Transthyretinova (TTR) kardidlna amyloidéza je formou infiltrativnej kardiomyopatie, kde je extraceluldrne depozicia nerozpustnych
transthyretinovych fibril amyloidu v myokarde. TTR kardidlna amyloid6za byva pri¢inou srdcového zlyhavania so zachovalou ejekénou
frakciou u starsich oséb (> 65 rokov) a jej incidencia v populaciach stipa. Je to progresivne a fatalne ochorenie, ktoré treba zav¢asu dia-
gnostikovat, ale hned aj liecit. Zakladom diagnostiky su kardiadlne zobrazovacie metody (ECHO, EKG, MR), a pri podozreni na ochorenie
diferencujeme chorych na pritomnost AL amyloidézy, s ukladanim lahkych retazcov imunoglobulinu, ide o hematologické ochorenie,
alebo ide o formu TTR kardidlnej amyloidozy. A prave tuto formu dnes uz vieme liecit tafamidisom, kedy dochadza k redukcii sympto-
mov i hospitalizacii pre srdcové zlyhavanie, tiez k redukcii mortality. Cim skor s lie¢tbou za¢neme, tym lepsiu prognézu pacient bude
mat.

transthyretinova kardidlna amyloid6za — srdcové zlyhavanie — tafamidis

Transthyretin cardiac amyloidosis. Transthyretin (TTR) cardiac amyloidosis is a form of infiltrative cardiomyopathy where extracellular
deposition of insoluble transthyretin amyloid fibrils in myocardium is present. TTR cardiac amyloidosis is usually a cause of heart failure
with preserved ejection fraction in elderly people (=65 years) and its incidence in the population increases. It is a progressive and fatal
disease that must be diagnosed as quickly as possible, but also treated immediately. Cardiac imaging methods (ECHO, EKG, MRI) are the
basis of diagnosis, and when the presence of the disease is suspected, we differentiate patients for the presence of AL amyloidosis with
the deposition of light chains of immunoglobulin and it is a hematological disease or it can be a form of TTR cardiac amyloidosis. Today
we are already able to treat this form with tafamidis, which results in a reduction of symptoms and hospitalizations for heart failure, as
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well as reduction of mortality. The sooner we start the treatment, the better prognosis the patient will have.

J

Transthyretinova (TTR) kardidlna amyloi-
ddza je jednou z foriem infiltrativnej kar-
diomyopatie (KMP), ktord je zapri¢inena
extraceluldrnou depoziciou nerozpust-
nych transthyretinovych fibril amyloidu
v myokarde [1]. Transthyretin (TTR) je
plazmaticky protein, syntetizovany v pe-
¢eni vo forme tetraméru, a jeho Glohou
je transport thyroxinu a retinolu. Nesta-
bilné zmeny u dvoch réznych typov TTR
amyloidézy (divoky alebo variantny)
podporuju agregabilitu monomérov
TTR, ¢im dochadza k tvorbe amyloid-
nych fibril.

Amyloidéza srdca je jednou z pricin
vzniku srdcového zlyhavania (SZ) so za-
chovalou ejekcnou frakciou u starsich
(t. j. = 65 rokov) a jej incidencia neustéle
stupa v désledku starnutia popula-
cie[2,3]. Amyloiddza srdca je progresivne
a Zivot ohrozujuce ochorenie, a preto je
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ho treba zavc¢asu diagnostikovat — ale
aj liecit. Diagnostika sa zaklada na pri-
tomnosti hypertrofie srdca (ktora nie je
podmienend hypertenziou ¢i aortalnou
stenézou) [4-6]. Lie¢bu ulah¢uje skutoc-
nost, Ze mame dostupny uz aj ucinny far-
makologicky prostriedok. Clanok chce
prispiet k lepsej diagnostike amyloido-
vej KMP, ale tiez aj naslednej liecbe.

Viac ako 30 proteinov je schopnych ag-
regdcie s tvorbou amyloidu, aviak len asi
9 proteinov sa akumuluje v myokarde,
i tak mnohé formy tychto proteinov su
velmi zriedkavé [7]. Viac ako 98 % pripa-
dov kardialnej amyloidézy predstavuju
dve formy — AL amyloidéza (s ukladanim
monoklondlnych fahkych retazcov imu-
noglobulinu) a forma transthyretinovej
amyloidézy. AL amyloiddza je vlastne

hematologickym onkologickym ocho-
renim plazmatickych buniek, a v lie¢be
vyzaduje pritomnost onko-hemato-
I6ga (ochorenie obvykle postihuje via-
ceré organy tela), a preto sa tejto forme
dalej nevenujeme. Postihuje srdce asi
v 70 % pripadov ochorenia a median
prezivania od zistenia diagnézy byva
dva roky. Ostatné postihnuté organy su
obli¢ky, pecen, autonémna dysfunkcia,
polyneuropatia a makroglosia [8]. Tran-
sthyretinova forma amyloidézy zahriuje
tzv. divoky typ ochorenia (asi 90 % pripa-
dov) a hereditarny ¢i variantny typ ocho-
renia (asi 10 % pripadov) [9].

Divoky typ TTR kardialnej amyloi-
dézy (v minulosti znamy ako senilnd
amyloidéza) je zapri¢ineny poruchou
Struktury/funkcie TTR, ale nepozname
zatial dobre patomechanizmy tohto vy-
voja [1]. Zd4 sa, Ze tento typ je najcas-
tejSou formou amyloidézy. Postihuje



hlavne muzov vo veku > 60 rokov a mava
prejavy srdcového zlyhdvania so zacho-
valou ejek¢nou frakciou (SZ-ZEF) [10],
t.j. dyspnoe pri ndmahe a neskor v klude,
slabost ¢i Unavu pocas dina - byva to
¢asto v klinickej praxi prisudzované vys-
siemu veku. Niekedy su pritomné i angi-
ndézne prejavy (bolest na hrudniku), za-
pricinené mikrovaskularnou infiltraciou
amyloidu (zapric¢ifuje tak poruchu prie-
toku krvi v myokarde) [11,12].

Divoky typ TTR kardidlnej amyloidézy
byva pritomny v proporcii asi v 13 %
u starsich (= 60 rokov) oséb so SZ-ZEF,
dalej u starsich osob, ktoré podstupili
nahradu aortalnej chlopne pre pokrocilu
ateroskleroticku aortalnu stendzu, tiez
u 0s6b s bilaterdlnym karpalnym syndré-
mom alebo u 0s6b so spinalnou lumbal-
nou stendzou [2,4,13,14].

Inym typom je hereditarna TTR kar-
didlna amyloidéza - autozomalne domi-
nantné ochorenie, kde génové mutacie
(> 120 typov a s réznou geografickou he-
terogenitou) vyvoldvajui zmeny v prote-
ine TTR [15]. Ich klinické prejavy variruju
vyznamne - od predominantne neu-
rologického fenotypu az po predomi-
nantne kardialny fenotyp (heterogenita
prejavov zavisi od miesta génovej mu-
tacie, od geografickej polohy, kde po-
stihnuty Zije, od typu dedi¢nosti a od za-
ciatku klinickych prejavov) [16].

A jestvuje aj tzv. sporadicky typ TTR
kardidlnej amyloidézy, ktory byva ex-
trémne zriedkavy a tazko sa dia-
gnostikuje [17]. Podrobny opis prejavov
ochorenia u jednotlivych typov muta-
cii patri inde (do 3pecidlnej publikacie
pre $tudujicich tuto problematiku - na-
kolko ide o zriedkavé ochorenia, kde je
este mnoho neznameho) [18-20].

V¢asna a spravna identifikacia hereditar-
nej TTR kardidlnej amyloiddzy je dolezitd
pre odhad prognézy chorého, pre zahdje-
nie liecby, pre skrining v rodinach a pre ge-
netické poradenstvo. V prospektivnej mul-
ticentrickej franclzskej studii preukazal
geneticky skrining TTRgénu, Ze az 5 % os6b
(zaradenych v studii bolo 298 oséb starsich
ako 60 rokov) s klinicky pritomnou hyper-
trofickou kardiomyopatiou malo pritomnu
hereditarnu TTR kardidlnu amyloidézu (va-

riant mutécie Val122lle)) [21]. Ind Studia
(Beta-Blocker Evaluation of Survival Trial)
tiez preukazala vysoku prevalenciu va-
riantu mutécie Val122lle u starsich Afroa-
meric¢anov s tazkou formou SZ [22]. Je
vhodné pétrat i po asymptomatickych no-
si¢och tejto génovej mutdcie a liecbou za-
branit prechodu postihnutého do sympto-
matickej formy ochorenia [23].

Diagnostika byva casto oneskoreng,
nakolko ochorenie mava nespecifické
symptémy a tiez viaceré komorbidity -
a prave to spdsobuje aj progresiu ocho-
renia. Ista studia (epidemiologicky orien-
tovand) odhalila, Ze 35 % pacientov malo
najprv,inu diagnézu” KV ochorenia:

hypertenzivnu KMP (35% vyskyt),

hypertroficki KMP (23,5% vyskyt),

ischemicku chorobu srdca

(11,8% vyskyt),

SZ-ZEF (8,8% vyskyt) alebo aortélnu

stendzu (8,8% vyskyt) [24].

Kritickou Ulohou z hladiska lie¢by pa-
cientov sa teda stava véasné rozpozna-
nie ochorenia (TTR kardidlnej amyloi-
doézy), a potom lie¢ba ochorenia ¢im
skor, pretoze median prezivania od sta-
novenia diagndzy u neliecenych pacien-
tov s TTR kardidlnou amyloidézou je pri-
blizne 2,5 roka pri hereditédrnej forme
a 3,6 roka u pacientov s TTR kardialnou
amyloidézou divokého typu [25].

Klinicky sa TTR kardialna amyloi-
déza divokého typu prejavuje typicky
vo vy$som veku (> 60 rokov), vacsinou
u muzov, avsak sicasné poznatky uka-
zuju, ze k manifestacii ochorenia moze
dojst uz v piatej dekade Zivota a postih-
nuté moézu byt aj zeny [24].

Zhrubnuta stena lavej komory
(= 12mm) pri nedilatovanej komore je
charakteristickym nalezom pri TTR kar-
didlnej amyloidéze a musi viest k dalsim
cielenym vysetreniam, hlavne ak je pri-
tomna u starsich pacientov so srdcovym
zlyhdvanim so zachovalou ejekénou
frakciou, s hypertrofickou kardiomyo-
patiou, so zdvaznou aortalnou sten6zou
u pacientov podstupujucich TAVI (trans-
aortélna vaskuldrna intervencia) [9].

TedaTTR kardidlna amyloidéza je prav-
depodobne pritomnd u chorych s hy-
pertrofiou lavej komory, pricom hlavne
vtedy, ak sa hypertrofia vyskytuje u pa-
cientov = 60 rokov v kombinacii s viac
ako jednym dal$im nalezom [26]:

osoba (obvykle muz),

osoba s rodinnou anamnézou progre-

sivnej neuropatie alebo so SZ vo véas-

nom veku (50-60-rokov),

osoba so SZ-ZEF pri absencii

hypertenzie,

osoba s bilaterdlnym syndromom kar-

palneho tunela,

osoba s lumbalnou spindlnou

stenozou,

osoba s novodiagnostikovanou hyper-

trofickou KMP vo veku = 60 rokov,

osoba s aortalnou chlopriovou stené-
zou (s nizkym prietokom krvi),

osoba s anginéznymi prejavmi (ale

s normalnym koronarogramom),

osoba s opakovanymi epizédami

embolickych cievnych mozgovych
prihod,

osoba s potrebou implantacie pace-

makeru (pre pokrocily atrioventriku-

larny blok alebo pre symptomaticku
bradykardiu),

osoba s prejavmi pravokomorového

SZ,

osoba s tazko liecitelnymi pleuralnymi

vypotkami,

osoba so znamkami periférnej

neuropatie

a osoba s ortostatickou hypotenziou.

Aj iné nalezy nasepkavaju o pritom-
nosti TTR kardialnej amyloidézy [26]: EKG
vysetrenie (nizka QRS voltaz ¢i podozre-
nie na prekonany infarkt myokardu, pri-
tomnost atrioventrikularnej blokady ci
predsienove;j fibrilacie), echokardiogra-
fické (ECHO) nélezy (pravokomorova hy-
pertrofia, biatridlna dilatacia, ale s nor-
malnou velkostou komér, zhrubnutie
atridlneho septa a chlopni, perikardialny
vypotok), pri klinickom vysetreni byva in-
tolerancia voci Standardnym liekom (ACE
inhibitorom, sartanom, betablokatorom,
kalciovym blokatorom, digitalisu) a byva
i symptomatickd hypotenzia ¢i Uprava
tlaku u predtym hypertonickych pacien-
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tov. Obvykle byva zvysena hodnota NT-
-proBNP v sére (2 500-6 000 pg/ml, nie-
kedy vsak nie) [26]. Ejek¢na frakcia lavej
komory klesa pri progresii ochorenia, t. j.
SZ-ZEF sa meni na SZ-REF (SZ s reduko-
vanou ejek¢nou frakciou) [26]. Vyvojom
technolodgie u echokardiografie sa do po-
predia v diagnostike kardidlnej amyloi-
doézy dostava tzv. longitudindlny strain
(tzv. urcenie relativneho apikélneho in-
dexu, ktoré odlisi iné priciny hypertrofie
lavej komory) [27,28].

Kardidlna magneticka rezonancia vie
priniest uzito¢né informacie o vlastnos-
tiach myokardu. Osobitne poméha pri
diagnostike vysetrenia gadoliniom (tzv.
late gadolinium enhancement) [29].

Podla nedavno publikovaného odbor-
ného stanoviska pracovnej skupiny Eu-
répskej kardiologickej spolo¢nosti pre
ochorenia myokardu a perikardu [9],
ak ma Specialista podozrenie na amy-
loid6zu srdca, je potrebné véasné de-
finitivne stanovenie diagnézy, pretoze
prognéza pacienta je zdavisla od vcas-
ného zahdjenia zodpovedajucej tera-
pie. KedZe vacsina pripadov amyloi-
dézy srdca je AL alebo TTR kardialna
amyloidéza, tak autori odporucaju dia-
gnosticky algoritmus zaloZeny na iden-
tifikacii tychto dvoch podtypov, a to
vySetrenim pomeru lahkych retazcov
kappa/lambda v sére (abnormélny je
pomer < 0,26 alebo > 1,65), imunofixa-
ciou proteinov v sére (abnormalna je pri-
tomnost monoklonalnych proteinov)
a imunofixaciou bielkovin v mo¢i (abnor-
malna je pritomnost monoklondlnych
proteinov) pre stanovenie diagndzy,
alebo vylucenie AL amyloidézy a na-
sledného vysetrenia pomocou *™Tc-PYP,
DPD alebo HMDP scintigrafie [9].

Scintigrafia s planarnym alebo SPECT
zobrazenim pomocou technéciom zna-
¢enych radiofarmak 99mTc-PYP, DPD
alebo HMDP ma 100% S3pecificitu pre
TTR kardidlnu amyloidézu.

MR srdca ma senzitivitu 85 % a Specifi-
citu 92 %. Hereditarna forma TTR kardial-
nej amyloidézy by mala byt potvrdend
genetickym vysetrenim TTR génu.

Endomyokardidlna biopsia predsta-
vuje zlaty Standard pre stanovenie dia-
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gnoézy TTR kardidlnej amyloidézy so
skoro 100% senzitivitou a Specificitou,
ak su vzorky odobrané z viac ako 4 seg-
mentov a testované Kongo Cervenou.
Avsak v pripade pozitivneho vysledku
scintigrafie so SPECT, stupen 2 a 3, podla
Perugini et al, endomyokardiadlna bio-
psia nie je potrebnd [29,30].

Stratégiu lieCebného pristupu delime na
pristup k lie¢be KV komplikacii a na pri-
stup k lie¢be zdkladného (t. j. ovplyvnit
amyloid) chorobného procesu.

U ochorenia byva pritomnd jednak inter-
sticidlna depozicia amyloidu, ale aj vznik
subendokardiélnej fibrézy, ktoré pro-
strednictvom ischémie vyvolavaji mor-
fologické i funkéné abnormality [26].
Prave amyloidna infiltracia (nie myocy-
tova hypertrofia) sposobuje zhrubnu-
tie ventrikuldrnych stien, pricom dutiny
komor su bud normalnej, ¢i zmensenej
velkosti, a preto je pritomnd porucha
diastolického plnenia v désledku hlavne
redukcie kontraktility komor. Pridava sa
tu casto i predsienova dysfunkcia (pre
depozity amyloidu), podporujica poru-
chu plnenia komér krvou. Preto byva re-
dukovany vyvrhovy objem srdca a zvy-
$ené su intrakardialne tlaky.

Kardialna amyloidéza ma v inicidl-
nej faze ochorenia klinicky fenotyp SZ-
-ZEF [31]. Mnohé pouzivané lieciva (pat-
riace k zdkladnym liekom u SZ) maju
neziaduce Ucinky: ACE inhibitory a sar-
tany casto provokuju hypotenziu (asi
v désledku autonémnej nervovej dys-
funkcie); betablokatory redukuju velkost
srdcového vydaja (redukciou srdcovej
frekvencie a negativne inotrépnym vply-
vom) a prispievaju k vyraznej hypotenzii;
kalciové blokatory a digitalis sa viazu ire-
verzibilne na fibrily amyloidu - kde mé6zu
vyvolat neziaduce ucinky [32,33]. Diure-
tiké (kluckové i mineralokortikoidné re-
ceptorové antagonisty) su uzito¢né
a snazime sa ich lie¢bou zabezpecit eu-
volémiu (nie dehydratéciu, nie hypo-
tenziu s prerendlnou azotémiou) [33].

Castejsie u ochorenia byva nekontrolo-
vatelny pleurdiny vypotok [35].

Predsienova fibrilacia, ktora velmi
¢asto doprevadza kardidlnu amyloidézu,
moze zhorsit pritomné SZ, a treba preto
posilnit i liecbu SZ. Upravit arytmiu (ver-
ziou na sinusovy rytmus ¢i skludnenim
ventrikuldrnej frekvencie) je délezité, tito
pacienti mavaju fixné hodnoty vyvrho-
vého objemu lavej komory a minatovy
vydaj srdca vyznamne zavisi hlavne od
srdcovej frekvencie. Ale antiarytmicka
liecba (betablokator, kalciovy bloka-
tor) nie je vzdy Uspesna. Katétrova ab-
lacia nie je efektivna pre vysoku reci-
divu arytmie [36]. Daldou komplikaciou
predsienove;j fibrilacie byva sprievodné
zvy3enie lavokomorového plucneho
tlaku, kontraktilnd predsiefiovd dys-
funkcia (pre infiltraciu predsiene amyloi-
dom) a zvyseny vyskyt kardioembolic-
kych cievnych mozgovych prihod [37].
Antikoagula¢nd lie¢ba je tu preto
nutnostou.

Mnohi pacienti s kardidlnou amyloidé-
zou maju vysoké riziko poskodenia vo-
divého elektrického systému srdca, a po-
trebuju lie¢cbu pomocou implantacie
pacemakeru - pre symptomaticky atrio-
ventrikularny blok alebo vaznejsiu bra-
dykardiu. Tato lie¢ba odstrani symptomy
dysrytmie, ale nema vplyv na prognézu
ochorenia a na prezivanie [38,39].

Nahla srdcovéd smrt je velkym problé-
mom u pacientov s kardidlnou amyloi-
ddézou, a zodpovedad asi za 1/4 celkovej
mortality [40]. Implantacia ICD (defibri-
ldtora) sa indikuje u vysoko rizikovych
pacientov, ale Uc¢innost liecby je tu redu-
kovang, pretozZe hlavnou pricinou nahlej
smrti byva obvykle elektromechanicka
disociacia [40-42].

Ide 0 4 mozné pristupy:

1. Organova transplantacia

Transplantacia pecene, ktora odstrani
z tela cirkulujuci TTR protein, sa pokla-
dala za uZitocny pristup k liecbe [43], ale
skusenosti (nevelké) to nepotvrdili [44].
Transplantdcia pecene a/alebo srdca



mobze byt zvazovand jedine u pacien-
tov s hereditadrnou formou TTR kardial-
nej amyloidézy v termindlnych stadidch
ochorenia [29].

2. Transthyretinovy génovy
blokator (gene silencer)

a) siRNA (patisiran)

Je to nové lie¢ivo (small interfering
RNA lipid nanoparticle), otestované
v studii APOLLO (faza Ill, randomizovana
studia, trvajuca 18 mesiacov, patisiran
0,3mg/kg i.v. kazdé 3 tyzdne, 225 pa-
cientov, aj placebové rameno), kde lie-
¢ivo preukazalo zlep3enie kvality Zivota,
zlepsenie skore neuropatie a redukovalo
progresiu hereditdrnej transthyretino-
vej amyloidézy [45], pricom liec¢ba bola
i bezpecna. V podskupine kardialne po-
stihnutych doslo lie¢bou k poklesu kon-
centracie NT-proBNP v sére a zlepsila sa
$truktura lavej komory (jej geometria
s poklesom intenzity hypertrofie) oproti
placebovému ramenu liecby [46,47].

b) antisense oligonukleotidy
(inotersen)

Liecivo interferuje so syntézou TTR v he-
patocytoch a studia NEURO-TTR (faza
I, randomizacia pacientov s hereditar-
nou TTR amyloidézou, 66-tyZzdhové trva-
nie liecby, inotersen sa podaval v 300mg
davke s.c. raz tyzdenne, zaradenych bolo
172 pacientov s pritomnou kardiomyo-
patiou) preukazala zlepsenie klinickych
prejavov ochorenia, ako aj neurologické
klinické skore u postihnutych. Medzi ne-
ziaducimi uc¢inkami bola glomerulone-
fritida (3% vyskyt) a zavazna trombocy-
topenia (tiez 3% vyskyt), takze lie¢enych
treba kontrolovat pocas liecby [48].

3. Transthyretinovy tetramérovy
stabilizator
a) tafamidis
Tafamidis sa dokaze naviazat na tyroxi-
nové vdzobné miesto TTR tetraméru, ¢im
inhibuje disociaciu tetraméru na mono-
méry — a to brani tvorbe amyloidu [49].
Primdrnym ciefom registra¢nej $tu-
die ATTR-ACT [30] bolo hodnotenie cel-
kovej mortality a hospitalizacii z KV pri-
¢in u pacientov liecenych tafamidisom

vs. placebom. V primarnej analyze, cel-
kova mortalita a hospitalizicie z KV pri-
¢in boli niZsie u 264 pacientov lie¢enych
tafamidisom ako u 177 pacientov liece-
nych placebom (p < 0,001). Lie¢ba tafa-
midisom viedla k redukcii celkovej mor-
tality 0 30 % vs. placebo (78/264 [29,5 %]
vs. 76/177 [42,9 %]; relativne riziko 0,70;
95% C10,51-0,96) a k 32% redukcii poctu
hospitalizacii z KV pricin vs. placebo s re-
lativnou mierou rizika 0,68 (0,48/rok vs.
0,70/rok; 95% CI 0,56-0,81). Po 30 me-
siacoch liecby tafamidisom doslo k niz-
Siemu poklesu vzdialenosti v 6-minu-
tovom teste chodze (p < 0,001), a aj
k nizsiemu poklesu v KCCQ-OS skore
v Kansasskom dotazniku (p < 0,001)
v porovnani s placebom.

Incidencia a typy neZiaducich ucinkov
boli porovnatelné vo vietkych rame-
nach lie¢by [30].

Podla odporucani Eurépskej kardio-
logickej spolo¢nosti pre diagnostiku
a liecbu akutneho a chronického zlyha-
vania srdca z roku 2021 je tafamidis lie-
kom volby u pacientov s hereditarnou
formou TTR kardidlnej amyloidézy srdca
a TTR kardiédlnej amyloidézy srdca divo-
kého typu, v NYHA triedach | a Il, kde za-
bezpecuje redukciu symptémov, hos-
pitalizacii aj mortality (odporucanie
triedy |, troven dokazov B) [29].

Transthyretinovd amyloidovéa kardio-
myopatia je fatdlne ochorenie charak-
terizované akumuléciou amyloidovych
fibril v extraceluldrnom priestore myo-
kardu. Jeho vcasnd diagnostika a na-
sledna liecba su potrebné pre zlepsenie
progndzy tychto pacientov. Vysetrenia
pomocou kardidlnych zobrazovacich
metdéd (ECHO, EKG, MR) su zakladom
pre podozrenie na pritomnost amyloi-
dozy srdca. Vek > 65 rokov a pritomnost
SZ spolu s hrubkou steny LK >12mm pri
ECHO vysetreni su hlavné kritéria pre
podozrenie na amyloidézu srdca. Kedze
vacsina pripadov amyloidézy srdca je
AL alebo TTR kardidlna amyloidéza, tak
diagnosticky algoritmus je zalozeny na
identifikacii tychto dvoch podtypov,
a to vysetrenim pomeru lahkych retaz-

cov kappa/lambda v sére, imunofixaciou
proteinov v sére a imunofixaciou biel-
kovin v moci pre stanovenie diagnézy,
alebo vyltcenie AL amyloidézy a nasled-
neho vysetrenia pomocou kostnej scin-
tigrafie. TTR kardidlna amyloidéza moéze
byt diagnostikovana aj bez potreby vy-
konania endomyokardialnej biopsie po
vyltceni AL amyloidézy vySetrenim vol-
nych lahkych retazcov, pokial scintigra-
fia pomocou *"Tc-PYP, DPD alebo HMDP
dokaze stupen 2 alebo 3 vychytavania
radiofarmaka v myokarde podla Peru-
gini et al [30]. Tafamidis je liekom volby
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dézou srdca a za pritomnosti funkénej
triedy NYHA I a ll, pricom spolahlivo za-
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lizacii a aj redukciu mortality [29]. Otva-
raju sa aj cesty pre vyvoj dalsich lieciv
a tiez sa zlep3uje v¢asna diagnostika
ochorenia, osobitne u starsich so SZ-ZEF.
Pomozeme tymto chorym aj u nas?
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