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Epidemiologie

• Častý výskyt arytmií, prevalence ~ 60 %    

• Multifaktoriální etiologie (infiltrace amyloidem, diastolická 
dysfunce, dilatace LS, oxidativní stres…)

• výskyt brady i tachyarytmií - dle typu amyloidosy a stadia onemocnění

• špatná tolerance arytmií, zhoršení hemodynamických parametrů 

• klinika – palpitace, synkopy, presynkopy, NSS, progrese srd.   selhání                           
nárůst počtu hospitalizací, zhoršení prognózy                               

(Bonvicini, J.Cardiovasc.Dev

Dis., 2024) 



Patofyziologie arytmií

(Laptseva, Rossi, J. Clin. Med.)



(Scirpa, Heart Failure Clin, 2024)
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Dostačují pro terapii pacientů s ATTR 
současná 
guidelines.. ?  
• doporučení pro léčbu arytmií u pac. s ATTR – vychází z akt. guidelines

- limitovaná data ze studií – většinou retrospektivní data

- malé soubory pacientů/kazuistiky 

- pac. vyřazeni z velkých multic. studií

• specifika pac. s ATTR – špatná tolerance arytmií, výrazné symptomy

- typ amyloidosy, pokročilost onemocnění

- rychlá progrese u neléčených  x  ovlivnění prognózy specif. terapií 

- křehkost pacientů, časté komorbidity 

- vysoké riziko komplikací   



Poruchy vedení vzruchu

• dysfunkce SA uzlu, AVB, intraventrikul. poruchy 
vedení, raménkové blokády

• 369 pc ATTR (71% wtATTR)

• 50 % pac. se SR  AVB I

• 50 % pac. prodloužení QRS

• prevalence pokročilé AVB 9,5 %, inc. 3,5%/rok 

• 10 % impl PM v době dg

• 11 % impl PM během 28 měs follow-up
(Donnellan et all, Am J Cardiol, 2020)

• (Scirpa, Heart Failure Clin, 2024)



Rizikové faktory pro implantaci PM

(Porcari et all, EJHF, 2022)



Trvalá kardiostimulace

• primoimpl. PM – 8,9..40 %

• % stimulace v 1. roce …56 %

5 let od impl.. ~ 100 % 

• pravokomorová stimulace > 40 % 

pokles EFLK, progrese srd. selhání,

mitr. regurgitace

resynchronizační terapie – zlepšení         

EFLK, mitr reg, symptomů
(Donnellan, JAHA, 2020)



Trvalá kardiostimulace - LBBAP

• Preference fyziologické stimulace

• Vhodná u pac. s ATTR a 
AVB, zachovalou EFLK a úzkým 
QRS

• Redukce mechanické a elektrické 
dyssynchronie

• Malé soubory pacientů, kazuistické 
případy



Fibrilace síní

• Prevalence FS ~ 44 % u pac. se srd. amyloidosou, vyšší u wtATTR

• ↑ hospitalizací pro srd. selhání, nemá vliv na celk. mortalitu 

• Riziko vzniku  →    FS – PR > 200 ms

- QRS > 120 ms

- diametr LS

- vyšší věk

- stadium onem.

- LAVi

(Scirpa, Heart Fail Clin, 2024)



Fibrilace síní – antikoagulační terapie

• Strukturální, elektrická remodelace

arytmie, zejm. FS

riziko atriální trombózy

a kardioembolizace

účinná AKT bez ohledu

na CHA2DS2VASC skóre

• DOAC, VKA – neprokázán rozdíl
(Gorrie, Cardiovasc

Health, 2025)



Fibrilace síní – atriální myopatie

Neefektivní kontrakce LS

riziko IA trombózy i při 
SR

„elektromech. síňová disociace“ 

+ vliv depozit amyloidu → 
endomyokardiální
postižení, endotel. 
dysfunkce, prozánětlivý stav               
hyperkoagulace →

riziko IA trombózy i při účinné 
AKT              TEE  

(Bonderra, JACC, Cardiovasc, Img, 2021)  



Fibrilace síní – management

• Špatná tolerance FS – symptomy z hypotenze, zhoršení sympt.srd. 
selhání

• Kontrola rytmu - preferována, kontrola frekvence 

• Často problematická terapie – význ. remodelace a dilatace LS

- KI (Ca-blokátory, propafenon, flecainid),  nebo špatná 
tolerance   

medikace (vyšší dávky betablok.), digoxin s opatrností

- preferenčně nižší dávky betablokátorů, amiodaron (k udrže-

ní rytmu, ovlivnění frekvence)

(archív 

I.IKAK)



Fibrilace síní – management

Kontrola rytmu – snaha o udržení adekv. srd. výdeje, zejm časná stadia onem.    

• EKV – časná úspěšnost srovnatelná s ost dg, ale vyšší rekurence

- vyšší riziko komplikací (pokročilejší stadia onem.) – bradykardie,

komorové arytmie, hypoxie, CMP 

- provedení TEE i přes  adekvátní AKT (30 % IA trombus i přes AKT)

- opakovaná EKV není doporučena

• Antiarytmika – preferenčně amiodaron (ev. sotalol) – dobrá  tolerance 

- neprokázán rozdíl v mortalitě při kontrole rytmu amiodaronem

(Bonvici, J Cardiovasc Dev Dis, 2024)



Fibrilace síní - management

doi:10.1016/j.jacep.2020.09.001



Fibrilace síní – management

• Katétrová ablace – zatím limitovaná data

- malé, retrospektivní studie

- vhodná zejm. pro časná stadia onem., NYHA I-II

- pokročilejší onem. – více komplikací

- udržení SR  50-60 % pac. v průběhu 3 let  

- bezpečný výkon

doi:10.1093/europace/euae155



Fibrilace síní – uzávěr ouška LS



Fibrilace síní – studie ATTR-ACT



Komorové arytmie

• Časté u pacientů se srdeční amyloidózou 

• KES, nesetrvalé KT, setrvalé KT

• Data kontroverzní,  restrospektivní

case reports, observační studie 

• Prospektivní studie 72 pac wtATTR – 44 % nsKT, 98 % KES, závažné arytmie málo časté

• Predikce výskytu komorových arytmií – snížená EFLK, výrazná hypertrofie LK, zvýšený 
LK ESV  

doi:10.3390/jcm12144624

(Scirpa, Heart Failure Clin, 2024)



Komorové arytmie

• Prognostický vliv komorových arytmií stále ne zcela jasný

Nelze použít  HCM SCD-risk calculator

• NSS – nejčastější příčina úmrtí pac. se srd. amyloidosou (2/3 pac.)

• ALE   - zejména v důsl. bradyarytmií,

- často elektromechnická disociace

- komorová fibrilace – vysoký defibrilační práh

- progredující onemocnění se závažnou prognózou..          

• ALE – data ze starších studií, pacienti s pokročilejším onemocněním..bez

možnosti specifické terapie 



Komorové arytmie - terapie

• Farmakologická terapie – s opatrností betablokátory

- amiodaron

• Katetrová ablace – možná, jen kazuistické případy 

• Indikace ICD – sekundární prevence – u pacientů po srdeční

zástavě v případě předpokládaného přežití

> 12 měsíců při dobrém funkčním stavu 
(ESC guidelines, HRS consensus)

primární prevence    



Komorové arytmie - ICD

• Metaanalýza - 194 pac. po impl. ICD – výskyt nsKT u 51%, adekv. výboj 
18 %

neadekvátní výboj 5%, mortalita 31%                                                     



Indikace ICD – ESC guidelines



Indikace ICD



Prevence NSS

doi:10.3390/jcdd11070222



Indikace ICD – primární prevence

• zůstává předmětem diskuse

• není jasná evidence pozitivního vlivu na mortalitu (data spíše pro AL-A),

rozdílné závěry studií

• Identifikace prediktorů NSS..? (tíže hypertrofie LK, EFLK, GLS,   

LGE, biomarkery?…)  

• Stanford University Study – kritéria pro implantaci ICD → primární prevence

(Varr et all, Heart Rhythm, 2014)                                                                                   - dobrá kvalita života

- prognóza > 12 
měsíců

- časná stadia 
onem., NYHA I-III

v případě non-posturální zátěžové synkopy nebo záchytu nsKT/sKT při monitoraci



Shrnutí

Fibrilace síní – preference kontroly rytmu

- kontrola frekvence - betablok. , amiodaron

- KI - Ca-antagonisté, propafenon, digoxin 

za monitorace 

- katétrová ablace – bezpečná, účinná, 
omezená      

data, časná stadia onem.

- EKV – časný efekt srovnatelný s ost dg, 

- riziko komplikací, ne opakovaně 

- riziko rozvoje FS – PR int > 200 ms, QRS 
> 120    

AKT - antikoagulace bez ohledu na CHA2DS2-
VASC

- DOAC rovnocenná s AKT VKA

- vys. riziko intrakard. trombózy i přes AKT či 
SR

- u indikovaných pac. uzávěr ouška LS

- AKT při SR u vysoce rizikových pac. 

Bradyarytmie - především AV blokády

- prediktory implantace PM PR int > 200  
ms, 

QRS > 120 ms, anamnéza FS, IVSd > 18 
mm

- zhoršení symptomů při pacingu PK >  40 
%

→ preference BiV PM, nově LBBAP  

Prevence NSS – kritéria nejednoznačná.. 

- lze zvážit při vysokém riziku NSS, v 
časném

stadiu onemocnění, při dobrém 
funkčním 

stavu a prognóze > 12měs

- po pečlivé konzultaci, se zvážením 
přínosu

a rizik implantace… 



Závěr

• častý výskyt arytmií u pacientů s CA

• špatná tolerance, výrazné symptomy

• intolerance nebo KI řady farmak                                  (Martini et all, Trends in cardivasc

Med, 2024)

• progrese onemocnění  x  nové možnosti léčby → ovlivnění prognózy

• nutný pravidelný skríning – 24-h EKG, vícedenní monitorace,

implant. rekordéry..

• specifický přístup v terapii  

• zůstává mnoho nejasného… (prevence NSS, AKT u SR, prevent.

implantace PM…)    





Výdej léčivého přípravku Vyndaqel je vázán na lékařský předpis a je hrazen z prostředků veřejného zdravotního 

pojištění.

Před předepsáním přípravku se, prosím, seznamte s úplnou informací o přípravku na www.pfizer.cz/vpois.

Pfizer, spol. s r.o., Stroupežnického 3191/17, Smíchov, 150 00 Praha, tel.: 283 004 111, fax: 251 610 270, www.pfizer.cz

http://www.pfizer.cz/vpois
http://www.pfizer.cz/vpois
http://www.pfizer.cz/
http://www.pfizer.cz/

