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* Postizeni srdce amyloidézou (amyloidova kardiomyopatie)
nejCastéji u AL a ATTR amyloidozy
~ prognéza nemocnych, volba terapie (AL amyloid)

 Echokardiografie
zakladni metoda v diagnostice amyloidové kardiomyopatie:
typicky koncentrické zesileni stén nezvetSené LK,

zachovala EF, mirna — tezka diastolicka dysfunkce
obtizné odliseni od jinych forem koncentrické hypertrofie LK

— hledani echokg parametru specifickych pro
amyloidovou kardiomyopatii



Apical sparing u amyloidoveé kardiomyopatie

= parametr ziskany analyzou longitudinalniho strainu LK ve 3 apikalnich projekcich

Amyloidova kardiomyopatie ~ zachovani deformace apikalnich segmentu
pii ¥ deformace bazélnich a stfednich segmentd LK

Sum of apical strains
Sum of basal + mid strains

.
RRSR= 78— =1.28

Phelan D et al., Heart 2012
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Apical sparing u amyloidové kardiomyopatie

Aortalni stendza

Phelan D et al., Heart 2012
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Obtizneé hodnocenl aplcal sparlng (RAS)
ve vsech apikalnich projekcich

@ Apikalni 4C projekce @ Apikalni 2C projekce
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Cil prace

« zhodnotit diagnostickou vyuzitelnost zjednoduseného
pristupu hodnoceni RAS longidutinalniho strainu LK
pouze Vv apikalni ctyrdutinove projekci
v odliSeni AL amyloidové kardiomyopatie od jinych forem
koncentricke hypertrofie LK
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Metodika

« retrospektivni analyza echokg a EKG nalezu u:
20 pts s AL amyloidovou kardiomyopatii
20 pts s hypertrofickou kardiomyopatii pfi Fabryho chorobé
20 pts s hypertenzni hypertrofii LK

« uvSech analyzovanych jedincu:

- koncentrickeé zesileni sten LK se stejnou stredni tloustkou
steny (IVS+zsLK)/2

- kvalitni zobrazeni sten LK v A4C projekci

- absence regionalni poruchy kinetiky, vyznamné chlopenni vady,
implantovaného kardiostimulatoru / ICD
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Metodika: hodnoceni RAS v A4C projekci

Longitudinalni 2D strain septa a bo¢né stény LK
Snimkovaci frekvence 50-80 fps

SEPTUM
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RAS A4C =
& apikalni LS

@ bazalni LS + D midventrikularni LS




Vysledky: klinické charakteristiky
| AlamyloidoviKMP | FabryHKMP | AHYLVH

Vék (roky) 64+ 12 5449 * 62+ 14
Muz 14 (70%) 11 (55%) 17 (85%)
BSA (m?) 1.90x+0,17 1,74+ 0,12 % 2,10+0,171,°
TF (minT) /8 £ 15 64 +9* 69+t 11
sTK (mmHg) 107 £ 16 133+20* 141 +23 7
dTK (mmHg) 64t 16 78+ 10*% 75+ 157
NYHA IlI-IV 15 (75%) 2 (10%) * 1(5%)7
Diabetes mellitus 1 (5%) 0 (0%) 10 (50%) T, ©
Dyslipidémie 8 (40%) 7 (35%) 10 (50%)
Hemoglobin (g/l) 127+ 16 138+ 13 138+ 18
Kreatinin (umol/l) 186 =135 126+ 117 * 143 £ 135

* p < 0.05 Fabry HKMP vs. AL amyloid, T p <0.05 AHY-LVH vs. AL amyloid
“p <0.05 AHY-LVH vs. Fabry HKMP
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V)’/sledky: echokg a EKG
| ALamyloidovaKMP | FabryHKMP | AHYLVH

MLVWT (mm) 14,8 £ 2,0 14,5+ 2,0 14,1+ 0,7
LVMI (g/m2) 141 + 32 178 £52* 139+ 13"
LVEDD (mm) 45+5 49+5 53+5%*
LVEF (%) 50+9 67+7* 618
LAVi (ml/m2) 49+ 9 47 + 14 38t6 1"
E/A 2,61 *1,60 1,08+ 0,31 * 094+0,30"
DT (ms) 187 £ 50 229+ 52 259+521
e’ (cm/s) 45+11,2 6,5+15* 96+941
E/e’ 22,1 +10,1 12,1+43* 95+4.2"
Perikardialni vypotek 15 (75%) 0 (0%) * 1(5%) T
Nizka voltaz EKG 14 (70%) 0 (0%) * 1(5%) 7

* p < 0.05 Fabry HKMP vs. AL amyloid, T p <0.05 AHY-LVH vs. AL amyloid
“p <0.05 AHY-LVH vs. Fabry HKMP
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Vysledky: regionalni Iongitudélni strain a RAS

801 Group
-o- Arterial hypertension
-®- Fabry disease cardiomyopathy
4- AL amyloid cardiomyopathy
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Vysledky: regionalni longitudalni strain a RAS

AL amyloid KMP Fabry HKMP AHY-LVH

(n=20) (n=20) (n=20)

Bazalni LS (%) 52+2.9 11.4 £2.0% 13.4+3.3F
Midventrik LS (%) 94+23 12.8 + 2.6* 15.7 + 3.1t"

ApikalniLS (%) 15.7+£3.3 18.1+£5.8 21.1+4.97

1.23 £ 0.64 0.75+0.19*% 0.75+0.23%

* p < 0.05 Fabry HKMP vs. AL amyloid, T p <0.05 AHY-LVH vs. AL amyloid
“p < 0.05 AHY-LVH vs. Fabry HKMP
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Vysledky: ROC analyza
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ROC analyza:
optimalni cut-off hodnota RAS
o pro odliseni AL-amyloidové kardiomyopatie:
52 8
g _ 0,88
5 :
e (AUC ROC = 0,79,
s ® - eie . cpe .
8 | oo . 70% senzitivita a 75% specificita)
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AL amyloid Fabry disease Arterial

cardiomyopathy cardiomyopathy hypertension



1. LEKARSKA FAKULTA

UNIVERZITY KARLOVY V. PRAZEEL s

Multivariantni modely predikce pritomnosti
AL- amyloidove kardiomyopatie
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G8=-11.3%

GS=-8.5%

i Longitudinal Strain
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Zaver

« Zjednoduseny pristup hodnoceni RAS longitudinalniho strainu LK
pouze v apikalni ctyrdutinove projekci je mozné v ramci
komplexniho klinického a echokardiografického hodnoceni
vyuzit k odliseni AL amyloidove kardiomyopatie
od jinych forem koncentrického zesileni sten LK.

Dékuji za pozornost!
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RAS: Intra- a interindividuélni variabilita

Intra : ap.spare Inter : ap.spare
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