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 Nejméně častá kardiomyopatie 

 Typický zástupce srdečního selhání se středně 
sníženou (HFmrEF) či se zachovanou ejekční frakcí 
levé komory (HFpEF) 

 Terminální fenotyp některých jiných typů KMP 

 Genotypový překryv 

RKMP 







Léčba HFmrEF/HFpEF 
…tedy RKMP 



Novinky v léčbě HFmrEF/HFpEF 



Zařazovací kritéria studie PARAGON 
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Novinky v léčbě HFmrEF/HFpEF 



Elliot et al. EHJ 2008;29:270-276. 



Co nového je tedy v léčbě 
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Co nového je tedy v léčbě 
 HFmrEF/HFpEF…tedy RKMP? 



 Srdeční amyloidóza není jedno 
onemocnění 
 

 Zásadní význam diferenciální dg. 
jednotlivých typů srdečních 
amyloidóz 
 

 Symptomatická léčba je obdobná, 
kazuální léčba je odlišná! 

Léčba RKMP 



 

 

 

 

 Městnavé srdeční selhání 

      diuretika (furosemid) + antagonisté aldosteronu 

 

 

  

 

Nedoporučeno:  

   Digoxin zvýšená toxicita vazbou na amyloidní fibrily 

   ACEI/ARB hypotenze, zhoršení renální insuficience 

   BB + CaA hypotenze, zhoršení systolické funkce LK 
 
 

Symptomatická léčba 



 Liší se u jednotlivých typů srdečních amyloidóz 

 

 Zabránit produkci amyloidogenních bílkovin 

 Zabránit tvorbě amyloidních hmot 

 Indukovat degradaci již vytvořeného amyloidu v 
orgánech a tkáních 

Kauzální léčba – obecné zásady 

Z archivu prof. Šteinera Z archivu MUDr. Žampachové 



 

 Zabránit produkci amyloidogenních 
bílkovin 

 

 

 

 Indukovat degradaci již 
vytvořeného amyloidu v orgánech  

     a tkáních 

Kauzální léčba –  
light chain amyloidosis 



 

 postižení plazmatických bb kostní dřeně  
 

 hematologická léčba (ASCT, Mel + Dex, bortezomib, 
thalidomid, lenalidomid) 

 

 Ale v případě:  

 EF LK pod 45% 
 NYHA III-IV 
 sTK pod 100mmHg 
 NTproBNP nad 8500 ng/l   
 
     je ASCT kontraindikována! 

Kauzální léčba –  
light chain amyloidosis 



 transplantace srdce umožní následnou kurativní léčbou AL 
(tedy ASCT) u nemocných s izolovaně (dominantně) kardiálním 
postižením 

 prognózu určuje úspěch hematologické léčby 

 

 

Kauzální léčba – AL 
HTx + ASCT 



Kauzální léčba – ATTR-CMP 



 

 

        
 ASO a siRNA (patisiran)  
 Vazbou na mRNA vedou k její degradaci 
 Brání transkripci mRNA, a tím produkci TTR 

Kauzální léčba - ATTR 



Kauzální léčba – ATTR-CMP 



 Studie ATTRACT fáze III 

 441 pacientů 

 30 měsíců follow-up 

 tafamidis - stabilizace 
 tetrameru TTR 

30% redukce mortality 

32% redukce  

KV hospitalizací 

Kauzální léčba – ATTR-CMP 



Kauzální léčba - ATTR 



 

 

 

 regrese již vytvořených amyloidních depozit 
poškozujících cílové orgány 
 

 sérum amyloid P component je součástí 
amyloidních depozit, protilátky proti SAP iniciují 
C3 indukovanou degradaci amyloidních hmot 

Kauzální léčba - ATTR 

15 pacientů 
follow-up 6 týdnů 



Léčba RKMP 

 Akumulace globotriaosylceramidu v lysozomech 
myocytů v důsledku mutace genu pro alfa-
galaktosidázu A 
 

 Léčebná substituce chybějící alfa-galaktosidázy A 



Léčba RKMP 

 Terapeutická flebotomie, dietní opatření, 
podávání chelátů vázající železo… 



Léčba RKMP 

 Antikoagulace, kortikoidy u 
HES, chirurgická léčba 



Závěry 

 RKMP je fenotypovou manifestací dlouhé řady zcela 
odlišných onemocnění. 

 Je nutná pečlivá diferenciální diagnostika využívající 
řady zobrazovacích, laboratorních i bioptických metod. 

 Terapie se odvíjí od konkrétní příčiny, univerzální léčba 
neexistuje! 

Zásadní je po záchytu fenotypu RKMP kontaktovat  
specializovaná centra disponující širokým  

armamentáriem diagnostických metod a zkušenostmi 
s léčbou nejen RKMP, ale i jejích jednotlivých příčin! 



Děkuji za pozornost! 


