0br. 2. Naecho zfetelnd vyraznd hypertrofie stén nedilatované levé srdecni
komory, dilatace levé siné, srpkovitd separace perikardu. Je zietelnd zrnitd
struktura myokardu a vetsi pleurdini vypotek
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Postupné bylo doplnéno echokardiografické a laboratorni vysetren,
rtg S+P, CT plic.

Zakladni laboratorni ukazatele se jevily bez pozoruhodnosti, kromé
hodnoty NTproBNP 2200 ng/I.

Na echokardiografickém vysetieni byla zjisténa vyrazna hypetrofie
stén LK, normalnf systolickd funkce LK, dilatace levé siné, perikard s drob-
nou separaci. Byla pfitomna zrnitd denzita myokardu a vyrazny pleuralnf
vypotek (Obr. 2)

Na rtg S+P bylo pfitomno syté zastreni dolniho plicniho pole a zevni
¢asti stredniho pole vlevo, popsano jako fluidothorax.

U pacientky byla stanovena diagnéza srde¢niho selhani se zachovalou
systolickou funkei pfi vyrazné hypertrofii myokardu. Byl vysazen amlodipin
a candesartan/hydrochlorthiazid, nasazena diuretika a pozvéna na kontrolu
zatyden.V mezidobi bylo doplnéno CT - potvrzen fluidothorax, bez né-
lezu tumoru. Pi kontrole doslo ke zlepsent stavu, zlepseni dychani, ibytku
na vaze 3 kg. Kontrolni laboratof byla bez pozoruhodnosti. Vzhledem
k dobrému efektu diuretik punkce fluidothoraxu zatim nebyla indikovéana.

Priznaky byly typické pro amyloidézu, ale konkrétni podezieni jesté
nebylo vysloveno. Vzhledem k abnormalni denzité myokardu na ECHO
a pfiznakdim, které nesveédcily pro hypertenzni kardiomyopatii ani hy-
pertrofickou kardiomyopatii, bylo vysloveno podezieni na stfddavé
onemocnén( srdce. Vzhledem k dobré spolupraci s kardiocentrem byla
pacientka po domluvé jiz za 3 tydny po prvnim vysetieni pfijata k pro-
vedeni SKG a MR srdce. Selektivni koronarografie neprokézala obstrukci
koronarnich tepen.

Na MR srdce byla leva komora bez dilatace s tézkou hypertrofif stén —
maximum baze septa 17 mm, bez segmentarni poruchy kinetiky, s dobrou
systolickou funkci, bylo pfitomno mirmé ztlusténi stén pravé komory i levé
siné, postkontrastné difuzni syceni myokardu komor a sinf — jednalo se
tedy o typicky nalez svédcici pro amyloidézu (Obr. 3).

V laboratofi byla zjisténa vysoké pozitivita volnych lehkych fetézcl
(FLO). Proto byla kontaktovana hematologicka klinika a domluven ¢asny
termin kontroly a naplanovan nasledny postup.

Déle byla v kardiocentru pro zndmky opétovné srdecni dekompenzace
navysena davka diuretik, provedena evakuacnf punkce pleurdiniho vypot-
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Srdecni selhanijako prvni klinicky projev amyloidozy

0br. 3. MR srdce ukazuje t8zkou hypertrofii stén nedilatované levé komory
— maximum base septa 17mm. Ddle pfitomno mirné ztlusténf stén pravé
komory i levé siné, postkontrastné difuzni syceni myokardu komor a sini.
BilaterdIni pleurdini vypotek, vyrazné vétsi vievo

ku.Vzhledem k zachytu bradykardif byl vysazen betablokator. Klinicky stav
pacientky se zlepsil a 5. den hospitalizace byla propusténa z kardiocentra.

Nasledujici den byla ambulantné vysetfena v hematoonkologické
ambulanci fakultni nemocnice — provedeny odbéry perifernfkrve na gama-
patie a k vyloucenf hereditarnich amyloiddz, znovu byla potvrzena vysoka
pozitivita FLC. Nebyla prokdzana zédna mutace zpdsobujici amyloidézu.
Vzhledem ke klinickému stavu pacientky a vzdalenému mistu bydlisté bylo
napldnovano dosetfeni za hospitalizace na hematoonkologické klinice.
K hospitalizaci méla pfijit dalsf den.

V noci mezi ambulantnim vy3etfenim a pldnovanou hospitalizaci
pacientka doma ve spanku umira. Ohledani provedeno koronerem, pitva

neprovedena.

Diskuze

Kazuistika doklada zavaznost onemocnéni AL amyloiddzou, zvlasté
v pifpadé postizeni srdce. Nase pacientka méla jiZ vstupné pfiznaky srdec-
niho selhdnf a elevaci NTproBNP nad 1 800, tzv. red flags, pfiznaky varujici
pred rizikem brzkého umrti (8). Zaroven ukazuje obtiZznost diagnostiky
amyloiddzy (typické klinické pifznaky byly pfitomny jiz pfi prvnim vyseten,
ale podezfieni na amyloidézu nebylo tehdy vysloveno).

| pfes potfebu fady vysetfeni se v tomto pfipadé ve spolupraci s kardio-
centrem podafilo stanovit diagnézu béhem mésice od prvniho vysetfen.
Klicové byla zejména role echokardiografie a magnetické rezonance
srdce (1, 11).

Ackoliv byla diagnostika rychla, nepodafilo se zabranit tragickému
konci. Pacientka zemfela jesté pfed dokoncenim diagnostiky a zapocetim
specifické terapie. Nabizi se otazka, zda by rychlejsi nasazenilécby za mo-
nitorace mohlo zvratit pacient¢in osud. BohuZzel v praxi neni realizovatelné,
aby byl takovy pacient pod neustalou monitoraci.

Dalsim poucenim je, Ze relativné vzacné diagndzy se nevyhybaj ani
malym nemocnic/im a terénnim ambulancim. Je tfeba byt ve stfehu, za-
sdhnout pokud mozno co nejrychleji a pacienta smérovat do zafizeni, kde
mu mUze byt poskytnuta nélezita diagnostika a Iécba. Ani tento postup
vsak, bohuZel, nepfinese vzdy Uspéch.
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