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Primarni amyloid6za mocového méchyre
jako zdroj makroskopické hematurie
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Jako amyloidézu oznacujeme benigni metabolické onemocnéni charakterizované extracelularni depozici abnormalnich proteind
v riznych tkanich lidského téla. Primarni amyloidéza v mocovém méchyfi je raritni nalez. Popisujeme pfipad pacientky, u které
se setkdvame s klinickymi, radiologickymi a endoskopickymi symptomy urotelidlniho karcinomu.
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Primary bladder amyloidosis as a cause of macroscopic hematuria

Amyloidosis is benign metabolic disorder characterised by extracellular deposition of abnormal proteins in various organs of the
body. Primary bladder amyloidosis is a rare urological disease. We present case of a 67-year-old woman with clinical, radiological
and endoscopic symptoms of bladder carcinoma.
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Uvod

Amyloidéza predstavuje skupinu nemalig-
nich metabolickych onemocnéni spojenych
s nadmérnou extraceluldrni depozici nevstie-
batelnych bilkovinnych slou¢enin v riiznych
organech pfi jejich nedostate¢ném odbou-
rdvani. Progresivni extracelularni akumula-
ce amyloidu v cévni a parenchymové slozce
zivotné dulezitych orgdnt vede ke tkanové
dezorganizaci mnoha organovych systém
(3). Ve vétsiné pfipadd se jedna o systémové
onemocnéni, nicméné vzacné se mlze vy-
skytnout i jako lokalizovand forma. Nejcastéji
zasazenym organem jsou ledviny, u nichz se
vyviji amyloidova nefropatie vedouci k poruse
glomerularni filtrace. Tato porucha je vyjad-
fena nefrotickym syndromem. DalSim cilem
muze byt myokard (amyloidova kardiomyo-
patie), periferni nervy (periferni neuropatie)
nebo gastrointestinalni trakt (3).

U amyloidézy rozliSujeme primarni,
sekundarni a hereditarni variantu. V pfipadé
primarni amyloidézy (uklada se AL amyloid)
je nejcastéjsim divodem vzniku amyloidu
mnohocetny myelom. Sekundérni varianta
(uklada AA amyloid) nejcastéji doprovazi
systémova autoimunitni onemocnéni a sys-
témové chronické zanéty (revmatoidni artri-
tida, Crohnova choroba, ulcerdézni kolitida).
Hereditarni varianta je pak spojena s auto-
somélné dominantni mutaci v transthyreti-
novém genu (3).

Kazuistika

Predstavujeme pfipad 67leté pacientky,
kterd navstivila praktického Iékare pro opako-
vanou bezbolestnou makroskopickou hema-
turii s drobnymi koaguly trvajici pfiblizné dva
mésice. Takto byla pacientka referovana na uro-
logickou ambulanci k odbornému vysetieni.

Anamnesticky byla pacientka lé¢ena pro
fibrilaci sini, v terapii méla antikoagulancia,
kterd byla pro makroskopickou hematurii
vysazena a nahrazena inhibitory faktoru X.
Dalsimi komorbiditami byly arteridlni hyper-
tenze a hypofunkce stitné zlazy. Rizikovym
faktorem u pacientky bylo koufeni, pfiblizné
po dobu 25 let. Z urologické anamnézy nepo-
pisovala infekce ani litidzu.

Béhem vysetfeni na urologické ambu-
lanci si klinicky stéZovala pouze na mirnou
palpacni suprapubickou citlivost. Béhem vy-
Setfeni jiz nebyla makroskopickd hematurie
zjisténa, pouze se prokazala pfitomnost cet-
nych erytrocytu pfi vysetfeni mocového se-
dimentu. Kultivace ani cytologické vysetieni
moci nezjistily patologicky ndlez. Ultrazvuk
ledvin byl v normé a u mocového méchyre
byl zjistén nalez nerovného pfechodu zad-
ni a bo¢ni stény. Nasledné byla pacientce
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provedena cystoskopie s ndlezem suspektni
prokrvacené vystouplé sliznice pravé bo¢ni
stény. Ta byla rozsahu 25 mm a pfipomina-
la vzhledem exofyticky tumor mocového
meéchyre. Ureteralni Usti byla normélniho
vzhledu a byla uloZena ortotopicky. Pro vy-
soké podezieni z malignity byla provedena
kompletni transuretralni resekce tumoru
mocového méchyre (Obr. 1).

Mikroskopické vysetieni ukazalo néko-
lik bledé rGzovych expandujicich bilkovin-
nych depozit s pozadim akutniho zanétu
mezi urotelidlni sliznici a lamina propria.
Imunohistochemické a histolopatologické
vysetfeni po barveni hematoxylinem-eosi-
nem (HE) konzskou ¢erveni (congo red stain)
a barveni dle Maldyka prokazalo ptitomnost
AL amyloidu — lambda fetézc(i (Obr. 2 a 3).

S ohledem na tento pfekvapivy nalez byla
navdazana spoluprace s hematology a kardio-
logy. Dle konzilii byla doporuéena dosetieni
(Tab. 1), ktera byla nutna k vylouceni systé-
mového postizeni amyloidem. V prvé fadé
bylo provedeno EKG a transthorakalni echo-
kardiografie a ani jednim vysetfenim nebyla
zjisténa zadna abnormalita. Dale byla prove-
dena trepanobiopsie, laboratorni vysetreni,
imunologické vysetieni a low-dose pocitaova
tomografie skeletu. Provedenymi vysetienimi
bylo vylouceno systémové postizeni, a tudiz se
jednalo o izolovanou orgdnovou amyloidézu
(amyloid tumor).

Bylo navrzeno pouze sledovani a v rdmci
dispenzarizace byla pacientce po trech mési-
cich provedena kontrolni cystoskopie, ktera
nepotvrdila recidivu. Nicméné pfi kontrole
po pul roce nalézéame recidivu velikosti 4 mm
v oblasti jizvy. Opét byla provedena resekce
suspektni léze a z kontrolni biopsie po vyse
uvedeném barveni byla opét popsana depo-
zita amyloidu. Vzhledem k velikosti jsme se
pfiklonili k dalsimu bedlivému endoskopic-
kému sledovani (Obr. 4).

Diskuze

Lokalizovana amyloidéza mocového
méchyre je velice vzacné onemocnéni (v li-
terature je popsano celosvétové asi 200 pfi-
padu) (1). Nejcastéji se vyskytuje v Sesté az
sedmé dekadé zivota (2). Téméf v kazdém
pfipadé se jednd o lokalizovanou formu
a progrese v systémovou variantu je velice

Tab. 1. Prehled vysetieni k vylouceni systémové amyloidczy

troponin T a |, NT-proBNP; ALP, GMT

nalniho tuku nebo rekta/gingivy/jazyka
B EKG, EKG-Holter, ECHO (MR srdce)

B sérum: elektroforéza bilkovin IFE, koncentrace volnych lehkych fetézct FLC — pomér FLC k/\; SAA, CRP;

B mo¢: proteinurie/24 hod. (¢i pomér protein/kreatinin ze vzorku moci), IFE moci, fakultativné FLC v moci
B bioptickd verifikace typu amyloidu z dominantné postizeného organu nebo necilena biopsie z abdomi-

M trepanobiopsie; rtg ¢i low-dose CT skeletu v pfipadé potvrzeni AL amyloidozy

IFE — imunofixacni elektroforéza; FLC (free light chain) — volné lehké fetézce amyloidu; SAA — sérovy amyloid A

nepravdépodobnd. Typicky je lokalizovana
pod sliznici mo¢ového méchyfie. V ojediné-
lych ptipadech byla popsana invaze do su-
perficidlnich hladkych svald. Nej¢astéjsim
symptomem je bezbolestna makroskopicka
hematurie, jimaci pfiznaky mocového mé-
chyfe nebo oboji (6).

Vzhledem k tomu, ze amyloid6zu mocové-
ho méchyfe nelze endoskopicky jednoznacné
odlisit od urotelidIniho karcinomu, je meto-
dou volby transuretrdini resekce suspektni
|éze (TURB), nasledovana spolupraci s hema-
tology a kardiology k vylouceni systémového
onemocnéni. Recidiva [ézi mocového mé-
chyre je bézna (popsano v 50% pripadl) (4).
Nasleduje dispenzarizace urologem, sledovani
cystoskopii ze zacatku v intervalu 3-4 mésicd.
V pripadé recidivy je doporuc¢eno opakovat
resekci, zvazit intravezikalni instilaci DMSO
(dimethylsulfoxid) (5), nebo lé¢bu peroralné
podavanym kolchicinem (7) a v krajnim ptipadé
je pfi opakované hematurii variantou radikalni
cystektomie.

Zaver

Tento pfipad ukazuje, ze amyloidéza mo-
¢ového méchyie mlze imitovat tumor mo-
¢ového méchyre. Uspé$na lé¢ba vyzaduje
aktivni pfistup — transuretrdlni resekci léze,
odecteni histologie a nasledné peclivé vy-
louceni systémového procesu (2). Vzhledem
k tomu, Ze nejsou k dispozici zadna oficialni
doporuceni, nelze jasné urcit schéma dispen-
zarizace. Zadkladem by mélo byt sledovani
zmén v klinickém stavu pacienta a opakované
cystoskopie s ultrasonografii (2). V idealnim
pfipadé dojde k trvalé nebo dlouhodobé re-
misi onemocnéni. Na druhou stranu existuje
nezanedbatelné riziko recidiv, a to minimalné
v poloviné popsanych pfipadd, a proto je pec-
livé sledovéni nezbytné (1).

Autor prohlasuje, Ze zpracovdni ¢ldnku
nebylo podporfeno Zddnou spolecnosti.
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Obr. 1. Suspektni loZisko pred transuretrdlni
resekcl

Obr. 2. BarveniHE, detail riZovych obldcka amy-
loidu

Obr. 3. Barveni Maldyk — amyloid sviti vinové
Cervené
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