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Srdeční amyloidóza

Depozice amyloidních fibril v myokardu

Strukturální a funkční postižení myokardu

AL a TTR amyloidóza ≥ 95% případů postižení srdce

Zdravé srdce ATTR-CM



Transthyretinová amyloidóza

Donnelly J, Hanna M. Cleve Clin J Med 2017;84(12 Suppl 3):12–26

Progresivní střádavé onemocnění

Vzácné onemocnění vs. velmi často přehlížená příčina srdečního
selhání?

Wild-type (senilní) transthyretinová amyloidóza (ATTRwt)

– akumulace „wild-type“ transthyretinu

Hereditární transthyretinová amyloidóza (ATTRh, ATTRv)

– patogenní mutace transthyretinu



U více než 57% hATTR a 39% wtATTR bývá stanovena špatná 

diagnóza

Vzácné vs. poddiagnostikované
onemocnění



Screening ATTR u120 HFPEF pts  60 let s LVH pomocí DPD scintigrafie



Screening ATTR u 151 pts  65 yrs indikovaných k TAVI pomocí PYP scintigrafie



Gonzáles-López E et al., Eur Heart J 2017;38



Vývoj počtu nemocných

https://doi.org/10.1161/CIRCULATIONAHA.118.038169Circulation. 2019;140:16–26

https://doi.org/10.1161/CIRCULATIONAHA.118.038169


• Smiley DA et al., Cardiol Clinics 2022;40 

Stagingové systémy u srdeční amyloidózy



Charakteristika souboru

2015-2020 2021-2025

Celkem 22 73

Průměrný věk 81,5 79

Muži 72% 86%

Ženy 28% 14%

Wild-type 96% 98%

Hereditární 4% 2%

Cílem naší práce bylo porovnat stav pacientů referovaných pro 

transthyretinovou amyloidózu v době, kdy nebyla dostupná specifická 

terapie, diagnostika a povědomí o tomto systémovém onemocnění, oproti 

současnosti.



Vývoj počtu nemocných
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Specifická terapie
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Závěr

Diagnostika amyloidózy vyžaduje komplexní přístup se zhodnocením celkového 

klinického obrazu včetně vyjádřených red flags a také kombinaci laboratorních a 

zobrazovacích metod

V průběhu času je patrný nárůst povědomí o tomto onemocnění a s tím i spojený nárůst 

počtů referovaných pacientů, kteří jsou odhaleni v časnějších fázích onemocnění

Včasné stanovení diagnózy je nezbytné pro zahájení specifické léčby a ovlivnění prognózy 

našich pacientů

Otázkou do budoucna zůstává další rozvoj specifických terapeutických možností a 

algoritmu pro sledování efektu léčby



Děkuji za pozornost.


