Przypadek kliniczny — Amyloidoza TTR
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85-letni pacjent z wywiadem nadci$nienia tetniczego rozpoznanego w 60 roku zycia, po
wszczepieniu uktadu stymulujacego serce typu DDD z powodu objawowych zaburzen
przewodzenia przedsionkowo-komorowego 3 lata temu, po cholecystektomii wiele lat temu, z
wywiadem obustronnego zespotu cie$ni nadgarstka leczonego zabiegowo 10 lat temu, zglosit
si¢ na ambulatoryjng wizyte kardiologiczng z powodu pojawienia si¢ obrzekow na podudziach.
Pacjent negowat inne objawy ze strony uktadu sercowo-naczyniowego takie jak bole w klatce
piersiowej, duszno$¢ spoczynkowa, zaslabnigcia, utraty przytomnosci, kolatania serca. Cale
zycie byl aktywny fizycznie, jednak w ostatnim czasie zaobserwowal istotne ograniczenie
tolerancji wysitku — wejscie na 2 pietro stanowito problem. Kontrola ci$nienia t¢tniczego w
przesztosci nie byta zadowalajaca (leczony byt 3 lekami hipotensyjnymi), jednak w ostatnich
miesigcach wartos$ci ci$nienia tetniczego w pomiarach domowych ulegly znacznej redukcji, co
byto powodem zmniejszenia dawek stosowanych lekow przez lekarza POZ.

Podczas aktualnej wizyty w badaniu przedmiotowym uwage zwracaly niewielkie
obrzeki podudzi oraz nieliczne obustronne trzeszczenia u podstawy ptuc. Poza tym bez innych
nieprawidlowosci. HR 65/min, RR 110/70mmHg.

W EKG: stymulacja sekwencyjna 65/min, bez cech zaburzen stymulacji i sterowania.

W ECHO serca: Znaczne pogrubienie $cian lewej komory (IVS do 16mm) 1 ich
niejednorodna echogeniczno$¢. Pogrubienie wolnej $ciany prawej komory do 11mm, z
graniczng kurczliwoscig (TAPSE 16mm; RVS’ 9cm/s). Globalna funkcja skurczowa lewe;j
komory obnizona do 44%, bez ewidentnych odcinkowych zaburzen kurczliwosci. Cechy
dysfunkcji rozkurczowej lewej komory z znacznie obnizonymi wartosciami fal E’med oraz
E’lat oraz podwyzszonym stosunkiem E/E’. Pogrubienie platkow zastawek, umiarkowana
niedomykalno$¢ mitralna. GLS LV -10%, o charakterystyce ,,apical sparing”.

W badaniu EKG metoda Holtera 48 godzin: dominuje stymulacja przedsionkowa,
okresowo przedsionkowo-komorowa, zaklocona liczng (8% zapisu) monomorficzng
ekstrasystolig komorowg o $redniej dobowej czestosci 65/min (zakres 51-110).

Na podstawie obrazu echokardiograficznego oraz wywiadu postawiono podejrzenie
amyloidozy TTR 1 zlecono dalszg diagnostyke kardiologiczng (scyntygrafi¢ kosci z oceng
wychwytu znacznika w obrebie klatki piersiowej). Na podstawie wynikdw badan w kierunku
obecnosci biatka monoklonalnego oraz wynikéw elektroforezy z immunofiksacja, po
konsultacji hematologicznej, wykluczeni amyloidoze tancuchow lekkich. Wstepne rozpoznanie
potwierdzono w badaniu technika SPECT z [99mTc]Tc-DPD, w ktérym zaobserwowano
typowy dla amyloidozy serca wychwyt znacznika osteotropowego w topografii serca.

Zaplanowano wykonanie badania serca technikg rezonansu magnetycznego, CT naczyn
wiencowych, konsultacj¢ elektrokardiologiczna, a takze sekwencjonowanie transtyretyny i



badania genetyczne w celu wykluczenia postaci dziedzicznej. Kontynuowano leczenie
farmakologiczne beta-adrenolitykiem, ACE-inhibitorem, flozyng, antagonista aldosteronu,

diuretykiem. Zaplanowano zgloszenie pacjenta do programu lekowego B.162 ze stabilizatorem
transtyretyny — tafamidisem.

Ryc 1. Echokardiografia. Projekcja przymostkowa w osi dlugiej — znaczne pogrubienie
przegrody miedzykomorowe;.

Ryc 2. Echokardiografia. Projekcja koniuszkowa czterojamowa — pogrubienie $cian lewej

komory, niejednorodna echogeniczno$¢ miokardium, pogrubienie platkéw zastawki mitralne;j i
trojdzielne;.
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Ryc 3. Echokardiografia. Cechy dysfunkcji rozkurczowej lewej komory - obnizone wartosci
fal E’med, E’lat oraz podwyzszona wartos¢ E/E’.
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Ryc 4. Echokardiografia. Projekcja koniuszkowa czterojamowa zmodyfikowana na prawa
komor¢ — pogrubienie wolnej $ciany prawej komory, w prawym przedsionku widoczna
elektroda stymulatora.
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Ryc 5. Echokardiografia. Globalne odksztatcenie podluzne lewej komory o najwyzszych
warto$ciach bezwzglednych w okolicy koniuszka serca — ,,apical sparing”.



