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Novinky v diagnostice a lé¢bé kardiomyopatif

Obr. 13. EKG kiivka nemocného se srdecni amyloidézou. Patrnd je nizkd voltdz QRS komplext a pseudoinfarktové zmény
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tlaku”, tedy tzv. dekapitovana hypertenze, s nutnosti down-titrace
antihypertenziv. Vzhledem k nizkému srde¢nimu vydeji dochazf k horsi
toleranci betablokator(l. Casto je pfitomna autonomni neuropatie, coz
vede k ortostatické hypotenzi. Dalsim d@vodem pfipadnych synkop
jsou brady i tachyarytmie.

V laboratornim nélezu je ndpadné zvysend hodnota natriuretickych
peptidd (BNP, NT-proBNP) nepomérné vysoka k tizi srde¢niho selhani
a trvald elevace troponinu v disledku postiZeni stén drobnych koro-
nérnich tepen amyloidem.

Na EKG je typicky nizkd voltaz QRS kmitd v koncetinovych svodech
(Castéji u AL amyloiddzy), kterd je v kontrastu k hypertrofii srde¢nich
komor na echokardiografii. Dale mohou byt pfitomné pseudoinfarktové
zmeény a arytmie — nejcastéji fibrilace sini a prevodni poruchy (Obr. 13).

Zobrazovaci metody

Zakladni diagnostickou metodou je echokardiografie. Typickym
obrazem je hypertrofie (¢i spise ,pseudohypertrofie”) stén levé
komory (= 12 mm), papilarnich svald a volné stény pravé komory.
Dale je patrné zesileni mezisinové prepazky a chlopenniho aparatu.
Diastolicka dysfunkce a zvysené plnici tlaky LK vedou k dilataci sinf
a plicni hypertenzi. Casto je ptitomen perikardialni vypotek (61).
Typické je postizen{ longitudindlni kontraktility, které |ze vyjadfit
snizenim systolickych rychlosti pfi tkanové dopplerovském zobrazenf
nebo pfi hodnoceni globainiho longitudinalniho strainu, typickym
nalezem je tzv. ,apical sparing”, pfedstavujici relativni zachovanf
systolické deformace apikalnich segmentl vzhl. k segmentim ba-
zalnim (Obr. 14). Tzv. ,granular sparkling” — hyperechogennf zrnita
struktura myokardu - jiz ztratil v diagnostice na vyznamu, nebot
je zavisly na nastavenf{ konkrétniho pfistroje. Podkladem srde¢niho
selhdni je tézkd diastolickd dysfunkce, v pokrocilych stadiich one-
mocnéni zejména u AL amyloidézy dochazi i k selhdni systolické
funkce. Castym nélezem zejména u pacientl s ATTRwt je aortalni
stendza typu low-flow low-gradient.

PFi vySetfeni magnetickou rezonanci byl v pfipadé amyloidozy
popisovan jako patognomicky obraz difuzniho subendokardidlniho
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LGE LK. Noveéjsi data ukazuji, Ze obraz mUze byt pfi této diagnoze
rGzny (3). Predevsim v pocatecnich fazich byvaji obrazy spise atypic-
ké nebo fokalni popisované jako ,patchy pattern”. Pomérné typické
je v pokrocilych pfipadech obtizné nabirani LGE sekvenci, nebot
myokard infiltrovany amyloidem miva signal podobny signélu krve
(3). NejdUlezitéjsi technikou je zde T1 mapping a pfedevsim hod-
noceni ECV — amyloid se uklddd do mezibuné¢ného prostoru, coz
vede k velkému zvyseni hodnot ECV. MRI vsak nedokéaze od sebe
spolehlivé odlisit rizné typy amyloiddzy.

Podle vysledkl vyse uvedenych vysetreni a tzv. ,red flags” je
vysloveno podezfeni na srde¢ni amyloidézu, na jejich zakladé ale
nelze jednotlivé typy amyloidézy odlisit. Nasleduji tedy dalsi dia-
gnostické kroky vedouci k odliseni AL a TTR amyloiddzy, nebot
toto odliSeni je zasadni pro dalsi [é¢bu a prognoézu. Diagnosticky
algoritmus je zalozeny na stanoveni volnych lehkych fetézct v sé-
ru a pomeru koncentraci retézcl /A a imunoelektroforéze séra
a mocik prdkazu monoklondlniho proteinu. V pfipadé negativniho
nalezu mtzeme AL amyloidézu povazovat za vylou¢enou. Dalsim
krokem neinvazivni diagnostiky je provedenf tzv. DPD-scintigrafie,
za pouziti techneciem znacené diphosphonodikarbxylové kyseliny.
Intenzivni vychytédvani 99mTc-DPD ma patognomicky vyznam pro
ATTR kardiomyopatii, pokud k vychytévani radiofarmaka nedochazi,
diagnézu mzeme vyloucit. Pokud je stupen vychytavani 2 nebo
3 dle Peruginiové a laboratorné je vyloucena AL amyloiddza, Ize
ATTR diagnostikovat bez nutnosti histologického potvrzeni, tedy
neinvazivné (62). V pfipadé nejednoznacnych nalezl pfi neinva-
zivnim vysetieni je k potvrzni diagndzy indikovdno provedeni en-
domyokardidlnf biopsie. Pfi podezfeni na AL amyloidézu je mozné
provést biopsii extrakardialni, nej¢astéji odbérem vzorku podkozni
tukové tkdné z oblasti bricha. Nasledné je proveden odbér kostni
drené kidentifikaci klonaIni populace plazmatickych bunék a dalsf
vysetfeni k vylouceni myelomu (63).

Vzhledem k pozdnimu véku nastupu projevl onemocnéni u dédic-
nych forem by mélo byt u viech pacientd s TTR amyloidézou provedeno
i genetické vysetfeni (55, 59, 61).
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