36 | KAZUISTIKA

Uskali' v diagnostice srdecni amyloidozy a moZnosti terapie

Obr. 2. Echokardiografie - patrny zbytnély myokard obou komor ze subxiphoiddini projekce

k dalsimu dosetreni na hematoonkologickou kliniku, kde provedend
imunofixace vzorku séra a moci neprokazala pfitomnost monoklo-
nalnfho imunoglobulinu a pritokovéa cytometrie vzorku perifernf
krve a kostni dfené neprokdzala klondaIni plazmatické bunky. Hladina
sérovych volnych lehkych fetézcl k ¢inila 137 mg/I, A 54 mg/| a sta-
noveny pomeér k/\ (2,54 mg/l) byl opét nesignifikantné zvysen
v rdmci rendlni insuficience (hodnota kreatininu 174 umol/I). Hladina
polyklonalnfho IgG ¢inila 23,2 g/l, IgA 6,3 g/l a IgM 0,37 g/I. Biopsie
z paraumbilikdlniho tuku s nasledujicim specidlnim vysetfenim
cilenym na prdkaz amyloidu neprokdzala jeho pfitomnost. Pacient
propustén z hematoonkologické kliniky se zavérem: o amyloidozu
se s nejvétsi pravdépodobnosti nejednd, pficinou polyklondinfho
zmnozeni IgG a IgA je chronické interni onemocnéni. Pro nase trvajici
podezieni na postizeni srdce amyloidézou byl pacient odeslan na
kliniku nukledrni mediciny, kde za pouziti **"Tc-DPD (Diphosphono-
Propanodicarboxylic Acid) scintigrafie bylo prokdzano zvysené
vychytavani "Tc-DPD myokardem, které svédci pro ATTR (Obr. 6).
S vysledkem DPD skenu konzultovan specialista zabyvajici se proble-
matikou transthyretinové srde¢ni amyloiddzy a pacientovi po jeho
predchozim souhlasu byla nasazena off-label [é¢ba ATTR (doxycyklin
+ kyselina tauroursodeoxycholova).
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Diskuze

Prvnim projevem amyloidozy srdce byva diastolické srdecnf se-
Ihani. Fibrilace sinf mdze byt pfitomna nékolik let pfed tim, nez viibec
zacneme pomyslet na toto onemocnéni. V osobni anamnéze casto
nachazime diagnézu syndromu karpélniho tunelu, pfipadné stendzu
patefniho kandlu pfi infiltraci ligamentum flavum, a to pfedevsim
u WtATTR. Periferni a autonomni neuropatie nebyva v pfipadé wtATTR
tak obvykld, naopak u mATTR ji nachédzime velmi ¢asto (23). U AL formy
byva patognomicka makroglosie, periorbitalni purpura, proteinurie ¢i
ortostatickd hypotenze. Varovnym pfiznakem je hypotenze u pacienta
s pfedchozi anamnézou arteridlni hypertenze a intolerance ékd pouzi-
vanych bézné v terapii srde¢niho selhdni (inhibitory angiotenzin-kon-
vertujictho enzymu — ACEi a betablokétory) (3). Na EKG mizeme vidét
nizkou voltdz (60% u AL, 409% u WtATTR), obraz pseudoinfarktu zvlasté
v prekordidlnich svodech, nespecifické repolariza¢ni zmény, pfevodni
poruchy typu atrioventrikuldrnich blokad prvniho ¢i vyssich stupnd,
raménkové blokady. Vzacnosti nejsou ani srde¢ni arytmie typu fibrilace
¢iflutteru sini (zejména u ATTR) (3, 4, 23). Echokardiograficky prokazu-
jeme zbytnély myokard levé komory s relativné typickou zrnitou struk-
turou (22). Ztlusténi myokardu pfi absenci jiné priciny hypertrofie LK by

v nds vzdy melo vzbudit podezfeni na moznost tohoto infiltrativniho
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