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Streszczenie
Rozpoznanie zajęcia przewodu pokarmowego w przebiegu amyloidozy stanowi wyzwanie diagno-
styczne z powodu niespecyficznego i zróżnicowanego obrazu klinicznego. Depozyty amyloidu mogą 
wpływać na strukturę i funkcję każdego narządu układu pokarmowego, głównie wątroby i jelita  
cienkiego. Najczęstsze objawy to zmniejszenie masy ciała, przewlekłe biegunki, bóle brzucha  
i krwawienia z przewodu pokarmowego. Rozpoznania dokonuje się na podstawie badania histo-
patologicznego z barwieniem czerwienią Kongo i z wykazaniem dwójłomności depozytów amyloi-
dowych w świetle spolaryzowanym. Ocena taka powinna być wykonana u każdego chorego z nie-
wyjaśnionymi, przewlekłymi objawami ze strony przewodu pokarmowego. Z kolei zajęcie wątroby 
objawia się jej powiększeniem oraz wzrostem stężenia fosfatazy zasadowej we krwi. Rokowanie  
w amyloidozie układu pokarmowego zależy od jej etiologii i stopnia uszkodzenia narządów, pogar-
szają je zajęcie wątroby i niedożywienie.
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Abstract
Gastrointestinal (GI) amyloidosis represents a significant diagnostic challenge due to its nonspe-
cific clinical features. The amyloid depositions can interfere with GI tract organ structure and 
function, most notably with the liver and small bowel. Clinical symptoms of GI amyloidosis include 
weight loss, chronic diarrhoea, abdominal pain, and GI bleeding. Pathological examination estab-
lishes the diagnosis with a demonstration of Congo red positive substance with apple green bire-
fringence. Although a rare manifestation of amyloidosis, staining for amyloid should be considered 
in all patients undergoing GI biopsy who have unexplained chronic symptoms. Hepatomegaly and 
elevation of alkaline phosphatase are the most common clinical and biochemical findings in liver 
involvement. Prognosis varies depending on the aetiology of the disease, with hepatic involvement 
and malnutrition leading to the poorest outcomes.
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Wprowadzenie

W patogenezie amyloidozy dominującą rolę 
odgrywa odkładanie się depozytów amyloido-

wych w różnych tkankach i narządach, najczęściej  
w nerkach i sercu, ale także w układzie nerwowym, 
wątrobie i przewodzie pokarmowym. Obraz klinicz-
ny amyloidozy jest bardzo zróżnicowany, zależy od 
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rodzaju i liczby zajętych narządów, a także stopnia 
ich uszkodzenia [1, 2]. Zajęcie przewodu pokarmo-
wego dotyczy 3–22% wszystkich chorych na amy-
loidozę, a powiększenie wątroby jest obserwowane 
u 6–28% chorych [3–7]. Z kolei opisywana częstość 
występowania pojedynczych objawów klinicznych 
ze strony przewodu pokarmowego waha się od 4% 
do 45%, z częstym ich współwystępowaniem [3–8].

Zajęcie przewodu pokarmowego może być je-
dynym objawem amyloidozy lub — częściej — jego 
uszkodzenie jest składową zajęcia kilku narządów 
w amyloidozie układowej. Postać zlokalizowana 
dotyczy poniżej 20% chorych, a nieprawidłowe 
białka są wytwarzane przez plazmocyty nacieka-
jące zajętą część przewodu pokarmowego. Z kolei 
postać układowa występuje u około 80% chorych, 
a białko prekursorowe, wytwarzane w innym 
narządzie, wraz z krwią dostaje się do tkanek 
przewodu pokarmowego, gdzie odkłada się w prze-
strzeni pozakomórkowej w postaci amyloidu [4, 9]. 
Równoczesne odkładanie się amyloidu w dwóch 
narządach opisywano u 35–50%, a w trzech lub 
więcej — u 18% chorych [3, 4]. Natomiast zajęcie 
jedynie przewodu pokarmowego, bez uszkodzenia 
jakiegokolwiek innego narządu, obserwowano  
u 7,5% chorych, a u 5,7% doszło do izolowanego 
zajęcia wątroby [5].

Ze względu na zajęcie tych samych narządów 
w różnych typach amyloidoz nie jest możliwe 
ustalenie podtypu choroby wyłącznie na podstawie 
fenotypu klinicznego, choć amyloidoza AA (wtór-
na) najczęściej uszkadza nerki, a amyloidozy AL 
(antibody light-chain) i transtyretynowej (ATTR) 
mogą się objawiać izolowanym zajęciem serca. 
Wśród chorych z zajęciem przewodu pokarmowego 
dominuje rozpoznanie amyloidozy AL — do 52– 
–83%, rzadziej amyloidoz AA (10,7–12,5%) i ATTR 
(4,2–16%) [6, 10, 11]. Rzadkość i heterogenność 
amyloidoz oraz ich zróżnicowany i niespecyficzny 
obraz kliniczny wymuszają współpracę specjalistów 
wielu dziedzin, zarówno na etapie rozpoznawania, 
jak i leczenia tych chorób.

Objawy kliniczne

Amyloidoza przewodu pokarmowego nie ma 
jednolitego obrazu klinicznego, objawy są nie-
swoiste, a manifestacje endoskopowe niecharak-
terystyczne. Początkowo może ona przebiegać 
bezobjawowo, co dodatkowo utrudnia rozpoznanie, 
a średni czas od wystąpienia objawów do rozpozna-
nia wynosi 7 miesięcy [12]. Dominujące objawy to 
przewlekła biegunka, zaburzenia wchłaniania oraz 
nudności i wymioty, które mogą doprowadzić do 

znacznego wyniszczenia chorego. Luźne stolce, 
od kilku do kilkunastu na dobę, zazwyczaj nie za-
wierają domieszek patologicznych, w tym krwi ani 
śluzu. Rzadziej, w zespole złego wchłaniania, mogą 
być obserwowane wypróżnienia o charakterze 
biegunek tłuszczowych [13]. Objawy mogą sugero-
wać nieswoiste zapalenia jelit (IBD, inflammatory 
bowel disease), zwłaszcza chorobę Leśniowskiego-
-Crohna [14]. Przewlekłe biegunki mogą wynikać 
także z zajęcia autonomicznego układu nerwowego  
i z wtórnych zaburzeń motoryki, a nie z bezpośred-
niego odkładania złogów amyloidu w przewodzie 
pokarmowym [15].

Jednym z najczęściej opisywanych wczesnych 
objawów amyloidozy przewodu pokarmowego 
jest niezamierzona utrata masy ciała [12, 16]. Jej 
patogeneza jest złożona; może wynikać zarówno 
z zaburzeń wchłaniania i przewlekłych biegunek, 
jak i zmniejszenia apetytu lub uczucia wczesnej 
sytości. Kolejną jej przyczyną są nudności i wymio-
ty, a także poposiłkowe bóle brzucha, skutkujące 
zmniejszeniem objętości i częstości przyjmowania 
posiłków. Zmniejszenie masy ciała bywa bardzo 
istotne, prowadząc do niedowagi, wychudzenia  
i niedożywienia chorego. W takich sytuacjach 
często towarzyszą jej niedokrwistość, hipoalbu-
minemia i zaburzenia elektrolitowe, a chory może 
wymagać żywienia pozajelitowego [16].

Z kolei odkładanie złogów amyloidu w na-
czyniach krwionośnych przewodu pokarmowego 
zwiększa ich kruchość i może być przyczyną 
krwawienia, zarówno z górnego, jak i z dolnego 
jego odcinka. Klinicznie obraz może sugerować 
niedokrwienne zapalenie jelit, IBD lub raka jelita 
grubego [17]. Depozyty amyloidu w przewodzie 
pokarmowym mogą mieć również postać polipów 
zlokalizowanych w żołądku lub w jelicie grubym  
i być przyczyną przewlekłego utajonego krwawie-
nia z przewodu pokarmowego [18].

W przebiegu amyloidozy opisywano także 
zaburzenia motoryki przewodu pokarmowego  
i objawy gastroparezy, gdy w wyniku neuropatii 
autonomicznej dochodzi do opóźnienia opróżniania 
żołądka mimo braku przeszkody mechanicznej. 
Klasycznymi objawami gastroparezy są uczucie 
wczesnej sytości i pełności w nadbrzuszu oraz 
wymioty niestrawioną treścią pokarmową [19].

Kolejnym objawem stwierdzanym u 8–16% 
chorych na amyloidozę jest powiększenie języka, 
nierzadko utrudniające mówienie, objawiające się 
bełkotliwą mową [20, 21]. Mogą być widoczne afty 
i owrzodzenia na bocznych powierzchniach języka, 
powstałe wskutek jego przygryzania. Charakte-
rystyczne są także chrapanie, okresy bezdechu 
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nocnego oraz zaburzenia fazy gardłowej połyka-
nia [22]. Powiększenie języka może występować  
także w niedoczynności tarczycy, niedoborze witami- 
ny B12, akromegalii i nowotworach [23]. W niektó-
rych sytuacjach klinicznych ostateczne rozpoznanie 
przynosi dopiero biopsja języka [24, 25].

Obraz endoskopowy

Zajęcie przewodu pokarmowego w przebiegu 
amyloidozy nie ma charakterystycznego obra-
zu endoskopowego, a prezentowane objawy nie 
„przepowiadają” zmian widocznych w badaniach 
endoskopowych [8]. U chorych mogą występo-
wać niespecyficzne, dyskretne objawy kliniczne 
i niewspółmiernie istotne zmiany endoskopowe. 
Najczęściej obserwuje się granulowanie, zaczer-
wienienie i obrzęk błony śluzowej, z obecnością 
nadżerek, owrzodzeń lub polipów [22]. Przy zajęciu 
jelita cienkiego bywa widoczne wygładzenie fałdów, 
a w badaniu mikroskopowym zaburzenie struktury 
błony śluzowej, aż do całkowitego zaniku kosmków, 
z pozakomórkowymi depozytami amyloidu. Zmiany 
te dotyczą zwłaszcza dwunastnicy, dlatego zaleca 
się pobieranie wycinków z tej części jelita cienkiego 
[24]. Dodatkowo mogą wystąpić kruchość i łatwość 
krwawienia z błony śluzowej, a obraz endoskopowy 
może sugerować nieswoiste zapalenia jelit [14]. 
Opisywano również zwężenia nieprzepuszczające 
endoskopu i nacieczenie ściany powodujące cał-
kowitą niedrożność, wymagającą leczenia opera-
cyjnego [25]. Amyloidoza może także przybierać 
formę guza jelita grubego, zmniejszającego swoje 
rozmiary po leczeniu zachowawczym [26].

W celu rozpoznania amyloidozy niezbędne 
jest barwienie materiału tkankowego czerwienią 
Kongo, z wykazaniem charakterystycznej dwój-
łomności depozytów amyloidowych w świetle 
spolaryzowanym. Następnym krokiem jest wyko-
nanie badań w celu różnicowania typu amyloidozy, 
najczęściej poprzez ocenę immunohistochemiczną 
z zastosowaniem panelu przeciwciał skierowanym 
przeciwko białkom o potencjale amyloidogennym, 
czyli tak zwane typowanie amyloidu [9].

Podczas badania endoskopowego obowiązu-
jącą zasadą jest pobieranie wycinków do badania 
histopatologicznego z każdej nieprawidłowości,  
a w przypadku przewlekłej biegunki lub podejrzenia 
zaburzeń wchłaniania — także z makroskopowo 
prawidłowej błony śluzowej w celu weryfikacji 
mikroskopowej [27]. Celowane biopsje z barwie-
niem czerwienią Kongo umożliwiają potwierdze-
nie zajęcia przewodu pokarmowego w przebiegu 
amyloidozy z czułością 45–97% [3, 8, 24, 28]. 

Według danych z piśmiennictwa u chorych, u któ-
rych wynik biopsji przewodu pokarmowego jest 
dodatni, częściej występują także uszkodzenie 
mięśnia sercowego w przebiegu amyloidozy [8]. 
Potwierdzenie amyloidozy uzyskiwano z każdego 
zajętego odcinka przewodu pokarmowego, najczęś-
ciej z żołądka, dwunastnicy lub z jelita grubego  
[3, 8, 28]. Najrzadziej wycinki były pobierane z jeli-
ta czczego i krętego, także ze względu na mniejszą 
dostępność badań enteroskopowych [6, 10]. Biopsje 
zarówno żołądka, jak i dwunastnicy, pozwoliły na 
potwierdzenie rozpoznania w 91,3%, w porównaniu 
z samą biopsją żołądka, w przypadku której odsetek 
ten wynosił 62,1% [28].

Najczęściej obserwowane objawy amyloidozy 
układu pokarmowego podano w tabeli 1, natomiast 
w tabeli 2 wskazano najczęstsze odchylenia w bada-
niu przedmiotowym stwierdzane w tym schorzeniu.

Biopsja endoskopowa jest bezpieczniejszą  
i łatwiej dostępną metodą służącą potwierdzeniu 
amyloidozy niż biopsja innych narządów, na przy-
kład nerki lub wątroby. W wybranych sytuacjach 
klinicznych może być metodą z wyboru wyko-
rzystywaną w celu dokonania rozpoznania, jeżeli 
zawodzą inne metody, w tym ocena biopsji tkanki 
tłuszczowej z fałdów brzucha. Udowodniono, że  
w amyloidozie z zajęciem nerek i przewodu po-
karmowego biopsja dwunastnicy w 97–100% przy-
padków, a biopsje żołądka lub odbytnicy w 76% 
przypadków pozwalały na ostateczne rozpoznanie, 
bez konieczności biopsji nerek [24].

Tabela 1. Najczęstsze objawy amyloidozy układu pokarmo-
wego (na podstawie [3–8, 28])

Table 1. The most common symptoms of gastrointestinal 
amyloidosis (based on [3–8, 28])

Objaw kliniczny Częstość  
występowania 

(%)

Zmniejszenie masy ciała 29–45

Biegunka 11–32

Bóle brzucha 20–23

Dyspepsja 12–23

Wzdęcia 13–19

Nudności, wymioty 12–18

Krwawienie z przewodu pokarmowego 4–25

Zaparcia 9–16

Zaburzenia połykania 4–10

Uczucie wczesnej sytości 5–9

Uczucie pełności w nadbrzuszu 5

Zgaga 3



90

Hematologia 2019, tom 10, nr 2

https://journals.viamedica.pl/hematologia

Zajęcie wątroby

Zajęcie wątroby w przebiegu amyloidozy 
dotyczy 6–28% chorych, a w badaniach sekcyj-
nych wykazywana jest obecność złogów amyloidu  
w wątrobie u nawet 25% osób z tą chorobą [29–31]. 
Do odkładania amyloidu w wątrobie dochodzi  
w macierzy pozakomórkowej, w przestrzeniach 
okołozatokowych i w ścianach naczyń. Wątroba 
może być znacznie powiększona, sięgając aż do 
prawego dołu biodrowego, jest twarda, ale niebo-
lesna. Hepatomegalia najczęściej przebiega bez-
objawowo, ale w zaawansowanej postaci choroby 
mogą być obecne żółtaczka, wodobrzusze, obrzęki 
obwodowe i świąd skóry. Towarzyszy im osłabienie 
i uczucie przewlekłego zmęczenia. Wodobrzusze 
może również wynikać z odkładania się amyloidu 
w mięśniu sercowym, z wtórną niewydolnością 
krążenia. Chory ma wówczas także obrzęki obwo-
dowe, a wątroba jest zazwyczaj tylko nieznacznie 
powiększona. Inną możliwą przyczyną wodobrzusza 
jest zajęcie otrzewnej w przebiegu amyloidozy,  
z jej znacznym nacieczeniem i pogrubieniem [32]. 
W piśmiennictwie opisywane są również przypadki 
krwiaka podtorebkowego oraz ostrej niewydolności 
wątroby u chorych na amyloidozę [33, 34].

Wzrost stężenia fosfatazy zasadowej jest naj-
częściej stwierdzaną nieprawidłowością w bada-
niach biochemicznych (do 86% chorych), rzadziej 
obserwuje się natomiast wzrost aktywności ami-
notransferazy asparaginianowej i hipoalbuminemię 
[5, 35]. Wartości innych parametrów wątrobowych 
są niecharakterystyczne, mogą być nieznacznie 
podwyższone lub pozostawać w granicach prawid-
łowych. Z kolei obniżenie stężenia fosfatazy zasa-
dowej o co najmniej 50% jest jednym z kryteriów 
odpowiedzi narządowej [36].

W badaniach obrazowych nie ma cech charak-
terystycznych tylko dla amyloidozy wątroby [37]. 
Powiększona wątroba wykazuje prawidłową lub 
heterogenną echogeniczność, z obszarami ogni-
skowej hipoechogeniczności miąższu i z zajęciem 
przestrzeni okołowrotnych, bez separujących się 
zmian ogniskowych. Drogi żółciowe zewnątrz-  
i wewnątrzwątrobowe są nieposzerzone. Powięk-
szeniu wątroby często towarzyszy splenomegalia, 
obserwowana u 4–13% chorych [16].

Biopsja wątroby nie jest zalecana, jeżeli roz-
poznanie amyloidozy można potwierdzić w badaniu 
łatwiej dostępnych tkanek i narządów. Jest ona 
wskazana jedynie w przypadku izolowanego zajęcia 
wątroby, w przypadku braku ostatecznego rozpo-
znania, a także w każdym przypadku narastających 
cech uszkodzenia wątroby o nieustalonej innymi 
metodami przyczynie [5]. Ocenia się, że biopsja 
wątroby jest konieczna u około 3% chorych na amy-
loidozę AL, u zdecydowanej większości natomiast 
zajęcie wątroby można potwierdzić na podstawie 
badań laboratoryjnych i obrazowych [3]. Najczęściej 
obserwowanymi powikłaniami po biopsji wątroby 
są krwiaki podtorebkowe, odma opłucnowa i ropnie 
podprzeponowe.

Amyloidoza AA w przebiegu IBD

Przewlekły stan zapalny w IBD — zarówno  
w chorobie Leśniowskiego-Crohna, jak i we wrzo-
dziejącym zapaleniu jelita grubego (UC, ulcerative 
colitis) — może być przyczyną amyloidozy wtórnej. 
Amyloidoza AA częściej występuje w chorobie 
Leśniowskiego-Crohna — u 1–7% chorych, rza-
dziej — do 1% — we UC [28, 38]. Najczęściej 
chorują mężczyźni, z postacią przetokową i zwę-
żającą choroby Leśniowskiego-Crohna, z częsty-
mi zaostrzeniami i utrzymującymi się wysokimi 
parametrami stanu zapalnego [39]. Nie wykazano 
jednak związku między obecnością amyloidozy  
a manifestacjami pozajelitowymi IBD [40, 41].

W obrazie klinicznym amyloidozy AA w prze-
biegu IBD dominuje zajęcie nerek, z proteinurią  
i cechami ich przewlekłej niewydolności [28, 38, 42].  
Wykazano, że amyloidoza jest najczęstszą przyczy-
ną przewlekłego uszkodzenia nerek u chorych na 
IBD, często wymagającą leczenia nerkozastępczego 
[38]. U 68% chorych na IBD i amyloidozę AA, 
średnio po 6,3 roku od rozpoznania, dochodziło 
do rozwoju przewlekłej niewydolności nerek,  
a u 27% przeszczepiono nerkę [31]. Zajęcie prze-
wodu pokarmowego przez amyloidozę u pacjentów 
z chorobą Leśniowskiego-Crohna nie jest częste; 
wymaga potwierdzenia histopatologicznego, gdyż 

Tabela 2. Odchylenia w badaniu przedmiotowym w amylo-
idozie przewodu pokarmowego (na podstawie [3–8, 28])

Table 2. The abnormalities in physical examination  
in gastrointestinal amyloidosis (based on [3–8, 28])

Odchylenia w badaniu  
przedmiotowym

Częstość  
występowania  

(%)

Powiększenie wątroby 6–28

Powiększenie języka 8–16

Powiększenie śledziony 4–13

Wyniszczenie 5–12

Wodobrzusze 3–5

Żółtaczka 2–3
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obraz endoskopowy i kliniczny w obu jednostkach 
chorobowych może być bardzo podobny. U więk-
szości tych chorych do potwierdzenia amyloidozy 
niezbędna jest biopsja nerki z barwieniem czer-
wienią Kongo oraz oceną immunohistochemiczną 
z użyciem przeciwciał anty-AA [42].

Leczenie

Leczenie amyloidozy przewodu pokarmowego 
obejmuje zarówno leczenie objawowe, jak i —  
u wybranych chorych — leczenie przyczynowe.  
W terapii amyloidozy AA najważniejsze są kontrola 
choroby podstawowej i skuteczne leczenie przeciw-
zapalne. Opisywano, że infliksymab i adalimumab, 
przeciwciała przeciwko czynnikowi martwicy no-
wotworów alfa (TNFa, tumor necrosis factor alpha) 
stosowane w zaostrzeniu choroby Leśniowskiego-
-Crohna, mogą być opcją terapeutyczną także  
u chorych na amyloidozę AA [43, 44]. Obserwowa-
no zarówno obniżenie parametrów stanu zapalnego, 
jak i obniżenie stężenia surowiczego amyloidu A, 
poprawę jakości życia i zmniejszenie wskaźnika 
aktywności choroby. Infliksymab nie wpływał 
jednak na poprawę funkcji nerek, proteinurię ani 
na stężenie kreatyniny [43]. Prawdopodobnie sku-
teczne leczenie przeciwzapalne może zapobiegać 
dalszemu uszkodzeniu nerek, ale nie odwraca już 
zaistniałych zmian. U niektórych chorych koniecz-
ne jest leczenie nerkozastępcze, jest to również 
wskazanie do przeszczepienia nerek [45].

Leczenie objawowe amyloidozy przewodu 
pokarmowego zależy od manifestacji klinicznych 
choroby. Jeśli dominują przewlekłe biegunki,  
w przypadku braku efektu standardowego leczenia 
przeciwbiegunkowego, to skuteczny może być ana-
log somatostatyny — oktreotyd. W pojedynczych 
pracach opisywano jego zastosowanie w przypad-
ku enteropatii z utratą białka, w monoterapii lub  
w leczeniu skojarzonym z glikokortykosteroidami 
[30, 46].

W każdej postaci amyloidozy, w przypadku 
niezamierzonej utraty masy ciała i niedożywienia, 
konieczne jest leczenie żywieniowe. Udowodnio-
no, że jest ono istotne w celu uzyskania poprawy 
zarówno jakości życia chorych, jak i rokowania 
[47, 48]. Opisywano również korzystny wpływ 
żywienia parenteralnego na zmniejszenie niektó-
rych objawów klinicznych, zwłaszcza ustąpienie 
nudności, wymiotów i przewlekłych biegunek 
[47]. U większości chorych na amyloidozę możliwe 
jest żywienie doustne z odpowiednią podażą diety 
bogatokalorycznej i z suplementacją witamin i mi-
nerałów. U chorych ze znacznym niedożywieniem 

konieczne może być żywienie dojelitowe, przez 
zgłębnik założony do żołądka lub początkowego 
odcinka jelita cienkiego. Jeżeli żywienie drogą 
przewodu pokarmowego jest niewystarczające 
lub pozostaje przeciwwskazane, to stosowane jest 
żywienie pozajelitowe. Wybór leczenia żywienio-
wego zależy od stanu chorego, oceny wskazań  
i przeciwwskazań do danego sposobu terapii oraz 
przewidywanego czasu leczenia [49].

Amyloidoza wątroby może długo nie wymagać 
leczenia objawowego, aż do pojawienia się klinicz-
nych cech uszkodzenia wątroby. Nie ma żadnych 
badań, w których potwierdzono by skuteczność 
leków hepatoprotekcyjnych w tym wskazaniu. 
Pozostaje leczenie powikłań, w tym wodobrzusza 
i obrzęków, lekami moczopędnymi. U wybranych 
chorych należy rozważyć wskazania do przeszcze-
pienia wątroby, zwłaszcza w przypadku szybko 
postępującej niewydolności wątroby lub rozwoju 
powikłań zagrażających życiu chorego [50–53]. 
Powikłaniem rzadkiej postaci amyloidozy dotyczą-
cej białka lizosomów (aLys) może być pęknięcie 
wątroby. Spontaniczne pęknięcie tego narządu 
jest najczęstszym wskazaniem do transplantacji 
wątroby w amyloidozie aLys, a wybranych cho-
rych, z wywiadem rodzinnym pęknięcia wątroby  
i z masywnym odkładaniem się amyloidu w wą-
trobie, kwalifikuje się do przeszczepienia wyprze-
dzającego [53]. Z kolei u chorych na amyloidozę 
ATTR transplantacja wątroby powoduje usunięcie 
narządu produkującego nieprawidłowe białko, 
choć sama wątroba nie jest uszkodzona i może być 
wykorzystywana w tak zwanym przeszczepieniu 
domino u kolejnych oczekujących chorych [52, 54]. 
Istnieje jednak ryzyko — opisywane jako 23-pro-
centowe — rozwinięcia się jatrogennej polineuro-
patii amyloidowej u biorców wątroby produkującej 
nieprawidłowe białko. W wyjątkowych sytuacjach 
chorzy ci mogą wymagać ponownej transplantacji 
wątroby [55]. W ostatnich latach wzrasta też liczba  
jednoczesnych przeszczepień wątroby i serca,  
a amyloidoza ATTR jest najczęstszym wskazaniem 
do takiego postępowania [52]. W Polsce pierwsza 
jednoczesna transplantacja serca i wątroby w tym 
wskazaniu została wykonana w 2018 w Instytucie 
Kardiologii w Warszawie–Aninie.

Rokowanie

Rodzaj i liczba zajętych narządów w przebie-
gu amyloidozy ma istotne znaczenie rokownicze,  
a ich wydolność, zwłaszcza serca, nerek i wątroby, 
warunkuje możliwość zastosowania intensywne-
go leczenia. Wykazano, że uszkodzenie wątroby  
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i przewodu pokarmowego przez depozyty amyloidu 
wiąże się z gorszym rokowaniem. Czas przeży-
cia chorych z zajęciem przewodu pokarmowego  
w przebiegu amyloidozy był istotnie krótszy  
w porównaniu z chorymi bez objawów narządowych 
(7,95 v. 15,84 mies.) [6]. Innym niekorzystnym 
czynnikiem prognostycznym jest niedożywienie,  
a wskaźnik masy ciała (BMI, body mass index) 
poniżej 22 km/m2 i niezamierzona utrata masy 
ciała przekraczająca 10% wiązały się z krótszym 
przeżyciem chorych na amyloidozę AL, niezależnie 
od zajęcia mięśnia sercowego [47, 56].

Rokowanie chorych na amyloidozę po trans-
plantacji wątroby jest stosunkowo dobre [57, 58].  
W opublikowanych danych z 77 ośrodków trans-
plantacyjnych oceniono odległe przeżycie 88 cho- 
rych, którym w latach 1990–2010 przeszczepio-
no wątrobę z powodu amyloidozy ATTR. Okres 
20-letniego przeżycia u chorych po przeszcze-
pieniu wątroby wynosił 55,3%, a najczęstszymi 
przyczynami zgonu były incydenty sercowo-na-
czyniowe i posocznica. Negatywnymi czynnikami 
prognostycznymi były: niski BMI, czas trwania 
choroby przed przeszczepieniem, wczesny po-
czątek choroby (< 50. rż.) i nieobecność mutacji 
Val30Met. Każdy rok trwania choroby przed prze-
szczepieniem powodował zwiększenie szacowanej 
śmiertelności o 11% [59].

Nie obserwowano większej śmiertelności 
pooperacyjnej ani wzrostu częstości poważnych 
powikłań po jednoczesnej transplantacji wątroby 
i serca w porównaniu z przeszczepianiem samej 
wątroby lub serca, porównywalny był również od-
setek przeszczepień odrzuconych [60]. Co więcej, 
w przeanalizowanych danych chorych na amyloido-
zę, którym przeszczepiono wątrobę (19 chorych), 
wątrobę i serce (kolejnych 19) lub wątrobę, serce  
i nerkę (2 chorych), obserwowane 5-letnie przeży-
cie wynosiło 85% w przypadku chorych poddanych 
równoczesnym przeszczepieniom innych narządów 
i 52% w przypadku tych, którym przeszczepiono 
samą wątrobę [61]. Duża część chorych nie kwa-
lifikuje się jednak do leczenia transplantacyjnego  
z powodu podeszłego wieku i obciążenia chorobami 
towarzyszącymi.

Podsumowanie

Amyloidoza układu pokarmowego stanowi 
wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne. Wymaga 
interdyscyplinarnej współpracy i wiedzy na temat 
możliwych objawów i manifestacji w badaniach en-
doskopowych i obrazowych. Rokowanie jest poważ-
ne, a pogarsza je niedożywienie, dlatego tak istotna 

jest rola gastroenterologa i leczenia żywieniowego 
u każdego chorego z istotną, niezamierzoną utratą 
masy ciała w przebiegu amyloidozy.
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