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Pod ndzvem amyloidéza se skryva
skupina pfibuznych, soudasné ale do
znaéné miry odliSnych onemocnénf.
Spole¢nou charakteristikou této sku-
piny nemocf je extracelularni ukladanf
vldknitych bilkovin do tkani a orgdnt.
Jejich specifickd struktura vede k typic-
kému &ervenému zbarveni amyloidu
pti barveni kongo-¢erveni a soucasné
zarivé zelené barvé (,,apple green) pri
pozorovani v polarizovaném svétle.
Stejné tak typicka je struktura amy-
loidu pFi pozorovani v elektronovém
mikroskopu [1-3].

Podle typu prekurzorové bilkoviny -
dosud bylo identifikovdno minimélné
24 rGznych bilkovin tvoficich amy-
loidnf vldkna [4] - délime amyloidézu
do 5 zékladnich typa:

1. primarni (AL, imunoglobulinova)
amyloidéza (tvofi asi 85% viech
ptipadi)

2. familiarni (ATTR) amyloidéza
(10% ptipad)

3. senilni amyloidéza (pod 5%
pripadd)

4. sekundarni (AA) amyloidéza

5. daldi typy - izolovana atridlni amy-
loidéza nebo amyloidéza spojena
s hemodialyzou

Jednotlivé typy maji odlisny klinicky
obraz, prognézu i lé¢bu, a to nejen
mezi sebou, ale ¢asto i v rdmci jed-
noho typu - napt. ve skupiné familiar-
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nich amyloidéz podle p¥itomnosti ur-
¢ité konkrétni mutace [5].

Z hlediska kardiologie je dtleZita ze-
jména Al-amyloidéza, u které dochazi
k srde¢nimu postiZzeni az v 50% pf¥i-
padu, tak, jako tomu bylo v kazuis-
tickém sdéleni autort Kuchynky et al,
které je predkladané v tomto ¢&isle ¢a-
sopisu Vnitini lékatstvi [6]. Srdeéni po-
stizen{ vidame, byt méné casto, také
u familiarni a senilni amyloidézy (muze
byt ptitomné az u 25%, resp. 10% pfi-
padi). Tyto typy amyloidézy maji také
mnohem lepsi prognézu nez primarnf
amyloidéza [7].

Al-amyloidéza je relativné vzacné
onemocnéni s incidenci 8-12/milion,
které se obvykle manifestuje jako systé-
mové postiZeni fady orgdn( a systémd
[8,9].

Diagnostika neni jednoduchd a je
zaloZena na pFitomnosti Fady rdzno-
rodych a nespecifickych p¥iznakd, jako
jsou napt. slabost, zavraté, hypotenze,
ztraty vahy, dusnost, purpura, poru-
chy motility GIT, senzomotorickd po-
lyneuropatie; a na souc¢asném zichytu
multiorgdnového postizeni (nejcas-
téji ledviny, srdce, periferni nervovy
systém, jatra, k(ze) [10]. Sdélenf Ku-
chynky et al je cenné mimo jiné tim, Ze
ukazuje mozZnost ¢asné diagnostiky ne-
moci jiZ v jeji pocateéni fazi, a to pre-
sto, Ze postiZzeno bylo atypicky pouze
srdce. Zdkladem spravného a ¢asného

urceni diagndzy je predevsim zahrnutf
tohoto onemocnéni do diferencidlné
diagnostickych dvah [11]. Dulezité
je sestaveni mozaiky sestavajici z vy-
sledk(i Fady béznych vysetteni, jako je
treba EKG, echokardiografie, funkéni
vySetten( ledvin; ptes specializovangsi,
jakymi jsou napt. detekce monoklo-
nalnich protilatek v mo¢i a séru, vy-
Setteni kostni dfené ¢i biopsie podkoz-
niho tuku (kombinace téchto 2 metod
je bezpecnéjsim a senzitivnéjsim po-
stupem nez tradi¢ni biopsie rektaln{
¢&i bukalni sliznice, zhodnoceni kostnf
drené navic umoZriuje presnéjsi zhod-
noceni pokrocilosti onemocnénf), az
po zcela specializované metody, jako
je napt. endomyokardidlni biopsie, kdy
pti odbéru minimalné 4 vzorkd je sen-
zitivita pro zdchyt srdeéni amyloidézy
100% [4].

Prognéza Al-amyloidézy s manifest-
nim srde¢nim postizenim je $patna -
medidn preziti nelécenych nemocnych
je 4-6 mésicli, pfi nemyeloablativnim
rezimu melfalan + prednison (ktery je
obvykle stale pokladdn za standardni
[écebny postup) potom 17-18 mésictl
[8,12,13]. Nadéjné se jevi alternativnf
reZim se zaménou prednisonu dexa-
methazonem [14].

Lé¢ba primarni srde¢ni amyloidézy
je zaloZena na mezioborové spolupréci
(od nefrologie pres kardiologii a hema-
toonkologii aZ tfeba k transplantaénf
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chirurgii). Nesmirné dilezité je zachytit
onemocnéni pred vznikem tézkého kar-
didIniho postizenf tak, jak se to poda-
filo autordm sdéleni lzolovana forma
srde¢ni amyloidézy v podobé poci-
najici infiltrativni kardiomyopatie bez
restriktivni fyziologie publikovaném
v tomto ¢isle ¢asopisu Vnitini lékat-
stvi [6]. Srde¢ni postiZzen( s sebou nese
jednak mnohem zdvaznéjsi prognézu
a také md zdsadni vyznam pro moz-
nost indikace potencidlné kurativnf
[é¢by. PFi srovnani lé¢ebnych rezimd se
jako v soucasnosti optimalnf jevi po-
déni vysokodavkovaného melfalanu
(tzv. myeloablativni rezim - celkovd
davka 200 mg/m?) v kombinaci s korti-
koidy s ndslednou autolognf transplan-
taci kmenovych bunék (ASCT - autolo-
gous stem cell transplantation). Tento
pFistup p¥indsi u 40-60% nemocnych
kompletnf remisi onemocnén{ [12,15]
a 4leté prezivani bylo 71 % vs 41 % u ne-
mocnych na standardn{ 1é¢bé. Peri-
procedurdlni mortalita ASCT je viak
vy88i nez v jinych indikacich (10-38%)
[7,8,10]. V ptipadé tézkého srde¢niho
postizeni s rozvinutym nejen diasto-
lickym, ale soucasné i systolickym sr-
dec¢nim selhanim (ejekéni frakce levé
komory pod 40%) a se symptomy sr-
de¢niho selhani hodnocenymi jako
NYHA I1l, popt. 1V, je riziko jiz tak vy-
soké, Ze je tato terapie kontraindiko-
vana [2]. Zejména z dGvodu vysoké pe-
ritransplantaéni mortality se hledajf
dal3i [é¢ebné alternativy - nadéjné vy-
sledky méla v praci Jaccarda et al kom-
binace melfalan + dexamethazon [14].

Spornou, ale v nékterych ptipadech
pokrocilé srde¢ni amyloidézy je3té
moznou lécbou je ortotopickd trans-
plantace srdce (OTS) nasledovana
ASCT do 6 mésict po srdeéni trans-
plantaci. Samotna moznost OTS je
¢asto limitovdna soucdasnou p¥tom-
nosti zavazného multiorgdnového po-
stizen{, které zpravidla byva u pokro-
¢ilé srde¢ni amyloidézy jiz vyjad¥ené.
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Navic u nemocnych, ktefi po trans-
plantaci srdce neprodélali ASCT, do-
chdzi ¢asem k rekurenci kardidlniho
postiZeni, a jde tak pouze o paliativni
vykon. Nicméné u téch nemocnych,
kterym po OTS byla provedena jesté
ASCT, je Tro¢ni prezivani vyrazné lepsi
nez prezivani nemocnych léenych
standardnim zplsobem (u viech typ(
amyloidézy 75% vs 23 %, v podskupiné
Al-amyloidézy dokonce 80% vs 17 %,
vzdy p < 0,001), byt je hor3i nez 1ro¢ni
pFezivani po srdeéni transplantaci pro
jinou diagnézu [16,17].

Primarn{ srde¢ni amyloidéza je velmi
zadvaznym onemocnénim s nepfizni-
vou prognézou. Pokud chceme nabid-
nout nemocnym moznost skute¢ného
yuzdraveni“, je zcela zasadnf stanovit
diagnézu véas a k tomu nepochybné
muZe zdsadnim zplsobem pomoci
peclivé echokardiografické vysetient.
Hodnoceni diastolické funkce levé
komory srdeéni, tak, jak je popsdno
v ¢lanku Kuchynky et al, je vedle jinych
echokardiografickych znakd ddlezitym
¢lankem pti vysloveni podezieni na pfi-
tomnost srde¢ni amyloiddzy, kterd by
potom méla byt verifikovdna bioptic-
kym vySetfenim na specializovanych
pracovistich. Navaznost na hematolo-
gické ¢i hematoonkologické pracovisté
se zkusenostmi s ASCT je zcela zasadnf,
konzultace v centrech zabyvajicimi se sr-
deénimi transplantacemi rovnéz muze
byt v nékterych p¥ipadech pfinosna.
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