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Restriktivni kardiomyopatie je vzacné onemocnéni myokardu charakterizované zvysenymi plnicimi tlaky,
omezenym plnénim levé komory s obvykle normalni systolickou funkci. Nejcastéjsi pficinou v nasich geo-
grafickych podminkach je AL amyloiddza. Tato prace popisuje pripad pacienta, u néhoz byl diagnostikovan
mnohocetny myelom az ve stadiu pokrocilé nemoci, s poskozenim organt, progredujicim srde¢nim selha-
nim, které dlouhodobé snizovalo kvalitu jeho Zivota a které i pres zahdjeni intenzivni 1é¢by vedlo k umrti
pacienta. | tento pfipad poukazuje na to, Ze se na onemocnéni mélo mysli a diagnostikuje se pozdé, a proto
ma smysl tuto diagnézu pripominat. V¢asné odhaleni etiologie srde¢niho selhani ma vyznamny dopad na
ucinnost a Uspésnost 1écby.

© 2016, CKS. Published by Elsevier sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Restrictive cardiomyopathy is a rare disease of the myocardium characterized by elevated filling pressures,
limited left ventricular filling with usually normal systolic function. The most common cause in our geogra-
phic region is AL amyloidosis. This paper describes the case of a patient in whom multiple myeloma was
diagnosed in an advanced stage of the disease, with organ damage and progressive heart failure, which
was gradually reducing the quality of life and which despite the initiation of intensive treatment led to
a patient’s death.

This case proves that the disease gets little attention, is diagnosed late, and therefore it is important to re-
mind this diagnosis. Early detection of the etiology of heart failure has a significant impact on the effectivity
and success of treatment.
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Obr. 1 - Rentgen srdce a plic - oboustranny pleuralni vypotek Sifici
se k dorzalni ¢asti sedmého pravého Zebra a dorzalni ¢asti Sestého
levého Zebra. Obraz plicniho méstnani.

Popis pfipadu

Devétasedesatilety pacient s ischemickou chorobou srdecni,
po prodélaném akutnim infarktu myokardu (infarktu myo-
kardu s elevacemi Useku ST [STEMI] spodni stény) v 65 letech,
s normalni systolickou funkci levé komory, kromé toho byl
|é¢en pro diabetes mellitus 2. typu perordlnimi antidiabeti-
ky, s chronickou renalini insuficienci, ktera byla v dokumen-
taci etiologicky hodnocena v ramci diabetické nefropatie,
byl v pribéhu poslednich Sesti mésicli opakované hospita-
lizovdn na spaddovém internim oddéleni pro klinické proje-
vy bilateraIniho srde¢niho selhani. Po mésici od posledniho

propusténi si jeho celkovy stav pro zhorseni a zhor3eni dus-
nosti opét vyzadal rehospitalizaci. Pacient udaval, Ze i pres
opakované hospitalizace a Ié¢bu ,,se nemél dobre”, postup-
né se mu zvyraznovala dusnost, pro kterou nemohl v noci
spat, zvétSovaly se otoky dolnich koncetin, obcas vnimal bu-
seni srdce a stéZoval si na opakované prajmy. Pri fyzikalnim
vySetieni mél zndmky bilaterdini kardialni insuficience s jiz
objemnymi oboustrannymi pleuralnimi vypotky (obr. 1). Na
EKG byla nové zachycena fibrilace sini s rychlou komorovou
odpovédi, ktera se stfidala se sinusovym rytmem. V labo-
ratornim screeningu byly pfitomny zvySené parametry re-
tence dusikatych latek odpovidajici chronickému rendinimu
selhani 3. stadia. | pfes navyseni davek diuretické Iécby pro-
gredovalo rendlni a srdecni selhdni. Pacient byl preloZzen na
kardiologickou kliniku.

V objektivnim ndlezu dominovaly zndmky pravostran-
ného selhani véetné ascitu. Na EKG byla pritomna nizsi
amplituda kmitd v koncetinovych svodech, konfigurace rS
v prekordidlnich svodech (obr. 2).

Laboratorni parametry pfi pfijeti dokumentovaly mul-
tiorgdnovou dysfunkci (urea 18 mmol/l, kreatinin 236
pmol/l, MDRD 0,38 ml/s/1,73 m?, ATL 0,65 pkat/l, AST 0,75
pkat/l, ALP 3,33 pkat/l, GMT 3,92 pkat/l, celkova bilkovina
71 g/l) a anemie (hemoglobin 104 g/I), z koagulacnich pa-
rametrd (INR 1,28). Echokardiograficky byla zjisténa nor-
malni systolicka funkce hypertrofické levé komory, znaky
jeji diastolické dysfunkce, dilatované siné, dysfunkce pra-
vé komory a nepfimé znaky plicni hypertenze (obr. 3).

V ramci diferencidlni diagnézy echokardiografickych
znaku plicni hypertenze a pro dusnost probéhlo CT angio-
grafické vysetreni plic, které vyloucilo plicni embolizaci,
vedlejsim nalezem byla osteolytickd loZiska v téle Th2 vle-
vo a v 7. zebru vpravo (obr. 4). Po aplikaci kontrastni latky
pfi CT vysetfeni doslo pfechodné ke zhor3eni rendiniho
selhani s rozvojem s oligo-anurie.

Vzhledem k prezentovanym nélezim a klinickému pra-
béhu jsme vyslovili podezieni na restriktivni kardiomyo-
patii v disledku amyloidézy pfi mnohocetném myelomu.

[ !
E N r——

| ' ]
|

avL

P e ey e ey

L} | |

M—Iwﬂw—hahﬁk—;‘—y-ﬁ'&-ﬁ-l——u—u—- ——— .

. J-“ N N e

THER S

| | |

= Bin Sl S "“-iml""“‘—v‘"“-—ﬁ‘ M‘r’—t" ﬂxﬁr’\f—l]lllw|t~uwrwn_ﬂ—_‘
| |

100hz 25mm/s 10mm/mV MAX 0011 1251, vAd

Obr. 2 - EKG zaznam pfi pfijmu - nizsi amplituda komplexu QRS v koncetinovych svodech, tvar rS v prekordialnich
svodech
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Obr. 3 - Echokardiograficky zaznam. (A) Parasternalni projekce v dlouhé ose — normalni systolicka funkce nedilatované hypertrofické levé
komory, zrnita textura myokardu, dilatovana leva sin. (B) Apikalni ¢tyfkomorova projekce - pulsni dopplerovské vysetieni pritoku krve
pfes mitralni chlopen - jednovrcholova kiivka, vina E 175 cm/s, DT < 200 m/s; (C) apikalni ¢tyfkomorova projekce - pulsni tkanové dopple-
rovské vysetieni (TDI), zaznam pohybu septalniho okraje mitralniho anulu - E'sep 3-4 cm/s, E/E” 40 cm/s - vysoké plnici tlaky. Ao - aorta;
DT - deceleracni ¢as ¢asného diastolického plnéni levé komory; IVS - interventrikularni septum; LK - leva komora; LS - leva sin; ZS - zadni
sténa levé komory.
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Elektroforézou byla zjisténa monoklonalni gamapatie
typu IgG lambda a pfitomnost lehkych retézct lambda.
Vysetieni biopsii ziskaného vzorku kostni dfené potvrdilo
diagnézu mnohocetného myelomu (natér aspiratu s cyto-
logickymi atypiemi erytropoézy a s pfiblizné 20% zastou-
penim plazmocytl je na obr. 5).

S pfihlédnutim ke klinickému a echokardiografickému
a hematologickému nalezu byl stav uzavien jako AL amy-
loid6éza asociovana s kardialnim a renalnim postizenim.
Renalni biopsie byla nefrologem pro aktudlni klinicky
stav kontraindikovana. Ve spolupréci s hematology bylo
rozhodnuto o zahdjeni lécby systémovou chemoterapii
(bortezomib + dexamethason), kterou se nepodafilo zvra-
tit rozvoj multiorgdnového selhdni, na které pacient po
28 dnech od pfijeti umira.

! L Ty e

kv 120
mAs 175.08
SL5.0 DI
f; 1060 Restriktivni kardiomyopatie patii mezi méné casté formy
531\‘ JUiE Bt s = 1y onemocnéni myokardu. Jedna se o heterogenni skupinu
onemocnéni, u kterych nachazime nedilatovanou levou
komoru casto s normalni systolickou funkci. Charakteri-
stickym znakem je snizend poddajnost stén levé komory
(vzacnéji i pravé komory), jez vede k omezeni jejiho plné-
ni. Podle pficin se restriktivni kardiomyopatie déli na pri-
marni a sekundarni. Sekundarni formy zahrnuiji infiltra-
tivni kardiomyopatie, z nichz mezi nejcastéji se vyskytujici
patii amyloidéza [1].

Amyloiddza je termin pouzivany pro skupiny chorob-
nych stavd, které maji jednu spole¢nou vlastnost, a to ex-
tracelularni ukladani nerozpustnych fibrilarnich proteina
(amyloid) v tkanich a organech. Je popsano nékolik desi-
tek proteind, z nichz maze vzniknout amyloid. Klasifikace
amyloidézy se vyvijela v prabéhu casu. DFivéjsi model byl
zaloZen na orgdnové distribuci depozit amyloidu a kli-
nickych nalezd (systémova nebo lokalizovand, primarni/
idiopaticka nebo sekundarni/reaktivni). Novéjsi klasifika-
ce je zalozena na urcéeni proteinu tvoficiho amyloid. Po-
kud je amyloid odvozen od imunoglobulinovych lehkych
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Obr. 4 - CT hrudniku - osteolyticka lozZiska v téle Th2 a v 7. Zebru
vpravo

Obr. 5 - Natér aspiratu kostni dfené - zralé plazmatické burky

pomérné uniformniho vzhledu, s excentrickym uloZenim jadra,
hrubou strukturou chromatinu a s vyrazné bazofilni cytoplazmou
s dobfe patrnym dvorcem paranuklearniho projasnéni

fetézcd, nazyva se amyloid AL (light chain) a nemoc se
klasifikuje jako AL amyloidéza [2]. Klinicka klasifikace AL
amyloidézy jako primarni amyloidézy a AA amyloiddzy
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jako sekundarni amyloiddzy je nejednoznacnd a zastarald
a nema se pouzivat [2].

AL amyloidoza je nejcastéjsi a nejzavaznéjsi formou
[3]. Soucasné je také typem, ktery nejcastéji postihuje
myokard [3]. Amyloid je tvofen fragmenty lehkych retéz-
cl (fetézec lambda) imunoglobulinl. Incidence v zapad-
nich zemich se odhaduje na 0,8/100 000 pfipadd za rok
[4]. Obvykle se vyskytuje u pacientl starsich 45 let s ma-
ximem vyskytu kolem 67. roku véku. Muzi jsou postize-
ni castéji nez Zeny. V 10-15 % pfipadd byva asociovana
s mnohocetnym myelomem [3]. Vlastni pfi¢inou je mono-
klondlIni proliferace plazmatickych bunék s nadprodukci
lehkych fetézcd. Depozita amyloidu se mohou vyskytovat
prakticky kdekoliv v téle, nejcastéji jsou postizeny cévy,
ledviny, srdce, periferni nervy a travici Ustroji [4].

Diagnéza amyloiddézy je zaloZzena na klinickém obra-
ze, laboratornich a zobrazovacich vysetfenich a prikazu
depozitu amyloidu v tkani. Tabulka 1 shrnuje diagnostiku
a nalezy [5-7].

Mezi klinické ptiznaky patfi: nefropatie, kardiomyopa-
tie, neuropatie, enteropatie. Ledviny a srdce byvaji posti-
zeny nejcastéji [4].

Renalni amyloidéza. Renalni insuficience s retenci du-
sikatych latek je pfitomna u témér poloviny pacientd. Pa-

cienti s AL amyloidézou ledvin maji proteinurii a hypoal-
buminemii. Snizeny onkoticky tlak zpdsobuje extravazalni
retenci tekutin, kterd vede k otokdm, pleurdlnim vypot-
kam ¢i ascitu. Pro amyloidézu ledvin neni typicky rychly
vznik rendlni insuficience se zavaznou retenci dusikatych
latek, nicméné dlouhodoba proteinurie mlze vést k ne-
vratnému poskozeni tubull ledvin [4].

Srdecni amyloiddza. Priblizné 25 % pacientd ma pfi
stanoveni diagnézy dominantni symptomatické progre-
sivni srdecni selhani s prevahou pravostranného [4]. Is-
chemie myokardu muUze byt vysledkem z amyloidovych
depozit. Sirlovy trombus je bézny, nékdy pred fibrilaci sini
[8]. Metodou volby pro zhodnoceni srde¢niho postizeni
je echokardiografie, kterd ma také zasadni vyznam pro
vylouceni jinych pfi¢in pravostranného srdec¢niho selhani.
Zvysené koncentrace troponinl jsou vieobecné povazo-
vany za velmi citlivé ukazatele myokardidlniho poskozeni.
V piipadé amyloiddzy je pozitivita troponint ukazatelem
nepfiznivé progndzy. Koncentrace vysoce senzitivniho
troponinu T (hsTnT) je abnormalni u > 90 % pacientl s AL
amyloidézou srdce. Natriuretické peptidy (natriureticky
peptid typu B [BNP] / N-termindlni fragment natriuretic-
kého propeptidu typu B [NT-proBNP]) obecné odrazeji
vysoké plnici tlaky. Kombinace natriuretickych peptidd

Tabulka 1 - Diagnostika a nalezy
Diagnostika amyloidézy
Klinicky obraz

Fyzikalni vysetreni
Ascites

Symptomy, znamky, nélezy
Unava, slabost, ubytek hmotnosti, dusnost
Méstnani v malém obéhu

Otoky koncetin, hepatomegalie

Distenze kr¢nich zil

Treti srdecni ozva

Selest pfi regurgitaci mitrélni a trikuspidalni chlopné

Laboratorni vySetieni — biochemické testy,

krevni obraz, vysetreni koagulace

e agarova elektroforéza proteint v séru

e denzitometrické vyhodnoceni vysledku
elektroforézy, imunofixace imunoglobulind

Retence dusikatych latek, proteinurie

Zvyseni hodnot AST, ALT, hypoalbuminemie

Hypercholesterolemie, anemie a patologické hodnoty koagulacnich parametrt
Zvyseni hodnoty troponind a natriuretickych peptidd: BNP a NT-proBNP

EKG Snizena voltaz QRS v koncetinovych svodech
Abnormality Useku STavin T
Amputovany ¢i chybéjici kmit r s obrazem konfigurace QS v anteroseptalni oblasti
Sklon srdecni osy doleva

Fibrilace sini

AV blokady rizného stupné

Echokardiografie

Diastolicka dysfunkce nedilatované levé komory:

- pulsni dopplerovské vysetieni transmitralniho pratoku — porucha relaxace: E/A < 1,
restriktivni plnéni: E/A > 1

Normélni nebo mirné snizena systolicka funkce LK

Hypertrofie stén srdecnich komor

Zvysend echogenita myokardu

Ztenceni siflového septa a chlopni

Biatrialni dilatace

Perikardialni vypotek

Distenze dolni duté Zily a jaternich Zil

Magneticka rezonance

Biopsie kostni diené

Pozdni syceni gadoliniem difuzniho typu, s maximalnimi hodnotami v subendokardu

Prikaz lymfocytarni ¢i plazmocytéarni klondlni proliferace, priikaz amyloidu

A - vlna plnéni pfi sinové kontrakci; ALT - alaninaminotransferaza; AST - aspartdtaminotransferaza; AV - atrioventrikularni; BNP - natri-
ureticky peptid typu B; E - vina ¢asného pInéni levé komory; LK — levd komora; NT-proBNP - N-terminalni fragment natriuretického propep-

tidu typu B.
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a troponinu se pouziva k urceni stadia a rizikové stratifi-
kaci pacientt [8].

Vzdy je tfeba vyloucit pritomnost konstriktivni perikar-
ditidy, kterd napodobuje klinicky obraz restriktivni kar-
diomyopatie, aviak patofyziologie a hemodynamika jsou
rozdilné [9]. Tabulka 2 shrnuje diferencidlni diagnostiku
konstrikce a restrikce [5].

Magnetickd rezonance napomahd pfi diferencialni
diagnostice mezi restriktivni kardiomyopatii a konstrik-
tivni perikarditidou. U konstriktivni perikarditidy stanovi
pfitomnost, miru a lokalizaci perikardialniho ztlusténi,
detektuje perikardidlni kalcifikace. Pro restriktivni kardio-
myopatii je typickd difuzni akumulace LGE (pozdni syce-
ni kontrastni latkou s gadoliniem ve sténé obou komor
- ,late enhancement”) s maximem subendokardialné [9].

Pro definitivni diagnézu amyloidézy je nutny histolo-
gicky prukaz amyloidovych depozit. Metodou volby pro
prikaz amyloidu je barveni tkané konzskou cerveni. Déle
Ize doplnit prikaz amyloidu histochemicky a imunohisto-
chemicky. Kromé nejcastéji pouzivané histobiopsie kost-
ni dfené se muze vyuzit odbér histologického materidlu
i z oblasti gingivy, rektalni sliznice, podkoZniho tuku a ci-
lend biopsie postizenych organt (napriklad nejcastéji led-
vin) [4]. Biopsie vice orgdnu jsou potencidlné nebezpecné
a nejsou obecné doporucovany, protoze potvrzeni amy-
loidovych depozit v ramci jednoho organu a hledani dys-
funkce jinych organu je obvykle dostatec¢né [4]. Endomyo-
kardialni biopsie tim padem zpravidla neni nutna [10].
Ackoli zUstava definitivné diagnostickou metodou srdecni
amyloidézy, kombinace charakteristického EKG obrazu,
echokardiografickych ndlezd a pozitivni biopsie extrakar-
didlni tkané poskytuje alternativni pristup [10].

Lécba amyloidézy se déli na podpUrnou terapii postize-
nych organu (Iécba srdecniho selhani, rendiniho selhani)
a terapii, kterd potlac¢i tvorbu amyloidu [8,11]. Lécba sr-
decniho selhani ma byt vedena podle platnych obecnych
doporuceni. Obvykle je ale obtizna, a dokonce muze byt
i skodliva. Diuretika, inhibitory angiotensin konvertujiciho
enzymu (ACEI) a beta-blokatory mohou byt haf tolerova-
ny a vedou casto k vyrazné hypotenzi. Digoxin a blokatory
kalciovych kanaltd se mohou koncentrovat v amyloidéznim
tkani a jsou relativné kontraindikovany z dlvodu zvysené
toxicity [8-10]. U pacientt se symptomatickou bradyarytmii
nebo kompletni atrioventrikuladrni (AV) blokadou je indiko-
vadna implantace trvalého kardiostimulatoru, u vybranych
mladsich pacientd s pokrocilym ireverzibilnim srdecnim
selhanim (kde je dominantné postizeno srdce a postizeni
dalsich organt je pouze mirné) pristupujeme k ortotopické
transplantaci srdce s naslednou chemoterapii [3,11]. Potla-
Ceni tvorby amyloidu je zaloZzeno na kombinované chemo-
terapii (dexamethason, melfalan, thalidomid, bortezomib
a novéjsi imunomodula¢ni léky lenalidomid a pomali-
domid) a v soucasnosti nejucinné;si autologni transplantaci
kmenovych bunék [3,8,11]. Alogenni transplantace kmeno-
vych bunék neni Siroce pouzivana, mlze mit roli u mladych
pacientt s relapsem [11].

Navzdory pokroku v chemoterapii u vétsiny téchto pa-
cientt dochazi v prabéhu osmi mésica k nahlé srdecni smr-
ti a pouze 29 % pacientd preziva jeden rok. Pfi pokrocilé
nemoci se pravdépodobnost AV blokady zvySuje. Muze to
signalizovat ireverzibilni poskozeni myokardu amyloidem.
Snizeny srdecni vydej spojeny s bradykardii mdze vyvolat
globalni ischemii myokardu, kterd ma za nasledek bezpulso-
vou elektrickou aktivitu (elektromechanicka disociace) [12].

Tabulka 2 - Diferencialni diagnostika konstrikce a restrikce pfi fyzikalnim vysetieni, EKG, echokardiografii a srdecni katetrizaci

Diagnostické znamky
Poslech

EKG

Kalcifikace v perikardu pfi rentgenu srdce a plic
Mitralni a trikuspidalni regurgitace

Pohyb komorového septa v casné diastole:
M-mode (septal notch)

Respiracni kolisani mitralniho pratoku
Pritok krve jaternimi zilami

Akumulace LGE v perikardu

Ztlusténi perikardu na CT > 4 mm
Kalcifikace perikardu na CT skenu
Systolicky tlak v pravé komore

Ekvilibrace diastolickych tlakt v srde¢nich oddilech

Respiracni variacie krivek tlaku v srdecnich komorach

Konstriktivni perikarditida

Casna treti ozva charakteru
perikardidlniho kliku

Vzacné AV blokada a blokada
Tawarovych ramének

Pritomny priblizné ve 30 %
Obvykle nejsou pfitomny
Pfitomen

Pokles v inspiriu > 25 %
Pomér Ar/D > 0,8

Pfitomna u zanétlivé formy
konstriktivni perikarditidy

Pritomno pfiblizné v 70 % pfipadd
Pritomno pfiblizné v 50 % pripadd
< 60 mm Hg, ¢asto < 40 mm Hg

Rozdily vétSinou do 5 mm Hg
témér ve vSech pripadech, casto prak-
ticky stejné

Vétsinou diskonkordantni (pokles tlaku

v LK v inspiriu, vzestup v exspiriu,
opacné v pravé komore

Restriktivni kardiomyopatie

Pozdni treti srdecni ozva (,gallop”)

AV blokéada a blokada Tawarovych
ramének nejsou neobvyklé

Nejsou pfitomny
Casto
Vzacné

Vétsinou do 15 %
Nespecifikovano

Neni pfitomna

Vzécné
Vzécné
Casto > 40 mm Hg; obcas > 60 mm Hg

Rozdil <5 mm Hg pouze u mensiny
pacientu

Vétsinou konkordantni

AV - atrioventrikularni; CT - vypocetni tomografie; LGE - pozdni syceni gadoliniem (late gadolinium enhancement); LK - leva komora.
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Restriktivni kardiomyopatie u mnohocetného myelomu

¥

Patologické

¥

Negativni

}

Klinické projevy srdecniho selhani

Rentgen srdce a plic, EKG, transthorakalni echokardiografie, srdecni biomarkery

Normalni systolicka funkce LK, znamky diastolické dysfunkce LK, obraz restriktivni kardiomyopatie

Podezfeni na srde¢ni amyloidézu

Elektroforéza proteinl v séru, denzitometrické vyhodnoceni vysledku elektroforézy

Pfitomnost lehkych fetézcli imunoglobulint

Biopsie kostni dfené

AL amyloid nepravdépodobny nebo transthyretin, protein SAA

Endomyokardialni biopsie

}
}
}

l —>» Magneticka rezonance

}

}
N

Pozitivni — AL amyloid6za

Obr. 6 - Diagnosticky algoritmus. KMP - kardiomyopatie; SAA - sérovy amyloid A.

Diskuse

Cilem této prace je zvysit povédomi o vzacnych pfic¢inach
srde¢niho selhavani, uvédomit si, proc tito pacienti ,,chodi
pozdé”, proc je u nich onemocnéni ,pozdé diagnostikova-
no” a proc pacienti umiraji v mladsim véku.

Srde¢ni selhani je v rozvinutém svété jednou z hlav-
nich pfi¢in nemocnosti a umrtnosti. V evropskych zemich
se vyskytuje u 0,4-2 % populace s vyraznym narlstem ve
vyssich vékovych skupinach (0,2 % u pacientd mladsich 50
let, 2-5 % u pacientt ve véku 50-80 let, > 10 % u pacientt
starsich 80 let). Celkova prevalence se pohybuje v rozmezi
od 1 % do 12 % na zdkladé dostupnych udajl ze Spoje-
nych statd americkych a Evropy [13].

Priblizné polovina viech pacientu se srde¢nim selhdnim
ma zachovanou systolickou funkci levé komory [9]. Ackoli
primarni arteridlni hypertenze a ischemickd choroba sr-
decni jsou hlavni pfic¢iny, 10-15 % pacientd ma restriktivni
kardiomyopatii [9].

Zakladni metodou pro zhodnoceni poskozeni srdce je
echokardiografie. Dvourozmérna echokardiografie pro-
kazuje nedilatovanou, nehypertrofovanou levou komoru
s normalnimi kontrakcemi a vyraznou dilataci obou sini.
Amyloidéza je vsak typicky spojena s difuznim ztlusténim
stén levé komory. Echokardiografické vysetfeni prokazuje
abnormalni textury myokardu. Granularni zrnitost ve sté-

né komory naznacuje pfitomnost infiltrujiccho onemoc-
néni, napf. amyloidézy. Dopplerovskd echokardiografie
zaznamendva projevy omezeného plnéni v diastole. Lze
pozorovat zvyraznéné casné diastolické plnéni komor
(vlna E), zkraceny deceleracni ¢as a snizené plnénisini (vina
A) vedouci k vysokému poméru E/A vtokové rychlosti mit-
ralnich chlopni. ProtoZe jsou obé komory uloZeny ve spo-
le¢né kontrahujicim perikardidalnim vaku, inspiracni zvy-
seni pritoku krve do pravé komory zpUsobuje recipro¢né
snizeni pritoku krve pfes mitralni chloperi do levé komo-
ry. Pro perikardialni konstrikci jsou proto charakteristické
zmény v dechové frekvenci spolu se snizenym maximalnim
pritokem krve mitrdlni chlopni v diastole. Naproti tomu
u restriktivni kardiomyopatie se levostranné plnici tlaky
pfi nddechu dale zvysuji. Dopplerovska echokardiografie
pomaha nejenom urdit stupen diastolické dysfunkce, ale
i odlisit restriktivni kardiomyopatii od perikardialni kon-
strikce; zatimco charakteristickym znakem je snizend rych-
lost v roviné anulu mitralni chlopné, pfi konstrikci vykazu-
je tento parametr normalni hodnoty [14].

AL amyloidéza nepatfi k béznym pfi¢inam srdecniho
selhdni. Progndza tohoto typu amyloidézy je zdvaznd, byt
za posledni léta doslo k pokrokdm v lé¢bé. Uspéch hemato-
logické 1écby je zdsadnim faktorem urcujicim dlouhodobou
prognézu pacientl [3]. Rozvijenim chemoterapie (zejména
bortezomib) doslo ke zlep3eni odezvy na lécbu, lenalidomid
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a pomalidomid predstavuji podstatny pfinos pro lécbu
refrakternich forem nemoci. Prezivani prevazné zdvisi na
navozeni hematologické remise. Transplantace autolognich
kmenovych bunék je schopna navodit kompletni remisi v pfi-
blizné 40 % pftipadl [3]. V roce 2014 byla publikovéna stu-
die prezentujici 52letého pacienta, ktery uspésné podstoupil
autologni transplantaci kmenovych bunék [15]. Po 2,5 roku
byl jeho funkéni stav vyrazné zlepsen, na EKG doslo k upra-
vé voltazovych kritérii v koncetinovych svodech. Kontrolni
magnetickd rezonance srdce prokdzala minimalni zmény
v objemu, hmotnosti a funkci levé komory a vyraznou regresi
syceni myokardu kontrastni latkou s gadoliniem [15].
Infiltrace myokardu amyloidem je hlavnim prognostic-
kym faktorem [8]. Srdecni postizeni s manifestnim srdec-
nim selhdnim je ukazatelem velmi $patné progndzy, kde je
median preziti bez 1é¢by kolem 4-6 mésica a priblizné jen
20 % postizenych jedincu preziva dva roky. Nejcasté;si pri-
¢inou umrti byva srdecni selhani ¢i arytmickd smrt [3,10].

Zaveér

Prezentaci této kasuistiky chceme upozornit na nutnost
Sirsi diferencidlni rozvahy u pacientl se srdecnim selha-
nim. U vy3e prezentovaného pacienta pravé znaky pro-
gredujictho méstnavého srde¢niho selhdni nereagujiciho
na standardni [é¢bu, echokardiograficky obraz restriktivni
kardiomyopatie maji vzbudit podezfeni na jinou pfFic¢inu
onemocnéni myokardu. Predlozeny algoritmus (obr. 6),
ktery reflektuje soucasné poznatky, mize pomoci ve vcas-
né diagnostice a nasledné |é¢bé popisované nemoci.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Zadny stret zajmu.

Financovani

Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze vyzkum byl veden v souladu s eticky-
mi standardy.
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