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A szisztémas amyloidosis ritka, progressziv, infiltrativ betegség. Szivet is érint6 formait az immunglobulin kénny-
lancoknak vagy a transztiretin fehérjének a mutans vagy a vad tipusu formajanak a lerakddasa okozza. Napjainkban
incidenciaja n6, az Uj terapias lehetéségeknek hala a tulélés javul. A betegek kardioldgiai gondozasa szamos specialis
kérdést vet fel. A tromboembdlias szovédmények és a sziviiregi thrombusok gyakorisaga miatt minden pitvarfibrillalo
betegnek antikoagulans kezelést kell kapnia. Valogatott esetben sinusritmus esetén is szoba jon az alvadasgatlo-te-
rapia. Ugyanakkor a betegségre a fokozott vérzéshajlam is jellemz6. Specifikus ajanlasok hijan terapias dontéstinket
egyénre szabottan, a korilmények gondos mérlegelésével kell meghoznunk. Az antitrombotikus kezelés mddja egya-
rant lehet K-vitamin-antagonista vagy direkt hatasu oralis antikoagulans terapia.

szivamyloidosis, tromboembdlia, szivuregi thrombus, vérzeés, antikoagulans kezelés

Antithrombotic treatment in cardiac amyloidosis

Systemic amyloidosis is a rare, progressive, infiltrative disease caused by amiloid fibril deposits. Cardiac involvement is
present in immunoglobulin light chain and variant or wild-type transthyretin amyloidosis. In recent years, incidence has
been increasing, and survival has been improving due to new therapeutic options. Patient management is challenging
and needs special considerations. Due to high thromboembolic risk and frequently observed intracardiac thrombi, all
patients with atrial fibrillation need anticoagulant therapy. Antithrombotic treatment should also be considered in se-
lected cases in sinus rhythm. On the other hand, bleeding risk is also increased. Due to lack of specific guidelines, phy-
sicians should base their therapeutic decision-making on individualized assessment of thrombotic and haemorrhagic
risks. Both vitamin K antagonists and direct oral anticoagulants are acceptable alternatives of antithrombotic treatment.

cardiac amyloidosis, thromboembolism, intracardiac thrombus, bleeding, anticoagulant therapy

lanc-amyloidosis (AL) esetén az excessziv mennyiségi
monoklonalis immunglobulin-kénnydlanc, mig transzti-

A szisztémas amyloidosis ritka, progressziv, infiltrativ
betegség. A szervezetben jelen 1évd amiloidogén fe-
hérjék adott kdrulmények k6zo6tt egymassal 6sszecsap-
zédnak, un. B-red6 strukturat vesznek fel, majd az igy
|étrejott vizben oldhatatlan amiloid fibrillumok a sejt ko-
zGtti teret beszlirve az érintett szervek kdrosodasahoz
vezetnek. A szivet is érintd formak tulnyomo tdébbsé-
ge két fehérje lerakddasara vezethetd vissza: konnyd-

retin-amyloidosis (ATTR) esetén a transztiretin fehér-
jének a mutans (ATTRv) vagy a vad tipusu (AT TRwt)
forméja rakddik le (1).

Az elmult években a képalkotdé moédszerek fejl6déseé-
nek, a noninvaziv diagnosztika lehetéségének és a di-
agnosztikus éberség ndvekedésének készdnhetben a
ritka betegségként szamon tartott szivamyloidosis, el-
sésorban az ATTR incidenciaja rohamosan né. Ugy ti-

A kézirat 2022.10. 18-an érkezett a szerkesztésegbe, 2022. 11. 24-én kerllt elfogadasra.
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nik, az ATTR jéval gyakoribb betegség, mint kordbban
hittiik. Becslések szerint jelenleg is jelentds mértékben
aluldiagnosztizalt, valddi prevalenciajat megbecsulni is
lehetetlen. Az elmult években a terapias lehetéségek
is fejlédtek, jelenleg a szivamyloidosis minden formaja
célzottan kezelhetd (1).

Sajat tapasztalataink is a fenti tendenciakat mutatjak.
2016-ban a Cardiologia Hungarica hasabjain szamol-
tunk be a szivamyloidosis ellatasaban szerzett elsé ta-
pasztalatainkrol: a 2009-2015 koézotti idészakban 20
beteget (18 AL, 2 ATTRv) kezeltlink a fenti diagndzissal
(2). Ebben az idészakban a betegek késén, mar el6-
rehaladott szivelégtelenség mellett jutottak diagnozis-
hoz, és a betegek fele a diagndzist kdvetéen 110 napon
belll meghalt. Az6ta a betegséggel klinikankon is egy-
re gyakrabban talalkozunk: idén aprilisig 104 szivamy-
loidosissal diagnosztizalt beteget lattunk el (71 AL, 19
ATTRwt, 13 ATTRyv, valamint 1 familiaris mediterran
lazban szenvedd betegnél AA-tipusu amyloidosist ta-
laltunk). Az 6sszegyljtott betegadatokbdl irt friss kozle-
ményunk ebben a lapszamban jelenik meg (Nagy Da-
niella és munkatarsai). A diagndzisig eltelt idé medianja
a korabbi kdzlemény idején 180 nap volt, ami mostanra
86 napra mérséklédott. Mig kordbban a betegek 85%-a
NYHA llI-1V. stadiumban volt a betegség felismerése-
kor, azota ez az arany 55%-ra csokkent. A korai diag-
nozis a terapia sikerének a kulcsa, hiszen elérehaladott
allapotban a gyogyszerek hatékonysaga mar igen cse-
kély.

A betegség valtozatos szervi érintettséggel és klinikai
megjelenéssel jar. AL hatterében a plazmasejtek klona-
lis megbetegedése, sokszor myeloma multiplex (MM)
all. Ebben a kérképben gyakori a nephrosis-szindrémat
és gyorsan progredialé veseelégtelenséget okoz6 ve-
seérintettség, de a koros szerkezeti fehérje szinte min-
den szévetben kimutathat6. Mind AL, mind ATTRv ese-
tén gyakori a periférias és az autoném idegrendszer,
valamint a gyomor-bélrendszer érintettsége. A kiserek
falat beszlré amiloid az erek fragilitdsahoz, szévetkozti
bevérzésekhez vezet. ATTRwt esetén, ahol id6skorban
a normalis szerkezet(i transztiretin ismeretlen okbol
amiloidként lerakodik, a szinovialis membran érintett-
sége gyakran kéztdalagut-szindromat, bicepszin-sza-
kadast okoz. Mindharom koérképben gyakori a sziv
érintettsége, ami a legjelent8sebb prognosztikai faktor
szisztémas amyloidosis esetén (3, 4).

A myocardiumban lerak6d6 amiloid klinikailag leggyak-
rabban szivelégtelenség képében mutatkozik meg,
a legjellemzébb echokardiografias leletek a balkam-
ra-hipertréfia és a sulyos diasztolés funkciézavar (5).
A betegség azonban minden kardialis strukturat érint: a
fibrillumok beszilrik a pitvarok falat, az ingerlletvezetd
rendszert, a billentyliket, az endocardiumot. A beteg-
ségre jellemz8ek a ritmus- és vezetési zavarok. Szintén
gyakori a ,low-flow low-grade” aortabillenty(-stenosis
egyidejl jelenléte: sajat betegeink 9%-anal talaltunk
kdzepes vagy sulyos foku aortabillentyli-stenosist (6).

Révész és munkatarsai: Antitrombotikus kezelés szivamyloidosis esetén

A pitvari myopathia, a pitvarfibrillacié (PF), az endo-
thelt karositd amiloiddepozitumok egyuttesen tehetdk
felel6ssé a tromboembdlias (TE) szévédményekért (7).
MM-ben a trombdzishajlamot tovabb fokozza a malig-
nus hematoldgiai alapbetegség, a nephrosis-szindro-
ma, az immunmodulans terapia és az immobilizacio.
Mésrészrél viszont amyloidosisban a sérllékeny érfa-
lak és a jelenlévé coagulopathia miatt a vérzéshajlam
is fokozott. A TE-s és vérzési rizikd felmérése, a sz6-
v8dmények megel&zése és kezelése dsszetett, nehéz
feladat, ami mindezidaig csekély hangsulyt kapott. Je-
len kdzleményben szeretnénk dsszefoglalni a témaban
elérhetd irodalmi adatokat és attekinteni a betegek an-
titrombotikus kezelésének fébb szempontjait.

Szivamyloidosisban az artéridas TE prevalenciaja a
kaldnb6z8 vizsgalatok szerint 6-16% k6z6tt mozog, a
betegség elsé manifesztacidja is lehet (8—10). A vizs-
galatok tébbsége kimutatta a PF szerepét, azonban si-
nusritmus (SR) mellett is gyakoriak a TE-s események.
Az oralis antikoagulans (OAC) kezelés a rizikot egyértel-
mien mérsékli, de PF mellett nem biztosit teljes védel-
met. Az események elbrejelzésében a CHA,DS,-VASc
score alkalmazhatésaga kérdéses ebben a betegcso-
portban (9, 10).

Vilches és munkatarsai idén kdzolték a legtdébb bete-
get feldleld vizsgéalatot eddig a témaban: multicentrikus
retrospektiv vizsgalatuk soran 1191 ATTR (201 ATTRy,
990 ATTRwt) cardiomyopathiaban szenvedd beteg
adatait elemezték (10). Az éves TE-kockazat a teljes
betegpopulaciéban 1,64%-nak adddott. SR esetén, ha
a beteg barmely okbdl OAC-kezelést kapott, nem for-
dult el TE. Ezzel szemben a nem antikoagulalt SR-
ben 1év6 betegek kdzdtt az éves incidencia 1,3% volt,
ami meghaladja a nem-valvularis PF-ben szenved§,
1 pontos CHA,DS,-VASc score-ral biré betegek éves
embdlias rizikéjat (0,9%) (11). PF esetén az embolids
esemeények éves incidenciaja 1,7% volt OAC-terapiat
kapo betegek kozott, illetve 4,8% OAC-kezelés nélkdl.
Utdbbi betegcsoportban a szévédmény gyakoribbnak
bizonyult, mint az ismerten magas TE-s kockazattal
jaro hipertrofias cardiomyopathiaban (évente 3,75 ese-
mény 100 betegre vetitve) (12), és hasonlé embdlias
rizikét jelent, mint a 3 pontos CHA,DS,-VASc score
nem-valvuléris PF-ben (4,6%) (11).

Egyes vizsgalatok szerint a betegek harmadanal sziv-
Uregi thrombus mutathato ki, ami kilénésen gyakori AL
szubtipus esetén (13, 14). Egy friss, 324 beteg MR-vizs-
galatat elemz6 kbzlemény az intrakardialis thrombus
prevalencidjat 6,2%-nak talalta (15). PF esetén véralva-
dasgatlo-kezelés ellenére a betegek 13,1%-anal mutat-
tak ki vérrogot a szivben, mikdzben a PF miatt antikoa-
gulalt — nem amyloidosisos — betegpopulaciéban ez az
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1. ABRA. Myeloma multiplexben és szivérintettséggel,
szivelégtelenséggel jaré szisztémas konnydilanc-amyloido-
sisban szenvedd beteg késéi kontrasztanyag-halmozasos
sziv MR-felvétele (Dr. Vagé Hajnalka felvétele, Semmel-
weis Egyetem, Véarosmajori Sziv- és Ergyégyaszati Klinika
anyaga). Transversalis metszet a jobb pitvar szintjében: a
bal és a jobb kamra falédban késéi tipus, diffiz kontraszt-
anyag-halmozas, a jobb pitvar tiregében thrombus (nyil),
valamint perikardialis és kétoldali mellkasi folyadékgyiilem
lathaté. A beteg a kérlefolyas soran végig sinusritmusban
volt, pitvarfibrillaciét nem tudtunk kimutatni.

érték 3% alatt van (16). AL-ben SR mellett is 4,5%-ban
fordult eld intrakardialis thrombus (7. abra).
Szivamyloidosisban a gyakori TE t6bb tényezére vezet-
hetd vissza: a PF, a szivelégtelenség, az SR ellenére
gyakran elégtelen pitvari kontrakcid, az endocardium-
ban lerakédé amiloid trombogén hatasa és extrakardia-
lis okok egyarant szerepet jatszanak.

Pitvarfibrillacié szivamyloidosisban

Irodalmi adatok szerint szivamyloidosisban a betegek
20-75%-anal jelentkezik PF. A ritmuszavar leggyako-
ribb ATTRwt esetén, ahol 40-85%-0s valdszinliséggel
megjelenik (17-19). A klinikdnkon gondozott szivamy-
loidosisos betegek kérében AL-ben 17% (20), ATTRv-
ben 31%, ATTRwt-ben 42% (nem kozdlt adatok) a pit-
varfibrillalé betegek aranya.

A Mayo Kilinika regisztere szerint a PF miatt tervezett
elektromos kardioverzié (ECV) el6tt végzett transoe-
sophagealis echokardiografia (TEE) soran a sziv-
amyloidosisos betegek 28%-aban bal pitvari vagy
fulcsethrombust talaltak (21). Eredményeik alapjan
szivamyloidosis esetén ECV el6tt mindig szikséges
a bal pitvari fulcsethrombus kizarasa, terapiasan an-
tikoagulalt beteg vagy Uj keletl ritmuszavar esetében
is (1).

Pitvari diszfunkcié

A pitvarok miikddését a kamrai diasztolés funkci6za-
var mellett a pitvarfal és a pitvari ingertletvezet6 rend-
szer (Bachmann-nyalab) amiloid-infiltracidja, valamint
AL-amyloidosisban az immunglobulin kdnny(lancok di-
rekt citotoxikus hatasa is rontja (5). Még SR mellett is
sok esetben gyér pitvari kontrakcié mutathato ki, ami a
pitvarok lassu urllését, a vér pangasat eredményezi.
Egy egészen friss, majd’ ezer beteg pitvari strain-ana-
lizisét feldolgoz6 vizsgalat szerint a betegek 6tédében
pedig ,pitvari elektromechanikus disszociacié” iga-
zolhaté: a pitvari 6sszehiizédas az EKG-n megjelen
P-hulldm ellenére hianyzik (22).

EKG-n lapos, elnyujtott P-hullamok hivhatjak fel a fi-
gyelminket a sérdlt pitvari mikddésre (2. A abra). A
hagyomanyos echokardiografia soran a pitvarok mére-
tének ndvekedését gyakran latjuk (2. B abra). A mitra-
lis bearamlasi gorbe indirekt médon utal a bal pitvari
mikodésre. A 2 feletti E/A arany mutatja a restriktiv bal
kamrai tel6dést, azonban normalis deceleraciés idd
mellett az igen alacsony, esetleg hidnyzé A-hullam a
pitvari kontrakcio elégtelenségét is jelezheti (2. C abra).
A mitralis anuluson szdveti Doppler segitségével mért
késbdiasztolés hullam (a’) mar kdzvetlendl a pitvari
mikodést mutatja (5) (2. D abra). A pitvari funkciordl
legrészletesebb képet a speckle tracking echokardio-
grafiaval mért bal pitvari strain és a pitvari stiffness
meghatarozasa adja (5, 22) (2. E abra). A bal pitvari
strain mérése igéretes moédszernek latszik mind az
amiloid-cardiomyopathia diagnézisaban (23—-25), mind
a prognozis becslésében (26—-28), de a kis esetszamu
vizsgalatok eredményei egyel6re nincsenek kell6kép-
pen validalva. Ennek megfelelen mérése rutinszerlien
egyelére nem indokolt ebben a betegcsoportban, azon-
ban valogatott esetekben hasznos informaciot nyujthat,
és akar a terapias dontést is befolyasolhatja. A ,pitvari
elektromechanikus disszociacid” igazolasahoz segitsé-
gul hivhatjuk a bal pitvari strain-analizist, amennyiben a
rutin modszerekkel (transmitralis Doppler-vizsgalat és
mitralis anulus szdveti Doppler-vizsgalata) kapott ered-
mények nem egyértelmliek. Ugyan igen kevés adatot
ismerlnk arra vonatkozéan, hogy a pitvari diszfunkcio
milyen mértékben befolyasolja a beteg TE-s rizikojat
(13, 14), az irodalom egységesen alvadasgatlo-keze-
lést javasol ,pitvari elektromechanikus disszociacié”
esetén (22, 29, 30), ezért az allapot felismerésére t6-
rekednink kell.

A tromboemboélia-hajlam extrakardialis okai

ATTRwt-ben a betegek jellemzéen id6sek, az eléreha-
ladott életkor miatt pedig gyakran szenvednek egyideji-
leg egyéb, trombdzishajlamot ndveld tarsbetegségben
is. Fontos tényez8 az immobilizacié is. Az AL-ben gyak-
ran jelentkez6 nephrosis-szindréma az antikoagulans
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Mutéciés tipusu transztiretin-szivamyloidosisos beteg leletei (Semmelweis Egyetem, Belgydgyaszati és Hematold-

giai Klinika anyaga)

végdiasztoléban: balkamra-hipertrdfia, tag pitvarok.

EKG: Tipusos eltérések: alacsony P-hullamok, hosszt PQ-idg, alacsony végtagi kilengések, R-redukcio,
nem specifikus kamrai vezetési zavar, szekunder repolariziciés zavar.

Echokardiografias képek. B: Csticsi négyiiregti kép,

Mitralis bedramlas pulzatilis Doppler-gérbéje: sinusritmus mellett magas

E- és alacsony A-hulldm, E/A>2, restriktiv bedramlasi gorbe. A megtartott deceleraciés idé mellett latott igen alacsony A-hullam

a pitvari kontrakcié elégtelenségére utal.

A mitralis anulus széveti Doppler-gorbéje: A szisztolés és diasztolés hullamok is
rendkiviil alacsonyak. Az alig kivehetd a’ hullam gyér vagy hianyzé pitvari 6sszehtizédast jelez.

Bal pitvari strain vizsgalata két-

dimenzids speckle tracking technika segitségével, csticsi négyliregi nézetbdl: stlyos fokban csékkent rezervoarfunkcié (cstics
longitudinalis strain: 10,9%), hianyzé bal pitvari kontrakcio. A felvételek készitésekor a beteg EKG-jan sinusritmus latszott, de az
echokardiogéfia sorén a pitvari 6sszehtizédas hidnyat, ,pitvari elektromechanikus disszociaciot” mutattunk ki. A beteg kéreléz-
ményében stroke szerepel, ismert paroxizmalis pitvarfibrillacié miatt orélis antikoagulans kezelést kap.

faktorok (antitrombin, protein S) fokozott renalis vesz-
tésével és a prokoagulans faktorok (V-6s, Vll-es faktor,
fibrinogén) megndvekedett szintézisével jar. A keringé
kdnnyUlancok és a B,-mikroglobulin magas szintje szin-
tén protrombotikus hatasu (7). Az MM a hematoldgi-
ai malignus betegségek koziul a legmagasabb vénas

TE-hajlammal jaré kérkép: legnagyobb a kockazat a
kezelés elsé harom hénapjaban, a magas tumortdmeg
és az apoptotikus sejtekbél felszabadulé prokoagulans
citokinek hatasara (31). A kezelés egyik pillérét adé im-
munmodulédns terapia (IMiD-ek: thalidomid, lenalido-
mid, pomalidomid) jelentés mértékben tovabb ndveli a
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kockazatot 6nmagéban adva is; nagy d6zisu dexame-
tazonnal vagy kombinalt kemoterdpia részeként adva a
riziké tovabbi ndvekedése varhaté (31).

Vérzés szivamyloidosisban

Az érfalban lerakddé amiloid okozta angiopathia a kise-
rek fragilitdsahoz, a vazomotoros funkcié karosodasa-
hoz, szdveti iszkémiahoz és vérzésekhez vezet. AL-ben
a betegek nagy részénél coagulopathia is kimutathato,
a betegek felénél valamely alvadasi paraméter kéros
értéket mutat (32, 33). A gyomor-bél traktus és a m3;j
érintettsége, a veseelégtelenség, MM-ben a cytopenia
szintén fokozzak a vérzés rizikdjat.

A leggyakrabban észlelt vérzéstipusok a purpura és
az ecchymosis (32, 33). A periorbitalis purpura jelen-
|étét AL-re patognomikusnak tartjak (3. abra). Szintén
gyakoriak a gasztrointesztinalis és a posztprocedu-
réalis vérzések, sulyos szovédményként intracranialis
vérzés is el6fordul. Nem ritka a fatalis kimenetel sem
(10, 33).

Antitrombotikus kezelés

Jelenlegi tudasunk szerint a szivamyloidosisos bete-
geket feltétlendl terapias antikoagulans kezelésben kell
részesitenlnk pitvarfibrillacié esetén, CHA,DS,-VASc
score-tél fuggetlenul (1). Az Eurdpai Kardiologusok Tar-
sasdga (European Society of Cardiology, ESC) tavaly
megjelent szivamyloidosissal foglalkozé ajanlasa valo-
gatott esetben SR esetén is helyénvaldnak tartja az an-
tikoagulans kezelést (1). Nagy klinikai vizsgéalatok hijan
azonban az ajanlas sem tudja megmondani, ki legyen
az a beteg, akinek SR mellett is alvadasgatlo-kezelést
adunk. A szerz8k tudomasa szerint tébb nyugat-euré-
pai amyloidosis centrumban — kontraindikacié hianya-
ban — az dsszes beteg kap antitrombotikus kezelést.
Sajat klinikai gyakorlatunkban minden betegnél egyéni-
leg mérlegeljuk a TE-s és a vérzési rizikot, és dontése-
inket az irodalmi adatok és sajat klinikai tapasztalataink
alapjan, egyedileg hozzuk meg.

Nem-valvularis PF-ben l-es osztalyu ajanlas alapjan a
direkt hatasu oralis antikoagulans szerek (DOAC-ok)
adasat kell elényben részesitenink a K-vitamin-anta-
gonistakkal (VKA) szemben (34). A szivamyloidosisos
betegek azonban szamos szempontbdl specialis be-
tegcsoportot képviselnek, és egyel6re igen kevés is-
merettel rendelkeziink ebben a kérképben az optimalis
antitrombotikus terapiat illetéen. A szakmai ajanlasok
jelenleg nem foglalnak allast a kezelés maodjat illetéen.
Mitrani és munkacsoportja 217 pitvarfibrillacié miatt an-
tikoagulalt ATTR szivamyloidosisos beteg vizsgalata
soran nem mutatott ki kilénbséget sem a TE-s, sem a
vérzéses események el6fordulasaban a warfarinnal és
a DOAC-okkal kezelt betegek kdzétt (17). Figyelemre

3. ABRA. Periorbitalis purpura szisztémas kdnnydlanc-amy-
loidosisban szenvedd betegen

méltd, hogy vizsgalatukban a warfarinnal kezelt bete-
gek 87%-anal labilis INR-t észleltek. Vilches és mun-
katarsai 531 ATTR-cardiomyopathias, pitvarfibrillalé
betegen szintén egyenértéklinek taldltdk a DOAC és
a warfarinkezelést mind a tromboprofilaxis hatékony-
saga, mind a vérzéses szévédmények gyakorisaga te-
rén (10). Egy tavaly publikalt tanulmany a VKA-val és
a DOAC-kal antikoagulalt pitvarfibrillalé szivamilodosi-
sos betegek (69 AL, 179 ATTRwt, 25 ATTRv) halaloza-
sat egyformanak talalta. Nem volt kilénbség a stroke
el6fordulasdban sem, és ugyan VKA-kezelés mellett
gyakrabban jelentkezett vérzés, azonban ennek oka a
VKA-val kezelt betegek rosszabb vesefunkcitja és ma-
gasabb HAS-BLED vérzési rizikdja lehetett (35).
MM-ben a magas TE-s rizikd6 miatt a jelenlegi ajanla-
sok IMiD-kezelés esetén profilaktikus antitrombotikus
terapiat irnak el8. Palumbo és munkatarsai egyforman
hatékonynak talaltdk az aszpirin-, a kis molekulasulyu
heparin (LMWH) és a VKA-kezelést thalidomidot kap6
betegek kozoétt; igaz, vizsgalatukba magas rizikéju be-
tegeket nem vontak be (36). Az elmult években nagy
vizsgalatok igazoltak a DOAC-ok hatékonysagat és biz-
tonsagossagat daganatos betegeken (37—-40), azonban
a vizsgalatokban igen kevés MM-ben szenvedd beteg
vett részt, igy kérdéses, hogy az eredmények mennyi-
re alkalmazhatok erre a betegpopulaciéra. MM-es be-
tegek DOAC-kezelésével eddig csak néhany igen kis
esetszamu tanulmany foglalkozott, a korlatozottan érté-
kelhet6 eredmények mindenesetre biztatéak (31).
Szivamyloidosisos beteglink antikoagulans kezelésé-
nek megvalasztasanal érdemes figyelembe vennink
tobb szempontot. A VKA-kezelés elényei, hogy olcso,
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antidotuma kénnyen hozzaférhet6, és sulyos veseelég-
telenség esetén is adhat6. Hatranya a sokszor labilis
INR és a kemoterapias szerekkel val6 interakcio (7, 17).
A jelenleg elérhetd irodalmi adatok alapjan a DOAC-ok
biztonsagos alternativat jelentenek. F6 elénylk a ké-
nyelmes alkalmazas és a széles terapias ablak. Itt is
figyelembe kell venniink a gyégyszerkdlcsdnhatasokat.
A Xa-inhibitorok adasat korlatozhatja a majérintettség.
Gyomor-bélrendszeri vérzés kockazata esetén az api-
xaban lehet a legbiztonsagosabb valasztas (40).
LMWH tartés adasara ritkdbban kerul sor a sc. injekcio
nyilvanval6 hatranyai miatt. Karosodott vesefunkcio és
a nephrosis-szindroma miatt kialakulé antitrombin-hi-
any esetén hatdsa raadasul kiszamithatatlan. Sulyos
vérzés és magas tromboembdlids rizikd esetén a bal
pitvari fulcsezaras is széba johet.

A fejl6dé diagnosztikanak, az Uj terapias lehetéségek-
nek és a tulélés névekedésének hala egyre tobb be-
teget gondozunk szivamyloidosis miatt. A betegségre
jellemzé igen magas TE-s rizikd miatt a pitvarfibrillalé
betegeknek CHA,DS,-VASc score-tdl fuggetlendl vér-
alvadasgatlo kezelést kell adnunk. Ugyanigy kell ten-
ndnk, ha a képalkotd vizsgalatok intrakardialis throm-
bust igazolnak. Nehezebb kérdés annak elddntése,
hogy az SR-ben lév8 betegek kdzil kit kell antikoagu-
lalnunk. Ennek egyéni elbiralasahoz szamos faktort
kell figyelembe vennlink: a szivamyloidosis tipusat (AL
vagy ATTR), a hattérben all6 alapbetegséget (MM vagy
egyéb plazmasejt-diszkrazia), annak stadiumat és eset-
leges kezelését (IMiD, nagy dézisu szteroid, kombinalt
kemoterapia). Fokozza a TE-rizikét a szivelégtelenség,
AL-ben a nephrosis-szindroma, az immobilizacié. Dén-
téshozatalunkat segqiti, ha tdreksziink a betegségre oly
jellemzé PF kimutatasara (legalabb évente Holter-vizs-
galat javasolt tinetmentes betegen is) (1) és keressuk a
szivuregi thrombust. Ismeretlen oku, cryptogen stroke
esetén kardiogén embdliaforrasra kell gondolnunk, és
megfontolandd a beteg antikoagulans kezelése. Szintén
segitheti a dontéshozatalt az ineffektiv, gyenge pitvari
mechanika kimutatédsa szdveti Doppler vagy bal pitvari
strain-analizis segitségével. Figyelembe kell vennink
természetesen az emelkedett vérzési rizikét is, ami a
TE-s rizikbhoz hasonléan, szintén AL esetén a legma-
gasabb. A pitvarfibrill4l6 betegek vérzési kockazatanak
becslésére hasznalt HAS-BLED score megbizhatdsa-
garol ebben a specialis betegcsoportban nincsenek
adatok, ezt a pontrendszert szivamyloidosisos betegek
rizikbjanak becslésére nem alkalmazzuk. Az irodalom
ehelyett a betegségre specifikus tényezdék figyelembe
vételét és egyéni mérlegelést tart célravezetdnek (7).
Idetartozik a gyomor-bél traktus, a maj és a vese sulyos
amiloid infiltracidja, az AL-ben gyakori alvadasi zava-
rok (els6sorban a sulyos X-es faktor deficienca), vala-
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mint az MM-hez gyakran tarsul6é thrombocytopenia. Az
autonom idegrendszer érintettsége mind AlL-re, mind
ATTRv-re jellemz8, ortosztatikus hipoténiahoz, gyakori
elesésekhez vezetve fokozhatja a vérzés kockazatat.
Nagy szikség lenne olyan klinikai vizsgalatokra, ame-
lyek tisztaznak a kulénb6zé rizikéfaktorok sulyat és
szerepét a szisztémas amyloidosisos betegek trom-
boembdlias, illetve vérzéses szdvédményeiben, és
meghatarozhatnak, hogy kik azok a betegek, akiknek a
sinusritmus ellenére is antikoagulans kezelés javasolt.
llyen vizsgalat egyel6re nem szlletett; nyilvanvalé ne-
hézséget jelent, hogy ritka betegségrél van szo, a bete-
gek jelent8s hanyada pitvarfibrillal és a fenti sz6v6dmé-
nyek incidenciaja alacsony. Nagy klinikai vizsgélatokbdl
szarmazo adatok hijan egyelére — és talan a jévében is
— az egyeéni mérlegelésen és a kezel6orvosok tapasz-
talatain alapulé individudlis déntés marad az egyetlen
jarhatoé ut (7).

Amennyiben oralis antikoagulans kezelés mellett don-
tink, annak moédja (VKA vagy DOAC) is mérlegelés
fuggvénye.

A betegek kardiolégiai gondozasa specialis kérdése-
ket vet fel, amelyekben nagyobb tapasztalattal a sok
beteget ellatd intézetek birnak. A tdébb szervi megjele-
nés miatt a tarsszakmak (kardiolégus, hematolégus,
nefrolégus, patolégus, neuroldgus) egyuttmikoddése is
kiemelt fontossagu. Mindezek miatt a betegek gondo-
zasa idealis esetben nagyobb kézpontokban torténik.

A szerz6k kijelentik, hogy az &sszefoglalé kézlemény
megirasaval kapcsolatban nem all fenn veliik szemben
pénziigyi vagy egyeéb lényeges 6sszelitkézes, 6sszefér-
hetetlenségi ok, amely befolyasolhatja a k6zleményben
bemutatott eredményeket, az abbdl levont kévetkezte-
téseket vagy azok értelmezését.
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