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Mit kell tudnunk a cardialis 
amyloidosisról? 
A tünettantól a kezelésig
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A szisztémás amyloidosis ritka betegség, amelyben a szívérintettség viszonylag gyakran fordul elő és a túlélést jelen-
tősen befolyásolja. Az alapbetegség és a szervi érintettség szempontjából új diagnosztikus eljárások segítenek a korai 
diagnózis felállításában és a mihamarabbi kezelés megkezdésében. Szívérintettség inkább a monoklonális immunglo-
bulin-könnyűlánc (AL-amyloidosis) és a transthyretin formában fordul elő. AL-amyloidosis esetén a szívérintettség 
súlyos következményekhez vezet. A kezdeti súlyosság megítélésében és a kezelésre adott válasz mértékének méré
sében a szívfunkcióval kapcsolatos biomarker-vizsgálatok segítenek. Amyloidosis esetén az életkorral nő a szívérintett-
ség, a prevalencia nem ismert pontosan, de feltételezhető, hogy több eset van valójában, mint amennyi felismerésre 
kerül. A szerzők a klinikai tünetek, diagnosztikus eljárások, kiemelten a kardiológiai vizsgálatok jelentőségét ismer
tetik.
Orv Hetil. 2017; 158(46): 1811–1818.
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What should we know about cardiac amyloidosis?

From clinical signs to treatment

Systemic amyloidosis is a rare disease, in which the heart involvement is rather frequent and determines survival re-
markably. Regarding the disease and organ involvement, new diagnostic procedures help to establish the diagnosis 
and to start the adequate treatment as soon as possible. Cardiac involvement is more likely to be characterised by 
monoclonal immunglobulin free light chain (AL amyloidosis) type and transthyretin type. In case of AL amyloidosis, 
heart involvement can lead to serious consequences. Biomarker assessments for cardiac function are important to 
determine disease severity at the beginning and to measure response to the treatment. In case of amyloidosis, the 
incidence of the heart involvement grows with age. The prevalence is not known exactly, but probably there are more 
cases than recognised. The authors present the clinical signs and diagnostic methods, emphasizing the importance of 
the cardiac examination methods.
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Rövidítések
AA-amyloidosis = amyloid A fehérje amyloidosis; AApoA1 = 
amyloid apoliprotein A1 típus; AL-amyloidosis = monoklonális 
immunglobulin-könnyűlánc amyloidosis; ATTR = transthyre-
tin amyloidosis; AV-blokk = atrioventricularis blokk; CTD = 
cyclophosphamid + thalidomid + dexamethason; cTnT = cardi-
alis troponin T; EKG = elektrokardiogram; GFR = glomerulá-
ris filtrációs ráta; ICD = (implantable cardioverter defibrillator) 
beültethető kardioverter defibrillátor; MGUS = (monoclonal 
gammopathy of undetermined significance) tisztázatlan jelen-
tőségű monoklonális gammopathia; MRI = (magnetic reso-
nance imaging) mágneses rezonanciás vizsgálat; NT-proBNP = 
N-terminal pro-brain natriuretic peptide precursor; NYHA = 
New York Heart Association; SAP = szérum-amyloid-P; VGPR 
= (very good partial response) nagyon jó parciális válasz 

A szisztémás amyloidosis a ritka betegségek csoportjába 
tartozik, amelyet a nem oldódó fehérjefibrillumok extra-
celluláris szöveti lerakódása jellemez. A fibrillumok kü-
lönböző prekurzor fehérjékből származnak és adott szö-
vetek szerkezetét károsítják, létrehozva ezzel annak 
diszfunkcióját. Számos örökletes és szerzett forma külö-
níthető el. Az amyloidlerakódás többféle módon jöhet 
létre: előfordulhat egy kóros fehérje jelenlétében, mint a 
szerzett szisztémás immunglobulin-könnyűlánc (AL) 
amyloidosis, ami a leggyakoribb típus. Társulhat inflam-
matórikus betegségekhez, például krónikus gyulladásos 
vagy fertőzéses kórképekhez. Ez az úgynevezett szekun-
der amyloidosis, amikor az amyloid A fehérje (AA) rakó-
dik le. Előfordul örökletes forma, legismertebb a trans-
thyretin amyloidosis (ATTR), de idetartozik az 
apolipoprotein A-I és A-II, valamint a fibrinogén-alfa-
lánc forma is. Létrejöhet egy normális fehérje hosszú 
ideje fennálló jelenlétével kapcsolatban (reaktív sziszté-
más amyloidosis és béta-2-microglobulin dialízishez tár-
sult amyloidosis), illetve az öregedési folyamat részeként 
(vad típusú transthyretin) vagy szenilis szisztémás amylo-
idosis).

Az immunglobulin-könnyűlánc (AL) amyloidosis a 
szisztémás amyloidosis leggyakoribb formája. Az im-
munglobulin-könnyűláncot a csontvelőben található 
klonális plazmasejtek termelik. Tekintettel arra, hogy a 
megjelenési forma nagyon változatos, a diagnózis gyak-
ran késleltetett. Eddig legalább 30-féle fehérjét azonosí-
tottak a kórkép létrejöttében [1], de tömegspektromet-
riai mérések arra utalnak, hogy még ennél is több fehérje 
játszhat szerepet a kialakulásában [2]. A szövettani diag-
nózis alapját a kongóvörösfestés és a polarizációs mik-
roszkópia segítségével látható zöldes kettős fénytörés 
adja. A fehérje típusának pontos meghatározása tömeg-
spektrométerrel lehetséges, amelyre Magyarországon 
egyelőre nincs lehetőség. A kezelés több szakma együt-
tes munkáját igényli, kardiológus, nefrológus és hemato-
lógus közreműködésével. 

Az érintett szervek között szerepelhet a szív is, amely 
prognosztikai értékkel bír. Az amyloidlerakódás a szív-
ben, értelemszerűen annak kontraktilis funkciójának 

romlásához vezet. Az amyloidosis több típusában is elő-
fordulhat szívérintettség, mely restriktív cardiomyopa
thiához vezethet és a prognózis szempontjából meghatá-
rozó tényező. Számos esetben a diagnózis későn születik 
meg, a betegség korai szakaszában az elektrokardiogram 
(EKG) és a szívultrahang-vizsgálat nem mindig mutat 
specifikus eltéréseket. Cardialis mágneses rezonanciás 
vizsgálat (MRI) elvégzése javasolt, amennyiben felmerül 
a szívamyloidosis lehetősége. A prognózis és a kezelés a 
betegség különböző típusától függ. 

Patofiziológia

Az amyloidosist az amyloid prekurzor fehérje azonosítá-
sával tudjuk osztályozni. A depozitumok glükózamino
glikánokat, apolipoproteineket és szérum-amyloid-P 
összetevőt (SAP) tartalmaznak [3, 4]. A fehérje térszer-
kezeti változásoknak köszönhetően oldhatatlan amyloid-
fibrillumok rakódnak le az extracelluláris térben, amelyek 
béta-lemezes szerkezetűek. Az amyloidfibrillumok jel-
legzetessége, hogy olyan speciális formában kötik a kon-
góvörös festéket, hogy az polarizált fényben metakromá-
ziát mutat, almazöld fényt ad. A szövettani vizsgálat 
során a mai napig ezt a módszert alkalmazzák az amylo-
idosis igazolására. A nem fibrilláris összetevők ismerete 
speciális képalkotó módszerek, illetve új terápiás célpon-
tok miatt jelentős. 

Az AL-amyloidosis a leggyakrabban diagnosztizált 
amyloidosisforma, amely klonális plazmasejt-szaporulat 
vagy egyéb, immunglobulin-szekrécióval járó B-sejt-dys
crasia következménye. Az AL-amyloid-fibrillumok kön�-
nyűlánc-fragmentumokból épülnek fel, ennek típusa 
lehet kappa- vagy lambda-könnyűlánc. A csontvelő mo-
noklonális plazmasejtes infiltrációja bizonytalan jelentő-
ségű monoklonális gammopathiaként (monoclonal gam-
mopathy of undetermined significance – MGUS) vagy 
plazmasejtes myelomaként jelentkezhet. A prognózis 
myeloma multiplex esetén rosszabb. 

Klinikai tünetek

Az amyloidlerakódás majdnem minden szervet érinthet, 
ezért a klinikai megjelenés is sokszínű. Általánosságban 
elmondható, hogy a gastrointestinalis traktus, a vese, a 
nyálmirigyek, a zsírszövet, a csontvelő és a szív szerepel a 
leggyakoribb célpontok között. Vesefunkciós eltérés, al-
buminuria, súlyosabb esetben nephrosis szindróma is ki-
alakulhat. AL-amyloidosis esetén jellegzetes a macro
glossia és periorbitalis bevérzések, amelyek az esetek 
egyharmadában fordulnak elő. A cardialis érintettség 
nagyban meghatározza a mortalitást [4], AL-amyloido-
sis esetén a szív az esetek legalább 50%-ában érintett [5]. 
AA-amyloidosis esetén jellemző a proteinuria vagy vese-
működés-eltérés, kivételesen ritka, ha a vese nem érintett 
ebben a típusban [5]. Az egyéb amyloidosistípusokat il-
letően a wild-type és variáns ATTR esetén domináló tü-
net a szív érintettsége, örökletes AApoA1 típusban na-
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gyon jellemző, AA- (amyloid A fehérje, gyulladásos 
típus) amyloidosisban igen ritka [6]. Jellemző tünet még 
a perifériás neuropathia, ami döntően axonalis, mind a 
kis, mind a nagy rostokat is érinti. Autonóm neuropathia 
impotenciát okozhat, a posturalis hypotonia, hasmenés 
vagy székrekedés ugyancsak gyakori jelenség. Gyakori és 
korai jel lehet a carpal-tunnel szindróma. Az amyloidle-
rakódás a szívben restriktív cardiomyopathiát okozhat, 
általában jobbszívfél-elégtelenséggel (ödéma, emelke-
dett jugularis vénás nyomás és pangásos hepatomegalia), 
előrehaladott betegségben low cardiac output és hypo-
tonia alakul ki. AL-amyloidosis esetében a klinikai tüne-
tek kifejezettebbek, amit a könnyűlánc-lerakódás myo-
cardialis sejtekre való toxikus hatása magyarázhat [7, 8]. 

Diagnosztika

A diagnózis felállításához rendelkezésünkre álló fonto-
sabb eljárások és azok klinikai, diagnosztikus jelentősége 
az alábbiakban kerül összefoglalásra.

Biomarker-vizsgálatok

Cardialis stressz hatására számos hormonszerű anyag ke-
rül kibocsátásra (N-terminal pro-brain natriuretic pep
tide prekurzor [NT-proBNP], cardialis troponin T 
[cTnT]), így ezek az anyagok nem specifikus indikátorai 
lehetnek a cardialis diszfunkciónak. AL-amyloidosis ese-
tén a kardiológiai biomarkerek szoros korrelációban áll-
nak a prognózissal, a terápiás hatás megítélésével [9]. 

A  Mayo revised prognostic staging kritériumrendszer 
van jelenleg használatban, amely a prognózis megítélését 
segíti, az NT-proBNP-szérumszint, cardialis troponin 
T-szint és a keringő könnyűlánc-szint meghatározásával 
[10] (1. táblázat). Az NT-proBNP mind a frissen diag-
nosztizált betegek esetén, mind pedig a szisztémás keze-
lést kapott betegek esetén a túlélés egyik mutatója [11]. 
Emelkedett cardialis troponin T-érték a betegség prog-
resszióját és rossz kimenetelt jelezhet, bár szívérintettség 
esetén a terápiás válasz becslésével kapcsolatban kevésbé 
megbízható [12]. Veseelégtelenség esetén az NT-proBNP 
szintje egyébként is emelkedett lehet, így ezekben a be-
tegekben ennek a markernek a prognosztikus értéke ke-
vésbé megbízható. Az eddigi tapasztalatok azt mutatják, 
hogy amennyiben a GFR nagyobb, mint 15 ml/min/ 
1,73 m2, akkor alkalmas az NT-proBNP-szint a túlélés 
mutatójának [13]. 

1. táblázat Mayo revised prognostic staging kritériumrendszer

cTnT≥0,025 
ng/ml

NT-proBNP≥ 
1800 ng/L

sFLC≥180 
mg/L

Score 

I. stádium 0 0 0 0

II. stádium 0 ± 1 0 ± 1 0 ± 1 1

III. stádium 0 ± 1 0 ± 1 0 ± 1 2

IV. stádium 1 1 1 3

cTnT = cardialis troponin T; NT-proBNP = N-terminal pro-brain nat-
riuretic peptide precursor, sFLC = szérum-könnyűlánc

1. ábra Kétdimenziós echokardiográfia során rögzített kétüregi és négyüregi felvétel látható. Cardialis amyloidosisra jellemző a jelentősen megvastagodott 
kamrai falak és interventricularis septum, a szűk bal kamrai üreg, a tágult pitvarok

BK = bal karma; BP = bal pitvar; IVS = interventricularis septum; JK = jobb kamra; JP = jobb pitvar
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Elektrokardiográfia

AL-amyloidosisban szívérintettség esetén az EKG-n a 
low voltage, mellkasi elvezetésekben a csökkent R-hul-
lám-progresszió a betegek felénél fordul elő [14]. Az 
EKG-n látott low voltage és az echokardiográfia során 
leírt koncentrikus falmegvastagodás felkelti az amyloido-
sis gyanúját. Előfordulhat még elsőfokú AV-blokk (21%), 
nem specifikus intraventricularis vezetési zavar (16%), 
másod- vagy harmadfokú AV-blokk (3%), pitvarfibrillá-
ció/flatter (20%) és kamrai aritmia (5%) is [15]. 

Echokardiográfia

Szív-ultrahangvizsgálat minden olyan esetben szükséges, 
amikor felmerül az amyloidosis gyanúja (1. ábra). Gyak-
ran a betegség előrehaladott állapotában látunk csak el-
térést. Specifikus lehet a koncentrikus kamrai megvasta-
godás jobb kamrai érintettséggel, rossz biventricularis 

funkció normális vagy közel normális ejekciós frakcióval, 
esetleg pericardialis/pleuralis folyadék jelenlétével [16, 
17]. Amyloidosis esetén jellegzetes a „sparkling”, csil-
lámlás jelenség. A diasztolés funkciózavar a legkorábban 
észlelhető echokardiográfiás eltérés és a klinikai tünetek 
megjelenése előtt már kimutatható [18, 19]. A szív-
ultrahangvizsgálat eredményét a klinikum függvényében 
kell értékelni. A diagnózis kulcsa a biatrialis dilatatio, 
a biventricularis, valvularis és interatrialis septummegvas-
tagodás [18]. A kis kamrai üreg miatt ’low cardiac out-
put’ alakulhat ki, amely az intracardialis nyomás emel
kedéséhez és tüdő-, valamint szisztémás pangáshoz 
vezethet. Az extracelluláris amyloidlerakódás sejtszintű 
működészavart, oxidatív stresszt és apoptózist hozhat 
létre. Ezenkívül kisérbetegséghez, illetve ingerületveze-
tési zavarokhoz, valamint direkt metabolikus diszfunkci-
óhoz vezethet [20]. A modernebb echokardiográfiás el-
járások, mint a speckle-tracking és/vagy háromdimenziós 
echokardiográfia, lehetővé teszik a szívüregek falmozgá-

2. ábra A háromdimenziós (3D) speckle-tracking echokardiográfia alkalmas módszer a szívüregek, kiemelten a bal karma részletes vizsgálatára, mivel egy di-
gitálisan rögzített, a bal kamrát is magába foglaló 3D adatbázis (echoköd) segítségével nemcsak a szívciklusnak megfelelő pontos üregi térfogatválto-
zások, hanem a falmozgások kvantitatív jellemzői, az úgynevezett strainek is egy időben mérhetők. A fentieken túl a különböző bal kamrai szegmen-
sek rotációs képessége is jellemezhető. A mérésekhez használt speciális szoftver segítségével a begyűjtött 3D echoködből kétdimenziós négyüregi (A) 
és kétüregi (B) hossztengelyi képet, illetve a bal kamráról három különböző szinten keresztmetszeti képet hozunk létre (C3, C5, C7). A módszer 
segítségével a bal kamráról 3D modell készíthető (piros D), valamint térfogat-, ejekciós frakció és izomtömegadatok is nyerhetők (piros E). Beállítás-
tól függően különböző strain, displacement, rotációs stb. görbék állíthatók elő (jelen esetben szegmentális longitudinális strain) (piros F) 

BK = bal kamra; BP = bal pitvar; JP = jobb pitvar
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sainak kvantitatív jellemzését úgynevezett strainanalízis 
segítségével (2. ábra). A bal kamra a szívciklus során 
mintegy kifacsarja saját magát (bal kamrai csavarodás 
vagy twist), ennek objektív jellemzése is lehetséges ezek-
kel az új módszerekkel. Bár részletes nagy volumenű 
vizsgálatok még nem történtek cardialis amyloidosisban 
ezekkel a vizsgálatokkal, a kezdeti eredmények érdekes 
és talán a jövőben diagnosztikus jelentőségű eltéréseket 
találtak: például igen gyakori előfordulásúnak tűnik a 
balkamra-csavarodás hiánya, az úgynevezett bal kamrai 
merevtest-rotáció cardialis amyloidosis fennállása esetén 
[21–25].

Cardialis MRI

A funkcionális és morfológiai jellemzők tekintetében ha-
sonló információt ad, mint a szív-ultrahangvizsgálat, 
azonban a diasztolés eltérések azonosításában jobb vizs-
gálómódszer. A globális subendocardialis késői gadolíni-
umhalmozás igen jellegzetes szívamyloidosisban [26], 
amely jól korrelál a prognózissal [27]. A cardialis MRI 
alkalmas arra, hogy balkamra-hypertrophiához vezető 
más betegségeket elkülönítsen az amyloidosistól [28]. 
Limitáló tényező lehet a veseelégtelenség, a pacemaker/
defibrillátor megléte, az extrém obesitas és a klausztrofó-
bia jelenléte. 

Szövettani vizsgálat

Amennyiben felmerül az amyloidosis lehetősége a klini-
kai kép, az EKG, az echokardiográfiás és biomarkerada-
tok alapján, akkor szövettanilag igazolni kell annak jelen-
létét, és meg kell határozni annak típusát. Mivel az 
amyloidosis csaknem minden esetben több szervet érint, 
a mintavétel bármely érintett szervből történhet, például 
bőr, vese, csontvelő, nyálmirigy, gastrointestinalis trak-
tus, de ritkán a szív is szóba jön. Bőrbiopszia során fon-
tos, hogy a subcutis zsírszövetből történjen a mintavétel. 
Endomyocardialis biopszia abban az esetben jön szóba, 
amikor a szívérintettség izolált vagy más vizsgálómód-
szerrel az amyloid típusa nem állapítható meg. A gyakor-
latban elvégzése általában az AL és ATTR típusok közti 
elkülönítés miatt ajánlott idősebb betegekben. A beavat-
kozáshoz köthető perforációs komplikáció ritka a szív-
ben. 

Rizikófelmérés és staging

A prognózist a szervkárosodás mértéke határozza meg, 
leginkább a szívérintettségé. Klinikai tényezők közül a 
rossz általános állapot, a súlyos posturalis hypotonia, a 
szívelégtelenség NYHA III–IV. stádium, az alacsony 
szisztolés vérnyomás (<100 Hgmm) a meghatározó. 
Laborparaméterek közül az NT-proBNP (>332 ng/l), a 
cardialis troponin T (>0,035 ng/ml) az alapja a Mayo 
Clinic staging rendszernek [29] (2. táblázat). III. stádi-

um esetén, amikor mind a két biomarker emelkedett, az 
átlagos túlélés hét–nyolc hónap [30]. A III-as stádiumba 
tartozó betegeknél, ha az NT-proBNP-érték >8500 
ng/L, a szisztolés vérnyomásérték <100 Hgmm, akkor a 
túlélés igen rövid (három hónap) [31]. Abban az eset-
ben, ha staging alkalmával magas a könnyűlánc-szint 
[32], illetve ha a csontvelőben több mint 10%-os a plaz-
masejtes infiltráció [33], akkor rosszabb túlélésre lehet 
számítani. 

Kezelés

Alapelvek

A szívamyloidosisról általánosságban elmondható, hogy 
rossz prognózisú betegség, de az amyloid típusa és a ke-
zelésre adott válaszadás miatt vannak eltérések. A kezelés 
alapelve az amyloidfibrillumokat képző prekurzor fehér-
jék mennyiségének csökkentése. A kezelés eredményes-
ségének lemérésekor fontos a csökkenés mértékének, 
valamint az érintett szervek működésére kifejtett hatásá-
nak ismerete. A legjobb a túlélés azokban a betegekben, 
akiknél komplett válasz (nincs kimutatható monokloná-
lis immunoglobulin sem a szérumban, sem a vizeletben 
immunfixációval, és a szabadkönnyűlánc-szint normál 
tartományban van) vagy nagyon jó parciális válasz (kön�-
nyű lánc <40 mg) alakul ki [34]. Szívérintettségben 
az  NT-proBNP-szint 30%-os vagy 300 ng/L mértékű 
csökkenése erőteljes választ mutat [31]. 

Amennyiben megvalósítható, és a beteg állapota lehe-
tővé teszi, a megfelelő tüneti ellátás (például szívelégte-
lenség kezelése) mellett három fő kezelési stratégia hatá-
rozza meg a terápiát. Először indukciós kemoterápia 
történik, amelynek feladata, hogy eltávolítsa a könnyű 
láncot termelő plazmasejteket a csontvelőből. Ezután 
szívtranszplantáció jöhet szóba, amely segít stabil cardi-
ovascularis rendszert létrehozni a nagy dózisú kemoterá-
pia előtt. Majd harmadik lépésként következhet a nagy 
dózisú melphalan kondicionáló kezelés után az autológ 
őssejt-transzplantáció [35]. Fontos megjegyezni, hogy 
csak válogatott esetekben jöhet szóba a fent említett 
komplex kezelés. Habár nő a teljes túlélés és a válaszadási 
arány, még mindig jelentős a kezeléshez kötött halálozás 
[36]. Jelentős szívérintettség esetén a kezdeti nagy dózi-

2. táblázat Mayo cardialis staging kritériumrendszer

cTnT≥0,035 
ng/ml

NT-proBNP≥332 
pg/ml

I. stádium Normál szint Normál szint Mindkét érték 
normál 

II. stádium Normál vagy 
emelkedett

Normál vagy 
emelkedett

Egyik érték 
emelkedett

III. stádium Emelkedett Emelkedett Mindkét érték 
emelkedett

cTnT = cardialis troponin T; NT-proBNP = N-terminal pro-brain nat-
riuretic peptide precursor
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sú kemoterápia kapcsán a szívvel kapcsolatos halálozás 
magas [35]. 

Szupportív kezelésként a vérnyomás szoros monitoro-
zása, a folyadékegyensúly fenntartása, alfa-agonisták 
használata autonóm neuropathia esetén, illetve a meg
felelő táplálkozás segíthet. Új terápiás támadáspontok 
állnak vizsgálat alatt főleg ATTR esetén, amelyek az 
amyloidfibrillumok képződését gátolják, direkt módon 
támadják a lerakódást vagy stabilizálják a prekurzor fe-
hérjét [28]. 

AL-amyloidosis kezelése

A kezelés alapköve a kemoterápia, amelynek célja a klo-
nális plazmasejtek elpusztítása, hogy minél hamarabb 
csökkenteni lehessen a kóros könnyűlánc-termelést, és 
vissza lehessen szorítani az érintett szervek károsodását 
[37]. A plazmasejtes betegség a jóindulatúnak tekinthe-
tő MGUS-állapottól a myeloma multiplex jelenlétéig 
terjedhet. Az AL-amyloidosisos esetek nagy részében 
MGUS-állapot áll fenn, azonban 10–15%-ban myeloma 
multiplex igazolódik. Az AL-amyloidosis három cso-
portba osztható: alacsony, közepes és magas rizikójú be-
tegek. 

Alacsony rizikójúak azok, akik jó általános állapotban 
vannak, az NT-proBNP<5000 ng/ml, cardialis troponin 
T<0,06 ng/ml, nincs jelentős mellkasi folyadék, auto-
nóm neuropathia vagy amyloidhoz köthető gastrointes-
tinalis vérzés és jó a veseműködés. Az összes AL-amyloi-
dosisos beteg közül ebbe a csoportba tartozik a betegek 
15–20%-a. Ezek a betegek a nagy dózisú melphalan és 
autológ őssejt-transzplantáció jelöltjei [38–40]. Az au-
tológ transzplantáció kapcsán nagyon fontos a megfelelő 
betegek kiválasztása, ebben segítséget nyújtanak a kardi-
ológiai biomarker-paraméterek, így a kezeléssel össze-
függő halálozás kevesebb mint 10% lehet [38, 39]. 

Az intermedier csoportba tartozók kombinált kemo-
terápiában részesülnek. Randomizált vizsgálati eredmé-
nyek nem állnak rendelkezésre, de kezelési opcióként 
orális melphalan és dexamethason kombináció vagy rizi-
kóadaptált formában cyclophoshamid, thalidomid és de-
xamethason (CTD) kombináció az elfogadott [41]. 
CTD-kombináció esetén 65–75%-os válaszarány érhető 
el három–négy hónapon belül [41, 42]. Bortezomib, 
cyclophosphamid és dexamethason kombinációval 
>90%-os válaszadási arányt mutat indukciós kezelésként, 
60%-ban nagyon jó parciális válasz (very good partial 
response – VGPR) vagy komplett válasz elérésével [43, 
44]. Ez a kombináció gyors és mély választ képes elő-
idézni, az érintett szervek, köztük a szív funkciójának 
javulását. Ezek alapján az intermedier csoportban ez az 
elsődleges választandó kezelés. Vizsgálatok folynak a 
bortezomib kiegészítésével melphalan és dexamethason 
esetén, valamint új proteoszómagátlók, mint a carfilzo-
mib vagy ixazomib eredményességét illetően. A lenalido-

mid és pomalidomid új típusú immunmodulátorok, el-
sősorban alkilálószerekkel kombinációban [45–47] és 
relabált vagy refrakter esetekben jönnek szóba. 

Magas rizikójú betegek esetén egyik kombináció sem 
bizonyult jobbnak a másiknál [29]. Az elmúlt évtized-
ben jelentős fejlődés volt megfigyelhető a myeloma mul-
tiplex kezelésben, ami AL-amyloidosis kapcsán is javulást 
hozott [48], az átlagos túlélés megduplázódott. Azon-
ban a betegek 25%-a továbbra is a betegséghez köthető 
szövődmények miatt hunyt el. A bortezomibalapú terá-
pia indukciós vagy konszolidációs kezelés esetén több 
mint 90%-os VGPR-arányt képes elérni [49, 50]. 

Eszközös lehetőségek

Pacemaker és ICD (beültethető cardioverter defibrillá-
tor) nem minden esetben előzheti meg a hirtelen szívha-
lált, mert gyakran elektromechanikus disszociáció ered-
ménye [31, 51]. Az ICD előnye nem bizonyított, a 
magas küszöbérték tűnik jó választásnak a beállítás kap-
csán [51]. 

Következtetés

A szívamyloidosis továbbra is kihívást jelent mind a diag-
nózis, mind a kezelés szempontjából. Amennyiben a tü-
netek felvetik a betegség lehetőségét, szisztémás kivizs-
gálás feltétlenül indokolt. Több szervet érintő betegség 
lévén, nem feltétlenül hematológus találkozik először a 
tünetekkel. Rendkívül fontos a kórkép gyors felismerése, 
kivizsgálása és a kezelés megkezdése. Szívérintettség gya-
núja esetén az EKG, biomarker-vizsgálatok, az echokar-
diográfia és a cardialis MR-vizsgálat adhat pontosabb 
képet. Szövettani mintavétel minden esetben indokolt, a 
mintát hematológiai területen tapasztalt patológussal 
célszerű vizsgáltatni az amyloid típusának pontos meg-
határozása céljából. Mivel szisztémás betegségről van 
szó, a mintavétel bármelyik érintett szervből, szövetből 
megtörténhet. A könnyebb hozzáférés és kevesebb szö-
vődmény tekintetében a szubkután zsírszövetből vett 
minta jó választás lehet. Számos klinikai vizsgálat foglal-
kozik új támadáspontú gyógyszerek fejlesztésével jelen-
leg is. Habár az elmúlt években a kezelési lehetőségek 
sokat javultak, előrehaladott szívamyloidosis fennállása 
esetén a túlélés még mindig igen rossz.

Anyagi támogatás: A szerzők anyagi támogatásban nem 
részesültek.

Szerzői munkamegosztás: Valamennyi szerző részt vett a 
közlemény megírásában, valamint az előzetes irodalmi 
adatok feldolgozásában.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik. 
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