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7 �Systémová AL amyloidóza 
a mnohočetný myelom

Někteří jedinci, u  nichž se v  průběhu sledování 
rozvinou příznaky systémové AL amyloidózy, jsou dlou-
hodobě vedeni jako MGUS. U  malé části nemocných 
s MGUS (~ 1-1,5 %/ rok) dochází k vývinu systémové AL 
amyloidózy, případně MM nebo MW, neboť jde ve všech 
případech o klonální proliferaci elementů plazmoce-
lulární, případně lymfoplazmocytární linie (Rajkumar, 
2013). Současný výskyt systémové AL amyloidózy a MM 
se pozoruje u 10-15 % nemocných (Fielder, 1986; Kyle, 1995), 
ovšem systémová AL amyloidóza je asi 10x méně častá 
nežli MM. Asi u  1 % nemocných s  nově diagnostiko-
vaným symptomatickým i  asymptomatickým MM 
lze cíleným vyšetřením rozpoznat asymptomatickou 
formu systémové AL amyloidózy (Siragusa, 2011). LŘ MIg 
produkované maligními monoklonálními plazmocyty 
nabývají v důsledku polymerizace a částečné degradace 
v elementech monocytárně-makrofágového systému 
amyloidogenní potenciál. V  klinické praxi diagnóza 
MM obvykle předchází nebo odpovídá době rozpoznání 
AL amyloidózy. Z hlediska strategie léčby a hodnoce-
ní prognózy je vždy nutné v této situaci rozhodnout, 
který stav je „dominantní“. Naopak výjimečně, v 0,4 
% dochází k manifestaci MM ve více, nežli 6měsíčním 
odstupu (odložená progrese) od diagnózy AL amyloidó-
zy, a to obvykle u relativně indolentních forem nemoci 
bez postižení srdce, ledvin a  jater, vyznačujících se 
dlouhým průběhem (Rajkumar, 1998; 2013). V této situaci 
je rozpoznání MM založeno na přítomnosti anémie, 
>30 % plazmocytů v  KD, hyperkalcemii a bolestech 
skeletu s přítomností osteolytických lézí, ale i na od-
halení dalších nálezů včetně genetických změn, např. 
zvýšená exprese p53, ras, c-myc aj., pozorovaných 
obvykle při maligní transformaci MGUS v MM (Alpers, 
1986). Na vývin AL amyloidózy je nutno vždy pomýšlet 
především v případě výskytu projevů, které obvykle 
nepatří do klinického obrazu MM, např. závažné po-
stižení srdce s  projevy restriktivní kardiomyopatie, 
syndrom karpálního tunelu, makroglosie, nefrotický 
syndrom, projevy zejména autonomní neuropatie, 
nález kožních ložisek amyloidu aj. (kap. 3. Klinický 
obraz systémové AL amyloidózy). V případě přítomnosti 
plně vyjádřených projevů amyloidové kardiomyopatie 
je prognóza nemocných se současným MM značně 
nepříznivá, s  celkovým přežitím ~ 9 měsíců (Madan, 
2010). Při nepřítomnosti závažného postižení srdce ne-
bo jiného parenchymatózního orgánu je možná dobrá 
odezva k chemo-imunoterapii s dosažením délky přežití 
obdobná jako je tomu u samotného MM (Fielder, 1986).
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8 �Léčba systémové  
AL amyloidózy v roce 2013

Léčba AL amyloidózy více než u jiných diagnóz zo-
hledňuje rozsah poškození orgánů. Toto platí v roce 
2013 o to více, neboť i u jiných krevních nádorů je stále 
více zdůrazňován individualizovaný přístup s ohledem 
na klinický a biologický stav nemocného a přidružená 
onemocnění. U amyloidózy je takový přístup samozřej-
mostí již delší dobu. Třebaže se prognóza nemocných 
s AL amyloidózou díky novým léčebným možnostem 

zlepšuje, prognosticky rozhodující je vstupní úroveň 
poškození srdce. Časný záchyt je mimořádně důležitý. 
I  rozhodnutí o provedení autologní transplantace je 
vázané na stav poškození srdce. Vedle glukokortikoidů 
a alkylačních látek máme dnes k dispozici imunomo-
dulační látky a  inhibitory proteasomu. Nejsou však 
k dispozici randomizované klinické studie. Léčebným 
cílem by měla být vždy, když to jde, kompletní eradi-
kace klonu plazmocytů produkujících toxické lehké 
řetězce. 

003_THSUPPL_1213.indd   33 12/12/13   2:05:17 PM

proLékaře.cz | 31.3.2026


