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Amyloidéza je systémové onemocnéni, pfi kterém se bilkovina amyloid uklada do rGznych orgénd. Jednou z klinicky vyznamnych ma-
nifestaci tohoto onemocnéni je postizeni myokardu. Ve svém sdéleni autofi predkladaji pfipad muze, u kterého se toto onemocnéni
projevovalo zprvu jen necharakteristickymi projevy, s rychlou progresi obtizi. Teprve opakovani echokardiografického vysetieni, v kom-
binaci s dalSimi zobrazovacimi metodami, vedlo ke spravné diagnéze.
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Amyloidosis is a systemic disease in which amyloid protein is deposited in various organs. One of the clinically significant presentations
of the disease is myocardial involvement. In their report, the authors present the case of a man in whom the disease had initially only
atypical presentations, yet with rapid progression of problems. It was not until repeat echocardiographic examination was undertaken

and combined with the results of other imaging techniques that the correct diagnosis was established.
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Uvod

Amyloidéza je vzacné onemocnéni rozdilné etiologie,
jejimz spole¢nym patofyziologickym mechanismem je
ukladani proteinu - amyloidu do tkani. Amyloid se mtize
vyskytovat v nejriiznéjsich organech s rozdilnymi klinic-
kymi dasledky. Familiarni forma amyloidézy je velmi
vzacnym typem tohoto onemocnéni, pti kterém je do tkani
ukladan prealbumin. Tento typ choroby je oznac¢ovan jako
autosomalné dominantni typ dédi¢nosti. Castéji se lze
setkat se ziskanym typem nemoci, u kterého ma uklada-
na bilkovina ptvod v imunoglobulinech, ptfipadné
v non-imunoglobulinovém proteinu. Kromé neurologic-
kého postizeni se nemoc projevuje ¢asto priznaky souvi-
sejicimi s ukldddnim amyloidu do ledvin. Nejzavaznéjsi
klinické disledky souviseji s ukladanim amyloidu v myo-
kardu, coz vede ke vzniku kardiomyopatie. Projevuje se
srde¢nim selhdnim, arytmiemi nebo ndhlou srde¢ni
smurti.
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Patologie

Charakteristicka je oboustranna dilatace srde¢nich sini,
k dilataci komor nedochdazi. Amyloid se obvykle uklada
endomyokardidlné, zatimco postiZeni souvisejici s perikar-
dem byvd podstatné méné casté. Vyskytuji se lokalni depo-
zita s nepravidelnym ztlu$ténim stény srde¢ni; ve velkém
poctu pripadt je ztlusténi difuzni. Depozita, ktera jsou
v srde¢nich chlopnich, prakticky nikdy nevedou k poruse
funkce chlopenniho aparétu, byt byva slySitelny i velmi
vyrazny Selest.

Klinické projevy

Nejcastéjsimi projevy amyloidozy jsou symptomy souvise-
jici s restriktivni kardiomyopatii: dominuji projevy pravo-
stranné srde¢ni nedostatec¢nosti, v pokrocilejsich stadiich
provazené i projevy levostranné nedostatecnosti. Hemody-
namické vySetreni vykazuje obdobné charakteristiky jako

CorVasa 2009;51(4)



nélez u nemocného trpictho konstrikéni perikarditidou.
Druhym velmi ¢astym ptiznakem je chybéni sinového
prispévku, protoze systola sini (ackoli je pritomny sinusovy
rytmus) neni dostate¢né hemodynamicky t¢inna pro malou
poddajnost siflové stény. U 8-10 % nemocnych se vyskytu-
je ortostaticka hypotenze, ke které dochazi v disledku in-
filtrace autonomniho nervového systému amyloidem. Tento
priznak se miize vyskytovat na samém zacatku choroby, ale
stejné tak se nachdzi az v pozdnich stadiich choroby.
V neposledni fadé nalézaime u nemocnych prakticky vidy
arytmie, ¢astéjsi jsou bradykardie, které vznikaji v disledku
postizeni prevodniho srde¢niho systému.

Diagnostické moznosti

Fyzikalni vySetfeni odhaluje projevy srdecniho selhdni,
nejprve pravostranného. Stavy nahlé hypotenze mohou vést
k spravnému diagnostickému uvazovani.

Zikladem vysetfovacich metod, vedoucich k spravné
diagnodze, jsou zobrazovaci metody. Podezreld je vyrazna
kardiomegalie na skiagramu hrudniku, ta ale byva az
pozdnim nélezem. Presnéjsi a Casnéjsi jsou patologické
nélezy echokardiografické, které (jak bylo uvedeno vyse)
zahrnuji jak lokalni, tak rovhomérné rozlozené ztlusténi
sinového i komorového myokardu. Perikardialni vypotek
byvé prakticky konstantnim nélezem, jeho vznik nesporné
souvisi s pravostrannym srde¢nim selhdnim. K tamponadé
srde¢ni vede jen ojedinéle. EKG ve vét§iné pokrocilejsich
stadii vykazuje povSechné niz$i ,voltdz“ (kontrastujici
s jasnymi znamkami hypertrofie v echokardiografickém
zobrazeni). Nékdy vznika podezieni na stav po prodélaném
infarktu myokardu, objevuji se totiz vilny Q na spodni
sténé.?® Bradykardie, jako disledek postizeni vodivého sy-
stému srdce, byly jiz zminény; z ostatnich arytmii je nejcas-
téjsi fibrilace sini. Arytmie, které nemocné pfimo ohrozuji
na zivoté, jsou hemodynamicky zavazné komorové tachy-
kardie, pomérné ¢asté jsou fibrilace komor (jejich vyskyt je
spojen s pokroc¢ilym stadiem onemocnéni).® Spravnd dia-
gnoza je stanovena zhruba jen u 25 % nemocnych. Jedno-
znacnou odpovéd da jen biopsie. Nejcastéji se provadi
biopsie rektalni sliznice, kterd odhali pfitomnost amyloidu.®
Velmi pfinosnym vySetfenim, zvlasté v poslednich letech,
je provedeni magnetické rezonance (MR), pii kterém je
patrné charakteristické ztlusténi stény levé komory, které
neni provazeno ztlusténim myokardu v systolické fazi.

Lécba

Uspésnost lé¢eni tohoto onemocnéni je ptimo zévislé
na etiologii amyloidézy. U familidrni formy kauzalni 1é¢ba
chybi a terapie je omezena na symptomatickou: lé¢bu sr-
de¢niho selhani, implantaci kardiostimulatoru v pripadé
bradyarytmii, antikoagulaci u fibrilace sini.®” Antikoagula-
ce je doporucena také u nemocnych se sinusovym rytmem,
nebot vlivem snizené kontraktility sini dochazi ke stagnaci
krve v srde¢nich dutinach, a zvySuje se proto riziko tvorby
trombu. Nékteré formy ziskanych pripadu ukladani amy-
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loidu lze zastavit v pfipadé, Ze odstranime pri¢inu vzniku
amyloidové bilkoviny.©

Popis pripadu

V nadem sdéleni predkladame zajimavy piipad 54letého
nemocného, ktery byl pfijat na nase oddéleni k provedeni
elektivni selektivni koronarografie pro oprese na hrudi, bez
jasné vazby na namahu. Fyzikalni vySetfeni neprokazovalo
odchylku od normy, nemocny byl normotenzni (TK 125/60),
bez nadvahy (BMI 23).

Na vstupnim EKG mél sinusovy rytmus 55/min, AV blok
L. stupné s intervalem PQ 0,28 s, komplexem QRS normalni
§ite — 0,08 s, horizontalni osou srde¢ni, normalni ,voltazi“
Interval QT byl v normé, ve svodech II, IIT byl stacionarni
nalez negativnich vin T a elevace useku ST ve V1-V3. Nega-
tivni viny T byly pritomny také v hrudnich svodech V4-Ve.

Zajimavy byl Gdaj z rodinné anamnézy; pacient uvadél
nahlou smrt otce ve véku 50 let, ale pfi¢inu amrti nemocny
neznal. Pti ndstupu k hospitalizaci bylo nemocnému stan-
dardné provedeno laboratorni vysetieni krve, pti kterém byly
nalezeny jen lehce nadhrani¢ni hodnoty ALT, AST, GGT.
Patologicka byla hodnota kreatinkinazy (CK) 7,9 pkat/L
Krevni obraz i ostatni biochemické parametry byly v normé
a stejné tak zanétlivé parametry nebyly zvySeny. Selektivni
koronarografie byla provedena druhy den pobytu nemocné-
ho na nagem oddéleni a ani toto vySetfeni nevykazovalo
vyznamny patologicky nalez. Na véncitych tepnach byly
nalezeny jen okrajové nerovnosti s asymetrickym zuzenim
ramus interventricularis anterior (RIA), dosahujici 30%
prisvitu tepny. Vysetfeni probéhlo bez komplikaci a nemoc-
ny byl propustén do domdci péce; bylo mu doporuceno, aby
dodrzoval rezimova a pohybova opatfeni. Echokardio-
graficky nélez byl prakticky normalni, vysetfeni prokazova-
lo jen nadhrani¢ni tloustku mezikomorového septa.

Osm meésicti po propusténi byl nemocny ptijat na anti-
arytmickou jednotku na$eho kardiocentra po probéhlé
synkopé. Na vstupnim EKG jsme nalezli typicky flutter sini
s blokem vedeni na komory 4 : 1 a s odpovédi komor 54/min.
V klinickém obraze dominovala ndmahovda dusnost; bolesti
na hrudi neudaval. Krevni tlak byl i tentokrat v normé.
V biochemickém vysetfeni krve se nové objevuji velmi mirné
znamky ledvinné nedostatecnosti (CK 137 umol/l), ALT, AST
opét nadhrani¢ni; byl vys$si nez pti minulé hospitalizaci
(zvyseni o 10 %). Byla nalezena pozitivita kardiospecifickych
enzymu CK 23,6 pkat/], plazmatické hmotnostni koncentra-
ce CK MB (CK MB mass) 32 pg/l, troponin I 1,43 ng/l.
Opakovana kontrolni biochemicka vysetteni krve prekvapi-
vé nejevila sestupnou tendenci enzymatické odpovédi.

Zavazna byla zména echokardiografického obrazu, ktery
ve srovnani s minulym vysetfenim prekvapivé ukazal
koncentrickou hypertrofii levé komory, mirné dilatovanou
komoru pravou a dilataci obou sini. Ejekéni frakce levé
komory byla 65 %.

Pro opakované patologické jaterni testy jsme nemocného
vysettili sonograficky, nebyla nalezena zadna patologie, ktera
by opakované patologické transamindzy vysvétlovala.
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Nalez: zesilena sténa zlu¢niku bez litidzy, dilatace jaternich
zil v jaternim hilu, drobna akcesorni slezina. Jinak normal-
ni nalez organt epigastria. Zvysené hodnoty ALT, AST byly
prisuzovany venostaze pti srde¢ni nedostate¢nosti.

Vzhledem k nejasné dobé trvani flutteru sini jsme, s imys-
lem provést elektrickou kardioverzi, zahdjili antikoagulacni
terapii a indikovali nemocného k echokardiografickému vy-
Setfeni jicnovou sondou. Neurolog doporucil, s ohledem
na probéhlou synkopu, vySetfeni krkavic a CT mozku. Obé
provedenad vysetfeni vykazovala normalni nalez. Bohuzel, pro
naprostou nespolupraci pacienta, se nepodarilo zavést pacien-
tovi jicnovou sondu. Z toho dtivodu byl propustén z nemoc-
nice s predepsanou antikoagulaci a s danym terminem, kdy
mu bude provedena elektrickd kardioverze. Nabizenou
moznost radiofrekvenéni ablace kavotrikuspidalniho isthmu,
jako nefarmakologické 1écby flutteru sini, nemocny odmitl.

Nezvykle rychle vznikla hypertrofie myokardu, pro
kterou nebylo vysvétleni (napf. jako diisledek dlouhotrva-
jici nelécené hypertenze), nas jiz v tomto stadiu vedla
k podezfeni na stfadavou chorobu; bylo potfeba vyloucit
plicni onemocnéni, v jehoz dtisledku by dochazelo k hyper-
trofii pravostrannych srde¢nich oddil.

Scintigrafické vysetfeni plic vylou¢ilo plicni embolizaci.
MR ukazovala typicky obraz hypertrofického myokardu
na dynamickych scanech, bez charakteristického ztlustova-
ni svaloviny v systole. Magneticka rezonance, ktera byla
provedena 28 dnii od propusténi z druhé hospitalizace,
popisovala podstatné zvyraznénou hypertrofii svaloviny
ve srovnani se zhruba mésic starym echokardiografickym
vySettenim (obrdzek 1). Ambulantné jsme po fadné pripra-
vé provedli elektrickou kardioverzi, kterou se nam podari-
lo nastolit sinusovy rytmus s tepovou frekvenci 53/min.

Po doplnéni série vySetfeni jsme nemocného pozvali
ke kratké hospitalizaci pro dokonceni vysetrovaciho algoritmu
a zhodnoceni nalezti. Den pred planovanym prijetim na nase
oddéleni nemocny prodélal synkopu pfi ndmaze. Provedené
echokardiografické vySetfeni ukazuje opétovné ztlusténi
myokardu obou srde¢nich komor, vice ale levé. Tak rychly
prtbéh, spolu s vysledkem MR nas, sou¢asné s nalezem pozi-
tivni Bence-Jones bilkoviny v moc¢i a Ig/l (,,Jambda free®) bil-
kovinnych fetézct, vedl k diagndze amyloidézy. Ta byla potvr-
zena pozitivni nalezem z bioptického vysetfeni sliznice rekta.

Zahgjili jsme symptomatickou 1écbu srde¢niho selhani
beta-blokétory, nemocny pokracoval v antikoagulaéni tera-
pii s pravidelnymi kontrolami t¢innosti 1é¢by. Vzhledem
k recidivé flutteru sini byla provedena radiofrekvenéni
ablace kavotrikuspidalniho isthmu s dobrym téinkem.
V soucasné dobé se nemocny pii této 1é¢bé subjektivné citi
daleko 1épe. Kontrolni echokardiografické vysetieni, které
bylo provedeno s odstupem dvou mésicii od zahdjeni 1é¢by,
neprokazuje progresi hypertrofie.

Diskuse

V nami prezentovaném pripadu byla diagnostika vzacné
amyloiddzy usnadnéna pomeérné rychlym prubéhem one-
mocnéni, kdy se echokardiograficky nalez ztlusténi srde¢nich

284 | Michélkova S et al.

Amyloiddza, systémové onemocnéni s méné obvyklym postizenim srdce

Obrdzek 1 Mirna az stiedné vyrazna dilatace obou sini, koncen-
tricka hypetrofie levé komory (vyjadiena nejvice v oblasti septa).
Sténa pravé komory je bez zesileni, srde¢ni dutiny bez patolo-
gického obsahu, bez trombl a bez znamek obstrukce LVOT
a pfitomnosti SAM.

LVOT - vytokovy trakt levé komory, SAM - systolicky dopredny
pohyb

oddili zhor$oval velmi rychle. Bezesporu pomohlo také
zobrazeni MR, kde dynamické scany vedly vysettujiciho
lékare k vysloveni podezfeni na nékterou sttddavou choro-
bu. Ponékud necharakteristicky byl typ arytmie, protoze
nemocni s amyloidézou vétsinou trpi komorovymi aryt-
miemi. V pripadé, Ze se jedna o sinnovou arytmii, nalézame
predevsim fibrilaci sini. Klicovym vysetfenim pro stanove-
ni diagndzy byla samoziejmé biopsie rektalni sliznice.

Zaver

Amyloidoza jisté neni bézné onemocnéni, se kterym se
internista-kardiolog bézné setkava. Bohuzel, ani v¢asna
diagnoza v soucasné dobé neprinasi zasadni prospéch pro
nemocného, protoze vétSina forem této nemoci nema
kauzalni 1é¢eni a dostupné prosttedky mohou prtibéh ne-
moci jen zpomalit. U nejasné hypertrofie srde¢nich stén
patii amyloidéza mezi onemocnéni, kterd museji byt v di-
ferencialni diagnostice zvazovana.

Literatura

1. Wiemshurst PT, Katritsis D. Restrictive cardiomyopathy. Br Heart J 1990;
63:323.

2. Child JS, Perloff JK. The restrictive cardiomyopathies. Cardiol Clin 1988;6:289.

3. Spyrou N, Foale R. Restrictive cardiomyopathies. Curr Opin Cardiol
1994,9:344.

4. Benson MD. Hereditary amyloidosis and cardiomyopathy. Am J Med 1992;93:1.

5. Vaitkus PT, Kussmaul WG. Constrictive pericarditis versus restrictive cardio-
myopathy: A reappraisal and update of diagnostic criteria. Am Heart J 1991;
122:1431.

6. Hirota Y, Shimizu G, KitaY, et al. Spectrrm of restrictive cardiomyopathy:
Report of the national survey in Japan. Am Heart J 1990;120:188.

Doslo do redakce 4. 10. 2008
Prijato po upravdch 10. 2. 2009

CorVasa 2009;51(4)



