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Transthyretinova kardiomyopatie - prehled problematiky v roce 2025

Obr. 3. Piehled nejcastejsich klinickych manifestaci transthyretinové kardiomyopatie a vysledkd screeningdi na tuto diagndzu v dané klinické situaci
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me jesté CMR a typ amyloidu ovéfujeme endomyokardialn{ biopsif.
Endomyokardidlni biopsie je nutna také u pozitivniho vysledku DPD
scintigrafie doprovdzeného abnormalitami v testech na monoklonaini
gamapatii, pfedevsim v pfitomnosti monoklondiniho paraprotei-
nu (4, 7, 8). Vyjimkou je mirné zvyseni kappa fetézcd u nemocnych
s rendlnf insuficienci pfi absenci monoklonalni gamapatie. Recentné
byly definovany poméry fetézcl kappa a lambda (k/N) podle stupné
rendlIni insuficience — odhadované glomeruldrnffiltrace (eGFR), které
nezhorsily pfesnost neinvazivniho diagnostického algoritmu. Pi eGFR
> 90 ml/min je akceptovan pomér k/A 0,26-1,65, pti eGFR 60-90 ml/
min — /A 0,26-2,00, pfi eGFR 30-60 ml/min — k/A 0,26-2,50, pfi eGFR
< 30 ml/min potom k/A 0,26-3,10 (8). V nejasnych pripadech je nutna
endomyokardialni biopsie nebo molekularné-genetické vysetfeni na
hereditarni typy amyloidd (4).

Epidemiologie

Neinvazivni diagnostika TTR amyloidézy srdce pomoci DPD
scintigrafie umoznila screening tohoto onemocnéni mezi nejriiz-
néjsimi skupinami kardiologickych pacientl a ukézala jeji preva-
lenci v fadu procent v rizikovych skupinach (10-13). Podrobnéji
ukazuje vysledky téchto studif obrazek 3. Screenovani byli pacienti
s HFPEF starsi 60 let s tloustkou septa komor > 12 mm, pacienti
podstupujici chirurgickou ndhradu aortaini chlopné ve véku nad
65 let, dale pacienti s katetriza¢ni intervenci aortaini chlopné. Novéji
studie sledovaly prevalenci TTR amyloidézy srdce u nemocnych
s recentnim zachytem fibrilace sini nebo jedincd s implantovanym
kardiostimulatorem, v obou pfipadech ve véku nad 65 let a s tloust-
kou septa komor > 12 mm (12, 13). Akumulace izotopl v srdci pfi
kostnim skenu byla sledovéna i v neselektovanych populacich. Pfi
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retrospektivnim zhodnocenfi kostnich scintigram@ u pacientd ve
véku > 75 let bez pfedchoziho podezfeni na TTR amyloidézu byla
zjisténa prevalence myokardidlniho vychytavani DPD u 3,9 % muz{
a 0,8 % zen. Prevalence rostla s vékem, dosahovala 13,9 % u muzd
starsich 85 let (2,7 % u zen) (14). Pozitivita DPD scintigrafie nenf
ekvivalentem amyloidni kardiomyopatie, onemocnéni muze radu
let pfedchazet. Nicméné vysledky téchto studif ukazuji na rizikové
skupiny, kde je tfeba TTR amyloidézu srdce hledat.

Lécba srdecni transthyretinové amyloidézy

V minulosti byla jedinou Ié¢ebnou metodou transplantace jater
u jedincd s hereditdrnimi formami transthyretinové amyloidozy (3).
V poslednim desetileti viak doslo k vyvoji fady léCebnych intervenci.
Rozdélujeme je na skupinu stabilizatord transthyretinu (tafamidis,
acoramidis), kterd stabilizuje cirkulujici tetramery transthyretinu, zpo-
maluje proces tvorby monomerd, a tim tvorbu amyloidogennich fibril.
Druhou skupinou jsou inhibitory syntézy transthyretinu, kam patfi malé
interferujici RNA (patisiran, vutrisiran), déle antisense oligonukleotidy
(inotersen, eplontersen), které pomoci interference s mMRNA blokuijf
syntézu TTR v jatrech. Posledni skupinou jsou depletory TTR, které majf
mobilizovat amyloidni prekuzory z tkani, které jsou ve stadiu studif (3,
4, 20). Priznivé doklady pro ovlivnéni mortality a morbidity u pacient(
s postizenim srdce pfi transthyretinové kardiomyopatii maji stabili-
zatory transthyretinu tafamidis a acoramidis, déle inhibitor syntézy
TTR vutrisiran (2, 15-19). Z tabulky 1 je patrné, Ze se zasadné zmeénil
profil pacientd s transthyretinovou kardiomyopatii, kteff byli od roku
2015 postupneé do studif zafazovani. Pacienti v recentnéjsich studiich
maji méné pokrocilé srde¢ni selhdni s mensim podilem NYHA Il tfidy
a nizsim NT-proBNP. Ve studiich s acoramidisem a vutrisiranem nardstal
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