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Kazuistika |.

7/8-lety muz

Namahova dusnost, otoky DKK — trvajici cca 2 tydny, dlouhodobée
parestezie DKK

Anamnéza:

- Diabetes mellitus 2. typu

- Arterialni hypertenze

- Vfedova choroba gastroduodena

- St.p. operaci pravého kolene

- St.p. operaci karpalniho tunelu bilat.




Obijektivne:
nepravidelna srdec¢ni akce, dychani alveolarni bez vedl. fenoménu,
otoky bilat. do vySe kolen

Laboratorné:
NTproBNP 3057,2 ng/l
eGFR 84 ml/min/1,73m?2

EKG: SR, AVB lll.st.
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Klinicka manifestace - red flags

Oc¢ni manifestace Nefropatie
Kardiovaskularni GIT
manifestace manifestace

Syndrom karpalniho Autonomni
tunelu neuropatie

Periferni
senzomotoricka
neuropatie

Spinalni
stendza




Diagnostika srdecni amyloidozy




Vysloveno podezreni na amyloidozu

Doplnéna dalsi laboratorni vysetreni:
kappa/lambda 1,387
paraprotein neprokazan

Primoimplantace 2D plné MR kompatibilniho kardiostimulatoru

Primozachyt fibrilace sini nejasného stari

Naplanovano dalsi dosetreni - MRI srdce, kostni scintigrafie




2248 hCt

¢ B

ANTERIOR VIEW

nnnnnnn
2860102
210'vee

POSTERIOR VIEW




MRI srdce s nalezem odpovidajicim amyloidoze
Kostni scintigrafie — Perugini grade 3

Genetické vysetreni — negativni

U pacienta diagnostikovan urotelialni karcinom mocoveého méchyre pT1 HG G3
- st.p. primoTURBT + single shot Epirubicinu, Casna reTURBT + 6x BCG,
t.C. pokraCuje BCG




Kazuistika ll.

7/1-leta zena
Anamnéza:
- St.p. implantaci 2D kardiostimulatoru pro AVB lll.st.

- ICHS — st.p.NSTEMI - 70-80% stendza RIA, reseno PCl s
implantaci CoCr stentu

- St.p. ischemické CMP v povodi a.cerebri media vievo,
etiologicky v.s. kardioembolismus pfi paroxysmailni fibrilaci sini

- Arterialni hypertenze

- Dyslipidémie

- VAS

Rodinna anamnéza bez KV onemocneéni

/AN




Globalni kardialni dekompenzace

Perzistujici fibrilace sini, CHA2DS2VASc 8,
rate control betablokatorem, antikoagulace warfarinem

Renalni insuficience, G3 KDIGO




Echokardiograficky tézka koncentricka hypertrofie myokardu, EF LK 30-35%,
diastolicka dysfunkce ll.stupné
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Klinicka manifestace - red flags

Oc¢ni manifestace

Nefropatie

GIT
manifestace

Kardiovaskularni
manifestace

Syndrom karpalniho . e
tunel neuropatie
Spinalni Periferni
sgngz; senzomotoricka
neuropatie




Koronarograficky bez vyznamneé stenozy Ci restenozy

Nemoznost provedeni MRI srdce pro MRI inkompatibilni kardiostimulator

Indikovano provedeni scintigrafie — somourn s
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Endomyokardialni biopsie
» Histologicky detekovana depozice amyloidu v intersticiu myokardu
* Imunohistochemicky prokazan amyloid transthyretinoveho typu
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Byla AVB vyssiho stupné jednim z prvnich
projevi amyloidézy?




Kazuistika lll.

7/1-lety muz
Referovan ambulantnim kardiologem pro susp. amyloidozu
Anamnéza:

- Srdecni selhani s mirne redukovanou ejekcni frakci EF LK 45-50%,
NYHA II

- Arterialni hypertenze

- Syndrom karpalniho tunelu bilat.
- Glaukom

- VAS L patere

Rodinna anamnéza — matka zemrela v 70 letech, méla ICHS, otec
zemrel v 76 letech na ca plic, bratr zemrel tragicky

/AN




Klinicka manifestace - red flags

Kardiovaskularni GIT
manifestace manifestace

Syndrom karpalniho Autonomni
tunelu neuropatie

Periferni
senzomotoricka
neuropatie

Spinalni
stendza




Echokardiografie:
LK bez dilatace, symetricka hypertrofie, difuzni hypokontraktilita, EF LK 45-50%.
Diastolicka dysfunkce lll.st., vysoké plnici tlaky LK.

Laboratorne:
kappa/lambda 1,539, paraprotein neprokazan

MRI srdce:
Nalez odpovida amyloidoze

Kostni scintigrafie:
Perugini grade 3
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Indikujete geneticke vysetreni u vsech
pacientu
s TTR-amyloidézou?

a. ANO
b. NE



Diagnostika srdecni amyloidozy




Uhradova kritéria tafamidisu

Légivy pFipravek Vyndagel je hrazen k 1é8be transthyretinove amyloidozy
divokého typu zahajené u dospélych pacientu s kardiomyopatii (ATTR-CM) s
funkéni tfidou NYHA | aZ |Il.

LeCba predmétnym pripravkem je prerusena v pripade, ze je u pacienta zjistén
néktery z dale uvedenych klinickych stavu:

a) Setrvalé zhorSeni do funkéni tfidy NYHA IV

b) Pokles GRF < 25 ml/min/1,73m2

c) Progredujici t&Zka hepatopatie

d) Neovlivnitelna t&Zka malnutrice

e) Zavazne nezadouci udinky spojené s Ié&bou lédivym piipravkem Vyndagel
f) Jiné zavazne onemocnéni s Zivotni prognézou do 12 mésicu

g) Rozvoj tezké demence Ci jineho devastujiciho neurologického onemocneéni

/AN




Genetické vysetreni:

V genomické DNA pacienta bylav genu TTR nalezena patogenni sekvencni
varianta c.424G>A(p.Val142lle) v heterozygotnim stavu
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Kardialni amyloidéza je pomeérné castou, ale velmi malo
diagnostikovanou pricinou srdec¢niho selhani

Red flags — velmi dobré voditko v diagnostice amyloidozy

Dodrzeni diagnostického algoritmu vcetné genetického vysetreni

Pro prognézu pacientt je dulezita véasna diagnostika a véasna
indikace specifické terapie
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Vydej IéCivého pFipravku Vyndagel je vazan na Iékafsky predpis a je hrazen z prostfedkl vefejného zdravotniho
pojisténi.

Pred pfedepsanim pfipravku se, prosim, seznamte s uplnou informaci o pfipravku na www.pfizer.cz/vpolis.

Pfizer, spol. s r.0., Stroupeznického 3191/17, Smichov, 150 00 Praha, tel.: 283 004 111, fax: 251 610 270, www.pfizer.cz
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