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SOUHRN

Amyloidézy predstavuji heterogenni skupinu chorob charakterizovanych ukladanim patologicky poskladaného a ob-
tizné degradovatelného proteinu s typickymi tink¢nimi vlastnostmi. Klize byva postizena v ramci systémové amy-
loidodzy, astéji se viak setkdavame s formami lokalizované kozni amyloidézy, bud primarni nebo sekundarni. Mezi typy
amyloidu relevantni pro kozni patologii patfi zejména amyloid odvozeny z keratinu, sérového amyloidového proteinu
A, lehkych Fetézcl imunoglobulin(, B2mikroglobulinu a transthyretinu. Clanek pFinasi stru¢ny ptehled soucasnych
znalosti o téchto onemocnénich.
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SUMMARY
Cutaneous Amyloidosis. A Review

The term amyloidosis refers to a heterogeneous group of disorders characterized by deposition of misfolded and
undegradable proteinaceous material with typical staining properties. Skin is involved in both systemic and localized
form of amyloidosis, primary and/or secondary. Amyloid types relevant for cutaneous pathology include amyloid
derived from keratin, serum A amyloid, immunoglobulin light chains, f2microglobulin, and transthyretin. The review

presents current knowledge about these diseases.
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Amyloidéza predstavuje heterogenni skupinu po-
mérné vzacnych chorob charakterizovanych ukladanim
patologicky posklddaného a obtizné degradovatelné-
ho extracelularniho proteinu ve tkanich a organech.
V soucasnosti je zndmo minimalné 38 amyloidogennich
fibrildrnich proteind, z nichz nékteré jsou produkovany
pfimo v misté vzniku amyloidnich depozit (lokalizovana
¢i organova amyloiddza), jiné cirkuluji v krvi a vytvareji
depozita v rliznych tkanich a organech (systémova ¢i ge-
neralizovana amyloidéza). Navzdory variabilni chemické
podstaté i klinické manifestaci maji rizné typy amyloidu
velmi blizkou ultrastrukturu, svételné mikroskopicky
vzhled i zakladni tink¢ni vlastnosti [2, 13].

Fyzikalni a chemické vlastnosti amyloidu

Amyloid je z 95 % tvofen komponentou z nevétve-
nych fibril o priméru 7,5-10 nm a dale minoritni nefi-
brilarni P-komponentou, apolipoproteinem E a glyko-
saminoglykany. Pro fibrildarni komponentu amyloidu je
typické abnormalni usporadani se sekundarni struktu-
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rou ve formé B-skladaného listu, tvofeného dvéma po-
lypeptidovymi fetézci stabilizovanymi H-mastky. Tato
patologickd konformace je zodpovédna za odolnost
amyloidu vuci rdznym rozpoustédldm i proteolyze
a rovnéz za jeho specifické tink¢ni vlastnosti [2, 18].

Detekce amyloidu

Makroskopicky se vétsi depozita amyloidu projevuji
Spekovitym nebo voskovym zbarvenim postizeného or-
ganu, ktery je kiehci a miva tuzsi konzistenci. V minulosti
provadéné makroskopické Virchowovy reakce s Lugolo-
vym roztokem a H_SO, daly na zékladé podobnosti s tink¢-
nimi vlastnostmi skrobu amyloidu jeho ndzev @mylum
— latinsky Skrob), v sou¢asné dobé jsou viak povazovany
za zcela obsoletni a diagnostika amyloidézy je zalozena
predevsim na mikroskopickém vysetieni vzorku tkané.

Histopatologicka diagnostika amyloidézy probiha ve
dvou krocich, a to detekci vlastniho amyloidu ve tkani,
a déle typizaci amyloidu, ktera je rozhodujici pro nasta-
veni spravného terapeutického rezimu [11, 19].

Na svételné mikroskopické urovni se amyloid jevi
jako amorfni eozinofilni depozita, pozitivni v reakcich



Obr. 1. Nodularni amyloidéza - histopatologie
Amorfni eozinofilni depozita amyloidu v dermis a podkozi.
Barveni HE, plvodni zvétSeni 20krét.
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Obr. 3. Barevny dichroismus depozit amyloidu
v polarizovaném svétle
PAvodni zvétseni 600krat.

Obr. 5. Imunoelektronova mikroskopie s primarni
protilatkou proti sérovému amyloidovému proteinu A
Pavodni zvétseni 12 000krat.

Obr. 2. Nodulérni amyloidéza - histopatologie
Depozita amyloidu v dermis a podkozi, pozitivni v reakcich
s konzskou cerveni. Plvodni zvétseni 20krat.

Obr. 4. AL amyloidéza - fluorescencni mikroskopie
Drobna depozita ve sténé krevnich cév s cervenou
fluorescenci. PGvodni zvétseni 600krat.

s konzskou cerveni (obr. 1, 2). V polarizovaném svétle
vykazuje amyloid v preparatech s fezy o tloustce mini-
malné 5 pum barvenymi konzskou &erveni typicky ba-
revny, obvykle zeleny dvojlom (obr. 3). K detekci velmi
malych depozit v preparatu barveném konzskou cer-
veni Ize s vyhodou pouzit rovnéz fluorescenéni mikro-
skop (obr. 4). Reakce s konzskou ¢erveni je povazovana
za zlaty standard v prlkazu pfitomnosti amyloidnich
depozit, aviak vzhledem k riziku nestandardniho vy-
sledku barveni ¢i existenci vzacného kongo-negativni-
ho typu amyloidu je doporucovano podpofit diagnézu
amyloiddzy jesté dalsi barvici technikou. S vyhodou Ize
pouzit saturnovou cerven, thioflavin, pfipadné meta-
chromatickou reakci s krystalovou violeti [2, 11, 19].
Kvlastnitypizaciamyloidu se vyuzivdimunohistoche-
mické a imunofluorescen¢ni vysetieni, pfipadné imu-
noelektronova mikroskopie, tedy techniky zalozené na
specifické reakci antigenu a protilatky. V bézné praxi
se v soucasnosti pouzivaji zejména primarni protilat-
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ky proti sérovému A amyloidu, lehkym fetézclm kap-
pa a lambda, transthyretinu ¢&i vysokomolekularnimu
cytokeratinu (HMWCK, klon 34B3E12). K ziskani optimal-
nich vysledk( je doporu¢ovano provést imunofluores-
cencni vysSetfeni nativni tkané, bez predchozi fixace
formolem, kterd mize vyznamné alterovat antigenni
determinanty detekovanych struktur [11, 19]. Slibnou
technikou vyuzivajici sou¢asné vyhod imunohistoche-
mie a elektronové mikroskopie je imunoelektronova
mikroskopie (obr. 5). V soucasnosti je vSak vzhledem
ke zna¢nym naroklim na zpracovani tkdné vyuziti této
metody v rutinni praxi limitované.

Imunohistologickymi technikami Ize pfi jejich sprav-
ném provedeni diagnostikovat nejbéznéjsi typy amy-
loidu. K dalSim metodam, které mohou pomoci s de-
tekci zejména novych ¢i vzacné se vyskytujicich forem,
patfi hmotnostni spektrometrie. Hlavnim omezenim
této metody, zvlasté v pocatecnich stadiich onemoc-
néni s malymi tkanovymi depozity amyloidu, je jeji re-
lativné nizky rozlisovaci limit [10, 18].

ZAKLADNIi TYPY AMYLOIDU

Klasifikace amyloidézy se opird zejména o pivod a typ
amyloidogenniho proteinu, ktery tvofi jddro amyloidnich
fibril. V kozni patologii patfi mezi hlavni typy zejména
amyloid odvozeny z keratinu a z lehkych retézcl imuno-
globulint, vzacnéji pak ze sérového amyloidového protei-
nu A, transthyretinu a 3, mikroglobulinu 2, 4, 13].

Amyloid odvozeny z keratinu (AK) je obvykle deteko-
van u lokalizovanych forem kozni amyloidézy, zejména
u lichen amyloidosus, makul6zni amyloidézy, pfipadné
bifazickych typt amyloidézy, mnohem vzacnéji pak u tzv.
nodularni kozni amyloiddzy [2, 8, 12]. ZpUsob, jakym ten-
to typ amyloidu vznikd, neni zcela objasnén. AK amyloid
Casto vykazuje pouze slabé reakce v barveni s konZskou
Cerveni a je spolehlivé detekovan imunohistochemicky
s primarni protilatkou proti vysokomolekularnimu cyto-
keratinu (HMWCK, klon 34BE12), pfipadné proti kompo-
nenté komplementové kaskady C4d [25].

AL amyloidéza predstavuje typ amyloidézy z nad-
produkce monoklonalnich lehkych Fetézcii imuno-
globulinG kappa ¢i lambda a provazi jako systémové
postizeni nékterd hematologicka onemocnéni, typicky
plazmocytarni myelom ¢ monoklonalni gamapatie
[30]. AL amyloid byva rovnéz detekovan u lokalizované
formy, tzv. nodulérni kozni amyloidézy a u tumoriform-
niamyloid6zy (amyloidomu) [4, 26]. Lehké fetézce lamb-
da jsou obecné povazovany za vice amyloidogenni nez
retézce kappa. Vzacné je popisovana amyloidéza vzni-
kajici z tézkych fetézch imunoglobulind [2]. Amorfni
depozita tvofend neamyloidogennimi lehkymi fetézci,
negativnimi v reakcich s konzskou ¢erveni, byla vzacné
popisovana v klizi u tzv. nemoci z lehkych fetézct (light
chain deposition disease) [10, 31].

AA amyloidéza je systémovym typem amyloidézy
obvykle asociovanym s chronickymi zanétlivymi pro-
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cesy, infekénimi i neinfekénimi, zpravidla autoimunit-
nimi a autoinflamatornimi. Vzacné mize byt soucasti
projeva hereditarni poruchy s nadprodukci prozanétli-
vych cytokin( (viz nize). Prekurzorovym proteinem AA
amyloiddzy je N-termindini fragment sérového amy-
loidového proteinu A (SAA), jatry produkovany pro-
tein patfici do skupiny tzv. reaktantd akutni faze zanétu
(2, 20, 27].

U autozomalné recesivni familidrni sttredomorské
horecky je popisovadna aktiva¢ni mutace genu kéduji-
ciho protein pyrin, vedouci ke konstitu¢ni nadprodukci
interleukinu IL-1 a k pfetrvavajicimu zanétu. Tento stav
jiz dfive popsanym mechanismem nadprodukce SAA
vede rovnéz k rozvoji AA amyloidézy [15, 25]. Obdob-
ny mechanismus geneticky podminéné nadprodukce
prozanétlivych cytokinl s ukladanim depozit A amy-
loidu byl popsan u Muckle-Wellsova syndromu, auto-
zomalné dominantni poruchy s mutaci genu pro kryo-
pyrin, protein se shodnou N-terminalni doménou jako
u pyrinu [7].

U nékterych heredofamiliarnich forem amyloidézy
a u tzv. senilniamyloiddzy je prekurzorovym proteinem
transthyretin (ATTR), a-globulin tvofeny v jatrech,
fungujici za fyziologickych podminek jako transport-
ni protein pro retinol a tyroxin. Pro ATTR amyloidézu
byva typické postizeni srdce a neurologické pfiznaky
se zndmkami senzoricko-motorické nebo vegetativni
polyneuropatie [20, 23].

Amyloidni depozita formujici se z B, mikroglobu-
linu (AB,M) nachazime u pacientl dlouhodobé dia-
lyzovanych, u kterych se snizuje glomerularni filtrace
AB,M, ktery neni hemodialyzou efektivné odstrano-
van. Predilekéné byva postizen osteoartikularni systém
se znamkami destruktivni artropatie velkych kloubd,
spondylartropatie a syndromu karpalniho tunelu. Po-
stizeni klize a podkozi byva popisovano spise vyjimec-
né [2, 20].

KLASIFIKACE AMYLOIDOZ S KOZNiM POSTIZENIM

| pres prakticky identicky svételné mikroskopicky
vzhled a tink¢ni vlastnosti predstavuji amyloidézy
znacné heterogenni skupinu chorob. KiiZe jako organ
muze byt postizena v ramci generalizované (systémo-
vé) amyloiddzy, Castéji se viak setkavame s lokalizova-
nou formou kozni amyloidézy, primarni ¢i sekundarni
—tabulka 1 [18, 20].

1. Systémové amyloidézy
AL amyloidéza

AL amyloiddza je nej¢astéjsim typem systémové amy-
loidézy v Evropé a USA, objevujici se u 5-10 % pacientt
jako komplikace zakladniho hematologického onemoc-
néni, zpravidla plazmocelularni dyskrazie [27, 31].

AL amyloidéza miva pestré klinické projevy, ¢asto
s postizenim vice orgdnl a organovych systém{, ze-
jména ledvin, srdce a zazivaciho traktu. U ¢&asti pa-



Tabulka 1. Klasifikace amyloidu s koZnim postizenim

Systémova amyloidéza

Lokalizovana kozni amyloidéza

AL amyloidéza

AA amyloidéza
heredofamiliarni amyloidéza
amyloidéza dialyzovanych
amyloidni elast6za

lichen amyloidosus

makulézni amyloidéza
nodularni amyloidéza
tumoriformni amyloidéza
poikilodermatézni amyloid6za
anosakralni amyloidéza
familiarni kozni amyloid6za
sekundarni lokalizovana amyloidéza

o
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Obr. 6. AL amyloid6za s periorbitalnimi hematomy - klinicky
obraz
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Obr. 7. AL amyloidéza - histopatologie
Drobna depozita ve sténé krevnich cév pozitivni v reakcich
s konzskou Cerveni. Pvodni zvétseni 600krat.

cientll se mlze objevit syndrom karpalniho tunelu
a makroglosie. Koznimi projevy AL amyloiddzy jsou
obvykle papuly az plaky voskového vzhledu v obli-
Cejové casti hlavy, zejména periorbitdlné, na skalpu,
v oblasti krku a na genitdliich. Plaky se mohou obje-
vit rovnéz v oblasti rukou a na flexorovych ¢astech
koncetin. Pomérné casté je vzhledem k soucasné-
mu postizeni krevnich cév prokrvaceni projevd, bud

spontanni ¢i indukované malym traumatem (obr. 6)
[30].

Mikroskopicky jsou detekovana pomérné rozsdh-
14 depozita amyloidu v retikuldrni dermis, pfipadné
i v podkozi, kde amyloid vytvafi prstence kolem jed-
notlivych adipocytld. Pomérné bézné se setkdvame
s bulami, kdy dochazi ke stépeni kolem ¢&i pfimo ve
vétsich depozitech acelularniho materialu. Mensi de-
pozita amyloidu vdzana obvykle na sténu krevnich
cév Ize detekovat i ve vzorcich z makroskopicky nepo-
stizené kdze a zejména podkozi (obr. 7) [27, 31].

Amyloidni elastéza je vzacnou formou systémové AL
amyloidézy s depozity pokryvajicimi elasticka vlakna
v kGzi i ser6znich blanach. Klinicky se tento typ prezentuje
ve formé mnohocetnych papul na krku, bfise, v lumbo-
sakralni oblasti a v mistech flekénich ryh. Mikroskopicky
nachazime fragmentovana elasticka vldkna s drobnymi
protruzemi, kryta amyloidnimi mikrofibrilami [2].

AA amyloiddza

AA amyloidéza je systémova forma amyloidézy
komplikujici nékteré dlouhotrvajici zanétlivé procesy.
Vzacné se mlze jednat o primarné kozni zanét typu
lepromatdzni lepry, supurativni hidrosadenitidy/acne
inversa, pfipadné artropatické formy psoriazy [2, 271.

Drobnd depozita pozitivni v imunohistochemickych
reakcich s protilatkou proti SAA vzacné prokazeme
v papilarni dermis, podkozi, ve sténé krevnich cév ci
kolem potnich Zlazek ve vzorcich z makroskopicky ne-
postizené kize [27].

Heredofamiliarni formy amyloidézy

Klinickd manifestace téchto typld systémovych
amyloid6z je pomérné variabilni a zahrnuje napfi-
klad urtikaridlni projevy u Muckle-Wellsova syn-
dromu (amyloidéza, hluchota, chronicka rekurentni
kopfrivka) [7] ¢i trofické zmény klize s depozity amy-
loidu ve vzpfimovaci chlupu ¢i kolem vldken perifer-
nich nervl u heredofamiliarni amyloidni polyneuro-
patie [9, 23].
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Obr. 8. Lichen amyloidosus - innicky obraz

Obr. 9. Makulézni amyloidéza - klinicky obraz
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Obr. 11. Makulézni amyloid6za - histopatologie

2. Lokalizované formy kozni amyloidézy

a) Primarni kozni amyloidéza

Lichen amyloidosus, makulézni amyloidéza
a bifazické formy

Lichen amyloidosus (LA) a makulézni amyloid6za (MA)
jsou povazovany za rizné klinické varianty téhoz procesu,
kde prokazujeme depozita AK amyloidu pouze v kiizi, bez
znamek systémového postizeni [12, 16]. V etiopatogenezi
obou onemocnéni muize hrat Ulohu chronicky pruritus
a opakované traumatizace klize skrabanim [12, 25].

LA se klinicky manifestuje ve formé drobnych, ¢asto
hyperpigmentovanych svédivych voskovych papul na
extenzorovych plochich dolnich koncetin, zejména
v oblasti bércl, dale kolem kotniku, na hibetech nohou
a na stehnech (obr. 8). Dalsimi moznymi postizenymi
oblastmi mohou byt extenzorové plochy hornich kon-
Cetin a trup [16, 21]. MA se projevuje nejcastéji ve formé
$patné ohranicenych sitovitych hyperpigmentovanych
skvrn na trupu, s predilekénim postizenim zad a mezi-
lopatkové oblasti (obr. 9), déle v oblasti extenzorovych

Obr. 10. Lichen amyloidosus — h|stopatolog|e
Barveni HE, plivodni zvétSeni 100krat.

Drobna amorfni depozita amyloidu v papilarni dermis (Sipka) v barveni HE (A), pozitivni v imunohistoche-
mickych reakcich s primarni protildtkou proti HMWCK (B). Pivodni zvétSeni 400krat (A) a 100krat (B).
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ploch koncetin a na obliceji, zejména periorbitalné.
Projevy rovnéz ¢asto svédi [16, 21].

Obé tyto formy primarni kozni amyloidézy jsou na
mikroskopické urovni charakterizovany pfitomnosti
malych globularnich depozit amorfniho eozinofilniho
materialu v papilarni dermis, obvykle slabé pozitivniho
v reakcich s konzskou ¢erveni a s imunoexpresi vysoko-
molekuldrniho cytokeratinu (obr. 10, 11). V bazalnich fa-
déch epidermis mohou byt pfitomny znamky vakuola-
rni degenerace keratinocytl s apoptotickym zanikem
individualnich epitelii a se zmnoZenim melanofagt
v povrchovych partiich koria, které je histologickym
koreldtem makroskopicky popisované hyperpigmen-
tace projevd. U LA je epidermis zpravidla akantoticky
rozsifena, ¢asto s hyperkeratézou [21, 23].

Amyloidéza usni konchy (aurikuldrni amyloidéza),
dfive oznacovana jako kolagenni papula ucha, je prav-
dépodobné variantou LA s amorfnimi depozity v rozsi-
fenych dermalnich papilach [32].

V diferencialni diagnéze LA a MA mohou pfipadat
v Uvahu zejména lichen simplex chronicus ¢i afekce
ze skupiny lichen planus, dale pozanétlivé hyperpig-
mentace, notalgia paraesthetica, koloidni milium &i pa-
rakoloid. Klicem ke spravné diagnoze byva u LA a MA
pozitivita amyloidnich depozit v reakcich s konzskou ¢i
saturnovou cerveni s pfislusnym dvojlomem a pozitivi-
ta vimunohistochemickych reakcich s HMWCK [13, 18].

Nodularni amyloidéza

Nodularni amyloidéza (NA) je pomérné vzacna forma
kozni amyloiddzy s pfitomnosti jedné ¢i vice voskovych
papul ¢i nodulll o prdméru do 7 cm na dolnich kon-
Cetinach, déle na obliceji, krku, ve vlasaté ¢asti hlavy
a v oblasti genitalu (obr. 12). V dermatoskopickém ob-
raze maji depozita NA v centru Zluto-oranzovou barvu,
s pfitomnosti vinutych dilatovanych cév [13]. Pfiblizné
7-15 % pacientd s plvodné lokalizovanou kozni for-
mou vyvine systémové onemocnéni [4, 12].

Chemicky se u vétsiny pripadd NA jednd o depo-
zita lehkého fetézce lambda, vzacné byl prokazan

Obr. 12. Nodularni amyloidéza - klinicky obraz
(Archiv Dermatovenerologické kliniky 1. LF UK a VFN)

10

B,mikroglobulin, zejména u dlouhodobé dialyzova-
nych pacient(, pfipadné AK amyloid ¢i inzulin [12, 18].

Mikroskopicky nachazime u NA obvykle depozi-
ta amyloidu v dermis a podkozi, akcentovana kolem
vétsich krevnich cév a koznich adnex (viz obr. 1, 2). Na
periferii amorfnich depozit byva ¢asto monoklonalni
populace plazmatickych bunék se znamkami restrikce
lehkych fetézcll, nékdy s dystrofickymi kalcifikacemi
a obrovskobunécénou granulomatézni reakci typu z ci-
zich téles [12, 18].

Podkozni depozita pozitivni v imunohistochemic-
kych reakcich s inzulinem byvaji vzacné popisovana
u pacientl s diabetem v misté opakované aplikace in-
jekci inzulinu [14].

V morfologické diferencialni diagnéze NA pfipada v Gva-
hu predevsim lipoidni proteinéza (Urbach-Wiethe), vzacné
autozomalné recesivni onemocnéni s hyalinnimi depozity
v kliZi i na sliznicich, pozitivnimi v PAS (Periodic acid-Schiff)
reakci a negativnimi v reakcich na priikaz amyloidu [18].

Tumoriformni amyloidéza

Tumoriformni amyloidéza (@amyloidom) je vzacna forma
lokalizované amyloidézy typu AL &i AA, bez zndmek systé-
mového postizeni. Tento typ amyloiddzy je nejcastéji po-
pisovan v bronchopulmondlnim, urogenitalnim a gastroin-
testinalnim traktu, dale v nervovém systému, mlécné Zlaze
a v mékkych tkanich [3, 17]. Amyloidom kize a podkozi
se vyskytuje zfidka a nékterymi autory je povazovan za
neobvyklou manifestaci kozniho B lymfomu margindlni
zény [26]. Typickou klinickou manifestaci je solitarni Zlu-
tohnédy plak na dolni koncetiné pacienta stredniho i vys-
$iho véku. V mikroskopickém obraze obvykle nachdzime
tumoriformni amorfni depozita stirajici plvodni strukturu
tkdné, provazena obrovskobunécnou granulomatézni re-
akci typu z cizich téles s dystrofickymi kalcifikacemi a s fid-
kou lymfoplazmocelularni celulizaci [17, 26].

Poikilodermatdozni amyloidéza

Poikilodermatézni amyloidéza (PA) je vzéacny typ
kozni amyloidézy, manifestujici se u casti pacientd
fotosenzitivitou, nizkym vzristem a pfitomnosti pal-
moplantéarni keratodermie [2, 18]. Vzacné byva PA
asociovéna s nékterymi autoimunitnimi ¢i autoinfla-
matornimi procesy, napf. s lupus erythematodes ¢i se
sklerodermii [13].

Amyloidosis cutis dyschromica je povazovadna za
vzacny podtyp PA s generalizovanou retikularni hyper-
pigmentaci kiize a s hypopigmentovanymi okrsky [18].

Histopatologicky jsou u afekci ze skupiny PA pro-
kazovana drobna depozita AK amyloidu ve stratum
papillare a kolem drobnych dermalnich cév. Depozita
provazena zmnozenim melanofagl byvaji pozorovana
v hyperpigmentovanych oblastech, v depigmentova-
nych 1ézich je patrny Ubytek melanocyt( [18].

Anosakralni amyloidoza

Vzacna forma primarni kozni amyloidézy popisova-
na zejména u Asiatl a projevujici se ve formé svétle
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hnédych lichenifikovanych periandlnich plakd propa-
gujicich se do oblasti sakra. Chemicky se jednd o AK
amyloid s mikroskopickymi depozity v oblasti stratum
papillare, provéazenymi mirnou akantézou a hyperkerato-
zou prilehlé epidermis, s inkontinenci pigmentu [5, 8].

Familiarni primarni kozni amyloidéza

Velmi vzacna genodermatéza s autozomalné domi-
nantnim typem prenosu, charakterizovand pfitomnosti
keratotickych papul se zménami pigmentace klze kon-
Cetin a vzacné trupu. Pro tento typ amyloidézy je ty-
pickd transepidermalni eliminace papilarnich depozit
amyloidu [8, 25].

b) Sekundarni lokalizovana kozni amyloidéza
Termin oznacuje depozita amyloidu ve stromatu
rdznych koznich nador(, obvykle bazaliomu (obr. 13),
méné casto dlazdicobunééného karcinomu, melano-
cytarnich 1ézi & nékterych vzacnégjsich adnexalnich
tumor(, dale na pozadi porokeratézy ¢i v kiizi vystave-
né UVA zafeni po aplikaci psoralenu. Prakticky ve viech
pfipadech se jednd o depozita AK amyloidu [8, 16].

Obr. 13. Sekundarni kozni amyloidéza - histopatologie
Eozinofilni depozita ve stromatu bazaliomu. Barveni HE, pu-
vodni zvétseni 100krat.

TERAPIE

V pfipadé systémovych forem amyloidézy zavisi
[écebny pFistup na zdkladnim onemocnéni a typu
amyloidu. U AL amyloidézy je zejména v pocatec-
nich stadiich onemocnéni metodou volby chemote-
rapie ¢i transplantace kmenovych bunék, u pokro-
¢ilych forem onemocnéni se v posledni dobé staly
soucasti lécebnych rezimd monoklonalni protilatky
a inhibitory proteasomu [31]. V pfipadé AA amy-
loidozy je klicova 1é¢ba zakladniho zanétlivého pro-
cesu. Dostupné jsou rovnéz preparaty snizujici séro-
vé hladiny SAA blokaci receptoru pro interleukin 6
[18, 29]1. U transthyretinové amyloidézy je metodou
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volby transplantace jater, ktera eliminuje tvorbu mu-
tovaného proteinu [23].

Terapie primarni kozni amyloidézy je problematicka
a dosud nebyl stanoven zadny zlaty |é¢ebny standard
¢i doporuceni optimalniho terapeutického pfistupu.
Kromé lokalizace a rozsahu kozniho nalezu musi der-
matolog zvazit rovnéz vedlejsi nezddouci efekt 1écby
a zatéz pro pacienta.

Obecné plati,Ze u LA a MA je zdkladem Uspésné [é¢by
eliminace zédkladniho onemocnéni a s tim souvisejiciho
pruritu, vedouciho k opakované exkoriaci kdze. Slibné
vysledkybyly pozorovany polokalniaplikacikalcipotrio-
lu, po peroralni aplikaci cyklofosfamidu, u fototerapie
a u laserové terapie [1, 29]. K o3etieni svédivych licheni-
fikovanych hyperkeratotickych projevl Ize vyuzit me-
tody dermabraze [22, 29]. Z dalsich [é¢ebnych postupli
je popisovan castecny efekt lokalnich i systémové po-
davanych retinoidd a lokalnich kalcineurinovych inhi-
bitor(l. Nejednoznacné vysledky byly zaznamenany po
lokélni aplikaci kortikosteroidu [29].

U nodularni kozni amyloidézy zlstdva metodou volby
chirurgickd intervence s kompletnim odstranénim loZis-
ka, které je zaroven i prevenci progrese do systémového
onemocnéni. Komplikaci chirurgického vykonu muze byt
vzhledem k postizeni krevnich cév krvaceni, které Ize ome-
zit kauterizaci ¢i pouzitim laseru s oxidem uhlicitym [1].
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