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+ Krajska nemocnice Liberec, as. Definice
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e SrdecCni amyloiddza je onemocnéni pri kterém se extracelularné (hlavné perivaskularné) hromadi vlaknity
protein —amyloid.

* 95% srdecnich amyloiddz je zplsobeno ukladanim transthyretinu (TTR) a lehkych fetézcl imunoglobulint (AL).

Prof. Virchow Histologie: levé ousko — apple green vzhled



* Krajska nemocnice Libere, ass. TTR amyloiddza (ATTR)
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« TTRje syntetizovan v jatrech (pfenase¢ hormond SZ a retinolu)

* TTR tetramer - disociace - monomer/oligomer - depozita v myokardu

Liver TTR Tetramer TTR Monomer Misfolded State Amyloid Fibril

« ATTRwt (wild type, nehereditarni, senilni) HFpEF, pod-diagnostikované onemocnéni (11
(1) Spanélska studie a? 13% pacientd s HFpEF, registru z USA aZ 16% pacient( s TAVI (LG-LF AoS), 5% pacient( s domné&lou HCMP.

e ATTRm (hereditarni, mutant TTR) geneticka mutace - nestabilita tetramerni struktury TTR (extrémneé vzacné)



* Krajska nemocnice Liberec, as. Diagnostika
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Nespecificka: Specificka:

HF(p)EF GDMT i- Stabilizace TTR: tafamidis, acoramidis
(@

-M- Lécba arytmii Zablokovat tvorbu TTR: patisiran, vutrisiran
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* Techneciem znaceny difosfonat 99mTc-DPP (kostni sken) -

* Mikrodepozita hydroxyapatitu v myokardu u ATTR - <

» Skére dle Peruginiho (2-3 specifické pro ATTR)

- - ' - f"s
* Jedno RF pro 4-5 pacient(

* Délka vysetfeni 4 hodiny
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Analyza prospektivniho registru pacientd, kteri podstoupili scintigrafické vysetreni (DPD scintigrafie)
v Krajské nemocnici Liberec za obdobi let 2022 az 2024,

Kolik pacient jsme indikovali k vysSetreni?

Jaky byl zachyt ATTR?
Cim se ligila skupina pacientl s potvrzenou ATTR?
U kolika pacientl byla zahajena specificka lécba?

FU?



* Krajska nemocnice Liberec, as. Vvsledky (2022 — 2024
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N =58 N =16 (28%) N =58/58
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(n=58) (n=16) n=42)

Vék (median) p=0.004
Pohlavi (muZi) 10 (63%) 5 (60%) p=0.83
NTproBNP ng/I 2849 1398 p=0.049
Nekardialni projevy 14 (88%) 6 (14%) p<0.001
FIS 8 (50%) 27 (64%) p=0.32
LVH mm (median) 17 12,5 P<0.001
DD (restrikce) 2 (13%) 6 (14%) p=0.86
AoS 3 (19%) 9 (21%) p=0.82
PCM/ICD 2 (13%) 13 (31%) p=0.15
NYHA (median) 2 3 P=0.10



* Krajskd nemocnice Liberec, as. O pti mismus
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i- Specificka lecba: 44%
(@ )

Mortalita: 3/16 (19%)

NYHA I/1l: 83%

®
60
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Podékovani:
Oddéleni nuklearni mediciny KNL

Prof. PaleCek VFN
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i«l berec Tornor ﬁ?' Adband

Dékuji za pozornost

matej.strycek@nemlib.cz
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