
ÚVOD

Termín amyloid pouÏil poprvé Virchow v roce 1854
pro extracelulární depozita ‰krobu podobné substance
(amylum = latinsky ‰krob) (7). Mikroskopicky se jeví
v barvení hematoxylinem–eozinem jako amorfní eozino-
filní materiál lokalizovan˘ zvlá‰tû kolem cév a koÏních
adnex (obr. 1). Barví se konÏskou ãervení cihlovû ãerve-
nû (obr. 2), s jablkovû zelenou birefringencí pfii pouÏití
polarizaãních skel (obr. 3). 

Elektronmikroskopicky se jeví amyloid jako fibrily
o síle 8–12 nm nestejné délky (14). Vedle fibrilární ãásti
amyloidu obsahují amyloidy pfiibliÏnû 10 % nefibrilární,
pentagonální substance (P-komponenty). Ta je tvofiena

glykoproteinem (serum-amyloid-P-komponenta) a vy -
skytuje se v séru fyziologicky (22). 

Biochemicky pfiedstavuje amyloid heterogenní skupi-
nu 19 rÛzn˘ch proteinÛ rÛzného pÛvodu (napfi. AA pro tein
pocházející z proteinu akutní fáze uplatÀujícího se pfii
dlouho trvajících zánûtech, AL amyloid z lehk˘ch fietûzcÛ
imunoglobulinu, keratinové peptidy, inzulin, β2-mikro -
globulin a dal‰í) (22).

Klasifikace se fiídí pfiedev‰ím pÛvodem a patogenezí
amyloidu (tab. 1). 

Patogeneze je rozdílná podle pÛvodu amyloidu.
U amyloidóz keratinocytového pÛvodu dochází k zániku
keratinocytu, kter˘ je v nekrotickém stavu vylouãen skrz
bazální membránu do papilárního koria, kde se tonofibri-
ly keratinu mûní na fibrily amyloidu a v tomto stavu pak
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Souhrn

KoÏní amyloidózy

KoÏní amyloidózy pfiedstavují skupinu chorob klasifikovan˘ch podle pÛvodu amyloidu. K amyloidózám
z keratinu patfií lichen amyloidosus, makulózní amyloidóza, amyloidóza pfii aktinickém po‰kození kerati-
nocytÛ a amyloidóza u epidermálních tumorÛ. Amyloidózy AL pocházejí z monoklonální proliferace plaz-
mocytÛ spojené se zv˘‰ením hladiny imunoglobulinu v séru. Z jejich lehk˘ch fietûzcÛ vzniká amyloid L,
kter˘ se ukládá v rÛzn˘ch tkáních, pfiedev‰ím kolem cév. U amyloidóz spojen˘ch s amyloidem A jsou
v˘chodiskem patogeneze chronické zánûty, které vedou ke zv˘‰ení produkce „serum amyloid A-related pro-
teinu“ – jednoho z proteinÛ akutní fáze. Ten se v séru odbourává na amyloid A. Pfii jeho vysoké hladinû
dochází k ukládání kolem cév v rÛzn˘ch tkáních. Definitivní diagnóza u v‰ech druhÛ amyloidóz se opírá
o vy‰etfiení histopatologické. 

Klíãová slova: koÏní amyloidózy – klinick˘ obraz – histopatologick˘ obraz – terapie

Summary

Cutaneous Amyloidoses

Cutaneous amyloidoses represent a group of diseases classified according to the origin of amyloid.
Amyloidoses from keratin include lichen amyloidosus, macular amyloidosis, amyloidosis due to actinic
damage of keratinocytes and amyloidosis connected to epidermal tumors. AL amyloidoses originate from
monoclonal plasmocyte proliferation with increased level of serum immunoglobulins. Amyloid L originates
from their light chains and deposits in various tissues, mainly around vessels. Amyloidoses with A amyloid
are connected to chronic inflammatory processes leading to increased level of serum amyloid A-related pro-
tein that belongs to acute phase proteins. This protein is metabolised into amyloid A in the serum and depo-
sits around vessels in various tissues in the case of high serum levels. Histopathological examination is clue
to final diagnosis in each type of amyloidosis.

Key words: cutaneous amyloidoses – clinical picture – histopathological pattern – therapy
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amyloid pfietrvává, neboÈ je obtíÏnû fagocytován.
Melanin z rozpadl˘ch keratinocytÛ je fagocytován mak-
rofágy (tab. 2). 

U amyloidóz spojen˘ch s amyloidem L dochází
k monoklonální proliferaci plazmocytÛ v rámci rÛzn˘ch
chorob, dÛsledkem toho je zv˘‰ení hladiny imunoglobu-
linÛ, které produkují plazmocyty, v séru. Z jejich lehk˘ch
fietûzcÛ pak vzniká amyloid L pfiítomn˘ v séru. Ten se
ukládá kolem cév v rÛzn˘ch tkáních (tab. 3). U amyloidóz

spojen˘ch s amyloidem A jsou v˘chodiskem patogeneze
chronické zánûty, které vedou ke zv˘‰ení produkce pre-
kurzoru proteinu AA – sérového amyloidu A proteinu –
jednoho z proteinÛ akutní fáze. Ten se v séru odbourává
na amyloid A. Pfii jeho vysoké hladinû dochází k ukládání
kolem cév v rÛzn˘ch tkáních (tab. 4). 

I. KOÎNÍ AMYLOIDÓZY

a) KoÏní amyloidózy vycházející z keratinu

Lichen amyloidosus (LA)
Klinicky se projevuje svûdiv˘mi mnohoãetn˘mi

drobn˘mi hyperkeratotick˘mi papulami o prÛmûru
2–3 mm (6), ãasto s hyperpigmentací, lokalizovan˘mi pfie-
dev‰ím na bércích (obr. 4a). Dal‰í lokalizace jsou krajina
kotníku, dorza nohou, stehna, extenzorové strany paÏí,
hrudník, bfiicho a záda. Byl popsán i generalizovan˘ v˘sev
LA (26). Papuly mohou spl˘vat do infiltrovan˘ch loÏisek. 

Histopatologicky se v papilárním koriu nachází nevel-
ká depozita amyloidu, nad kter˘mi je obvykle patrná
hyperkeratóza s nepravidelnou akantózou, pfiípadnû
vyklenutím nejvíce postiÏené dermální papily smûrem

Obr. 1. Amyloid (hematoxylin-eozin, zvût‰. 200x).

Obr. 2. Amyloid (konÏská ãerveÀ, zvût‰. 400x).

Obr. 3. Amyloid (polarizaãní skla, zvût‰. 400x).

Tab. 1. Klasifikace amyloidóz (17)

1. KoÏní amyloidózy

• z keratinu fibrilární proteiny

lichen amyloidosus keratinová filamenta

makulózní amyloidóza keratinová filamenta

amyloidóza pfii aktinickém po‰kození keratinocytÛ keratinová filamenta

amyloidóza u epidermálních tumorÛ keratinová filamenta

• AL-amyloidózy

nodulární kutánní amyloidóza amyloid L

II. Systémové amyloidózy

• AL-amyloidózy

asociované s gamapatií amyloid L

asociované s myelomem amyloid L

• AA-amyloidózy

pfii chronick˘ch zánûtech amyloid A

pfii hereditárních onemocnûních amyloid A

pfii dlouhodobé dial˘ze β2-mikroglobulin
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kc – keratinocyt, mafá – makrofágy, mefá – melanofágy, A – amyloid
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Tab. 2. Patogeneze amyloidóz keratinocytového pÛvodu

nekrotick˘ keratinocyt – z epidermis odstranûn:

(tonofibrily se rozpadají na tonofilamenta)

a)
transepidermální eliminací

b)
vylouãením skrze bazální

membránu do koria, zde je:

fagocytován makrofágy
(napfi. u lichen planus)

perzistuje jako amyloid
(makrofágy fagocytují jen

melanin z rozpadl˘ch kerati-
nocytÛ, nikoliv amyloid)

KLINICK˘ DÛSLEDEK:
• pfii difúzním uspofiádání makulózní amyloidóza – síÈovité plo‰né pigmentace
• pfii fokálním uspofiádání lichen amyloidosus – hnûdavé papuly
• pfii keratosis actinica – hnûdavé zbarvení lézí keratosis actinica

Tab. 3. Patogeneze amyloidóz spojen˘ch s amyloidem L

Tab. 4. Patogeneze amyloidóz spojen˘ch s amyloidem A 

monoklonální proliferace plazmocytÛ

(myelom, morbus Waldenström a jiné gamapatie)

⇓
zv˘‰ení hladiny imunoglobulinÛ v séru – z lehk˘ch fietûzcÛ amyloid L v séru

⇓
ukládá se kolem cév v rÛzn˘ch tkáních (ve 30–40 % v kÛÏi)

chronické zánûty (tbc, osteomyelitida, bronchiektázie, hidradenitis suppurativa, revmatoidní artritida, generalizovaná psoriáza, dermato-

myozitida, sklerodermie, systémov˘ lupus etrythematodes aj.)

⇓
v játrech se zv˘‰í produkce jednoho z „proteinÛ akutní fáze“ – „serum amyloid A-related protein“, ten se v séru pÛsobením makrofágÛ

odbourá na amyloid A

⇓
vysoká hladina amyloidu A v séru vede k jeho ukládání kolem cév v rÛzn˘ch tkáních

KLINICKÉ DÒSLEDKY:
makroglosie, hepatomegalie, syndrom karpálního tunelu, krvácení do trávicího ústrojí a malabsorpce, kardiální pouruchy, perifer-
ní neuropatie
v kÛÏi – 1. cévy jsou v depozitech amyloidu zraÀovány, proto hemoragie – zvl. na oãních víãkách, nazolabiálních r˘hách, periorál-
nû, v axilách, anogenitální oblasti, hemosiderinové pigmentace, 
2. papuly, noduly infiltrovaná loÏiska barvy kÛÏe, naÏloutlá i s hemoragiemi
celkové pfiíznaky – únavnost, úbytek váhy, du‰nost, parestézie, periferní edémy

KLINICKÉ DÒSLEDKY:
hepatosplenomegalie, depozita v ledvinách (renální insuficience,
renální biopsie), v trávicím ústrojí (rektální biopsie), v subcutis, zvl. na bfii‰e (biopsie ze subcutis bfii‰ní stûny)
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Obr. 4a. Lichen amyloidosus  – klinicky.
4b. Lichen amyloidosus  – histopatologicky (konÏská ãerveÀ,
zvût‰. 200x).

Obr. 5a. Makulózní amyloidóza – klinicky.

Obr. 5b. Makulózní amyloidóza – histopatologicky (konÏská
ãerveÀ, zvût‰. 400x).

tfiísla a genitálie. U jiného pacienta byla postiÏena prak-
ticky celá kÛÏe (32). V takov˘ch pfiípadech musí b˘t zva-
Ïována ‰ir‰í diferenciální diagnóza – adrenální insuficien-
ce, hyperthyreóza, hyperpigmentace indukované tûÏk˘mi
kovy a léky, intoxikace polychlorovan˘mi bifenily
a pozánûtlivé hyperpigmentace. 

Etiologicky se zvaÏuje moÏn˘ vliv no‰ení nylonového
obleãení (13) a mechanického tfiení (6).

Histopatologicky lze prokázat malá depozita amyloidu
napodobující Civatteho tûlíska tûsnû pod bazální mem-
bránou epidermis spoleãnû s melanofágy (obr. 5b).
Depozita amyloidu byla neãekanû nalezena i hloubûji –
v musculus arrector pili, perifolikulárnû, ale rovnûÏ
i intraepidermálnû (20). Imunohistochemicky je pÛvod
amyloidu stejn˘ u MA i LA. Pozitivita ve znaãení na
keratin 1, 5, 14, 15, 16 vede k domnûnce, Ïe pochází ze
suprabazální epidermis nebo ze zevní pochvy vlasového
folikulu (20). B˘vá téÏ pfiítomna hyperpigmentace kerati-
nocytÛ stratum basale epidermis.

U ãásti pfiípadÛ se histologicky prokáÏe souãasnû pfií-
tomnost hydropické degenerace stratum basale, coÏ pfiib-
liÏuje MA lichenoidní tkáÀové reakci (27). Onemocnûní
mÛÏe existovat samostatnû nebo bifázicky (20), tj.
v koincidenci s LA.

V diferenciální diagnóze jsou notalgia paraesthetica,
makulózní incontinentia pigmenti posterior a atopick˘

k povrchu kÛÏe (obr. 4b). Pfii tûchto depozitech amyloidu
jsou obvykle melanofágy. Fibroblasty jsou kolem depozit
obvykle zmnoÏeny, zánûtliv˘ infiltrát není prakticky pfií-
tomen. V okolí mohou b˘t zmûny podobné lichen sim-
plex chronicus Vidal (17). To vedlo nûkteré autory pova-
Ïovat LA za dÛsledek ‰krábání pfii preexistujícím lichen
simplex chronicus (30). K nekróze keratinocytÛ v dÛsled -
ku ‰krábání mÛÏe dojít zfiejmû i u jin˘ch dermatitid. LA
byl popsán i v asociaci s atopickou dermatitidou (3),
lichen planus (9) a chronickou urtikarií (31). 

V diferenciální diagnóze je lichen planus a lichen sim-
plex chronicus. Terapie LA není dosud uspokojivá.
Zahrnují ji následující léãebné moÏnosti – lokální
a intralézionální kortikoidy, dermabraze, etretinát, kalci-
potriol, topick˘ dimethylsulfoxid, UV-B fototerapie, cyk-
lofosfamid, cyklosporin (3) a laser (23). BliÏ‰í údaje
k této chorobû lze nalézt ve ãlánku Kojanové a kol. (11).

Makulózní amyloidóza (MA)
MA je relativnû dosti ãasté a vyhranûné onemocnûní

s neznámou etiologií (29). Onemocnûní je klinicky cha-
rakterizováno jedním nebo nûkolika pigmentovan˘mi,
obvykle svûdícími loÏisky s interskapulární lokalizací,
vyskytují se v‰ak i na extenzorov˘ch partiích konãetin
a periorbitálnû (4).V loÏiscích lze rozeznat shluky mal˘ch
pigmentovan˘ch makul, 2–3mm v prÛmûru s tendencí ke
spl˘vání nebo vytváfiení síÈovit˘ch pigmentací (obr. 5a).
Onemocnûní je provázeno mírn˘m aÏ stfiedním pruritem,
av‰ak 18 % pfiípadÛ nesvûdí vÛbec (6). Afekce vzniká
vût‰inou v ãasné dospûlosti a perzistuje mnoho let. Byla
pozorována i ve v˘sevu v Blaschkov˘ch liniích (6).
V incidenci primární koÏní amyloidózy jsou etnické roz-
díly – mnohem ãastûj‰í neÏ u bûlochÛ je u ras JiÏní
a Stfiední Ameriky a Asie (13, 6). 

MA mÛÏe b˘t vzácnû spojena s rozsáhl˘mi difúzními
pigmentacemi (28). Pigmentace postihla obliãej, bukální
sliznici, krk, axily, ruce, chodidla, nehty, sakrální krajinu
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Obr. 6b. Nodulární amyloidóza – histopatologicky (konÏská
ãerveÀ, zvût‰. 40x).

II. SYSTÉMOVÉ AMYLOIDÓZY

Systémov˘ typ amyloidóz zahrnuje ty, které jsou aso-
ciovány s dyskrázií plazmatick˘ch bunûk buì zjevnou,
jako napfi. u mnohoãetného myelomu, nebo skrytou, jako
u primárních systémov˘ch amyloidóz, amyloidóz sekun-
dárních u skupiny chronick˘ch chorob a u heredofamili -

Obr. 6a. Nodulární amyloidóza – klinicky.

b) AL amyloidózy asociované s gamapatií

Nodulární koÏní amyloidóza
PostiÏeny jsou pfieváÏnû Ïeny stfiedního vûku, klinické

projevy jsou v podobû solitárních, Ïlutohnûd˘ch nodulÛ
a infiltrovan˘ch loÏisek pfieváÏnû na dolních konãetinách,
av‰ak také na trupu, obliãeji a pfiileÏitostnû i genitálu (obr.
6a). Charakteristické jsou u velk˘ch uzlÛ známky aneto-
dermie v centru. Asi 15 % pfiípadu pfiechází pozdûji do
systémové amyloidózy. Histopatologicky se nachází pfii
nodulární amyloidóze velké mnoÏství amyloidu v koriu
a subcutis s u‰etfiením papilárního koria (obr. 6b).
Akcentace je patrná kolem adnex a krevních cév. Kolem
depozit i v depozitech amyloidu jsou plazmocyty.
V diferenciální diagnóze stojí hyalinosis cutis et mucosae
a koloidní milium (17).

„‰pinav˘“ krk („dirty“neck). Notalgia paraesthetica je pri-
mární senzorická neuropatie neznámé etiologie postihující
rami posteriori druhého aÏ ‰estého thorakálního spinálního
nervu. Prezentuje se pruritem, kter˘ mÛÏe b˘t spojen
s paresteziemi a bolestí v horní ãásti zad (8). Tfiení
a ‰krábání vede k druhotn˘m zmûnám – k inkontinenci pig-
mentu a/nebo lichen simplex chronicus u men‰ího poãtu
nemocn˘ch. Dal‰í tfiení a ‰krábání (moÏná v kombinaci
s genetickou diatézou) vedou k MA u malého poãtu pacien-
tÛ. U atopického „dirty“ neck inkontinence pigmentu vede
k hyperpigmentaci podobné tûm u MA a amyloidu podobn˘
materiál mÛÏe b˘t nûkdy detekován elektronovou mikro-
skopií, av‰ak ne svûtelnou mikroskopií (10). „Dirty“ neck je
prokazován pfiibliÏnû u 2% pacientÛ s atopick˘m ekzémem
(15). U makulózní incontinentia pigmenti posterior jde
o pigmentace v horní polovinû zad podobné MA, histolo-
gicky o mírnou hyperkeratózu v nûkter˘ch pfiípadech,
hyperpigmentaci stratum basale epidermis a v papilární der-
mis se nacházejí melanofágy, ale Ïádn˘ amyloid (18). 

MA je pozorována i v asociaci se systémovou skleró-
zou v rámci dlouhotrvajícího CREST syndromu (16) a téÏ
v nûkter˘ch pfiípadech mnohoãetné endokrinní neoplazie
2A (SippleÛv syndrom) (1). I kdyÏ vztah zde mohl b˘t
koincidentální, byly shledány mutace RET proto-onkoge-
nu zodpovûdného za mnohoãetnou endokrinní neoplazii
2A u pacientÛ se souãasn˘m v˘skytem tohoto onemoc-
nûní a koÏní amyloidózy.

Terapie MA není úspû‰ná. DÛvodem je malá rozpust-
nost depozit amyloidu. V mírnûj‰ích pfiípadech lze urãité-
ho zlep‰ení dosáhnout steroidními externy, popfi. v okluzi,
ojedinûle byl hlá‰en efekt po etretinátu (6). Urãitou nadûji
vzbuzuje pouÏití dimethylsulfoxidu, kter˘ zvy‰uje roz-
pustnost amyloidu. Bylo jím dosaÏeno sníÏení svûdûní jiÏ
v prvním t˘dnu a klinické zlep‰ení u 9 z 10 pacientÛ
bûhem 6–20 t˘dnÛ (2). Tento lék byl poprvé s úspûchem
pouÏíván u systémové amyloidózy pfii orálním podání.
Pro MA byl pouÏit v 50% vodném roztoku. BliÏ‰í údaje
k MA lze nalézt téÏ v ãlánku Pocka a kol. (18).

Amyloidóza pfii aktinickém po‰kození keratinocytÛ
Ultrafialové záfiení po‰kozuje keratinocyty

v epidermis. Pfii tom mÛÏe dojít ke vzniku amyloidu
z degenerativních produktÛ tonofilament. Taková depozi-
ta se mohou najít u lentigo solaris a keratosis actinica
v horním koriu. Nevyvolávají klinické pfiíznaky a nemûní
klinick˘ charakter tûchto lézí (17).

Amyloidóza u epidermálních tumorÛ
U rÛzn˘ch benigních a maligních epidermálních

tumorÛ lze nalézt jako vedlej‰í nález depozita amyloidu
– nejãastûji ve stromatu, av‰ak i v samotném tumoru.
Taková depozita se nacházejí u bazaliomu, spinocelu-
lárního karcinomu a seboroické veruky. Klinick˘ cha-
rakter tûchto nádorÛ se depozity amyloidu nemûní.
Imunohistochemické vlastnosti a barvitelnost jsou
identické s amyloidem keratinového pÛvodu jako u LA
a MA (17).
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Tab. 5. Extrakutánní symptomy systémov˘ch amyloidóz (22,
upraveno)

Periferní neuropatie

Terapeuticky rezistentní kardiopatie (synkopy)

Dyspnoe

Diarea, obstipace, malabsorpce

Poruchy krevního tlaku

Impotence

Syndrom karpálního tunelu

Polyartropatie velk˘ch kloubÛ nikoliv revmatická

Nespecifické symptomy:

Únavnost

Parestézie

Edémy

Bolesti hlavy

Úbytek váhy

Obr. 7a. Systémová amyloidóza – klinicky.

Obr. 7b. Systémová amyloidóza – histopatologicky (hemato-
xylin-eozin, zvût‰. 200x).

V̆ razná hepatomegalie vzniká u 50 % pfiípadÛ, sple-
nomegalie u ménû neÏ 10 % pfiípadÛ (12), dal‰ími pfiízna-
ky mÛÏe b˘t kardiální arytmie, ortostatická hypotenze,
srdeãní mûstnání, periferní neuropatie i gastrointestinální
krvácení. 

Diagnóza AL systémové amyloidózy by mûla b˘t vÏdy
zvaÏována pfii pfiítomnosti triády – syndrom karpálního
tunelu, makroglosie a mukokutánních koÏních lézí.
Biopsie z mukokutánních lézí by mûla b˘t prvním kro-
kem k diagnóze. MÛÏe pfiinést pozitivní nález nejen
v lézionální, ale i v klinicky normální kÛÏi. KoÏní biopsie
normálnû vypadající kÛÏe pfiinesly pozitivní v˘sledky
prÛkazu amyloidu u asi 40 % pacientÛ (21). Tyto biopsie
prokazují malá depozita ve stûnách mal˘ch cév v dermis
nebo v subcutis. Doporuãovanou oblastí pro biopsii je
v tûchto pfiípadech pfiedloktí. Rektální biopsie jsou pozi-
tivní u více neÏ 80 % pfiípadÛ (12).

Histopatologick˘ obraz koÏních zmûn prokazuje
v koriu a nûkdy i v subcutis svûtle eozinofilní amorfní
hmoty rozpadající se na men‰í globule (obr. 7b).
Akumulují se tûsnû u epidermis a mohou b˘t od ní
oddûleny úzk˘m prouÏkem kolagenu. PostiÏení stûny cév
zdÛvodÀuje pfiítomnost extravazátÛ erytrocytÛ. Zánûtlivé
infiltráty chybûjí nebo jsou velmi malé. Pokud existují

árních amyloidóz. Klinicky zfietelné postiÏení kÛÏe je
ãasté u primární systémové a s myelomem spojené systé-
mové amyloidózy, vyskytuje se v‰ak jen vzácnû, pokud
vÛbec, u sekundárních amyloidóz. Primární a s myelo -
mem asociované systémové amyloidózy typicky postihu-
jí jazyk, srdce, trávicí ústrojí, skeletální a hladké svalstvo,
karpální ligamenta, nervy a kÛÏi, kdeÏto sekundární
systémové amyloidózy postihují játra, slezinu, ledviny
a nadledviny. KoÏní manifestace jsou spojeny téÏ se
systémov˘mi heredofamiliárními systémy depozit amylo-
idu vãetnû familiární stfiedozemní horeãky, Muckleov˘m-
Wellsov˘m syndromem a heredofamiliární amyloidovou
polyneuropatií (6). 

a) AL amyloidózy 
Patogenezi AL amyloidóz ukazuje tabulka 3. 
Systémová amyloidóza (synonymum Lubarshova-

Pickova choroba) je vzácné onemocnûní proteinového
metabolismu vykazující kombinaci syndromu karpálního
tunelu, makroglosie, specifick˘ch mukokutánních lézí
a orgánového postiÏení – kardiálního, renálního, jaterního
a gastrointestinálního (19). Pfiíãinou je témûfi vÏdy plaz-
mocelulární dyskrázie, aãkoliv nález v kostní dfieni mÛÏe
b˘t normální. Vût‰ina pacientÛ s AL amyloidózou netrpí
mnohoãetn˘m myelomem (14). Extrakutánní manifestace
systémov˘ch amyloidóz shrnuje tabulka 5 (22).

KoÏní projevy u systémové amyloidózy jsou nejãastûji
v podobû petechií, purpury, ekchymóz, voskovit˘ch prÛ-
svitn˘ch nebo purpurick˘ch papul, nodulÛ, plak
a tumoriformních lézí (6) (obr. 7a).

Purpura je dÛsledkem uloÏenin amyloidu ve stûnách
cév vedoucí k jejich zv˘‰ené fragilitû. Bulózní léze
mohou napodobovat porphyria cutanea tarda nebo epider-
molysis bullosa acquisita (6).

Ménû ãasté mohou b˘t projevy pigmentov˘ch zmûn,
sklerodermii podobn˘ch infiltrací, alopecie a zmûn nehtÛ
(podélné r˘hování a ‰tûpení). KoÏní a slizniãní léze vzni-
kají u 40 % pacientÛ (21) a hemoragie na obliãeji mÛÏe
vzniknout i po Valsalvovû manévru (25). 
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ZÁVùR

KoÏní amyloidózy pocházející z keratinu jsou dobfie
definované jednotky bez vztahu k jin˘m systémÛm.
U amyloidóz AL a AA je diagnóza koÏní amyloidózy jen
prvním krokem. Ve druhém je nutné celkové vy‰etfiení
zamûfiené na moÏnou etiologii (myelom?, gamapatie?,
chronické zánûty?), která by mohla naznaãit kauzální
terapii. LA, MA a koÏní projevy amyloidóz AL a AA mají
dosti charakteristick˘ klinick˘ obraz, nodulární amyloi-
dóza je necharakteristická. Definitivní diagnóza v‰ech
druhÛ amyloidóz se opírá o vy‰etfiení histopatologické. 
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DO·KOLOVÁNÍ LÉKA¤Ò – KONTROLNÍ TEST

KOÎNÍ AMYLOIDÓZY

Česko-slovenská dermatologie 253

1. Amyloid se histopatologicky barví:
a) barvením van Gieson
b) konÏskou ãervení
c) barvením PAS 
d) Ïádn˘m z uveden˘ch barvení

2. Amyloid pfii lichen amyloidosus je uloÏen:
a) perivaskulárnû
b) perifolikulárnû
c) v papilárním koriu
d) v epidermis

3. Predilekãní lokalizací makulózní amyloidózy
jsou:
a) bérce
b) flexorové strany konãetin
c) inverzní lokalizace
d) skapulární lokalizace

4. Hnûdá pigmentace u makulózní amyloidózy je
pÛvodem:
a) v melaninu z rozpadl˘ch bazálních keratinocytÛ

epidermis
b) z pfiemûny hemoglobinu na hemosiderin
c) v dÛsledku zv˘‰ené melanogeneze v melanocytech
d) v dÛsledku hyperkeratózy

5. Nodulární koÏní amyloidóza:
a) je vÏdy souãástí systémové amyloidózy
b) mÛÏe pfiejít do systémové amyloidózy
c) je amyloidóza sekundární u koÏních nádorÛ
d) je vÏdy trvale lokální koÏní amyloidózou

6. AL amyloidózy vznikají:
a) ze zv˘‰ení produkce proteinu akutní fáze
b) v dÛsledku chronick˘ch zánûtÛ 
c) v dÛsledku zv˘‰ení hladiny imunoglobulinu v séru
d) v dÛsledku zv˘‰eného odbourávání plazmocytÛ

7. Purpura u systémov˘ch amyloidóz je zpÛsobena:
a) poruchou sráÏlivosti
b) v dÛsledku vaskulitidy
c) v dÛsledku zv˘‰ené fragility cév postiÏen˘ch ulo-

Ïeninami amyloidu
d) purpura není souãástí manifestace systémové

amyloidózy

8. KoÏní biopsie k prÛkazu amyloidu u pacientÛ se
systémovou amyloidózou bez koÏních zmûn:
a) jsou vÏdy negativní
b) jsou ãasto pozitivní
c) jsou vÏdy pozitivní
d) neprovádûjí se

9. Vût‰ina pacientÛ s AL amyloidózou:
a) netrpí mnohoãetn˘m myelomem
b) trpí mnohoãetn˘m myelomem
c) netrpí mnohoãetn˘m myelomem a má normální

poãet plazmocytÛ v krvi
d) Ïádná odpovûì není správná. 

10. Na systémovou amyloidózu je tfieba myslet pfii:
a) triádû – syndrom karpálního tunelu, makroglosie,

koÏní (a slizniãní) léze
b) zv˘‰eném poãtu plazmocytÛ v kostní dfieni
c) hemoragiích v kÛÏi a sliznicích
d) makulózní amyloidóze

Pozn. Správn˘m zodpovûzením otázek kontrolního testu získáte 6 kreditÛ kontinuálního vzdûlávání lékafiÛ âLK.
Správné odpovûdi na otázky kontrolního testu budou uvefiejnûny v pfií‰tím ãísle ãasopisu. Ti z vás, ktefií chtûjí b˘t zafia-
zeni do slosování o ceny 82. roãníku ãasopisu roku 2007, nechÈ za‰lou správné odpovûdi na kontrolní test na adresu
redakce (Dermatovenerologická klinika 1. LF UK a VFN, U nemocnice 2, 128 00 Praha 2) vÏdy nejpozdûji do jednoho
mûsíce od vydání daného ãísla. 

Odpovûdi na otázky kontrolního testu publikovaném v ã. 4/2007:
Jedliãková H.: Tûhotenské dermatózy
Správné odpovûdi: 1a, 2b, 3c, 4b, 5b, 6c, 7a, 8d, 9d, 10c
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