Praktyczne zalecenia dotyczace diagnostyki réznicowej amyloidozy -

réznicowania amyloidozy ATTR od amyloidozy AL.

Stosowany obecnie w osrodkach kardiologicznych nieinwazyjny algorytm
diagnostyczny amyloidozy ATTR z zastosowaniem scyntygrafii z dwufosfonianem
znakowanym technetem (99mTcDPD) wymaga w pierwszym etapie wykluczenia

amyloidozy tancuchow lekkich (amyloidozy AL).

Amyloidoze AL mozemy fatwo wykluczy¢é w osrodku kardiologicznym
wykonujgc przesiewowe testy laboratoryjne. S3 to: test wolnych tancuchéw
lekkich kappa i lambda w surowicy (FLC, free light chain) oraz elektroforeza
wykonana technikg immunofiksacji biatek surowicy (SPIE, serum protein
immunofixation with electrophoresis) i biatek z dobowej zbidrki moczu (UPIE,
urine protein immunofixation with electrophoresis). Ujemny wynik wszystkich
trzech prawidtowo wykonanych testéw wyklucza amyloidoze AL z 99-procentowa
czutoscig i w tej sytuacji nie jest potrzebna konsultacja hematologiczna.
Warunkiem wiarygodnosci tej screeningowej diagnostyki laboratoryjnej jest
prawidtowy dobdr zlecanych testow, stosowanych w diagnostyce amyloidozy AL,
to znaczy wykonanie:

- immunofiksacji biatek surowicy (SPIE) i immunofiksacji probki z dobowej zbiorki
moczu (UPIE), a nie proteinogramu (elektroforeza), ktéry daje ok 50% wynikow
fatszywie ujemnych.

- oznaczenie stezenia WOLNYCH tANCUCHOW LEKKICH (FLC) KAPPA | LAMBDA
W SUROWICY, a nie taricuchéw lekkich.

Nalezy podkresli¢, ze dopiero ujemny wynik tych prawidtowo wykonanych

badan diagnostyki laboratoryjnej (czyli SPIE + UPIE + FLC) upowaznia nas do



wyboru nieinwazyjnego algorytmu diagnostycznego, czyli wykonania scyntygrafii,
z pominieciem wykonywania biopsji narzgdowych. Btedny dobdr testéw
diagnostycznych zlecanych w osrodkach kardiologicznych, moze skutkowac
nierozpoznaniem amyloidozy AL i w konsekwencji moze doprowadzi¢ do smierci
chorego wskutek nieleczonej choroby nowotworowej; tym bardziej, ze u ok. 10-
30 % chorych z amyloidozg AL moze wystgpi¢ dodatni wynik scyntygrafii (zwykle

w stopniu 1 lub 2 wg Perugini)

Prowadzac tg przesiewowg diagnostyke mozemy napotkac¢ dwie sytuacje,

w ktorych pomimo pewnych odchyle w wynikach testu FLC nie jest konieczna

konsultacja hematologiczna i mozna stosowac algorytm nieinwazyjny :

- podwyzszone stezenie obu wolnych tancuchow lekkich (kappa i lambda), przy
zachowanym prawidtowym ich stosunku; FLC kappa/lambda 0,26 - 1,65,
i ujemnych wynikach immunofiksacji biatek surowicy i moczu. Sytuacja ta dotyczy
najczesciej pacjentow z pobudzeniem uktadu immunologicznego (np. w przebiegu
infekcji lub choroby autoimmunologicznej) lub chorych z uszkodzeniem nerek.

- izolowane, nieznaczne, podwyzszone @ stezenie tancucha  kappa,
a w konsekwencji réwniez podwyzszony stosunek FLC kappa do lambda. Dzieje sie
tak najczesciej u chorych z niewydolnoscig nerek lub starszych. Jezeli wyniki
pozostatych testow (immunofiksacji surowicy i moczu) sg ujemne, to dla
pacjentdw z GFR<45ml/min nalezy przyja¢ jako gorng granice stosunku

kappa/lambda wartos¢ 3,30, a u 0sdéb w wieku 70+ wartos¢ 2,59.
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