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MRI a srdeční amyloidóza

1) Diagnostika amyloidové kardiomyopatie

2) Prognostické informace2) Prognostické informace

3) Monitorace efektu specifické léčby amyloidózy

MRI a srdeční amyloidóza

Diagnostika amyloidové kardiomyopatie

Monitorace efektu specifické léčby amyloidózy



Amyloidóza a srdceAmyloidóza a srdce

Obecně 40 amyloidních proteinů …

 95% srdeční amyloidózy:

Benson M et al., Amyloid 2020;27

 95% srdeční amyloidózy:
- ATTR (wt nebo v)
- AL

ale vzácně i non-ATTR/ non-AL



MRI obraz srdeční amyloidózy 
Infiltrace extracelulárního / intersticiálního prostoru amyloidními fibrilami


rozšíření extracelulárního / intersticiálního prostoru / objemu myokardu


pseudohypertrofie“ stěn srdce,  diastolická dysfunkce pseudohypertrofie“ stěn srdce,  diastolická dysfunkce 

MRI obraz srdeční amyloidózy  její patofyziologie
Infiltrace extracelulárního / intersticiálního prostoru amyloidními fibrilami

extracelulárního / intersticiálního prostoru / objemu myokardu

diastolická dysfunkce  dilatace síní, perikardiální výpotek

LGE

nativní a postkontrastní
T1 mapování

diastolická dysfunkce  dilatace síní, perikardiální výpotek

Barison A et al., Heart Fail Clin 2024; 20 

cine smyčky BTFE / SSFP



MRI diagnostika srdeční amyloidózy: morfologie a funkce
difuzní zesílení stěn LK (symetrické / asymetrické

normální/hraniční/snížená EF + longitudinální kontraktilní dysfunkce stěn LK,

dilatace levé či obou síní,

 zesílení stěny pravé komory, stěn síní, septa síní,

 perikardiální perikardiální

Obrazový archiv VFN

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: morfologie a funkce
difuzní zesílení stěn LK (symetrické / asymetrické- hl. wild-type ATTR), 

normální/hraniční/snížená EF + longitudinální kontraktilní dysfunkce stěn LK,

dilatace levé či obou síní,

zesílení stěny pravé komory, stěn síní, septa síní,

perikardiální výpotek

Barison A et al., Heart Fail Clin 2024; 20 

perikardiální výpotek



MRI diagnostika srdeční amyloidózy: morfologie a funkce
deformační/strainová analýza (longitudinální kontraktilní dysfunkce stěn LK)

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: morfologie a funkce
analýza (longitudinální kontraktilní dysfunkce stěn LK)

Erley J et al., J CMR 2019;21



Autoptická data: 

42% depozice amyloidu subendokardiálně, 31% midmyokardiálně

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! 

Maceira A. et al., Circulation 2005;111

Autoptická data: 

midmyokardiálně a 17% subepikardiálně / 1,3% fibróza

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! - LGE

LGE u srdeční amyloidózy:

Dennis M et al., Heart, Lung, Circulation 2020;29

LGE u srdeční amyloidózy:
difuzně subendokardiálně transmurálně



MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! 

Specifické obrazce LGE u srdeční amyloidózy:
difuzně subendokardiálně transmurálně

Obrazový archiv VFN

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! - LGE

Specifické obrazce LGE u srdeční amyloidózy:
transmurálně

Obtížné stanovení 
T1 relaxačního času myokardu

(„ obtížné „nulování“ myokardu)

Barison A et al., Heart Fail Clin 2024; 20 



MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! 

Bulluck H, Moon JCC et al., Circ J 2015;74

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: 
tkáňová charakteristika ! – T1 mapování

Obrazový archiv VFN



MRI diagnostika srdeční amyloidózy: souhrn

++

vysoce suspektní srdeční amyloidóza !
(ale neodlišíme typ amyloidu;

může být falešně negativní v časných fázích amyloidózy)

MRI diagnostika srdeční amyloidózy: souhrn

++

vysoce suspektní srdeční amyloidóza !
(ale neodlišíme typ amyloidu;

může být falešně negativní v časných fázích amyloidózy)
Obrazový archiv VFN



Využití MRI srdce   diagnostiky diagnostiky srdeční amyloidózy

Dungu JN et al., Heart 2012; 98



Úloha MRI v diagnostice srdeční amyloidózy

- diferenciální diagnostika hypertrofie LK /  
HKMP/ HFPEF

- vysoké podezření na amyloidovou 
kardiomyopatii při negativitě jiných   kardiomyopatii při negativitě jiných   
neinvazivních testů                                    
(možnost i vzácné amyloidózy)

- potvrzení AL amyloidózy srdce                               
u netypických echokg nálezů                              
(při pozitivitě extrakardiální biopsie)



MRI a prognóza srdeční amyloidózy

Fontana M et al., Circulation 2015;132

MRI a prognóza srdeční amyloidózy

Martinez-Naharro A et al., JACC 2017;70



MRI a prognóza srdeční amyloidózy
Metaanalýza 19 studií s celkem 2199 pts

MRI a prognóza srdeční amyloidózy
pts (AL a ATTR); medián sledování 24 měsíců

Martinez-Naharro A et al., JACC 2017;70



MRI a monitorace léčby srdeční amyloidózyMRI a monitorace léčby srdeční amyloidózy

Quarta CC et al., Front Cardiovasc Med 2020;9



MRI a monitorace léčby srdeční amyloidózy

kvantifikace změn ECV  kvantifikace změn amyloidní infiltrace

MRI a monitorace léčby srdeční amyloidózy

kvantifikace změn amyloidní infiltrace

Quarta CC et al., Front Cardiovasc Med 2020;9



MRI a monitorace léčby AL srdeční amyloidózy
176 pts, sledování 6,12 a 24 měsíců po zahájení chemoterapie; významná změna ECV 

MRI a monitorace léčby AL srdeční amyloidózy
, sledování 6,12 a 24 měsíců po zahájení chemoterapie; významná změna ECV - aspoň o 5% 

Martinez-Naharro A et al., Eur Heart J 2022;43



MRI a monitorace léčby TTR srdeční amyloidózy
69 pts s wild-type ATTR, 35 z nich 61mg tafamidis

medián sledování 9 měsíců 

MRI a monitorace léčby TTR srdeční amyloidózy
tafamidis denně a 15 z nich 20 mg/denně, 

medián sledování 9 měsíců 

Rettl R et al., Eur Heart J – CV Imaging 2022;23



MRI a monitorace léčby TTR srdeční amyloidózy
40 pts s ATTR kardiomyopatií, 

2:1 randomizace k léčbě rekombinantní anti

MRI a monitorace léčby TTR srdeční amyloidózy
s ATTR kardiomyopatií, 

rekombinantní anti-ATTR protilátkou NI006 vs. placebo

Garcia-Pavia P et al., NEJM 2023;389



ZávěrZávěr



Děkuji za pozornost !Děkuji za pozornost !


