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Amyoloidéza je onemocnéni spjaté
s depozici rliznych typt proteind tvore-
nych rdznymi mechanizmy. Jde o one-
mocnéni ponékud castéjsi u muzd,
vyskytujici se predevsim v starsich vé-
kovych skupindch (u mladsich 30 let je
zcela vyjimecné).

P¥itomnost amyloidu v myokardu,
prokazatelnd v patologicko-anatomic-
kych studiich, se pohybuje u 90- a vi-
celetych mezi 8,2% (Afroameri¢ané)
a 2,7% (bila rasa) [10]. Takto pro-
kdzany amyloid vsak jesté nic netika
o tom, zda je jeho pFitomnost spjata
se srde¢nim onemocnénim, ¢&i nikoli.
V uvedené skupiné starych osob jde
¢asto o tzv. senilni amyloidézu, kterd
je spojena s ukladdnim latky podobné
transtyretinu (,,divoky transtyretin®).
Casté je jeho difuzni ukladani do raiz-
nych organl (sténa aorty, sini, myo-
kard, ledviny, jatra - obraz tzv. systé-
mové senilni amyloidézy). Z hlediska
kardiologického jde o postizeni mélo
zajimavé - casto se pouze retrospek-
tivné daji nalézt rizné symptomy, které
intravitdlné nemocny mél (arytmie,
nékdy az znamky srde¢niho selhavéni),
malokdy v3ak ptedstavuji zdvaznéjsf
pri¢inu kardiovaskuldrni morbidity.
Vsouvislostis , revolucidlouhovékosti“,
kterd charakterizuje 21. stoleti a je spo-
jena s narGistem poctu osob nad 90 let,
viak jesté bude zajimavé, do jaké miry
se s prodluzujici délkou Zivota srde¢n{
postiZeni vice manifestuje.
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S touto formou je spfiznéna fami-
lidrni amyloidéza, ktera je spojena
s uklddanim transtyretinu (prealbu-
minu, ktery se tvofi v jatrech). Vétsi-
nou se nachdzi v opacné ¢asti vékového
spektra (spiSe mladsf). Jde o autozo-
mélné dominantné dédi¢né onemoc-
néni, srde¢ni postizeni je nepodstatné
(nachdzeji se drobné poruchy plnéni,
prokazatelné napt. radionuklidovymi
metodami).

Sekundarni amyloid6za (AA) je spo-
jena s ukladanim proteinu typu amy-
loidu A ptedevsim do intimy a medie
arteriol, srdce miZe byt postizeno na-
nejvyse v 5%, a to velmi lehkou for-
mou [2]. IAA (Isolated Atrial Amyloid)
a CAA (Cerebral Amyloid Angiopathy)
nemaji pravdépodobné z kardiologic-
kého hlediska Zadny vyznam nebo se je-
jich vyznam stdle hled4 (1AA).

Nejvétsi hrozbu predstavuje z hle-
diska kardiologického tzv. primarni
amyloidéza neboli AlL-amyloidéza,
kterd je také ze v3ech forem amy-
loid6z nejcasté)i ve vyspélych zemich
diagnostikovana [10]. Je spojena s de-
pozity lehkych Fetézcl imunoglo-
bulinu, které produkuje monoklo-
nélni populace plazmatickych bunék.
Nejde o zcela vzacné onemocnéni -
napf. v USA je ro¢né diagnostiko-
vano 2 000-2 500 novych onemocnéni
Al-amyloidézou [5], navic se predpo-
klada, Ze fada stavl unika véasnému
rozpoznani. Srde¢n{ postiZent je sekéné
prokazatelné az u 90% Al-amyloidéz,

klinicky se prokazuje asi u 50 % nemoc-
nych (srde¢ni selhdvaniazv 1/4)[3,9].
Srde¢ni Al-amyloidéza je neobycejné
maligné probthajici onemocnéni, které
patfiv oblasti kardiomyopatii mezi stavy
s nejhorsi prognézou - nemocni umirajf
predeviim za zndmek méstnavé srde¢nf
slabosti nebo arytmii. Horsi prognézu
ma pouze kardiomyopatie sdruzu-
jici soucasné postiZeni srdce a AIDS,
idiopaticka dilata¢ni kardiomyopatie
je oproti Al-amyloidéze , benigni“
mocnéni [4].

one-

Zcela propastny rozdil je i v pro-
gndze jednotlivych forem srde¢ni amy-
loidézy. Familiarni amyloidéza je
oproti Al-amyloidéze naprosto be-
nigni onemocnéni. Podobné to platf
i o sekunddarnich a senilnich formach
amyloidézy.

Véasna diagnostika onemocnéni se
jevi jako zdsadni predpoklad ovlivnén{
neptiznivé prognézy Al-amyloidézy,
i kdyz zddny jednoznacny dikaz v po-
dobé zlepSeni mortalitnich ukazateld
nebyl (az na vyjimky) podan. Diagnos-
ticky se vyuzivd predevsim echokar-
diografie s nalezem hypertrofie myo-
kardu, regurgitace na AV chlopnich
s dilataci obou sini a ¢asto i typicky
zménéné textury myokardu, velky vy-
znam sehrdvd i vySetfeni tkdnovym
Dopplerem [1]. Hypertrofie myokardu
byvd skute¢né témé¥ konstantnim na-
lezem, neziidka p¥ipomina obraz hy-
pertrofické kardiomyopatie (vice nez
1/3 nasich nemocnych byla poslana
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k vySetfeni na nasi kliniku s podezre-
nim na hypertrofickou kardiomyopa-
tii). V literatufe byly popsany dokonce
pfipady srde¢ni amyloidézy s tézkou
obstrukci vytokového traktu levé ko-
mory, kdy pt¥inesla tlevu az perkutdnnf
septalnf ablace myokardu [9]. Vyznam
ndlezu hypertrofie myokardu spolu
s nizkou voltazi kmitl komplexu QRS
na EKG je pro diagnézu srde¢ni amy-
loidézy nesmirné cenny [10].

PrestoZe echokardiografie je nena-
hraditelnd v screeningu hypertrofie
myokardu nejriiznéjdich onemocnéni,
v posledni dobé byla pfekonana kar-
diovaskularni magnetickou rezonanci.
Ta ma u srde¢ni amyloiddzy senzitivitu
80%, specificitu 94%, pozitivni a ne-
gativni predikéni hodnotu 92 %, resp.
85% [11].

Vzhledem k nepfiznivé progndze
Al-amyloidézy se velké nadéje upinajf
k terapii, kterd za poslednich nékolik
let prosla vyznamnou proménou. Spo-
¢iva v podavani vysokoddvkované che-
moterapie podobnym zplsobem, jako
se to déje pFi terapii myelomu. Sami ve-
lice zce pfi terapii téchto nemocnych
spolupracujeme s Oddélenim klinické
hematologie FN Krélovské Vinohrady
(MUDr. E. Gregora, doc. MUDr. T. Ko-
zak, Ph.D.), které chemoterapii fak-
ticky Fidi v duchu svych doporucent, vy-
pracovanych dfive.

Nejvétsi nadéji skyta [é¢ba u nemoc-
nych s izolovanym postizenim srdce,
které nenf tak vzacné, jak by se mohlo
zdat, vychdzime-li ze zndmé skutec-
nosti, ze amyloidéza je systémovd cho-
roba - vyskytuje se zhruba v 5%. Dle
nékterych autord [11] se zda, Ze nase
neschopnost detekovat tyto ¢asné izo-
lované formy onemocnéni prameni
spiSe z nasich diagnostickych nedo-
statkl nez z malého poctu téchto ne-
mocnych. Publikovand kazuistika [8]
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tuto domnénku potvrzuje. Diagnos-
ticky velmi obtiZzné jsou i stavy, kde na-
padnéjsi hypertrofie myokardu chybi,
které dle nékterych autord nejsou vzac-
nosti [6]. Na druhé strané morfologic-
kého spektra jsou pacientis rychle pro-
gredujicim zbytnénim myokardu, které
je u srde¢nf amyloidézy zndmkou ne-
ptiznivé progndzy [7].

U izolovanych srdeénich amyloidéz
obvykle v 1. kroku podavdme vysoko-
davkovany dexametazon do stabilizace
choroby. Dals$i optiméalni postup by
spodival v srdeéni transplantaci, po niz
by se v 3. kroku podala vysokodavko-
vana chemoterapie s naslednou auto-
logni transplantaci kmenovych bunék
po predchozi stimulaci a sbéru.

Nutno v3ak uvést, Ze jsme z nasich
24 nemocnych, které jsme v poslednich
letech oSetfovali se srde¢ni amyloidé-
zou, pouze jednou dospéli do stavu,
kdy nemocny cekal na srde¢nf trans-
plantaci a kdy se zddlo, Ze extrémné
neptiznivd prognéza celého onemoc-
néni bude v p¥ipadé této izolované sr-
de¢ni amyloidézy zvrdcena. Bohuzel,
pacient zemvel kratce predtim nédhlou
smrti a samotné transplantace se ne-
dockal. Obavam se, Ze tento pt¥ipad
muZe charakterizovat v $irsim zobec-
néni celou situaci u srdeéni AlL-amy-
loidézy. | tam, kde se domnivdme, Ze
jsme pro terapii onemocnéni udélali
vie a pri zdanlivé dobré odpovédi na
[é¢bu nds onemocnéni prekvapi svou
malignitou a $patnym koncem d¥ive,
nez to predpokladame.
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