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Transthyretinova kardiomyopatie - prehled problematiky v roce 2025

Tab. 1. Porovndni baseline dat nejvyznamnéjsich studii lécby transthyretinové kardiomyopatie s charakteristikou soubor( pacientd a nejddleZitejsimi

vysledky. Upraveno podle citace 20

ATTR-ACT (n =411 pts)

ATTRibute- CM (n = 632 pts)

HELIOS-B (n = 655 pts)

Testovany lék

tafamidis

acoramidis

vutrisiran

Mechanismus tcinku

stabilizator transthyretinu

stabilizator transthyretinu

inhibitor syntézy transthyretinu

Zpusob podavani, davka

p. 0., 20mg nebo 80 mg 1x denné

p. 0., 800 mg 2x denné

s.C., 25 mg kazdé 3 mésice

Obdobi naboru pacientt

12/2013-8/2015

4/2019-10/2020

12/2019-8/2021

Pramérny vék pfi zafazeni (roky) 75 77 77
Podil zen (%) 9% 10 % 9%
Hereditarni forma (%) 24 % 10 % 12 %
Funkéni tiida NYHA (%) | 8% 111 % 113 %
1160 % 1172 % 1178 %
11132 % 1117 % 1119 %
NT-proBNP (pg/ml), median ~3000 2326 ~1900

podil nemocnych lécenych tafamidisem (20 % a 40 % nemocnych),
ke kterému byla studijni intervence pfiddvana. Kromé vyznamného
ovlivnéni mortalitnich a morbiditnich cilovych ukazatell zpomaluji tyto
tfi [écebné intervence také zhorsovani vykonnosti pfi Sestiminutovém
testu chlize a pokles kvality Zivota hodnocené podle Kansaského
dotazniku. V Ceské republice je zatim jedinym hrazenym lékem pro
transthyretinovou kardiomyopatii tafamidis. Ocekavé se pfiznanf Uhrady
acoramidisu a vutrisiranu. Diskutuje se, zda bude optimalnim lé¢ebnym
postupem stabilizace nebo inhibice tvorby transthyretinu, popfipadé
kombinace téchto postupt (20). Pfimé srovnani téchto strategif vsak
neexistuje. Vzhledem k ndkladnosti patrné nebude kombina¢nf lé¢ba
témito preparaty dlouho mozna. Pro Uspéch léciv v klinické praxi bude
rozhodujici tolerance lé¢by a finan¢ni limitace v konkrétnim zdravotnim
systému.

Zaver
ATTR-CM se projevuje zndmkami srde¢niho selhan, fibrilaci sinf,
atrioventrikuldrmimi blokddami a vede k ¢asnéjsi klinické manifestaci
aortalni stendzy. Podezfeni na ATTR-CM mame hlavné u jedinct starsich
Sedeséti let, pokud jsou vyse uvedené klinické manifestace provézeny
ztlusténim stén LKS. Diagndzu ATTR-CM dokdzeme ve vétsiné pripad(
stanovit neinvazivné. Nezbytnou soucasti diagnostického algoritmu jsou
echokardiografie, scintigrafie s kostnimi izotopy a vylouc¢eni monoklo-
nalni gamapatie pomoci stanoven( volnych fetézcl v séru v kombinaci
simunofixaci séra a mocdi. Pfi vyznamném podezieni na ATTR-CM je tfeba
pacienta ¢asné referovat do specializovaného kardiovaskularniho centra
k pffpadnému doplnéni CMR ¢ endomyokardidlni biopsie a zvazenf
dalsich lé¢ebnych moznosti véetné nasazeni adekvétni specifické terapie.
Zkrdcené informace o pripravku Beyonttra® najdete na strdnce 293.
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