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Medián přežití v jednotlivých stadiích 
ATTR-CM:
Stadium I méně než 6 let
Stadium II méně než 4 roky
Stadium III 2 roky

Včasné stanovení diagnózy významně 
ovlivňuje prognózu pacientů

Prognóza ATTR-kardiomyopatie
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Léčba srdeční amyloidózy

• Léčba srdečního selhání

• Léčba poruch rytmu

• Prevence kardioembolismu

• Léčba chlopenních vad

Podpůrná terapie Specifická léčba

• AL amyloidóza – v režii hematologa

• TTR amyloidóza



Management srdeční amyloidózy

Stabilizace tetramerů transthyretinu



Specifická terapie TTR-amylodózy

Inhibice exprese TTR 

genu:

Patisiran

Inotersen

Vutrisiran

Stabilizace tetramerů transthyretinu:

Tafamidis

Acoramidis

Diflunisal

Degradace a reabsorpce fibril amyloidu:

TUDCA+doxycyklin

NI006

Inhibice agregace a disrupce oligomerů:

Epigalokatechin-3-galát 

Produkce v játrech Tetramery transthyretinu Oligomery a monomery Amyloidní fibrily
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30% redukce mortality
32% redukce KV hospitalizací

N Engl J Med 2018; 379:1007-
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Tafamidis - úhrada

Léčivý přípravek Vyndaqel je hrazen k léčbě transthyretinové amyloidózy divokého typu zahájené u 
dospělých pacientů s kardiomyopatií (ATTR-CM) s funkční třídou NYHA I až II. 

Léčba předmětným přípravkem je přerušena v případě, že je u pacienta zjištěn některý z dále uvedených
klinických stavů: 

a) Setrvalé zhoršení do funkční třídy NYHA IV 

b) Pokles GRF ˂ 25 ml/min/1,73m2 

c) Progredující těžká hepatopatie

d) Neovlivnitelná těžká malnutrice 

e) Závažné nežádoucí účinky spojené s léčbou léčivým přípravkem Vyndaqel

f) Jiné závažné onemocnění s životní prognózou do 12 měsíců

g) Rozvoj těžké demence či jiného devastujícího neurologického onemocnění
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Sérová koncentrace transthyretinu

• Stabilizace tetramerů transthyretinu zvyšuje jeho sérové hodnoty – což koreluje s 
klinickým benefitem pacientů

• ATTRibute-CM – sérové hodnoty TTR nezávislým prediktorem přežití 

• Maurer M, et al. Presented at: International Symposium on Amyloidosis 
2024; 26–30 May 2024; Rochester, MN. Poster #2024-ISA-B-295

Every 5 mg/dL
increase in stabilised 

serum TTR at Day 28…

5 mg/dL

TTR

31% 

lower 

risk

…reduced the risk of 
death 

(all-cause mortality) 

by almost 31%*



NI006 - rekombinantní lidská anti-TTR protilátka
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Jak jsme se posunuli v managementu ATTR-CM?

Vypracování algoritmu pro sledování progrese onemocnění a efektivity specifické terapie.

Změna schématu specifické terapie ATTR s příchodem nových molekul. 

Pro prognózu pacientů je důležitá včasná diagnostika a včasná indikace specifické terapie

V léčbě ATTR-CM je u pacientů NYHA I-II indikována specifická terapie tafamidisem -
hrazen od 1.6.2023 jako centrová léčba

(II. Interní klinika VFN Praha, IKEM, I. interní klinika kardioangiologická FNUSA Brno, 

I. interní klinika-kardiologická FN Olomouc, nově FN Ostrava).



Děkuji za pozornost.


