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Uvod

65 let
Pozvolna progredujici namahova dusnost NYHA I
RA: otec +74 SS, matka + 72 kardiacka, dva bratfi po CABG
OA: art. hypertenze, HLP, stp.HY, tetanie, klaustrofobie, pruritus
FA: Presid 2.5 mg, Nebilet 2.5 mg, Mg, Furorese 20 mg, Dithiaden dlp.
NO: Od roku 2019 dispenzarizace v interni ambulanci
7/19 ECHO + ergo + lab: normalni
3/22 ECHO: stredni TriR, porucha relaxace LK, EF 60%, lehka PH



8/22 nasSe vstupni ambulantni vysetreni

Status praesens:

163cm, 63 kg, BMI 24.8, TK 129/78 mmHg
normostenik, eupnoe, kozni exkoriace trup a koncetiny
Hlava: bpn, Krk: bpn

cor: akce pravidlena klidna bez selestu

pulmo: oslabeni a zkraceny poklep vpravo bazalné
bricho: prohmatné, perist +, bez rezistence

DKK: bez otokU, pulzace +




FoCUS - Focus Cardi rasound
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Vstupni ambulantni vysetifeni 8/22
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Vstupni laboratorni vysledky
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Hospitalizace na internim oddéleni 25-28.8.22

Plicni vysSetreni: bez obstrukce, normoxemie, fluidothorax vpravo
dop: terapie SS, punkce vypotku, zvazit HRCT plic

Punkce vypotku:

* Biochemie: transsudat dle Lightovych kritérii, TGC 1.18 (< 1.24mmol/l)

» Cytologie: erytrocyty, aktivované a regresné zménéné mezotelie, zaplava lymfocytu. K bi
lymfocytl se nelze vyjadrit.
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Myelomova poradna hematoonkologické kliniky
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11/22 Kardiologicka kontrola

12/22 CMR v sedaci:

* dobra funkce lehce hypertrofické PK i LK s EF v normé, bez poruch kinetiky
* Difuzni pozdni postkontrastni syceni stén obou sini a myokardu PK
» Diskrétni cirkularni subendokardialni pozdni postkontrastni syceni stén LK

dop: nalez neni zcela typicky pro amyloiddzu, dle kontextu - EMB




l.Interni kardioangiologicka klinika FN USA Brno 1/23

Endomyokardialni biopsie: amyloidéza myokardu - diskrepantni nalezy

 Histologie: bez regresnich zmén kardiomyocyt(, hypertrofické kardiomyocity disperzné s lemem
depozit, které maiji tink¢ni vlastnosti amyloidu

* Imunohistochemie: kappa retézce pozitivni pouze ve fibrinu a koagulech, transthyretin s az silnou
pozitivitou. Lamda rfetézce a A amyloid negativni

* Imunofluorescence: restrikce lehkych fetézcu kappa. Transthyretin a lambda jsou negativni
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opakovat EMB, pfri pozitivité konzultace stran specifické terapie TTR amyloidozy.



Dalsi dosSetreni

3/23 Plicni vysetieni
* HRCT plic 3/23: vicecetna loZiska v obou plicnich kfidlech, fluid
lymfadenopatie — neni vhodné k biopsii pod CT

* FlowCyto pohrudnicniho vypotku: plazmatické bb. 0.28%; mor
lymfocyty 70% z toho T lymfocyty 61% - fenotypoveé normalni

* Bronchoskopie s BAL: hemorhagicky, bez klonalnich plazmocyt

3/23 DPD scan

* bez znamek akumulace radiofarmaka v myokardu

tologické
onalni 100%;

cultivace negat



Hematoonkologicka kontrola

4/23 Védecka rada

* Doplnit revmatologicky screening
* Doplnit odbér na SACE
* Doplnit PET CT

Nejasny plicni nalez
 polyklonalni lymfocyty ve vypotku, histologie nelze
Nejednoznacny kardialni nalez

 diskrepantni ECHO nalezy
* nejednoznacny MR i EMB



Definitivni hematoonkologické zhodnoceni

4/23 PET CT:
* Hypermetabolizmus glukézy v pravém laloku stitné zlazy
* Fluidothorax |.dx., plice nevykazuji zvysenou akumulaci FDG
* Nevelky ascites, prosaknuti mesenteria.
e Skelet bez lytickych lézi charakteru myelomu

5/23 AL amyloiddza LC kappa (European Mayo st: I, renal SS 1) |
Rezim terapie: Cyklofosfamid, Bortezomib, Dexamethason
24da se schvaleni uhrady: Daratumumabem (m.pl. proti CD38+)

Zofran 8mg dlp, Valaciclovir 500mg/d, Nebilet 2,5mg tbl, Furorese 40m
Verospiron 25mg/d, Milurit 300mg/d, Magnosolv 365mg/d, Jardiance :




Zaver
Spravna diagnoza a terapie AL amyloiddzy vyzaduje multidisciplinarni pristup

Na tuto diagnozu je nutno myslet u tézsich forem HFpEF, CKD,..
e za5letvnem F-M - 22 Amyloiddz (12 ALA + 10 wTTR)

S terapii je nutno u AL amyloiddzy zacit co na rozdil od SMM
Je nutny histologicky priukaz poskozeného organu amyloidem

Ve spornych pripadech je dulezita intenzivni mezioborova komunikace



Dékuji za pozornost




