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Transtyretinova amyloidoza (ATTR)

 Nahromadeni abnormalniho protein (amylodu)

* Wild-type (WITTR) a hereditarni typ (hTTR)

* NejCastejsi typ srdeCni amyloidozy (postihuje myokard az ve 100%
pripadu)

« Diagnostika: echokardiografie, MRI, DPD scintigrafie, endomyokardialni
biopsie Ci biopsie extrakardialni tkane
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Figure from: www.stressmarq.com/transthyretin-ttr-in-amyloid-diseases/



Patofyziologie ATTR
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Grade 1
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Grade 2

DPD scintigrafie

Grade 3

Porovnavani vychytavani
radiofarmaka v myokardu a ve
skeletu

Perugini grade 0-3

Velmi vysoka senzitivita (92
%) a specificita (95 %)
Pozitivni DPD # ATTR (vzdy je
nutné vyloucit AL amyloidozu)

https://doi.org/10.1016/j.jacc.2005.05.073



Casna diagnostika je zasadni

progressive

Amyloid deposition in the heart

Main therapy approaches are Diagnosis & initiation of v
derived from the observation: therapy at an earlier stage of { \ Abnormal ECG
disease & shorter duration N /r \‘ pattern
More amyloid el St VA S .
— i ,’) Wa_II thickness
Worse outcomes = N/ J increase
L loid associated with better Morphological and functional changes
ess a=my &l preserved cardiac structure,
Better outcomes function and long-term survival
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ATTR a aortalni stenoza
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« Ukladani amyloidu v srdecCnich
chlopnich vede k rychlejsi
progresi aortalni stenozy

« Diagnostika ATTR v terenu AS je
komplikovana pro podobnost
symptomu

* Prognodza je horsi ve skupine
pacientl s obéma chorobami
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Severe AS IVSd 214 mm  BP <140/90 mmHg
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21 major criteria
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Carpal tunnel
syndrome
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Ruptured Spinal NT-proBNP Troponin |
biceps tendon  stenosis >1000 pg/ml >99th %ile URL
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or 22 minor criteria
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Diastolic dysfunction =2 or
e'<10cm/s

AV block or
implanted pacemaker

Atrial
fibrillation
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Amyloidosis
screening

99m Tc-DPD
SPECT/CT
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Immuno-
fixation
+ free light
chain assay

Jakstaite AM et al. Screening for Occult Transthyretin Amyloidosis in Patients with Severe Aortic
Stenosis and Amyloid Red Flags. J Clin Med. 2024 Jan 24;13(3):671. doi: 10.3390/jcm13030671.




Prevalence ATTR u pacientu s vyznamnou aortalni stenézou
podstupujicich TAVI

Cile:
« Stanovit prevalence ATTR u pacientu s vyznamnou
aortalni stenozou podstupujicich TAVI

* Rozpoznat echokardiografické parametry a fenotypicke
projevy, které jsou typickeé pro pritomnost ATTR u
nemocnych s vyznamnou aortalni stenozou




Metodologie

* Prospektivni, unicentricka studie

« Aktualné zarazeno celkem 106 pacientu s vyznamnou aortalni
stendzou podstupivsich TAVI (10 pozitivhich ~ 8,49 %)

« Kazdy pacient podstoupi:
— Kilinické vysetreni, laboratorni vysetreni vC. hodnoty NT-proBNP, EKG

— Komplexni echokardiografické vysetreni pred a po TAVI
— DPD scintigrafii (==lehké volné retézce, imunoELFO)

' \ VSEOBECNA FAKULTNI U 1. LiKaRsKA
s NEMOCNICE V PRAZE 2 ¥ Univerzita Karlova




Klinické charakteristiky pacientu v nasem souboru

DPD+ DPD- p value
N=10 N=45

Age (y) 80,5+4,8 78,31£5,9 0.25
Sex (male) 7 (70 %) 29 (64 %) 0.89
Body surface area 1,92+0,15 1.94+0,21 0.72
(m?)

NT-proBNP (ng/l) 1755 (1506; 8976) 1345 (507; 2234) 0.12
Carpal tunnel 5 (50 %) 0 (0 %) <0.001

syndrome (y)
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Vysledky — aortalni chlopen
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Vysledky - echokardiografie

DPD+ DPD- p value
N=10 N=45

IVS thickness (mm)
LVMi (g/m?)

EF (%)

GLS (%)
VTI AV (m)

PG max (mmHQ)
PG mean (mmHQ)
AVAI (cm?/m?2)

e' septalné (m/s)
e’ lateralné (m/s)
LAVi (ml/m?)
PASP (mmHQ)
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15 (12; 16)

123 (111; 155)
57 (48; 66)
-11,6%4,1
0,630,3
54,00£13,1
34,618,7
0,51+0,08

0,04 (0,03; 0,06)
0,05 (0,04; 0,07)
57 (46; 61)
46£15,7

12 (11; 13)

111 (102; 144)
61 (55; 67)
14,4426
0,93%0,2
68,8421,2
43,3+13,6
0,45+0,1

0,06 (0,05; 0,07)
0,08 (0,06; 0,10)
46 (38,5; 63)
3649,8

0.04
0.09
0.30
0,04
<0.001
0.049
0.09
0,06
0.06
0.045
0.21
0,03

Author’s unpublished data



Vysledky — hodnoty levée komory
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Vysledky — diastolicka funkce

e' |lateral PASP
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Prevalence ATTR v nami studované populace byla 9 %
ATTR je asociovana s vysSi tloustkou IVS a snizenim GLS
Pacienti s ATTR meli znamky pokrocilejsi diastolické dysfunkce

Aortalni sten6za se u pacientu s ATTR prezentovala s nizSim
tlakovym gradientem a VTI (low-flow)
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» Diagnostika ATTR je zasadni k umoznéni ¢asného nasazeni
specificke terapie, ktera zlepSuje prognézu pacientu

* Rozpoznani srdeCni amyloidézy u pacientu s aortalni
stendzou je komplikovaneé

« Je zasadni pokraCovat v hledani dalSich biomarkeru
nasveédcujicich pro pfitomnost amyloidézy u pacientu s
aortalni stenozou
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