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Editorial

Milé kolegyné, vézeni kolegové,

praveé jste otevreli tieti vydani doporuceni,Diagnostika a [é¢ba systémové AL amyloid6zy”. Prvni doporuceni vysla v roce 2013,
druha v roce 2018. Pfi doposud malé dynamice zmén je &tyflety interval optimalni. Experti Ceské republiky na diagnostiku a lé¢bu
amyloid6z pracovali intenzivné a peclivé. Nejdilezitéjsi je skute¢nost, ze méame k dispozici narodni doporuceni pro toto ra-
ritni onemocnéni. Dékujeme vsem spolupracovnikiim, ktefi ndam pomahali pfi pFipravé. Nejvétsi podékovani patii MUDr. To-
masi Pikovi, Ph.D., ktery mél na vypracovani revize doporuceni nejvétsi a zdsadni podil. Rovnéz patfi podékovani recenzentdm —
prof. MUDr. Romané Rysavé, CSc. a prof. MUDr. Zdenkovi Adamovi, CSc.

Amyloiddza je raritnim onemocnénim, které bylo a je v Ceské republice diagnostikovano méné ¢asto, nez je skute¢na incidence
onemocnéni. Diagnostika je nesnadna. Jde o multidisciplinarni Gsili, kterého se vedle hematologl ucastni nefrologové, kardiolo-
gové, neurologové a patologové. Hematologicka pracovi$té se dlouhodobé v CR zabyvaiji diagnostikou a lé¢bou AL amyloiddzy,
ktera patii mezi monoklonalni gamapatie. Lécba je velmi podobna Ié¢ebnym postupiim u mnohocetného myelomu. Z kapacit-
nich dGvod zpravidla Ié¢ebné nefesime jiné typy amyloidodz, tiebaze se na stanoveni diagnozy podilime.

V roce 2022 bude podobné jako v letech 2013 a 2018 realizovany pod zastitou Ceské myelomové skupiny a myelomové sekce
CHS komplexni program, jehoz cilem je zasadni zlep$eni diagnostiky a lé¢by amyloidéz v CR. Projekt zahrnuje edukaéni a infor-
macni program s cilem zlepsit diagnostiku amyloidéz v CR. Nadim cilem je rovnéz zajisténi moderni dostupné lé¢by pro nemocné
s AL amyloidézou v CR. Trebaze je AL amyloidéza raritni onemocnéni, probéhlo v poslednich letech nékolik zasadnich randomizo-
vanych klinickych studiich faze Ill. Na zakladé ,evidence based medicine” mizeme tedy prohlasit, Ze byvaly standard rezim borte-
zomib-cyklofosfamid-dexametazon nahradil rezim daratumumab-bortezomib-cyklofosfamid-dexametazon. A jsou tu dalsi nové
[éky, jako ixazomib nebo venetoclax, které jsou u AL amyloid6zy ucinné. Naopak pres provedené klinické studie je stale nejasné,
zda budou ucinné protilatky zamérené na,rozpusténi” jiz vzniklého amyloidu. To by revolu¢né zménilo nasi Ié¢ebnou strategii.

Tato doporuceni budou slouzit rovnéz k jednani s regula¢nim Ufadem a k jednéni se zdravotnimi pojistovnami. Nas kom-
plexni program doplfiuje podporu narodni databaze, informaéni brozury pro nemocné a zapojeni Ceské republiky do mezinarod-
niho klinického vyzkumu, jehoz akcelerace je nezbytnd pro zodpovézeni fady dilezZitych otdzek v Ié¢ebné strategii. Na kongresu
ASH 2021 v Atlanté byla prezentovana rozsahla retrospektivni studie analyzujici 1é¢ebné strategie u AL amyloidézy v souboru
4 500 nemocnych, na které jsme se podileli.

Cil 1é¢by musi byt zaméfen na nemocného. Hematologové se musi naucit pouzivat stejné léky jako u mnohocetného myelomu,
ale s vyuzitim jiné lécebné strategie. Zatimco u mnohocetného myelomu ¢asto s Iécbou ¢ekdme, u amyloidézy je dilezité zacit
neprodlené a zabranit tak dalsimu poskozovani organizmu, respektive citlivych organd. Skryté i zjevné poskozeni organt u ne-
mocnych s amyloidézou vede ¢asto k prekvapivym a vaznym komplikacim. Méné intenzivni rezimy a vice individualni pfistup
vede u nemocnych s amyloidézou zpravidla k lepsim vysledkdim nez agresivni Ié¢ba. Na druhou stranu je dnes zndmé, ze spravny
vybér nemocnych k autologni transplantaci zasadné snizuje riziko této intenzivni |é¢ebné metody. Ocefiujeme a dékujeme za mi-
moradnou spolupraci kardiologlim a kardiochirurglim. Kdo z nas si dokazal deset let zpét predstavit, Ze provedeni transplantace
srdce se stane standardni soucasti IéCebné strategie hematologa u nemocnych se zavaznym poskozenim srdce AL amyloid6zou?
Jen diky v¢asné provedené transplantaci srdce poskozeného amyloidem muze v CR dnes fada nemocnych mit pfinos z moderni
[é¢by AL amyloiddzy. Je to dalsi doklad vyznamnych pokrokd v mediciné obecné.

Véfim, ze doporuceni splni sv(j ucel a budou praktickou pomtckou hematologt a dalSich specialistd pfi zlepSovani diagnostiky
a lé¢by nemocnych s amyloidézou.

Za Ceskou myelomovou skupinu a myelomovou sekci Ceské hematologické spolecnosti
Roman Hdjek a Tomds Pika
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