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RESTRIKTIVNÍ KARDIOMYOPATIE 



Restriktivní kardiomyopatie 



Restriktivní kardiomyopatie 

 nejméně častá KMP 
 

 je charakterizovaná restriktivní hemodynamikou 
 

 typickým rysem je zvýšená tuhost myokardu (snížená kompliance),  

 která může mít původ v myokardu, ale také v endokardu 
 

 morfologicky jde o onemocnění s normální (či téměř normální) LVEF 

 a normálními/sníženými objemy jedné nebo obou komor 
 

 tloušťka stěn LK by neměla být zvýšená (?) 



 

 

 

Restriktivní kardiomyopatie 



Vzácná příčina RKMP 



HKMP nebo RKMP 

 sdílí řadu společných mutací 

 vývoj HKMP do obrazu RKMP 

 

 



srdeční amyloidóza 

Srdeční amyloidóza jako příčina RKMP 



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)  

 Familiární amyloidóza – mutovaný transthyretin  

 Senilní amyloidóza – transthyretin  
 

 Sekundární amyloidóza – protein A – sporadicky 

 

 



Diagnostika 

 EKG 

 ECHO srdce 

 MRI 

 DPD scintigrafie 

 EMB 

 

 Laboratorní vyš.:  

 TnT/I, NTproBNP/BNP, FLC 

 

 

 



Dif. dg srdeční amyloidózy (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 TERAPII 

                    I PROGNÓZU! 

 



Prognóza amyloidózy 

 nepříznivá u AL-A  

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

 méně než 20% přežije 2 roky! 

 1/2 - 2/3 úmrtí mají kardiální příčinu  

 

 mATTR (familiární) - až 15 let  

  

 

 



 Výraznější infiltrace amyloidem u ATTR 

 Ale v případech ATTR menší symptomy, nižší hladiny NTproBNP  

 pomalejší progrese 

 

 AL multiorgánové postižení 

 rychlá progrese 

 „light chain toxicity“ 

Jak se liší AL a ATTR amyloidózy? 



Echokardiografie u srdeční amyloidózy 

 koncentrická hypertrofie obou komor 

 časné postižení longitudinální 

kontraktility 

 těžká diastolická dysfunkce 

 zesílení IAS, perikardiální výpotek 

 typický nález při vyš. strainu 

 

 



HKMP 

CA 



 Medián přežití u AL 18 měsíců, u ATTR 45 měsíců 

 ATTR častěji muži (88% vs 59%), starší (74 vs 63 let) 

 

 

 

ATTR AL 



ATTR 

 výraznější postižení 

myokardu amyloidem 

u ATTR 

AL ATTR 



 nejčastější forma srdeční amyloidózy, multiorgánové postižení 

 

 důsledek postižení plazmatických bb kostní dřeně  

 

 hematologická léčba (ASCT, Mel + Dex, bortezomib) 

 

 při EF LK pod 40% a NYHA III-IV je ASCT kontraindikována pro 

vysokou periprocedurální mortalitu 

 

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

nemocných s izolovaně (dominantně) kardiálním postižením 

 

 

AL-A (imunoglobulinová, light-chains A) 



ATTR (transthyretinová A) 

  mutovaný transthyretin mATTR (familiární A) 

 - dřívější manifestace, endemické oblasti, izolovaně 

 kardiální postižení méně časté (systémové onemocnění) 

 

 nemutovaný transthyretin wtATTR (senilní A) 

 - starší nemocní (˃ 65 let), muži, izolované kardiální 

 postižení 

Se stárnutím populace a  

zlepšením diagnostiky (MRI) 

narůstá výskyt ATTR ! 



 

 

 

ATTR (transthyretinová A) 

…symptomy jsou srovnatelné! 

Prognóza ATTR je sice lepší než 

u AL, ale… 



  mutovaný transthyretin mATTR (familiární A) 



 Senilní amyloidóza (wtATTR) může být častou  

     příčinou HFpEF u starších jedinců 
 

 Vyskytovala se u 13% nad 60 let 
 

 Pod-diagnostikovaná v populaci! 

 nemutovaný transthyretin wtATTR (senilní A) 



Terapie ATTR  

 aktuálně pouze podpůrná léčba SS 
 

 nové terapeutické koncepty ve fázi klinického testování 

 



 

 

        

 
  Tafamidis se osvědčil v léčbě  TTR neuropatie  

 

  stabilizuje tetramerickou strukturu transthyretinu, čímž zabraňuje  

 tvorbě amyloidních fibril 

 

  bude účinný i u ATTR-CMP ? 

 

  …možnost kauzální terapie ATTR-CMP! 

Terapie ATTR  



Dif. dg. RKMP a konstriktivní perikarditidy 



Konstriktivní perikarditis Restriktivní kardiomyopatie 

Diskordance systolických 

komorových tlaků 

Konkordance systolických 

komorových tlaků 

Zvýrazněná interventrikulární  

dependence 

Dif. dg. RKMP a konstriktivní perikarditidy 



 

 

 

Závěry 

 RKMP je nejméně častou KMP 
 

 geneticky je „příbuzná“ s HKMP, v některých případech může jít  

 o vývojovou fázi HKMP 
 

 RKMP = srdeční amyloidóza 
 

 ta je ale nejčastější příčinou RKMP, a její výskyt (zejména wtATTR) 

 narůstá 
 

 AL a ATTR jsou odlišné nemoci s odlišnou léčbou – zásadní význam 

 diferenciální diagnostiky srdečních amyloidóz 
 

 na obzoru jsou nové terapeutické možnosti ATTR-CMP 
 

 Dif. dg konstriktivní perikarditidy a RKMP 
 


