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Abstrakt:

Wstep: Amyloidoza (A) jest chorobg systemowa zwigzang z pozakomérkowym odkladaniem
si¢ nieprawidlowego biatka o budowie widkienkowej - amyloidu. Dwa najczestsze typy A
zwigzane z zaj¢ciem serca (S) to A tancuchéw lekkich (AL) oraz A transtyretynowa (ATTR).
Réznicowanie typow oraz ocena zajecia S ma kluczowe znaczenie kliniczne i prognostyczne.
Nowy algorytm diagnostyczny oparty na badaniu scyntygraficznym (SCYNT) z
wykorzystaniem znacznikdw kostnych w potaczeniu z badaniami bialka monoklonalnego w
krwi i moczu (BMk/m) pozwala zrezygnowac z wykonywania diagnostyki (DIAG)
inwazyjne;j.

Cel: Opisanie roli SCYNT wykonywanej przy uzyciu [*™Tc]Tc-DPD (DPD) w DIAG
réznicowej kardiomiopatii u pacjentéw (pts) z podejrzeniem amyloidozy serca (AS).

Metodyka: W okresie 08.2018-01.2020 SCYNT wykonano u 70 pts (50M,20K) z
rozpoznang kardiomiopatig i z podejrzeniem AS wysuni¢tym na podstawie oceny kliniczne;j
oraz badania (BAD) ECHO #/lub MRI. Rejestracje obrazow calego ciata (WB) wykonano po
3h od podania DPD. Wychwyt DPD w S oceniato wizualnie niezaleznie 3 obserwatorow, wg
4-st. skali Perugini (skala 0-3). U kazdego chorego wykonano BMk/m. U pts ze
stwierdzonym wysokim wychwytem DPD w S wykonano badania genetyczne (BAD-GEN)
w kierunku mutacji genu transtyretyny. Rozszerzona diagnostyka (DIAG-EXT) stuzaca
rozpoznaniu choroby obejmowata BAD histopatologiczne i DIAG hematologiczng w
zalezno$ci od obrazu klinicznego.

Wyniki: Wychwyt DPD w S stwierdzono u 18 pts: stopien 3 u 15 pts, stopien 2 u jednego i
stopien 1 u dwoch pts. Wyniki oceny poszczegdlnych obserwatoréw nie r6znily si¢ miedzy
sobg w przypadku wychwytu ,,3” 1,,0” (100% zgodnos$ci). W przypadku wychwytu ,,2” lub
,»1” wynik ustalono na podstawie konsensu.

Sposréd 16 pts z wychwytem ,,2” lub ,,3”, u 8 nie stwierdzono obecno$ci BMk/m wobec
czego rozpoznano ATTR (u 4/8 pts rozpoznano posta¢ dziedziczng). Na podstawie DIAG-
EXT: a) u 8 pozostatych pts z wychwytem ,,2” lub ,,3” rozpoznano ATTR, b) u obu pts z
wychwytem ,,1” rozpoznano AL, ¢) w grupie 52 pts bez wychwytu DPD w S nie stwierdzono
ATTR. Ostatecznie, u wszystkich 16 pts z wychwytem ,,2” lub ,,3” rozpoznano ATTR au
zadnego z pozostatych pts nie rozpoznano ostatecznie ATTR.

Ponadto zwigkszony wychwyt DPD stwierdzono w obrebie jamy ustnej u 3 pts z ATTR 1
jednego z AL (wychwyt w sercu ,,0”) i w tarczycy u 2 pts (wychwyt w sercu ,,3” oraz ,,0”).

Whioski: Scyntygrafia WB przy uzyciu DPD jest metoda latwa w zakresie rejestracji i
bardzo wysoko powtarzalng w zakresie interpretacji obrazéw pod katem AS. U 50% chorych
z ATTR S, wynik SCYNT (wysoki wychwyt DPD w S) wraz z brakiem obecnosci BMk/m




umozliwil postawienia rozpoznania bez koniecznos$ci prowadzenia dodatkowej DIAG.
Badanie WB dostarcza dodatkowe informacje o wychwycie DPD w strukturach
pozasercowych i pozaszkieletowych u pts z AS, jednak ich znaczenie pozostaje niejasne.



