onemocneéni. V piipadé AL formy se jedné predevsim o symetrickou
hypertrofii stén myokardu, naproti tomu u ATTR je hypertrofie ¢astéji
asymetrickd a tloustka mezikomorového septa byva vétsi (okolo 18
mm) (3). Dalsimi typickymi echokardiografickymi nalezy jsou dilatace
sinf, ztlusténi mezisifiového septa a cipt chlopni, zvyseny tlak v pravé
sini s dilataci doIni duté zily ¢i znamky plicni hypertenze. Tkanova
dopplerometrie odhali diastolickou dysfunkci LK s restriktivnim typem
plnéni, ndpadné maze byt zfetelné snizeni longitudinaini kontrakce
LK i pfes zachovalou ejekeni frakci, pripadné perikardiaini vypotek (4).
Vysetfeni hladin volnych lehkych fetézcl imunoglobulinu v séru ka A,
resp. jejich pomér k ku A byva v pfipadé Al-amyloidézy abnormalni
(zvyseny) a jeho senzitivita ¢ini 91 %, v kombinaci s imunofixaci az 99 %
(5). Imunofixace odhali pfitomnost M proteinu (3, 19, 21). Stanovenf
kardidlnich marker(, a to predevsim troponinu T/I a BNP/NT-proBNP,
ma vliv pfedevsim v prognostické stratifikaci a v monitoraci Iécby (6).
Vyssi hladiny NT-proBNP nachazime predevsim u AL formy (2, 3, 22).
Vysetfeni magnetickou rezonanci prokaze globélni subendokardiaini
¢i transmurdlni LGE s pomérné vysokou senzitivitou i specifitou (7).
K prikazu ¢asnych forem srde¢ni amyloiddzy a v ramci diferencialni
diagnostiky etiologie hypertrofie LK mize do budoucna napomoci
standardné provadéné T1 mapovani s vypoctem extraceluldrniho
objemu (ECV) myokardu LK. Pro srde¢nf amyloidézu je typické vy-
razné zvyseni nativniho T1 relaxa¢niho ¢asu myokardu a ECV. Jejich
zvyseni umoznuje detekovat i casné faze srde¢ni amyloidézy u pa-
cientd, u kterych jesté nedoslo k rozvoji hypertrofie LK a u kterych
nenf pfitomné LGE (17). Je nutné zddraznit, ze MRI nedokéaze rozlisit
jednotlivé typy amyloidu a praveé identifikace typu amyloidu je zasadnf
pro stanoveni prognoézy a vybéru vhodné terapie. Standardné se pfi
diagnostice amyloidézy provadi biopsie z rekta, paraumbilikalniho
tuku a EMB — endomyokardidlnf biopsie (20, 22), kterd je zaloZena na
barveni tkdné Kongo ¢ervenia na imunohistochemickych nebo pro-
teomickych metodéch (19, 21, 23). Nutno podotknout, ze nestaci jen
prakaz amyloidu, le¢ je nutné presna specifikace jeho typu. V pfipadé
proveden( biopsie z paraumbilikdIniho tuku je senzitivita 70-90 % u AL
formy, nicméné jen 45 % u mATTR a 159% u wtATTR. EMB je invazivni,
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nicméné relativné bezpecna metoda s rizikem komplikaci 1% v cen-
trech, kde je rutinné provéadéna (4, 20). Postizeni srdce se vyskytuje
stejné casto u AL i u ATTR formy, avsak u Al-amyloidézy vede casto
k rychlé progresi kardiadlni dysfunkce, zatimco u ATTR formy jsou
pfiznaky vyjadieny mirnéji a k tak rychlé progresi nedochazi. U ATTR
dochézi spise k rozvoji diastolické dysfunkce, pripadné k AV blokadeé,
a to predevsim u senilni formy (9, 23). Diagndza mATTR mdze byt
jednoduchd v pfipadé prikazu specifické mutace TTR genu, zatimco
odliseni wtATTR od Al-amyloidozy mUze byti problematické zvlasté
u koincidentujici wtATTR a monoklondinf gamapatie nejistého vyzna-
mu (10). Hereditarni ATTR je zplsobena vice nez 100 mutacemi v genu
pro transthyretin. Dédi¢nost je autozomalné dominantniho typu (8,
23). Pinney et al ve své praci z roku 2013 poukazuji na to, Zze v odlisenf
WtATTR od AL formy ndm mUze pomoci hladina NT-proBNP a stafi
pacienta v dobé stanoveni diagnézy. Hladina NT-proBNP > 183 pmol/I
a zaroven vek pod 70 let znamenaly vy3sf pravdépodobnost AL typu
(10). Velkd prospektivni studie TRACS (Transthyretin Amyloid Cardiac
Study) z roku 2012 porovnavala mortalitu a morbiditu u celkem 29
pacientl s MATTR (fenotyp V1221) a wtATTR. Ve skupiné mATTR byla
zaznamenana jak vyssi mortalita, tak i vyssi pocet hospitalizaci z kar-
diovaskularni pficiny. Nejcast&jsi pficiny umrti byly srde¢nf selhani,
nahla srde¢ni smrt a sepse (11).

Bylo zjisténo, ze nékterd radiofarmaka (polyfosfaty) pouzivana
v kostni scintigrafii maji schopnost vazat se na srde¢ni amyloid, a to
s riznou ochotou. Nejvyssi afinitu vykazuje DPD. Pfesny mechanismus
vazby polyfosfatl na amyloid nenizndm, nicéné za zasadni se pova-
Zuje role vépniku v amyloidovém depozitu a jeho vysoka afinita k radio-
farmaku. TTR fibrily na rozdil od AL fibril vdzou vépnik s velkou ochotou.
Diky tomu je *™Tc-DPD scintigrafie vysoce senzitivni v diagndze ATTR
amyloidézy a umozniuje odlisit transthyretinovou a Al-amyloiddzu se
100% spolehlivosti (12). Na vysokou senzitivitu *"Tc-DPD scintigrafie
v diagnostice ATTR poukazuje také studie F. Javier de Haro-del Moral
z roku 2012, kde negativni vysledek scintigrafie byl pozorovan nejen
v AL skupiné, ale také ve skupiné kontrolnich zdravych jedinct a jejich
pribuznych prvni linie, u kterych byla prokdzédna pouze mutace TTR

Obr. 6. 6 99mTcDPD scintigrafie — piedni a zadni projekce, pozitivni prikaz vychytdvdni 99mTc-DPD myokardem
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