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Nové postupy v diagnostice hypertrofické kardiomyopatie

Obr. 5. Doporuceni pro diagnostiku srdecnich amyloidéz vychdzi z piftomnosti varovnych klinickych zndmek, vysledkd DPD scintigrafie a test na

pritomnost monoklondini gamapatie. Z archivu autora

blokady, obraz jizvy, avb |

neodpovida klinické tizi CHSS

KLINICKE PODEZRENI NA SRDECNi AMYLOIDOZU
1. Srdecni selhani se zachovalou ejekéni frakci, fibrilace sini, av blokada
2. Sy. karpalnich tunel(, ruptura slachy bicepsu, neuropatie (TTR amyloid)
Tvorba hematomd, proteinurie, GIT potiZe, neuropatie (AL amyloid)
3. Normalni ¢i sniZzena voltaZz QRS- neodpovida ztlusténi stén, raménkové
4. Ztlusténi stén LK, PK, septa sini; porucha longitudinalni kontrakce

LK — pfevaha postizeni bazalnich segment(; perikardialni vypotek
5. Vyrazné zvyseni BNP/NTproBNP, dlouhodobé zvyseni hs TNT/TNI,
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Senzitivita DPD scintigrafie pro detekci TTR amyloidu srdce se blizi
100 %, vzacné mUze selhat u nékterych typU hereditarni TTR amyloiddzy
(Phe84lLeu TTR, Ser97Tyr TTR). Specificita DPD scintigrafie se pohybuje
kolem 80-85 %, mUze byt falesné pozitivni u AL amyloiddzy, vzacné
uamyloid6z z akumulace apoproteinu A (typu |, I, IV; byvéa doprovéze-
no nefropatif s nefrotickym syndromem), nebo beta-2 mikroglobulinu
u pacientl na hemodialyze (vice nez 9 let), a také pfi stfadani hyd-
roxychlorochinu pfi Ié¢bé Plaguenilem (16). Rutinni soucastf vysetfen{
na srde¢ni amyloidézy je vylouceni monoklondlni gamapatie pomoci
vysetfeni volnych fetézcll a imunofixace krve a moci. V recentni praci
byly definovany poméry fetézcl kappa a lambda (/) podle stupné
rendlnf insuficience — odhadované glomerularni filtrace (eGFR), které
nezhorsily pfesnost neinvazivniho diagnostického algoritmu. Pi eGFR
> 90 ml/min je akceptovan pomér k/\ 0,26-1,65; pfi eGFR 60-90 ml/
min-k/A 0,26-2,00; pfi eGFR 30-60 ml/min-k/A 0,26-2,50; pfi eGFR
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< 30 ml/min potom k/A 0,26-3,10 (18). U pacienta s pozitivnim DPD
skenem, absenci monoklondlni gamapatie a pomérem kappa a lambda
fetézcl v uvedeném rozmezf je mozné diagnostikovat TTR amyloidozu
srdce neinvazivné (16, 18). V nejasnych pfipadech je nutnd endomyo-
kardidlni biopsie nebo molekularné-genetické vydetfeni na vzacnejsi
typy amyloidu (16).

Neinvazivni diagnostika TTR amyloiddzy srdce pomoci DPD scinti-
grafie umoznila skrining tohoto onemocnéni mezi nejrliznéjsimi
skupinami kardiologickych pacientl a ukézala jeji prevalenci v fadu
procent v rizikovych skupindch (15, 16). Pfi vysetfeni kohorty nemoc-
nych s HFPEF starsich 60 let s tloustkou septa komor > 12 mm byla
dokumentovéna prevalence ATTR-CM 13 %. Mezi pacienty podstu-
pujicimi chirurgickou a katetriza¢ni ndhradu aortaini chlopné (TAVI)
pro degenerativni aortalni stendzu byla scintigrafie pozitivni u 6 %
nemocnych ve véku na 65 let v prvni skupiné a az v 16 % u pacientd
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