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62-roCna zena
Klin. dg.: ,,tumor epifaryngu, susp. malignom® (D37.0), bez blizSich klinicko-
laboratornych udajov

Predmet vySetrenia: endoskopicka kyretaz tumoru nosohltana (33x20x15 mm)

Dodatoc¢ne zistené klinické udaje:

- asi 1 rok pocit cudzieho telesa v krku, rano vykasliava krvavé hlieny, tinitus resp.
zalahnutie/huc€anie v uSiach

- podla CT v strope nosohltana tumordzne tkanivo velkosti 24x21x18 mm s

miernym a pomerne homogénnym postkontrastnym vysycovanim
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Masson
trichrome ~Amorphous PTAH
Hyalin/collagen <€ eosinophillic EC (IS) > Fibrinoid
NECEE]
Congo red (CR)+
Crystalline violet+
CR- Thioflavin+
Non-fibrilar Amyloid (Ax)
CR-l KMnO, lCR+
IHC

Susp. non-AA

anti-SAA

Non-Amyloidotic

K/Ll IHC? IHC
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Loziskové (tumoriformné) depozity amyloidu

(v ramci dif. dg. nemozno vylucit amyloid AL typu)

asociované so suspektne klonalnou (lymfo?)plazmocytovou proliferaciou,

ktora dif. dg. nuti zvazit moznost infiltracie plazmocytovo diferencovanym

malobunkovym B-NHL (MZBL?, iny?), pripadne plazmocytovou neoplaziou.

Nutna korelacia s klinicko-laboratornym obrazom a vysSetrenim KD.
(MKCH-10: E85.8, D47.9, C85.7)
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LIVE STREAM

Pozyvame Vas,

na 2. ro¢nik odborného virtudlneho podujatia

HEMATOONKOLOGICKE FORUM

v terminoch 11., 16., 25. november 2021

Zavery diskusného panelu (25.11.2021) a ,,advisory boardu“ (24.02.2022)

- Ak je pritomny amyloid a klonalna proliferacia pcs/ly-pcs >> ,mohlo by ist (treba
zvazit) AL typ”

- Ak sa robi KC >> popisat v naleze vysledok (pozit., negat., nehodnotitelné)

- Typizéacia amyloidu — pretrvavajuci problém (SR a CR >> UKaMP, Olomouc)

- Individualne oznaCovanie kédmi (podfa potreby th.)
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Kédy MKCH-10, pod ktorymi sa vykazuje AL amyloidéza

E85.8 E85.9

Ina amyloidoza Amyloiddza,
blizSie neurCena

C96.7 C90.00

Iny zhubny nador Mnohopocetny
lymfat., hemopoet. myelém, bez
a pribuzného kompletnej
tkaniva, blizSie remisie
uréeny

- Ak su pacienti indikovani na systémovu lieCbu v dalSej linii, v hematolog. amb.
nemozu byt vykazovani pod ,E* dg., ale musia mat’ hematologicku ,C* onko-dg.

- Ak maju byt lieCeni daratumumabom (th. syst. AL am.), musia mat’ ,E" dg.
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Klinicko-laboratérny obraz — vysledok vysetreni (KHaT MT + NOU BA):

KO v norme, elfo bez M-proteinu

moc negat., bez BJB

bez LAP a HSM, zobrazovacie vyS. negat.
KD negat., bez klonalnej proliferacie pcs

CT verif. susp. perzistencia ochorenia v nosohltane (7x6x4 mm)

>> nebolo potvrdené systémoveé ochorenie >> Organovo ohrani¢ena

(lokalizovana) amyloidéza (E85.4)
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Plasma cell/B-cell dyscrasia
MGUS, MM, B-NHL
Monoclonal Ig Deposition Disease (MIDD)

A 4
AL or AH amyloid Non-amyloid LC a/o HC ,Randall-type”®
(amyloidosis) (LCDD, HCDD, LHCDD)
Localized Localized Systemic
Systemic AL amyloidosis (diffuse)

(95%) or AH
amyloidosis

!

Tumoriform Tumoriform
(amyloidoma) (aggregoma)
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Konzultaé. vy$etrenie: MUDr. P. Flodr, Ph.D, UKaMP LF UP a FN, Olomouc, CR

Lékarska
fakulta

Proteomicka analyza (metdéda LMD-LC/MS):.

- Nejvice abundantni amyloidni fibrilarni protein je Ig lambda-6 chain C region,
P-skore 41,6 %, D-skoére 73,0 %.

- Relativni zastoupeni APCS, APOE a APOA4 (Universal proteomic signature)
byly 0,578 %, 1,768 % a 6,780 %, coz spolu s nejvice abundantnim amyloidnim
fibrilarnim proteinem tvorilo celkovou 13,889 % miru zatizeni amyloidem.

PCR (heteroduplexna analyza):

- Nebola dokazana klonalna prestavba IgVH (VHFR1, VHFR2, VHFR3)

- Bola dokazana klonalna prestavba IgL lambda (VI/JI)
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Konzultaé. vy$etrenie: MUDr. P. Flodr, Ph.D, UKaMP LF UP a FN, Olomouc, CR

Lékarska
fakulta

Zaver: AL amyloiddza typu lambda s lokalizovanou B-bunkovou neoplaziou

nejasného vyznamu (sec. Stuhlmann-Laeisz et al., Virchow Archive, 2019; 474(3):
353-363)

>> Lokalizovana AL amyloidéza (,,amyloidém*®) s lokalizovanou B-bunkovou

neoplaziou nejasného vyznamu

>> D47.2 (M9765/1), D47.9 (M9769/1), E85.8
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- locAL je zriedkavé ochorenie s dobrou prognézou

- najCastejSie postihuje pluca, larynx, mocCovy systém, GIT a kozu

- pomerne Casté recidivy (30-40%) alebo lokalna progresia (pacienti s klonalnym
pcs/ly infiltratom maju kratSi locAL-PFS)

- vzdy treba vylucCit sysAL, progresia locAL do sysAL je raritna

- relat. Casto konkomitantné autoimunitné ochorenie, B-LPO, MGUS alebo
abFLCR

- lokalna EN klonalna ly-pcs proliferacia (cca 30% locAL) — zvyc€ajne fenotyp
MZBL, ale systémovy ML byva zriedkavy

- klonalny ly/pcs infiltrat méze byt subtilny, etioldgia tychto klonov je neznama

- MGC a/alebo loziskovy zapalovy infiltrat mézu mat’ protektivny efekt (najma v
plucach)

- Th.: chirurg. debulking + RAT
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Dakujem za pozornost’
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- MUDr. J. Chudej, PhD., KHaT JLF UK a UNM, Martin




