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A szívamyloidosis egy súlyos, progresszív, infiltratív betegség, amelyet amiloidfibrillumok szívizomban való lerakódása 
okoz. Hátterében általában hematológiai, krónikus gyulladásos betegségek, illetve genetikai eltérések állhatnak, de az 
időskorban jellemző forma esetében a pontos ok ismeretlen. Az utóbbi években a modern képalkotó eljárásoknak és a 
noninvazív diagnosztika lehetőségének, valamint az egyre több, hatásos betegség specifikus terápiának köszönhetően 
növekszik a diagnosztizált esetek száma, így feltételezhetően a kórkép a korábban gondolthoz képest gyakoribb eltérés 
lehet. Sorra jelentek meg a diagnosztikus és terápiás algoritmusok a közelmúltban, így 2021-ben az ESC Myocardial 
and Pericardial Diseases Munkacsoportja egy áttekintő közleményt adott ki a jelenleg alkalmazandó irányelvekről.

Currentdiagnosticandtherapeuticstrategiesincardiacamyloidosis–Accordingtothepositionstatementof
theESCWorkingGroupofMyocardialandPericardailDiseasesin2021
Cardiac amyloidosis is a serious, progressive, infiltrative disease caused by the abnormally folded amyloid fibril de-
posits in the myocardium. The underlying causes could be haematological or chronic inflammatory diseases, and also 
rare genetic variants. However, the cause of amyloidosis in the elderly population is unknown. Thanks to the advanced 
imaging techniques and the new effective therapeutic possibilities, cardiac amyloidosis nowadays is more frequently 
diagnosed. In recent years many diagnostic and therapeutic guides have been issued. In 2021 the ESC Working Group 
of Myocardial and Pericardial Diseases published a position statement about the recent diagnostic and therapeutic 
strategies in cardiac amyloidosis. 
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A szívamyloidosis definíciója és jelentősége

A szívamyloidosis egy súlyos, progresszív, infiltratív be-
tegség, amelyet amiloidfibrillumok extracelluláris lera-
kódása jellemez (1). A fibrillumok szövettani metszeten, 
polarizált fényben zöld kettős törést adnak kongóvörös-
sel festve (2).
Ez a korábban ritka, nehezen diagnosztizálható és ke-
zelhetetlennek tartott betegség az utóbbi évek során, 
elsősorban a betegség specifikus terápia fejlődésének 
köszönhetően, jelentős paradigmaváltáson ment ke-
resztül. Szorosan követték egymást a diagnosztikus al-
goritmusok, amelyeknek köszönhetően egyre nagyobb 
számban kerülnek diagnosztizálásra az esetek (1, 3). 
Valamint több vizsgálat is igazolta a korai stádiumban 
megkezdett specifikus terápia kedvező hatását a prog-
nózisra (1, 4, 5).
Az egyre gyarapodó esetszámok rávilágítottak, hogy a 
szívamyloidosis gyakorisága magasabb lehet a koráb-
ban gondoltnál. Pontos epidemiológiai adatok továbbra 
sem állnak rendelkezésre. A transztiretin-amyloidosis-
sal (ATTR) kapcsolatos epidemiológiai adatok gyűjté-
sére jött létre a THAOS Regiszter (Transthyretin Amy-
loidosis Survey), amely elsősorban észak-amerikai és 
nyugat-európai centrumok adatait tartalmazza. Habár 
mind az örökletes, mind a vad típusú ATTR-ben szen-
vedő betegek adatait várják a regiszterbe, egy 2019-
ben megjelent áttekintés alapján 2016-ig elsősorban 
örökletes formával élő betegek kerültek bele (6). Ha-
zánkban nemrég került publikálásra egy több centrum 
bevonásával készült, átfogó munka a herediter ATTR-
rel kezelt betegek epidemiológiájáról és klinikai megje-
lenéséről (7). A vad típusú, vagy korábbi nevén szeni-
lis ATTR esetén inkább csak lokális vizsgálatok adatai 
alapján születnek a kórkép gyakoriságára vonatkozó 
adatok (8). Ugyanakkor egyre világosabbnak tűnnek 
a magasabb kockázatú betegcsoportok – 65 év feletti 
szívelégtelen (9), idős, aortastenosissal diagnosztizált 
(10), és a megtartott ejekciós frakciójú szívelégtelen be-
tegek (8).
A kórkép jelentőségét alátámasztja az is, hogy mind 
a 2021-ben megjelent, Európai Kardiológiai Társaság 
által kiadott, mind a 2022-ben az American Heart As-
sociation, American College of Cardiology és a The 
Heart Failure Society of America által közösen kiadott 
szívelégtelenség-irányelv kitér a szívamyloidosisra. 
Elsősorban a megtartott ejekciós frakciójú szívelégte-
lenség hátterében meghúzódó betegségként, amely a 
megfelelő terápia hiányában, nagyban ronthatja annak 
prognózisát (11, 12).

Szívérintettséggel járó amiloidtípusok

Jelenlegi ismereteink szerint több mint 30 protein ké-
pes a szervezetben amiloidfibrillumok képzésére in 
vivo, de csupán 9 fehérje ismert, amely a myocardium-

ban képes lerakódni (13). Bizonyos formák igen ritkák 
(AApoAI: apolipoprotein AI-amyloidosis, AApoAII: apo-
lipoprotein A-II-amyloidosis, AApoAIV: apolipoprotein 
A-IV-amyloidosis, Aß2M: ß2-mikroglobulin-amyloido-
sis, AFib: fibrinogén-amyloidosis, AGel: gelsolin-amy-
loidosis), valamint a szívizomban való lerakódás sze-
kunder módon jön létre krónikus gyulladásos folyamat 
eredményeként (AA) (1, 14).
A napjainkban diagnosztizált szívamyloidosisok több 
mint 98%-át két fő típus adja: a monoklonális immun-
globulin könnyűlánc (AL) és a transztiretin (ATTR) (14). 
Az utóbbi örökletes (ATTRv) és szerzett vagy vad típu-
sú (ATTRwt) formája is ismert (14). A fent említett ami-
loidtípusok legfontosabb jellemzőit az 1. táblázat mu-
tatja be.
Az AL-amylioidosis esetén a lerakódó prekurzor protein 
egy kóros immunglobulin-könnyűlánc. A kóros fehérje 
jellemzően több szervrendszerben rakódik le. Leggyak-
rabban kötőszöveti (bilaterális carpalis alagútszindró-
ma, bicepsz ínruptura, izom-pszeudohipertrófia), vese 
(nephrosis szindróma), perifériás idegrendszer (szo-
matikus polyneuropathia, autonóm idegrendszeri za-
varok), máj, gasztrointesztinális, tüdő és szív (restriktív 
cardiomyopathia) érintettséggel járhat (15).
A transztiretin (TTR) egy tetramer szerkezetű transz-
portprotein, a TTR-gén kódolja a 18-as kromoszómán, 
amely 4 exonból áll. A fehérje az A-vitamin (retinol) és 
a tiroxin transzportját végzi a szervezetben (16). Több 
mint 130 patogén mutáció ismert, amely az ATTRv-hez 
köthető (17). Autoszomális domináns öröklődést mutat, 
de a penetranciája a betegségnek változó lehet, így a 
családi anamnézisre egyértelműen nem támaszkod-
hatunk a diagnosztika során (18). Bizonyos mutációk 
halmozottan fordulhatnak elő egyes népcsoportok-
ban. Világszerte a leggyakoribbnak tartott mutációk: 
Val30Met, Val122Ile, Glu89Gln (6, 19). Ezek közül is a 
leggyakoribbnak a Val30Met mutációt tartják, endémi-
ás területek ismertek Portugáliában, Spanyolország-
ban, Franciaországban, Svédországban, Japánban, 
Dél-Amerikában és Afrikában (6). Magyarországon 
ugyanakkor csupán 2 család ismert Val30Met-mutáci-
óval. A jelenleg birtokunkban lévő adatok szerint a ma-
gyar ATTRv-betegek körében a His88Arg (9 család) és 
az Ile107Val (8 család) mutációk a leggyakoribbak (7).
A mutációk által kialakított betegség fenotípus tekin-
tetében jelentős heterogenitást mutat, ugyanakkor a 
vezető tünetek egyértelműen függenek a mutációtól. 
Dominálóan neuropathiával (familiáris amiloid poly-
neuropathia – TTR-FAP), vagy cardiomyopathiával 
(TTR amiloid cardiomyopathia – ATTR-CMP) járó for-
mákat ismerünk, de gyakori a kevert fenotípus (20). 
Valamint ritka mutációk esetén leírásra került egy ocu-
loleptomeningealis forma is, amely elsősorban közpon-
ti idegrendszeri érintettséget mutat (21). Járulékosan 
gasztrointesztinális tünetek is viszonylag gyakori komp-
likációi a betegségnek, azonban ezek gyakran elkerü-
lik a vizsgáló figyelmét (22). Továbbá ismertek korai és 
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késői manifesztációval járó mutációk is. A helyzetet to-
vább árnyalja, hogy például a Val30Met-mutáció akár 
többféle fenotípus kialakítására is képes. Portugáliában 
egy korai megjelenésű, elsősorban neuropathiával járó 
forma ismert, míg Svédországban ugyanez a mutáció 
késői manifesztációjú, dominálóan cardiomyopathiát 
okoz (6).
Az időskorban megjelenő vad típusú ATTR esetén a 
TTR-fehérje szerkezete nem módosul, a szervi lera-
kódás oka lényegében ismeretlen. Ez a kórkép 100%-
ban cardiomyopathiát okoz és kifejezetten gyakran jár 
együtt kötőszöveti lerakódással (15, 23).

A szívamyloidosis invazív és noninvazív 
diagnosztikus kritériumai

A szívamyloidosis diagnózisa tehát akkor állítható fel, 
ha amiloidfibrillumok jelenléte bizonyítható a myocardi-
umban. Erre a jelenlegi konszenzus alapján invazív és 
noninvazív diagnosztikus kritériumok állnak rendelke-
zésre. A noninvazív kritériumok ATTR-amyloidosisban 
használhatók (1).

Invazív diagnosztikus kritériumok
A kórkép lényegében akkor bizonyított, ha az endomyo-
cardialis biopszia során kongóvörös festéssel amiloid-
depozitumok láthatók, függetlenül a bal kamra falvas-
tagságától (1).
Érthető fenntartások az endomiokardiális biopsziával 
kapcsolatban, hogy invazív, és a beavatkozás biztonsá-
gos végrehajtásához gyakorlott szakember szükséges, 
a szövődmények minimalizálása végett (24). Sziszté-
más amyloidosisban a lerakódás széles körben meg-
jelenhet a szövetekben, így lehetőségünk lehet kisebb 
kockázattal is végrehajtani a mintavételt (25). A meg-
célzandó szövetek ebben az esetben: a subcutis (álta-
lában hasfali zsírszövet, akár epidermis, dermis részle-
tekkel is), gasztrointesztinális traktus (általában rectum, 
de gyomor vagy duodenum is lehetséges), ajak (járu-
lékos nyálmirigyek) és csontvelő (25). Szubkután min-
ta esetén több lehetőség is rendelkezésre áll, amelyek 
előnyeit és hátrányait a 2. táblázat tartalmazza (25).
Kiemelendő a hasfali szubkután szövetből vett vékony-
tű-biopsziával kapcsolatban, hogy szisztémás AL-amy-
loidosis mellett a módszer szenzitivitása megfelelő 
(84%), azonban variáns és vad típusú ATTR esetén 

1. TÁBLÁZAT. Az ismert szívérintettséggel járó amyloidosis-típusok. AA: szérumamiloid A-amyloidosis, AApoAI: apolipoprotein 
AI-amyloidosis, AApoAII: apolipoprotein A-II-amyloidosis, AApoAIV: apolipoprotein A-IV-amyloidosis, Aß2M: ß2-microglobu-
lin-amyloidosis, AFib: fibrinogén-amyloidosis, AGel: gelsolin-amyloidosis, AL: immunglobulin könnyűlánc-amyloidosis, ATTRv: 
örökletes transztiretin-amyloidosis, ATTRwt: vad-típusú transztiretin-amyloidosis, CTS: carpalis alagútszindróma, LSS: lumbalis 
spinalis stenosis (1)

Amyloi- 
dosis  
típusa

Protein Öröklődés Kardiális érin-
tettség gyakori-
sága

A diagnózis-
tól számított 
medián túlélés 
(hónap)

Jellemző extrakardiális 
tünetek

AL Immunglobulin 
könnyűlánc

Nem 70% 24 (6 amennyiben 
kezeletlen)

Nephropathia, proteinuria, auto-
nom diszfunkció, polyneuropathia, 
macroglosszia, spontán suffúziók, 
májérintettség

ATTRwt Transthyretin Nem 100% 57 CTS, LSS, bicepsz ín ruptura
ATTRv Transthyretin Igen 30-100%  

Mutációtól függően
31 (Val142Ile) 69 
(non-Val142Ile)

Polyneuropathia, orthostatikus 
hypotensio, üvegtesti opacitás, 
gasztrointesztinális tünetek

AA Szérumamiloid A Nem 5% 133 Veseérintettség (95%),  
proteinuria, hepatomegália,  
gasztrointesztinális tünetek

AFib Fibrinogén alfa Igen Ritka 180 Veseérintettség, proteinuria
AApoAI Apolipoprotein A-I Igen Ritka  

Mutációtól függően
Nincs adat 
Feltételezhetően 
>120

Elsődlegesen veseérintettség, 
proteinuria, hepatomegália, mel-
lékvese elégtelenség, dysphonia 
(laringelis érintettség miatt)

AApoAII Apolipoprotein A-II Igen Ritka 
Mutációtól függően

Nincs adat Primeren veseérintettség,  
proteinuria

AApoAIV Apolipoprotein A-IV Nem Ismeretlen 79 Primeren veseérintettség
AßM ß-2-mikroglobulin Nem 80% Nincs adat Dialíziskezelés, CTS, ízületi prob-

lémák
AGel Gelsolin Igen Elsődlegesen 

vezetőrendszeri 
lerakódás

Közel normális 
életkilátások

Corneadisztrófia, laza bőr, csüngő 
szemhéj, paresthesia, proteinuria 
(ritka)
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a szenzitivitás még lényegesen alacsonyabb (ATTRv 
45% és ATTRwt 15%) (24, 26). Ezzel szemben az 
endomiokardiális biopszia szenzitivitása lényegében 
100% kardiális érintettség esetén (24).
Amennyiben erős a gyanú AL-amyloidosisra, Jamshi-
di-biopszia szintén kivitelezhető hematológus által (27). 
Összességében elmondható, hogy egy nem nyilván-
valóan érintett szervből nyert szövettani minta nega-
tivitása nem zárja ki az amyloidosis fennállását. Így, 
amennyiben ez biztonsággal kivitelezhető, az érintett 
szervből való mintavétel potenciálisan a lehető legma-
gasabb szenzitivitású (27).
A depozitumok jelenlétének kimutatását minden eset-
ben azok típusának meghatározásának kell követnie. 
Az amiloidtipizálás „aranystandard” módszere a tömeg-
spektrometria, de használatosak még immunhisztoké-
miai módszerek és az immun-elektronmikroszkópia is, 
erre specializálódott centrumokban (28). A patológust 
minden esetben érdemes részletesen informálni a gya-
núnkról, illetve a beteg kórtörténetéről és gyógyszeres 
terápiájáról is. A minták natívan, formaldehid médium-
ban, és amennyiben elektronmikroszkópos vizsgálat is 
várható, glutár-aldehidben transzportálandók (25). Ha-
zai viszonylatban az immunhisztokémiai módszereket 
alkalmazzák leginkább a diagnosztika során.
A diagnózis tehát felállítható extrakardiális biopszia pozi-
tivitása esetén is, amennyiben képalkotó modalitásokkal 
(echokardiográfia, szív-MR) jellemző eltérések kimutat-
hatók, a bal kamrai (BK) hipertrófia egyéb magyarázata 
nélkül (1). A képalkotó eltérések objektivizálása érdeké-
ben egy nemrég elkészült multicentrikus vizsgálat egy 
echokardiográfia és szív-MR pontrendszert dolgozott ki, 
azonban ezek klinikai validálására még nem került sor. 
A kritériumrendszert a 3. táblázat részletezi. Koncepció 
szerint elmondható, hogy amennyiben a BK-falvastag-
ság meghaladja a 12 mm-t, a pontrendszer alapján mi-
nimum 8 pont, és az extrakardiális biopszia eredménye 

amiloidlerakódást igazol, a szívamyloidosis diagnózisa 
nagy valószínűséggel fennáll (1).

Noninvazív diagnosztikus kritériumok
A szív ATTR-amyloidosis diagnózisa felállítható hiszto-
lógiai eredmény hiányában is, amennyiben a jellemző 
echokardiográfia vagy CMR-kép mellett a 99mTc-piro-
foszfát (PYP), 99mTc-3,3-difoszfono-1,2-propano-dikar-
boxil sav (DPD) vagy 99mTc-hidroximetilén-bifoszfonát 
(HMDP) szcintigráfia grade 2 vagy 3 miokardiális felvé-
telt igazol (1. ábra), és a klonális plazmasejt-diszkrázia 
kizárható szabad könnyűlánc (FLC – free light chain) 
assay, szérum (SPIE – szérumprotein immun-elektro-

2 TÁBLÁZAT. Extrakardiális szövettani mintavétel lehetőségei subcutan szövetből. AA: szérumamiloid A-amyloidosis,  
ATTRv: örökletes transztiretin-amyloidosis, ATTRwt: vad-típusú transztiretin-amyloidosis (25)

Mintavétel típusa Leírása Előnye Hátránya
Vékonytű aspirációs 
biopszia

Az eredetileg alkalmazott módszer, 
egy vékony tű (22G) segítségével. 
Lokális anesztézia nem feltétlenül 
szükséges. A nyert minta közvetlenül 
az üveglapra juttatható, levegőn szá-
rítható, ezt követően festhető is. 

Gyors, általában fájdalom-
mentes, nem igényel speciális 
előkészületet. 

Gyakorlat szükséges az elvég-
zéshez. Bizonyos amyloid típu-
sokban nem megfelelő (ATTR, 
AA), mert kevés kötőszövet 
nyerhető a módszerrel.

Vastagtű-biopszia Vastagabb tű (16G), negatív nyo-
máshoz csatlakoztatva. Nagyobb 
mennyiségű minta nyerhető, többféle 
metodika is kivitelezhető így az egy-
szerű festésen túl.

Nagyobb volumenű minta, 
potenciálisan kötőszövetet is 
tartalmaz, így ATTR szempont-
jából szenzitívebb lehet. 

Helyi érzéstelenítés szükséges. 
Vérzésrizikó fennáll. ATTRwt 
szempontjából továbbra sem 
megfelelő szenzitivitású.

Punch-biopszia Széles, 6-8 mm-es minta szükséges, 
megfelelő mennyiségű zsír- és kötő-
szövettel. 

A bőr minden rétege kinyer-
hető, megfelelő mennyiségű 
minta speciális vizsgálatokra is 
(Western blott, proteomica).

Helyi érzéstelenítés szükséges. 
Néhány varratra is szükség 
lehet a mintavétel helyén. 

Sebészi biopszia Sebész által végrehajtott mintavétel. Nagyobb mennyiségű szövet 
áll rendelkezésre.

Helyi érzéstelenítés és varratok 
behelyezése elengedhetetlen. 

1. ÁBRA. A szív radiofarmakon halmozása révén kialakult 
jelaktivitása a Perugini-skála szerint. Grade 0: normális 
csontfelvétel mellett a szív nem vesz fel jelző anyagot. 
Grade 1: a miokardiális felvétel alacsonyabb intenzitású, 
mint a csontfelvétel. Grade 2: a miokardiális és a csontfel-
vétel megegyezik. Grade 3: a miokardiális felvétel megha-
ladja a csontfelvételt, csökkent vagy hiányzó csontfelvétel 
mellett (1)
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forézis) és vizelet (UPIE – vizeletprotein immun-elekt-
roforézis) immunfixáció alapján (29). A szérum és a vi-
zelet immunfixáció negativitása, kombinálva a szérum 
könnyűlánc assay negativitásával 99%-os szenzitivi-
tással zárja ki a monoklonális gammopathia jelenlétét 
(30). Az eredmények értékelése krónikus veseelégte-
lenség és MGUS (monoclonal gammopathy of undeter-
mined significance) esetén különösen nehézkes lehet 
(31). Alapvetően elmondható, hogy bármilyen bizonyta-
lanság vagy a monoklonalitás legkisebb gyanúja ese-
tén érdemes hematológussal konzultálni (1).
Amennyiben a monoklonális proteinek jelenléte kizár-
ható, a csontszcintigráfia alapján grade 2 vagy 3 mi-
okardiális halmozás kimutatható, a szív ATTR diagnó-
zisa közel 100%-os valószínűséggel kimondható (29). 
Megjegyzendő azonban, hogy a szcintigráfiát javasolt 
SPECT-vizsgálattal kombinációban alkalmazni, hogy 
egyértelműen megbizonyosodjunk arról, hogy a maga-
sabb radiofarmakon-felvétel ténylegesen a myocardi-
umnak tulajdonítható (1). A szcintigráfiával kapcsolatos 
esetleges eredményt befolyásoló tényezők a 4. táblá-
zatban olvashatók.
Az ATTR diagnózisát minden esetben genetikai vizs-
gálatnak kell követnie, hogy elkülönítsük az ATTRv és 
az ATTRwt formát (32). Ezt idős betegek esetén is ér-
demes elvégezni, mivel ismertek későn manifesztálódó 
és lassan progrediáló formák is. Kimutatott TTR-gén 
mutációja esetén a családszűrés lehetőségét fel kell 
ajánlani a beteg és hozzátartozói számára (32).

A szívamyloidosis diagnosztikája

A szívamyloidosis diagnózisának felállítása két kritikus 
fázisból áll:

1. a gyanú fázisa és
2. a definitív diagnózis fázisa.
A második fázis magába foglalja az amiloid típusának 
meghatározását is (1).

Mikor gyanakodjunk szívamyloidosisra?
A kórkép általában számos extrakardiális jellel és tünet-
tel jár együtt, amelyek kifejezetten hasznosak lehetnek 
a megfelelő kardiológiai jelek mellett. Ezeket a tünete-
ket a nemzetközi szakirodalom „red flag”-ként (vörös lo-
bogóként) említi (1). Ilyen, egyéb szerveket érintő, tüne-
tek lehetnek a proteinuria, a carpalis alagútszindróma 
(jellemzően kétoldali), a spontán bevérzések, a macro-
glossia vagy a spontán bicepszínszakadás (1).
Ugyanakkor jellegzetes kardiológiai tünetek is felkelt-
hetik a gyanút a betegségre (2. ábra), mint például az 
EKG-n látható low voltage, miközben az echokardio-
gráfia BK-hipertrófiát igazol. De ilyen gyanújel lehet, ha 
a beteg a guideline szerinti szívelégtelenség-terápiát 
nem tolerálja, vagy a korábban normotenziós beteg hi-
potóniássá válik (1, 33). Echokardiográfiás vizsgálat so-
rán a megmagyarázhatatlan okú perikardiális fluidum, 
illetve 2D speckle tracking echokardiográfiaval látható 
ún. relatív apical sparing vagy „cherry on top” jelenség. 
Ez utóbbi azt jelenti, hogy a longitudinális strain-értékek 
csökkentek a basalis és a középső szegmentumokban, 
míg a csúcson ezek megtartottak (2. G ábra) (34, 35). A 
kardiális (5. A táblázat) és extrakardiális „red flag”-eket 
(5. B táblázat) táblázatos formában is összegezzük.
Számos klinikai helyzetben érdemes gondolni a szív-
amyloidosis fennállására, mint például a plazma-
sejt-diszkráziák, nephrosis szindróma, perifériás ne-
u  ro  pathia vagy krónikus gyulladásos szindrómák; 
kü lönösen, ha jellemző kardiológiai képalkotókkal de-
tektált jelek is fennállnak (1, 33).

3. TÁBLÁZAT. A szívamyloidosis noninvazív és invazív diagnosztikájához használható echokardiográfiás és szív-MR-kritériumok. 
MR: mágnesesrezonancia, ECV: extracelluláris volumen, IVS: interventricularis szeptum, LGE: késői gadolinium kontraszthalmo-
zás, BK: bal kamra, BKEDD: bal kamrai végdiasztolás átmérő, PW: bal kamra hátsó fala, TAPSE: tricuspidal annular plane systolic 
excursion (1)

Echokardiográfia: Bal kamrai falvastagság > 12 mm + 1. vagy 2. pontban foglalt kritériumok 
1. Karakterisztikus echocardiographiás lelet  
(minimum 2 eltérés az alábbiak közül) 

a: Legalább grade 2 diasztolés diszfunkció
b:  Csökkent szöveti Doppler-hullám – s’, e’, a’ kitéré-

sek  (<5 cm/s)
c:  Csökkent globális longitudinalis starin (abszolút 

érték <15%)

Multiparametrikus echocardiográfiás score ≥8 pont
a: Relatív falvastagság (IVS+PW)/LVEDD >0,6 

3 pont
b: Dopplerrel E/e’ hányados >11

1 pont
c: TAPSE ≤19 mm

2 pont 
d: Csökkent globális longitudinalis strain (≤ –13%)

1 pont
e:  Systoles longtudinalis strain apex és bázis arány >2,9 (relatív 

apical spearing) 
3 pont

Szív-MR
Karakterisztikus szív-MR lelet (a és b pontnak jelen kell lennie)

a: Diffúz subendocardialis vagy transmuralis LGE
b: Abnormális gadolinium kinetika
c: ECV ≥0,40% (erősen támogatja a diagnózist, de nem esszenciális)
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4. TÁBLÁZAT. A biszfoszfonát szcintigráfia során álpozitív vagy álnegatív eredményt adó klinikai helyzetek és azok megoldása. 
AApoAI: apolipoprotein AI-amyloidosis, AApoAII: apolipoprotein A-II-amyloidosis, AApoAIV: apolipoprotein A-IV-amyloido-
sis, Aß2M: ß2-microglobulin-amyloidosis, AFib: fibrinogén-amyloidosis, AGel: gelsolin-amyloidosis, AL: immunglobulin köny-
nyűlánc-amyloidosis, ATTRv: örökletes transztiretin-amyloidosis, SPECT: single photon emission computer tomography, SPIE: 
szérumprotein elektroforézis immunfixációval, UPIE: vizeletprotein elektroforézis immunfixációval (1)

Klinikai helyzet Hogyan tisztázható?
Fals pozitív AL amyloidosis SPIE, UPIE vagy a szérum könnyű lánc arány abnormális.  

Szövettani diagnózis szükséges.
Hydroxichloroquine cardiotoxicitás Anamnesztikus adatok! Szövettani diagnosztika!
AApoAI és AApoAII amyloidosis Vesebetegség is fennáll. Genetikai vizsgálat.
AApoAIV amyloidosis Vesebetegség is fennáll. Szövettani diagnózis.
Aß2M amyloidosis Több mint 9 éve tartó dialíziskezelés. Szövettani diagnózis.
„Blood pool” jelenség Feltételezett kamra-diszfunkció. SPECT-vizsgálat tisztázhatja.  

Esetleg későbbi felvételek készítése javasolt. 
Bordatörés, meszesedés a billentyűkön 
vagy az anulusban

SPECT-vizsgálat tisztázhatja a miokardiális felvételt.

4 héten belüli miokardiális infarktus Anamnesztikus adatok! SPECT segíthet a diffúz miokardiális felvétel 
igazolásában.

Fals negatív Phe84Leu ATTRv, Ser97Tyr ATTRv Neuropathia, családi halmozódás, genetikai vizsgálat.
Enyhe betegség Szövettani diagnózis!
Késői felvétel Korábbi felvétel készítése.
Túl korai felvétel Későbbi felvétel készítése.

2. ÁBRA. Kardiológiai vizsgálómódszerekkel felfedezhető szívamyloidosisra jellemző diagnosztikus „red falg”-ek. A: EKG: 
Végtagi elvezetésekben low voltage, pszeudoinfarktus-mintázat a mellkasi elvezetésekben. B: Echokardiográfia: Parasterna-
lis hosszmetszeten látható a jelentős balkamra-hipertrófia és a megvastagodott aortabillentyű. C: Echokardiográfia: Csúcsi 
négyüregi kép, amelyen látható a súlyos bal- és jobbkamra-megvastagodás, a megnövekedett pitvari méretek, valamint a 
jobb szívfélben pacemaker-elektróda is felismerhető. D: Echokardiográfia: Pulzatilis Doppler-módszerrel a mitrális beáramlás 
vizsgálata. Restriktív mintázat látható, magas E/A aránnyal. E: Echokardiográfia: Szöveti Doppler-mérés a mitralis anulus laterális 
részén. Restriktív mintázat. F: Echokardiográfia: Szöveti Doppler-mérés a mitralis anulus szeptális részén. Restriktív mintázat. 
G: Echokardiográfia – 2D strain analízis: relatív apical sparing, vagy „cherry on top”jelenség. A basalis és középső szegmentu-
moknál a longitudinális starin csökkent, míg a csúcsi szegmentumokban megtartott. H: Szív-MRI: Késői kontrasztos felvételen 
látható a diffúz kontraszthalmozás a szívizomban

A

B

D

C

E F

G

H



136

Cardiologia Hungarica Takács és munkatársai: A szívamyloidosis diagnosztikájának és terápiájának aktualitásai 

5. A TÁBLÁZAT. Kardiológiai „red flag”-ek felsorolása a jellemző amiloidtípussal. ATTR: transztiretin amyloidosis, AL: immunglo-
bulin könnyűlánc-amyloidosis, AV: atrioventricularis, CMR: szív-mágnesesrezonancia-vizsgálat, EKG: elektrokardiogram, HF: heart 
failure/ szívelégtelenség, BK: bal kamra, NT-proBNP: N-terminális pro-B-típusú nátriuretikus peptid, RV: jobb kamra (1)

Típus „Red flag” Amyloidosis forma, amiben 
gyakori

Klinikai jelek A korábban hipertóniás beteg hipotóniássá vagy normotenzióssá válik ATTR, AL
EKG Infarktusszerű kép Mind

Low QRS voltage a LV falvastagsághoz képest Mind
AV vezetészavar Mind

Laboreltérések A HF súlyosságához képest aránytalanul emelkedett NT-proBNP Mind
Perzisztálóan emelkedett troponinszint ATTR, AL

Echokardiográfia „Sparkling”/csillámló szemcsék a myocardiumban Mind
RV falmegvastagodás Mind
Billentyűk megvastagodása Mind
Pericardiális folyadék Mind
Csökkent GLS, apical spearinggel Mind

CMR Szubendokardiális LGE Mind
Emelkedett natív T1-érték Mind
Emelkedett ECV Mind
Abnormális gadolinium kinetika Mind

5. B TÁBLÁZAT. Extrakardiális „red flag”-ek felsorolása a jellemző amiloidtípussal. ATTR: transztiretin-amyloidosis, AA: szérum-
amiloid A-amyloidosis, AApoAI: apolipoprotein AI-amyloidosis, AApoAII: apolipoprotein AII-amyloidosis, AApoAIV: apolipo-
protein A-IV-amyloidosis, Aß2M: ß2-microglobulin-amyloidosis, AFib: fibrinogén-amyloidosis, AGel: gelsolin-amyloidosis, AL: im-
munglobulin könnyűlánc-amyloidosis, ATTRv: örökletes transztiretin-amyloidosis, ATTRwt: vad-típusú transztiretin-amyloidosis (1)

Típus „Red flag” Amyloidosis forma, amiben gyakori
Klinikai jelek Polyneuropathia ATTRv, AL, AA, AGel

Autonóm idegrendszeri zavarok ATTR, AL
Spontán szuffúziók, haematomák AL
Bőrelszíneződés AApoAI
Laza bőr (cutis laxa) AGel
Macroglossia AL
Süketség ATTRwt
Bilateralis carpalis alagútszindróma ATTRv, ATTRwt
Bicepsz ín szakadása ATTRwt
Lumablis gerinc stenosisa ATTRwt
Üvegtesti depozitumok ATTRv
Cornea disztrófia AGel
Családi halmozódás ATTRv, AApoAI, AApoAII

Labor eltérések Veseelégtelenség AL, AA, AApoAI, AApoAII, AApoAIV, Aß2M, AFib
Proteinuria AL, AA, AApoAI, AApoAII, AFib

Ahogy az már korábban is említésre került, főként 
ATTR-amyloidosis tekintetében válnak egyre nyilván-
valóbbá azok a magasabb kockázatú betegcsopor-
tok, ahol érdemes a betegség jeleit tudatosan is ke-
resni. Számos adat támogatja az idős szívelégtelen 
betegek, az újonnan felfedezett hipertrófiás cardio-
myopathiás betegek, a megtartott ejekciós frakciójú 
szívelégtelen betegek és az idős, aortastenosis miatt 

kezelt betegek esetén a szívamyloidosis magasabb 
előfordulási arányát az átlagpopulációhoz képest 
(35–37).

Diagnosztikus algoritmus
Amikor felmerül a szívamyloidosis gyanúja, a cél a 
mielőbbi definitív diagnózis. Az időfaktor kifejezetten 
fontos az AL-amyloidosis esetén, mivel ismert ennek 
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a betegségnek a megfelelő terápia nélküli, igen rossz 
prognózisa (38).
Mivel a szívamyloidosis hátterében leginkább AL vagy 
ATTR áll, a diagnosztikus algoritmus elsősorban ezek-
re vonatkoztatható. A diagnosztika elsődleges eszköze 
a 99mTc-PYP, 99mTc-DPD vagy 99mTc-HMDP szcintigráfia, 
és a monoklonális gammopathia korrekt vizsgálata 
SPIE, UPIE és FLC segítségével (1).
A két fenti vizsgálat eredményei alapján a következő 
négy helyzet állhat elő (3. ábra) (1):

• A szcintigráfia negatív eredményű, és monoklo-
nális protein irányába is negatívak a vizsgálatok. 
Az AL vagy ATTR szívamyloidosis fennállása nem 
valószínű, alternatív diagnózis megfontolandó. 
CMR-vizsgálat elvégzése javasolt, és amennyi-
ben a gyanú továbbra is fennáll, endomiokardiális 
vagy extrakardiális biopszia hozhat tényleges di-
agnózist. Egyes ritka amiloidformák (1. táblázat), 
illetve bizonyos TTR-mutációk mellett is negatív 
lehet a szcintigráfia, mivel a radiofarmakon felvé-
tel függ a fibrillum tulajdonságaitól is.

• A szcintigráfia szívizomfelvételt igazol, és mo-
noklonális protein irányába negatívak a vizsgá-
latok. Amennyiben a szívfelvétel grade 2 vagy 
3, szív-ATTR-amyloidosis diagnózisa felállítható. 
Ezt genetikai vizsgálat követi az ATTRv és ATTR-
wt elkülönítése céljából. Grade 1 felvétel mellett 
nem állnak fenn a noninvazív diagnosztikus krité-
riumok, így szövettanilag kell igazolni az amiloid 
lerakódását a myocardiumban.

• A szcintigráfia negatív eredményű, és legalább az 
egyik monoklonális proteinvizsgálat pozitív. Ebben 
az esetben AL-amyloidosis irányába azonnal el kell 
indítani a vizsgálatokat, hematológus bevonásával 
(23). Szív-MR elvégzése szükséges, hogy felde-
rítsük a szív érintettségét. Az AL-amiloidlerakódás 
kimutatása endomiokardiális vagy extrakardiá-
lis (ebben az esetben a hasfali zsírszövetből való 
mintavétel is megfelelő specificitással bír) mintából 
szükséges a diagnózis kimondásához. Amennyiben 
a szív-MR nem kivitelezhető, úgy az időveszteség 
elkerülése érdekében minél előbbi biopszia javasolt.

• A szcintigráfia szívizomfelvételt mutat, és legalább 
az egyik monoklonális proteinvizsgálat pozitív. 
ATTR-amyloidosis MGUS mellett, AL-amyloidosis 
vagy AL- és ATTR-amyloidosis együttes jelenlé-
te lehetséges. Hematológiai konzultáció ebben 
az esetben is elengedhetetlen. Az amiloid jelen-
létének szövettani igazolása és annak tipizálása 
szükséges, a legkézenfekvőbb az endomiokardiá-
lis biopszia, de a fentebb részletezett extrakardiá-
lis mintavétel is szóba jöhet.

Terápiás lehetőségek szívamyloidosisban

A kezelés két lényeges aspektusból áll:
1. a komplikációk megelőzése és kezelése,
2.  a további amiloidlerakódás megállítása vagy késlel-

tetése.

3. ÁBRA. A szívamyloidosis diagnosztikus algoritmusa. AL: immunglobulin könnyűlánc-amyloidosis, ATTR: transztiretin-amyloi-
dosis, ATTRv: örökletes transztiretin-amyloidosis, ATTRwt: vad-típusú transztiretin-amyloidosis, CMR: szív-mágnesesrezonan-
cia-vizsgálat, EKG: elektrokardiogram, SPECT: single photon emission computer tomography (1)
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A komplikációk és komorbiditások kezelése
A szívamyloidosisban szenvedő betegek szupportív 
terápiája során számos szövődmény és társbetegség 
menedzsmentje érdemel speciális figyelmet. A be-
tegség patofiziológiájának köszönhetően a szívérin-
tettség lényegében restriktív cardiomyopathia formá-
jában jelentkezik, szisztémás ödémával és alacsony 
perctérfogattal (15). A tünetek kezelésére diuretikum 
és mineralokortikoid-receptor-antagonista bevezetése 
az elsődleges. Gyakran a betegeknek az euvolaemia 
eléréséhez nagy dózisú kacsdiuretikumra van szüksé-
gük, de ezek alkalmazása során különös figyelmet kell 
fordítani a megfelelő preload fenntartására, a vesefunk-
cióra és a hipotóniahajlamra is (autonóm diszfunkció 
eredménye lehet) (15).
További nehézséget jelent, hogy a betegek általában 
nem tolerálják a konvencionális szívelégtelenség-terá-
piát. A béta-blokkolók alkalmazása általában alacsony 
perctérfogathoz, fáradékonysághoz, vezetési zavarok-
hoz, akár syncopehoz is vezet ezeknél a betegeknél, 
mivel a restriktív fiziológiai miatt a perctérfogat nagy-
ban függ a szívfrekvenciától (15, 47). Az ACE-gátlókkal 
szembeni intolerancia a betegségre jellemző autonóm 
diszregulációra vezethető vissza (15).
Előrehaladott szívelégtelenség esetén, szelektált ese-
tekben szívtranszplantáció megfontolható, de minden-
képpen tisztában kell lenni a konkrét amiloidtípussal és 
a speciális kezelés lehetőségeivel (1, 15, 48).
Ritmuszavarok tekintetében a leggyakoribb a pitvarfib-
rilláció, ennek hátterében állhat a pitvari tágulat, de az 
amiloidfibrillumok a pitvar falát is infiltrálhatják (15). Bár 
a sinusritmus megtartása preferálandó lenne, gyakori 
a rekurrencia, így ez sokszor igen nehezen megold-
ható. A ritmus megtartására adható gyógyszeres te-
rápia terén az amiodaron adása javasolt elsősorban 
(1, 15). Frekvenciakontroll esetén is javasolt, ugyan-
is a betegek gyakran a béta-blokkolókat nehezen to-
lerálják. Valamint a kamrai ritmuszavarok terén is jó 
hatású a szer. A digoxin alkalmazása pedig inkább 
kerülendő, mert egyes korai adatok szerint kötőd-
het az amiloidfibrillumokhoz, így növekszik a toxicitás 
veszélye (49), bár szoros szérumszint- és vesefunk-
ció-monitorozás mellett a legfrissebb konszenzus al-
kalmazhatónak találja (15).
A szívamyloidosisos betegek esetén az antikoaguláns 
terápia is speciális megfontolás alá esik. Több vizs-
gálat adatai is utalnak arra, hogy a betegség az átla-
gosnál magasabb tromboembóliás kockázattal jár (15, 
50). Az egyik oka ennek a csökkent pitvari funkció le-
het, amelynek köszönhetően, akár sinusritmusban lévő 
betegek esetén is előfordulhatnak szívüregi thrombu-
sok (51). Egy ATTR szívamyloidosis betegek részvéte-
lével készült vizsgálat nem talált korrelációt a betegek 
CHADS-VASc Score-ja és a bal pitvari fülcsethrom-
busok előfordulása között pitvarfibrilláció mellett (52). 
Illetve elektromos kardioverziót megelőzően terápiás 
antikoagulálásban részesült betegek között is nagy 

arányban volt felfedezhető szívüregi thrombus transoe-
sophagealis echokardiográfiaval vagy kardio-CT-vel 
szívamyloidosisos mellett (53). Antikoaguláns terápia-
ként a warfarin és az új típusú antikoagulánsok egya-
ránt megfelelőek lehetnek (15).
Mivel az amiloidfibrillumok a vezetőrendszert is be-
szűrhetik, vezetési zavarokat és bradyaritmiákat ered-
ményezhet, amely pacemaker-igényhez vezet (15, 54). 
A vezetési zavarok kialakulása gyakoribbnak tűnik 
ATTR-amyloidosisban (54). Egy vizsgálat adatai sze-
rint a betegek közel 25%-ánál alakul ki magas fokú 
AV-blokk (55). Ugyanakkor a magas jobb kamrai pa-
ce-arány a szívelégtelenség gyors progressziójához 
vezethet ezeknél a betegeknél, így magas pace-arány 
esetén megfontolandó a biventricularis ingerlés (56). 
Bár a miokardiális depozitumok miatt a kamrai ritmus-
zavarok viszonylag gyakoriak, csak szekunder profilak-
tikus ICD-implantációt javasolnak. Primer profilaxis te-
kintetében egyedi elbírálás szükséges (1, 15).
Ismert, hogy az idős, aortastenosissal diagnosztizált 
betegek egy része ATTRwt-ben is szenved. A két be-
tegség együttes előfordulása igen rossz prognózist je-
lent (57, 58). A billentyűbetegség megoldása, sok eset-
ben TAVI-implantáció, jelentősen javítja a kimenetelt 
(58, 59), azonban a periproceduralis AV-blokkok az 
ATTRwt-s populációban gyakrabban fordulnak elő, ez-
zel a kockázattal érdemes számolni a beavatkozás ter-
vezésekor (1, 57).

Speciális terápiás lehetőségek
Az amiloidlerakódás megakadályozását vagy késlelte-
tését célzó terápiák elsősorban az amiloid-prekurzor 
proteinjének termelődését, illetve a kóros protein elimi-
nálhatóságát célozzák (1).

Szív könnyűlánc (AL) amyloidosis
Elengedhetetlen a multidiszciplináris szemlélet. A ke-
zelésben részt kell vegyen hemato-onkológus és kar-
diológus is, amennyiben lehetséges, specializálódott 
centrumban érdemes a terápiát végezni. A részletes 
kezelési lehetőségek kapcsán utalunk a megfelelő he-
matológiai irányelvekre (60).
Általában többszervi érintettség jellemző, amely külö-
nösen nehezíti az eredményes kezelést. A beteg rizikó-
jának meghatározása során kulcsfontosságú a szívé-
rintettség súlyossága, amely nagyban behatárolhatja a 
terápiás lehetőségeket. A kardiológiai választ nagyban 
meghatározza a hematológiai válasz (14, 61).
A kardiológus szerepe a speciális kezelés folyamán:

• felmérni a beteg kardiológiai állapotát, megítélni 
az alkalmasságát a különböző terápiás lehetősé-
gekre, beleértve az autológ őssejt-transzplantáci-
ót is;

• amikor szükségessé válik, szívtranszplantáció el-
bírálása;

• a kemoterápia során a szív státuszának monito-
rozása (1).
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Transztiretin-amyloidosis (ATTR)
Az utóbbi években ezen a területen számos hatékony 
terápiás lehetőség vált elérhetővé, mind az ATTRv, mind 
az ATTRwt esetén. Egyértelműnek tűnik, hogy a kezelés 
a korai stádiumban a legeredményesebb a szervi mani-
fesztációk progressziója tekintetében (4, 62, 63).
A terápiás célpontok elsősorban: a hibás protein vagy 
a teljes TTR-termelődés leállítása, a TTR-molekula 
stabilizálása, és a depozitumok további lerakódásának 
megakadályozása, lehetőség szerint eliminálása (1).
A kóros TTR-szintézis leállításának korábban egyetlen 
definitív megoldásaként a májtranszplantáció jött szóba 
(64). Már rendelkezésre állnak ún. gén silencerek, ket-
tősszálú kis interferáló ribonukleinsavak (siRNS), ame-
lyek a génátíródás szintjén gátolják a TTR termelődé-
sét (1). Jelenleg már alkalmazható a patisiran (siRNS), 
amely ATTRv-neuropathiában rendelkezik indikációval 
(62, 63). Klinikai vizsgálat folyik továbbá a vutrisirannal 
is (siRNS) szívamyloidosisos betegekben. Az antiszensz 
oligonukleotidok közül ATTR-neuropathia indikációban 
ugyan, de alkalmazható az inotersen. Valamint kardio-
lógiai indikációval folyik vizsgálat az TTR-LRX (eplont-
ersen) molekulával, amely szintén egy antiszensz oligo-
nukleotid, jelenleg kísérleti fázisban van (65).
A TTR tetramer disszociációját gátolják a TTR stabili-
zátor szerek. Az első ilyen szer volt a tafamidis, amely 
jelenleg a leginkább hozzáférhető terápiás lehetőség 
(4). Neuropathiában és cardiomyopathiában is bizonyí-
tott a hatékonysága (4). További, jelenleg vizsgálat alatt 
álló szerek még a diflunisal (66) és az acoramidis (1).
Az amiloiddepozitumok eliminálására több szer is jóté-
kony hatásúnak bizonyult klinikai tapasztalatok alapján. 
Ilyen a doxycyclin, a doxycyclin-TUDCA (taurourso-
dezoxikolsav), de a zöldteakivonat (ECGC) és különbö-
ző antitestek (PRX004, NI006) hatásossága is felme-
rül, de jelenleg vizsgálati eredmények még nem állnak 
rendelkezésre (1).
Az ATTR-amyloidosis kezelése során különbséget kell 
tenni az ATTRv és az ATTRwt között, illetve a szervi 
manifesztációk is jelentősen befolyásolhatják a straté-
giánkat. Általánosságban elmondható, hogy a szívé-
rintettséggel járó ATTR esetén, függetlenül attól, hogy 
örökletes, vagy vad típusról van szó, a tafamidis első-
ként választandó szer, tekintettel a kedvező kardiológi-
ai kimenetelt igazoló vizsgálatokra (4). Nem elvetendő 
szempont, hogy a szer Magyarországon is elérhető, 
igaz jelenleg egyedi méltányossággal, és a neuropat-
hiás indikációval alkalmazandó dózisban (20 mg). Az 
aktuálisan elfogadott terápiás séma a 4. ábrán látható. 
A neuropathiával is szövődött ATTRv-esetekben a pa-
tisiran és az inotersen is bevezethető (1). Hazánkban a 
patisiran már egyedi esetekben, de elérhető.
Fontos kérdés ATTRv esetén a kiszűrt tünetmentes mu-
tációhordozók utánkövetési stratégiája. Kiemelt jelentő-
ségű a terápia megfelelő időben való megkezdése, a 
lehető legjobb betegségprognózis elérése érdekében. 
Az általános konszenzus az, hogy az ellenőrzést a be-

tegség tüneteinek várható jelentkezése előtt 10 évvel ér-
demes elkezdeni (46). Évente teljes kardiológiai (EKG, 
echokardiográfia, laborvizsgálatban troponin és NT-
proBNP-szint ellenőrzése) és neurológiai szakvizsgála-
tot, valamint 2 évente 24 órás Holter-EKG és 3 évente 
csontszcintigráfia és CMR elvégzését javasolják (1).

Jelenlegi hazai helyzet a szívamyloidosis 
diagnosztikájában és kezelésében

Világszerte is kiemelt probléma a szívamyloidosis tekin-
tetében a diagnózis jelentős késése, nincs ez másként 
hazánkban sem. Az utóbbi években Magyarországon is 
elindult a szélesebb körű edukáció a betegséggel kap-
csolatban, de nyilvánvaló, hogy a komplex diagnosztika 
olyan személyi és tárgyi feltételeket kíván, amelyek sok 
helyen nem állnak rendelkezésre.
A helyes diagnózis felállításának legfontosabb lépése, 
hogy gyanakodjunk a betegségre, amely egy igen rész-
leletes anamnézisfelvételt igényel. A további diagnosz-
tikus eljárások tekintetében is sok helyen szűkösek a 
keretek. Igen fontos lenne az NT-proBNP-meghatáro-
zást széles körben hozzáférhetővé tenni hematológu-
sok számára is. Ugyanis a rendszeres NT-proBNP és 
vizelet-albuminszint meghatározással a myeloma mul-
tiplexben és MGUS-ben szenvedő betegeknél jól mo-
nitorozható a vese- és szívamyloidosis megjelenése. 
Ugyanakkor kiemelendő, hogy több alacsonyabb prog-
resszivitási szintű ellátóhelyen ennek a laborparamé-
ternek a meghatározása akár még kardiológusnak is 
korlátozottan lehetséges.
Képalkotó vizsgálatok terén a 2D speckle tracking 
echokardiográfiát mindenütt egy könnyen kivitelezhető 
szűrő módszerként említik. Azonban ez az eljárás, ha-
bár egyre több készülékben megtalálható opció, nem 
mondható elterjedtnek. Épp emiatt sok helyen nincs 
vele megfelelő gyakorlat és pont emiatt végül nem ke-
rül alkalmazásra.
A szívizom-érintettség legkorábbi jeleit egyértelműen a 
szív-MR-vizsgálattal tudjuk kimutatni. A vizsgálómódszer 
hozzáférhetősége szintén korlátozott, sok esetben jelen-
tős várakozási idővel szembesülünk. A késői gadolinium 
kontrasztos vizsgálat lényegében már a kialakult hegek ki-
mutatására képes, a minél korábbi diagnosztika terén egy 
kiemelten fontos vizsgálómódszer lenne a T1-mapping 
és az extracelluláris volumenmeghatározásos technika, 
azonban erre még kevesebb helyen van lehetőség. Ki-
emelendő továbbá, hogy a tárgyi feltételek mellett, a meg-
felelően képzett vizsgáló szakemberek száma is szűkös.
A definitív diagnosztika eszközei kapcsán is ütközhetünk 
nehézségekbe. Magyarországon vizeletből történő im-
mun-elektroforézist és könnyűlánc-meghatározást rutin-
szerűen nem végeznek. Ennek hátterében elsődlegesen 
financiális okok állnak. Azonban nemzetközi szinten a 
szérum- és vizelet szabad könnyűlánc-arány a diagnó-
zis gerincét képezi. A biszfoszfonát szcintigráfiás vizsgá-
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lat egy alapvetően alacsony költségű módszer, azonban 
ez sem elérhető rutinszerűen még sok esetben, nagy 
centrumokban sem. A megfelelő radionuklid használata 
sok esetben korlátozott. A legalkalmasabb a 99mTc-piro-
foszfát (PYP), a 99mTc-3,3-difoszfono-1,2-propano-dikar-
boxil-sav (DPD) vagy a 99mTc-hidroximetilén bifoszfonát 
(HMDP) lenne, de ezek sok vizsgálóhelyen nem hozzá-
férhetőek állandó jelleggel, így az álnegatív eredmények 
aránya jelentős lehet.
A megfelelő patológiai háttér a szövettani diagnoszti-
ka terén elengedhetetlen. A mintavétel és a megfelelő 
mintakezelés terén nélkülözhetetlen a képzett szakem-
berek közreműködése. A patológusnak ismernie kell a 
betegséget és az általa hozzáférhető vizsgálati lehe-
tőségeket. Bár „aranystandardnak” számít, de hazánk-
ban a klinikai diagnosztikus célú tömegspektrometria 
jelenleg nem elérhető.
Mindezek ellenére elmondható azonban, hogy Magyar-
országon is vannak olyan centrumok, ahol a komplex 
diagnosztika elvégzésére, a specifikus terápia elindí-
tásra és a betegek átfogó, multidiszciplináris szemléle-
tű gondozására mind a személyi, mind a tárgyi feltéte-
lek rendelkezésre állnak. Jelenleg a betegség gyanúja 
esetén ezekbe a centrumokba javasolt irányítani a pá-
cienseket.

Következtetések

A szívamyloidosis az utóbbi évek során jelentős pa-
radigmaváltáson ment keresztül, amely alapvetően a 
mára már egyre inkább rendelkezésre álló betegség 
specifikus terápiáknak köszönhető. Mindez maga után 
vonta a diagnosztika fejlődését is, így egyre nyilván-
valóbbak azok a klinikai és képalkotó jelek, amelyek 
hozzásegítenek a mielőbbi diagnózishoz. A betegség 
mielőbbi felfedezése kulcsfontosságú, hiszen a legjobb 
kimenetelt a lehető legkorábban megkezdett terápiától 
várhatjuk. A betegek gondozását érdemes erre specia-
lizálódott centrumokban végezni, ahol megfelelő diag-
nosztikus háttér és a kezeléshez szükséges multidisz-

ciplináris szemlélet is rendelkezésre áll. A területen 
még egyértelműen fejlődés várható, mivel folyamato-
san bővülnek az ismereteink az amyloidosis patofizio-
lógiája terén.

Nyilatkozat
A szerzők kijelentik, hogy az összefoglaló közlemény 
megírásával kapcsolatban nem áll fenn vele szemben 
pénzügyi vagy egyéb lényeges összeütközés, összefér-
hetetlenségi ok, amely befolyásolhatja a közleményben 
bemutatott eredményeket, az abból levont következte-
téseket vagy azok értelmezését.
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