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Transthyretinova kardiomyopatie - prehled problematiky v roce 2025

Klinicky obraz

ATTR-CM se nejcastéji projevuje jako srde¢ni selhani se zachovalou
ejekent frakci, srde¢nim selhdnim v terénu méné vyznamné aortéini
stendzy, fibrilaci sini nebo atrioventrikularnimi blokddami. Srde¢nf se-
lhdni ma obvykle pomérné vyraznou pravostrannou slozku s vyskytem
ascitu a hepatomegalie. Z extrakardidlnich manifestaci je ¢asto dopro-
vazena syndromem karpélnich tunel, méné frekventné spontanni
rupturou distaInf slachy bicepsu, zuzenim patefniho kanalu, hypakusis
a variabilné senzorimotorickou a/nebo vegetativni polyneuropatif,
kterd doprovazi nékteré typy hereditarnf transthyretinové amyloidézy
(3). Na druhou stranu AL amyloiddza vyznacuje mnohem rozsahlejsim
systémovym postizenim. Postizeni myokardu se projevuje rychle pro-
gredujicim a t&zkym srde¢nim selhdnim pfi méné ndpadném echokar-
diografickém nalezu. Postizeni ledvin vede k nefrotickému syndromu az
selhdnfledvin. Infiltrace gastrointestinalniho traktu zplsobuje poruchy
motility a malabsorpéni syndrom, typicka je makroglosie s otisky zubd
na okraji jazyka. Tyto projevy jsou doprovazeny snadnou tvorbou koz-
nich hematom, polyneuropatif a ortostatickou hypotenzi (5).

Diagnostické modality

PYi echokardiografickém vysetfeni mazeme zachytit koncentrické
ztlusténi stén levé komory srdecni, doprovdzené ztlusténim volné steny
pravé komory, srde¢nich chlopni nebo sifiového septa. Charakteristickou

znamkou je snizenflongitudindIni kontrakce levé komory s pfevazujicim

postizenim bazalnich segmentl oproti segmentldm apikalnim. Toto
mUzeme zobrazit pomoci mapovéni globalniho longitudindliniho strainy,
kde je typickym ndlezem tzv. apical sparing — zachovala podélna kon-
traktilita apikalnich segmentd (Obr. 1). Casté je pfitomnost perikardialniho
vypotku a granuldrni echostruktura levé komory srdce (3, 4). V EKG majf
pacienti se srde¢nimi amyloidézami nizkou voltdz QRS komplexd, kterd
je nekoreluje se ztlusténim stény levé komory srdce pfi echokardiografii.
U pacientd s ATTR-CM nemusi byt vzdy nizkd voltdz v EKG vyjadrena,
mohou byt zachyceny raménkové blokady, obraz jizvy na pfednfi sténé,
nebo atrioventrikuldrni blokddy. V recentni praci byl nejvice senzitivnim
a presnym indikdtorem onemocnéni pomér mezi celkovou sumou voltazi
QRS komplext a tloustky stén LKS (LYWT) < 7.8 (senzitivita 94 %, nega-
tivni prediktivni hodnota 97 %, presnost 82 %) (6). Nemocni s ATTR-CM
mivaji také vyrazné zvysené kardidlni biomarkery jako N-terminalni-
pro-B-natriureticky peptid nebo srdecni troponiny | a T. Zvysen( téchto
biomarker( je disproporciondlnf k tizi onemocnéni, zvysené jsou vyrazné
jiz v pocétecnich stadiich onemocnéni (NYHA |, 11) (3, 4).

P¥i scintigrafii pomoci kostnich izotopl vyuzivédme vysokou afinitu
difosfonatt k myokardu postizenému transthyretinovou amyloidézou
(Obr. 1), kterd je vysvétlovana pitomnosti mikrokalcifikaci v amyloidnich
depozitech. Jako nosice se vyuzivaji DPD (3,3-diphosphono-1,2-propa-
nodikarboxylova kyselina), pfipadné MDP (methylendifosfonat), HDP
(oxidronat) nebo pyrofosfat, znacené metastabilnim 99 m-techneciem.
DPD scintigrafie mé v diagnostice ATTR amyloiddzy vysokou senzitivitu,

Obr. 1. Typické ndlezy transthyretinové kardiomyopatie na zobrazovacich metoddch (z archivu IKEM)

Panel A — Ndlez koncentrické hypertrofie levé komory srdecni na echokardiogratfii (parasterndlini projekce)
Panel B - Mapa longitudindiniho strainu levé komory srdecni ilustruje vyznamné snizeni v bazdinich segmentech oproti segmentim apikdInim (apical sparing), které je

typické pro srdecni amyloiddzy

Panel C - DPD scintigrafie ukazuje intenzivni akumulaci izotopu v srdci oproti skeletu (Perugini grade Ill) u pacienta s transthyretinovou kardiomyopatif
Panel D - Difuzni pozdni syceni myokardu obou srdecnich komor gadoliniem pfi magnetické rezonanci srdce
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