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7 SYSTEMOVA AL AMYLOIDOZA
A MNOHOCETNY MYELOM

Nékteri jedinci, u nichz se v priabéhu sledovani
rozvinou ptiznaky systémové AL amyloidézy, jsou dlou-
hodobé vedeni jako MGCUS. U malé ¢asti nemocnych
s MGUS (~1-1,5 %/ rok) dochazi k vyvinu systémové AL
amyloidézy, pfipadné MM nebo MW, nebot jde ve vSech
pripadech o klonalni proliferaci elementt plazmoce-
lularni, pripadné lymfoplazmocytarni linie (Rajkumar,
2013). Soucasny vyskyt systémové AL amyloidézy a MM
se pozoruje u 10-15 % nemocnych (Fielder, 1986; Kyle, 1995),
ovSem systémova AL amyloidéza je asi 10x méné casta
nezli MM. Asi u 1 % nemocnych s nové diagnostiko-
vanym symptomatickym i asymptomatickym MM
1ze cilenym vySetfenim rozpoznat asymptomatickou
formu systémové AL amyloiddzy (Siragusa, 2011). LR MIg
produkované malignimi monoklondlnimi plazmocyty
nabyvaji v diisledku polymerizace a ¢astecné degradace
v elementech monocytarné-makrofigového systému
amyloidogenni potencidl. V klinické praxi diagnéza
MM obvykle pfedchazi nebo odpovida dobé rozpoznani
AL amyloidézy. Z hlediska strategie 1é¢by a hodnoce-
ni prognozy je vzdy nutné v této situaci rozhodnout,
ktery stav je ,dominantni“. Naopak vyjimecné, v 0,4
% dochazi k manifestaci MM ve vice, nezli 6mési¢nim
odstupu (odloZena progrese) od diagnézy AL amyloidé-
zy, a to obvykle u relativné indolentnich forem nemoci
bez postizeni srdce, ledvin a jater, vyznacujicich se
dlouhym priibéhem (Rajkumar, 1998; 2013). V této situaci
je rozpoznani MM zaloZeno na pfitomnosti anémie,
>30 % plazmocytd v KD, hyperkalcemii a bolestech
skeletu s pfitomnosti osteolytickych 1ézi, ale i na od-
haleni dal§ich nalezii véetné genetickych zmén, napft.
zvySena exprese p53, ras, c-myc aj., pozorovanych
obvykle pfi maligni transformaci MGUS v MM (Alpers,
1986). Na vyvin AL amyloidézy je nutno vzdy pomyslet
predevsim v pripadé vyskytu projevl, které obvykle
nepatii do klinického obrazu MM, napfi. zavazné po-
stizeni srdce s projevy restriktivni kardiomyopatie,
syndrom karpdlniho tunelu, makroglosie, nefroticky
syndrom, projevy zejména autonomni neuropatie,
nalez koznich lozisek amyloidu aj. (kap. 3. Klinicky
obraz systémové AL amyloidézy). V ptipadé pfitomnosti
plné vyjadfenych projevii amyloidové kardiomyopatie
je prognéza nemocnych se soucasnym MM znacné
neprizniva, s celkovym prezitim ~ 9 mésicl (Madan,
2010). Pti neptritomnosti zavazného postiZzeni srdce ne-
bo jiného parenchymatézniho orgdnu je mozna dobra
odezva k chemo-imunoterapii s dosazenim délky preziti
obdobna jako je tomu u samotného MM (Fielder, 1986).
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zlepSuje, prognosticky rozhodujici je vstupni troven
poskozeni srdce. Casny zachyt je mimofadné dulezity.
I rozhodnuti o provedeni autologni transplantace je
vazané na stav poskozeni srdce. Vedle glukokortikoid
a alkylacnich latek mame dnes k dispozici imunomo-
dulacni latky a inhibitory proteasomu. Nejsou vSak
k dispozici randomizované klinické studie. Lé¢ebnym
cilem by méla byt vzdy, kdyz to jde, kompletni eradi-
kace klonu plazmocytd produkujicich toxické lehké
Tetézce.
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