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Vliv terapie na mortalitu 
srdečního selhání
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Kardiomyopatie

� DKMP
� HKMP
� RKMP
� ARVC

srdeční amyloidóza



Amyloidóza

� Incidence: 8-12/1.000 000

� extracelulární depozice amyloidních hmot

� AL amyloidóza - lehké řetězce IgG (nejčastěji 
lambda) – 85% srdečních amyloidóz

� Familiární amyloidóza – mutovaný transthyretin – 9%

� Senilní amyloidóza – transthyretin – 5%

� Sekundární amyloidóza – protein A – sporadicky



AL-A („primární A“)

� Amyloidogenním proteinem jsou nejčastěji lambda 
řetězce Ig – důsledek postižení plazmatických bb kostní 
dřeně

� postižení srdce v 60%

� manifestní srd. selhání v 25%

� multiorgánové postižení (ledviny, játra, GIT, 
plíce…neurovegetativní dysfunkce)



Prognóza amyloidózy

� nepříznivá u AL-A

- v přítomnosti srdečního selhání medián přežití 
5-6 měsíců !

- 1/2 - 2/3 úmrtí mají kardiální příčinu
(arytmická smrt - elektromechanická disociace,     
srdeční selhání)

� Senilní A – medián 5 let

� Familiární A – až 15 let



Nepomohla by srdeční 
transplantace ?



Heart Transplant. 1988 Mar-Apr;7(2):165-7.

Heart transplantation for cardiac amyloidosis: 
successful one-year outcome despite recurrence of the 
disease.
Conner R, Hosenpud JD, Norman DJ, Pantely GA, Cobanoglu A, Starr A.

Source
Cardiac Transplant Program, Oregon Health Sciences University, Portland 97201.

Abstract
Systemic amyloidosis has been considered a theoretical contraindication for heart transplantation because of the concern that
amyloidosis is a systemic disease that could potentially recur in the allograft. To date, no patients have been reported to have
undergone heart transplantation. One year ago a patient with amyloidosis had a transplantation at the Oregon Health Sciences 
University, Portland. Results of kidney, rectal, and bone marrow biopsies were normal; however, endomyocardial and gingival 
biopsies showed positive results for amyloidosis. Recurrence of amyloidosis was detected by electron microscopy 14 weeks 
after transplantation; however, light microscopy has not shown any amyloidosis at 1 year. No other organ involvement has been
documented. The patient is New York Heart Association functional class I, with normal resting hemodynamic parameters 1 year 
after transplantation. Amyloid heart disease does not necessarily portend a poor early outcome.
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HTx s následnou léčbou AL-A

�HTx + ASCT 

� při EF LK pod 40% a NYHA III-IV je ASCT 
kontraindikována pro vysokou periprocedurální mortalitu

� selektovaným nemocným s izolovaně (dominantně) 
kardiálním postižením můžeme HTx umožnit podstoupit 
potenciálně kurativní léčbu AL-A
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HTx + ACST 
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Závěry 1

� Srdeční amyloidóza (nejčastěji AL-A) je onemocnění s 

extrémně nepříznivou prognózou

� Potencionálně kurativní léčbou je ASCT

� při EF LK pod 40% a NYHA III-IV je ASCT 

kontraindikována pro vysokou periprocedurální mortalitu

� jedinou možností jak umožnit radikální léčbu AL-A je 

předchozí HTx 

� pečlivá selekce kandidátů – KI jsou nemocní s MM

� vysoká mortalita na WL



Závěry 2

� výjimečná indikace, která ale přináší nemocnému 
výrazný prognostický profit

� nezbytná mezioborová spolupráce

� o dlouhodobé prognóze rozhoduje úspěch 
hematologické léčby, remise dosaženo v 40-60% 
případů



Děkuji za pozornost !


