kterd v nékterych pracich dosahuje 95-98 % (1, 7, 8). FaleSné negativni
mUze byt u nékterych typd hereditarni TTR amyloidézy (Phe84Leu TTR,
Ser97Tyr TTR). Specificita DPD scintigrafie se pohybuje kolem 80-85 %.
Vysetieni mize byt falesné pozitivni az u 20 % AL amyloiddz, proto je vzdy
nutné vyloucit monoklondlni gamapatii. Vzacné je DPD scintigrafie falesné
pozitivni u amyloidéz z akumulace apoproteinu A (typu |, II, 1IV), coz byva
doprovézeno nefropatii s nefrotickym syndromem, nebo u amyloidézy
z beta-2 mikroglobulinu u pacientd, ktefi byli dlouho na hemodialyze
(vice nez 9 let). FaleSné pozitivni DPD sken byl popsan také pfi stfadani
hydroxychlorochinu pfi 1é¢bé Plaquenilem (4). Pro popis akumulace
izotopu v srdci se pouziva Peruginiho $kéla o 4 stupnich (stupné0, 1, 2, 3)
(1,7,8). Pro pfitomnost ATTR kardiomyopatie jsou diagnostické poslednf
dva stupné, kdy se izotop v srdci akumuluje se stejnou (stupen 2) nebo
vyssi intenzitou (stupen 3) nez v okolnim skeletu (1).

Na magnetické rezonanci srdce (CMR) je charakteristickym obrazem
srdecni amyloiddzy rozséhlé pozdni syceni gadoliniem (Obr. 1), které
nejdrive postihuje subendokardidIni vrstvy stény obou komor, pozdéji
je postizeni transmuralni (13). Méné pokrocilé faze srde¢ni amyloiddzy
mUzeme lépe identifikovat pomoci T1 mapovani. Pokud zndme nativni
a postkontrastni T1 signal a hematokrit, dokdzeme vypocitat extracelu-
larni objem v postizeném myokardu (ECV) (9). U pacientd se srde¢nimi
amyloidézami nachdzime také zvyseny nativni T1 signal a vyrazné
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zvyseni extraceluldarniho objemu, typické jsou hodnoty ECV nad 40 %
(9). Stejny CMR obraz vidime u transthyretinové i AL amyloiddzy, typ

amyloidézy musi byt upfesnén dalsimi vysetfenimi.

Diagnosticky algoritmus pii podezieni
na srdecni amyloidézu

Podezfeni na srde¢ni amyloiddzu vznikd u nemocnych se srde¢nim
selhdnim, dale fibrilaci sini nebo atrioventrikularnimi blokadami, v pfi-
tomnosti varovnych klinickych zndmek a/nebo abnormalniho nélezu
na echokardiografii (Obr. 2). Pfi echokardiografii je suspektni predevsim
ztlusténi stén LKS, které je doprovdzeno dalsim typickym nélezem,
jako je ztlusténi volné stény pravé komory nebo septa sinf, porucha
longitudinalni kontrakce s pfevahou postizeni bazéalnich segmentd,
¢i perikardidlni vypotek. Suspekci zvysuje abnormalni EKG kfivka, déle
elevace hladin natriuretickych peptidd a srde¢nich troponin(, kterd vsak
v pocétecnich fazich onemocnéni nemusi byt vyjadiena. Déle je tfeba
doplnit DPD scintigrafii a testy k vylou¢eni monoklonalni gamapatie,
konkrétné stanoveni volnych fetézcl kappa a lambda v séru v kombinaci
s imunofixacf séra a moci.

Pfi pozitivni DPD scintigrafii a normélnich testech na monoklo-
nalni gamapatii je mozno stanovit diagnézu ATTR-CM neinvazivné.
Naopak pfi hrani¢ni nebo negativni DPD scintigrafii ¢asto dopliuje-

Obr. 2. Schéma pro diferencidini diagnostiku srdecnich amyloidéz obsahuje seznam klinickych ukazateld svéd¢icich pro diagndzu srdecni amyloiddzy

a dalsi diagnosticky postup

Ze, neuropatie (AL amyloid)

perikardidlni vypotek

KLINICKE PODEZRENI NA SRDECNI AMYLOIDOZU
1. Srdecni selhani se zachovalou ejek¢ni frakci, fibrilace sini, AV blokada
2. Sy. karpalnich tunel(, ruptura slachy bicepsu, neuropatie (TTR amyloid), tvorba hematomd, proteinurie, GIT poti-

3. Normalni ¢i snizend voltaZ QRS - neodpovida ztlusténi stén, raménkové blokady, obraz jizvy, AVB |
4. Ztlusténi stén LK, PK, septa sini; porucha longitudinalni kontrakce LK - pfevaha postizeni bazalnich segment(;

5. Vyrazné zvyseni BNP/NTproBNP, dlouhodobé zvy3eni hs TNT/TNI — neodpovida klinické tizi CHSS

Volné fetézce kappa/lambda
Imunoelektroforéza séra a moci

y

/

99m-Tc DPD scintigrafie

\ 4

Endomyokardialni
biopsie

Definitivni diagndza transthyretinové amyloidézy srdce

Definitivni diagnéza AL amyloidézy srdce
Hematologicka diagnostika

A

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

/ Vnitf Lék. 2025:71(5):289-294 / VNITRNI LEKARSTVI



