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Cil projektu

zhodnoceni diagnostického procesu transthyretinové amyloidozy srdce divokeho typu
(WtATTR) v ramci Ceské republiky

zvySujici se pfiCina srdecCniho selhani (dominantné HFpEF)

- starnouci populace

zjednoduseni diagnostiky vzhledem k moznosti neinvazivnich metod - DPD scan
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Metodika projektu

4 centra pro srdeCni amyloidozu:
VEN (Praha), IKEM (Praha), FN u sv. Anny (Brno), FN (Olomouc)

doba sbéru dat: 1.12.2022- 1.6.2023

preddefinovany formular vyplnén anonymizované béhem ambulantni kontroly jedinci s
WtATTR sledovanymi v danych centrech v uvedeném obdobi

doplnéni anamnestickych, echokg, EKG a laboratornich dat z databazi center

statistické vyhodnoceni: CZECRIN (Czech Clinical Research Infrastructure),
Masarykova univerzita, Brno
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Sociodemografické udaje

ECNA FAKULTNI
NICE V PRAZE

Parametr

Pohlavi

VEk v dobé stanoveni dg ATTR
(roky)

Status

Bydli§ts

Déti

Muz
Zena

n/neuvedeno
Prumér (SD*¥)
Median

Min - Max

Zije sam
Zije v paru
s rodinou

hlavni mésto

mésto (nad 100 000 obyvatel)
mésto (50 000 - 100 000 obyvatel)
mésto (10 000 - 49 999 obyvatel)
mésto (pod 10 000 obyvatel)
vesnice

Ne
Ano

Pocet pacientli s ATTR

(N=118)

101 (85.6%)
17 (14.4%)

118/0
77.03 (5.67)
78.00

61.00 - 89.00

33 (28.0%)
80 (67.8%)
5 (100.0%)

13 (11.0%)
13 (11.0%)
10 (8.5%)
21 (17.8%)
19 (16.1%)
42 (35.6%)

3 (2.5%)
115 (97.5%)

*Smérodatna odchylka




Symptomy / nalezy vedouci k podezreni na ATTR

Srdeéni selhani | | 61,9% . .
Asymptomaticky nalez ECHO 12.7%
Fibrilace/ flutter sini | 6.8%
Nalez na DPD scanu z jiné indikace ] 6.8%
Aortalni stenoza I 3.4%

nptomaticka bradykardie vyzadujici KS 2 59
CMP

, 1,7%
.N?Ie’z na MRI 7%
Spinalni stendza 1.7%

Polyneuropatie 1%

0, 17,5 35, 52,5
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Jiné symptomy typické pro ATTR-CM pritomné v dobé podezreni
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Parametr N=118
Dekapitace arterialni hypertenze ¢i sklon k hypotenzi n (%*) 10 (9.8%)
doba trvani v mésicich Pramér (SD*) 5.30 (3.83)
Median 5.50
Min - Max 1.00 - 12.00
Nizka voltaz na EKG a-nebo pseudo IM obraz n (%*) 10 (9.8%)
doba trvani v mésicich Primér (SD**) 15.17 (10.74)
Median 11.00
Min - Max 8.00 - 36.00
Fibrilace €i flutter sini n (%"*) 49 (48.0%)
doba trvani v mésicich Prumér (SD**) 42.39 (35.42)
Median 36.00
Min - Max 3.00 - 201.00
Asymptomaticka pfevodni porucha na EKG n (%) 20 (19.6%)
doba trvani v mésicich Pramér (SD*) 42,75 (29.92)
Median 48.00
Min - Max 7.00 - 84.00
Implantovany KS n (%) 16 (15.7%)
doba trvani v mésicich Pramér (SD**) 61.81 (64.02)
Median 38.50
Min - Max 1.00 - 201.00



Jiné symptomy typické pro ATTR-CM pritomné v dobé podezreni

ECNA FAKULTNI
NICE V PRAZE

\ . LEKARSKA

FAKULTA

/ Univerzita Karlova

Parametr

N=118

Aortalni stendza
doba trvani v mésicich

Anamneza karpalniho tunelu
doba trvani v mésicich

Spinalni stendza
doba trvani v mésicich

Spontanni ruptura bicepsu
doba trvani v mésicich

Polyneuropatie
doba trvani v mésicich

n (%"
Prumér (SD**)
Median

Min - Max

n (%*)
Prameér (SD**)
Median

Min - Max

n (%*)
Prumér (SD**)
Median

Min - Max

n (%"
Prameér (SD**)
Median

Min - Max

n (%*)
Prameér (SD**)
Median

Min - Max

8 (7.8%)
48.25 (42.34)
44.00
2,00 - 100.00

55 (53.9%)
112.47 (82.16)
99.00
6.00 - 372.00

8 (7.8%)
47.63 (49.95)
24,00
4.00 - 120.00

5 (4.9%)
120.00 (108.33)
96.00
12.00 - 300.00

14 (13.7%)
44.43 (47.16)
24.00
3.00 - 180.00



Stanoveni diagnozy ATTR-CM

Parametr N=118

Diagn6za ATTR stanovena neinvazivné 74 (62.7%)
invazivné 44 (37.3%)

DPD bylo provedeno Ano 115 (97.5%)
Ne 3 (2.5%)

Pokud bylo DPD provedeno, jaké 2 16 (14.0%)

bylo Perugini skore 3 98 (86.0%)
neuvedeno 1

Byla MRI soucasti diagnostiky ~ Ano 46 (39.0%)

ATTR Ne 72 (61.0%)
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Doba od objeveni se prvniho symptomu / nalezu ATTR do podezreni na diagnézu ATTR
dle typu diagnostiky

Diagnéza ATTR stanovena Diagnéza ATTR stanovena
Bez ohledu na typ diagnostiky neinvazivné invazivné
meésice) (N=118) (N=74) (N=44)
edeno” 104/14 70/4 34/10
r (SD*) 14.04 (23.68) 15.23 (25.84) 11,58 [18.57)
) 9.50 5.00 6.00
lax 0.00-120.00 0.00-120.00 0.00-76.00

fi pacienti byli z analyzy vyrazeni z davodu chybné uvedenych ¢asovych udaju
rodatna odchylka

SN . . .
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Doba od podezreni na diagnézu do jejiho stanoveni dle typu diagnostiky

Diagnéza ATTR stanovena Diagnéza ATTR stanover
Bez ohledu na typ diagnostiky neinvazivné invazivné
a (mésice) (N=118) (N=74) (N=44)
uvedeno* 104/14 70/4 34/10
nér (SD*) 2.46 (2.34) 2.29 (2.06) 2.79 (2.83)
ian 2.00 2.00 2.00
- Max 0.00-13.00 0.00-11.00 0.00-13.00

tefi pacienti byli z analyzy vyrazeni z duvodu chybné uvedenych ¢asovych udaju
érodatna odchylka

SN . . .
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Stav pacienta v dobé diagnozy

Parametr N=118
NYHA tfida v dobé stanoveni diagnézy | 12 (10.2%)
ATTR I 66 (55.9%)

Il 36 (30.5%)

v 4 (3.4%)
NTproBNP hladina v dobé n/neuvedeno 116/2
prvého vyseteni v centru Pramér (SD*) 3050.26 (4014.01)
pro ATTR {ng/) Median 2034.50

Min - Max 178.50 - 35000.00
eGFR v dobé prvého vysetreni n/neuvedeno 118/0
v centru pro ATTR (ml/min/1,73m2) Pramér (SD*) 55.03 (20.80)

Median 55.10

*Smeérodatna odchylka
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Charakteristiky v dobée stanoveni diagnozy ATTR

[
a
=N
-
£ 30000
[a k]
2
=
=
y
o
Ll ¥}
o
E = 20000
= o
S
a1 I:
=
. =T
=
5]
£
S 10000 8
= ]
s o o
(T
. ,
=1
l_
0 :
| Il |||

MNYHA tiida v doh& stanoveni diagnézy ATTR
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Leky uzivané v dobeé stanoveni diagnozy ATTR

Uzivany lék N=118
Diuretikum 96 (81.4%)
ACEi Ci sartan 80 (67.8%)
BB 74 (62.7%)
Antikoagulace 71 (60.2%)
MRA 49 (41.5%)
CaA 14 (11 9%)
Antiarytmikum 9 (7.6%)
ARNI 7 (5.9%)
Digoxin 4 (3.4%)
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EKG v dobeée 1. vysetreni v centru pro ATTR

Vysledek EKG 7 N=118
Sinus 56 (47.5%)
Fibrilace ¢i flutter sini 43 (36.4%)
AVB |. stupné 28 (23.7%)
LAHB 28 (23.7%)
PseudolM obraz 20 (16.9%)
Stimulovany rytmus 18 (15.3%)
RBBB 16 (13.6%)
Nizka voltaz QRS 14 (11.9%)
Nespecificka porucha i.v. vedeni 10 (8.5%)
LBBB 6 (5.1%)
Voltaz hypertrofie LK 2 (1.7%)
AVB 2. stupné Mobitz | 1(0.8%)
AVB 2. stupné Mobitz I 1(0.8%)
Kompletni AVB 1(0.8%)
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Echokardiografie v dobé stanoveni dg. v centru pro ATTR

EF levé komory pod 50 % ano 37 (31.4%)
ne 81 (68.6%)
Asymetricka hypertrofie levé komory ano 6 (5.1%)
ne 112 (94.9%)
E/e’septalné nad 11 ano 98 (83.1%)
ne 20 (16.9%)
E/e’septalné nad 15 ano 68 (57.6%)
ne 50 (42.4%)
s’'septalné pod 5 ano 61 (51.7%)
ne 57 (48.3%)
Tlak v pravé pfedsini normalni 66 (56.9%)
hrani¢ni 25 (21.6%)
Vysoky 25 (21.6%)
2 ( %)
PASP 40 mmHg a vice ano 44 (37.3%)
ne 74 (62.7%)
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Misdiagnoza ?

Znal prakticky lékaf diagnozu ATTR jako takovou Ano 16 (13.6%)
pfedtim/poté, co byla zjisténa Ne 47 (39.8%)
Nelze odpovédét 55 (46.6%)
Kolik Iékaft pacient navstivil od objeveni se prvého 1 34 (28.8%)
symptomu/nalezu ATTR, neZ bylo vzneseno podezienina 2 44 (37.3%)
ATTR 3 21 (17.8%)
4 12 (10.2%)

5 avice 7(5.9%)
Byla né&jaka pfedchozi diagnéza/misdiagnéza Ne 53 (44.9%)
Ano 53 (44.9%)
Nelze zjistit 12 (10.2%)
Typ pfedchozi diagnézy/misdiagndzy* HKMP 21 (39.6%)
HFPEF 14 (26.4%)

HFREF 5(9.4%)

ICHS 5(9.4%)

RKMP 2(3.8%)

aortalni stenoza 2(3.8%)

tézka 1(1.9%)

TAVI 1(1.9%)

jina 4 (7.5%)

fibrilace sini 1(1.9%)

pfevodni porucha 3(5.7%)

E:;’;: CA:::;EI | :‘%“K"\'li:l(l\ *Procenta pocitana z pacientl s predchozi diagnézou/misdiagnézou




Lekari a stanoveni diagnézy ATTR-CM
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Parametr N=118

Podezfeni na diagnézu ATTR prvy vznesl ambulantni kardiolog 39 (33.1%)
nemocnicni kardiolog v kardiocentru 30 (25.4%)
nemocnicni internista 17 (14.4%)
kardiolog v centru pro ATTR 10 (8.5%)
nemocni¢ni kardiolog mimo kardiocentrum 9(7.6%)
lékaf z izotopoveho oddéleni 7(5.9%)
prakticky lékar 2 (1.7%)
ambulantni hematolog 1(0.8%)
ambulantni neurolog 1(0.8%)
ambulantni internista 1(0.8%)
jiny lekaf 1(0.8%)

Finalné stanovil diagnézu ATTR kardiolog v centru pro ATTR 62 (52.5%)
nemocnicni kardiolog v kardiocentru 40 (33.9%)
nemocni¢ni kardiolog mimo kardiocentrum 7(5.9%)
ambulantni kardiolog 6 (5.1%)
ambulantni internista 1(0.8%)
nemocnicni internista 1(0.8%)
jiny lekaf 1(0.8%)




Zavery

NejCastéjsi klinickou manifestaci vedouci k podezieni na wtATTR je stale

u nadpolovi¢ni ¢asti nemocnych srdec¢ni selhani (62%), méné Casto se jedna

o asymptomaticky suspektni nalez pri echokardiografii a/nebo pritomnost fibrilace sini
a nalez na DPD scintigrafii provedené z jiné indikace, resp. jiné symptomy a pfiznaky

V dobé vzeti podezieni na wtATTR jsou jiz u vyrazné vétsiny nemocnych (86%)
vyjadreny jiné symptomy/priznaky, které mohou souviset s wtATTR

(anamnéza syndromu karpalniho tunelu, fibrilace / flutteru sini, pfevodni poruchy /
implantovaného KS)
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Zavery

U vétsiny nemocnych je diagnéza wtATTR stanovena neinvazivne

VétSina nemocnych s wtATTR je diagnostikovana v funk¢ni tfidé NYHA 1l nebo |,
tj. v méne pokrocCilych stadiich onemocneni

Prumérna doba od objeveni se prvého symptomu / pfiznaku do vzeti podezieni na
WtATTR Cini vice nez 1 rok (14 mésicu), nasledna doba do stanoveni diagndzy

WEATTR je kratka (2,4 mésice)
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