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Souhrn
Plasgura P, Vanék T. Primarni amyloid6za
ureteru

Prezentujeme pripad vzacného typu onemocné-
ni, primdrni amyloiddzy ueteru AL typu. One-
mocnéni vedlo k hydronefréze a oligofunkei
ledviny. Diagnéza byla stanovena histologicky
po provedené nefrektomii. Histologicky priikaz
amyloidu je zdsadni pro stanoveni diagnozy. Za-
chovna operace je moznd pouze tehdy, pokud

UVOD

Amyloidéza je onemocnéni, kdy dochazi k ex-
tracelularnimu ukladani proteinovych hmot.
Tyto proteiny maji fibrilarni strukturu. Muze
se vyskytovat v systémové nebo lokalizované
formé. Rudolf Virchow v roce 1854 prvni po-

je diagndza stanovena predopera¢né nebo per-
opera¢né. Na amyloidézu ureteru bychom méli
myslet v pripadé vyskytu kalcifikaci ve sténé ure-
teru nebo panvicky ledvinné pri CT vySetfeni.

Klicova slova:
amyloidoza, zeleny dichroismus, onemocnéni
ureteru, lécba.

Summary
Plasgura P, Vanék T. Primary amyloidosis of
the ureter

We present a case report of primary amyloi-
dosis of ureter AL type, a rare form of the dis-
eases. The disease led to hydronephrosis and
oligofunction of the kidney. The diagnosis was
histologically determined following nephrec-
tomy. The histological demonstration of amy-
loid is essential for diagnosis. Conservative
surgical management is possible only if the
diagnosis is made before or during the opera-
tion. Amyloidosis of the ureter should be con-
sidered in the differential diagnosis in cases
where calcification in the wall of the ureter or
renal pelvis are seen on CT scans.

Key words:
amyloidosis, green birefringence, disease of
ureter, treatment.

uzil oznaceni amyloid pro dosud neznamou
substanci. Uvadi se incidence 0,8/100 000 oby-
vatel (1).

Systémovych amyloidéz je nékolik typt
podle slozeni proteinovych fibril. Zékladnimi



slozkami amyloidu jsou fibrily, P komponenta
(tmelici prvek spojujici fibrily), apolipoprotei-
ny a glykosaminoglykany. Na vzniku amyloidu
se podili tvorba a kinetika amyloidovych pre-
kurzorti. Dal$im patogennim faktorem muze
byt mutace genu, ktery kdduje vznik daného
prekurzoru. Jednozna¢ny mechanismus amy-
loidogeneze v$ak dodnes neni jasny. Amyloi-
dézu mizeme rozdélit na primarni amyloidd-
zu (AL), sekunddrni (reaktivni) amyloidézu
(AA), dialyza¢ni amyloidozu a hereditarni
amyloidézu s postizenim ledvin.

V Kklinickém obraze systémovych forem
amyloidozy je u postizeni ledvin typicky
nefroticky syndrom se v§emi nasledky. Je vy-
razné vétsi sklon k infekcim, tromboembolic-
ké ptihody, ¢asto anémie. Pfi postizeni GITu
se vyskytuje malabsorp¢ni syndrom, hepato-
megalie s rozvojem portalni hypertenze. Po-
stizeni nadledvin se muize projevit az Addiso-
novou chorobou. Castd je periferni neuropatie
a charakteristicka kozni purpura.

Terapeuticky se snazime u sekunddrnich
amyloidéz potlacit zanétlivy proces. Dle
moznosti se vyuziva i chirurgické cesty k fe-
$eni zanétu. Lécebné pristupy se déle lisi dle
vyvolavajici pri¢iny a organového postizeni.
Vyuzivaji se kortikosteroidy, cytotoxické léky,
biologicka terapie, transplantace kostni drené,
nefrektomie ¢i nefroureterektomie.

Median prezivani nelé¢enych nemocnych
se systémovou AL amyloidézou je 13 mésictL.
V 1é¢bé se vyuziva taky autologni transplanta-
ce perifernich kmenovych bunék. V indikova-
nych ptipadech se provadi transplantace srdce
nebo ledviny (2, 3).

KAZUISTIKA

Muz, 57 let, byl vySetfen na nasi ambulan-
ci s levostrannymi nefralgiemi a makrosko-
pickou hematurii. Potize zacaly pred 5 tydny
po padu na zada. Pfi vstupnim vySetfeni byl
mocovy nalez v normé a na sonografii ledvin
byla zjisténa hydronefréza vlevo s redukova-
nym renalnim parenchymem. Nebyly zjistény
znamky poranéni ledviny. Pravd ledvina byla
v norme.

Anamnesticky pacient udaval stav po hlu-
boké femoropoplitedlni tromboze pravé dol-
ni koncetiny a uzival warfarin. Pred 4 lety byl
na sonografii bficha popisovan nalez na led-
vindch v normé. Lé¢il se na deprese, zavislost

na Lexaurinu a Stilnoxu. Neudéval zadné rev-
matologické onemocnéni ani chronicky infekt.

Na CT vysetfeni s vylu¢ovaci urografii byla
prava ledvina bez patologie, vlevo hydronefro-
za bez syceni parenchymu a kolénkovité ohnu-
ti ureteru pod ureteropelvickou junkci. KP
systém se kontrastni latkou nenaplnil (obr. 1).

Scintigrafie ledvin prokazala tézkou hypo-
funkci levé ledviny - 13 %. Cystoskopie byla
v normé. Pri retrogrddni ureteropyelografie
vlevo se zndzornil stenoticky ureter subre-
nalné s kolénkovitym ohnutim a pfi aplikaci
kontrastni latky byla ihned patrnd extravazace.
Kontrastni latka viibec nepronikla do KP sys-
tému. Stent ani hydrofilni vodi¢ nebylo mozné
zavést. Nefrostomii pacient odmital.

Laboratorni vysetfeni krve bylo v normé.
V mocovém sedimentu byly ojedinélé erytro-
cyty a leukocyty.

Indikovali jsme nefrektomii a resekci urete-
ru vlevo z lumbotomického pristupu. Operace
probéhla bez komplikaci, stejné jako poope-
ra¢ni pribéh. Ctyti roky po operaci je pacient
z urologického hlediska bez potizi, kontrolni
CT bticha bylo v normé.

Histologicky nalez rozstfizeného pahylu
mocovodu délky 3 cm. Material byl zpracovan
kompletné do 10 blokd, zastihujicich sténu
mocovodu, loziskové se znamkami ureteritis
cystica a s vyraznou depozici amyloidu, ktery
je pozitivni v barveni kongo cerveni a v bar-
ven{ Fraser. V mist¢ amyloidu jsou loZiskové
etnéjsi obrovské vicejaderné burky typu kol
cizich téles, loziskova metaplasticka osifikace
a ojedinéle depozice hemosiderinu (obr. 2).
V3e bez malignich nadorovych struktur.

Nalez byl konzultovan s doc. MUDr. Marti-
nem Tichym, CSc. Na prifezu sténou urete-
ru byla potvrzena depozita amyloidu, obrov-
skobuné¢na resorptivni reakce a loZiskovita
metaplastickd osifikace. V limitovaném imu-
nohistochemickém vy$etfeni nebyl prokdzan
AA typ amyloiddzy. Nélez svédcil spise pro AL
typ s prihlédnutim k pozitivité lehkych fetéz-
cti lambda. Muze v8ak jit taky o amyloidozu
na bazi jinych amyloidogennich proteintl.

DISKUSE

Amyloidéza ureteru AL typu jako lokalizo-
vané onemocnéni bylo poprvé zaznamenano
Lehmannem v roce 1937. Od té doby bylo
publikovano 49 pripadi, zejména v japonské
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Obr. 2.

Sténa ureteru a pdnvicky s depozity amyloidu a la-
melami metaplastické osifikace: 1 — amyloid, 2 - la-
melky metaplastické osifikace, 3 — hemosiderin (bar-
veni Fraser, zvétseni 100x)

Fig. 2.

The wall of the ureter and pelvis kidney with amyloid
deposits and metaplastic calcification: 1 — amyloid,
2 - plates of metaplastic calcification, 3 — hemoside-
rin (Fraser staining, magnification 100x)

Obr. 1.

CT + IVU s afunkci levé ledviny a osifikaci stény pdnvicky
Fig. 1.

Afunctio of the left kidney with calcification of pelvis
wallon CT + IVU

Obr. 3.

Zeleny dichroismus v polarizacnim svétle — typicky pro
amyloid (barveni Kongo Cerveri, zvétseni 200x)

Fig. 3.

Green birefringence under cross-polarized light - typi-
cal of the amyloid (Congo red staining, magnification
200x)



a korejské literature (4). V nasi literatufe jsme
publikaci o primarni amyloiddze ureteru ne-
nagli. Primeérny vék pacientti u publikovanych
ptipadii byl 58,3, v rozmezi od 17 do 81 let. Vy-
skytuje se ¢astéji u Zen nez u muzu a klinicky
se projevuje nefralgiemi nebo rendlni kolikou
a hematurii.

Sekunddrni amyloidéza ureteru AA typu
je jesté vzacnéjsi a v literature jsou popsany
pouze tti pripady (5).

Onemocnéni je charakterizované rozsire-
nim stény ureteru depozity lehkych fetézct
imunoglobulint (AL typ) v arteriich, vénach
a suburotelidlnim spojovacim tkanivu. Sou-
Casné se vyskytuji obrovskojaderné bunky
a metaplasticka osifikace. Pfi¢ina amyloidozy
ureteru AL typu je nezndmad. VétSinou posti-
huje pouze jeden ureter, ale v literatute byl jiz
popsan jeden pripad oboustranného postizeni
(6).

Vylucovaci urografie a CT vySetfeni neni
specifické. Ukazuje pouze rozsifeni stény ure-
teru se zzenim lumen a dilataci nad prekdz-
kou. Nékdy jsou patrné patologické kalcifikace
ve sténé ureteru nebo ledvinné panvicky (obr.
1). Diferencialné diagnosticky je nutno rozli-
$it nador ureteru, fragmenty ve sténé ureteru
po iatrogennim poranéni stény ureteru pri
litotripsi ureterolitidzy, tuberkulézu a schisto-
somidzu.

Provadi se retrogradni ureteropyelografie,
cytologické vySetfeni moci, ptipadné biopsie

Obr. 4.

Priirez ledvinou s atrofickym parenchy-
mem a ndpadné dilatovanou pdnvickou
prechdzejici ve ztlustély ureter

Fig. 4.

The cross-section of the left kidney with
atrophic parenchyma and transition
from hydronephrotic pelvis in the hyper-
trofic ureter

z ureteru a vySetfeni moci na BK. Velmi diile-
Zité je to zejména u solitdrni ledviny.

Diagnosticky je jednozna¢nym prikazem
amyloidézy nalez kongo pozitivnich hmot pti
barveni kongo cCerveni. K rozliSeni AA a AL
amyloidu slouzi oxidace preparati manga-
nistanem draselnym. Poté pii obarveni kon-
go cerveni ma AL amyloid charakteristicky
dichroismus (zeleny dvojlom) pfi pozorovani
v polarizaénim mikroskopu (obr. 3). K prika-
zu jednotlivych typt je dnes jesté mozno po-
uzit imunofluorescen¢ni vysetfeni vzorkd po-
moci protilatek proti AA amyloidu, LC kappa
a lambda.

Jako pomocnad vy$etieni se stanovuje hladi-
na CRP, revmatoidnich faktor, ELFO bilko-
vin séra, sérovy paraprotein. Pomoci ELISA
kitt 1ze stanovit i hladinu SAA v séru. Rozsah
postiZzeni organti muzeme hodnotit scintigra-
fickym vy$etfenim s pomoci latek, které se vy-
chytavaji v amyloidu.

Nefroureterektomie je nejcastéjsi vykon,
protoze diagndza se vétsinou uréuje aZ po ope-
raci. Pfi podezfeni na nador ureteru by méla
byt provedena kompletni nefroureterekto-
mie. Pti stanoveni diagndzy predoperacné je
mozno provadét zachovny vykon - parcialni
resekci ureteru, ureterocystoneoanastomozu.
Pti podezfeni na amyloidézu je proto vhodné
provést peroperacni biopsii.

Sledovani po operaci se nevyzaduje, ale v li-
teratute byly publikovany dva pripady relapsu
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onemocnéni ve sténé mocového méchyre nebo
panvicce druhé ledviny (7). Byla popsana také
lécba lavazi panvicky a ureteru dimethyl-sul-
phoxidem s dobrym vysledkem (8).

ZAVER

Prezentujeme pfipad velmi vzdcného typu
onemocnéni — primarni amyloidézy ureteru
AL typu. I pfes vzacnost vyskytu je vak nutné
na toto onemocnéni myslet, zejména u solitar-
ni ledviny, protoze u predopera¢né nebo pe-
ropera¢né provedené diagndzy muize byt sance
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