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Kozni amyloiddozy

Pock, L.

Dermatohistopatologickd laboratof, Praha 8

Souhrn
Kozni amyloidézy

Kozni amyloidézy predstavuji skupinu chorob klasifikovanych podle piivodu amyloidu. K amyloidézam
z keratinu patfi lichen amyloidosus, makul6zni amyloid6za, amyloidéza pri aktinickém poskozeni kerati-
nocytt a amyloidéza u epidermalnich tumort. Amyloidézy AL pochézeji z monoklonalni proliferace plaz-
mocyta spojené se zvySenim hladiny imunoglobulinu v séru. Z jejich lehkych retézct vznika amyloid L,
ktery se uklada v ruznych tkanich, predevsim kolem cév. U amyloid6z spojenych s amyloidem A jsou
vychodiskem patogeneze chronické zanéty, které vedou ke zvySeni produkce ,,serum amyloid A-related pro-
teinu* — jednoho z proteina akutni faze. Ten se v séru odbourava na amyloid A. Pfi jeho vysoké hladiné
dochazi k ukladani kolem cév v ruznych tkanich. Definitivni diagnéza u vSech druhii amyloidéz se opira
o vySetieni histopatologické.

Kli¢ovd slova: kozni amyloidézy — klinicky obraz — histopatologicky 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

. glykoproteinem (serum-amyloid-P-komponenta) a vy-

UvVOD skytuje se v séru fyziologicky (22).

Biochemicky piedstavuje amyloid heterogenni skupi-
Termin amy]()ld pouzll poprvé Virchow v roce 1854 nu 19 rﬁzn}’/ch proteinﬁ rtizného pflVOdll (napf. AA protein

pro extraceluldrni depozita $krobu podobné substance  pochdzejici z proteinu akutni faze uplatiiujiciho se pfi

(amylum = latinsky $krob) (7). Mikroskopicky se jevi dlouho trvajicich zanétech, AL amyloid z lehkych fetézct

v barveni hematoxylinem—eozinem jako amorfni eozino- ~ imunoglobulinu, keratinové peptidy, inzulin, [,-mikro-
filni material lokalizovany zv1a3té kolem cév a koznich  globulin a dalsi) (22).

adnex (obr. 1). Barvi se konZskou &erveni cihlové &erve- Klasifikace se fidi pfedevSim pivodem a patogenezi
né (obr. 2), s jablkové zelenou birefringenci pfi pouziti ~ amyloidu (tab. 1).

polariza¢nich skel (obr. 3). Patogeneze je rozdilnd podle pivodu amyloidu.

Elektronmikroskopicky se jevi amyloid jako fibrily U amyloidoz keratinocytového pivodu dochazi k zéaniku
o sile 8-12 nm nestejné délky (14). Vedle fibrilarni ¢asti ~ keratinocytu, ktery je v nekrotickém stavu vyloucen skrz
amyloidu obsahuji amyloidy pfiblizn& 10 % nefibrilarni, ~ bazalni membranu do papilarniho koria, kde se tonofibri-
pentagondlni substance (P-komponenty). Ta je tvotena ly keratinu méni na fibrily amyloidu a v tomto stavu pak
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Obr. 2. Amyloid (konZska Cerven, zvéts. 400x).

amyloid pretrvavd, nebot je obtizné fagocytovan.
Melanin z rozpadlych keratinocytil je fagocytovan mak-
rofagy (tab. 2).

U amyloid6z spojenych s amyloidem L dochazi
k monoklondlni proliferaci plazmocyti v rdmci riznych
chorob, disledkem toho je zvySeni hladiny imunoglobu-
lind, které produkuji plazmocyty, v séru. Z jejich lehkych
fetézcl pak vznikd amyloid L pfitomny v séru. Ten se
uklada kolem cév v rliznych tkanich (tab. 3). U amyloidéz

Tab. 1. Klasifikace amyloidoz (17)
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Obr. 3. Amyloid (polarizac¢ni skla, zvéts. 400x).

spojenych s amyloidem A jsou vychodiskem patogeneze
chronické zanéty, které vedou ke zvySeni produkce pre-
kurzoru proteinu AA — sérového amyloidu A proteinu —
jednoho z proteint akutni faze. Ten se v séru odbourava
na amyloid A. Pfi jeho vysoké hladiné dochézi k uklddani
kolem cév v riznych tkénich (tab. 4).

I. KOZNI AMYLOIDOZY

a) Kozni amyloidézy vychazejici z keratinu

Lichen amyloidosus (LA)

Klinicky se projevuje svédivymi mnohocetnymi
drobnymi hyperkeratotickymi papulami o priméru
2-3 mm (6), Casto s hyperpigmentaci, lokalizovanymi pre-
devsim na bércich (obr. 4a). Dalsi lokalizace jsou krajina
kotniku, dorza nohou, stehna, extenzorové strany pazi,
hrudnik, bficho a zdda. Byl popsan i generalizovany vysev
LA (26). Papuly mohou splyvat do infiltrovanych loZisek.

Histopatologicky se v papilarnim koriu nachazi nevel-
ka depozita amyloidu, nad kterymi je obvykle patrna
hyperkerat6za s nepravidelnou akant6zou, piipadné
vyklenutim nejvice postizené dermdlni papily smérem

1. Kozni amyloidozy

ez keratinu
lichen amyloidosus
makul6zni amyloidéza
amyloidéza pii aktinickém poSkozeni keratinocytl

amyloidéza u epidermdlnich tumort

fibrildrni proteiny

keratinové filamenta
keratinova filamenta
keratinové filamenta

keratinov filamenta

e AL-amyloidozy

pti dlouhodobé dialyze

noduldrni kutdnni amyloidéza amyloid L
II. Systémové amyloidozy
e AL-amyloidozy
asociované s gamapatii amyloid L
asociované s myelomem amyloid L
e AA-amyloidozy
pfi chronickych zanétech amyloid A
pri hereditdrnich onemocnénich amyloid A

f3,-mikroglobulin
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Tab. 2. Patogeneze amyloidoz keratinocytového pavodu

nekroticky keratinocyt — z epidermis odstranén:
T (tonofibrily se rozpadaji na tonofilamenta)
a) )

vyloucenim skrze bazalni
membranu do koria, zde je:

—

perzistuje jako amyloid

transepidermédlni eliminaci

X) fagocytovan makrofagy (makrofagy fagocytuji jen
(napf. u lichen planus) melanin z rozpadlych kerati-
k= 0 nocytt, nikoliv amyloid)
© @ mefa
L
mafa | @ A
KLINICKy DGSLEDEK:

e pfi diftiznim uspordddni makulézni amyloid6za — sitovité ploSné pigmentace
e pri fokdlnim usporddéani lichen amyloidosus — hnédavé papuly
* pti keratosis actinica — hnédavé zbarveni 1ézi keratosis actinica

ke — keratinocyt, mafa — makrofagy, mefd — melanofigy, A — amyloid

Tab. 3. Patogeneze amyloidoz spojenych s amyloidem L

monoklondlni proliferace plazmocytt

(myelom, morbus Waldenstrom a jiné gamapatie)
11

zvySeni hladiny imunoglobulinil v séru — z lehkych fetézcti amyloid L v séru
11

uklada se kolem cév v riiznych tkanich (ve 30-40 % v kuzi)

KLINICKE DUSLEDKY:

makroglosie, hepatomegalie, syndrom karpalniho tunelu, krvaceni do traviciho ustroji a malabsorpce, kardidlni pouruchy, perifer-
ni neuropatie

v kiizi — 1. cévy jsou v depozitech amyloidu zrafiovany, proto hemoragie — zvl. na o¢nich vickach, nazolabidlnich ryhach, perioral-
né, v axilach, anogenitdlni oblasti, hemosiderinové pigmentace,

2. papuly, noduly infiltrovana loZiska barvy kiZe, naZloutld i s hemoragiemi

celkové piiznaky — Gnavnost, ubytek vahy, duSnost, parestézie, periferni edémy

Tab. 4. Patogeneze amyloidéz spojenych s amyloidem A

chronické zdnéty (tbc, osteomyelitida, bronchiektazie, hidradenitis suppurativa, revmatoidni artritida, generalizovana psoridza, dermato-
myozitida, sklerodermie, systémovy lupus etrythematodes aj.)

4L
v jatrech se zvysi produkce jednoho z ,,proteint akutni faze* — ,,serum amyloid A-related protein®, ten se v séru plisobenim makrofagi
odboura na amyloid A

411

vysokd hladina amyloidu A v séru vede k jeho ukladani kolem cév v riiznych tkénich

KLINICKE DUSLEDKY:
hepatosplenomegalie, depozita v ledvindch (rendlni insuficience,
rendlni biopsie), v travicim ustroji (rektdlni biopsie), v subcutis, zvl. na bfise (biopsie ze subcutis bfisni stény)
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Obr. 4a. Lichen amyloidosus - klinicky.
4b. Lichen amyloidosus — histopatologicky (konzska cerven,
zvéts. 200x).

k povrchu kiiZe (obr. 4b). Pfi téchto depozitech amyloidu
jsou obvykle melanofagy. Fibroblasty jsou kolem depozit
obvykle zmnoZeny, zanétlivy infiltrat neni prakticky pfi-
tomen. V okoli mohou byt zmény podobné lichen sim-
plex chronicus Vidal (17). To vedlo nékteré autory pova-
Zovat LA za disledek Skrabdani pfi preexistujicim lichen
simplex chronicus (30). K nekréze keratinocytil v dasled-
ku Skrdbani muze dojit zfejmé i u jinych dermatitid. LA
byl popsdn i v asociaci s atopickou dermatitidou (3),
lichen planus (9) a chronickou urtikarii (31).

V diferencidlni diagnoze je lichen planus a lichen sim-
plex chronicus. Terapie LA neni dosud uspokojiva.
Zahrnuji ji nésledujici léfebné moZnosti — lokalni
a intraléziondlni kortikoidy, dermabraze, etretinit, kalci-
potriol, topicky dimethylsulfoxid, UV-B fototerapie, cyk-
lofosfamid, cyklosporin (3) a laser (23). BliZSi udaje
k této chorobé Ize nalézt ve ¢lanku Kojanové a kol. (11).

Makulozni amyloidoza (MA)

MA je relativné dosti Casté a vyhranéné onemocnéni
s neznamou etiologii (29). Onemocnéni je klinicky cha-
rakterizovano jednim nebo nékolika pigmentovanymi,
obvykle svédicimi lozisky s interskapularni lokalizaci,
vyskytuji se vSak i na extenzorovych partiich koncetin
a periorbitalné (4).V loZiscich lze rozeznat shluky malych
pigmentovanych makul, 2-3mm v priméru s tendenci ke
splyvéani nebo vytvareni sitovitych pigmentaci (obr. 5a).
Onemocnéni je provazeno mirnym az stfednim pruritem,
avSak 18 % piipadd nesvédi vibec (6). Afekce vznika
vétSinou v ¢asné dospélosti a perzistuje mnoho let. Byla
pozorovana i ve vysevu v Blaschkovych liniich (6).
V incidenci primarni kozni amyloidézy jsou etnické roz-
dily — mnohem cast&j$i neZ u bélochl je u ras JiZni
a Stfedni Ameriky a Asie (13, 6).

MA miZe byt vzacné spojena s rozsdhlymi diftiznimi
pigmentacemi (28). Pigmentace postihla oblicej, bukalni
sliznici, krk, axily, ruce, chodidla, nehty, sakrdlni krajinu

Obr. 5a. Makul6zni amyloidéza — Kklinicky.

Obr. 5b. Makul6zni amyloidéza — histopatologicky (konZska
cerven, zvéts. 400x).

tfisla a genitalie. U jiného pacienta byla postiZena prak-
ticky celd kiize (32). V takovych pfipadech musi byt zva-
7ovéna §ir$i diferencidlni diagnéza — adrendlni insuficien-
ce, hyperthyredza, hyperpigmentace indukované té¢Zkymi
kovy a léky, intoxikace polychlorovanymi bifenily
a pozanétlivé hyperpigmentace.

Etiologicky se zvazuje moZzny vliv noSeni nylonového
obleceni (13) a mechanického tfeni (6).

Histopatologicky 1ze prokazat mald depozita amyloidu
napodobujici Civatteho téliska t€sné pod bazadlni mem-
branou epidermis spole¢né s melanofagy (obr. 5b).
Depozita amyloidu byla necekané nalezena i hloub&ji —
v musculus arrector pili, perifolikuldrné, ale rovnéz
i intraepidermdlné (20). Imunohistochemicky je ptvod
amyloidu stejny u MA i LA. Pozitivita ve znaceni na
keratin 1, 5, 14, 15, 16 vede k domnénce, Ze pochdzi ze
suprabazdlni epidermis nebo ze zevni pochvy vlasového
folikulu (20). Byva téZ piitomna hyperpigmentace kerati-
nocytil stratum basale epidermis.

U casti piipadd se histologicky prokdZze soucasné pii-
tomnost hydropické degenerace stratum basale, coZ pfib-
lizuje MA lichenoidni tkafiové reakci (27). Onemocnéni
mlZe existovat samostatné nebo bifazicky (20), fgj.
v koincidenci s LA.

V diferencidlni diagnoze jsou notalgia paraesthetica,
makuldzni incontinentia pigmenti posterior a atopicky
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»spinavy“ krk (,.dirty“neck). Notalgia paraesthetica je pri-
mérni senzorickd neuropatie neznimé etiologie postihujici
rami posteriori druhého az Sestého thorakalniho spindlniho
nervu. Prezentuje se pruritem, ktery muze byt spojen
s paresteziemi a bolesti v horni ¢asti zad (8). Treni
a Skrabani vede k druhotnym zméndm — k inkontinenci pig-
mentu a/nebo lichen simplex chronicus u mensiho poctu
nemocnych. Dalsi tfeni a Skrdbidni (moZnd v kombinaci
s genetickou diatézou) vedou k MA u malého poctu pacien-
td. U atopického ,.dirty“ neck inkontinence pigmentu vede
k hyperpigmentaci podobné t¢ém u MA a amyloidu podobny
materidl miZe byt nékdy detekovéin elektronovou mikro-
skopii, av§ak ne svételnou mikroskopii (10). ,,Dirty* neck je
prokazovan pfiblizn€ u 2% pacientl s atopickym ekzémem
(15). U makulozni incontinentia pigmenti posterior jde
o pigmentace v horni poloviné zad podobné MA, histolo-
gicky o mirnou hyperkeratozu v nékterych piipadech,
hyperpigmentaci stratum basale epidermis a v papilarni der-
mis se nachazeji melanofagy, ale Zadny amyloid (18).

MA je pozorovédna i v asociaci se systémovou sklerd-
zou v ramci dlouhotrvajiciho CREST syndromu (16) a téz
v nékterych piipadech mnohocetné endokrinni neoplazie
2A (Sippledv syndrom) (1). I kdyZ vztah zde mohl byt
koincidentélni, byly shleddny mutace RET proto-onkoge-
nu zodpovédného za mnohocetnou endokrinni neoplazii
2A u pacientli se soucasnym vyskytem tohoto onemoc-
néni a kozni amyloidozy.

Terapie MA neni Gspé$na. Diivodem je mala rozpust-
nost depozit amyloidu. V mirnéjsich ptipadech lze urcité-
ho zlepSeni dosdhnout steroidnimi externy, popf. v okluzi,
ojedinéle byl hlasen efekt po etretintu (6). Urcitou nadé&ji
vzbuzuje pouZiti dimethylsulfoxidu, ktery zvySuje roz-
pustnost amyloidu. Bylo jim dosaZeno sniZeni svédéni jiz
v prvnim tydnu a klinické zlepSeni u 9 z 10 pacientll
béhem 6-20 tydnl (2). Tento 1€k byl poprvé s dspéchem
pouzivan u systémové amyloidézy pii ordlnim podani.
Pro MA byl pouzit v 50% vodném roztoku. Bliz§i adaje
k MA 1ze nalézt téZ v ¢lanku Pocka a kol. (18).

Amyloidoza pii aktinickém poSkozeni keratinocytii

Ultrafialové  zafeni  poSkozuje  keratinocyty
v epidermis. Pfi tom muZe dojit ke vzniku amyloidu
z degenerativnich produktt tonofilament. Takova depozi-
ta se mohou najit u lentigo solaris a keratosis actinica
v hornim koriu. Nevyvolavaji klinické pfiznaky a neméni
klinicky charakter téchto 1ézi (17).

Amyloidoza u epidermdlnich tumoru

U riznych benignich a malignich epidermdlnich
tumort Ize nalézt jako vedlejsi ndlez depozita amyloidu
— nejCastéji ve stromatu, avSak i v samotném tumoru.
Takova depozita se nachdzeji u bazaliomu, spinocelu-
larniho karcinomu a seboroické veruky. Klinicky cha-
rakter téchto nddord se depozity amyloidu neméni.
Imunohistochemické vlastnosti a barvitelnost jsou
identické s amyloidem keratinového ptivodu jako u LA
a MA (17).
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b) AL amyloidézy asociované s gamapatii

Noduldrni koZni amyloidoza

PostiZzeny jsou pievazné Zeny stiedniho véku, klinické
projevy jsou v podobé¢ solitarnich, Zlutohnédych noduld
a infiltrovanych loZisek pfevdzné na dolnich koncetinach,
av8ak také na trupu, obliceji a prilezitostné i genitalu (obr.
6a). Charakteristické jsou u velkych uzlli zndmky aneto-
dermie v centru. Asi 15 % piipadu prechazi pozd€ji do
systémové amyloidozy. Histopatologicky se nachdzi pfi
nodularni amyloidéze velké mnoZstvi amyloidu v koriu
a subcutis s uSetfenim papilarniho koria (obr. 6b).
Akcentace je patrna kolem adnex a krevnich cév. Kolem
depozit i v depozitech amyloidu jsou plazmocyty.
V diferencialni diagndze stoji hyalinosis cutis et mucosae
a koloidni milium (17).

Obr. 6b. Nodularni amyloidéza — histopatologicky (konZzska
Cerven, zvéts. 40x).

II. SYSTEMOVE AMYLOIDOZY

Systémovy typ amyloid6z zahrnuje ty, které jsou aso-
ciovany s dyskrdzii plazmatickych bunék bud zjevnou,
jako napf. u mnohocetného myelomu, nebo skrytou, jako
u primdrnich systémovych amyloidoz, amyloidéz sekun-
darnich u skupiny chronickych chorob a u heredofamili-
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arnich amyloid6z. Klinicky zfetelné postiZzeni kize je
Casté u primarni systémové a s myelomem spojené systé-
mové amyloidozy, vyskytuje se vSak jen vzacné, pokud
vibec, u sekundarnich amyloidéz. Primarni a s myelo-
mem asociované systémové amyloidézy typicky postihu-
jijazyk, srdce, travici ustroji, skeletalni a hladké svalstvo,
karpalni ligamenta, nervy a kazi, kdeZto sekundarni
systémové amyloidozy postihuji jatra, slezinu, ledviny
a nadledviny. KoZni manifestace jsou spojeny téZ se
systémovymi heredofamilidrnimi systémy depozit amylo-
idu v¢etné familidrni stfedozemni horecky, Muckleovym-
Wellsovym syndromem a heredofamilidrni amyloidovou
polyneuropatii (6).

a) AL amyloidézy

Patogenezi AL amyloid6z ukazuje tabulka 3.

Systémova amyloidéza (synonymum Lubarshova-
Pickova choroba) je vzacné onemocnéni proteinového
metabolismu vykazujici kombinaci syndromu karpalniho
tunelu, makroglosie, specifickych mukokutiannich 1ézi
a orgdnového postiZeni — kardidlniho, rendlniho, jaterniho
a gastrointestindlniho (19). Pfi¢inou je témét vzdy plaz-
moceluldrni dyskrazie, ackoliv nilez v kostni dfeni mize
byt normalni. VE&tSina pacientd s AL amyloidozou netrpi
mnohocetnym myelomem (14). Extrakutanni manifestace
systémovych amyloidéz shrnuje tabulka 5 (22).

Kozni projevy u systémové amyloidozy jsou nejcastéji
v podobé petechii, purpury, ekchymoéz, voskovitych pra-
svitnych nebo purpurickych papul, noduld, plak
a tumoriformnich 1ézi (6) (obr. 7a).

Purpura je disledkem uloZenin amyloidu ve sténach
cév vedouci k jejich zvySené fragilit€. Bulozni 1éze
mohou napodobovat porphyria cutanea tarda nebo epider-
molysis bullosa acquisita (6).

Méné Casté mohou byt projevy pigmentovych zmén,
sklerodermii podobnych infiltraci, alopecie a zmén nehtt
(podélné ryhovani a Stépeni). Kozni a slizni¢ni 1éze vzni-
kaji u 40 % pacientt (21) a hemoragie na obliceji mize
vzniknout i po Valsalvové manévru (25).

Tab. 5. Extrakutianni symptomy systémovych amyloidoz (22,
upraveno)

Periferni neuropatie

Terapeuticky rezistentni kardiopatie (synkopy)

Dyspnoe

Diarea, obstipace, malabsorpce
Poruchy krevniho tlaku

Impotence

Syndrom karpdlniho tunelu

Polyartropatie velkych kloubii nikoliv revmatickd

Nespecifické symptomy:

Unavnost

Parestézie

Edémy

Bolesti hlavy
Ubytek vihy

Obr. 7b. Systémova amyloidéza — histopatologicky (hemato-
xylin-eozin, zvéts. 200x).

Vyraznad hepatomegalie vznikd u 50 % piipadd, sple-
nomegalie u méné nez 10 % piipadt (12), dal§imi pfizna-
ky miZe byt kardidlni arytmie, ortostatickd hypotenze,
srde¢ni méstnani, periferni neuropatie i gastrointestinalni
krvaceni.

Diagnoza AL systémové amyloidozy by méla byt vZdy
zvazovana pfi pfitomnosti triddy — syndrom karpalniho
tunelu, makroglosie a mukokutidnnich koZnich 1ézi.
Biopsie z mukokutdnnich 1ézi by méla byt prvnim kro-
kem k diagnéze. Muze piinést pozitivni ndlez nejen
v 1éziondlni, ale i v klinicky normélni kiZi. KoZni biopsie
normélné vypadajici kiZe pfinesly pozitivni vysledky
pritkazu amyloidu u asi 40 % pacientt (21). Tyto biopsie
prokazuji mald depozita ve st€ndch malych cév v dermis
nebo v subcutis. Doporucovanou oblasti pro biopsii je
v téchto pfipadech predlokti. Rektalni biopsie jsou pozi-
tivni u vice nez 80 % ptipadid (12).

Histopatologicky obraz koZnich zmén prokazuje
v koriu a n€kdy i v subcutis svétle eozinofilni amorfni
hmoty rozpadajici se na mensi globule (obr. 7b).
Akumuluji se tésné u epidermis a mohou byt od ni
oddéleny tzkym prouzkem kolagenu. PostiZeni stény cév
zdivodiiuje pfitomnost extravazatl erytrocytll. Zanétlivé
infiltraty chybéji nebo jsou velmi malé. Pokud existuji
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buly, jsou zpisobeny akumulaci amyloidu a ke Stépeni
dochézi intradermdlné spiSe neZ na dermoepidermalni
junkci. V subcutis mohou byt veliké agregity amyloidu
s infiltraci stény cév a tzv. amyloidovymi prstenci, které
se tvofi uklddanim amyloidu kolem jednotlivych
tukovych bunék. V nékterych ptipadech, u kterych koZni
1éze chybi, miZe byt pozitivni ndlez amyloidu v punk¢ni
biopsii podkoZzniho tuku z bfisni stény (14).

PostiZeni srdce Ize identifikovat provedenim elektro-
kradiografie, echokardiografie a endomyokardidlni bio-
psii. Rendlni amyloidézu 1ze odkryt provedenim CT, ult-
razvukovym vySetfenim a rendlni biopsii. Imunoelektro-
foréza séra a koncentrované moci mize prokazat parapro-
tein nebo Bence-Jonesiv protein. Rtg a scintigrafie skele-
tu mohou prokdzat abnormality u pfipadl spojenych
s myelomem. Myelom lze prokazovat i punkci kostni
diené (6).

Prognoza primdrni amyloidozy je Spatnd, pri¢inou
smrti je vétSinou kardidlni a rendlni selhani. Stfedni Cas
preZiti od diagnézy je 13 mésicl (6), zatimco pripady
spojené s myelomem maji preZiti podstatné kratsi.

Terapie systémové amyloidozy ve specifické podobé
neexistuje (5). Terapeutické moZnosti: melfalan
a prednizon, popf. kolchicin, thymosin, transplantace
kmenovych bunék krvetvorby, rendlni a kardidlni trans-
plantace (6, 24).

b) AA amyloidézy

Jde o sekundérni systémovou amyloid6zu s depozity
amyloidu typu AA.

Patogenezi AA amyloidéz shrnuje tabulka 4. Sekun-
darni systémové amyloid6zy pouze vzicné vytvéieji spe-
cifické kozni projevy, ale béZzné postihuji ledviny, slezinu,
travici ustroji a nadledviny. Diagnéza se opird o rektdlni
a rendlni biopsii. Klinick4 i histopatologickd symptoma-
tologie koZniho postiZeni je podobna jako u AA amyloi-
doz.

Neexistuje zadna specifickd terapie, vétSina pacientl
zemie na progresivni rendlni selhdni. Terapie primarni
choroby vedouci k amyloidoze miZe zastavit progresi
amyloidézy. V dvahu téZ pfipada rendlni transplantace (6)

ZAVER

KoZzni amyloidézy pochézejici z keratinu jsou dobie
definované jednotky bez vztahu k jinym systémim.
U amyloidoz AL a AA je diagn6za koZni amyloidozy jen
prvnim krokem. Ve druhém je nutné celkové vySetfeni
zaméfené na moZznou etiologii (myelom?, gamapatie?,
chronické zanéty?), kterd by mohla naznacit kauzalni
terapii. LA, MA a kozni projevy amyloid6z AL a AA maji
dosti charakteristicky klinicky obraz, noduldrni amyloi-
doza je necharakteristickd. Definitivni diagnéza vSech
druht amyloidéz se opird o vySetfeni histopatologické.
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DOSKOLOVANI LEKARU - KONTROLNI TEST

b) miZe pfejit do systémové amyloidozy
¢) je amyloidéza sekundarni u koZnich nadora
d) je vzdy trvale lokalni koZni amyloid6zou

KOZNI AMYLOIDOZY
Amyloid se histopatologicky barvi: 6. AL amyloidézy vznikaji:
a) barvenim van Gieson a) ze zvySeni produkce proteinu akutni faze
b) konzskou Cerveni b) v disledku chronickych zanétt
¢) barvenim PAS ¢) v disledku zvySeni hladiny imunoglobulinu v séru
d) Zadnym z uvedenych barveni d) v dtsledku zvySeného odbourdvéni plazmocyti
Amyloid pri lichen amyloidosus je uloZen: 7. Purpura u systémovych amyloidéz je zptusobena:
a) perivaskuldrng a) poruchou srézlivosti
b) perifolikuldrné b) v disledku vaskulitidy
¢) v papilarnim koriu ¢) v disledku zvySené fragility cév postiZenych ulo-
d) v epidermis Zeninami amyloidu
d) purpura neni soucdsti manifestace systémové
Predilekéni lokalizaci makulézni amyloidézy amyloidozy
jsou:
a) bérce 8. Kozni biopsie k prukazu amyloidu u pacienta se
b) flexorové strany koncetin systémovou amyloid6zou bez koZnich zmén:
¢) inverzni lokalizace a) jsou vzdy negativni
d) skapularni lokalizace b) jsou Casto pozitivni
¢) jsou vzdy pozitivni
Hnéda pigmentace u makulézni amyloidézy je d) neprovadéji se
pivodem:
a) v melaninu z rozpadlych bazélnich keratinocytd 9. VétSina pacienti s AL amyloidézou:
epidermis a) netrpi mnohocetnym myelomem
b) z premény hemoglobinu na hemosiderin b) trpi mnohocetnym myelomem
¢) v disledku zvySené melanogeneze v melanocytech ¢) netrpi mnohocetnym myelomem a ma normalni
d) v dasledku hyperkeratozy pocet plazmocytl v krvi
d) Zadna odpovéd neni spravna.
Nodularni kozni amyloidéza:
a) je vzdy soucasti systémové amyloidozy 10. Na systémovou amyloidozu je tfeba myslet pri:

a) tridd€ — syndrom karpdlniho tunelu, makroglosie,
koZni (a slizni¢ni) 1éze

b) zvySeném poctu plazmocytil v kostni dieni

¢) hemoragiich v kiiZi a sliznicich

d) makul6zni amyloidoze

Pozn. Sprdvaym zodpovézenim otdzek kontrolniho testu ziskdte 6 kreditii kontinudlniho vzdéldvdni lékaitt CLK.
Sprdvné odpovédi na otdzky kontrolniho testu budou uverejnény v pristim cisle casopisu. Ti z vds, kteri chtéji byt zara-
zeni do slosovdni o ceny 82. rocniku casopisu roku 2007, necht zaslou sprdavné odpovédi na kontrolni test na adresu
redakce (Dermatovenerologickd klinika 1. LF UK a VFN, U nemocnice 2, 128 00 Praha 2) vZdy nejpozdéji do jednoho
mésice od vyddni daného cisla.

Odpovédi na otazky kontrolniho testu publikovaném v €. 4/2007:
Jedlickova H.: Téhotenské dermatézy
Spravné odpovédi: 1a, 2b, 3c, 4b, 5b, 6¢, 7a, 8d, 9d, 10c
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