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Kazuistika popisuje kardidlni symptomatologii jako dominantni ptiznak v klinické m obraze nové diagnostikované systémové AL

amyloidézy. Definitivni diagnéza byla potvrzena histologicky po pfedchozi endomyokardiélni biopsii. Nasledné byla zahajend
systémova chemoterapie, jako zaklad lé¢by systémové AL amyloiddzy.
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Cardiac amyloidosis: a case report

This case report describes cardiac symptoms as a dominating feature in the clinical picture of newly diagnosed systemic AL
amyloidosis. The definitive diagnosis was confirmed microscopically following endomyocardial biopsy. Subsequently, systemic
chemotherapy was initiated as the basic treatment for systemic AL amyloidosis.
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Uvod

Amyloidéza je systémové onemocnénizpd-
sobené metabolickou poruchou degradace bil-
kovin s ndslednou excesivni tkarnovou kumulact
amyloidu — nerozpustné bilkoviny. Depozita
amyloidu se pak ukladaji do mezibunécného
prostoru rdznych tkani, které nasledné poskozuj.
Postizeny muze byt prakticky jakykoliv organ
v téle. Pri¢ina tvorby amyloidu a jeho ukladani
ve tkanich neni jednoznacné vysvétlend. Ro¢ni
vyskyt amyloidézy se udava osm az deset pfi-
padl na 1 milion obyvatel.

Amyloidéza mUze byt primarni (AL), sekun-
darni (AA), familidrni, senilni, nebo sdruzena
s dialyzou u chronicky dialyzovanych nemoc-
nych (1). Priméarni forma (AL forma) je zpUsobena
nadmeérnou tvorbou lehkych fetézcl imunoglo-
bulinG, zpravidla pfi mnohocetném myelomu,
a nejcastéji postihuje srdce, cévy a slezinu.

Z&kladem diagnostiky je echokardiografické
vysettent, laboratorni vysetieni séra, tkariovd bio-
psie, srde¢ni katetrizace, vySetfeni magnetickou
rezonanci s pozdnim sycenim myokardu (fenomén
delayed enhancement) a genetické vysetfen.

Progndza AL amyloiddzy zavisi na poctu
a zdvaznosti postizeni organd, srde¢ni amy-
loidéza méa nejhorsi progndzu s medidnem
preZiti u neléceného pacienta okolo 6 mésicl

od pocatku pfiznakld méstnavého srde¢niho
selhani (2). Smrt zpravidla nastava v ddsledku
progresivniho srde¢niho selhani nebo mecha-

nizmem nahlé srde¢ni smrti zplsobené maligni

Obr. 1. Fibrilace sini's pfiméfenou komorovou odpovédi, starsi zmény po probéhlém infarktu myokardu
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Obr. 2. Jemnd zrnitost myokardu — apikdini ctyr-
dutinovd projekce

Obr. 3. Koncentrickd symetrickd hypertrofie levé
komory — parasterndini projekce na dlouhou osu
levé komory

Obr. 4. Endomyokardidini biopsie: cestou v femo-
ralis. dx. zaveden bioptom COOK (pres trikuspiddiIni
ring) do pravé komory srdec¢ni (PK) s odbérem 5
vzorky z riznych oblasti PK

Aortilni nibrada

g Trikrspidiilng
ring

Mitrilni ring -

srdecnf tachyarytmif, komorovou asystolif nebo

elektromechanickou disociaci (3).

Efektivita 1éCby je zavisld na v¢asném stano-
veni diagndzy. Zadvazné orgdnové postizeni zne-
mozriuje agresivni lé¢ebny postup. Zakladem
|éCby je konvencni systémova chemoterapie,
pacienti s primarni systémovou amyloidézou

jsou léceni stejné jako u mnohocetného mye-
lomu. U¢innou alternativou 1é¢by pro urgitou
skupinu nemocnych s AL amyloidézou (posti-
Zenf jednoho, maximalné 2 organd, nesmf byt
klinicky zavazné poskozeni srdce a ledvin) je
vysokodavkovand chemoterapie s néslednou
autologni transplantaci kmenovych bunék (4).

Popis pripadu

70lety nemocny s bohatou kardiologickou
anamnézou (v minulosti po prodélaném akut-
nim infarktu myokardu, po nédhradé aortalni
chlopné pro degenerativni aortalni stendzu,
plastice mitraIni a trikuspidaini chlopné), opako-
vané hospitalizovany ve spadové nemocnici pro
recidivujici srde¢ni selhani' s méstnanim v malém
i velkém obéhu s poklesem ejekeni frakce levé
komory srdecnina 30% z ne zcela jasnych pficin.

Na vstupnim EKG byla zaznamenana fibri-
lace sini s komorovou frekvenci 80-100/min.,
obrazjizvy na pfednf sténé, ve srovnani s pfed-
chozimi kfivkami bez zndmek Cerstvych ische-
mickych zmén (obrazek 1).

V rdmci komplexniho vysetfeni byla dopl-
néna koronarografie s ndlezem nevyznamného
postizeni véncitych tepen, které nevysvétlovalo
pficinu opakovanych akutnich dekompenzaci
recidivujici srdec¢nf selhani. Pfi echokardiogra-
fickém vysetfeni byla diagnostikovand jemna
zrnitost myokardu, lehkd dilatace levé komory
(LK) s difuzni hypokontraktilitou a dale restriktiv-
ni typ pInéni levé komory (obrazky 2, 3).

Vzhledem k charakteru postizeni myokar-
du bylo diferencidlné diagnosticky zvazovéno
stradavé onemocnéni myokardu a bylo vyslove-
no podezfeni na srde¢ni amyloidézu. Vysetfeni
magnetickou rezonancf srdce nebylo pro ne zcela
adekvéatni spolupraci pacienta provedeno. V séru
byly prokazany vysoce patologické hladiny vol-
nych lehkych fetézc(l kappa — 906 mg/I, lambda
- 16,51 mg/!I s patologickym K/L indexem. Déle
byla provedena rektdIni a bukaIni biopsie, které
amyloidézu jednoznacné neprokazaly a tedy dal-
$i posun v diferencidlni diagnostice nepfinesly.
Proto bylo pfistoupeno k endomyokardialni biop-
sii, v rdmci které bylo odebrano celkem 5 vzork{
zrlznych oblasti pravé komory srdec¢ni (PK) - ba-
ze, hrot, vytokovy trakt (obrazek 4). Histologicky
byla ve viech odebranych vzorcich jednoznacné
potvrzena srde¢ni amyloidéza (obrézek 5).

Pfi vstupni hodnoté srde¢niho troponinu
T (1,5 pg/L), N termindini frakce natriuretického
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peptidu NT-pro BNP (nad 30 000 ng/L) a pru-
kazu infiltrativniho postizeni myokardu amy-
loidem coby vyznamnych prediktivnich fak-
tord preZiti, byla progndza krajné nepfizniva.
Farmakologicky byla zlepSena kontrola tepové
frekvence permanentni fibrilace sini a optimali-
zovana medikamentdzni1é¢ba srdecniho selhani
az do maxima tolerance ze strany pacienta. Dale
bylo pokracovéno v perordini antikoagulacni
terapii Warfarinem. Po stabilizaci vstupné akut-
né dekompenzovaného chronického srde¢ni-
ho selhani byla nasledné zahdjena systémova
chemoterapie. Vzhledem k preexistujici renalnf
insuficienci byla zvolena chemoterapie reZzimem
VD (Velcade + Dexamethason) s redukci davky
dexamethasonu (Velcade 2,8mg iv. 1, 8. a 15.
den, Dexamethason 20 mg tbl. 1X tydné). Prvni
cyklus chemoterapie nemocny sndsel dobfe, na-
sledujici cyklus dokoncil ambulantné. Kontrolni
echokardiografie neprokézala zhorseni ejekéni
frakce levé komory srde¢ni.V pribéhu podavani
3. cyklu doslo k akutni dekompenzaci chronické
srdecni slabosti, pacient umira na terminalni fazi
refrakterniho srde¢niho selhani.

Diskuze

Amyloidéza je relativné vzacné onemocné-
ni, které charakterizuje extraceluldrni ukladani
proteinovych vidken tzv. amyloidu. Cilovymi
organy uklddanfamyloidu jsou nej¢astéji ledviny,
srdce, nervy, gastrointestindIni trakt, jatra.

Z&kladem diagnostiky systémové AL amy-
loiddzy s postizenim myokardu je echokardio-
grafické vysetieni. Zvysena tloustka stény je Casto
nespravné popisovana jako ,hypertrofie”, coz md-
Ze vést k chybné diagndze hypertenzni choroby
srde¢ni nebo hypertrofické kardiomyopatie.

Pfi podezieni na infiltrativni onemocnéni
srdce, a tedy i srdecnf amyloidézu, je dalsi vhod-
nou neinvazivnizobrazovaci metodou vysetfen{
magnetickou rezonanci, kterd v kombinaci pozd-
nfho syceni myokardu gadoliniem vykazuje 87%
senzitivitu (5, 6). Zlatym standardem je histolo-
gicky a imunohistochemicky priikaz amyloidu
z endomyokardialni biopsie.

Cilem 1é¢by AL amyloiddzy se srde¢nim po-
stizenim je symptomaticka terapie méstnavého
srde¢nfho selhani a prevence dalsi depozice
amyloidu.

Lécba AL amyloiddzy se opird o klasickou
chemoterapii, stejné jako je tomu u mnohocet-
ného myelomu.
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V/ soucasnosti je za nejucinnéjsi lécbu AL amy-
loidézy pokladana transplantace autolognich kme-
novych bunék, kterd ma za cil eradikovat plazma-
tické burky produkujici amyloidogennf protein,
coz jsou nejcasteji lehké fetézce A. Transplantace
autolognich kmenovych bunék je schopna na-
vodit kompletnf remisi v asi 40% pfipadd (7, 11).

Symptomatické srde¢ni selhdni NYHA Ill-
IV a pri soucasném snizeni ejekenf frakce levé
komory srde¢nf < 40% je podavani vysokych
dévek cytostatik s transplantaci autolognich
kmenovych krvetvornych bunék povazovano
za absolutni kontraindikaci.

Zévazné poskozeni srdce AL amyloidem
zpUsobuje cetné Zivot ohrozujici komplikace
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Zavér

Kazuistika poukazuje na vyznam provedeni
endomyokardiaIni biopsie v diagnostice srde¢ni
amyloidoézy pfi negativnim nalezu bioptickych
vysetreni v jinych typickych lokalizacich pro
amyloidozu. Etiologicky nevyjasnéné srdecni
selhani, EKG s nizkou voltdzi QRS komplexu,
s echokardiografickym obrazem ,hypertrofie
myokardu” s relativné typickou zrnitou struk-
turou myokardu, restriktivni typ diastolického
plnénflevé komory s obrazem velkych sinf jsou
hlavni ddvody suspekce na AL amyloiddzu srdce.

Cilem lé¢by srde¢nfamyloidézy bylo potla-
¢enitvorby novych amyloidd a [é¢ba kardidInich
komplikaci.
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KORONARNI CIRKULACE

Kardiovaskuldrni nemoci jsou trvale vedoucf pfi¢inou morbidity i mortality ve vét$iné zemi dnesniho svéta. Mezi nimi pak
pravé nemoci korondrni cirkulace — tedy pfedevsim ICHS — stoji na prvnim misté. Aviak pravé v oblasti terapie ICHS doslo
v poslednich 25 letech k zasadnimu prilomu, ktery zcela zménil osud nemalého procenta pacientd — mozZnost rychlého
zprlchodnéni infarktované korondrni cévy, pokrocild farmakoterapie a v neposledni fadé sofistikované diagnostické
metody. Pfirozenym vedlejsim efektem je rostouci rozpor mezi terapeutickymi moznostmi a redlnymi znalostmi rutinnich
kardiologl a internist(. Pravé s cilem tento rozpor odstranit pripravil kolektiv nasich prednich kardiologl prikopnické dilo,
které srozumitelnou formou seznamuje ¢tendre s tim, co potrebuje znét pro diagnostiku a efektivni Ié¢bu ICHS na drovni
druhé dekady 21. stoleti.
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