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Loziskova amyloiddza v dutiné nosni

Localized Amyloidosis Involving the Nasal Cavity
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Souhrn

VWychodiska: Amyloiddza je nemoc charakterizovana ukladanim depozit patologickych bilkovin
ve formé amyloidu v réiznych organech a tkanich. Vyskytuje se ve formé systémové ¢i vzacnégji
loziskové. Nejcastéjsi je AL amyloiddza, ktera je zplsobena hromadénim amyloidotvornych
monoklonalnich volnych lehkych fetézc imunoglobulind. Pfi vysetfeni hybridni zobrazovaci
metodou kombinujici vypocetni tomografii a pozitronovou emisni tomografii s *F-FDG (FDG-
-PET/CT) je akumulace radiofarmaka obvykle patrna u viech pacientt s lokalizovanou amy-
loidézou, na rozdil od formy systémové. Pfipad: V této praci prezentujeme pfipad 56leté zeny,
dosud bez zavaznych onemocnéni, u které byl zjistén polyp v dutiné nosni vpravo. Vysledek
biopsie odpovidal postizeni amyloidézou. Pacientka absolvovala vysetfeni FDG-PET/CT, které
ukazalo patologické, metabolicky aktivni loZisko v dutiné nosni. Léze dosahovala velikosti
11 x 9mm a hodnota parametru SUV___ (standardized uptake value) 3,47. FDG-PET/CT rov-
néz vyloucilo patologicka loziska v jinych lokalizacich. Pacientka poté podstoupila radikalni re-
sekci nosniho polypu. Histologicky nalez potvrdil loziskovou formu amyloidozy. Nasledné byla
pacientka pravidelné sledovana klinicky i zobrazovacimi metodami (MRI, FDG-PET/CT), opako-
vané s negativnim vysledkem. Celkové bezpfiznakové obdobi trva jiz 27 mésicl. FDG-PET/CT
vysetfeni tedy hraje vyznamnou roli nejen v diagnostice, ale i pfi sledovani pacientl po resekci
patologického loZiska. Nase prace doklada v souladu s literaturou, ze FDG-PET/CT mdze byt
pomocnou metodou pii rozhodovani, zda se jedna o lokalizovanou ¢i systémovou amyloidézu.
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Summary

Background: Amyloidosis is a disease characterized by deposits of abnormal protein known
as amyloid in various organs and tissues. It can be classified into systemic or localized forms,
the latter of which is less frequent. Deposition of amyloidogenic monoclonal light chains leads
to the most common type of this disease called light-chain (AL) amyloidosis. "F-FDG posit-
ron emission tomography/computed tomography hybrid imaging (FDG-PET/CT) demonstra-
tes tracer uptake usually in all patients with localized amyloidosis as opposed to the systemic
form. Case: Herein, we present a case of an otherwise healthy 56-year-old women diagnosed
with a nasal polyp on the right side. The biopsy results were consistent with amyloidosis. FDG-
-PET/CT imaging revealed a pathological, metabolically active lesion measuring 11 x 9mm
with a maximum standardized uptake value (SUV__ ) of 3.47. No other distant pathological
changes were identified. After a radical resection, the patient has been regularly followed-up
with clinical and imaging methods (MRI, FDG-PET/CT), both of which repeatedly showed nor-
mal findings with disease-free survival of 27 months. Thus, FDG-PET/CT imaging plays an im-
portant role not only for obtaining the right diagnosis but also in the follow-up of patients after
surgical resection. In accordance with the literature, this case report confirms that FDG-PET/CT
imaging holds promise as an auxiliary method for distinguishing between localized and syste-
mic forms of amyloidosis.
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Uvod

Amyloidéza je termin pro choroby zpi-
sobené depozity patologickych bilkovin
ve formé amyloidu v organech a tkanich.
Existuje mnoho patologickych proteind,
které mohou vytvaret amyloidova de-
pozita. Nej¢astnéjsi ze viech amyloidoz
je AL amyloidéza — nemoc zplsobena
ukladanim amyloidotvornych monoklo-
nalnich volnych lehkych fetézcd imu-
noglobulind. Z formalniho hlediska dle
rozsahu postizeni Ize AL amyloid6zu roz-
délit do dvou skupin:

1. Castéjsi - systémova

AL amyloidoza

Jedna se o klonalni onemocnéni kostni
dfené zpUsobujici difuzni depozita amy-
loidovych hmot v jednom ¢&i vice or-

ganech. Systémova AL amyloiddza je
vzacné onemocnéni, jeho incidence
v CR neni pfesné zmapovana. V ev-
ropskych zemich se pohybuje inci-
dence viech forem amyloidéz kolem
0,8/100 000 obyvatel, coz by znamenalo,
ze v CR se ro¢né stanovi kolem 80 no-
vych diagnéz této nemoci.

2.Vzacnéjsi - loziskova

AL amyloidoza

U této formy se predpoklada lokalni pro-
dukce adeponovani amyloidotvornych leh-
kych fetézct imunoglobulint. Tato forma
tvofi jedno ¢i vice izolovanych lozisek.

Nase kazuistika popisuje pfipad zeny,
u niz byla diagnostikovana loziskova
forma amyloidézy nejistého zafazeni.

Obr. 1. Drobné lozisko lehce vyssi akumulace FDG v nosni dutiné vpravo (SUV,__ 3,51).
V MRI obrazu (T2) drobné loZisko patologického signélu o velikosti 13 x 10 mm.

Obr. 2. Po operaénim zakroku, FDG-PET/CT i MRI vy$etieni bez patologického nalezu.

Amyloidéza lokalizovana na krku &i
hlavé je vzacna, vétiinou se vyskytuje
v laryngu. Svétova literatura uvadi dle
databaze Medline jen 16 pfipadd pri-
marni idiopatické amyloidézy omezené
pouze na sinonazalni trakt [1,2].

Popis pfipadu
Pacientka narozena v roce 1956 byla lé-
cena pro hypertenzi l. stupné, gastro-
ezofagealni reflux a hypothyreézu, jinak
nebyla dosud vaznéji nemocna, udaje
z osobni anamnézy byly nevyznamné.
Castgji trpéla infekty hornich cest dy-
chacich. Pfi vySetfeni na ambulanci oto-
rhinolaryngologie kvli chrapotu, ktery
se objevil v ramci infektu, byl v dubnu
2012 zjistén polyp v dutiné nosni vpravo.
V kvétnu 2012 byla provedena proba-
torni excize z dolni nosni skofepy s na-
lezem amorfniho eozinofilniho mate-
ridlu casteéné s tink&énimi vlastnostmi
amyloidu. Pacientka byla odeslana do
myelomové ambulance, kde byla v fijnu
2012 klinicky a laboratorné vysetfena.
Objektivné byla pacientka bez patolo-
gického nalezu (kromé vySe zminéné
patologie v dutiné nosni), periferni uz-
liny nebyly zvét3ené. Krevni obraz a bio-
chemickeé vy3etieni byly také v normé,
v€. negativniho prikazu monoklonal-
niho imunoglobulinu. Bylo provedeno
echokardiografické vysetieni s negativ-
nim nalezem. Dosavadni vysledky na-
svédcovaly tomu, Ze se patrné bude jed-
nat o loziskovou amyloiddzu, ktera je
vzacnéjii nez forma systémova. K vy-
louceni daldiho patologického loziska
v jiné lokalizaci byla doplnéna MRI hlavy
a celotélové FDG-PET/CT. MRI potvrdilo
drobné lozisko patologického signalu
v oblasti dutiny nosni vpravo pfi vent-
rokaudalnim okraji dolni nosni skofepy.
FDG-PET/CT vy3etieni prokazalo loZisko
vyssi akumulace radiofarmaka tamtéz
a vyloucilo pritomnost FDG-avidni pa-
tologické tkané v jiné lokalizaci. Velikost
patologického loziska byla v CT obrazu
11 x 9mm. Metabolicka aktivita po-
lypu tvofeného amyloidem byla SUV__
(standardized uptake value) 3,51 - coz
je zvysena, ale nespecificka hodnota
(obr. 1).

Rok po probatorni excizi z dutiny
nosni byla provedena pravostranna la-
teralni rhinotomie v celkové anestezii,
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pri které byl radikalné odstranén bélavy
patologicky infiltrat o velikosti 1,5cm
z pravé dolni skofepy. Patolog potvrdil
predbéznou diagnézu — nosni polyp byl
tvofen amyloidem, histochemickeé vyset-
feni na lambda &i kappa retézce bylo ne-
gativni, stejné tak jako prikaz AA amy-
loidu (prakaz sekundarni amyloidézy).
Vzhledem k tomu, Zze nebylo prokazano
po3kozeni jinych organl a opakované
nebyly prokazany volné lehké fetézce,
bylo onemocnéni uzavieno jako lokali-
zovana amyloidoza.

PFi této varianté onemocnéni lze v bu-
doucnosti spiSe ¢ekat lokalni recidivu
nez systémové postizeni. Pacientka byla
od kvétna 2013, kdy byla provedena
kompletni resekce amyloidu, opakované
vySetiena na otorhinolaryngologii, byla
provedena kontrolni laboratorni vy3et-
feni, MRI hlavy (posledni vy3etreni v zafi
2015) a FDG-PET/CT (posledni vysetreni
v Cervnu 2014). Vie s negativnim vysled-
kem - pacientka je dosud v kompletni
remisi a celkové bezpfiznakové obdobi
tak €ini 27 mésicd (obr. 2).

Diskuze

Loziskova amyloidéza mize byt tvo-
fena AL amyloidem, maze ji viak tvorit
také AA amyloid a vyjimecné i jiné formy
amyloidu. Diagnéza amyloidozy je zalo-
Zena na detekci depozit v tkanich. Vel-
kym problémem m{Ze byt pfesné stano-
veni typu proteinu, z néhoz se amyloid
vytvofil. Zasadni vyznam ma urceni, zda
se jedna o lokalizovanou, nebo systémo-
vou amyloidézu [1,3].

V histologickém obraze v zakladnim
barveni HE (hematoxylin-eozin) jsou
depozita amyloidu bezstrukturni eozi-
noflni hmoty (obr. 3). Barveni kongo Cer-
veni, pfi kterém se amyloid zbarvi cer-
venooranzove, je povazovano za dobry
standard, preparaty viak musi byt pro-
hlizeny v polarizaénim mikroskopu.
Interpretace obrazu neni jednoducha
a zalezi na mnoha faktorech, prede-
v3im na fixaci materidlu a tloustce fezu.
Upfesnujici je také vySetfeni prepa-
ratt obarvenych kongo ¢erveni ve fluo-
rescencnim mikroskopu. Pro podpofeni
diagnézy by mély byt pouzity dalsi me-
tody — barveni saturnovou ¢erveni, imu-
nofluorescence - thioflavin (obr. 4). Pro
typizaci amyloidu se pouziva imunohis-
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Obr. 3. Barveni HE (hematoxylin-eozin) - svétle eozinofilni hmoty - depozita amyloidu.
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Obr. 4. Imunoflourescenéni vysetfeni, thioflavin - pozitivni amyloidové hmoty.

tochemie, ktera ma svoje limitace. V po-
sledni dobé se pfi podezienina systémo-
vou amyloidézu pouziva pro diagnézu
a typizaci amyloidu vysetfeni nativni
podkozni tukové tkané bficha, kdy se
provadi imunofluorescenéni vysetfreni
ze zmrazenych fezd, které ma vy5si sen-
zitivitu nez imunoperoxidazové barveni
z parafinovych fez [4]. Podle algoritmu
pro vysetfeni amyloidozy, kdy prikaz

amyloidu v dutiné nosni byl nahodny,
z parafinového bloku, byl tento pfi-
pad uzavien jako amyloidéza nejistého
zafazeni.

Etiologie lokalizované (loziskové)
amyloidézy nebyva vzdy jasna. Mnohé
publikace pouze popisuji tento jev (pfi-
tomnost loZiska amyloidu) bez dalsi spe-
cifikace typu amyloidu a nevyjadfuji se
k patofyziologii vzniku loziska. Lozisko-
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vou formou amyloidézy miZe byt po-
stizena fada organq, to doklada pub-
likace Biewendla et al, v niz je popsan
soubor pacientt s lokalizovanou amy-
loidézou, ktera postihuje izolované kizi,
orofarynx, larynx, plice, Zzlu¢nik, tlusté
stfevo, spojivku a lymfatické uzliny, aniz
by se pfi dalSim sledovani vyvinula sys-
témova AL amyloidéza [5]. Lokalizovana
amyloidéza ma na rozdil od systémové
amyloidézy s difuznim poskozenim or-
ganizmu vyrazné lepsi prognézu a je
mnohem vzacnéjsi. V mnohych pfipa-
dech je kauzalni terapii lokalizované
amyloidézy lokalni 1é¢ba, to znamena
odstranéni loziska s minimem okolni
tkané [1]. FDG-PET/CT je pfinosné vy-
Setieni nejen k diagnostice lokalizované
i systémové amyloidozy, ale také k moni-
torovani pacienta po lécbé. Loziska amy-
loidu pfi FDG-PET/CT vysetfeni mohou
vykazovat nespecifickou rliznou miru
akumulace fluorodeoxyglukézy - od
urovné metabolické aktivity, kterou vi-
dame napf. u zanétlivych lézi, az po vy-
sokou metabolickou aktivitu lozisek,
ktera je vétSinou typicka pro loziska ma-
ligni etiologie. Akumulace FDG je patrna
u viech pacient( s lokalizovanou amy-

loidozou, na rozdil od postizeni systé-
movou formou amyloidozy.

Glaudemans et al na zakladé retro-
spektivni analyzy 21 pacient uzaviraji,
ze FDG-PET/CT muize byt podpirnou dia-
gnostickou metodou pii rozliseni lokali-
zované a systémové formy amyloidézy.
Nalez zvySené akumulace radiofarmaka
v pfipadé lokalizované formy potvr-
zuje zasadni vyznam obrovskobunééné
reakce v oblasti lozisek. Je jasné, ze amy-
loid samotny nevychytava fluorodeoxy-
glukézu. Tuto vyuzivaji ve svych metabo-
lickych procesech bunky v bezprostredni
blizkosti amyloidového loZiska, které se
na tvorbé amyloidu podileji. FDG-PET/CT
vysetfeni umozni jasné zviditelnit vyvoj
metabolické aktivity téchto lézi [6,7]. Jak
uvadi literatura a ukazuji nase zkuSenosti,
pfi vyhasnuti amyloidotvorného procesu
(bez ohledu zda se jedna o AA ¢i AL amy-
loid) dochazi k vyhasnuti akumulace fluo-
rodeoxyglukdzy v lozisku a v jeho bezpro-
stfednim okoli [1].

Zavér

Z hlediska rozsahu postizeni organi-
zmu amyloidézou se rozliSuje systémova
forma (amyloid je deponovan vintersticiu

vice tkani a organt) a lokalizovana forma
(amyloid je deponovan pouze v jednom
¢i v nékolika solitarnich loziscich). Loka-
lizované (loziskové) formy amyloidozy
maji podstatné lepsi prognozu nez systé-
mové formy. FDG-PET/CT muze hrat vy-
znamnou roli v diagnostice a monitoro-
vani priibéhu onemocnéni obou forem.
Soucasti diferencidlni diagnostiky lokali-
zovaného zvyseni akumulace FDG v nos-
nim polypu mize byt také amyloidéza.
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