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Nové postupy v diagnostice hypertrofické kardiomyopatie

Tab. 2. Piehled varovnych zndmek, které pomdhaji k diagnostice srdecnich amyloidéz

Skupina onemocnéni

Dédi¢nost/ geneticky de-
fekt

Varovné klinické znamky
(Red Flags)

Specifické nalezy na EKG/
zobrazovacich metodach

Laboratof

AL - amyloidéza srdce

W Ziskané onemocnéni

B Obé pohlavi, vék nad 50 let

B Rychld progrese SI

B PerjorbitdIni hematomy

B Makroglosie

B Multiorgdnovy charakter
postizeni — poruchy
motility GIT, proteinurie
az nefroticky syndrom,
neuropatické projevy

Nejcastéji: nizka voltdz QRS,

obraz jizvy na pfedni sténé

B Echo zndmky stfadani
podrobné na obrazku 3

B Difuzni nebo cirkuldrni
subendokardidlni pozdni
syceni pfi CMR

B Vysoky nativni T1 signal i
ECV pfi CMR (>40 %)

M Paraproteinemie,
paraproteinurie,
abnormalni pomér kappa/
lambda fetézcd.

B Enormné zvysené
NT-proBNP a hs TNT,
neodpovida klinické tizi Sl

Transthyretinova
kardiomyopatie wild-type

B Ziskané onemocnéni

B 15X Castéji muzi, nad 65 let
B Projevy HFPEF, fibrilace sin,
atrioventrikuldrni blokady

B Typické extrakardialnf
projevy: syndrom
karpalnich tuneld, ruptura
distaIni $lachy bicepsu,
stendzy patefniho kanalu,
hypacusis

Nejcastéji:

raménkové blokady, avb

|-IIl. stupné

B Echo zndmky stfadani
podrobné na obrazku 3

B Difuzni nebo cirkuldrni
subendokardidlni pozdni
syceni pfi CMR

B Vysoky nativni T1 signal i
ECV pii CMR(>40 %)

B Zvysené NT-proBNP a hs
TNT, neodpovida klinické
tizi SI, méné vyrazné nezli
u AL amyloidu

Transthyretinova
kardiomyopatie hereditar-
nihATTR

B AD s nelplnou penetranci
B mutace TTR

B Mirné castéji u muzl, od 40
let, v zavislosti na mutaci

B Projevy HFPEF, fibrilace sinf,
atrioventrikularni blokady

B U fady mutaci od 3.-
4. dekady progreduje
senzomotoricka a
vegetativni neuropatie
(ortostatickd hypotenze,
gastroparéza, obstipace,
mocova retence, erektilni
dysfunkce)

B Syndrom karpalnich tuneld
bilateralné

B Poruchy vizu (u 20 %
mutaci opacity sklivce)

Nejcastéji: raménkové

blokéady, avb I-Il. stupné

B Echo zndmky stfadani
podrobné na obrazku 3

B Difuzni nebo cirkuldrni
subendokardiélni pozdni
syceni pfi CMR

B Vlysoky nativni T1 signal i
ECV pfi CMR (>40 %)

B Zvysené NT-proBNP a hs
TNT, neodpovida klinické
tizi SI, méné vyrazné nez
u AL amyloidu

senzitivnim indikdtorem amyloidnf kardiomyopatie. V recentni praci byl
nejvice senzitivnim a pfesnym indikdtorem onemocnéni pomér mezi
celkovou sumou voltazi QRS komplexd a tloustky stén LKS (LVWT) <7,8
(senzitivita 94 %, negativni prediktivni hodnota 97 %, pfesnost 82 %)
(17). Na zobrazovacich metodach diagnézu srde¢ni amyloidézy podpo-
ruje pritomnost koncentrické hypertrofie LKS, porucha longitudindlni
kontrakce LKS s pfevahou postiZzeni bazalnich segmentl a usetfenim
apikalnich segment (apical sparing), granuldrni echostruktura myokar-
du LKS na echokardiografii, ztlusténi volné stény pravé komory (norma
do 4 mm), ztlusténf septa sinf a pfitomnost perikardidlniho vypotku
(15, 16). Zndmky srdec¢nich amyloidéz na CMR jsou ukazany v tabulce
2 a podrobné jsou zminény v odstavci vénovaném pouziti CMR pfi
diagnostice fenokopii HCM. Typicky nalez u srde¢ni amyloidézy na
CMR ukazuje obrazek 4. Jednd se o ndlez difuzniho pozdniho syceni
myokardu obou srdecnich komor, které postihuje subendokardialnf
vrstvy levé komory, nebo je dokonce transmuralni.

Obrézek 5 popisuje diagnosticky postup u srde¢nich amyloidéz.
Dulezitym néstrojem pro diagndzu TTR srdecni amyloiddzy je scinti-
grafie s pouzitim 99mTc-3,3-diphosphono-1,2-propanodikarboxylové
kyseliny (DPD). Obrazek 6 ilustruje pozitivni vysledek DPD scintigrafie,
pfi kterém je akumulace izotopu v srdci stejnd nebo vyssi nez v okol-
nim skeletu, co? je popisovano jako stupeni Il a lll podle Peruginiho.
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Obr. &. Typicky ndlez u srdec¢ni amyloidézy na magnetické rezonanci.
Je patrné difuzni pozdniho syceni myokardu obou srdecnich komor, které
postihuje subendokardidini vrstvy levé komory a v nékterych segmentech
Jje dokonce transmurdini. Z archivu IKEM
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