Neperfuzni kardiologie

Srde¢ni amyloidéza — DPD scan

1. Vysvétlit, co je
amyloidéza.

2. Vyjmenovat typy
amyloiddézy.

3. Popsat amyloidézu
srdce, patofyziologii a
projevy.

4. Vysvétlit mozZnosti
diagnostiky amyloiddzy.
Zminit radiofarmakum
pouZzivané u NM a
mechanizmus zobrazeni.

Co je amyloidéza?
e skupina nemoci, pfi kterych se v tkanich uklada patologicky zménéna
bilkovina — amyloid.
e amyloid se uklada hlavné extracelularné. Depozita narusuji normalni
strukturu a funkci organu.
e postizeni mize byt:
o lokalizované — jeden organ nebo tkan;
o systémové — vice organu.

Typy amyloidézy
e AL amyloidéza

o vznika z lehkych fetézcli imunoglobulint, nejcastéji pfi
mnohocetném myelomu.

o usrdec¢niho postizeni ma ¢asto rychly a zavazny pribéh.
Klinicky je nutné ji vylougit jako prvni — onkologické
onemocnéni snutnosti onkologické terapie.

e ATTR amyloidéza

o vznika z transthyretinu — transportni bilkovina pro thyroxin
tvofena hlavné v jatrech.

o nejvyznamnéjsi typ pro nuklearni medicinu. Nova specficka
IéCiva, nakladna.

e AA amyloidéza

o vznika pfi dlouhodobém zanétu. Prekurzorem je sérovy
amyloid A. U chronickych infekci, revmatickych a zanétlivych
chorob.

o pro srdeCni amyloidézu je méné obvykla nez AL a ATTR.

Amyloidéza srdce
e amyloid se uklada v myokardu. Myokard se stava tuzsi. ZhorSuje se
plnéni komor. Vznika obraz restriktivni / infiltrativni kardiomyopatie.
e na echokardiografickém vyS. mGze byt patrna ,hypertrofie” stén, ale
nejde o klasickou hypertrofii svalovych bunék.
e klinicky obraz:
o srde¢ni selhani, Casto se zachovalou ejekéni frakci HFpEF.
dusnost.
unava.
otoky.
fibrilace sini, pfevodni poruchy.
hypotenze nebo Spatna tolerance bézné 1é¢by srdeéniho
selhani.
o zvySené NT-proBNP, nékdy i troponin.
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Diagnostika
e standardné echokardiografie, mozna je i MR, ev. endomyokardialni
biopsie (EMB).
¢ NM - “DPD scan” — RF puvodné pro scinti skeletu. Ve fibrilach




5. Popsat interpretaci DPD
scanu, vysveétlit Perugini
score a nutnost korelace
s dalsimi metodami.

amyloidu se vaze na kalcium.
e Bez specifické pfipravy, jen hydratace. Hodnoti se planarni scintigramy
srdce, distribuce v srdci se upfesrfiuje SPECT.

Interpretace
e Perugini score (dle Enricy Perugini, italské kardioloZky)
o vizualni srovnani aktivity v oblasti srdce s aktivitou ve zdravych
Zebrech.
0 — bez akumulace v myokardu
1 — niz8i akumulace nez v Zebrech
2 — cca stejna jako v Zebrech
3 — vys8i nez v Zebrech
pro amyloidézu svédg¢i intenzita 2 a 3 —> neodliSuje vSak typ
amyloidozy ALE...
...pFi vylou€eni paraproteinu (neni myelom) + DPD grade 2-3 =
prakticky najisto ATTR amyloidoza —> — neni nutna biopsie
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Shrnuti

Amyloidéza je skupina onemocnéni, pfi kterych se v tkanich uklada
patologicky zménéna bilkovina — amyloid. Depozita amyloidu narusuji
strukturu a funkci postizeného organu. U srdce vede ukladani amyloidu v
myokardu typicky k infiltrativni/restriktivni kardiomyopatii se srdeénim
selhanim, €asto pfi zachované ejekéni frakci. Klinické podezieni
podporuje kombinace ztlusténi stén levé komory, dusnosti, inavy, otoki,
fibrilace sini nebo prevodnich poruch, zvySeného NT-proBNP a Spatné
tolerance bézné lécby srdec¢niho selhani. Je dullezité odlisit AL
amyloidozu, ktera souvisi s lehkymi fetézci imunoglobulint a vyzaduje
hematologicko-onkologické feSeni, od ATTR amyloidézy vznikajici z
transthyretinu. DPD scan je scintigrafické vySetieni pouzivané hlavné pfi
podezieni na transthyretinovou srdeéni amyloid6zu. Pozitivni nalez grade
2-3 podle Perugini, pfi souéasném vylou€eni AL amyloidézy, umoziiuje
stanovit diagnézu ATTR amyloidézy s vysokou jistotou bez nutnosti
endomyokardialni biopsie.




Neperfuzni kardiologie

Méné casté metody

1. Popsat ucel a vystupy
radionuklidové
ventrikulografie.

2. Vysvétlit pojem srdecni zkrat,
Jeho patofyziologii a druhy.
Cim maze byt zptisoben.
Struéné vysvétlit princip
detekce na NM.

Radionuklidova ventrikulografie

uéel: neinvazivni hodnoceni funkce komor, hlavné ejekéni frakce levé
komory.
metoda umozriuje hodnotit:

o EF LK,

o regionalni kinetiku stén,

o objemy komory: EDV a ESV.
principem je zobrazeni krevniho poolu pomoci *™Tc znaéenych
erytrocytt.
znacené erytrocyty zlstavaji intravaskularné, a proto dobfe zobrazuji
srdecni dutiny.
vySetfeni se provadi jako planarni gatovana studie.
gating znamena synchronizaci zaznamu s EKG.
srdecni cyklus se rozdéli na nékolik €asovych Usekd, takze Ize
rekonstruovat zmény objemu komory béhem systoly a diastoly.
z Casové zmeény aktivity nad levou komorou se vypocita ejek€ni frakce.
vyhodou metody je vysoka presnost a reprodukovatelnost, proto byla
vhodna pro opakované sledovani funkce LK napfiklad ve studiich.

Shrnuti:

Radionuklidova ventrikulografie je pfesna a reprodukovatelna metoda pro
méfeni EF a kinetiky komor, zalozena na gatovaném zobrazeni krevniho poolu
znaCenymi erytrocyty. Dnes se pouziva velmi malo , , nahrazuje se dobie
dostupnou a rychlou echokardiografii.

Detekce srdecnich zkratt

ucel: prukaz a kvantifikace patologického zkratu mezi srde¢nimi oddily
nebo velkymi cévami.
zkrat znamena, Ze krev proudi jinou nez normalni cestou (defekt septa
sini, defekt septa komor, perzistujici d. arteriosus...). Smér urcuje
tlakovy gradient — z mista vyssSiho tlaku do mista nizsiho tlaku (s
vyvojem choroby muize dojit k otoeni sméru)

o levopravé zkraty,

o pravolevé zkraty.
principem je dynamicka scintigrafie po rychlé intravendézni aplikaci
radiofarmaka.
radiofarmakum prochazi pravym srdcem, plicemi, levym srdcem a
systémovym obéhem.
kamera snima rychlou pasaz aktivity v Case.
pfi normalnim prdchodu se aktivita objevi nad plicemi jednou béhem
prvniho prachodu.
u levopravého zkratu se ¢ast okysli¢ené krve vraci zpét do plicniho
obéhu, proto se nad plicemi objevuje opakované nebo zvySené
mnozstvi aktivity.
hodnoceni je zaloZeno na kfivkach aktivity v €ase, zejména nad plicemi.
metoda umoznuje kvantifikaci zkratu, tedy odhad velikosti




3. Vysveétlit zmény srdecni
inervace u srdecniho selhani,
princip zobrazeni
autonomnich receptort a
klinicky vyznam.

patologického prutoku.
e klinicky dopad:
o potvrzeni pfitomnosti zkratu;
o odhad jeho hemodynamické vyznamnosti;
o pomoc pfi rozhodovani o dalSim kardiologickém nebo
kardiochirurgickém postupu.

Shrnuti:

Radionuklidova kardioangiografie hodnoti priichod radiofarmaka srdcem a
plicemi v Case. U zkratovych vad méfi aktivitu ,zkratované® krve nad plicemi a
umoziuje zkrat kvantifikovat.

Zobrazeni autonomni inervace srdce
e ucel: hodnoceni sympatické inervace myokardu, zejména u srde¢niho
selhani.
e pouzivané radiofarmakum je '**|-MIBG.
e MIBG je analog noradrenalinu. Vychytava se v sympatickych nervovych
zakonc&enich prostfednictvim noradrenalinového transportéru.
e uzdravého myokardu je vychytavani MIBG jasné patrné.
e pfi srde¢nim selhani dochazi k poruse sympatické inervace:
o zvySena sympaticka aktivace
o shizeni adrenergnich receptor(;
o shiZeni noradrenalinu v synapsich;
o pokles vazby MIBG.
e u srde¢niho selhani je typicky:
o shizena vazba MIBG
o vySSi wash-out rate (rychlejsi vyplaveni)
e Kklinicky dopad:
o odhad zavaznosti srde¢niho selhani;
o prognosticka informace;
o potencialné stratifikace rizika arytmii a kardialnich pfihod,;
o v bé&zné kardiologické praxi v CR se ale rutinn& nepouziva,
spiSe jako doplnék diagnostiky parkinsonizmu (u mb. Parkinson
také dochazi k zaniku autonomnich receptoru v srdci).

Shrnuti:

123-MIBG zobrazuje sympatickou inervaci srdce. Pfi progresi srde¢niho selhani
roste kompenzatorné adrenergni stimulace a klesa exprese receptort. Tim
klesa i vazba MIBG. Metoda ma prognosticky vyznam, ale neni dnes rutinni
soucasti kardiologické diagnostiky.




