které se lisi plivodem a terapeutickymi moznostmi, a to AL-amyloidéza
a transthyretinovd amyloidéza (ATTR), kterou rozdélujeme na 2 subty-
py — hereditarni (mATTR) a senilni (wtATTR neboli wildtype) (2, 3, 8, 9).
U Al-amyloiddzy jsou prekurzorem patologické bilkoviny volné lehké
fetézce imunoglobulinu produkované klondini populaci plazmatickych
bunék. Nejucinngjsi lécebnou metodou je zde vysokodavkované che-
moterapie s autolognf transplantaci bunék kostni dfené (22). Naproti
tomu u mATTR amyloidézy se jednd o mutaci genu kédujiciho pre-
kurzorovy protein — transthyretin (TTR), dfive nazyvany prealbumin
(8, 23). Terapeutické moznosti ATTR jsou v soucasné dobé predmeétem
zkoumdni. Pfi diagnostice srde¢ni amyloiddzy vychazime zanamnézy,
klinického obrazu, elektrokardiografie (EKG), echokardiografie, bioche-
mickych ukazateld a magnetické rezonance (MRI). Definitivni diagnézu
mUzZe stanovit biopsie, ta vsak mUze byt falesné negativni v pfipadé
odbéru nepostizené tkdné (22). V odliseni mutantni od senilnf formy
ATTR ndm muze pomoci genetické vysetfeni (23). V poslednich letech
nabyvaji na vyznamu v diagnostice tohoto onemocnénf také metody
nukledrni mediciny, jak prezentuje nase kazuistika.

Popis pripadu

72lety pacient, hypertonik s chronickou obstrukeni plicni nemocdi,
sanamnézou plicni hypertenze, po elektrické kardioverzi v minulosti
pro symptomaticky atypicky flutter sini s nové nasazenym amio-
daronem a warfarinem, byl odeslan praktickym lékafem do nasf
nemocnice pro zhorsujici se dusnost, narlst otokl dolnich koncetin,
zvétseni objemu bficha a skrota. Prakticky lékaf pro trvajici sinusovy
rytmus recentné vysadil amiodaron i warfarin, ponechal pacienta
na antiagregacni terapii a frekvenc¢nf kontrole betablokatorem, pro
sklon k hypotenzi redukoval stavajici antihypertenzni medikaci. RTG
srdce a plic prokazoval zvyraznéni plicnich hild s redistribuci cévni
kresby v rémci kongesce, laboratorné zjisténa lehce snizend hodnota
glomeruldrnifiltrace (46,7 ml/min), sérovy kreatinin 131 umol/l, ele-
vace kardiomarker( troponinu | (91 ng/l, referen¢ni mez 0-60 ng/l)
a NT-proBNP — natriureticky peptid typu B (10854 ng/|, referenc¢ni

Obr. 1. EKG
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mez 0-125 ng/I1). Na EKG jsme pozorovali sinusovy rytmus, repola-
riza¢ni zmény nad spodnf sténou starého data, bez zndmek hyper-
trofie myokardu levé komory (Obr. 1). Sonografie bficha odhalila
zvétsend hyperechogenni jatra bez zndmek portalni hypertenze,
ascitickou tekutinu v dutiné bfisni a solitarni cholecystolitidzu. Za
hospitalizace byla provedena jak odlehc¢ovaci, tak diagnosticka
punkce ascitu s negativnim vysledkem cytologického i kultivacniho
vysetieni, biochemicky stanovena hladina bilkoviny v ascitu 42,4 g/I
(hodnota svédcici pro transsudativni ascites). Echokardiografie
prokézala lehce snizenou systolickou funkci pravé ilevé komory
(LK) s ejekeni frakei LK 45-50 %, hypertrofii myokardu s restriktivnim
typem plnéni LK, aortdIni stendzu do stfedni vyznamnosti, plicnf hy-
pertenzi s odhadovanym systolickym tlakem v plicnici 50-55 mm Hg,
zndmky hyperhydratace s velkym ascitem, bez prdkazu fluidotoraxu
oboustranné (Obr. 2-4). S ohledem na klinicky obraz a echokardio-
graficky nalez bylo vysloveno podezieni na infiltrativni onemocnénf
myokardu. V diferencidlné diagnostickém procesu byla provedena
elektroforéza bilkovin séra se zvy$enou zénou B -globulind a dale
pfitomna hyperimunoglobulinemie IgA. Imunofixaci bilkovin séra
a mocineprokdzan M protein (neboli paraprotein) — diagnéza mno-
hocetného myelomu proto malo pravdépodobna. Za hospitalizace
nastavena terapie srde¢niho selhani av druhé dobé doplnéna
magnetickd rezonance srdce, kterd v nativnim obraze verifikuje
hypertrofii stén LK s maximem v oblasti mezikomorového septa
(18,6 mm) se stopovym perikardidlnim vypotkem (Obr. 5.1) a dale
prokazuje difuzni pozdni syceni myokardu obou komor gadolinio-
vou kontrastni latkou (late gadolinium enhancement — LGE) — nélez
vysoce suspektni pro srde¢ni amyloidézu (Obr. 5.2). S vysledkem MRI
byl pacient rehospitalizovén ke komplexnimu dosetfeni suspektniho
infiltrativniho onemocnéni. Na internim oddélenf nasi nemocnice
odebrany sérové volné lehké fetézce k (128,9mg/l) a pomeér /A
(2,6 mg/l), ktery zvysen (referencni mez 0,3-1,6 mg/l, v ptipadé
rendlni insuficience az do 3,1 mg/l) (16), provedena biopsie z rek-

ta neprokézala pfitomnost amyloidu. Pacient ndsledné objednan
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