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Prvni obtiZze se u nasi pacientky naro-
zené v roce 1930 objevily v ¢ervnu 2013,
kdy zacala pocitovat Unavu, ndmahovou
dusnost, zavraté, hubnuti a celkovou sla-
bost. Pozdéji pozorovala témér Uplné vy-
mizeni chuti a obtize pii pfijmu potravy
zplsobené zvétsovanim jazyka (obr. 1).
V té dobé si také nahmatala zdurené,
na pohmat tuhé submandibularni zlazy,
a to oboustranné. Soucasny rozvoj asci-
tického bficha a otokd v oblasti hyzdi
a bércli obou dolnich koncetin spolecné
s dalSimi vyse jmenovanymi pfiznaky pfi-
nutily Zenu navstivit praktického lékare.

Nasledné byla pacientka k dosetteni pfi-
¢iny nejasného stavu hospitalizovana
a nakonec odeslana do nasi myelomové
ambulance. Trepanobiopsie potvrdila pfi-
tomnost vice nez 10 % klondlnich plaz-
mocytl a spole¢né na zdkladé dalsich
vysetfeni vcetné biopsie rekta a elek-
troforézy séra a moci (obr. 2) byla dia-

Obr. 1. Makroglosie jako projev systé-
mové AL-amyloidézy.

Po stranach jazyka jsou patrné otisky zubd.
Vymizeni chuti a obtizny pfijem potravy
jsou v soucasné dobé nejvyraznéjsimi pro-
blémy pacientky.

Prace byla podporena projekty MUNI/A/0723/
/2012 a MZ CR - MZ RVO (FNBr, 65269705).
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gnostikovana amyloidéza z lehkych fe-
tézcd (immunoglobulin light chain
amyloidosis, akronym AL) s histologicky
verifikovanym postizenim gastrointes-
tindlniho traktu. Pacientka za hospitali-
zace zahajila 1. cyklus chemoterapie v re-
Zimu CVD senior (cyklofosfamid 600 mg
intraven6zné den 1 a 15; bortezomib/Vel-
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cade™/1,3mg/m? intraven6zné den 1, 8,
15 a 22; dexametazon 20 mg peroralné
den 1-4, opakovani po 28 dnech), ktery
zatim toleruje velmi dobfte. V pribéhu
podévani této lé¢by byla zachycena
asymptomaticka paroxyzmalni fibrilace
sini. Vzhledem k dilataci pravé siné byla

zavedena pouze kontrola rytmu B-blo-
katory s profylaxi nizkomolekuldrnimi
hepariny. Etiologicky pfipada v uvahu
postizeni myokardu pfi infiltraci amyloi-
dem (troponin T = 0,064 pg/l (norma do
0,014 pg/l), B-typ natriuretického pep-
tidu = 439 pg/ml (norma do 100 pg/ml),
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Obr. 2. Elektroforéza bilkovin séra s naslednou imunofixaci prokazuje monoklonalni
lehké fetézce lambda (oznaceno Sipkou), které jsou filtrovany do moci, coz se proje-
vuje proteinurii dosahujici u pacientky hodnoty 3,2 g/I.

V souvislosti s timto pfipadem si rovnéz dovolime upozornit na moznou diskrepanci mezi
kvantitativnim stanovenim volnych lehkych fetézct lambda v séru pomoci imunoturbidi-
metrie (vysetfeni v praxi oznacované jako,FLC (Free Light Chains)”) a kvantitou v séru sta-
novenou denzitometricky (standardni metoda na zékladé elektroforézy). U nasi pacientky
odpovidala hodnota dle imunoturbidimetrie 9,8 g/l, zatimco dle denzitometrie pouze
1,9 g/l. Molekuly volnych lehkych fetézcl se totiz ¢asto vyskytuji také v polymernich for-
mach, a proto se chovaji v imunoprecipitacnich testech jako multiantigenni cile a tim
urychluji tvorbu agregatu. Toto vede v disledku k nadhodnoceni koncentrace antigenu.
Naopak elektroforetické testy mohou podcenovat koncentrace polymerizovanych mono-
klondlnich volnych fetézcl. Skute¢nd hodnota monoklonalni komponenty tedy ziejmé
lezi mezi témito dvéma cisly. Pro klinického |ékafe md viak vyznam zejména sledovani dy-
namiky hladin v ¢ase pfi probihajici 1é¢bé a v ramci dispenzarizace.
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mirna koncentrickd hypertrofie stén myo-
kardu dle echokardiografie). Dalsi labora-
torni vysetfeni ukazala mirnou rendini
insuficienci (urea 9,2 mmol/l, kreatinin
105 pmol/l) a normochromni normocy-
tarni anémii (hemoglobin =98 /).
Diferencidlni diagnostika pfi¢iny mak-
roglosie je pomérné Sirokd a zahrnuje
kromé amyloidézy napf. akromegalii,
Quinckeho edém, myxedém, Down(v
syndrom ¢i hemangiom. Z velkého poctu

asi 30 forem amyloid6z se makroglosie
vyskytuje pouze u typu AL, coZ ma prak-
ticky vyznam, nebot v piipadé, ze pro-
kazeme amyloid, ale nepodafi se jeho
imunohistochemickd typizace, je mozné
v pfitomnosti makroglosie predpokladdat
AL typ amyloidézy.

U AL amyloidézy se monoklondlni
lehké fetézce produkované patologic-
kym klonem plazmatickych bunék kostni
drené ukladaji ve formé amorfnich hmot

v rliznych tkanich. Makroglosie byva v li-
teratufe popisovana asi u jedné Ctvr-
tiny pacientd. V 1écbé AL amyloidézy ma
Ustfedni roli vysokodavkovana chemo-
terapie s melfalanem nasledovana auto-
logni transplantaci perifernich kmeno-
vych bunék. Pfi jeji kontraindikaci (vék nad
65 let, rozsahlé postizeni) je Iékem volby
rezim zalozeny na kombinaci alkyla¢niho
cytostatika (cyklofosfamid), bortezomibu
a glukokortikoidli (dexametazon).
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