
KAZUISTIKA
Úskalí v diagnostice srdeční amyloidózy a možnosti terapie 
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genu. Z uvedeného vyplývá, že pro pozitivní test je nutná přítomnost 

amyloidu v myokardu (13).

Podpůrná terapie srdeční amyloidózy je zaměřena na redukci 

symptomů, udržení euvolemie a především u starších pacientů mi-

nimalizaci polypragmazie (8). Nízký srdeční výdej způsobený progresí 

systolické dysfunkce LK může způsobit symptomatickou hypotenzi 

a intoleranci léků používaných běžně v léčbě srdečního selhání (ACEi, 

blokátory receptorů pro angiotenzin II, betablokátory). Jsou-li tyto 

léky zapotřebí, je nutná jejich titrace s velkou opatrností. Za vysoce 

efektivní se považuje kombinace kličkových diuretik s antagonisty 

aldosteronu. Blokátory kalciových kanálů vykazují zvýšenou afinitu 

k amyloidovým fibrilám, proto je jejich použití kontraindikováno. 

Zvýšená afinita byla pozorována také v případě digoxinu (3, 4). U pa-

cientů s ATTR, především typu wild-type, jak už bylo řečeno výše, 

dochází často k poruchám převodního systému myokardu. Pokročilé 

formy AV blokád, případně symptomatické bradykardie, mohou vést 

až k nutnosti implantace trvalé kardiostimulace. Nicméně implan-

tace kardiostimulátoru u pacientů se srdeční amyloidózu zhoršuje 

prognózu, neboť pravokomorová elektroda může zhoršit trikuspi-

dální regurgitaci a tím způsobit další progresi srdečního selhání (8). 

Jelikož amyloidové fibrily vznikají agregací patologických monomerů 

původně tetramerního transthyretinu, cílem farmakologické léčby 

je v současné době jak snížit tvorbu TTR, tak zajistit stabilizaci TTR 

tetrameru a v neposlední řadě způsobit degradaci již vytvořeného 

amyloidu ve tkáních. Z blokátorů TTR syntézy jsou známy 2 látky 

(siRNA – small interfering RNA a ASO – antisense oligonucleotide), 

které vazbou na messengerovou RNA způsobují její degradaci a tím 

brání hepatocytům v tvorbě transthyretinu. Pozitivní účinek ASO se 

projevil zejména v léčbě familiární amyloidové polyneuropatie (FAP), 

kdy zabránil další progresi neuropatie. Ze skupiny stabilizátorů TTR jsou 

to Diflunisal, Tafamidis, Tolcapone a AG10. Diflunisal v randomizované 

studii signifikantně zpomalil progresi neuropatie u pacientů s FAP (3). 

Tafamidis se ve srovnání s placebem výrazně podílel na snížení celkové 

mortality a počtu hospitalizací z kardiovaskulární příčiny a v testované 

populaci nedošlo k dalšímu zhoršení funkční kapacity i kvality života 

(18). Hlavním zástupcem 3. skupiny léčiv je kombinace doxycyklinu 

s tauroursodeoxycholovou kyselinou (TUDCA). Na myších modelech 

tato kombinační léčba vedla k signifikantnímu snížení stupně infiltrace 

tkáně amyloidem (3, 8). Tato léčba nezpůsobila u testované populace 

žádné nežádoucí účinky či zhoršení stávající kardiomyopatie či neu-

ropatie (3, 4, 15). Je nutno podotknout, že v současnosti neexistuje 

žádný lék schválený v této indikaci a použití TUDCA v kombinaci 

s Doxycyklinem představuje off-label indikaci.

Závěr
Transthyretinová forma srdeční amyloidózy je v současné době stále 

poddiagnostikovanou příčinou srdečního selhání. Echokardiografie je 

základní vyšetřovací metoda, která nás může jako první na tuto diagnózu 

upozornit. Magnetická rezonance prokazuje typický obraz pozdního 

sycení myokardu gadoliniovou kontrastní látkou a pomocí T1 mapování 

je schopna detekovat i časnější formy tohoto onemocnění. Za zásadní se 

považuje odlišit ATTR od AL formy, neboť určení správného typu amy-

loidu je důležité pro stanovení prognózy a optimální terapie. 99mTc-DPD 

scintigrafie se zdá býti vysoce senzitivní v diagnostice transthyretinové 

formy. Negativní hematologické a bioptické vyšetření diagnózu srdeční 

amyloidózy nevylučuje, a proto bychom měli být kritičtí k závěrům 

vyšetřovacích metod a v případě jakýchkoli pochybností pátrat po 

pravé příčině onemocnění.
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