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Srdecni selhani jako prvni klinicky projev amyloidozy

Progndéza zavisi na v¢asnosti diagndzy a je zavisla na mife poskozeni
srdce. U nelé¢eného pacienta s projevy srdec¢niho selhdni a elevaci
NTproBNP nad 1800 mg/l je median preziti okolo 6 mésicl (8). Smrt
nastava obvykle v dlsledku progrese srde¢niho selhani, maligni arytmie,
asystolie nebo elektromechanické disociace (9).

Diagnostika amyloiddzy se opira o prikaz pfitomnosti amyloidu,
jeho typizacia pridkaz poskozeni orgénu & orgadnt amyloidem. Typizace
amyloidu je naprosto nezbytna pro nasazeni adekvétnilécby (3). Zdaleka
gndze mohly nasmérovat, jsou Unava, koZnf purpura, Idmavé nehty,
hypotenze, projevy srde¢niho a ledvinového selhdni, makroglosie,
pseudohypertrofie svalstva, periorbitalni hemoragie, syndrom karpal-
niho tunelu, hepatomeagalie.... (1). Dale se diagnostika opird o stanoven(
ptitomnosti monoklondlniho imunoglobulinu a monoklonalni plazmo-
celuldrf populace v kostni dfeni. K posouzeni hereditarni amyloidézy
se provadi genetické vysetfeni z periferni krve. | pfi prikazu pfitom-
nosti monoklondlni gamapatie je nezbytné vyloucit hereditarni formu
amyloiddzy, nebot az ve 12 % se mUze jednat o koincidenci. U senilnf
amyloidézy se koincidence vyskytuje dokonce a7z u 33 % pffpadd. Prikaz
amyloidu je zaloZen na histologickém vysetreni. Biopsie se provadi bud
necflené z podkozniho tuku z oblasti pupku, malych labialnich slinnych
713z, rekta nebo jazyka, pfipadné cilené z postizeného organu (ledviny,
srdce, nerv, jatra) (10). Pro specifické zndzornéni amyloidu se pouziva
barveni Kongo cerveni (2). Typizace amyloidu se provadi imunohisto-
chemicky, imunofluorescen¢né, pomoci hmotnostni spektrometrie
(3). Soubézné je nutné posouzeni piftomnosti orgdnového postizeni.

Pfi postizeni srdce amyloidem je typicky nalez EKG s nizkou nebo
normalni voltazi pfi echokardiograficky prokdzané vyrazné hypertrofii
LK, dale Q viny bez anamnézy infarktu myokardu. Echokardiograficky
zjistujeme hypertrofii stén levé i pravé komory, byvé postizeno i sifové

septum. Myokard miva zrnitou strukturu a mUzeme najit i separaci
perikardu. Siné byvajf dilatované, komory pouze zfidka. Dopplerem
typicky nachazime restriktivni pInéni LK (1). K diagnostice mdze pfi-
spetivysetfeni MR s ndlezem pozdniho syceni myokardu (gadolinium
delayed enhancement) (11).

Lécba amyloiddzy zavis na jejim typu. U nejcastéjsi AL amyloido-
zy se jednd o kombinaci protinddorové Iécby, ve hie je autolognf
transplantace krvetvornych bunék. AA amyloiddzu lé¢ime tim, Ze 1é¢ime
zakladni onemocnéni. K 1é¢bé pacientl s transtyretinovou amyloidnf
kardiomyopatii je nové vyuzivan pfipravek tafamidis (12, 13). U nékte-
rych typl hereditdrnich amyloidéz mdze pomoci transplantace jater,
u senilni amyloidézy doxycyklin (3).

Popis pripadu

69leta Zena, kufacka, po interni strance lécend dosud pouze s ar-
teridIni hypertenzi, pfichazi k prvnimu vysetfeni po objednani rodinou
do spadové kardiologické ambulance pro asi pUl roku trvajici dusnost,
nizsi krevni tlak, vyssi tepovou frekvenci, inavu, ztratu na vaze, nejistotu
pfi chlzi. Sama vyslovila podezieni na plicni hypertenzi, o které Cetla
v Casopise a jejiz pfiznaky u sebe pozorovala. Na hypertenzi uzivala
betaxolol 20 mg %2-0-0, amlodipin 5 mg 1-0-0, candesartan/hydrochlo-
rothiazid 32 mg/12,5 mg 1-0-0.

Klinickym vysetfenim byla zjisténa lehkd pletora ve tvarich, zvy-
$ena napln krcnich Zil, systolicky Selest v prekordiu, oslabené dychanf
vlevo bazélné, otoky kolem kotnikd, hypertrofie svalstva (na dotaz, zda
v mladi cvicila, nebot ma svaly jako gymnastka, odpoveédéla, Ze nikoliv).
Makroglosie jisté byla pfitomnd, ale popséna byla az pfi vysetfeni na
hematoonkologickeé klinice. Krevni tlak byl 105/70 mm Hg.

Na EKG vstupné sinusovy rytmus, tepova frekvence 85/min, Q kmity
V1-V3, oplosténé T difuzné, nizsi voltaz (Obr. 1).

Obr. 1. Na EKG vidime sinusovy rytmus s tepovou frekvenci 85/min, Q kmity V1-V3 bez pfedchozi anamnézy infarktu myokardu, ve vsech svodech je nizkd
voltdz pri echokardiograficky ovérené hypertrofii levé komory srdecni. Repolarizace bez specifickych zmén, pouze oplostélé viny T
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