ORTOSTATICKA SYNKOPA PRI SEKUNDARNI
AUTONOMNI DYSFUNKCI ZPUSOBENE ZAVAZNYM
SYSTEMOVYM ONEMOCNENIM
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Synkopa jako symptom zavazného systémoveho onemocnéni

synkopa je symptom ruznych onemocnéni, véetné zavaznych

neexistuje universalni diagnosticky a |lécebny postup a k pacientovi je
nutno pristupovat individualné

echokardiografie ma dulezitou roli pfi stratifikaci rizika u pacientu po
synkopé



Kazuistika

43lety muz, krizovy manazer, 25 let se vénoval kulturistice
19.10. synkopa po vystupu z termalniho bazénu na Slovensku

od 24.10. hospitalizace v nem. F-M, anamnesticky vahovy tbytek 25kg / 9
meésicu, susp. syndrom vyhoreni, nechutenstvi, slabost, podrazdénost,
petechie periorbitalne

24.10. RTG SP: fluidothorax bilat., obéhové kompenzovano, srdce rozsireno

laboratorné bez hrubé patologie



Foto C. 1 Foto €. 2

Foto C. 3

zverejnéno se souhlasem rodiny



26.10. ECHO: zbytnéla svalovina LK s hyperechogenni texturou v dif. dg.
infiltrace / hypertrofie, stredné vyznamna porucha plnéni, stopovy

perikardialni vypotek, stfedné vyznamny fluidothorax bilat., neni
chlopenni vada

dop.: v ramci vysetreni bude nutno vyloucit infiltrativhi onemocnéni
myokardu, v dif. dg. amyloidoza
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Video ¢. 3

Video ¢. 2
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Specificke laboratorni vysetreni

Revmatologicky screening: negativni

Imunoelektroforéza proteinu: neprinosny

Natéer periferni krve: neprinosny
Endokrinologicky screening: neprinosny

Lehké retézce imunoglobulin( kvantitativné: P4 hladina FLC lambda



26.10. UZ bricha: zvétsena hyperechogenni jatra s akcentaci jaternich zil,
drobny hemangiom v pravém jaternim laloku, malé mnozstvi ascitu v
malé panvi, fluidothorax bilat.

28.10. ORL vysetreni: klidny ORL nalez

29.10. ortostaticky test — pozitivni, telemetr: bez arytmii

30.10. NMR srdce: v postkontrastnich skenech prukaz difuzniho syceni
myokardu komor a sini — typicky nalez svédcici pro srdec¢ni amyloidozu



MR srdce s LGE

J

A
T
|

(=

PHILIPS

Video ¢C. 4



31.10. sigmoiodeoskopie s biopsii

1.11. elektrofyziologicke vysetreni srdce — bez patologie

Dg. AL amyloiddza s multisystémovym postizenim

Konzultace s hematoonkologii FN Olomouc — trepanobiopsie objednana
na /7.11.



Hematoonkologie FN Olomouc

pozitivita histologie tukové tkané na amyloid

1

2

3.11. zahajena CHT: cyklofosfamid, bortezomib, dexamethason

0.11. prijat pro celkové zhorseni stavu, dusnost

Ererusena CHT, terapie srdecniho selhani, diuretika parenteralne,

atecholamlny, pece ve spolupraci s kardlology, Zvazovana transplantace

srdce — nezarazen na waiting list

progrese stavu, komplexni resuscitaCni péce, exitus letalis 15.12.



Synkopa -
patofyziologie

1. strukturalni postizeni
myokardu

2. vazodilatace

3. autonomni dysfunkce

Reflex Syncope

Mixed

Inappropriate reflex

(oé
Low BP/ S R Cardiac
Cerebral g, 22 Syncope
hypoperfusion / © =4
S 8
§“
x2
NS
AR
et
o
nANF | geped®

Or

ystatic Hypotension

©ESC 2018

2018 ESC Guidelines for the diagnosis and management of syncope



amyloidoza je vzacné zavazné progresivhi onemocneéeni se spatnou prognozou

dulezitym prognostickym faktorem je postiZzeni srdce a ledvin, median preziti
je 1-2 roky

echokardiografie je dulezity nastroj pri vysloveni podezreni na diagndzu
srdecni amyloidodzy

Casna diagndza muze vést k promptni terapii a prodlouzeni zivota



Dekuji za pozornost



