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SrdecCni amyloidoza

« Extracelularni depozice amyloidovych viaken — infiltrativni KMP
* V Intersticiu, v malych cévach a v prevodnim systému

* Progresivni strukturalni a funkcni poskozeni srdce
» Hlavni priCina smrti u systemove amyloidozy
amyloidoza

- Casta pfigina srdeéniho selhani ve stafi (nad 65 let)

« Zpocatku asymptomaticka, priznaky nespecificke
« Htf LK, sy karpalniho tunelu, HFpEF, aortalni sten6za

 Efektivni leCba zvysila zajem o diagnostiku, zejména neinvazivni
« Screening rizikovych populaci
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Prevalence of cardiac amyloidosis
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Diagnostika

 Endomyokardialni biopsie
* Invazivni, potencialné rizikova, porad ,zlaty standard”

* Echokardiografie
* Nizka presnost, slouzi k vyhledani rizikovych pacientu

e CMR
* Prukaz zvySeného extracelularniho objemu (LGE)

 Scintigrafie (SPECT, PET) —detekuje predevsim TTR
amyloidozu
* Ruzna radiofarmaka

« SPECT: 99mTc fosfonaty DPD, PYP, HMDP (je nejlepsi)
« PET: 11C PIB, 18F Florbetaben, Florbetapir, Flutemetamol, Fluorid sodny (slibny)



Princip vysetreni
* Vazba ,kostnich” radiofarmak na amyloid neni zcela vyjasnéna,
predpoklada se vazba na depozita vapniku v amyloidu

* Moznost faleSné pozitivnich nalezu pfi akumulaci v myokardu:
« AL amyloid6za (obvykle nizké skore)
 hypertrofie myokardu
« metastaticka kalcifikace
« kardiomyopatie zpusobena chlorochinem
« kardiomyopatie pri hyperoxalurii
» kontuze myokardu, subakutni infarkt myokardu
* Moznost faleSné pozitivnich nalezu pfi akumulaci mimo
myokard:
« perikarditida



Fosfonatova radiofarmaka - grading
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Kazuistika 1

» Pacient muz 29 let, odeslan na scintigrafii perfuze myokardu
pro nespecifické potize (zavrate, slabost, nespecificke zmeny
na EKG) k vylouceni ICHS. Pacient IéCen pro hypertenzi,
hypercholesterolemii, kurak.

 Pri zatezi dosahl 225 W, TK 130/90 mmHg, P 155/min., bez
klinickych potizi svedcicich pro ischemii myokardu

 Na PSM byla nehomogenni distribuce perfuze, ale bez defektu,
zvetsena LK (EDV kolem 200 ml), lehce nehomogenni kinetika
LK

« Nami bylo doporuceno vysetreni na ATTR — bylo negativni
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Mechanicka funkce LK
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Scintigrafie s fosfonatem planarni (2D)




V Jake vekove skupine je ATTR

nejcaste|si?
* A) 20 — 40 let

* B) 40 — 60 let

* C) vice nez 65 let



Jaké priznaky indikuji vysetreni na
ATTR?

* A) znamky srdecniho selhani

* B) HFpEF

* C) syndrom karpalniho tunelu

* D) neuropatie

« E) stendza paterniho kanalu v oblasti bederni patere
* F) vSechny

* G) prvni tri

* H) zadné



Kazuistika 2

* Bratri TM a TZ ve veéku 78 a 82 let, vysetreni pred 4 lety

* Odeslani k detekci srdecni amyloidozy pro znamky srdecniho
selhani

* Nalez byl u obou pozitivni, oba jiz zemreli
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Tomograficke rezy TM




Scintigrafie s fosfonatem planarni (2D) -
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Tomograficke rezy TZ




Jaké EKG znamky indikuji vysetreni na
ATTR?

* A) nizka voltaz v rozporu se zesilenou stenou komory na echu
* B) fibrilace sini

* C) prevodni poruchy (raménkové blokady, a-v blok)

* D) obraz infarktu myokardu (Q kmity)

* E) prvni dvé

* F) vSechny

* G) zadné



Jaké echo nalezy indikuji vysetreni na
ATTR?

* A) zesilena steny levé komory srdecni
. B) aortalni stendza

) maly perikardialni vypotek

D) snizeny longitudinalni strain

 E) dilatace obou predsini

)
) VS
* G) zadné

* H) prvni dvé



Kazuistika 3

» Pacient muz 92 let, odeslan na perfuzni scintigrafii myokardu
K vylouceni ICHS.

* Mel nespecific

Ke potize, namahovou dusnost, srdecni selhani

 Z rizikovych fa

Ktoru mél pouze hypertenzi

* Pri zateézi dosahl 50 W, TK 135/85 mmHg, P 110/min., byl
vyrazne dusny, na EKG mel RBBB,

 Na PSM byl zcela normalni nalez

* Po pul roce by

| odeslan na scintigrafii s fosfonatem k detekci

ATTR pro zvetsenou LK, nalez byl pozitivni

- Na PSM byla

LK normalni velikosti (odstup pul roku)



Perfuze myokardu
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Mechanicka funkce LK
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Scintigrafie s fosfonatem planarni (2D)
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Tomograficke rezy
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Jaka akumulace v myokardu indikuje ATTR?

* A) nizsSi nez ve skeletu

 B) stejna jako ve skeletu

» C) vySSi nez ve skeletu, akumulace ve skeletu je velmi nizka
* D) body B) a C) jsou spravné

» E) zvysena akumulace v myokardu neni pro AT TR typicka



Kazuistika 4

* Pacient muz 70 let byl odeslan na vysetreni pro restriktivni
kardiomyopatii k vylouceni TTR amyloidozy

* Na scintigrafii s fosfonatem byla patrna jen mirne zvysena
akumulace, hodnocena stupnéem 1

* Na tomografii byla akumulace lokalizovana pravdepodobne do

myokardu
* Vzhledem k nizké akumulaci nebylo urCeni lokalizace presné



Scintigrafie s fosfonatem planarni (2D
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Tomograficke rezy




Jaka byla konecna diagn6za?
 A) TTR amyloidoza

* B) AL amyloidéza

* C) perikarditida

* D) hypertrofie levé komory srdecni



Dekuji za pozornost




