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Ponizej zamieszczono pytania testowe umozliwiajace sprawdzenie wiedzy obejmujace;j

zagadnienia, o ktorych jest mowa w niniejszym numerze ,,Hematologii”.

Ryzykiem wystapienia amyloidozy AA sa obciazeni: 1) chorzy z przewleklymi chorobami reumatoidalnymi,
w tym reumatoidalnym zapaleniem stawow (RZS) i mlodzienczym idiopatycznym zapaleniem stawow
(JIA juvenile idiopathic arthritis); 2) pacjenci z hiperurykemia, cukrzyca typu 2, otyloscia i ostrym
zapaleniem stawu kolanowego w przebiegu zakazenia gronkowcem zlocistym; 3) chorzy z zespolami
autozapalnymi uwarunkowanymi genetycznie; 4) chorzy z objawami zespolu cie$ni nadgarstka
przewlekle dializowani z powodu nefropatii cukrzycowej; 5) osoby przewlekle uzaleznione od dozylnych
s§rodkow odurzajacych

A

2oow

Prawdziwe sa stwierdzenia 1), 4) 1 5)
Prawdziwe sa stwierdzenia 1), 3) i 5)
Prawdziwe sa stwierdzenia 1), 2) 1 5)
Prawdziwe sa stwierdzenia 1), 3) 1 4)
Prawdziwe sa stwierdzenia 1), 2) 1 4)

U 65-letniego mezczyzny, od 20 lat chorego na RZS, leczonego niesystematycznie konwencjonalnymi
lekami modyfikujacymi przebieg choroby, w dwoch kolejnych badaniach stwierdzono bialkomocz

w granicach 0,5 g/dobe. U przedstawionego chorego z powodu podejrzenia amyloidozy AA w pierwszej
kolejnosSci nalezy wykonac:

A.

Biopsje nerki

B. Biopsje tkanki tluszczowej jamy brzusznej
C.
D
E

Biopsje $linianki

. Biopsje §luzéwki odbytu
. Nie ma potrzeby dalszej diagnostyki, poniewaz obraz kliniczny wystarcza do potwierdzenia rozpoznania

Aby monitorowac skuteczno§¢ leczenia inhibitorem interleukiny 1 (IL-1) u chorego na amyloidoze AA
nerek w przebiegu rodzinnej goraczki srodziemnomorskiej, nalezy:

A.

Wykonac biopsje tkanki ttuszczowej brzucha w kierunku obecno$ci zlogdw amyloidu

B. Wykonac seryjne oznaczenie stezenia bialka C-rekatywnego (CRF, C-reactive protein)
C. Systematycznie oceniaé stezenie IL-1

D.
E

. Przeprowadzi¢ badanie stezenia surowiczego amyloidu A (SAA, serum amyloid A) 3—4 razy w roku

Wykonac ilo$ciowa ocene ztogdw amyloidu w scyntygrafii z uzyciem znakowanego surowiczego biatka P (SAP, serum amyloid P)

Badanie minimalnej choroby resztkowej w amyloidozie AL:

A
B.

C.

=

Jest jednym z obowiazujacych kryteriow oceny odpowiedzi hematologicznej

To parametr o potencjalnym znaczeniu prognostycznym w odniesieniu do przezycia bez progresji (PFS, progression-free survival)
choroby i przezycia catkowitego (OS, overall survival)

Polega na okre$leniu odsetka klonalnych limfocytow B CD20+ w krwi obwodowe;j
Dotyczy iloSciowego pomiaru biatka monoklonalnego

Jest zasadne u chorych na amyloidoze po pierwszej linii leczenia
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Pytania testowe

Wedtug ostatnich doniesien dotyczacych zastosowania cytometrii przeplywowej u chorych na amyloidoze AL
istotng warto§¢ prognostyczna moze miec:

A. Stopien ekspres;ji beta,-mikroglobuliny na plazmocytach

B. Ocena stopnia zajecia szpiku przy rozpoznaniu

C. Badanie krazacych plazmocytow we krwi (cPC, circulating plasma cells)

D. Badanie minimalnej choroby resztkowej
E

. Prawdziwe s3 twierdzenia B), C) 1 D)

Wskaz prawdziwe twierdzenie dotyczace stosowania doksycykliny w leczeniu amyloidoz uktadowych:
A. Toksyczno$¢ uniemozliwia jej stosowanie w 50% przypadkow

B. Nie ma danych dotyczacych jej aktywno$ci klinicznej w leczeniu amyloidozy transtyretynowe;j

C. Poprawia rokowanie wylgcznie w grupie chorych na amyloidoze AL o stopnia IIIb wedtug klasyfikacji Mayo Clinic z 2004 roku
D. Wykazuje dzialanie antyamyloidogenne i antyamyloidowe
E

. Jest stosowana w dawce dobowej 100 mg przez 3 miesigce

U chorego z rozpoznang amyloidoza przebiegajaca z zajeciem mie$nia sercowego podtyp amyloidozy
ustala sie na podstawie:

A. Wspolwystepowania zajecia tkanek miekkich

B. Wspolwystepowania gammapatii monoklonalnej

C. Wspoélwystepowania zajecia nerwdéw obwodowych

D. Wspoélwystepowania zajecia watroby i nerek

E. Typowania amyloidu

Do kryteriow dyskwalifikujacych pacjenta z amyloidoza AL z leczenia duzymi dawkami melfalanu

z przeszczepieniem autologicznych krwiotworczych komorek macierzystych (auto-HSCT, autologous
hematopoietic stem cel transplantation) naleza: 1) wiek chorego < 65 lat; 2) wydolno§¢ serca w III klasie
III wg NYHA (New York Heart Administration); 3) osoczowe stezenie N-koncowego fragmentu propeptydu
natriuretycznego typu B (NT-proBNPB, N-terminal pro-B-type natriuretic peptide) < 1000 ng/ml;

4) pojemnos$¢ dyfuzyjna dwutlenku wegla > 50%; 5) zajecie > 3 narzadow; 6) osoczowe stezenie ferrytyny
> 1000 ug/l; 7) skurczowe ciSnienie tetnicze > 90 mm Hg; 8) frakcja wyrzutowa lewej komory < 45%.

A. Prawdziwe sg twierdzenia 2), 5) 1 6)

B. Prawdziwe s3 twierdzenia 2), 5) i 8)

C. Prawdziwe s3 twierdzenia 2), 3) i 8)

D. Prawdziwe s3 twierdzenia 3), 4) i 8)
E.

Prawdziwe sa twierdzenia 1), 2) 1 5)

Ktoére z wymienionych nizej parametrow uwzgledniono w zrewidowanej skali prognostycznej Mayo Clinic
z 2012 roku stuzacej do oceny rokowania chorych na amyloidoze AL: 1) stezenie NT-proBNP > 1800 ng/l;
2) stezenie sercowej troponiny T (cTnT, cardiac troponin T) 0,025 ng/ml; 3) stezenie NT-proBNP > 5000 ng/l;
4) proteinuria > 5 g/dl; 5) roznica miedzy zajetym i niezajetym wolnym lancuchem lekkim dFLC
(difference between involved and uninvolved light chain) > 180 mg/l; 6) wartoS¢ szacowanego wspolczynnika
filtracji klebuszkowej (eGFR) < 50 ml/min/1,73 m?; 7) stezenie gamma-glutamylotranspeptydazy (GGTP)
> 120 jm./1

A. Prawdziwe sg twierdzenia 2), 3) i 5)

Prawdziwe sa twierdzenia 1), 2) 1 6)

B.

C. Prawdziwe s3 twierdzenia 1), 2) 1 4)
D. Prawdziwe s3 twierdzenia 1), 2) i 5)
E.

Prawdziwe sa twierdzenia 2), 4) 1 7)
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Pytanie 10.

W przypadku amyloidozy podejrzenie zajecia serca przez zlogi amyloidu mozna wysnu¢ na podstawie
nastepujacych badan: 1) badania moczu w kierunku obecno$ci biatka Bence’a-Jonesa; 2) badania
echokardiograficznego; 3) badania histopatologicznego bioptatu miesnia sercowego; 4) proteinogramu
bialek osocza; 5) rezonansu magnetycznego serca; 6) scyntygrafii serca; 7) stezenia NT-proBNP w osoczu;
8) stezenia transtyretyny w osoczu

A. Prawdziwe sg twierdzenia 2), 5), 6) 1 8)

Prawdziwe sa twierdzenia 1), 2), 5) 1 7)

Prawdziwe sa twierdzenia 2), 3), 7) 1 8)

Prawdziwe sa twierdzenia 2), 3), 5) 1 6)

B oow

Wszystkie powyzsze twierdzenia sa prawdziwe

Pytanie 11.

Obraz echokardiograficzny w amyloidozie z zajeciem serca moze sie charakteryzowac: 1) przerostem
mieSnia sercowego; 2) uposledzeniem funkcji skurczowej serca; 3) zwapnieniem zastawek trojdzielne;j
i plucnej; 4) podwyzszonym ilorazem fali E/A naplywu mitralnego > 2 (restrykcyjnym naplywem
mitralnym); 5) rozstrzenia lewej komory; 6) powiekszeniem wszystkich jam serca; 7) ptynem w worku
osierdziowym; 8) stenoza aortalna.

A. Prawdziwe sg twierdzenia 2), 3), 5) 1 6)

B. Prawdziwe s3 twierdzenia 1), 3), 6)17)

C. Prawdziwe s3 twierdzenia 1), 2), 4)17)

D. Prawdziwe s3 twierdzenia 3), 4), 5) 1 8)
E

. Prawdziwe sa twierdzenia 1), 4), 7)1 8)

Pytanie 12.

Wysokodawkowana chemioterapia wspomagana auto-HSCT w amyloidozie AL:

A. Stanowi uznang metode leczenia pacjentow z grupy wysokiego ryzyka

B. Stanowi uznang metode leczenia pacjentow z grupy poSredniego ryzyka

C. Szczegolne korzySci z jej zastosowania obserwuje sie u chorych na amyloidoze AL w stopniu zaawansowania IIIb wg klasyfikacji
Mayo Clinic z 2004 roku

D. Stanowi uznana metode leczenia pacjentéw z grupy niskiego ryzyka

E. W kazdym przypadku poprzedza ja leczenie indukujace remisje

Pytanie 13.

Wskaz prawdziwe twierdzenie dotyczace stosowania doksycykliny w leczeniu amyloidozy AL:

A. Aktywno$¢ kliniczng doksycykliny w leczeniu amyloidozy AL udokumentowano w prospektywnych randomizowanych
badaniach klinicznych

Nie zaleca sie jej stosowania ze wzgledu na zia tolerancje w grupie chorych na amyloidoze AL

Na jej potencjal w leczeniu amyloidozy AL z zajeciem serca wskazuja dane z analiz retrospektywnych

Zaleca sie, aby w leczeniu amyloidozy AL doksycykline stosowacé nie dluzej niz 12 miesiecy

= oow

W leczeniu amyloidozy AL doksycyklina wykazuje aktywno$¢ kliniczna wylacznie w leczeniu zajecia nerek

Pytanie 14.

Wskaz prawdziwe twierdzenia dotyczace neuropatii w przebiegu amyloidozy ukladowej AL: 1) ztogi
amyloidu odkladaja sie glownie w malych wioknach nerwowych, poczatkowo sg uszkadzane wiokna
niezmielinizowane; 2) neuropatie obwodowa stwierdza sie w ponad 50% przypadkow; 3) w przebiegu
neuropatii w pierwszej kolejnosci dochodzi do zaburzen czucia glebokiego, a nastepnie bolu i temperatury;
4) zaburzeniom czucia moga towarzyszy¢ objawy gastroparezy i hipotensji ortostatycznej; 5) w leczeniu
neuropatii w przebiegu amyloidozy najwieksze znaczenie maja koanalgetyki, takie jak pochodne kwasu
gamma-aminomastowego.

A. Prawdziwe sg twierdzenia 2), 3) 1 5)

Prawdziwe s3 twierdzenia 1) 1 5)

Prawdziwe sa twierdzenia 1) i 4)

Prawdziwe sa twierdzenia 3) i 4)

moow

Prawdziwe sa twierdzenia 1), 2) 1 3)

OFT “O€T ‘del ‘01T ‘doT ‘dé ‘ds ‘d. ‘d9 “ds ‘dy ‘ds ‘de ‘dl
1ZPaImodpo 9MOfpIMRI]

268 www.hematologia.viamedica.pl



