidézy urcita
uskali, nebot hladina kreatininu v séru miize v ptipadé
ztraty svalové tkané nadhodnocovat stupen snizeni GF
a nemusi korespondovat se skutecnou hodnotou GF.
Skutecna CF mize byt pfi pouziti vypoctovych metod
podhodnocena oproti GF odhadnuté pomoci vySetfeni
cystatinu ¢i clearence inulinu.

Tubularni funkce, sonografie a biopsie ledviny.
Vysetfeni tubularnich funkci je plné indikovano vzhle-
dem k relativné castému vyskytu funkénich tubular-
nich poruch, avSak iplny obraz Fanconiho syndromu
(postizeni proximalniho tubulu) nebo nefrogenniho
typu diabetes insipidus (postizeni distalniho tubulu)
je spiSe vyrazem soucasné koincidence s MM (Rysavd,
2013). Soucasti zakladniho diagnostického algoritmu
je i sonografie ledvin, nebot u vét§iny nemocnych se
setkavame v dasledku rendlni depozice amyloidu se
symetrickym zvétSenim a zménou echogenity (Krejci,
201).V pripadé absence pritkazu amyloidézy z necilené
biopsie je rozhodnutim volby cilena biopsie ledviny,
nejcastéji dominantné postizeného parenchymatéz-
niho organu, vyznacujici se 90-95% zachytem amyloi-
du a umoznujici presné rozpoznani umisténi depozit
a charakteru po$kozeni architektury ledvinové tkané
(Rysavd, 2013).

5.2.3 Kritéria postiZeni ostatnich orgdnii u AL amyloidézy

V rdmci systémové AL amyloidézy 1ze vedle domi-
nantné postizenych ledvin a srdce odhalit i postizeni
dalsich orgdnti a organovych systémdl.

Nervovy systém. Zde se postiZeni projevuje piitom-
nosti distalni symetrické, senzomotorické periferni
neuropatie DKK a postizenim autonomniho nervového
systému. Rozpoznani distalni smisené periferni neu-
ropatie DKK je zalozeno na rozboru klinického obrazu
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(kap. 3.2.3 Periferni a autonomni neuropatie) a peclivém
neurologickém vySetfeni doplnéném o EMG, i kdyz jeho
nedostatkem je pomeérné nizka citlivost. Individualné
1ze pouzit histologické vySetfeni suralniho nervu.
Rozpoznani autonomni neuropatie je zaloZeno prede-
v$im na rozboru klinického obrazu (kap. 3.2.3 Periferni
a autonomni neuropatie), ptipadné doplnéném o testy
pouzivané ke zhodnoceni vegetativni dysfunkce.

Gastrointestinalni trakt. Klinické projevy pfimé
infiltrace stény zazivaci trubice amyloidem vedouci
k poruSe motility, erozivni amyloidové enteropatii ¢i
malabsorpci jsou indikaci k endoskopickému vySetfeni
CIT s odbérem materidlu na histologické vySetfeni.
Podezfeni na postizeni jater, vyznacujici se vedle he-
patomegalie ovérené sonograficky nebo pomoci CT
(8ife >15 cm), pritomnosti portalni hypertenze se sple-
nomegalii a vice nezli 1,5 ndsobkem zvySené jaterni
frakce alkalické fosfatazy (ALP) je indikaci k provedeni
biopsie jater.

PostiZeni plic. Jeho priikazje zaloZen na provedeni
konvencniho radiografického vySetfeni plic, pripadné
i vysoce citlivého HR-CT (,,high-resolution CT*) odha-
lujicim i jinak nerozpoznatelné postizeni plic a pleury
depozity amyloidu. V pfipadé zmnozZené retikulonodu-
1arni kresby (difuzni intersticidlni amyloidéza), loZis-
kové 1éze (,,coin lesion* resp. amyloidom), pleuralniho
vypotku pii postiZeni pleury muiZe spravné diagnéze
napomoci transbronchialni nebo video-asistovana
thorakoskopicka biopsie. V odhaleni depozit v bron-
chidlnim stromu (tracheobronchialni amyloidéza)
se uplatriuje bronchoskopie s odbérem materidlu na
histologii a spirometrické vysSetfeni vcetné vysSetfeni
difuzni plicni kapacity.

PostiZeni pohybového aparatu. V piipadé postize-
ni svalstva a kloubniho systému (kap. 3.2.5 Postizeni
ostatnich organdi a tkani) lze vyuzit vedle vySetfeni
svalovych enzym (kreatinkinaza, myoglobin v séru)
i MRI a biopsii svalu, v pfipadé amyloidové artropatie
biopsii synovie, ¢i histologické vySetfeni tkané ziskané
pri operaci karpalniho tunelu.
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PostiZeni krvetvorného a koagula¢niho systé-
mu. Vysetfeni krevniho obrazu miize odhalit anémii
chronickych chorob a zvySeni poctu krevnich desti-
Cek. Koagulacni vySetfeni mliZze zaznamenat zvySeni
fragility koznich cév, prodlouZenou krvacivost a aPTT
spolu se snizenou hladinou f. X, ke které dochazi v dii-
sledku vazby tohoto koagula¢niho faktoru na amyloid
(Mumford, 2000). Je-1i ptitomen NS, pak byva doprovazen
nizkou hladinou ATIII a vysokou koncentraci fibrino-
genu (Rysavd, 2013).

PostiZeni ostatnich organu a tkani. Pro jeho po-
tvrzeni je vedle zhodnoceni klinického obrazu (kap.
3.2.5. Postizeni ostatnich organt a tkani) vzdy nutny
odbér tkané k histologickému vySetfeni, napt. excize
svaloviny jazyka pti makroglosii, biopsie klize v pfipadé
koznich depozit amyloidu, histologie lymfatické uzliny
pfilymfadenomegalii.

Celotélovy rozsah a organova distribuce depozit
amyloidu. Oboji 1ze zjistit pomoci radioscintigrafic-
kého vySetfeni s pouzitim izotopu technecia, napf.
99mTc-Aprotininu nebo jodu 132mI-SAP, vykazujicich
vysokou specificitu (93 %) a senzitivitu (90 %). VySetfeni
ma velky pfinos pro monitorovani, nebot umoznuje
pozorovat ustup depozit amyloidu v riznych oblastech
organismu. Diivodem celosvétové nizké dostupnosti je
jeji ndkladnost a riziko prenosu infekce, nebot nosic
SAP se pripravuje z krve darct (Hawkins, 2002; Hazenberg,
20006).

5.3 Diagnosticky algoritmus

systémové AL amyloiddzy

V klinické praxi lze pfistupovat k nemocnému
s podezfenim na systémovou amyloidézu podle ,,dia-
gnostického algoritmu®, zohlednujiciho i dalsi typy
amyloidéz neZli je AL amyloidéza (tab. 5.3). VZdy je
ale nutné splnit 4 zakladni diagnostické kroky, tj.: 1)
na moznost AL amyloidézy pomyslet; 2) potvrdit pti-
tomnost amyloidézy s pomoci tkanové biopsie; 3) urcit
prekurzorovy protein; 4) posoudit rozsah organového
postiZeni (Dispenzieri, 2012).
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Tab. 5.3 Diagnosticky algoritmus systémové amyloiddzy

Podezieni na amyloid6zu | klinické pfiznaky a laboratorni , varovné® znamky (elevace NT-proBNP, ALP, proteinurie > 0,5 g/den)
!
Biochemické vysSetfeni SPE + IFE + UPE + FLC

necilena (podkozni tuk, rektum, jazyk) — pri negativité — cilend - dle dominantné postizeného
organu (ledvina, myokard, jatra)

Biopsie — potvrzeni pfitomnosti amyloidu (metachromazie konzské ¢ervené v polarizovaném svétle)

— typizace amyloidu - imunohistochemie/hmotnostni spektrometrie

priikaz monoklonalni plazmocelularni populace - imunohistochemie/pritokova cytometrie

Vysetfeni kostni dfené
vylouceni asociace s MM, WM ¢i NHL

ALP, CB-U/den, renalni funkce

Organové postizeni EKG, 2D ECHO, ev. MR myokardu
UZ/CT bricha
Vylouceni hereditarni amyloidézy Vysetreni DNA z periferni krve

SPE - elektroforéza sérovych proteind, IFE - imunofixace, UPE - elektroforéza proteinti moci, FLC - stanoveni sérovych hladin volnych lehkych fetézct imunoglobulinu, MM - mnohocetny
myelom, MW - Waldenstrémova makroglobulinemie, NHL - non-Hodgkindv lymfom, ALP - alkalicka fosfataza, CB-U - proteinurie, EKG - elektrokardiografie, ECHO - echokardiografie,
MR - magnetickd rezonance, UZ - ultrazvukové vysetfeni, CT - vysetieni pocitacovou tomografif

Nejvyznamnéjsi klinické a laboratorni ,,varovné* priznaky, usnadnujici v klinické praxi ¢asné rozpoznani
AL amyloidézy jsou shrnuty v tab. 5.4,

Tab. 5.4 Varovné priznaky, nasvédcujici moznosti systémové AL amyloidozy (Merlini, 2012)

Postizeny organ Vyskyt (%) Casné ,red flags* Senzitivita (%)

NT-proBNP > 332 ng/I 100
Srdce 0 BNP > 73 ng/I 89
ey 70 Albuminurie > 0,5g/24 hod.

eGF < 50 ml/min. na 1,73 m?
Jatra 22 Zvyseni ALP a/nebo GMT pfi vylouceni jinych pricin
Neuropaticka bolest a ztrata teplotniho ¢itf

Periferni a autonomni neuropatie 14 el dhysurles

Mékké tkané

Kozni purpura o
Veloelest 13 Syndrom karpalniho tunelu

Svalova pseudohypertrofie

NT-proBNP - propeptid mozkového natriuretického peptidu, BNP - mozkovy natriureticky peptid, GF - glomeruldrni filtrace, ALP - alkalicka fosfatdza, GMT - glutamyl transpeptiddza

Krozpoznani systémové AL amyloidézy a tovéetné rovnéz pouzit diagnosticky algoritmus, zalozeny na
jejiho odliSeni od loziskové AL amyloid6zy a od ostat- systému postupnych diagnostickych krokd (tab. 5.5).
nich typli amyloidéz (ATTR a AB,M amyloidézy) lze
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Tab. 5.5 Diagnosticky postup pfi rozpozndni AL amyloiddzy (modifikace dle Gertze, 2011)

Podezieni na amyloidézu

}

Imunofixace séra a moci
Stanoveni volnych lehkych fetézci

/\>

Pozitivni Negativni
Ziskani vzorka podkozniho AL amyloiddza je
tuku a kostni diené k barveni nepravdépodobnd

Kongo Cerveni

Pozitivni /\ Negativni

Je amyloid lokalizovany napf. Pravdépodobnost amyloidézy 17 %
v hrtanu nebo mocovém Organova biopsie pouze v pfipadé
méchyf¥i? vysokého indexu podezieni

4/\>

Ne Ano

| ;

Mohlo by se jednat o jiny nez Podstoupenilokdlni terapie
systémovy AL amyloid
(transthyretin, fibrinogen Aa, amyloid
B2-mikroglobulin, atd.)?

e

Ne MozZnd Ano
v v \
Systémova ALA Odeslani pacienta do specializovaného centra
Podstoupeni specifické
terapie
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