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Cardiac amyloidosis - rare or underdiagnosed?
Amyloidova kardiomyopatia — zriedkava alebo neodhalena?
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Abstract. Amyloidosis is a heterogenous disease consisting of the depositing of proteinous substance
(amyloid) in body tissues. Cardiac amyloidosis is characterized by clinically significant extracellular amyloid
infiltration of the heart by amyloid. Cardiac involvement represents the most important prognostic factor in
AL amyloidosis and thus early diagnosis of amyloid heart disease is most important for further management.
Recent clinical research has shown that amyloidosis, particularly TTR, is not so rare as it was thought. This
review aims to discuss pathogenesis, manifestation, complex diagnostics and current therapeutic options
of amyloidosis with the main focus on amyloid cardiomyopathy, documented in two case-reports. Fig. 10,
Tab. 2, Ref. 34, on-line full text (Free, PDDF) www.cardiologyletters.sk
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Abstrakt. Amyloiddza je heterogénne ochorenie, pri ktorom sa bielkovinova substancia - amyloid uklada
v tkanivéch. Amyloidové kardiomyopatia je charakteristicka klinicky signifikantnou extraceluldrnou infilitraciou
amyloidu v srdci. Postihnutie srdca predstavuje najdolezitejsi prognosticky faktor pri AL amyloiddze, preto
je v€asna diagnostika postihnutia srdca vzhladom na dal$i manazment tychto pacientov najdélezitejia. Re-
centné klinické prace poukazuju na skutocnost, ze amyloiddza, najma transtyretinova, nie je tak zriedkavé
ochorenie ako sa predpokladalo. Tento prehladovy ¢ldnok sa zaoberd patogenézou, klinickym prejavom,
komplexnou diagnostikou a aktualnymi terapeutickymi moznostami pri amyloidoze so zameranim na amy-
loidovu kardiomyopatiu, ktord je dokumentovana nazorne aj na dvoch kazuistikach. Obr. 10, Tab. 2, Lit. 34,
on-line full text (Free, PDDF) www.cardiologyletters.sk
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Kazuistika 1

Amyloiddza je heterogénne ochorenie, ktoré postihuje vacsinu
organov a tkaniv organizmu. Podstatou ochorenia je agregacia
a depozicia bielkovinovych substancii vo forme nerozpustnych
amyloidovych fibril ulozenych extraceluldrne v podobe homo-
génnych amorfnych hmot, tzv. amyloidu, ¢o vedie k poskode-
niu organov. Pritomnost alebo absencia postihnutia srdca sa
ukazuje ako klucova pre prezivanie pacientov s amyloidézou
a dokazuje dolezitost jej vcasnej diagnostiky (1, 2).
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79-ro¢ny pacient bol odoslany pre progredujicu dychavicu
pri malej namahe po prejdeni asi 50 m, symetrické opuchy
dolnych koncatin a celkovt slabost s cielom komplexnej
diagnostiky. Liecil sa dlhoro¢ne na artériovi hypertenziu,
mal anamnézu predsienovych portuch rytmu - recidivujici
typicky flutter predsieni aj s ispesnou ablaciou substratu pred
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Siestimi rokmi a perzistujucu fibrilaciu predsieni. Mal pat
rokov implantovany kardiostimulator v rezime VVI, prekonal
ischemicku cievnu mozgovu prihodu dspesne rieSent trom-
bolyzou bez neurologického deficitu. Posledné $tyri roky bol
sledovany pre hypertroficka kardiomyopatiu bez obstrukcie
vytokového traktu lavej komory (LVOT). Zo starsej historie
vyberame opakované operacie karpalneho tunela, diskopa-
tiu v segmente L4-S1 so syndromom cauda equina. Uzival
furosemid, eplerendn, rivaroxaban, telmisartan, bisoprolol.
Pri objektivnom vySetreni boli pritomné kongestivne preja-
vy v oboch obehoch. Na pokojovom EKG bol stimulovany
rytmus v rezime VVI (obrazok 1). Na EKG zazname spred
implantdcie kardiostimuldtora bola okrem fibrilacie predsieni
pritomna nizka voltaz v koncatinovych zvodoch a patologicky
kmit QS vo zvodoch III, V1-V3 (obrazok 2). Echokardio-

Obrazok 1 Kazuistika 1 - EKG pri prijati

graficky sa potvrdila koncentrickd hypertrofia lavej komory
(LK) (18 - 20 mm), bez obstrukcie LVOT, ejek¢na frakcia
lavej komory (EFLK) bola 55 %, pritomné boli znaky zvy-
$enych plniacich tlakov LK, bez vyznamnych valvulopatii
(obrazky 3 a 4). Zjavna bola aj hypertrofia pravej komory
(PK) (9 mm). Globélny longitudinalny strain LK mal hodnotu
-10,2 % a vykazoval obraz tzv. ,apicalsparing” (obrazok 5).
Na ziklade anamnézy, EKG a echokardiografického nalezu
bolo vyslovené podozrenie na amyloidovu kardiomyopatiu.
Laboratérne nebola potvrdend pritomnost volnych lahkych
retazcov. Histologickym vySetrenim endomyokardu sa zistila
nespecificka hypertrofia kardiomyocytov s pritomnostou inter-
sticidlnych hmot, pozitivne farbenie na amyloid. Typizaciou
amyloidu sa potvrdil transtyretin. Genetické vySetrenie na
hereditarne formy transtyretinovej amyloidézy bolo nega-

Obrazok 2 Kazuistika 1 - Nativne EKG pred implantaciou kardiostimulatora
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Obrazok 3 Kazuistika 1 - Echokardiografia, parasternalna
dlha os

tivne. Definitivna diagnéza bola transtyretinova amyloidova
kardiomyopatia, tzv. divoky typ. Specifické lie¢ba tafamidisom
bola zamietnutd zdravotnou poistoviiou, lie¢ba bola teda
symptomatickd. V ase pisania rukopisu pacient 16 mesiacov
od stanovenia diagndzy Zije.

Kazuistika 2
66-ro¢ny pacient bol odoslany praktickym lekdrom pre

progredujucu dychavicu, kasel a opuchy dolnych koncatin.
Posledné tri mesiace bol opakovane vySetreny na centralnom

Obrazok 4 Kazuistika 1 - Prietok na mitralnej chlopni pri
dopplerovskom vysetreni

prijme pre prekolapsové stavy, ktoré boli v kontexte letnych
hortcav hodnotené ako synkopy pri nedostato¢nom prijme
tekutin. Bola zachytena fibrildcia predsieni s nejasnou diz-
kou trvania a planovand elektricka kardioverzia po u¢innej
antikoaguldcii minimélne jeden mesiac. Iné komorbidity
nemal. Pacient uzival warfarin, furosemid, eplerenén a bi-
soprolol. Objektivne bola pritomna dyspnoe pri rozhovore,
kongestivne prejavy v obidvoch obehoch. Na RTG hrudnika
sa zobrazili obojstranné pleuralne vypotky (obrazok 6). Na
EKG bol pri prijati dokumentovany sinusovy rytmus, nizka
voltaz v koncatinovych zvodoch, QS konfiguracia vo zvodoch
V1-V4. Echokardiograficky bola verifikovana symetricka hy-

Obrazok 5 Kazuistika 1 - Globalny longitudinélny strain a fenomén ,apical sparing®
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Obrazok 6 Kazuistika 2 - RTG hrudnika pri prijati

pertrofia X (18 mm) so zachovanou EFLK, hypertrofia PK,
dilatacia obidvoch predsieni, vysoké plniace tlaky (obrazky
7 a 8). Laboratorne sa v sére potvrdili patologické hodnoty
Tahkych retazcov kappa — 921 mg/l s patologickym indexom
kappa/lambda. V moc¢i bola taktiez detekovana pritomnost
BenceJonesovej bielkoviny typu kappa. Histologickym vy-
$etrenim endomyokardu sa potvrdila infiltracia amyloidom,
ktory imunohistochemicky zodpovedal Ig kappa. Pri paren-
teralnej diuretickej liecbe doslo k tstupu prejavov kongescie
s dokumentovanym poklesom hmotnosti -16 kg. Pocas hos-
pitalizacie doslo opakovane k synkope s obrazom dysfunkcie
SA uzla, preto bol pacientovi implantovany kardiostimulator
v rezime DDDR. Neskor pacientovi diagnostikovali mnoho-
pocetny myelom a néasledne ho odovzdali do hematologickej
starostlivosti. Vzhladom na progresiu rendlnej dysfunkcie

Obrazok 7 Kazuistika 2 - EKG pri prijati

Obrazok 8 Kazuistika 2 - Echokardiografia, parasternalna dlha os

a refraktérne srdcové zlyhavanie nebola iniciovana $pecificka
protinadorova chemoterapia a pacient do Siestich tyzdnov od
stanovenia diagnozy exitoval.

Patofyziologia a klasifikacia amyloidozy

Podstatou ochorenia je agregacia a ukladanie nerozpust-
nych amyloidovych fibril v antiparalelnom p-usporiadani.
Na tvorbu a ukladanie amyloidu md vplyv nielen zmena
$truktary povodnej bielkoviny, ale tiez patologické zvyse-
nie koncentracie amyloidogénneho proteinu. Doteraz bolo
identifikovanych 36 proteinov, ktoré sa mozu stat prekur-
zormi amyloidu s ukladanim do organov a tkaniv, a teda
aj rozmanitym klinickym prejavom (3). Tkanivové depozity
amyloidu maju pri farbeni kongocervenou tehlovocervent
farbu a pri pouziti polarizovaného svetla dochadza k typic-
kej metachromazii, t. j. Zltozelenému sfarbeniu (obrazok
9). Negativne pdsobenie amyloidu je komplexné. Zahrna
priamu kompresiu buniek, zvySeny oxida¢ny stres a tiez
priamu cytotoxicitu proteinovych prekurzorov amyloidu (4).
Farbenie kongocervenou nedokaze odlisit jednotlivé podtypy
amyloidu, ¢o je rozhodujuce pre dalsiu liecbu a prognézu
pacienta, preto sa pouzivaju imunohistochemické techniky
s panelom znamych amyloidogénnych proteinov na jeho
presnu Specifikdciu (5, 6).

Amyloidové depozity v srdci sa mozu nachadzat
v predsienach, komorach, perivaskularnom priestore, ¢i
prevodovom systéme srdca. Ukladanie amyloidu v myokarde
vedie k difuznemu zhrubnutiu stien s ich zvy$enou tuhos-
tou, ¢o vedie k vyznamnej poruche diastolickej funkcie az
re$trikéného charakteru. Pritomnost a rozsah amyloidovej
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Obrazok 9 Histologicky obraz amyloidézy myokardu

A - extracelularne amorfné hmoty, kongocerven, B — metachromazia v polarizovanom svetle, priznak ,,apple green®

kardiomyopatie je hlavnym faktorom urcujicim progndzu
(7). Podla stale platného konsenzu expertov z 10. Medzi-
narodného sympoézia o amyloidéze je postihnutie srdca
definované ako pozitivha biopsia myokardu dokazujica
infiltraciu amyloidom alebo zhrubnutie steny lavej komory
na viac ako 12 mm pri nepritomnosti artériovej hyperten-
zie alebo inych moznych pri¢in hypertrofie s pozitivnou
nekardidlnou biopsiou (8).

Spomedzi amyloiddz, ktoré poskodzuju srdce, su najcas-
tejsie: amyloidoza lahkych retazcov (AL) a transtyretinova
amyloidéza (ATTR). Dalsie formy s uvedené v tabulke 1
a st zriedkavé. Precizna diagnoza typu infiltrujuceho amyloidu
je kluc¢ova pre dal$i manazment pacienta.

Systémova AL amyloiddza je vysledkom klonalnej proli-
feracie plazmocytov v kostnej dreni s ukladanim amyloidu,
korého prekurzorom su lahké retazce monoklonalneho
imunoglobulinu. Spdja sa s roznymi typmi lymfoprolifera-
tivnych ochoreni z B buniek, mnohopocetnym myelémom,
makroglobulinémiou a malignymi lymfémami. Incidencia AL
amyloidozy sa odhaduje na 9,7 - 14,0 pripadov na milién
obyvatelov/rok (9).

Transtyretinova amyloiddza, jej hereditdrna forma
(ATTRm) je autozomdlne dominantné ochorenie, ktoré je

Tabulka 1 Typy amyloidoz poskodzujucich srdce

sposobené jednou alebo viacerymi mutaciami v TTR géne,
pricom dochadza v peceni k produkcii mutovaného transty-
retinu (star$i nazov prealbumin) a ten sa stava prekurzorom
amyloidu. Fibrilogenéza vyzaduje disocidciu tetramérnej
$truktury do nespravne zlozenych monomérov, z ktorych sa
stavaju solubilné oligoméry, prekurzory amyloidovych vlakien.
Mutdcia sa moze prejavovat ako polyneuropatia, kardiomyo-
patia alebo ide o zmieSany fenotyp. Konkrétny typ mutdcie
rozhodujicou mierou ur¢uje priebeh a prognoézu ochorenia
a je tiez klu¢ovy pre volbu lie¢by a prognézu (10).

Historicky nazov ,,senilna amyoidéza“ bol starsim oznace-
nim pre tzv. divoky typ transtyretinovej amyloidozy (AT TRwt)
a ndhodné nélezy v srdciach starsich pacientov sa povazovali
za obraz starnutia organizmu s malou klinickou relevanciou
(11). V stcasnosti sa povazuje za jednu z pric¢in srdcového
zlyhavania vo vys$om veku. U 13 % pacientov nad 60 rokov
so srdcovym zlyhavanim so zachovanou EFLK (HFpEF)
a hrubkou steny lavej komory nad 12 mm sa zistila pritomnost
ATTRwt, ¢o pri mnozZstve pacientov s HFpEF nie je malo
(12). U 11,6 % pacientov, ktori podstipili transkatétrova
néhradu aortalnej chlopne, boli pritomné scintigrafické nalezy
svedciace pre ATTRwt (13). Je teda ATTRwt zriedkavd alebo
poddiagnostikovana?

Typ Protein Miesto produkcie Poskodeny organ

AL Lahké retazce k alebo A Kostnd dren Oblicky, srdce, GIT, pecen, nervovy systém, méakkeé tkaniva
ATTRm - hereditdrna forma  Mutovany transtyretin Pecen Nervovy systém, srdce

ATTRwt - divoky typ Divoky typ transtyretinu Pecen Srdce

Sekundarna (AA) Sérovy amyloid A Pecen Oblicky, GIT, pecen, slezina, nervovy systém, zriedkavo srdce
Izolovand atridlna amyloidéza Atridlny natriureticky peptid ~ Predsiene Predsiene

AL - amyloiddza lahkych retazcov, ATTRm - hereditarna transtyretinova amyloidoza, ATTRwt - transtyretinova amyloid6za divoky typ, GIT - gastrointestinalny trakt
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Klinicky obraz

Klinické prejavy amyloidovej kardiomyopatie mozno
rozdelit do dvoch skupin, a to priznaky priamo stvisiace
s poskodenim srdca a nekardidlne znaky a priznaky. Z ex-
trakardialnych priznakov pri AL amyloidéze je makroglosia
pritomna asi v 10 % pripadov, mozu byt pritomné hemora-
gické prejavy zo zvysenej fragility ciev, periorbitalna purpura
a rozne nespecifické prejavy, ako chudnutie ¢i tnava (14).
Poskodenie obli¢iek s vyznamnou proteintriou zvysuje podo-
zrenie na amyloidézu oblicky. Progresivne senzorimotorické
neuropatie s alebo bez postihnutia srdca st sa¢astou ATTRm
(15). Pri ATTRwt sa malé depozity amyloidu mézu ukladat
v organizme a predchddzat kardialnym priznakom o 6 - 10
rokov. Typicky je potrebné patrat po vyskyte syndromu
karpalneho tunela ¢i spindlnych stendz (16).

Poskodenie srdca sa mdze manifestovat znakmi a pri-
znakmi srdcového zlyhavania, ¢asté su vypotky v seréznych
dutindch, nizky krvny tlak a posturalna hypotenzia v dosledku
nizkeho srdcového vydaja a periférnej vazomotorickej dys-
funkcie (17). Fibrilacia predsieni sa vyskytuje u 10 — 20 %
pacientov s AL a 40 - 60 % pacientov s ATTRwt v case
diagnézy. Oba typy amyloidovej kardiomyopatie maju zvy-
$ené riziko tromboembolizmu a trombu v lavej predsieni
aj napriek sinusovému rytmu. Ischemickd cievna mozgova
prihoda je ¢asto prvym klinickym prejavom (18, 19, 20).
Depozity amyloidu v malych koronarnych cievach sa mozu
manifestovat ako stenokardie (21). Medzi dve najéastejsie
pri¢iny umrtia patr{ refraktérne srdcové zlyhavanie a nahla
srdcova smrt. Suhrnne st extrakardidlne a kardialne znaky/
priznaky, tzv. ,redflags®, pri kombindcii ktorych by sa malo
vyslovit podozrenie na amyloidézu srdca, uvedené v tabulke 2.

Diagnostika

Diagnosticky proces je pri amyloidéze komplexny, ¢asto
multidisciplinarny, preto sa zameriame na nalezy postihnutia

Tabulka 2 Varovné znaky/priznaky pre amyloidozu

srdca. Elektrokardiografickym vySetrenim je u 45 % pacientov
s AL amyloidézou pritomna nizka voltdz QRS komplexov
v kon¢atinovych a hrudnych zvodoch a priblizne u 25 %
pacientov s ATTRwt. Nepritomnost nizkej voltaze na EKG
nevylucuje diagnézu amyloidovej kardiomyopatie. Okrem
toho moze byt pritomny obraz ,pseudoinfarktu® prednej
steny s patologickymi Q kmitmi. Nie su zriedkavé atrialne
poruchy rytmu, u pacientov s ATTRwt nie je zriedkavostou
obraz lavej prednej fascikularnej blokady, prevodové poru-
chy, ¢i implantovany kardiostimulator z dévodu vyznamnej
prevodovej poruchy (22, 23).

Echokardiografia ma dolezita ulohu v diagnostike amy-
loidovej kardiomyopatie (CA) v kontexte klinického nalezu
a vysledkov dalsich vySetreni. Sama ma nizku $pecificitu a uz
vobec nemozno na zdklade echokardiografického nalezu od-
lisit medzi jednotlivymi typmi CA. Pomerne ¢astym nalezom
je obraz hypertrofie lavej komory. Termin hypertrofia vSak
v kontexte amyloiddzy nie je spravny, kedze nejde v pravom
zmysle slova o hypertrofiu kardiomyocytov, ale infiltraciu
amyloidom. Zhrubnutie steny lavej komory nad 12 mm pri
absencii artériovej hypertenzie zvySuje podozrenie na CA.
Zhrubnutie steny je zvac¢$a symetrické, avsak pri ATTRwt
boli popisané aj pripady asymetrickej septalnej hypertrofie
s obstrukciou LVOT (10). Zrnita Struktira myokardu popi-
sovana historicky ako charakteristicky znak ma velmi nizku
senzitivitu a $pecificitu, rovnako tak maly hemodynamicky
nevyznamny perikardidlny vypotok. Mo6zZe sa variabilne
vyskytovat aj hypertrofia pravej komory, papilarnych svalov
a chlopnovych $truktar (24). Ejek¢na frakcia LK byva dlho
zachovana, modze poklesnut s pokrocilostou ochorenia. Pri-
tomny byva roézny stupen diastolickej dysfunkcie, ktory sa
zhorsuje s trvanim ochorenia. Globalny longitudinalny strain
je vyznamne redukovany, typicky je obraz hypokinézy v ob-
lasti bazy a midventrikuldrnych segmentov srdca a najlepsie
zachovanou kinetikou hrotovych segmentov. Oznacuje sa ako
tzv. fenomén ,,apicalsparing, o ale nie je $pecificky nalez len
pre CA a mdze sa vyskytnut aj pri inych patologiach (25).

Echokardiografia: nizka voltaz na EKG a zhrubnutie IVS/ZS LK > 12 cm, zhrubnutie volnej steny PK, chlopni
Intolerancia BB alebo ACE-I

Nizky TK u pacientov s predchadzajucou historiou artériovej hypertenzie

Anamnéza bilateralneho syndrému karpalneho tunela vyzadujica ¢asto chirurgiu

AL

ATTR

HFpEF + nefroticky syndrom
Makroglosia a/alebo periorbitalna purpura
Ortostatickd hypotenzia
Periférna neuropatia
MGUS

Muzi > 60 r s HFpEF + anamnézou syndrému karpalneho tunela a/al. spindlnej stendzy

Afroameri¢ania > 60 r s HFpEF bez anamnézy AH
Novodiagnostikovana HKMP u star$ieho pacienta
Novodiagnostikovana lowflow, low gradient AS u star$ieho pacienta

Rodinnd anamnéza ATTRm amyloidozy

ACE-I - inhibitor enzymu konvertujiceho angiotenzin, AH - artériova hypertenzia, AL - amyloidéza ahkych retazcov, AS - aortalna stendza, ATTR - transtyreti-
nova amyloidéza, BB - betablokator, EKG - elektrokardiografia, HFpEF - srdcové zlyhavanie so zachovanou ejekénou frakciou lavej komory, HKMP - hypertroficka
kardiomyopatia, IVS - interventrikularne septum, PK - prava komora, TK - krvny tlak, ZS - zadna stena lavej komory
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Magneticka rezonancia je metédou, ktorda md v diagnostike
CA vyznamné miesto, kedZe okrem zhodnotenia morfolo-
gie srdca umoznuje kontrastnym vySetrenim s gadoliniom
metodou neskorého sytenia (,late enhancement®) zobrazit
pomerne typické postihnutie s maximom subendokardidlne/
transmuralne a popisuje sa u 80 — 85 % postihnutych pacien-
tov (26). Magneticka rezonancia diagnostikuje amyloiddzu,
nie vsak jej typ.

Endomyokardidlna biopsia predstavuje zlaty Standard
v diagnostike CA. Riziko komplikacii v centrach, kde sa robi
rutinne, je pod 1 %. Poskytuje informaciu nielen o pritom-
nosti amyloidu, ale aj jeho presnej $pecifikacii, od ¢oho zavisi
dalsia lie¢ba. KedZe ide o invazivny vykon, jeho realizacia je
rezervovana pre pripad urcitych diagnostickych nejasnosti.
V pripade pozitivity extrakardialnej biopsie (rektalna slizni-
ca, abdomindlny tuk) spolu s echokardiografickymi a MRI
nalezmi, nie je endomyokardidlna biopsia potrebna (27).
V pripade negativnej extrakardidlnej biopsie s vysledkami
inych zobrazovacich vySetreni, ktoré su vysoko suspektné
pre amyloidova kardiomyopatiu, sa odporuca realizovat
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endomyokardidlnu biopsiu, kedZe senzitivita biopsie abdo-
minalneho tuku pre AL sa pohybuje od 60 — 80 % a pre
ATTRwt len u 14 %, ¢ize jej negativny vysledok nevylucuje
diagnézu amyloidézy (28, 29).

Nukledrna scintigrafia s pouzitim 99m Technécium pyro-
fosfatu je pouzitelna pre transtyretinovu amyloidova kardio-
myopatiu (ATTR), kde akumuldcia v srdci na stupni 2 - 3 je
diagnosticka pre ATTR za predpokladu, Ze nie je pritomny
monoklonalny protein. Vtedy ma Specificitu a pozitivnu
prediktivhu hodnotu 100 %. Nevyhodou je, Ze nerozliSuje
hereditarne formy od ATTRwt, preto je v pripade pozitivneho
vysledku potrebné genetické vySetrenie (30).

Z laboratdrnych metdd je nevyhnutny dokaz pritomnosti
monoklondlneho imunoglobulinu a patologickej hodnoty
volnych lahkych retazcov vratane abnormalneho pomeru
kappa/lambda, ¢o je ,zdkladnym kameniom® v diagnostike
AL amyloiddzy. Stucasne by u tychto pacientov mala byt
relizovana trepanobiopsia kostnej drene. Schematické znazor-
nenie diagnostického postupu pri podozreni na amyloidova
kardiomyopatiu je uvedené na obrazku 10 (31, 32).
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Obrazok 10 Schematicky navod v diagnostike amyloidovej kardiomyopatie (Upravené podla 32)
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Liec¢ba

Terapeutické stratégie pri amyloidovej kardiomyopa-
tii zahfiiaju jednak manazment kardidlnych symptémov
a samotnu lie¢bu zakladného ochorenia, ktora sa odlisuje
od typu (AL verzus ATTR). Podporna liecba srdcového
zlyhavania zahfna diuretikd. Ich pouzitie méze byt naroc¢-
né, aby plniace tlaky neboli prili§ nizke, ani prili§ vysoké.
Vyhodnd je kombindcia s antagonistami aldosterénovych
receptorov. Tradi¢nd neurohumoralna blokada pri srdco-
vom zlyhavani zahfnajuca betablokatory a ACE inhibitory
nemusi byt u tychto pacientov tolerovatelna (18, 24). Je
potrebné vyhnut sa nondihydropyridinovym blokatorom
kalciovych kanalov, ktoré sa viazu na amyloidové fibrily
a zvy$uju riziko protrahovanej hypotenzie a synkopy. Rov-
nako pouZitie digitalisu moze viest k zvySeniu jeho toxicity
a mat proarytmogénny vplyv. Castd je potreba implantacie
kardiostimulatora pre symptomatické prevodové poruchy
(18, 33, 34). V manazmente fibrilacie predsieni sa preferuje
¢o najdlhsie udrzanie sinusového rytmu pred kontrolou
komorovej odpovede s cielom zachovat podiel predsieni
na srdcovom vydaji. Vzhladom na vysoké riziko trombo-
embolickych komplikdcii je potrebné zvazit antikoagulacnu
lie¢bu aj u pacientov so sinusovym rytmom pri dysfunkcii
lavej predsiene (19).

Specificka lie¢ba je odlignd pri jednotlivych typoch CA.
AL amyloidéza je v rukach hematologa s cielom zastavit
produkciu volnych lahkych retazcov patologickym klonom
plazmocytov. NajcastejSie sa pouziva chemoterapia s vyuzi-
tim cyklofosfamidu, bortezomibu, dexametazonu, pripadne
monoklonalne protilatky. Vysokodavkovad chemoterapia
s autolognou transplantdciou kostnej drene je rezervovana
pre pacientov s akceptovatelnym rizikovym profilom vo vcas-
nych $tadiach ochorenia a md lepsie vysledky vzhladom na
dosiahnutie trvalej remisie ako chemoterapia. Napriek tomu
ma AL amyloidova kardiomyopatia v porovnani s ATTR
kardiomyopatiou vyrazne hor$i medidn prezivania (6 verzus
75 mesiacov) (31).

Pri hereditdrnej ATTR je urcujucim faktorom volby lie-
Cebnej stratégie pritomna genetickd mutdcia, podla ktorej je
jednou z kauzalnych moznosti lie¢tby transplantacia pecene
alebo srdca, ¢i kombinovana transplantacia pecene a srdca.
V poslednej dekade sa skasaju nové molekuly vychadzajtce
z patofyzioldgie transtyretinovej amyloiddzy. Posobia na troch
urovniach, a to blokddou syntézy transtyretinu v hepatocyte
(patisiran, inoterson, revusiran), stabilizaciou molekuly tet-
raméru (diflunisal, tafamidis, tolcapone) a odstranovanim
amyloidovych fibril (doxycyklin s kyselinou taurodeoxycho-
lovou, epigallocatechin-3-gallate v zelenom ¢aji, miridesap).
Z uvedenych ucinnych latok doposial len tafamidis ziskal
FDA suhlas na pouzitie v indikdcii transtyretinovej kardio-
mypatie (32).

Zaver

Amyloidovéa kardiomyopatia je zavazné ochorenie, ktoré
ma u neliecenych pacientov nepriaznivi prognézu. Stadium,
v ktorom je iniciovana liecba, urcuje jej intenzitu a tspesnost,
preto je dolezita vcasna diagnostika. Vramci diferencidlnej
diagnostiky inak nevysvetlitelnej hypertrofie myokardu je
rozhodujtice vobec mysliet na moznost pritomnosti amy-
loidu. V tomto rozhodovani a pri vysloveni podozrenia na
CA moze byt napomocné poznanie a aktivne patranie po
extrakardidlnych prejavoch amyloiddzy. Véasné rozpoznanie
diagnézy a odoslanie pacienta do centra s primeranymi sku-
senostami a diagnostickymi moznostami moze byt pre dalsi
vyvoj ochorenia a teda osud pacienta rozhodujtce.
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