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podíl nemocných léčených tafamidisem (20 % a 40 % nemocných), 

ke kterému byla studijní intervence přidávána. Kromě významného 

ovlivnění mortalitních a morbiditních cílových ukazatelů zpomalují tyto 

tři léčebné intervence také zhoršování výkonnosti při šestiminutovém 

testu chůze a pokles kvality života hodnocené podle Kansaského 

dotazníku. V České republice je zatím jediným hrazeným lékem pro 

transthyretinovou kardiomyopatii tafamidis. Očekává se přiznání úhrady 

acoramidisu a vutrisiranu. Diskutuje se, zda bude optimálním léčebným 

postupem stabilizace nebo inhibice tvorby transthyretinu, popřípadě 

kombinace těchto postupů (20). Přímé srovnání těchto strategií však 

neexistuje. Vzhledem k nákladnosti patrně nebude kombinační léčba 

těmito preparáty dlouho možná. Pro úspěch léčiv v klinické praxi bude 

rozhodující tolerance léčby a finanční limitace v konkrétním zdravotním 

systému.

Závěr
ATTR-CM se projevuje známkami srdečního selhání, fibrilací síní, 

atrioventrikulárními blokádami a vede k časnější klinické manifestaci 

aortální stenózy. Podezření na ATTR-CM máme hlavně u jedinců starších 

šedesáti let, pokud jsou výše uvedené klinické manifestace provázeny 

ztluštěním stěn LKS. Diagnózu ATTR-CM dokážeme ve většině případů 

stanovit neinvazivně. Nezbytnou součástí diagnostického algoritmu jsou 

echokardiografie, scintigrafie s kostními izotopy a vyloučení monoklo-

nální gamapatie pomocí stanovení volných řetězců v séru v kombinaci 

s imunofixací séra a moči. Při významném podezření na ATTR-CM je třeba 

pacienta časně referovat do specializovaného kardiovaskulárního centra 

k případnému doplnění CMR či endomyokardiální biopsie a zvážení 

dalších léčebných možností včetně nasazení adekvátní specifické terapie.

Zkrácené informace o přípravku Beyonttra® najdete na stránce 293.
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Tab. 1. Porovnání baseline dat nejvýznamnějších studií léčby transthyretinové kardiomyopatie s charakteristikou souborů pacientů a nejdůležitějšími 
výsledky. Upraveno podle citace 20

ATTR-ACT (n = 411 pts) ATTRibute- CM (n = 632 pts) HELIOS-B (n = 655 pts)
Testovaný lék tafamidis acoramidis vutrisiran

Mechanismus účinku stabilizátor transthyretinu stabilizátor transthyretinu inhibitor syntézy transthyretinu

Způsob podávání, dávka p. o., 20 mg nebo 80 mg 1× denně p. o., 800 mg 2× denně s. c., 25 mg každé 3 měsíce

Období náboru pacientů 12/2013–8/2015 4/2019–10/2020 12/2019–8/2021

Průměrný věk při zařazení (roky) 75 77 77

Podíl žen (%) 9 % 10 % 9 %

Hereditární forma (%) 24 % 10 % 12 %

Funkční třída NYHA (%) I 8 % 
II 60 % 
III 32 %

I 11 % 
II 72 % 
III 17 %

I 13 % 
II 78 % 
III 9 %

NT-proBNP (pg/ml), medián ~3000 2326 ~1900


