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A szisztémas amyloidosis egy ritka betegség, amelyet fehérje fragmentumok (amyloid)
extracellularis lerakddasa okoz. A folyamat kovetkezményeként az érintett szovet karosodasa
jon létre, valtozatos klinikai tiineteket eredményezve. A diagnézis feléllitdsdhoz az érintett
szervbol vagy a subcutisbol vett biopszia szlikséges. A szdvettani vizsgalat soran Kongo-vords
festést alkalmaznak, és polarizalt fény alatt jellegzetes almazdld fény mutatja az amyloid
lerakddast. Az amyloidosisnak szamos forméja van, a leggyakoribb a szerzett monoklonalis
immunglobulin kdnnytilanc amyloidosis (AL tipus), emellett ismert genetikai eredeti forma
(transthyretin mutacio, TTR amyloidosis), valamint szamos egyéb ritka forma. Ismert néhany
klinikai tiinet és mas kérkép, amely felhivhatja a figyelmet az amyloidosis fennallésara, pl. a
nephrosis szindroma, macroglossia, tiidobetegség, *carpal tunnel’ szindroma, vérzés, valamint
a cachexia. A szivérintettség pontos eléfordulasasi aranya nem ismert. A sziv érintettsége esetén
gyakori tlinet a syncope ¢€s a szivelégtelenség. AL-amyloidosis esetén a csontveldben klonalis
plasmasejtek talalhatéak valtozo mértékben, ilyenkor 50% valoszintiséggel érintett a sziv. A
konnytilanc tipusa esetén lehet kappa vagy lamba pozitiv betegségrél beszélni. Lambda

pozitivitas esetén gyakoribb a sziv érintettségének el6fordulasa.

A diagnozis szempontjabol segitségiinkre lehet a kardialis biomarkerek vizsgalata (N-
termindlis pro-B nétriuretikus peptid, kardialis Troponin T). Ezek eredménye mind a diagnozis
felallitasakor, mind a betegség kovetése sordn jol korrelal a tuléléssel, és a kezelésre reagalassal.
Az elektrokardiogram felvetheti a szivérintettség lehet6ségét, jellegzetes eltérés a ’low
voltage’, mellkasi elvezetésekben a csokkent R hullam redukcio, valamint ingeriiletvezetési
zavarok is el6fordulhatnak. Képalkotd vizsgalatként a sziv magneses rezonancias vizsgalata az
ajanlott vizsgalomodszer, amelynek sordn a globalis subendokardidlis késdéi gadolinium
halmozas igen jellegzetes. Mivel a tiinetek nem specifikusak, ezért a diagnozis sokszor
késleltetett. Minél késobb igazolddik a betegség, annal rosszabb a prognozis. A szivultrahang
vizsgalat egy non-invaziv vizsgalomodszer, manapsdg egy rutin képalkotod eljards, mely
kardialis amyloidosis esetén jellegzetes eltéréseket igazolhat. A diagnozis alappillére a pitvari
dilatacio és a kamrai, valvularis és septalis megvastagodas. A diasztolés funkcidzavar korai jel
lehet. A harom-dimenzids speckle tracking szivultrahang vizsgalat egy 0j moddszer a
falmozgasok kvantitativ jellemzésére strain analizis segitségével. A betegség progndzisat a
szervi, illetve szoveti kdrosodéas mértéke hatdrozza meg. A tulélés szempontjabol meghatarozo
tényezOk kozott szerepel a rossz altalanos allapot, a stlyos posturalis hypotonia, a
szivelégtelenség New York Heart Association szerinti I11-1V. stadiuma, valamint az alacsony

szisztolés vérnyomaseértek.



Jelen dolgozatban szamos kérdésre kerestiink valaszt:

- lgazolhat6-¢ kardialis amyloidosis fennallasa esetén eltérés a felszallo aorta elasztikus
tulajdonsagaiban?

- Milyen eltérések igazolhatdk a bal kamra rotaciés mechanikajaban?
amyloidosis és hypertrophias cardiomyopathia (HCM) ko6zo6tt?

- Milyen morfologiai és funkcionalis tulajdonsagok jellemzik a jobb pitvart kardialis
amyloidosishan?

- Mi jellemzi a mitralis annulus méretét és funkciojat kardialis amyloidosisban?

A betegek a Il. szamu Belgyogyaszati Klinika és Kardiologia Kézpont Hematologial, illetve
Kardiologiai osztalyar6l keriiltek be a vizsgalatba. A diagnézis igazolasara minden esetben
szOvettani mintavétel és rutin echokardiografias vizsgalat tortént. A betegek tobbségénél AL
amyloidosis igazolodott, két beteg esetén TTR tipus. A szOvettani mintavétel helye a
myocardium, vese, gasztrointesztinalis rendszer, szubkutan zsirszovet, csontveld, illetve
nyalmirigy volt. A tarsbetegségek, illetve a Iényeges laboratoriumi eredmények is feldolgozasra
keriiltek. Valamennyi esetben két-dimenzios Doppler szivultrahang vizsgalat, szoveti Doppler
ultrahang, ¢s harom-dimenzios speckle-tracking vizsgalat tortént. A statisztikai analizis esetén
a p<0.05 értéket tekintettiik statisztikailag szignifikdnsnak, MedCalc software segitségével

szamoltunk.
Vizsgalataink eredményeiként az aldbbiakat talaltuk:

Az aorta elasztikus tulajdonsagainak vizsgalata soran 19 kardialis amyloidosisos beteget
vizsgaltunk, az eredményeiket 20 egészséges ember adataival vetettiik dssze. Osszehasonlitva
a kapott értékeket, szignifikdnsan csokkent aorta strain és emelkedett aorta stiffness index volt
igazolhatd kardialis amyloidosis fennalldsa eset¢ a korban, nemben és rizikoé faktorok

meglétében egyeztetett kontrollokhoz hasonlitva.

A bal kamra vizsgalata esetén tiz kardialis amyloidosisos beteg adatait elemeztiik. A bal
kamrai rotacids mechanika szignifikdns eltéréseit talaltuk kardidlis amyloidosis fennallasa
esetén. Tiz betegbdl hat esetben ,,merev test rotacio” jelenségét talaltuk. Egészségesekben a bal
kamra csavarodik, mely annak bazisanak az 6ramutato jarasaval megegyez0 és a szivcstucsnak

crer

ez a bal kamrai csavarodds hianyzik. Egy betegnél normal irdny( és mértékli rotacios



mechanika, két betegnél hyporotacids, mig tovabbi egy betegnél hyperrotaciés mechanizmus

volt detektalhato.

A bal pitvari tulajdonsagokat 17 AL amyloidosos beteg esetében vizsgaltuk, az
eredményeket 20 HCM-es beteg eredményeivel vetettiik 0ssze. Eredményeink alapjan a bal
pitvari diszfunkcio kiilonb6z6 mintazatai voltak igazolhatok: mig csokkent szisztolés bal pitvari
rezervoar funkcio volt detektalhato mindkét betegségcsoportban, addig csak kardialis
amyloidosis fennallasa esetén volt jellemz6 a bal pitvari aktiv kontrakcids fazis karosodasa.
Ezek az eredmények részben a két betegség eltéré pathomechanizmusaval magyarazhatdak:
mig a HCM egy szivizombetegség, addig AL amyloidosis esetén amyloid depozitumok

lerakddasa észlelheto az izomszovetben.

A jobb pitvar mikodésével kapcsolatban 16 AL kardialis amyloidosisos betegiink
esetén gyljtottiink adatokat, melyeket 15 egészséges ember eredményeivel vetettiik 6ssze. Az
emelkedett jobb pitvari térfogatok mellett csokkent iiriilési frakcidértékeket és csucs area straint
talaltunk, mely a jobb pitvari rezervoar és aktiv kontrakcié karosodasara utalhat. Az
eredményeinket teoretikusan részben a pitvari fal amyloidosisos infiltracidja okozhatja, de mas

okok sem zarhatok ki.

A mitralis annulussal kapcsolatban 17 beteget vizsgaltunk, 26 egészséges ember
eredményeivel vetettilk 6ssze a kapott adatokat. Mitralis annulus kitagulasa és funkcionalis

karosodasa volt megfigyelhet6 a kardialis amyloidosis csoportban.

A fent emlitett eredmények a betegség lefolyasanak megértésében nagyban segithetnek.
Mivel a mortalitast és a beteg ¢letmindségét elsdsorban a szivérintettség hatarozza meg, igy a
szivkdrosodas mechanizmusdnak és a kdarosodds mértékének ismerete elengedhetetlen. A
kezelés alapjat nem pusztan a hematoldgiai alapbetegség terapiaja, hanem a szivelégtelenség

korszerli gyogyszeres kezelése is jelenti.
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