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Úvod
Transthyretínová (TTR) kardiálna amyloi-
dóza je jednou z foriem infiltratívnej kar-
diomyopatie (KMP), ktorá je zapríčinená 
extracelulárnou depozíciou nerozpust-
ných transthyretínových fibríl amyloidu 
v  myokarde  [1]. Transthyretín (TTR) je 
plazmatický proteín, syntetizovaný v pe-
čeni vo forme tetraméru, a jeho úlohou 
je transport thyroxínu a retinolu. Nesta-
bilné zmeny u dvoch rôznych typov TTR 
amyloidózy (divoký alebo variantný) 
podporujú agregabilitu monomérov 
TTR, čím dochádza k  tvorbe amyloid-
ných fibríl. 

Amyloidóza srdca je jednou z  príčin 
vzniku srdcového zlyhávania (SZ) so za-
chovalou ejekčnou frakciou u  starších 
(t. j. ≥ 65 rokov) a jej incidencia neustále 
stúpa v  dôsledku starnutia populá-
cie [2,3]. Amyloidóza srdca je progresívne 
a život ohrozujúce ochorenie, a preto je 

ho treba zavčasu diagnostikovať – ale 
aj liečiť. Diagnostika sa zakladá na prí-
tomnosti hypertrofie srdca (ktorá nie je 
podmienená hypertenziou či aortálnou 
stenózou) [4–6]. Liečbu uľahčuje skutoč-
nosť, že máme dostupný už aj účinný far-
makologický prostriedok. Článok chce 
prispieť k  lepšej diagnostike amyloido-
vej KMP, ale tiež aj následnej liečbe.

Epidemiológia a klinické 
prejavy 
Viac ako 30 proteínov je schopných ag-
regácie s tvorbou amyloidu, avšak len asi 
9  proteínov sa akumuluje v  myokarde, 
i  tak mnohé formy týchto proteínov sú 
veľmi zriedkavé [7]. Viac ako 98 % prípa-
dov kardiálnej amyloidózy predstavujú 
dve formy – AL amyloidóza (s ukladaním 
monoklonálnych ľahkých reťazcov imu-
noglobulínu) a forma transthyretínovej 
amyloidózy. AL amyloidóza je vlastne 

hematologickým onkologickým ocho-
rením plazmatických buniek, a v liečbe 
vyžaduje prítomnosť onko-hemato-
lóga (ochorenie obvykle postihuje via-
ceré orgány tela), a preto sa tejto forme 
ďalej nevenujeme. Postihuje srdce asi 
v  70  %  prípadov ochorenia a  medián 
prežívania od zistenia diagnózy býva 
dva roky. Ostatné postihnuté orgány sú 
obličky, pečeň, autonómna dysfunkcia, 
polyneuropatia a makroglosia [8]. Tran-
sthyretínová forma amyloidózy zahrňuje 
tzv. divoký typ ochorenia (asi 90 % prípa-
dov) a hereditárny či variantný typ ocho-
renia (asi 10 % prípadov) [9].

Divoký typ TTR kardiálnej amyloi-
dózy (v  minulosti známy ako senilná 
amyloidóza) je zapríčinený poruchou 
štruktúry/ funkcie TTR, ale nepoznáme 
zatiaľ dobre patomechanizmy tohto vý-
voja  [1]. Zdá sa, že tento typ je najčas-
tejšou formou amyloidózy. Postihuje 
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Transthyretínová (TTR) kardiálna amyloidóza je formou infiltratívnej kardiomyopatie, kde je extracelulárne depozícia nerozpustných 
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Summary
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 
well as reduction of mortality. The sooner we start the treatment, the better prognosis the patient will have. 
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Teda TTR kardiálna amyloidóza je prav-
depodobne prítomná u  chorých s  hy-
pertrofiou ľavej komory, pričom hlavne 
vtedy, ak sa hypertrofia vyskytuje u pa-
cientov ≥ 60  rokov v kombinácii s viac 
ako jedným ďalším nálezom [26]: 
•	 osoba (obvykle muž), 
•	 osoba s rodinnou anamnézou progre-

sívnej neuropatie alebo so SZ vo včas-
nom veku (50–60-rokov), 

•	 osoba so SZ-ZEF pri absencii 
hypertenzie, 

•	 osoba s bilaterálnym syndrómom kar-
pálneho tunela, 

•	 osoba s lumbálnou spinálnou 
stenózou, 

•	 osoba s novodiagnostikovanou hyper-
trofickou KMP vo veku ≥ 60 rokov, 

•	 osoba s aortálnou chlopňovou stenó-
zou (s nízkym prietokom krvi), 

•	 osoba s anginóznymi prejavmi (ale 
s normálnym koronarogramom), 

•	 osoba s opakovanými epizódami 
embolických cievnych mozgových 
príhod, 

•	 osoba s potrebou implantácie pace-
makeru (pre pokročilý atrioventriku-
lárny blok alebo pre symptomatickú 
bradykardiu), 

•	 osoba s prejavmi pravokomorového 
SZ, 

•	 osoba s ťažko liečiteľnými pleurálnymi 
výpotkami, 

•	 osoba so známkami periférnej 
neuropatie 

•	 a osoba s ortostatickou hypotenziou. 

Aj iné nálezy našepkávajú o  prítom-
nosti TTR kardiálnej amyloidózy [26]: EKG 
vyšetrenie (nízka QRS voltáž či podozre-
nie na prekonaný infarkt myokardu, prí-
tomnosť atrioventrikulárnej blokády či 
predsieňovej fibrilácie), echokardiogra-
fické (ECHO) nálezy (pravokomorová hy-
pertrofia, biatriálna dilatácia, ale s  nor-
málnou veľkosťou komôr, zhrubnutie 
atriálneho septa a chlopní, perikardiálny 
výpotok), pri klinickom vyšetrení býva in-
tolerancia voči štandardným liekom (ACE 
inhibítorom, sartanom, betablokátorom, 
kalciovým blokátorom, digitalisu) a býva 
i  symptomatická hypotenzia či úprava 
tlaku u predtým hypertonických pacien-

riant mutácie Val122Ile))  [21]. Iná štúdia 
(Beta-Blocker Evaluation of Survival Trial) 
tiež preukázala vysokú prevalenciu va-
riantu mutácie Val122Ile u starších Afroa-
meričanov s  ťažkou formou SZ  [22]. Je 
vhodné pátrať i po asymptomatických no-
sičoch tejto génovej mutácie a liečbou za-
brániť prechodu postihnutého do sympto-
matickej formy ochorenia [23].

Diagnostika 
Diagnostika býva často oneskorená, 
nakoľko ochorenie máva nešpecifické 
symptómy a tiež viaceré komorbidity – 
a práve to spôsobuje aj progresiu ocho-
renia. Istá štúdia (epidemiologicky orien-
tovaná) odhalila, že 35 % pacientov malo 
najprv „inú diagnózu“ KV ochorenia:
•	 hypertenzívnu KMP (35% výskyt), 
•	 hypertrofickú KMP (23,5% výskyt), 
•	 ischemickú chorobu srdca  

(11,8% výskyt), 
•	 SZ-ZEF (8,8% výskyt) alebo aortálnu 

stenózu (8,8% výskyt) [24]. 

Kritickou úlohou z hľadiska liečby pa-
cientov sa teda stáva včasné rozpozna-
nie ochorenia (TTR kardiálnej amyloi-
dózy), a  potom liečba ochorenia čím 
skôr, pretože medián prežívania od sta-
novenia diagnózy u neliečených pacien-
tov s TTR kardiálnou amyloidózou je pri-
bližne 2,5  roka pri hereditárnej forme 
a 3,6 roka u pacientov s TTR kardiálnou 
amyloidózou divokého typu [25]. 

Klinicky sa TTR kardiálna amyloi-
dóza divokého typu prejavuje typicky 
vo vyššom veku (> 60 rokov), väčšinou 
u mužov, avšak súčasné poznatky uka-
zujú, že k manifestácii ochorenia môže 
dôjsť už v piatej dekáde života a postih-
nuté môžu byť aj ženy [24].

Zhrubnutá stena ľavej komory 
(≥ 12 mm) pri nedilatovanej komore je 
charakteristickým nálezom pri TTR kar-
diálnej amyloidóze a musí viesť k ďalším 
cieleným vyšetreniam, hlavne ak je prí-
tomná u starších pacientov so srdcovým 
zlyhávaním so zachovalou ejekčnou 
frakciou, s  hypertrofickou kardiomyo-
patiou, so závažnou aortálnou stenózou 
u pacientov podstupujúcich TAVI (trans
aortálna vaskulárna intervencia) [9].

hlavne mužov vo veku ≥ 60 rokov a máva 
prejavy srdcového zlyhávania so zacho-
valou ejekčnou frakciou (SZ-ZEF)  [10],  
t. j. dyspnoe pri námahe a neskôr v kľude, 
slabosť či únavu počas dňa – býva to 
často v klinickej praxi prisudzované vyš-
šiemu veku. Niekedy sú prítomné i angi-
nózne prejavy (bolesť na hrudníku), za-
príčinené mikrovaskulárnou infiltráciou 
amyloidu (zapríčiňuje tak poruchu prie-
toku krvi v myokarde) [11,12].

Divoký typ TTR kardiálnej amyloidózy 
býva prítomný v  proporcii asi v  13  % 
u starších (≥ 60 rokov) osôb so SZ-ZEF, 
ďalej u  starších osôb, ktoré podstúpili 
náhradu aortálnej chlopne pre pokročilú 
aterosklerotickú aortálnu stenózu, tiež 
u osôb s bilaterálnym karpálnym syndró-
mom alebo u osôb so spinálnou lumbál-
nou stenózou [2,4,13,14].

Iným typom je hereditárna TTR kar-
diálna amyloidóza – autozomálne domi-
nantné ochorenie, kde génové mutácie 
(> 120 typov a s rôznou geografickou he-
terogenitou) vyvolávajú zmeny v prote-
íne TTR [15]. Ich klinické prejavy varírujú 
významne – od predominantne neu-
rologického fenotypu až po predomi-
nantne kardiálny fenotyp (heterogenita 
prejavov závisí od miesta génovej mu-
tácie, od geografickej polohy, kde po-
stihnutý žije, od typu dedičnosti a od za-
čiatku klinických prejavov) [16].

A jestvuje aj tzv. sporadický typ TTR 
kardiálnej amyloidózy, ktorý býva ex-
trémne zriedkavý a  ťažko sa dia
gnostikuje [17]. Podrobný opis prejavov 
ochorenia u  jednotlivých typov mutá-
cií patrí inde (do špeciálnej publikácie 
pre študujúcich túto problematiku – na-
koľko ide o zriedkavé ochorenia, kde je 
ešte mnoho neznámeho) [18–20]. 

Včasná a správna identifikácia hereditár-
nej TTR kardiálnej amyloidózy je dôležitá 
pre odhad prognózy chorého, pre zaháje-
nie liečby, pre skríning v rodinách a pre ge-
netické poradenstvo. V prospektívnej mul-
ticentrickej francúzskej štúdii preukázal 
genetický skríning TTR génu, že až 5 % osôb 
(zaradených v štúdii bolo 298 osôb starších 
ako 60 rokov) s klinicky prítomnou hyper-
trofickou kardiomyopatiou malo prítomnú 
hereditárnu TTR kardiálnu amyloidózu (va-
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tov. Obvykle býva zvýšená hodnota NT-
-proBNP v sére (2 500–6 000 pg/ ml, nie-
kedy však nie) [26]. Ejekčná frakcia ľavej 
komory klesá pri progresii ochorenia, t. j. 
SZ-ZEF sa mení na SZ-REF (SZ s reduko-
vanou ejekčnou frakciou) [26]. Vývojom 
technológie u echokardiografie sa do po-
predia v  diagnostike kardiálnej amyloi-
dózy dostáva tzv. longitudinálny strain 
(tzv. určenie relatívneho apikálneho in-
dexu, ktoré odlíši iné príčiny hypertrofie 
ľavej komory) [27,28].

Kardiálna magnetická rezonancia vie 
priniesť užitočné informácie o vlastnos-
tiach myokardu. Osobitne pomáha pri 
diagnostike vyšetrenia gadolíniom (tzv. 
late gadolinium enhancement) [29]. 

Podľa nedávno publikovaného odbor-
ného stanoviska pracovnej skupiny Eu-
rópskej kardiologickej spoločnosti pre 
ochorenia myokardu a  perikardu  [9], 
ak má špecialista podozrenie na amy-
loidózu srdca, je potrebné včasné de-
finitívne stanovenie diagnózy, pretože 
prognóza pacienta je závislá od včas-
ného zahájenia zodpovedajúcej tera-
pie. Keďže väčšina prípadov amyloi-
dózy srdca je AL alebo TTR kardiálna 
amyloidóza, tak autori odporúčajú dia
gnostický algoritmus založený na iden-
tifikácii týchto dvoch podtypov, a  to 
vyšetrením pomeru ľahkých reťazcov 
kappa/ lambda v  sére (abnormálny je 
pomer < 0,26 alebo > 1,65), imunofixá-
ciou proteínov v sére (abnormálna je prí-
tomnosť monoklonálnych proteínov) 
a imunofixáciou bielkovín v moči (abnor-
málna je prítomnosť monoklonálnych 
proteínov) pre stanovenie diagnózy, 
alebo vylúčenie AL amyloidózy a  ná-
sledného vyšetrenia pomocou 99mTc-PYP, 
DPD alebo HMDP scintigrafie [9]. 

Scintigrafia s planárnym alebo SPECT 
zobrazením pomocou technéciom zna-
čených radiofarmák 99mTc-PYP, DPD 
alebo HMDP má 100% špecificitu pre 
TTR kardiálnu amyloidózu. 

MR srdca má senzitivitu 85 % a špecifi-
citu 92 %. Hereditárna forma TTR kardiál-
nej amyloidózy by mala byť potvrdená 
genetickým vyšetrením TTR génu.

Endomyokardiálna biopsia predsta-
vuje zlatý štandard pre stanovenie dia

gnózy TTR kardiálnej amyloidózy so 
skoro 100% senzitivitou a  špecificitou, 
ak sú vzorky odobrané z viac ako 4 seg-
mentov a  testované Kongo červeňou. 
Avšak v  prípade pozitívneho výsledku 
scintigrafie so SPECT, stupeň 2 a 3, podľa 
Perugini et al, endomyokardiálna bio
psia nie je potrebná [29,30].

Liečba transthyretínovej 
kardiálnej amyloidózy 
Stratégiu liečebného prístupu delíme na 
prístup k liečbe KV komplikácií a na prí-
stup k liečbe základného (t. j. ovplyvniť 
amyloid) chorobného procesu. 

Manažment komplikácií
U ochorenia býva prítomná jednak inter-
sticiálna depozícia amyloidu, ale aj vznik 
subendokardiálnej fibrózy, ktoré pro
stredníctvom ischémie vyvolávajú mor-
fologické i  funkčné abnormality  [26]. 
Práve amyloidná infiltrácia (nie myocy-
tová hypertrofia) spôsobuje zhrubnu-
tie ventrikulárnych stien, pričom dutiny 
komôr sú buď normálnej, či zmenšenej 
veľkosti, a  preto je prítomná porucha 
diastolického plnenia v dôsledku hlavne 
redukcie kontraktility komôr. Pridáva sa 
tu často i  predsieňová dysfunkcia (pre 
depozity amyloidu), podporujúca poru-
chu plnenia komôr krvou. Preto býva re-
dukovaný vývrhový objem srdca a zvý-
šené sú intrakardiálne tlaky. 

Kardiálna amyloidóza má v  iniciál-
nej fáze ochorenia klinický fenotyp SZ-
-ZEF [31]. Mnohé používané liečivá (pat-
riace k  základným liekom u  SZ) majú 
nežiaduce účinky: ACE inhibítory a sar-
tany často provokujú hypotenziu (asi 
v  dôsledku autonómnej nervovej dys-
funkcie); betablokátory redukujú veľkosť 
srdcového výdaja (redukciou srdcovej 
frekvencie a negatívne inotrópnym vply-
vom) a prispievajú k výraznej hypotenzii; 
kalciové blokátory a digitalis sa viažu ire-
verzibilne na fibrily amyloidu – kde môžu 
vyvolať nežiaduce účinky [32,33]. Diure-
tiká (kľučkové i mineralokortikoidné re-
ceptorové antagonisty) sú užitočné 
a snažíme sa ich liečbou zabezpečiť eu-
volémiu (nie dehydratáciu, nie hypo-
tenziu s  prerenálnou azotémiou)  [33]. 

Častejšie u ochorenia býva nekontrolo-
vateľný pleurálny výpotok [35]. 

Predsieňová fibrilácia, ktorá veľmi 
často doprevádza kardiálnu amyloidózu, 
môže zhoršiť prítomné SZ, a treba preto 
posilniť i liečbu SZ. Upraviť arytmiu (ver-
ziou na sínusový rytmus či skľudnením 
ventrikulárnej frekvencie) je dôležité, títo 
pacienti mávajú fixné hodnoty vývrho-
vého objemu ľavej komory a minútový 
výdaj srdca významne závisí hlavne od 
srdcovej frekvencie. Ale antiarytmická 
liečba (betablokátor, kalciový bloká-
tor) nie je vždy úspešná. Katétrová ab-
lácia nie je efektívna pre vysokú reci-
dívu arytmie [36]. Ďalšou komplikáciou 
predsieňovej fibrilácie býva sprievodné 
zvýšenie ľavokomorového pľúcneho 
tlaku, kontraktilná predsieňová dys-
funkcia (pre infiltráciu predsiene amyloi-
dom) a  zvýšený výskyt kardioembolic-
kých cievnych mozgových príhod  [37]. 
Antikoagulačná liečba je tu preto  
nutnosťou. 

Mnohí pacienti s kardiálnou amyloidó-
zou majú vysoké riziko poškodenia vo-
divého elektrického systému srdca, a po-
trebujú liečbu pomocou implantácie 
pacemakeru – pre symptomatický atrio-
ventrikulárny blok alebo vážnejšiu bra-
dykardiu. Táto liečba odstráni symptómy 
dysrytmie, ale nemá vplyv na prognózu 
ochorenia a na prežívanie [38,39].

Náhla srdcová smrť je veľkým problé-
mom u pacientov s kardiálnou amyloi-
dózou, a zodpovedá asi za 1/ 4 celkovej 
mortality [40]. Implantácia ICD (defibri-
látora) sa indikuje u  vysoko rizikových 
pacientov, ale účinnosť liečby je tu redu-
kovaná, pretože hlavnou príčinou náhlej 
smrti býva obvykle elektromechanická 
disociácia [40–42].

Liečba ovplyvňujúca vlastné 
ochorenie
Ide o 4 možné prístupy:

1. Orgánová transplantácia
Transplantácia pečene, ktorá odstráni 
z tela cirkulujúci TTR proteín, sa pokla-
dala za užitočný prístup k liečbe [43], ale 
skúsenosti (neveľké) to nepotvrdili [44]. 
Transplantácia pečene a/ alebo srdca 



14

Transthyretínová amyloidóza srdca

Súč Klin Pr 2022; 2: 11–16

môže byť zvažovaná jedine u  pacien-
tov s hereditárnou formou TTR kardiál-
nej amyloidózy v terminálnych štádiách 
ochorenia [29]. 

2. Transthyretínový génový 
blokátor (gene silencer)
a) siRNA (patisiran)
Je to nové liečivo (small interfering 
RNA lipid nanoparticle), otestované 
v štúdii APOLLO (fáza III, randomizovaná 
štúdia, trvajúca 18  mesiacov, patisiran 
0,3 mg/ kg i.v. každé 3  týždne, 225  pa-
cientov, aj placebové rameno), kde lie-
čivo preukázalo zlepšenie kvality života, 
zlepšenie skóre neuropatie a redukovalo 
progresiu hereditárnej transthyretíno-
vej amyloidózy [45], pričom liečba bola 
i bezpečná. V podskupine kardiálne po-
stihnutých došlo liečbou k poklesu kon-
centrácie NT-proBNP v sére a zlepšila sa 
štruktúra ľavej komory (jej geometria 
s poklesom intenzity hypertrofie) oproti 
placebovému ramenu liečby [46,47].

b) antisense oligonukleotidy 
(inotersen)
Liečivo interferuje so syntézou TTR v he-
patocytoch a  štúdia NEURO-TTR (fáza 
III, randomizácia pacientov s hereditár-
nou TTR amyloidózou, 66-týždňové trva-
nie liečby, inotersen sa podával v 300mg 
dávke s.c. raz týždenne, zaradených bolo 
172 pacientov s prítomnou kardiomyo-
patiou) preukázala zlepšenie klinických 
prejavov ochorenia, ako aj neurologické 
klinické skóre u postihnutých. Medzi ne-
žiaducimi účinkami bola glomerulone-
fritída (3% výskyt) a závažná trombocy-
topenia (tiež 3% výskyt), takže liečených 
treba kontrolovať počas liečby [48]. 

3. Transthyretínový tetramérový 
stabilizátor 
a) tafamidis
Tafamidis sa dokáže naviazať na tyroxí-
nové väzobné miesto TTR tetraméru, čím 
inhibuje disociáciu tetraméru na mono-
méry – a to bráni tvorbe amyloidu [49]. 

Primárnym cieľom registračnej štú-
die ATTR-ACT [30] bolo hodnotenie cel-
kovej mortality a hospitalizácií z KV prí-
čin u pacientov liečených tafamidisom 

vs. placebom. V primárnej analýze, cel-
ková mortalita a hospitalizácie z KV prí-
čin boli nižšie u 264 pacientov liečených 
tafamidisom ako u 177 pacientov lieče-
ných placebom (p < 0,001). Liečba tafa-
midisom viedla k redukcii celkovej mor-
tality o 30 % vs. placebo (78/ 264 [29,5 %] 
vs. 76/ 177 [42,9 %]; relatívne riziko 0,70; 
95% CI 0,51–0,96) a k 32% redukcii počtu 
hospitalizácií z KV príčin vs. placebo s re-
latívnou mierou rizika 0,68 (0,48/ rok vs. 
0,70/ rok; 95% CI 0,56–0,81). Po 30 me-
siacoch liečby tafamidisom došlo k niž-
šiemu poklesu vzdialenosti v  6-minú-
tovom teste chôdze (p  <  0,001), a  aj 
k  nižšiemu poklesu v  KCCQ-OS skóre 
v  Kansasskom dotazníku (p  <  0,001) 
v porovnaní s placebom. 

Incidencia a typy nežiaducich účinkov 
boli porovnateľné vo všetkých rame-
nách liečby [30].

Podľa odporúčaní Európskej kardio-
logickej spoločnosti pre diagnostiku 
a liečbu akútneho a chronického zlyhá-
vania srdca z roku 2021 je tafamidis lie-
kom voľby u  pacientov s  hereditárnou 
formou TTR kardiálnej amyloidózy srdca 
a TTR kardiálnej amyloidózy srdca divo-
kého typu, v NYHA triedach I a II, kde za-
bezpečuje redukciu symptómov, hos-
pitalizácií aj mortality (odporúčanie 
triedy I, úroveň dôkazov B) [29].

Posolstvo
Transthyretínová amyloidová kardio-
myopatia je fatálne ochorenie charak-
terizované akumuláciou amyloidových 
fibríl v extracelulárnom priestore myo
kardu. Jeho včasná diagnostika a  ná-
sledná liečba sú potrebné pre zlepšenie 
prognózy týchto pacientov. Vyšetrenia 
pomocou kardiálnych zobrazovacích 
metód (ECHO, EKG, MR) sú základom 
pre podozrenie na prítomnosť amyloi-
dózy srdca. Vek > 65 rokov a prítomnosť 
SZ spolu s hrúbkou steny ĽK >12 mm pri 
ECHO vyšetrení sú hlavné kritériá pre 
podozrenie na amyloidózu srdca. Keďže 
väčšina prípadov amyloidózy srdca je 
AL alebo TTR kardiálna amyloidóza, tak 
diagnostický algoritmus je založený na 
identifikácii týchto dvoch podtypov, 
a to vyšetrením pomeru ľahkých reťaz-

cov kappa/ lambda v sére, imunofixáciou 
proteínov v  sére a  imunofixáciou biel-
kovín v moči pre stanovenie diagnózy, 
alebo vylúčenie AL amyloidózy a násled-
neho vyšetrenia pomocou kostnej scin-
tigrafie. TTR kardiálna amyloidóza môže 
byť diagnostikovaná aj bez potreby vy-
konania endomyokardiálnej biopsie po 
vylúčení AL amyloidózy vyšetrením voľ-
ných ľahkých reťazcov, pokiaľ scintigra-
fia pomocou 99mTc-PYP, DPD alebo HMDP 
dokáže stupeň 2  alebo 3  vychytávania 
rádiofarmaka v  myokarde podľa Peru-
gini et al [30]. Tafamidis je liekom voľby 
u  pacientov s  TTR kardiálnou amyloi-
dózou srdca a  za prítomnosti funkčnej 
triedy NYHA I a II, pričom spoľahlivo za-
bezpečí redukciu symptómov, hospita-
lizácií a aj redukciu mortality [29]. Otvá-
rajú sa aj cesty pre vývoj ďalších liečiv 
a  tiež sa zlepšuje včasná diagnostika 
ochorenia, osobitne u starších so SZ-ZEF. 
Pomožeme týmto chorým aj u nás?
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