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Zasady diagnostyki amyloidozy serca
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Amyloidoza serca (CA)

+ Proces naciekania sciany serca amyloidem — pozakomaorkowym
Typu d2|k|ego

wioknistym biatkiem AT
i 95% CA
<}'

v W Polsce najczesciej spotykamy amyloidoze ATTR' (transtyretynowa, zwykle

ATTRwt, ,wild type” - transtyretyna bez mutacji; rzadziej posta¢ dziedziczna
(ATTRy, ,variant”) oraz amyloidoze tancuchow lekkich z zajeciem serca (AL-CA)

v' Obie postacie CA posiadajg dedykowane terapie w ramach programow owiezanazp2-
lekowych B.162 (od sierpnia 2024 tafamidis w ATTR-CA) oraz B.145 (uktadowa one (predsoneh
amyloidoza AL)

+ Echokardiografia nie roznicuje podtypu amyloidozy, stanowi
jednak (obok MRI) kluczowe narzedzie oceny zajecia serca —
ATTR-CA rozpoznac powinien KARDIOLOG !
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Ogdlne diagnostyki rozpoznania amyloidozy serca

« Skrining amyloidozy serca? dotyczy pacjentow z niewydolnoscig serca i niewyjasnionym
pogrubieniem sciany lewej komory (212mm) — a niekiedy takze oceny zajecia serca u pacjenta z
rozpoznang amyloidozg AL

CHO: koncentryczne pogrubienie $cian Iewej) :I; Potwierdzenie amyloidozy serca w

: . .. obrazowaniu (ALGORYTMY ECHO albo
komory 212mm (o nieznanej etiologii) cechy w rezonansie magnetycznym)

« Zwré¢ uwage na: (E

v’ silnie echogenne miokardium

i ktérekolwiek z ponizszych:

. nasl |Oﬂa dySfU ﬂkC_je ) ) g / Kliniczna grupa ryzyka lub systemowe objawy sygnatowe \
rozkurczowg, duze przedsionki | & (»czerwona flaga”)
. ) . * Niewydolnos$¢ serca = 65 r.z. I
v mOZ| we pOg ru bleﬂle Za Stawek ; * Stenoza aortalna > 65 r.z. (zwtaszcza niskogradientowa LF/LG)
. s . . L * Podcisnienie tetnicze lub normalizacja nadci$nienia tetniczego
| SClan WSZYSTK|C H _Jam Serca :'ﬂ * Rozpoznana dyskrazja plazmocytarna / szpiczak
v Cha ra kte I’yStyCZ ny WZOorzec E * Swoisty wzor strainu LV (zachowany w koniuszku) w ECHO
t . L. |< t s a. * W MRI: wzmozone T1, LGE i ECV, zaburzona kinetyka gadolinu
strain - ,wisienka na torcie < * Relatywnie niski woltaz QRS, zatamki Q (bez zawatu) . .
. = | . Blok przedsionkowo-komorewy Rozpoznanie ostateczne amyloidozy
Brak pa‘tog nomon|cznego 6 * Przewlekle podwyzszone troponiny serca — ocena gammapatii k|ona|nej’
. . o * Neuropatia obwodowa lub neuropatia autonomiczna . .
ObJaWU amylmdozy w echo . batwe siniacrenie i scynltylfrafla serca, ewentualnie
: * Biatkomocz iopsja lub rezonans magnetyczny oraz
serca =» stosuj algorytmy * Zerwanie Sciegien (np. ,objaw Popeye”) bsl shetyezny
. . g - - « Ciasnota kanatu kregowego testy genetyczne
pOtWIeI’dzaJaCe d |ag ﬂOZ@ \' Obustronny zesp6t cies$ni nadgarstka j

Wg Garcia-Pavia P et al. Eur Heart J. 2021;42:1554-1568. /
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Grubsza, echogenna sciana LV (+ sciany innych jam serca, zwykle bez LVOTO; O TAPSE), nierzadko pogrubienie zastawek I
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\_ Poszerzone przedsionki, znaczna dysfunkcja rozkurczowa  Zachowane odksztatcenie podtuzne tylko w koniuszku LV — ,apical sparing”) /
/ [ ] [ ] [ ] [ ] [ ] [ ] \
Algorytmy echokardiograficznej diagnostyki amyloidozy serca
2 Sciezki potwierdzenia amyloidozy ATTR serca w echo3 [Sa dostgpne komercyjne a_'g°rytmy_52t“°2“e’]
' inteligencji wspomagajgce skrining CA
Co hajmnie; 2 cechy: IWT score: ATTR-CA, gdy =28 punktow: Zajecie serca w amy|0idozie AL:
* Dysfunkcja rozkurczowa * Wzgledna grubos$é $cian LK
stopien 2-3 (IVS+PWT)/LVEDD >0,6: 3 pkt " Rozpoznanie AL - CA, gdy =5 punktow: |
* Niskie predkosci miokardialne w - Stosunek odksztatcenia podituznego segm. «  Wozgledna grubosé scian LK
doplerze tkankowym: LU B koniuszka : podstawnych LV >2,9: 3 pkt (IVS+PWT)/LVEDD >0,52: 2 pkt
s, e, a’<bcm/s « TAPSE = 19mm: 2 pkt - Stosunek E/e’ >10: 2 pkt
* O odksztatcenie podtuzne lewe; e Stosunek E/e’>11 : 1 pkt *  TAPSE <19mm: 1 pkt
komory: * LV GLS gorszy hiz -13%: 1 pkt « LV GLS gorszy niz -14%: 1 pkt
LV GLS gorszy niz -15% < 2 punkty wyklucza ATTR-CM 9 < 1 punkt wyklucza AL-CA )
- J
a4 Opracowano w ramach nieograniczonego grantu edukacyjnego firmy Pfizer Polska sp. z o.0. I
/-'\ prof. dr hab. n. med. Jarostaw D. Kasprzak, Asocjacja Echokardiografii Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego
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“HE‘M g\ﬁ:‘
O Az ECHDW *"jﬁ LF/LG — niskogradientowa niskoprzeptywowa (stenoza aortalna), LGE — p6zne wzmocnienie gadolinem, LV — lewa komora, LVEDD — wymiar kohcoworozkurczowy lewej komory, \

MRI — rezonans magnetyczny, PW - grubos¢ tylnej sciany lewej komory w rozkurczu, TAPSE — amplituda skurczowego ruchu pierscienia trojdzielnego

\ 4. Boldrini M et al. J Am Coll Cardiol Img. 2020;13:909-20. N
*J’}"-!‘ 'F‘Q a’, e’, s’ — predkosci miokardialne (pierscien mitralny), CA — amyloidoza serca, ECV — objetos¢ zewngtrzkomérkowa, IVS — grubos¢ przegrody miedzykomorowej w rozkurczu, % Pﬁ'zer
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