Srdecni amyloidodza

Srdeéni amyloidéza je infiltrativni onemocnéni charakterizované ukladanim amyloid( v extracelularnich
prostorech myokardu.[12I MZe byt sou¢asti systémového amyloidového onemocnéni nebo se rozvinout
samostatné.! Klinicky obraz je rliznorody a odviji se od toho, ktery orgdn je postizeny. V pfipadé srdce jsou to
hlavné symptomy jednostranného nebo i biventrikuldrniho srdec¢niho selhavani. Diagnostika se opira o vysledky
biochemickych vy3etfeni, zobrazovacich a bioptickych metod.t?]

Etiopatogeneze

Amyloiddza je systémové infiltrativni onemocnéni spojené s
ukladanim nerozpustnych forem proteina (amyloidd) do
extracelularnich prostor tkani riiznych organd, véetné srdce.[113] patfi
k nej¢astéjsim pfi¢indm rozvoje restriktivni kardiomyopatie.['! Amyloidézy
jsou podle prekurzorovych proteind amyloidu klasifikovany do nékolika
typl. Nej¢astéjsimi typy jsou AL a TTR amyloiddza.

U AL amyloidézy dochdzi k depozici monoklonalniho kappa nebo lambda
lehkého retézce. Prekurzorové proteiny amyloidu jsou produkovény
defektnimi plazmatickymi burfikami.l?! M8ze byt provazena vice¢etnym
myelomem.2IB1 v kazdém piipadé je u téchto pacientd pfitomen néjaky
typ monoklonalni gamapatie.

By LH o R gl e el
Srdec¢ni amyloiddéza s depozity amyloidu
extracelularné (Cervena uskupeni, barveni

TTR amyloidéza (TTR protein je produkovany primdrné v jatrech) se déli Konzské cerven).

na tzv. senilni, kdy je prekurzorem wild-type transtyretin, a familiarni, kdy
je prekurzorem zmutovany TTR protein. Transthyretion fyziologicky slouzi
jako transportér hormon( $titné Zlazy a derivatd vitaminu A.[112]

Klinicky obraz

Klinicky obraz jednotlivych typd srde¢ni amyloidézy je rznorody. Obecné z pfiznakl prevladaji znamky
biventrikularniho srdeéniho selhani, snizena tolerance zatéZe a nizky krevni tlak. Casto pfi fyzikalnim vySetfeni
pozorujeme pleurdlni vypotek, hepatomegalii a ascites. V nékterych pripadech mize na amyloidézu upozornit
anamnéza oboustranného syndromu karpéalniho tunelu anebo ruptura $lachy musculus biceps brachii.l?]

AL amyloiddéza se nejcastéji manifestuje po 50. roku Zivota a postihuje vSechny organové systémy vyjma CNS.
Srdce je postizeno v 50 % pfipad@.[*! Klinickou se tento typ projevuje rychle progredujicim oboustrannym srde¢nim
selhanim s prevahou projev{ pravostranného selhdni. Pacienti popisuji i angiézni priznaky (v dlsledku ukladani
amyloidu ve sté&nach cév).l!

Senilni TTR amyloidéza zase postihuje primarné srdce. U familidrni formy je také zasazeno prevazné srdce
spole¢né s perifernim a autonomnim nervovym systémem.!!! Senilni TTR amyloidéza se manifestuje hlavné po 70.
roku Zivota (ale neni vyjimkou i diagnostika kolem 40. roku zivota).?!

Familiarni amyloidéza je autozomalné dominantni onemocnéni s vysokou penetranci. Mutovany je gen kdédujici
TTR protein.l?! Priméarné se manifestuje neuropatii a velmi ¢asto i srde¢nim postizenim, coz ovliviiuje i konkrétnim
typ mutace (u nékterych mutaci je primdrni postizeni kardiovaskularni nebo neurologické, pripadné smisené).
Onemocnéni se u pacientl poprvé projevi v $irokém rozmezi stafi od 20 az 70+ let.[!!

Diagnostika

Diagnéza amyloiddézy se odviji od klinického obrazu a analyzy krevnich a bioptickych vzorku. V rozliSeni typu
amyloidézy ma vyznam vySetreni sérové hladiny volného kappa nebo lambda lehkého retézce (AL
amyloidéza).lM213] Definitivni diagndza je zaloZzena az na hodnoceni bioptického vzorku. V pfipadé postizeni
srdec¢niho svalu neni vzdy nutné, aby pacient podstoupil endomyokardidlni biopsii. Podle sou¢asnych
diagnostickych kritérii postacuje biopticka verifikace v extrakardidlni tkani (pri pritomnosti zndmek kardidlniho
postizeni klinicky, na zobrazovacich metodach, pripadné laboratorné). Endomyokardialni biopsie je tedy vyuzivana
spisSe pri podezieni na izolovanou srdec¢ni amyloidézu Ci pfi jinych specifickych situacich.

Konkrétni typ amyloidézy stanovuji imunohistochemické metody, coz? je dllezité pro specifickou 1é¢bu.lt 2! Typizace
amyloiddzy neni ovsem kvdali rGiznym faktor@im vzdy jednoduchd, napf. kvlli pfimési dalsich fyziologicky se
vyskytujicich struktur (glykosaminoglykany atd.).[?! Vedle imunohistochemickych metod je proto vyuZivana i
hmotnostni spektrometrie.l?! U TTR amyloiddzy se uplatiiuje i genetické vysetfeni pro rozliseni mezi familiarni a
senilni formou.!?!

AL amyloidézy ma na EKG pomérné dosti specificky obraz, bohuzel ne vzdy pritomny. Je to nizka voltaz v
konéetinovych svodech, obraz infarktu pfedni sté€ny a AV blokada I. stupné&.l!) Echokardiografie vétsinou
odhali velikostné normalni az malou levou komoru, hypertrofii stén komor a zvySenou myokardialni echogenitu
kvali extraceluldrné ulozenému amyloidu. Vzhledem k tomu, Ze je amyloidéza ¢astou pric¢inou restriktivni
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kardiomyopatie, je také detekovano zvyseni plnicich tlaku levé komory. K diagnostice patfi i magneticka
rezonance srdce. Ta u vétsiny pripadl odhali difuzni subendokardiélni pozdni syceni gadoliniem (late gadolinium
enhancement - LGE), souvisejici se zmé&nami tkdné& myokardu.[213]

Na rozdil od AL amyloiddzy, je u TTR amyloidézy voltdz v koncetinovych svodech ¢asto normalni. Jsou spiSe
pfitomny nespecifické poruchy vedeni, zmény ST-T segmentul!! a v aZ 50 % fibrilace sini.[?! Je zde také cetné&jsi
vyskyt blokady levého Tawarova raménka a AV blokad vyssich stupnl. Echokardiograficky obraz TTR amyloiddzy je
podobny tomu u AL amyloidézy.[H2]

ECHO ardec¢ni amyloidézy

Restriktivni kardiomyopatie s Srdecni amyloidéza s Srdec¢ni amyloidéza s

dilataci obou sini (4CH hypertrofii stén levé komory a  hypertrofii stén levé komory a

projekce) zvysenou echogenitou zvysSenou echogenitou
myokardu (parasternalni myokardu (parasternalni
projekce na dlouhou osu) projekce na dlouhou osu)

Srdecni amyloidéza s
hypertrofii stén levé komory a
zvySenou echogenitou
myokardu (4CH projekce)

Lécbha a prognoza

U srde¢ni amyloidézy je |1é¢ba zacilena jak na 1é€bu srde¢niho selhani, tak i samotné priciny vzniku
amyloidu. U AL amyloiddzy jsou v 1é¢bé srde¢niho selhani primarné vyuzivdna diuretika a antagonisté aldosteronu.
ACE inhibitory jsou ¢asto Spatné tolerovany (v disledku kombinace autonomni dysfunkce a nizkého srde¢niho
vydeje).[12] Naopak u TTR amyloiddzy bez autonomni neuropatie jsou nizké davky ACE inhibitord vétsinou snaseny
dobfe. Vzhledem k arytmickym manifestacim je nékdy indikovan pacemaker.!!!

Specificka l1é¢ba AL amyloiddzy je cilena na plazmatické bunky, mj. s vyuzitim chemoterapeutik a
specifickych monoklonalnich protilatek .131*1 SniZzeni sérovych hladin lehkych proteinovych fetézcl koreluje s

vyraznou Upravou projevl srdecniho selhani. Zvazena mUze byt i autologni transplantace kmenovych bunék,
kterd mé ovéem sva omezeni.[1l2!

U TTR amyloiddzy se jiz v klinické praxi za¢ina vyuzivat stabilizator tetrameru transthyretinu Tafamidis. Dalsi latky
jsou ve fazi vyzkumu. V pripadé AL i TTR amyloiddzy je v nékterych pripadech indikovdna transplantace srdce.

Bez IéCby je nejméné prizniva progndéza AL amyloiddzy, obzvldsté u pacientl se srde¢nim selhanim, kdy je doba
preziti méné nez 9 mésicd.l!

Zdroje
Souvisejici clanky

= Kardiomyopatie
= Restrikéni kardiomyopatie
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