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Poruchy srdecniho rytmu jsou velmi ¢astym projevem transthyretinové srde¢ni amyloidézy. Pfehledovy ¢la-
nek se zabyva mechanismy, které vedou ke vzniku fibrilace sini, pfevodnich poruch srdecnich a komorovych
tachykardii, jejich incidenci a prevalenci. Je zaméren na moznosti vyuziti externich a implantabilnich moni-
torovacich zafizeni v detekci arytmii. Shrnuje moderni moznosti v terapii s dirazem na radiofrekven¢ni ka-
tetrizacni ablaci a vyuziti pfimych peroralnich antikoagulancii u pacient( s fibrilaci a flutterem sini. Zminéna
jsou uskali pristrojové terapie bradykardii a prevence nahlé srdecni smrti.

© 2025, CKS.

ABSTRACT

Arrhythmias are a very common manifestation of transthyretin cardiac amyloidosis. The review article fo-
cuses on the mechanisms that lead to the development of atrial fibrillation, cardiac conduction disorders,
and ventricular arrhythmias, as well as their incidence and prevalence. It emphasizes the possibilities of using
external and implantable monitoring devices in the detection of arrhythmias. It summarizes modern thera-
peutic approaches with particular attention to radiofrequency catheter ablation and the use of direct oral
anticoagulants in atrial fibrillation and flutter. It mentions the challenges of cardiac pacing and prevention
of sudden cardiac death.

Uvod

Fibrilace sini, flutter sini a sinova tachykardie

Transthyretinova amyloidéza (TTR-amyloidéza) je zis-
kané ¢i hereditdrni onemocnéni vznikajici v dusledku
akumulace transthyretinovych amyloidnich fibril. Na&-
sledkem ukladani téchto patologickych komponent
v myokardu vznika kardiomyopatie zpUsobena trans-
thyretinovou amyloidézou (ATTR-CM), kterd se u po-
stizenych jedincG casto manifestuje ve formé srdecni-
ho selhani. V ¢asnych fazich choroby se jednd o srde¢ni
selhani se zachovanou ejek¢ni frakci levé komory. Ob-
vyklé jsou rovnéz prevodni poruchy, sinové i komorové
arytmie (obr. 1)."2

Prevalence fibrilace sini se pohybuje okolo 40-76 % u pa-
cientd se ziskanou srdec¢ni wild-type TTR-amyloidézou
(WtATTR-CM), a predstavuje tak nejbéznéji detekovanou
arytmii v této kohorté (obr. 1).3> U pacientd s hereditarni
formou amyloidové kardiomyopatie (mMATTR-CM), ktera
vznika na podkladé depozice mutovaného transthyreti-
nu, zjistovana prevalence fibrilace sini Siroce kolisa mezi
11-54 %.*° Diagndza fibrilace sini predchazi potvrzeni
amyloidové kardiomyopatie az ve 33 % pfipadu (obr. 2).%

Pfedpokladaji se multifaktoridlni vlivy vyvolavajici vznik
arytmie.® Kromé mechanism0 uplatriujicich se pfi srde¢nim
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Obr. 1 - Graf znazornuijici prevalenci jednotlivych typa arytmii u pa-
cientd s transthyretinovou srde¢ni amyloidézou.

selhani a tézsich poruchach diastolické funkce se na ném
mohou podilet i specifické faktory v dlsledku ukladani
amyloidu v sinich.” Kombinuje se tedy zifejmé jak plsobe-
ni zvySeného plniciho tlaku a nasledna dilatace levé sing,
tak sekundarni strukturalni remodelace z depozice amy-
loidu (obr. 3).5

Fibrilace sini je asociovana s vy$§im stupném diastolické
dysfunkce, nezda se viak byt asociovana se zvysenou mor-
talitou ve skupiné pacientd s TTR-amyloidézou.>® Ztrata
sinového pfispévku pfi plnéni komor pfi diastolické dys-
funkci a tachykardie ¢asto vedou ke zhorseni hemodyna-
mické situace, dekompenzaci srde¢niho selhani az kar-
diogennimu 3oku. UdrZeni srdec¢niho vydeje je u téchto
pacientd znacné zavislé na srdec¢ni frekvenci.®'°

Pacienti s ATTR-CM jsou ohroZeni vznikem intra-
kardialni trombdzy i pfi sinusovém rytmu.' ATTR-CM
predstavuje prediktor vzniku tromboembolismu neza-
visle na skére CHA,DS VA (C - kardialni selhani, H - hy-
pertenze, A, — vék 75 let a vice, D — diabetes mellitus,

Implantace kardiostimulatoru ve vztahu k diagnéze ATTR-CM
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Obr. 2 - Graf znazornujici podil pacientt s primarni detekci fibrilace
sini ve vztahu k diagnostice transthyretinové srde¢ni amyloidézy
a podil pacientti s primarni implantaci kardiostimulatoru ve vztahu
k diagnostice transthyretinové srde¢ni amyloidézy.

S, — tranzitorni ischemicka ataka/cévni mozkova pFiho-
da, V - vaskularni onemocnéni, A - vék 65-74 let), kon-
centraci kreatininu v séru a indexovaném objemu levé
siné."”?Bez ohledu na ostatni rizikové faktory je tedy an-
tikoagulace pfi fibrilaci sini silné doporucena, protoze
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Obr. 3 - Schematické znazornéni hlavnich faktord vedoucich ke vzniku fibrilace sini u pacientt
s transthyretinovou srde¢ni amyloidézou.
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arytmie pfinasi dalsi zvyseni rizika tromboembolismu
u ATTR-CM.™3:14

Detekce fibrilace sini predchazi diagnéze amyloidové
kardiomyopatie az v jedné tretiné pfipadd, u ostatnich
pacientu je nutné po arytmii cilené patrat (obr. 2). V tom-
to ohledu mize byt pfinosny nejen EKG screening béhem
pravidelnych klinickych kontrol, ale také nékteré z metod
umoznujicich dlouhodobé sledovani srde¢niho rytmu jak
u symptomatickych, tak i zcela asymptomatickych pacien-
t0. Bruce a spol. prokazali na mensim vzorku 38 pacientt
s ATTR-CM pfinos dvoutydenni vzdalené externi ,,patch”
monitorace. Skupina pacientt s ATTR-CM méla vyssi zé-
chyt fibrilace a flutteru sini ve srovnani s pacienty v kont-
rolni skupiné (26,3 % vs. 5,3 %)."

Dale a spol. prezentovali observacni studii, do niz bylo
zafazeno 84 pacientd s ATTR-CM. Fibrilaci sini mélo 73 %
ze sledované kohorty. U 34 % nemocnych byly fibrilace
¢i flutter sini diagnostikovany nové po dfive potvrzené
ATTR-CM, u vice nez poloviny z téchto nové diagnostiko-
vanych byla arytmie zjisténa diky pravidelnému monito-
rovacimu programu. Tento program zahrnoval kontroly
srdecnich implantabilnich elektronickych zarizeni (CIED)
kazdych Sest mésicd u pacientl s implantovanym CIED
nebo cilenou ambulantni monitoraci v Sestimési¢nich in-
tervalech. U vétSiny pacientd s prokazanou arytmii byla
zahdjena antikoagulacni terapie.'®

Znacny podil pacientt s ATTR-CM a zdanlivé trvajicim
sinusovym rytmem tedy muze mit silentni paroxysmalni
fibrilaci sini. Pfinos implantabilnich smyckovych zaznam-
nikd (ILR) u ATTR-CM je jesté méné zmapovan nez vyuziti
externich zafizeni (obr. 4). Abbasi a spol. prezentovali ma-
lou pilotni studii zahrnujici 24 pacient s wtATTR-CM, kte-
fi podstoupili Sestimési¢ni monitoraci pomoci ILR Biotro-
nik Biomonitor 3, 18 z nich mélo anamnézu fibrilace sini.
U deseti pacientl byla zaznamenana porucha srde¢niho
rytmu, sifiova fibrilace pak u deviti, u sedmi symptomatic-

Obr. 4 - (A) Implantabilni Biomonitor nejnovéjsi generace vyuzitel-
ny k detekci arytmii u pacienttl s transthyretinovou srdecni amy-
loidézou. (B) Implantovany Biomonitor v predozadni rentgenové
projekci. (C) Implantace Biomonitoru. Fotografie z archivu MUDr.
Maridna Fedorca, Ph.D., I. interni klinika - kardiologickd, Fakultni
nemocnice Olomouc.

kd, pouze u dvou viak s novym zac¢atkem a asymptomatic-
ka. U asymptotickych pacientd s primodiagnézou sifiové
fibrilace byla vzhledem k dfive prodélané cévni mozkové
pfihodé zahajena antikoagula¢ni terapie."”

Terapie siflové fibrilace predstavuje u ATTR-CM rovnéz
vyzvu. Zatimco strategie kontroly frekvence je castéji vo-
lenou strategii, nemusi byt tolerovéna az u 80 % pacien-
t0."® Snizeni srde¢ni frekvence navozené betablokatory,
blokatory kalciovych kandll ¢i digoxinem muze vést ke
snizeni srdecniho vydeje, ktery je u téchto pacientl kritic-
ky zdvisly na udrzeni dostatecné tepové frekvence. Tyto
léky je tedy moZné pouzit s opatrnosti.®

Vysledky starsich studii naznacovaly, Ze strategie kon-
troly rytmu je u¢innd jen u mensiny takto lé¢enych, mlze
byt efektivnéjsi v pocatecnich fazich choroby, a to at uz
se jedna o farmakologickou kontrolu rytmu, elektrickou
kardioverzi, ¢i radiofrekvenéni katetriza¢ni ablaci.*'81°
Recentné prezentovali Kanazawa a spol. retrospektivni
observacni studii zahrnujici 233 pacientd s wtATTR-CM,
z nichz 159 mélo sinovou fibrilaci, flutter ¢i sifiovou ta-
chykardii. U 42 pacientt byla provedena radiofrekvencni
ablace pro sifiovou fibrilaci, u 33 pro flutter sini — s pro-
kdzanym makroreentry a u 18 pro siriovou tachykardii
s fokdlnim zdrojem. Po jednom roce bylo bez rekurence
arytmie 70,1 % pacientd, po dvou letech 57,6 % a po péti
letech 44 %, a to i po opakovanych reablacich. Celkova
mortalita, mortalita z kardiovaskularnich pfic¢in a hospi-
talizace pro srdecni selhani byly procedurou nejpfiznivéji
ovlivnény u nemocnych s arytmii, ktefi byli symptomaticti
a méli exacerbace srde¢niho selhani. Katetriza¢ni ablace
by tedy mohla zlepsit prognézu a snizit hospitalizace pro
srdec¢ni selhani pravé u téchto jedincl. Velmi nizkou efek-
tivitu vSak méla ve skupiné s komplexnim flutterem sini,
nezavislym na kavotrikuspidalnim istmu, a u multifokal-
ni sifové tachykardie vznikajici mimo atrioventrikuldrni
anulus nebo crista terminalis."

Radiofrekvencni ablace tedy predstavuje metodu kont-
roly rytmu s pfijatelnym rizikem periproceduralnich kom-
plikaci, kterd maze u dobfe vybranych pacientd snizovat
mortalitu a hospitalizace pro srde¢ni selhani.’s2'

Antikoagulacni terapie je v pfipadé ATTR-CM a fib-
rilace sini indikovéana nezavisle na skére CHA DS, VA.>
Toto stratifika¢ni skére neidentifikuje spravné pacienty
ve zvyseném riziku tromboembolismu, at uz jde o jedince
s ATTR-CM s fibrilaci sini, nebo se sinusovym rytmem.?

V nedadvné metaanalyze zahrnujici Ctyfi studie se pro-
kdzal nizsi vyskyt trombotickych pfihod a zadny rozdil,
pouze nesignifikantni trend ke snizeni velkych krvaceni
pfi srovnani pacientd lécenych pfimymi perordlnimi an-
tikoagulancii (DOAC) a antagonisty vitaminu K (VKA).
Vzhledem k uskali, ktera pfinasi terapie warfarinem, mo-
hou byt DOAC optimalné;jsi volbou v antikoaguladni stra-
tegii téchto nemocnych.?

Pfevodni poruchy

Ukladani amyloidu do intersticidlniho prostoru myokardu
vede k dezorganizaci srde¢ni tkané s narusenim preno-
su elektrickych impulst prevodnim srde¢nim systémem.
Svou roli hraje pravdépodobné také cytotoxicita a ¢asna
sympatickd srdecni denervace."?>?’
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V dobé stanoveni diagnézy wtATTR-CM muze mit
prfevodni poruchu s nutnosti predchozi implantace kar-
diostimulatoru 10-13 % pacientd a u dalSich az 12 % se
tato prevodni porucha vyvine v pribéhu dalsSiho sledova-
ni (obr. 1, 2).222 Implantace kardiostimulatoru je spojena
s nutnosti volby optimalniho stimula¢niho rezimu. Pro-
grese prevodni poruchy v prabéhu casu vede k vy$simu
procentu pravokomorové stimulace, ktera je u pacientt
s ATTR-CM spojena se zhorsenim ve tfidé NYHA (New
York Heart Association), zhorSenim zavaznosti mitralni
regurgitace a poklesem ejekéni frakce levé komory.303!
Naopak biventrikuldrni stimulace je spojena se zlepsenim
ve tfidé NYHA, mitralni regurgitace i vzestupem ejekéni
frakce levé komory, a méla by tedy byt zvazena pfi nut-
nosti stimulace z bradykardické indikace.3"3?

Ve studii Abbasiho a spol. byla pfevodni porucha po-
moci ILR detekovana u ctyf z 24 pacientd, pouze tffi vy-
kazovali symptomy béhem ataky arytmie (Unava, toceni
hlavy, synkopa), tfi byli Ié¢eni implantaci dvoudutinového
kardiostimulatoru (PM), jeden pak vzhledem ke snizené
ejekéni frakci a zachytu asymptomatické kompletni atrio-
ventrikularni (AV) blokady pomoci srdecni resynchroni-
zacni 1é¢by PM (CRT-PM). Implantace ILR by tedy mohla
byt vyhodna jak u asymptomatickych pacientd, tak pfi
nutnosti korelace symptomu a arytmie (obr. 4)."7

Komorové arytmie

Prevalence setrvalych komorovych arytmii u ATTR-CM
a zejména vyznam implantace implantabilniho kardio-
verteru-defibrilatoru (ICD) v prevenci nahlé srde¢ni smrti
zUstavaji predmétem diskusi. V observaéni studii 30 pa-
cientd s familidrni amyloidovou polyneuropatii s mutaci
Val30Met byla prokazana incidence komorovych tachy-
kardii 17 % na zakladé 24hodinové holterovské monito-
race.®* Knoll a spol. prezentovali studii, jez zahrnula 72
pacientd s wtATTR-CM, u kterych byla provedena 24hodi-
nova holterovska monitorace EKG. Alespon jedna epizo-
da nesetrvalé komorové tachykardie byla zaznamenana
u 44 % sledovanych (obr. 1). U Zddného pacienta pak ne-
byla potvrzena setrvald komorova tachykardie.3* Naopak
ve studii Browna a spol. byla setrvala komorova tachykar-
die zaznamenana v 5 % pripadd a komorova fibrilace ve
2 %.%* V jiz zminované studii Abbasiho a spol. byla komo-
rova tachykardie manifestujici se ndmahovou synkopou
detekovana u jednoho z 24 pacientd s implantovanym
ILR, u kterého byla nasledné provedena implantace jed-
nodutinového ICD (1D-ICD)."

Prozatim nebyl prokdzan pfiznivy mortalitni efekt
1D-ICD implantovaného z primarnépreventivni indikace
u pacientl s ATTR-CM a snizenou EF LK.3>38 Adekvatni te-
rapie ICD mohou nastat ve 25-75 % pripadd.3>3® Naproti
tomu inadekvatni terapie je provddéna az ve 26 % pfipa-
dd.?”® Pfi¢cina umrti je v této skupiné pacientd vétsinou
nearytmicka, zplsobend progresi chronického srde¢ni-
ho selhani.3® Implantace ICD v primdrni prevenci by tedy
mohla byt smysluplnd u selektované skupiny pacientt
a u pacientl s jiz dfive prokdzanou maligni komorovou
arytmii. Prediktory zvyseného rizika nahlé srde¢ni smrti
u ATTR-CM je potfeba dale analyzovat.?®3°* Hamon a spol.
nezjistili ve studii se 45 pacienty se srdecni amyloidé-

zou zadné klinické, biochemické ¢i echokardiografické
prediktory komorovych arytmii. Zaznamenan byl trend
k vyssi incidenci komorovych arytmii u pacientl s lepSim
dvourozmérnym globalnim longitudinalnim strainem.
To by mohlo naznacovat vyssi riziko komorovych arytmii
u méné pokrocilého srde¢niho postizeni.*?

Zavér

Zavérem lze fici, Zze detekce a terapie arytmii u pacientu
s ATTR-CM zUstava oblasti ne zcela zmapovanou. Limitaci
dosavadnich studii jsou zejména retrospektivni charak-
ter a malé a heterogenni populace pacientd, jez zahrnuji
jak pacienty s wtATTR-CM, tak s mATTR-CM, ¢i dokonce
s amyloidézou z depozice lehkych fetézca (AL-amyloido-
zou). S ohledem na dostupnost specifické Iécby tafamidi-
sem, ktera redukuje celkovou mortalitu, pocet hospita-
lizaci z kardiovaskularnich pfi¢in a zlepsuje dlouhodobé
preziti u pacientl s ATTR-CM, bude nutno incidenci a pre-
valenci arytmii i vyskyt nahlé srde¢ni smrti v této populaci
déle sledovat.*'* Zatim se zd3, Ze by terapie tafamidisem
mohla sniZzovat incidenci fibrilace sini u ATTR-CM. Zapo-
tfebi jsou ale dalsi, zejména prospektivni studie.*
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