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Amyloidóza 

 skupina odlišných chorob, extracelulární depozice amyloidních hmot 

(fibrilární proteiny rezistentní k proteolýze) 

 Incidence: 8-12/1.000 000 

 AL amyloidóza - lehké řetězce IgG (nejčastěji lambda) 70% všech 

amyloidóz, v 50-60% srdeční postižení, klinicky významné ve 

30%, izolované v 5% 

 Familiární amyloidóza – mutovaný transthyretin (mATTR), 7-9% ze všech A 

 Senilní amyloidóza – transthyretin 5-7% (wtATTR) - pod-diagnostikována! 

 Sekundární amyloidóza – protein A – 4-7%, srdeční postižení ve 2-3% 

 

 



 

 

 

Srdeční amyloidóza 



 Městnavé srdeční selhání - pravostranné 

     periferní otoky, hepatomegalie,  náplň krčních žil, 

 pleurální výpotek, ascites, dušnost 

 

 Posturální hypotenze, sklon k  TK  

     ( srdeční výdej +/- neuropatie) 

 

 Palpitace, synkopy (arytmie- tachy/bradyarytmie, fibrilace 

síní) 

 

 Renální selhání, sy karpálního tunelu 

 

 Kardioembolická příhoda (i při sinusovém rytmu) 

 

 Laboratorní známky:  abnormální poměr FLC /,  

      troponin T/I,  BNP/NT-proBNP (časná diagnostika,  

 vztah k prognóze, volbě a hodnocení efektu terapie!) 

                 

Klinický obraz 



Diagnostika 

 EKG 

 ECHO srdce 

 MRI 

 DPD scintigrafie 

 EMB 

 

 Laboratorní vyš.:  

 TnT/I, NTproBNP/BNP, FLC 
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EKG u srdeční amyloidózy 

 u 60% případů AL amyloidózy 



Echokardiografie u srdeční 
amyloidózy 

 Zásadní metoda pro suspicium na srdeční amyloidózu 

 

 koncentrická hypertrofie obou komor 

 časné postižení longitudinální kontraktility 

 těžká diastolická dysfunkce 

 „granular sparkling“ 

 zesílení IAS, chlopenní cípů, perikardiální výpotek 

 typický nález při vyš. strainu 

 

 



 

 

 

ECHO u srdeční amyloidózy 



HKMP 

CA 
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Definitivní dg. vyžaduje bioptický průkaz  

 Extrakardiální biopsie 

 Endomyokardiální biopsie 

 

 Identifikace amyloidogenní bílkoviny = určení  

     typu amyloidózy (imunofluorescence, hmotnostní  

 spektrometrie) 



Dif. dg srdečních amyloidóz (AL vs ATTR) 

 postižení dalších orgánů 

 laboratorní diagnostika – FLC (pozit AL) 

 genetické vyšetření (diff. dg mATTR vs wtATTR) 

 DPD scinti (pozit u ATTR) 

 Imunofluorescence EMB vzorků  

 (typizace amyloidogenního proteinu) 

 Hmotnostní spektrometrie EMB vzorků  

 (typizace amyloidogenního proteinu) 

 

                 ZÁSADNÍ VÝZNAM PRO PROGNÓZU I 

  TERAPII ! 

 



 důsledek postižení plazmatických bb kostní dřeně s 

monoklonální nadprodukcí volných řetězců 

 hematologická léčba (ASCT, Mel + Dex, bortezomib) 

 při EF LK pod 45%, NYHA III-IV, sTK pod 100mmHg, NTproBNP 

nad 5000 ng/l  je ASCT kontraindikována pro vysokou 

periprocedurální mortalitu 

 transplantace srdce s následnou léčbou  AL-A (tedy ASCT) u 

nemocných s izolovaně (dominantně) kardiálním postižením 

 

 

AL (light-chain)  



Prognóza amyloidózy 

 nepříznivá u AL-A  

 v přítomnosti srdečního selhání medián přežití neléčených 
jedinců 5-6 měsíců 

 méně než 20% přežije 2 roky! 

 73% nemocných zemře do 3 let (Sperry 2016) 

 časná mortalita je kolem 30% 

 1/2 - 2/3 úmrtí mají kardiální příčinu  
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 NTproBNP ≥ 1800 pg/ml 
 cTnT ≥ 0,025 ng/ml 
 FLC-diff ≥ 18 mg/dl 

 
přežívání 
 94 měsíců 
 40,3 měsíců 
 14 měsíců 
 5,8 měsíce 

J Clin Oncol 2012;30:989-995. 

Prognostická stratifikace  AL 
amyloidózy 



 

 

 

Léčba 

Kardiologická léčba (symptomatická léčba)  

 Městnavé srdeční selhání 

         diuretika (furosemid) + antagonisté aldosteronu (spironolakton, eplerenon) 

 Arytmie 

          fibrilace síní: amiodaron, event. betablokátory; kardioverze    

          CAVE digoxin nepodávat (riziko bradyarytmie), PM/ICD zohlednit prognózu nemocného 

 Antikoagulace 

           fibrilace či flutter síní; prodělaná kardioembolizační příhoda; trombus v srdci 

            i při sinusovém rytmu u restriktivní kardiomyopatie, dysfunkce síní 

 Transplantace srdce (v kombinaci s ASCT) 

            selektovaná skupina mladších nemocných s izolovaným kardiálním postižením 

 
Hematologická léčba (kauzální léčba) 
 HDM + ASCT, chemoterapie 
 
Další specifická léčba  
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Hematologická léčba 







 

 

 

 Současná terapie je zaměřena na odstranění produkce 
amyloidogenních bílkovin 
 

 Novým cílem je regrese již vytvořených amyloidních 
depozit, které poškozují cílové orgány 
 

 Sérum amyloid P component je současní amyloidních 
depozit, protilátky proti SAP iniciují degradaci amyloidních 
hmot 

Nové přístupy k léčbě 



 

 

 

Závěry 

 MYSLET NA DG. SRDEČNÍ AMYLODÓZY ! 
 

 Koncentrické zesílení stěn LK + další typické ECHOkg známky 

 „Mismatch“ zesílení stěn LK echokardiograficky vs. nízká voltáž  

 na EKG  

 Typický nález na MRI srdce („neinvazivní biopsie“ myokardu ) 

 Amyloidóza srdce = nejčastěji AL  náběr FLC / 
 Bioptická verifikace (extrakardiálně / EMB) 
 Kardiomarkery NT-proBNP, TnT/I (diagnostika, prognóza, volba a  
 monitorace terapie 
 Léčba : diuretika + spironolakton, antikoagulace, HTx výjimečně 
 úzká spolupráce s hematology   

 



 

 

        

Děkuji za pozornost ! 


