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12 PROGNOZA PACIENTU

S AL AMYLOIDOZOU

Prognéza nemocnych se systémovou AL amyloidézy
je variabilni, stale ale nepfizniva, a to zejména pokud
nebyla vcas zahajena adekvatni 1é¢ba (Kyle, 1997). V his-
torickych studiich byl median celkového preziti 15-18
meésicli, ale v pfipadé nemocnych se zdvaZznym posti-
Zenim srdce, manifestujicim se méstnavou srdecni
slabosti a/nebo synkopalnimi stavy pouze 4-6 mésiclt
(Kyle 1995; Dispenzieri, 2010). Nemocni s projevy zavazné
amyloidové kardiomyopatie se vyznacuji vysokym ri-
zikem nahlé smrti (Gertz, 1999; 2013). V soucasnosti, diky
Casnéjsi diagnoéze a nespornym pokrokiim v 16Cbé, se
délka celkového pfeziti nemocnych s AL amyloid6zou
podstatné zlepsila a v poslednim desetileti dosdhla
v 4letém odstupu od diagndzy dvojnasobku (Kumar, 2010).
Prognéza nemocnych se systémovou AL amyloidézou
zavisi zejména na dosazeni rychlé suprese syntézy
monoklonalnich LR a na stabilizaci, pfipadné zlepSeni
srdecni funkce (Wechalekar, 2009).

Excelentnimi prediktory prognézy AL amyloid6zy
jsou sérové hladiny solubilnich srde¢nich biomarker
(troponin T, troponin I, NT-proBNP a BNP) (Palladini,
2003; Dispenzieri, 2003; 2004), které se staly vychodiskem
prognostického stratifikacniho systému systémové AL
amyloiddzy. Nejnovéjsi index byl stanoven analyzou
souboru 810 pacientli s nové stanovenou diagnézou
AL amyloidézy (Kumar,2012a). V multivariantni analyze
byly jako nezavislé prognostické faktory prokazany
nasledujici faktory:

Diagnostika a Iécba systémové AL amyloidézy

» kardidlni biomarker troponin-T (cTnT)
e kardialni biomarker N-terminalni pro-B-typ natriu-
retického peptidu (NT-proBNP)

V CR je mozné stanovit jak NT-proBNP, tak BNP.
U akutniho srde¢niho selhani je jasné patologicka hod-
nota NT-proBNP >1800 pg/ml a BNP > 500 pg/ml (Adam,
2013). Hodnoceni BNP je nésledujici: BNP < 100 pg/ml
= srdec¢ni selhani nepravdépodobné (< 2 %), BNP 100 -
500 pg/ml = srdec¢ni selhani mozné, BNP > 500 pg/ml =
srdecniselhanipotvrzenos95%jistotou, BNP>800pg/ml=
srdecni selhani s vaznou prognézou.

» hodnota FLC, konkrétné rozdil mezi klonalnim a ne-
klonalnim typem lehkého fetézce (FLC-diff)

Z téchto tii faktor@ bylo vytvofeno skore 0-3 pomérné
robustné odlisujici 4 prognostické skupiny (p < 0,001),
které je uvedeno v tab. 12.1. Pro stanoveni progndzy
AL amyloidézy jsou tedy dlilezité hodnoty troponinu,
NT-proBNP (pfipadné BNP v pripadé nedostupnosti
NT-proBNP) a hodnota FLC.

Jina prace uvadi prognosticky index zalozeny pouze
na méfeni hladiny troponinu a NT-proBNP (Dispenzieri,
2004a). Namisto NT-proBNP Ize pouzit hodnotu BNP
(Adam, 2013).

Nutno podotknout, Ze hodnoty biomarkert (tropo-
ninu a NT-proBNP) mohou byt ovlivnény u nemocnych
s renalni insuficienci a také u pacient 1écenych imu-
nomodulac¢nimi latkami (Comenzo, 2012). U nemocnych
s rendlni insuficienci 1ze vyuzit namisto NT-proBNP
vySetfeni BNP,
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Tab.12.1 Revidovany ,Mayo Clinic* stdZovaci systém systémové AL amyloiddzy (Kumar, 2012)
Skére 1: cTnT (ug/D) = 0,025 nebo NT-proBNP (pg/m/) = 1,800 nebo FLC-diff. (mg/]) =180
Stadium I I 1] %
Celkové skére 0 1 2 3
Zastoupeni (%) 25 27 25 23
0S (més.) 94 40 14 6
Sleté OS (%) 59 42 20 14
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Pouziti BNP (= 400 ng/ml) namisto NT- proBNP: velmi podobny vyznam pro stratifikaci a prognozu, véetné hodnoceni celkového preziti (p < 0,001). cTnT - c-troponin, NT-proBNP -

N-termindIni pro-mozkovy natriureticky peptid (,N-terminal pro-brain natriuretic peptide), FLC - volné lehké retézce imunoglobulinu (,free light chain“), OS - celkové preziti (,overall
survival®), St. - stadium mnohocetného myelomu

Mira poskozeni srdce je prognosticky nejzavaznéj-
§im faktorem, ktery je nutné zohlednit i pfi stanoveni
intenzity 1écby. U nemocnych s vysokym kardidlnim
rizikem (troponin T > 0,06 ng/ml nebo NT-proBNP >
5000 pg/ml u nemocnych s normalni funkci ledvin)
neni doporuceno provedeni autologni transplantace
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z dlivodu vysoké ¢asné peritransplanta¢ni mortality
(Gertz, 2011). Prognosticky vyznam revidovaného ,,Mayo
Clinic“ staZovaciho systému dokladajii diferentni prii-
béhové charakteristiky kfivek pfeziti nemocnych s AL
amyloidézou zatazenych do stadia 1-4 (tab. 12.1).
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