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Souhrn

Ledviny byvaji jednim z pravidelné postizenych organd v pribéhu systémové amyloidézy (AA, AL a nékterych typl hereditarnich
amyloid6z). Rozpoznani presného typu amyloidézy je velmi dulezité, protoze kazdy typ vyzaduje odliSnou lécbu.

Soubor a metodika: Prezentujeme retrospektivni soubor renalnich biopsii s diagn6zou amyloidézy z obdobi 2003-2007. Klasifikace typu
amyloidu byla provedena na zakladé imunofluorescenéniho a imunohistochemického vySetreni, s pouzitim protilatek proti kappa a lambda
lehkym retézcim a sérovému proteinu A.

Vysledky: Z celkového poctu 996 renalnich biopsii dospélych pacientl byla amyloidéza diagnostikovana v 62 vzorcich (6,2 %), z toho 33
(58,2 %) pripadl bylo zafazeno jako AL a 25 (40,3 %) jako AA amyloidéza; 4 piipady zUstaly nezarazeny. Zavislost rozlozeni depozit ve
tkani na typu amyloidézy nebyla v naSem souboru prokazana. V dobé diagnézy mélo v klinickém obraze nefroticky syndrom nebo
vyznamnou proteinurii 57 (91,9 %) pacientt. Ve 3 pripadech byla proteinurie pouze do 0,5 g/den. Klinické udaje vedly k podezieni na
amyloidézu v 77,4 % pfipadl. U étvrtiny pacientll byla diagnéza amyloidézy neocekavana a u 2 pacientt klinickym datim neodpovidal typ
amyloidu.

Zavér: Nezbytnym predpokladem pro kauzalni Ié¢bu pacientd s amyloidézou je stanoveni typu amyloidu. Uréeni typu amyloidu neni
jednoduchou zalezitosti a vyzaduje pouziti riznych technik, mezi kterymi ma v praxi dulezité postaveni imunofluorescencni vysetreni.
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Summary

Systemic Amyloidoses in Renal Biopsy Samples

The kidneys are one of the most frequent sites of amyloid deposition during systemic AL, AA, and several hereditary amyloidoses.
Distinguishing between different forms of amyloids is clinically important because of their different treatment.

Material and methods: We present a 5-year retrospective study of amyloidoses diagnosed in renal biopsy samples. The classification of
amyloidosis was made by immunofluorescence and immunohistochemical staining with antibodies to kappa and lambda immunoglobulin
light chains, and for serum amyloid A protein.

Results: From January 2003 to December 2007, 996 renal biopsy samples from one centre were evaluated. Amyloidosis was diagnosed
in 62 samples (6.2%); 33 (53.2%) were classified as AL and 25 (40.3%) as AA amyloidosis. Four cases have remained unclassified. We
did not identify any difference in the distribution of deposits among cases with AL and AA amyloidosis, respectively. The majority of patients
underwent the renal biopsy due to severe proteinuria or nephrotic syndrome. Three patients had very low proteinuria, less than 0.5g/day.
Diagnosis of amyloidosis was suspected by nephrologists in 48 patients (77.4%).

Conclusion: Diagnosis of amyloidosis involves detection of amyloid deposits and classification of the amyloid form, which represent the
basic step for appropriate therapy. Alltogether it is not an easy task for pathologists, and with the emergence of markedly different
treatments depending on the specific type of amyloid, the precise typing is of increasing clinical importance and should be performed with
great care. Immunofluorescence can be very useful in daily practice for classification of the type of amyloidosis.
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Amyloidézy pfedstavuji skupinu nesourodych onemocné-
ni (ziskanych i vrozenych), ktera spojuje extracelularni ukla-
dani pdvodné rozpustnych proteint nebo jejich fragmentd
ve formé amyloidu, tj. abnormalnich nerozpustnych fibril
s charakteristickou B-strukturou skladaného listu (zodpo-
védnou za afinitu ke Kongo ¢erveni). Fibrily amyloidu jsou
vysledkem zmény konfigurace riznych prekurzorovych pro-
teinli, které po nejasném impulsu vytvareji protofilamenta
a nasledné fibrily amyloidu. U vSech typ( amyloidéz docha-
zi k interakeci fibril s nefibrilarnimi slozkami (glykosaminogly-
kany a apolipoproteiny E a J), které jednak podporuji ukla-
dani fibril a jednak stabilizuji fibrilarni formace ve tkani

(9,10). DalSi nefibrilarni slozkou je P komponenta, jejimz
prekurzorem je sérovy amyloidni protein P (SAP) a jejiz
radioaktivni znaCeni umoznuje sledovat lokalizaci depozit
amyloidu béhem Zivota pacienta. Amyloidézy se v soucas-
nosti klasifikuji podle typu prekurzorovych protein(, kterych
je dnes znamo vice nez 20. Z klinického pohledu jsou
v popredi zajmu systémové amyloiddzy, které predstavuji
vzdy zavazné, zivot ohrozujici onemocnéni a kde ¢asna dia-
gnoza je klicova pro kauzalni |é¢bu. Ve skupiné systémo-
vych amyloiddz jsou v praxi nejcastéjSi a tim klinicky nejvy-
znamnéjSi AL (podle dfivéjsi terminologie primarni) a AA
(dfive sekundarni) amyloidéza.
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