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i Hlavni stanovisko prace

i Magneticka rezonance u nemocnych s podezie-
nim na amyloidézu srdecniho svalu ma vyznam
i vdiferencialni diagnostice postizeni myokardu
ve vztahu k odliseni amyloiddzy a hypertro-

i fické kardiomyopatie, ale zaroven v odlisent

¢ amyloidézy z lehkych Fetézch (AL) a transthy-

i retinové amyloidézy (ATTR).
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i Magneticka rezonance u nemocnych s pode-

i zfenim na amyloidézu srdeéniho svalu md

i vyznam v diferencidlni diagnostice postizent
myokardu ve vztahu k odliSeni amyloidézy

¢ a hypertrofické kardiomyopatie, ale zaroven

i vodlisenf amyloidézy z lehkych fetézci (AL)

i atransthyretinové amyloidézy (ATTR). Jelikoz

i nejspecifictéjsim testem k prikazu ATTR

je v soucasnosti provedenf scintigrafie

;5 %"Tc-DPP, je dkolem magnetické rezonance

i srdce (CMR) predevsim posouzeni rozsahu
postiZzeniv myokardu v apikobazalnim sméru,
i posouzeni transmuralniho gradientu depozice
© akodhalenfinfiltrace i v oblastech pro scin-

: tigrafii obtizné zobrazitelnych - tedy prava

komora a sténa srdecnich sini. U amyloidézy

srdce se s vwhodou vyuzivaji techniky pozdniho
syceni myokardu (late gadolinium enhance-
i ment - LGE) a také techniky T1 mapovani.
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Major statement

Cardiac magnetic resonance (CMR) imaging has
animportant role in detection and differential
diagnosis of the myocardial amyloidosis versus
hypertrophic cardiomyopathy, but especially in
differential diagnosis of both types of amyloid
deposits in the heart muscle - transthyretin amy-
loidosis (ATTR) and light chain amyloidosis (AL).

SUMMARY

Ferda J, Baxa J, Hromadka M. Magnetic reso-
nance imaging in myocardial amyloidosis

Cardiac magnetic resonance (CMR) imaging has
animportant role in detection and differential
diagnosis of the myocardial amyloidosis versus
hypertrophic cardiomyopathy, but especially in
differential diagnosis of both types of amyloid
deposits in the heart muscle - transthyretin
amyloidosis (ATTR) and light chain amyloido-
sis (AL). Because of the most specific test to
detect ATTR is scintigraphy, the transmural
gradient and gradient apex to base of deposits
evaluations are challenging in CMR, the imag-
ing of the involvement in right ventricle and

in atria is other important roles of CMR. The
imaging techniques of CMR suitable in cardiac
amyloidosis assessment are late gadolinium
enhancement (LGE) and T1 mapping.

Key words: cardiac amyloidosis, transthyretin

amyloidosis, light-chain amyloidosis, cardiac
magnetic resonance.
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Srdecni amyloidéza je klinicky vyjadre-
né onemocnéni srdce, které je zplso-
bené depozity amyloidu a které muze,
ale nemusi, byt spojeno s postizenim
dalsich organ(i (1). V souéasnosti je
[écba srdecni amyloid6zy odlisnd u amy-
loidézy z lehkych Fetézcl a transthyre-
tinové amyloiddzy, proto je vyznamnou
klinickou otazkou také nejen priikaz
onemocnéni, ale také odliseni obou
typl (2, 3). Onemocnéni srdecni amy-
obvykle spojeno se Spatnou prognézou.
Diagnézu neni mozné stanovit jedinym
testem, typicky je nutné provést nékolik
diagnostickych vysetfent, aby byla dia-
gndzy srdecni amyloidézy stanovena.

Ze zobrazovacich metod je dilezitym
diagnostickym testem echokardiogra-
fie, ktera prokaze diastolickou poruchu
funkce zesilené levé komory spolu se
znamkami restrikce, dal$imi moznostmi
je provedeni magnetické rezonance
(MR) s podanim gadoliniové kontrastni
latky a metody molekularniho zobrazent
pomoci scintigrafie s *"Tc-dimethy-
lenfosfondtem (3, 4), nebo zobrazeni
zmény energetického metabolismu

72

myokardu pomoci *®F-fluorodeoxygluké-
zy, v literatufe jsou uvadény i zobrazeni
pritomnosti amyloidu pomoci amyloid
specifickych radiofarmak *®F-florbetabe-
nu a 8F-flutemetamolu (5, 6). Potvr-
zenim diagndzy s definitivni platnosti
miZe byt az zpravidla histopatologické
vysetfeni endomyokardialni biopsie.
Avsak stanoveni diagnézy pouze
echokardiografickym vysetfenim neni
ani dostatecné senzitivni ani dosta-
tecné specifické, a biopsie mize byt
ovlivnéna mistem odbéru, kdy nemusi
vzorek predstavovat reprezentovat
typické misto postizeného myokardu
(3). Zobrazeni MR mize byt vyznamnym
pfinosem pfi stanoveni diferencialni
diagnézy s podezienim na amyloid6zu
myokardu. Cilem prace je upozornit

na soucasné moznosti detekce amyloi-
dového postizeni myokardu zobrazova-
cimi metodami s dGirazem na nalezy pfi
zobrazeni magnetickou rezonanci srdce
s podanim kontrastni latky

a T1 relaxometrii.

CHARAKTERISTIKA
SRDECNI AMYLOIDOZY

Onemocnénije charakterizované
intersticidlniinfiltraci amyloidem, které
vede ke ztlusténi myokardu a diastolické
dysfunkci, pfipadné vyisti v restriktiv-
ni kardiomyopatii (1, 7). Amyloidéza
myokardu se rozdéluje na dvé zakladni
skupiny.

Prvnije amyloid6za myokardu
z lehkych Fetézcd (AL), kdy jsou amy-
loidové fibrily tvoteny z lehkych fetézcl
monoklonalnich imunoglobulint (7).
Tento typ amyloiddzy je spojen s piitom-
nosti klonu myelocytd, které se vyskytuji
u nemocnych s mnohocetnym myelomem
nebo u nemocnych s MGUS (monoklonal-
ni gamapatie nejasného vyznamu). Pravé
u této amyloidézy dochazi k nejvétsimu
poskozeni myofbril a také jde o onemoc-
néni s vyznamné horsi prognézou, kdy
median preziti se pohybuje kolem 12 mé-
sicli od stanoveni diagnézy. Odliseni této
amyloidozy ma vyznam k nasazeni échy,
kterou je chemoterapie alkylacnimi lat-
kami (zejména melphalan) (8-10).

Naproti tomu transthyretinova amy-
loidéza (ATTR) je onemocnéni s lepsi
prognézou s medidnem preziti 3-5 let
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Transthyretinova amyloidéza s vyraznym rozsifenim myokardu pravé i levé komory: (a) MR: ve sloupci vlevo kinetické zobrazent v systole (naho-

fe) a diastole (dole) ukazuji poruchu diastolické funkce myokardu, snimek nahote uprostred je T2 vazeny obraz s potlacenim signdlu tuku a zvysenym
signalem z dlivodu zvétseni extraceluldrniho prostoru i prostoru intraceluldrniho. Obraz nahofte vlevo proveden technikou IR-turboFLASH ukazuje pozdni
syceni myokardu s typickou distribuci pro transthyretinovou amyloidézu. Obrazy v dolni fadé uprostred a vpravo provedeny technikou PSIR; (b) zobrazeni
myokardu scintigrafii s EKG synchronizaci pomoci *"Tc-DPP (barevné obrazy) a pomoci celotélového zobrazeni plandrniho (Cernobily obraz), Peruginiho

skala stupen 2

Transthyretin amyloidosis with the marked thickening of the wall of the left and the right ventricles: (a) cardiac magnetic resonance - in the left
column cinematicimaging in systole (upper) and diastole (lower) shows impairment of the diastolic function, on the image in upper row in the middle the
increased signal I T2 due to the enlargement of the intracellular and extracellular spaces. IR-turboFLASH LGE image in the right upper corner shows typical
distribution of the enhancement in ATTR. Two images in lower row (in the middle and in the right lower corner) performed using PSIR; (b) SPECT using
*mTc-DPP with ECG gating (color) and scintigraphic planar wholebody recording (grayscale), Perugini score 2

(10, 11). Transthyretin je transportni
l[atka tvofena v jdtrech, kterd pfi nor-
madlni funkci vytvari tetramer, tetra-
merické struktury latky je vyuzivano

s transport thyroxinu a retinu (vita-
minu A) v organismu. Amyloid je pak

u nemocnych vytvaren z jednotlivych
molekul, které nevytvorily tetramerni
strukturu a usazuji se ve strukturdch
srdecniho svalu. Ve stredoevropské
populaci se prakticky nevyskytuje muto-
vand, familidrni, autozomalné domi-
nantni forma ATIR , relativné casto se
vSak objevuje nemutovana forma, také
nazyvand senilni (wild-type, divokd)
forma ATTR  (12).

U amyloiddzy srdce je zvétSen extra-
celuldrni prostor v myokardu, ve kterém
se hromadi amyloidova bilkovina a de-
pozita kolagenovych vldken. Na bunéc-
né drovni dochazi k cytoplazmatické
vakuolizaci a dochazi k dbytku myofib-
ril. Je prokazan kadiotoxicky cytoto-
xicky efekt lidskych amyloidogennich

lehkych fetézcll (AL), ktery ma za ndsle-
dek poskozeni kardiomyocytl s ohledem
na jejich kontraktilni funkci a také zvy-
Senou indukci bunécné smrti (13, 14).
Podobné vyznamny efekt na myocyty
md i amyloidéza spojend s pFitomnosti
transthyretinu (TTR), jeho cytotoxicky
efekt je pficinou vzniku zdnétu a oxi-
dativniho stresu. Ukladani TTR v myo-
kardu vsak probiha delsi dobu (na roz-
dil od rychlého ukladani amyloidu

z lehkych fetézcl), proto je odpovéd
myokardu spise hypertrofizace, kdy
myokard ma dostatek casu se ptizpQ-
sobit zménam vykonu remodelaci. Je
stale predmétem vyzkumu, jak maze MR
prispét k posouzeni stupné remodelace
srdecniho svalu a stupné jeho skutecné-
ho poskozent (14).

Klinickymi symptomy srdecni
amyloidézy jsou atridlni, atrioven-
trikuldrni a ventrikuldrni poruchy
vedeni, dale ventrikuldrni a supra-
ventrikularni arytmie, ortostatické

symptomy, restriktivni kardiomyopatie,
angina pectoris nebo srdecni selhand.
Vzhledem k tomu, Ze se v posledni
dobé objevuji slibné moznosti nové
terapie srdecni amyloiddzy, stava se
vyznamnou i moznost v€asné detekce
a odliseni typ( srdecni amyloidézy uz
v €asnych stadiich (2, 3). Prognéza
onemocnéni je velice zavazna, nebot
median preziti pro AL amyloidézu

je 13 mésicl bez lécby a 17 mésicl

po podani melphalanu; pouze 5%
nemocnych pfeziva 10 let od stanoveni
diagndzy. Objevuji-li se pfiznaky sr-
decniho selhdvani, je primérné preziti
pouze 6 mésicd. Melphalan (Alkeran)
je chemoterapeutikum, které alkyluje
nukleotid DNA guanin a tak chemicky
inhibuje syntézu DNA a RNA, Gcinkuje
na délici se i nedélici se bunky a je po-
uzivan pro lécbu vedle AL amyloidézy
srdce také pro terapii mnohocetného
myelomu, karcinomu ovarii a pfilezi-
tostné maligniho melanomu.
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Naproti tomu terapie ATTR je v sou-
Casnosti zaloZena na novém specifickém
stabilizatoru a inhibitoru disociace
tetrameru transthyretinu - €k tafamidis
byl schvélen Evropskou lékovou agen-
turou (EMA) pro lécbu transthyretinové
familidrni amyloidové neuropatie
(TTR-FAP) v roce 2011, v roce 2019 ame-
ricky Federalni drad pro kontrolu Lékd
a potravin (FDA) umoznil procedurou
fast-track jeho pouzitii pti lEché obou
typd ATTR (2, 3). Vzhledem k této inovaci
v terapii onemocnéni typu ATTR se stava
diagnostika a diferencidlni diagnostika
klicovou pfi spravné selekci nemocnych
proindikaci léchy jak AL, tak ATTR.

MR SRDCE S VYUZITIM
TECHNIKY POZDNIHO
SYCENI MYOKARDU

Magneticka rezonance srdce md nékolik
dalezitych vlastnosti, které mohou byt
vyuzity v diagnostice postizeni myo-
kardu amyloidézou. Je to jeji vysoké
prostorové i kontrastni rozlisend,
vyznamneé vyssi, nez je tomu u echokar-
diografie a zejména u metod nuklearni
mediciny. Vysokeé rozliSeni se projevuje
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zejména pfi moznostech posouzeni site
a také charakteru syceni v oblasti pravé
komory, interatridlniho septa i stény
sini. Pochopitelné vysoké rozliseni se
s Gspéchem mize pouziti k posuzo-
vani transmurality pozdniho syceni
pomoci podané gadoliniové kontrastni
latky. Kromé strukturdlniho postizeni
zobrazeného pomoci pozdniho syceni
myokardu je mozné vyuzit i techniky
T1-mapovani k posouzeni charakteru
zmén relaxivity ve vztahu k posou-
zeni extracelularniho prostoru. Také
posouzeni pfitomnosti perikardialniho
i pleurdlniho vypotku mize mit p¥i
stanoveni charakteru onemocnéni nebo
jeho prognézy dilezity vyznam (15).
P¥i provdadéni zobrazeniv pozdni
fazi syceni gadoliniovou extracelularni
latkou s odstupem pfiblizné 10 mi-
nut od jejiho poddnije u amyloidézy
klicovym parametrem zobrazeni spravné
nastaveniinverzniho ¢asu u sekvenci
typu IR-turboFLASH. Aby bylo mozné
odlisit myokardu nasyceného kontrastni
latkou od myokardu, kde nasyceni neni
pritomné, je nutné pouzit inverzniho
Casu. Jako optimdlni sekvencni va-
riantu nezdvislou na nastaveni inverz-
niho €asu pomoci testovaci sekvence
s nékolika inverznimi casy a optimalni

Transthyretinova amyloidéza s postizenim
myokardu levé i pravé komory, v lateralni
sténé levé komory typické netransmuralni
(subendokardialni) postizeni: Porovnani
T1 mapovani bez podani kontrastnf latky
(nahofte vlevo), a po jejim podani (nahote
vpravo), kdy je se plivodné delsi relaxacni
Cas postiZzené ¢asti myokardu vyrazné zkrati
nasledkem pozdniho syceni myokardu, po-
rovnani s ndlezem pozdniho syceni na PSIR
sekvenci a plandrniho zdznamu scintigrafie
s “"Tc-DPP s Peruginiho stupném syceni 3

Transthyretin amyloidosis with the
involvement of the wall of the left and the
right ventricles: Cardiac magnetic reso-
nance - comparison of T1 mapping without
contrast material (left upper image) and
after application of gadolinium containing
contrast material (right upperimage), the
relaxivity is opposite on both images, the
originally shorter time of affected tissue is
changing to very short time after enhance-
ment, lower left image is showing LGE PSIR
image and lower right *"Tc-DPP scintigra-
phic planar thorax recording (grayscale),
Perugini score 3

zvolit s porovnanim signalniintenzity

s kosternim svalem. Aby bylo mozné se
vyhnout problému se spravnym nasta-
venim inverzniho Casu, je mozné pouzit
fazové senzitivniinversion recovery
sekvenci (PSIR), kde problémy s nasta-
vovanim inverzniho €asu nejsou pii-
tomné, nebot kontrast fazovych obrazl
neni na nastaveni ¢asu zavisly.

Mezi nemocnymi s biopticky proka-
zanou amyloidézou dle publikovanych
vysledk bylo prokazano rozsiteni stény
v 90% a pozdni syceniv 97 %, kdy
v 83 % bylo syceni pfitomné subendo-
kardialné nebo transmuralné, jenv 6 %
skvrnité, ale u priblizné 8 % nemocnych
se nepodafilo dostatecné k validné
myokard v pozdni fazi syceni zobra-
zit (15). Kompletni nasyceni celého
myokardu bylo spojeno s presycenim
myokardu amyloidem, a tedy s vyraznéj-
Sitizi postizend, ktera byla doprovazena
dysfunkci srdecniho svalu.

T1 RELAXOMETRIE
MAGNETICKOU REZONANCI

PFi vySetfeni pomoci hodnoceni T1
relaxacniho Casu jsou zmény primym
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Transthyretinova amyloidéza: (a) MR srdce
s pozdnim sycenim myokardu (horni fada

v kratké ose — tfi obrazy vlevo pomoci
IR-turboFlash, obraz Gplné vpravo PSIR,
dolni fada obraz vpravo PSIR ve ¢tyrdutinové
projekci), v dolni fadé kinetické zobrazent

v systole (uprostred) a diastole (vlevo);

(b) **F-FDG-PET/MR u stejného nemocné-

ho - porovnani nalezu pozdniho sycenfi
IR-turboFLASH (nahofe vlevo) pozdniho
syceni pomoci PSIR (nahofe vpravo), perzis-
tujici glykolytické aktivity PET po konverzi
metabolismu myokardu aplikaci nefrakcio-
novaného heparinu (vlevo dole), komparace
se zobrazeniv kratké ose pomoci SPECT

s *"Tc-DPP

Transthyretin amyloidosis: (a) cardiac
magnetic resonance - short axis LGE images
after application of gadolinium containing
contrast materialin IR-turboFLASH (three
upper images from the left side) and PSIR
(right upper corner), PSIR in four-chamber
view (right lower corner), in the lower row
cinematicimaging shows impairment of
the diastolic function - in systole (left)

and in diastole (middle); (b) comparison of
the short axis images in the same patient:
8F-FDG-PET/MRI - LGE in IR-turboFLASH
(left upper), LGE PSIR (right upper) with the
high glycolytic activity (left lower) even the
conversion with un-fractioned heparin was
made. Lower right image is showing
99mTc-DPP SPECT

vyjadienim zvétseni extraceluldrniho
prostoru (16). Relaxometrickou sekven-
ci s postupnou zménou inverzniho ¢asu
je mozné ziskat data pro pfimy vypocet
T1 relaxacniho casu. Je-li podana kon-
trastni latka a relaxometrické vySetfeni
je zopakovano ve fazi pozdniho sycenf,
je mozné kvantifikovat pfimo objem
extraceluldrniho prostoru vypoctem

a to pomoci rovnice:

ECV= (1-HC) xdR, /dR ,, ICV=1-ECV,

kde ECVje extracelularni objem, HC
hematokrit, dR, je zména relaxivity T1
v myokardu mezi nativnim vySetfenim
a vySetfenim po podani kontrastni
latky, podobné dR , je zménou relaxivity
v krvi, ICVje intraceluldarni objem.

Zvétseni ECV vyjadfuje parametr na-
zyvany ,amyloid load”, vétsi je typicky
u ATTR, u které dochazi k pomalému, ale
vyznamnému zvétSovani extracelularni-
ho objemu, soucasné vsak také dochazi
ke zvétseni i ICV u ATTR. Tento jev je
prikladan, jak jiz uvedeno vyse, vzniku
hypertrofie myocytt (16, 17). Jde prav-
dépodobné o vyjadreni pomalého vyvoje
depozit a moznosti adaptace na pii-
tomnost amyloidu hypertrofii myocyt(.
Zvétseniintraceluldrniho objemu tak
patrné vysvétluje moznost vyssiho pre-
zivani nemocnych s ATTR (17).
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ODLISENI AL A ATTR
POMOCI MAGNETICKE
REZONANCE

Funkce levé komory je charakterizovand
poruchou diastolické funkce z diivodu
restrikce. U AL je mensi enddiastolicky
objem (EDV) a endsystolicky objem (ESV),
tepovy objem je vétsinou normalni.
Ejekcni frakce levé komory je obvykle vys-
$Tu AL (stfedni hodnota je kolem 66 %)
nez u ATTR (stfedni hodnota 55 %). Hmo-
ta myokardu zavisi na moznosti hypertro-
fie myocytd, ktera je vétsi u ATTR, nejvice
se projevuje v oblasti septa, kde septum
dosahuje u ATTR Sife v rozmezi 16-20mm,
zatimco u AL jen 11-17 mm. Podobné se
vyvijeji rozdily i v oblasti myokardu volné
casti pravé komory, u ATTR je tato Site
6-10mm, kdy u AL je rozsiteni malé jen

v rozmezi 4-8 mm (15).

PFi odliseni ATTR a AL jsou piitomné
vyznamné rozdily v pozdnim syceni myo-
kardu (p <0,0001). U ATTR je transmu-
ralni syceni 90% - jde o nejvyznamnéjsi
rozdil, casto uvadéné typické subendo-
kradidlni syceni u AL je ve skutecnosti
uALjenv 37%. Na druhé strané za typic-
ké byva uvadéno syceni pravé komory, to
je vsak pravdépodobné dano hlavné Sirsi
sténou u ATTR, proto je u ATTR zastiZzeno
ve 100%, u AL je syceni pravé komory
pritomné v 72% (15).

Vyznamné rozdily jsou také pfi
posouzeni hmoty myokardu levé komory
vypocitané pomoci evaluace MR. Hmota
myokardu se statisticky vyznamné odli-
Suje u ATTR od AL (p < 0,0001). Hyper-
trofie svalovych vlaken mezi depozity
ATRR je pFicinou, Ze ATRR myocardial
mass dosahuje priimérné 223 g, zatimco
u AL je myocardial mass 162 g (15-17).

PROGNOSTICKY
VYZNAM MR U SRDECNI
AMYLOIDOZY

V soucasnosti je vyznamné diskutovan
prognostickd vyznam zobrazeni - a to
zejména, ktery parametr zmény srdecni
funkce nebo morfologie ma nejvyssi
prediktivni vyznam pro preziti. Publiko-
vané studie ukazuji, Ze jednim z nejvy-
znamné&jsim je nizkovoltazni zaznam EKG
a dale etiologie amyloiddzy. V podstaté
Zadné zmény v preziti nebyly pozorovany
ve vztahu k obrazu pozdniho syceni myo-
kardu, avsak dokumentovan je vyznam
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Amyloidéza s lehkymi fetézci: (a) **F-FDG-PET/CT indikovaného z diivodu nddorového onemocné-
ninejasné etiologie, podezfeni z difuzni infiltrace kostni dfené mnohocetnym myelomem potvrzeno
ze sternalni punkce, ptitomen patologicky vyrazny obrat *8F-FDG v myokardu pravé i levé komory;

(b) MR s pozdnim sycenim myokardu, kdy u AL chybf hypertrofie myokardu a pozdni sycenf je vyraz-
né&ji homogenni

Light-chain amyloidosis: (a) imaging due to the tumor of unknown origin, suspected diffuse
infiltration of the bone marrow was confirmed using evaluation of the sternal bone-marrow biopsy.
Interesting finding is extreme glycolytic activity within the myocardium of the left and also right
ventricle; (b) CMR of the myocardium using LGE IR-turboFLASH showing the diffuse infiltration of
the wall of ventricles and atria, without marked myocardial thickening

gradientu syceni nebo T1 relaxivity
smérem od endokardu k epikardu. Tyto
zmény mohou byt vysvétleny transmu-
ralitou procesu, épe feceno objemem
depozit v transmuralnim sméru. Nejvyssi
prezivani bylo zaznamendno u osob, které
mély nejvyssi droven zmén relaxivity
kardialni vrstvé myokardu. Je zfetelné, Ze
MR miZe byt posouzeno riziko srdecniho
selhdnf lépe neZ pomoci echokardiogra-
fie, zejména u nemocnych v pocatecnich
stadiich onemocnéni. Ukazuje se tak, ze
MR mize byt prokazano postizeni srdce jiz
v Casnych stadiich systémové amyloidozy,
kdy nejsou pfi echokardiografii pritomné

zadné znamky funkéniho poskozeni myo-
kardu. Screening postiZzen{ srdce u sub-
klinického projevu systémové amyloidozy
m(Ze byt pomoci MR nejen efektivni, ale
[ze jeji pomocii stanovit prognosticky
wyhled onemocnéni (15).

RADIONUKLIDOVE METODY,
DETEKCE AMYLOIDOZY
MYOKARDU A MAGNETICKE
REZONANCE

Zajimavé jsou také zmény v metaboli-
smu myokardu. Z divodu chronického
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Hodnoceni *"Tc-DPP akumulace v myokardu na planarnim zaznamu hrudniku: vlevo vyrazna akumulace ve skeletu, ale bez akumulace v myokardu
(Perugini 0), uprostred zvysend akumulace *™Tc-DPP v myokardu s pfitomnou akumulaci v skeletu (Perugini 2), vpravo akumulace ve skeletu prakticky
chybf, pritomna akumulace v myokardu a také v plicni tkdni (Perugini 3)

Evaluation of Perugini’s scale of the accumulation in myocardium on thoracic planar scintigraphy: grade 0 on the left side - the accumulation only in
skeleton, not in myocardium, grade 2 in the middle - marked accumulation within myocardium with persistent accumulation in skeleton, grade 3 on the
right — the marked accumulation within myocardium, but also in lung parenchyma, the accumulation in skeleton almost lacks

zanétlivého postizeni myokardu je

v energetickém metabolismu myokar-
du vyznamné dominantni glykolyza

nad betaoxidaci. Vyraznd akumulace
BF-FDG v celém myokardu, a to vCetné
pravé komory, je vidét uz u nemocnych,
u nichz je provedeno PET/CT s poddnim
BF-fluorodeoxyglukdzy z jiného ddvodu
nez z divodu zobrazeni myokardu. Je-li
provedena konverze glykolyzy na beta-
oxidaci aktivaci lipazy intraven6znim
podanim nefrakcionovaného heparinu,
je v myokardu postizeném amyloidézou
zachovana glykolyza, a nedojde tedy

k prevraceni metabolismu smérem

k dominanci utilizace mastnych kyselin
(18).

V soucasné diagnostice se uplatiuje
v diagnostice ATTR amyloiddzy také vy-
Setfeni pomoci techneciem znaceného
difosfonatu #"Tc-DPP (4, 19). Jeho vaz-
ba na myokard postizeny amyloidézou
s depozity transthyretinu se vysvétluje
mikrodepozity hydroxyapatitu v myo-
kardu a specifickou adherenci molekul
9mTc-DPP na jeho krystaly. Hodnocent
je vysoce senzitivni pro ATTR, blizi se
100 %. Specificita v odliSen ATTR a LA
je rovnéz vysoka, ale jelikoz se ojedinéle
mikrodepozita hydroxyapatitu objevuji
iu AL, neni dokonalé odliseni obou
stav(i mozné (4, 19). Pokusy se zobraze-
nim téchto mikrodepozit pomoci
BF-natriumfluoridu jsou ojedinélé a ne-
zdaji se byt spolehlivé (20).

Vzhledem k vysoké spolehlivosti
scintigrafie s podanim ®™Tc-DPP je pri-
kaz amyloidového postizeni myokardu
v soucasnosti provadén pomoci techniky
nuklearni kardiologie. Pfi skenovanije

mozné pouzit stejné aplikacni schéma
radiofarmaka jako u vySetfeni kosti.
Akvizice dat m(zZe byt provedena jako
pouhy plandrni zaznam, ale lze pouzit
is EKG synchronizované zobrazent,
které dovoli rozpoznat i depozita v pra-
vé komore. Vlastni hodnoceni vyuziva
Peruginiho skdly, kterd je zalozena

na vizudlnim porovnani Grovné akumu-
lace **"Tc-DPP v myokardu a ve skeletu,
kdy pro prikaz ATTR je typické, Ze v na-
prosté vétsiné pripadl dosahuje trovné
vy$$i nez ve skeletu (stupen 2 a 3)
(19). Vzhledem k mimofadné Spatnému
prostorovému rozliSeni SPECT je vsak
obtizné kvantifikovatelna mira pfitom-
nosti amyloidu jen touto metodou a vy-
znamné problémy v zobrazeni depozit
amyloidu v oblasti pravé komory a ze-
jména obou sini. Zde na tomto misté je
tfeba zminit vyse uvedené privilegované
postaveni MR v morfologickém posou-
zeni myokardu a mozZnost posouzeni
pozdniho syceniiv téchto pro SPECT
tézko zobrazitelnych strukturach (3).

V nékolika publikacich na mensich
skupinach nemocnych sériich bylo uka-
zéno, ze pritomnost amyloidu (zejména
ATTR) je mozné prokdzat i specifickou
vazbou radiofarmak pro pozitronovou
emisni tomografii se specifickou vazbou
na amyloid beta. Jde o radiofarmaka
uzivana v soucasnosti pfi diagnostice
pfitomnosti amyloidu beta v Sedé moz-
kové hmoté u nemocnych s podezienim
na Alzheimerovu nemoc. Jednd se
0 ®F-florbetaben a ¥F-flutemetamol,
tedy latky odvozené od latky urcené
k histologickému prikazu amyloidu -
thioflavinu F (5, 6). Pouziti téchto

substanci by mohlo prispét k introdukci
PET/MR do komplexni diagnostiky amy-
loid6zy myokardu spojenim specifického
zobrazeni amyloidu s posouzenim rozsa-
hu postizeni magnetickou rezonanci

v jediném vysetreni.

ZAVER

Magneticka rezonance u nemocnych

s podezienim na amyloidézu srdecniho
svalu ma vyznam v diferencidlni dia-
gnostice postizeni myokardu ve vztahu
k odliseni amyloiddzy a hypertrofické
kardiomyopatie, ale zaroven v od-
liseni amyloidézy z lehkych fetézcli

a transthyretinové amyloidézy. Jelikoz
nejspecifictéjsim testem k prikazu ATTR
je v soucasnosti provedeni scintigrafie
s %"Tc-DPP, je Gkolem MR predevsim
posouzeni rozsahu postiZzeni v myokar-
du v apikobazalnim sméru, posouzeni
transmuralniho gradientu depozice

a k odhaleniinfiltrace i v oblastech pro
scintigrafii obtizné zobrazitelnych -
tedy prava komora a sténa srdecnich
sini. ®
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