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Kazuistika

Zena, nar. 1942
RA: negativni

OA: - HOKMP, paroxysmy SVT
- hypertenze na kombinované terapii
- stenosa Ao chlopné (hemodynam. nevyznamna, PG mean 17mmHg )
- HLPP, hypothyreosa
- polyvalentni Iékova alergie

FA: Amloratio 5mg 1-0-0, Tulip 10mg 1-0-0, Letrox 50 ug 1-0-0, Betaloc zok 50 mg 1-0-0




. VySetieni |. IKAK

« Arytmologicka ambulanc

« Konzultace pro recidivujci paroxysmy SVT s prensykopalnimi stavy

. ECI—II_IO z dokumentace: LK 41/23, koncentricka hypertrofie LK, IVS 17, EF 69%, LVOTG 43
mmHg

 EKG Holter: SR, SVES 1300/24h, paroxysmy SVT

* RES: SVT, v.s. AVNRT
HOKMP s obstrukci v LVOT

Doporuceno ablacni reseni
EE——




2. Vydetieni |. IKAK
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(Archiv IIKAK)

* FA: Amloratio 5mg 1-0-0, Tulip 10mg 1-0-0, Letrox 50 ug 1-0-0, Betaloc zok 50 mg 1-0-0

. ECI—II_IO z dokumentace: konc. hypertrofie stén, max na IVS 17 mm, EFLK 69%, LVOTG 58
mmHg

 Klinicky KP komp., NYHA II-11l, TK 160/80 mmHg
vysazeno Amloratio, ponechano Tritace, navysen Betaloc zok na 100mg 1-0-0
Objednana kontrola v€ ECHO po zméné medikace




3. VySetfeni |. IKAK

« Ambulance srd. selhani -(06/2024
* Odeslana pro recidivujici synkopy — 12/2023 a 03/2024

FA: Tritace 2,5mg 1-0-0, Tulip 10mg 1-0-0, Letrox 50 ug 1-0-0, Betaloc zok 100 mg 1-0-0,

Vit B12, Cezera

ECHO z dokumentace: konc. hypertrofie, max na IVS 24 mm, ZS 14 mm, LVOTG 100mmHg

« EKG Holter: SR, 0j SVES a KES

* Klinicky: KP komp., NYHA lI-1ll, TK 144/66 mmHg
Objednana SKG s vyhledem ASA

(Archiv 1.IKAK)




Echokardiografie

+
4.61m/s
84.89 mmHg

10 }(\

AW G

| p g Vi oy (I

(Archiv 1.IKAK)




Koronarografie

« 07/2024

» RES: koronarni tepny bez stenos
HOKMP s grad v LVOT 40mmHg
Kalcifikovana Ao stenosa hemodynam. nevyznamna
Doba systol. funkce LK EF 75%

Suboptimalni anatomie pro ASA - gracilni septalni vétve
dveé silngjsi sept. vetve ve strednim segmentu RIA  wchiviax

Anatomie suboptimalni, NYHA ll-lll,navysen Betaloc zok na 150mg-0-0




Echokardiografie
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Kontrolni vysetreni

Zhorseni namahové dusnosti — NYHA IlI
Stp. synkopée pfi ortostatické hypotenzi
Doplnéna anamnéza — operace syndromu karp?lniho tunelu 12/2023

Lab.: NT-proBNP 3125 ng/l TnT 35ng/I

(Garcia-
Pavia, EHJ, 2025)

dalSi doSetreni...




Magneticka rezonance

MRI obraz odpovidajici spise HOKMP nezli ATTR - intramuralni fibrosa vyrazné
hypertrofovaného septa (IVS 27 mm), ECV 25%

Zn. obstrukce v LVOT (SAM, turbulentni tok, mitralni regurgitace)
Neischemické pozdni syceni v misté max hyertrofie na septu

Dobra celkova i segment. funkce LK, EF 77%

(Archiv I.IKAK)




Dalsi vysetreni

Laborator: troponin T 35 ng/l NT-proBNP 3786 ng/l
FLC kappa/lambda 1,45.. neprokazan paraprotein

DPD scan — vychytavani radiofarmaka v myokardu - Perugini score

EMB - silna pozitivita transthyretinu v hmotach amyloidu
- histol. nalez neodpovida sarkomerické HKMP

Genetika — negativni, vyloucena hereditarni forma ATTR
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Reseni obstrukce v LVOT...?

PreSetreni vhodnosti koronarni anatomie k ASA:

(Archiv I.IKAK)

Anatomie nevhodna




Kontrolni vysetreni

03/2025
Dalsi zhorseni namahové dusnosti — pokrocCila NYHA Il

Recidiva synkopy, paroxysmy fibrilace sini — opakovanéeé EKYV, sinusova bradykardie
Lab.: NT-proBNP 5695 ng/I

) indikovano ablacni reseni — ERASH + RFA fibrilace sini
A )

« Komplikace vykonu — AVB ll.st, nasledné
asystolie, AVB lll.st, tézka hypotenze

— katecholaminy, do€asna kardiostimulace,
vykon ukoncen




..dalsi terapie

* Primoimplantace PM — rezim DDD, kratky A-V delay

* Pro recidivu fibrilace sini s rychlou odpovedi komor — EKV + nasazen amiodaror |
* Redukce davky betablokatoru pro hypotenzi
« Trvala antikoagulace - apixaban

- Specificka 1é¢ba ATTR po stabilizaci stavu..? | H e et 4' A4 oy
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Zaver

V ramci dg HKMP/HOKMP mit na paméti ddg fenokopii — nejCastéji srdeCni amyloiddzy
Pritomnost vyznamné obstrukce nevyluCuje dg srdecni amyloidosy — pfitomna u ~ 3% pac. s

ATTTR, ~ 4% AL-A

Vyuziti neinvazivnich dg moznosti (laboratof, DPD scan, MRI), pfi nejednoznacnych nalezech —

EMB
VSimat si znamych ,red flags”

V terapii Ize vyuzit septalni redukcni terapii — ASA (limitace anatomie), chir. myektomie, event.

@ 1. KARDIALNI RED FLAGS

Srdeéni selhani se za
né priciny

ATTR AMYLOIDOZA - RED FLAGS ™

KDY NA NI MYSLET? — VAROVNE PRIZNAKY A NALEZY, KTERE BY MELY VYVOLAT PODEZRENI NA ATTR AMYLOIDOZU

5 3. MUSKULOSKELETALNi |

|| @@ 2 NEUROLOGICKE A ORTOPEDICKE
RED FLAGS

G Q 4. CELKOVE RED FLAGS
S  REDFLAGS

chovalou EF (HFpEF) i
RS

5 ¢ e My ol g *
\ ¢ 10 let pred diagnézou) N | | ”\ BBBBB ¢ karpdlid tunel -4
N tlitelné zbytnéni stén LK (>12 " n g ) Bilaterdlni karpdlni tun O~
@ b:xm ngn';ez ytnéni stén LK (12 mm) “l k ) * & |+ hypertrofie LK
i - Nevysvétlitelna dnav
b, 1 WD i
e
Restril Jﬁ}
Aol Fibril xS
—
@ Po YA S 8 Rodinng anam myloidézy
{ Opakované ortopedj | eﬂo nebo nevysvétlitelné kardiomyopati
‘J r\“ h operace bez jasn
[

radiofrekvecCni ablace — nejsou dostateCna data, spiSe kazuisticka sdeleni
pouziti kombinované terapie tafamidis + mavacamten u pac. sATTR a LVOTG ?

(kazuistické sdéleni)
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