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Streszczenie

Rozpoznanie zajecia przewodu pokarmowego w przebiegu amyloidozy stanowi wyzwanie diagnostyczne z powodu nie-
specyficznego i zréznicowanego obrazu klinicznego. Depozyty amyloidu mogg wptywac na strukture i funkcje kazdego
narzadu uktfadu pokarmowego, gtdwnie watroby i jelita cienkiego. Najczestsze objawy to zmniejszenie masy ciata, prze-
wlekte biegunki, béle brzucha i krwawienia z przewodu pokarmowego. Rozpoznania dokonuje sie na podstawie badania
histopatologicznego z barwieniem czerwienig Kongo i z wykazaniem dwéjtomnosci depozytéw amyloidowych w Swietle
spolaryzowanym. Ocena taka powinna by¢ wykonana u kazdego chorego z niewyjasnionymi, przewlektymi objawami ze
strony przewodu pokarmowego. Z kolei zajecie watroby objawia sie jej powiekszeniem oraz wzrostem stezenia fosfatazy
zasadowej we krwi. Rokowanie w amyloidozie uktadu pokarmowego zalezy od jej etiologii i stopnia uszkodzenia narza-

dow, pogarszajq je zajecie watroby i niedozywienie.
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Wprowadzenie

W patogenezie amyloidozy dominujgca role odgrywa
odktadanie sie depozytéw amyloidowych w réznych tkan-
kachinarzadach, najczeSciej w nerkach i sercu, ale takze
w uktadzie nerwowym, watrobie i przewodzie pokarmowym.
Obraz kliniczny amyloidozy jest bardzo zréznicowany, zalezy
od rodzaju i liczby zajetych narzaddw, a takze stopnia ich
uszkodzenia[1, 2]. Zajecie przewodu pokarmowego dotyczy
3-22% wszystkich chorych na amyloidoze, a powiekszenie
watroby jest obserwowane u 6-28% chorych [3-7]. Z kolei
opisywana czestosS¢ wystepowania pojedynczych objawow
klinicznych ze strony przewodu pokarmowego waha sie od
4% do 45%, z czestym ich wspotwystepowaniem [3-8].

Zajecie przewodu pokarmowego moze byé jedynym
objawem amyloidozy lub — czeSciej — jego uszkodzenie
jest sktadowg zajecia kilku narzadéw w amyloidozie ukta-
dowe;j. Posta¢ zlokalizowana dotyczy ponizej 20% chorych,
a nieprawidtowe biatka sg wytwarzane przez plazmocyty
naciekajace zajeta cze$¢ przewodu pokarmowego. Z kolei

postaé uktadowa wystepuje u okoto 80% chorych, a biat-
ko prekursorowe, wytwarzane w innym narzgdzie, wraz
z krwig dostaje sie do tkanek przewodu pokarmowego,
gdzie odktada sie w przestrzeni pozakomérkowej w postaci
amyloidu [4, 9]. Réwnoczesne odkiadanie sie amyloidu
w dwéch narzadach opisywano u 35-50%, a w trzech lub
wiecej — u 18% chorych [3, 4]. Natomiast zajecie jedynie
przewodu pokarmowego, bez uszkodzenia jakiegokolwiek
innego narzadu, obserwowano u 7,5% chorych, a u 5,7%
doszto do izolowanego zajecia watroby [5].

Ze wzgledu na zajecie tych samych narzadéw w roz-
nych typach amyloidoz nie jest mozliwe ustalenie podtypu
choroby wytgcznie na podstawie fenotypu klinicznego,
choé amyloidoza AA (wtérna) najczesciej uszkadza nerki,
a amyloidozy AL (antibody light-chain) i transtyretynowej
(ATTR) moga sie objawiaé izolowanym zajeciem serca.
Wsrod chorych z zajeciem przewodu pokarmowego domi-
nuje rozpoznanie amyloidozy AL — do 52- -83%, rzadziej
amyloidoz AA (10,7-12,5%) i ATTR (4,2-16%) [6, 10, 11].
RzadkoS¢ i heterogenno$é amyloidoz oraz ich zréznicowany

Adres do korespondencji: Renata Talar-Wojnarowska, Klinika Choréb Przewodu Pokarmowego, ul. Kopcifnskiego 22, 90-153 £6dZ,

tel./faks +48 42 678 64 80, e-mail: r-wojnarowska@wp.pl

www.journals.viamedica.pl/varia_medica 243


mailto:r-wojnarowska@wp.pl

Varia Medica 2019, tom 3, nr 4

i niespecyficzny obraz kliniczny wymuszajg wspétprace spe-
cjalistéw wielu dziedzin, zaréwno na etapie rozpoznawania,
jak i leczenia tych chorob.

Objawy kliniczne

Amyloidoza przewodu pokarmowego nie ma jednolitego
obrazu klinicznego, objawy sg nieswoiste, a manifestacje
endoskopowe niecharakterystyczne. Poczgtkowo moze ona
przebiegaé bezobjawowo, co dodatkowo utrudnia rozpozna-
nie, a Sredni czas od wystagpienia objawow do rozpoznania
wynosi 7 miesiecy [12]. Dominujgce objawy to przewlekta
biegunka, zaburzenia wchtaniania oraz nudnosci i wymio-
ty, ktére moga doprowadzi¢ do znacznego wyniszczenia
chorego. Luzne stolce, od kilku do kilkunastu na dobe,
zazwyczaj nie zawierajg domieszek patologicznych, w tym
krwi ani Sluzu. Rzadziej, w zespole ztego wchianiania, moga
by¢ obserwowane wypréznienia o charakterze biegunek
tluszczowych [13]. Objawy mogg sugerowac nieswoiste
zapalenia jelit (IBD, inflammatory bowel disease), zwtaszcza
chorobe LeSniowskiego-Crohna [14]. Przewlekte biegunki
moga wynikaé takze z zajecia autonomicznego uktadu
nerwowego i z wtornych zaburzen motoryki, a nie z bez-
posredniego odktadania ztogéw amyloidu w przewodzie
pokarmowym [15].

Jednym z najczesciej opisywanych wczesnych objawow
amyloidozy przewodu pokarmowego jest niezamierzona
utrata masy ciata [12, 16]. Jej patogeneza jest ztozona;
moze wynikaé zaréwno z zaburzeh wchfaniania i prze-
wlektych biegunek, jak i zmniejszenia apetytu lub uczu-
cia wezesnej sytosci. Kolejng jej przyczyng sa nudnosci
i wymioty, a takze popositkowe bole brzucha, skutkujace
zmniejszeniem objetosci i czgstosci przyjmowania positkow.
Zmniejszenie masy ciata bywa bardzo istotne, prowadzgc
do niedowagi, wychudzenia i niedozywienia chorego.
W takich sytuacjach czesto towarzyszg jej niedokrwistosc,
hipoalbuminemia i zaburzenia elektrolitowe, a chory moze
wymagaé zywienia pozajelitowego [16].

Z kolei odktadanie ztogdw amyloidu w naczyniach krwio-
no$nych przewodu pokarmowego zwieksza ich krucho$é
i moze by¢ przyczyna krwawienia, zaréwno z gornego, jak
i zdolnego jego odcinka. Klinicznie obraz moze sugerowac
niedokrwienne zapalenie jelit, IBD lub raka jelita grubego
[17]. Depozyty amyloidu w przewodzie pokarmowym moga
mie¢ rowniez postac polipéw zlokalizowanych w zotadku lub
w jelicie grubym i byé przyczyna przewlektego utajonego
krwawienia z przewodu pokarmowego [18].

W przebiegu amyloidozy opisywano takze zaburzenia
motoryki przewodu pokarmowego i objawy gastropare-
zy, gdy w wyniku neuropatii autonomicznej dochodzi do
opdznienia oprézniania zotgdka mimo braku przeszkody
mechanicznej. Klasycznymi objawami gastroparezy sa
uczucie wezesnej sytosci i petnosci w nadbrzuszu oraz
wymioty niestrawiona trescig pokarmowa [19].

Kolejnym objawem stwierdzanym u 8-16% chorych
na amyloidoze jest powiekszenie jezyka, nierzadko utrud-
niajgce moéwienie, objawiajace sie betkotliwg mowa [20,
21]. Mogg by¢ widoczne afty i owrzodzenia na bocznych
powierzchniach jezyka, powstate wskutek jego przygryzania.
Charakterystyczne sa takze chrapanie, okresy bezdechu
nocnego oraz zaburzenia fazy gardtowej potykania [22].
Powiekszenie jezyka moze wystepowaé takze w niedo-
czynnosci tarczycy, niedoborze witami- ny B,,, akromegalii
i nowotworach [23]. W niektorych sytuacjach klinicznych
ostateczne rozpoznanie przynosi dopiero biopsja jezyka
[24, 25].

Obraz endoskopowy

Zajecie przewodu pokarmowego w przebiegu amyloi-
dozy nie ma charakterystycznego obrazu endoskopowe-
g0, a prezentowane objawy nie ,przepowiadajg” zmian
widocznych w badaniach endoskopowych [8]. U chorych
mogg wystepowac niespecyficzne, dyskretne objawy kli-
niczne i niewspo6tmiernie istotne zmiany endoskopowe.
NajczeSciej obserwuje sie granulowanie, zaczerwienienie
i obrzek btony Sluzowej, z obecnoscig nadzerek, owrzo-
dzen lub polipdw [22]. Przy zajeciu jelita cienkiego bywa
widoczne wygtadzenie fatdéw, a w badaniu mikroskopowym
zaburzenie struktury btony $luzowej, az do catkowitego za-
niku kosmkéw, z pozakomérkowymi depozytami amyloidu.
Zmiany te dotyczag zwtaszcza dwunastnicy, dlatego zaleca
sie pobieranie wycinkéw z tej czesci jelita cienkiego [24].
Dodatkowo moga wystgpi¢ kruchosé i tatwosé krwawienia
z btony Sluzowej, a obraz endoskopowy moze sugerowac
nieswoiste zapalenia jelit [14]. Opisywano rowniez zweze-
nia nieprzepuszczajace endoskopu i nacieczenie Sciany
powodujgce catkowitg niedroznos¢, wymagajaca leczenia
operacyjnego [25]. Amyloidoza moze takze przybieraé for-
me guza jelita grubego, zmniejszajgcego swoje rozmiary
po leczeniu zachowawczym [26].

W celu rozpoznania amyloidozy niezbedne jest barwie-
nie materiatu tkankowego czerwienig Kongo, z wykazaniem
charakterystycznej dwéjtomnosci depozytow amyloido-
wych w Swietle spolaryzowanym. Nastepnym krokiem jest
wykonanie badan w celu réznicowania typu amyloidozy,
najczesciej poprzez ocene immunohistochemiczng z za-
stosowaniem panelu przeciwciat skierowanym przeciwko
biatkom o potencjale amyloidogennym, czyli tak zwane
typowanie amyloidu [9].

Podczas badania endoskopowego obowigzujgca zasada
jest pobieranie wycinkéw do badania histopatologicznego
z kazdej nieprawidtowosci, a w przypadku przewlekiej
biegunki lub podejrzenia zaburzen wchtaniania — takze
z makroskopowo prawidtowej btony Sluzowej w celu wery-
fikacji mikroskopowej [27]. Celowane biopsje z barwieniem
czerwienig Kongo umozliwiajg potwierdzenie zajecia prze-
wodu pokarmowego w przebiegu amyloidozy z czutoScig
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45-97% [3, 8, 24, 28]. Wedtug danych z piSmiennictwa
u chorych, u ktérych wynik biopsji przewodu pokarmowego
jest dodatni, czeSciej wystepujg takze uszkodzenie migs-
nia sercowego w przebiegu amyloidozy [8]. Potwierdzenie
amyloidozy uzyskiwano z kazdego zajetego odcinka prze-
wodu pokarmowego, najczesciej z zotgdka, dwunastnicy
lub z jelita grubego [3, 8, 28]. Najrzadziej wycinki byty
pobierane z jelita czczego i kretego, takze ze wzgledu na
mniejszg dostepno$é badah enteroskopowych [6, 10].
Biopsje zaréwno zotadka, jak i dwunastnicy, pozwolity na
potwierdzenie rozpoznania w 91,3%, w poréwnaniu z samg
biopsjg zotgdka, w przypadku ktérej odsetek ten wynosit
62,1% [28].

Najczesciej obserwowane objawy amyloidozy uktadu po-
karmowego podano w tabeli 1, natomiast w tabeli 2 wska-

Tabela 1. Najczestsze objawy amyloidozy uktadu pokarmowego
(na podstawie [3-8, 28])

Table 1. The most common symptoms of gastrointestinal amyloi-
dosis (based on [3-8, 28])

Objaw kliniczny

Czestosc

wystepowania
(%)

Zmniejszenie masy ciata 29-45
Biegunka 11-32
Bole brzucha 20-23
Dyspepsja 12-23
Wzdecia 13-19
Nudnosci, wymioty 12-18
Krwawienie z przewodu pokarmowego 4-25
Zaparcia 9-16
Zaburzenia potykania 4-10
Uczucie wczesnej sytosci 5-9
Uczucie petnosci w nadbrzuszu B
Zgaga 3

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 Czestos¢ wystepowania

przedmiotowym (%)

Powiekszenie watroby 6-28
Powiekszenie jezyka 8-16
Powigkszenie $ledziony 4-13
Wyniszczenie 5-12
Wodobrzusze 3-5
Z6ttaczka 2-3

zano najczestsze odchylenia w badaniu przedmiotowym
stwierdzane w tym schorzeniu.

Biopsja endoskopowa jest bezpieczniejszg i tatwiej
dostepng metoda stuzaca potwierdzeniu amyloidozy niz
biopsja innych narzaddw, na przyktad nerki lub watroby.
W wybranych sytuacjach klinicznych moze by¢é metoda
z wyboru wykorzystywang w celu dokonania rozpoznania,
jezeli zawodzg inne metody, w tym ocena biopsji tkanki
tluszczowej z fatdéw brzucha. Udowodniono, ze w amylo-
idozie z zajeciem nerek i przewodu pokarmowego biopsja
dwunastnicy w 97-100% przypadkow, a biopsje zotadka
lub odbytnicy w 76% przypadkdw pozwalaty na ostateczne
rozpoznanie, bez koniecznosci biopsji nerek [24].

Zajecie watroby

Zajecie watroby w przebiegu amyloidozy dotyczy 6-28%
chorych, a w badaniach sekcyjnych wykazywana jest
obecnosé ztogdw amyloidu w watrobie u nawet 25% osob
ztg chorobg [29-31]. Do odktadania amyloidu w watrobie
dochodzi w macierzy pozakomorkowej, w przestrzeniach
okotozatokowych i w Scianach naczyn. Watroba moze
by¢ znacznie powiekszona, siegajgc az do prawego dotu
biodrowego, jest twarda, ale niebolesna. Hepatomegalia
najczesciej przebiega bezobjawowo, ale w zaawansowanej
postaci choroby moga byé obecne z6ttaczka, wodobrzusze,
obrzeki obwodowe i Swigd skéry. Towarzyszy im ostabienie
i uczucie przewlektego zmeczenia. Wodobrzusze moze
rowniez wynikaé z odktadania sie amyloidu w miesniu
sercowym, z wtérng niewydolnoscig krazenia. Chory ma
wowczas takze obrzeki obwodowe, a watroba jest zazwyczaj
tylko nieznacznie powiekszona. Inng mozliwg przyczyna
wodobrzusza jest zajecie otrzewnej w przebiegu amyloi-
dozy, z jej znacznym nacieczeniem i pogrubieniem [32].
W piSmiennictwie opisywane sg rowniez przypadki krwiaka
podtorebkowego oraz ostrej niewydolnosci watroby u cho-
rych na amyloidoze [33, 34].

Wzrost stezenia fosfatazy zasadowej jest najczesciej
stwierdzang nieprawidtowoscig w badaniach biochemicz-
nych (do 86% chorych), rzadziej obserwuje sie natomiast
wzrost aktywnoSci aminotransferazy asparaginianowej
i hipoalbuminemie [5, 35]. Wartosci innych parametrow
watrobowych sg niecharakterystyczne, moga by¢ nie-
znacznie podwyzszone lub pozostawaé w granicach pra-
widtowych. Z kolei obnizenie stezenia fosfatazy zasadowe;j
0 ¢o najmniej 50% jest jednym z kryteriow odpowiedzi
narzadowej [36].

W badaniach obrazowych nie ma cech charaktery-
stycznych tylko dla amyloidozy watroby [37]. Powiekszona
watroba wykazuje prawidtowa lub heterogenng echogenicz-
no$é, z obszarami ogniskowej hipoechogenicznosci migzszu
i z zajeciem przestrzeni okotowrotnych, bez separujacych
sie zmian ogniskowych. Drogi zéiciowe zewnatrz- i we-
wnatrzwatrobowe sa nieposzerzone. Powiekszeniu watroby
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czesto towarzyszy splenomegalia, obserwowana u 4-13%
chorych [16].

Biopsja watroby nie jest zalecana, jezeli rozpoznanie
amyloidozy mozna potwierdzi¢ w badaniu tatwiej dostep-
nych tkanek i narzadéw. Jest ona wskazana jedynie w przy-
padku izolowanego zajecia watroby, w przypadku braku
ostatecznego rozpoznania, a takze w kazdym przypadku
narastajgcych cech uszkodzenia watroby o nieustalonej
innymi metodami przyczynie [5]. Ocenia sie, ze biopsja
watroby jest konieczna u okoto 3% chorych na amyloidoze
AL, u zdecydowanej wiekszoSci natomiast zajecie watroby
mozna potwierdzi¢ na podstawie badar laboratoryjnych
i obrazowych [3]. Najczesciej obserwowanymi powiktaniami
po biopsji watroby sg krwiaki podtorebkowe, odma optuc-
nowa i ropnie podprzeponowe.

Amyloidoza AA w przebiegu IBD

Przewlekty stan zapalny w IBD — zaréwno w chorobie
LesSniowskiego-Crohna, jak i we wrzodziejacym zapaleniu
jelita grubego (UC, ulcerative colitis) — moze by¢ przyczy-
na amyloidozy wtérnej. Amyloidoza AA czeSciej wystepuje
w chorobie LeSniowskiego-Crohna — u 1-7% chorych,
rzadziej — do 1% — we UC [28, 38]. Najczesciej chorujg
mezczyzni, z postacig przetokowa i zwezajgca choroby
LeSniowskiego-Crohna, z czestymi zaostrzeniami i utrzymu-
jacymi sie wysokimi parametrami stanu zapalnego [39]. Nie
wykazano jednak zwigzku miedzy obecnoscig amyloidozy
a manifestacjami pozajelitowymi IBD [40, 41].

W obrazie klinicznym amyloidozy AA w przebiegu
IBD dominuje zajecie nerek, z proteinurig i cechami
ich przewlektej niewydolnosci [28, 38, 42]. Wykazano,
ze amyloidoza jest najczestszg przyczyng przewlektego
uszkodzenia nerek u chorych na IBD, czesto wymagajaca
leczenia nerkozastepczego [38]. U 68% chorych na IBD
i amyloidoze AA, Srednio po 6,3 roku od rozpoznania,
dochodzito do rozwoju przewlektej niewydolnosci nerek,
a u 27% przeszczepiono nerke [31]. Zajecie przewodu
pokarmowego przez amyloidoze u pacjentéw z choroba
LesSniowskiego-Crohna nie jest czeste; wymaga potwier-
dzenia histopatologicznego, gdyz obraz endoskopowy
i kliniczny w obu jednostkach chorobowych moze by¢ bar-
dzo podobny. U wiekszosci tych chorych do potwierdzenia
amyloidozy niezbedna jest biopsja nerki z barwieniem
czerwienig Kongo oraz oceng immunohistochemiczng
Z uzyciem przeciwciat anty-AA [42].

Leczenie

Leczenie amyloidozy przewodu pokarmowego obejmuje
zardbwno leczenie objawowe, jak i — u wybranych chorych —
leczenie przyczynowe. W terapii amyloidozy AA najwazniej-
sze s kontrola choroby podstawowej i skuteczne leczenie
przeciwzapalne. Opisywano, ze infliksymab i adalimumab,

przeciwciata przeciwko czynnikowi martwicy nowotworéw
alfa (TNFe, tumor necrosis factor alpha) stosowane w za-
ostrzeniu choroby Le$niowskiego-Crohna, moga by¢ opcja
terapeutyczng takze u chorych na amyloidoze AA [43,
44]. Obserwowano zaréwno obnizenie parametrow stanu
zapalnego, jak i obnizenie stezenia surowiczego amyloidu
A, poprawe jakoSci zycia i zmniejszenie wskaZnika aktyw-
nosci choroby. Infliksymab nie wptywat jednak na poprawe
funkcji nerek, proteinurie ani na stezenie kreatyniny [43].
Prawdopodobnie skuteczne leczenie przeciwzapalne moze
zapobiega¢ dalszemu uszkodzeniu nerek, ale nie odwraca
juz zaistniatych zmian. U niektérych chorych konieczne
jest leczenie nerkozastepcze, jest to réwniez wskazanie
do przeszczepienia nerek [45].

Leczenie objawowe amyloidozy przewodu pokarmowego
zalezy od manifestacji klinicznych choroby. Jesli dominuja
przewlekte biegunki, w przypadku braku efektu standar-
dowego leczenia przeciwbiegunkowego, to skuteczny moze
by¢ analog somatostatyny — oktreotyd. W pojedynczych pra-
cach opisywano jego zastosowanie w przypadku enteropatii
Z utratg biatka, w monoterapii lub w leczeniu skojarzonym
z glikokortykosteroidami [30, 46].

W kazdej postaci amyloidozy, w przypadku niezamie-
rzonej utraty masy ciata i niedozywienia, konieczne jest
leczenie zywieniowe. Udowodniono, ze jest ono istotne
w celu uzyskania poprawy zaréwno jakoSci zycia chorych,
jak i rokowania [47, 48]. Opisywano réwniez korzystny
wptyw zywienia parenteralnego na zmniejszenie niektorych
objawow Klinicznych, zwtaszcza ustgpienie nudnosci, wy-
miotow i przewlektych biegunek [47]. U wiekszosci chorych
na amyloidoze mozliwe jest zywienie doustne z odpowiednig
podazag diety bogatokalorycznej i z suplementacjg wita-
min i mineratéw. U chorych ze znacznym niedozywieniem
konieczne moze byé zywienie dojelitowe, przez zgtebnik
zatozony do zotadka lub poczatkowego odcinka jelita
cienkiego. Jezeli zywienie drogg przewodu pokarmowego
jest niewystarczajace lub pozostaje przeciwwskazane,
to stosowane jest zywienie pozajelitowe. Wybor leczenia
zywieniowego zalezy od stanu chorego, oceny wskazan
i przeciwwskazan do danego sposobu terapii oraz przewi-
dywanego czasu leczenia [49].

Amyloidoza watroby moze dtugo nie wymagac leczenia
objawowego, az do pojawienia sie klinicznych cech uszko-
dzenia watroby. Nie ma zadnych badan, w ktérych potwier-
dzono by skutecznosé lekdw hepatoprotekcyjnych w tym
wskazaniu. Pozostaje leczenie powiktan, w tym wodobrzusza
i obrzekdw, lekami moczopednymi. U wybranych chorych
nalezy rozwazy¢ wskazania do przeszczepienia watroby,
zwlaszcza w przypadku szybko postepujacej niewydolnoSci
watroby lub rozwoju powiktan zagrazajacych zyciu chorego
[50-53]. Powiktaniem rzadkiej postaci amyloidozy dotycza-
cej biatka lizosomow (alys) moze byé pekniecie watroby.
Spontaniczne pekniecie tego narzadu jest najczestszym
wskazaniem do transplantacji watroby w amyloidozie alys,
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a wybranych chorych, zwywiadem rodzinnym pekniecia wa-
troby iz masywnym odktadaniem sie amyloidu w watrobie,
kwalifikuje sie do przeszczepienia wyprzedzajacego [53].
Z kolei u chorych na amyloidoze ATTR transplantacja watroby
powoduje usuniecie narzadu produkujgcego nieprawidtowe
biatko, cho¢ sama watroba nie jest uszkodzona i moze byé
wykorzystywana w tak zwanym przeszczepieniu domino
u kolejnych oczekujacych chorych [52, 54]. Istnieje jednak
ryzyko — opisywane jako 23-procentowe — rozwiniecia sie
jatrogennej polineuropatii amyloidowej u biorcow watroby
produkujacej nieprawidtowe biatko. W wyjgtkowych sytu-
acjach chorzy ci mogg wymagaé ponownej transplantacji
watroby [55]. W ostatnich latach wzrasta tez liczba jedno-
czesnych przeszczepien watroby i serca, a amyloidoza ATTR
jest najczestszym wskazaniem do takiego postepowania
[52]. W Polsce pierwsza jednoczesna transplantacja serca
i watroby w tym wskazaniu zostata wykonana w 2018 w In-
stytucie Kardiologii w Warszawie-Aninie.

Rokowanie

Rodzaj i liczba zajetych narzadéw w przebiegu amylo-
idozy ma istotne znaczenie rokownicze, a ich wydolnosé,
zwlaszcza serca, nerek i watroby, warunkuje mozliwosé
zastosowania intensywnego leczenia. Wykazano, ze uszko-
dzenie watroby i przewodu pokarmowego przez depozyty
amyloidu wigze sie z gorszym rokowaniem. Czas przezycia
chorych z zajeciem przewodu pokarmowego w przebiegu
amyloidozy byt istotnie krotszy w poréwnaniu z chorymi
bez objawbéw narzadowych (7,95 v. 15,84 mies.) [6].
Innym niekorzystnym czynnikiem prognostycznym jest
niedozywienie, a wskaznik masy ciata (BMI, body mass
index) ponizej 22 km/m? i niezamierzona utrata masy cia-
ta przekraczajgca 10% wigzaty sie z krotszym przezyciem
chorych na amyloidoze AL, niezaleznie od zajecia mieSnia
sercowego [47, 56].

Rokowanie chorych na amyloidoze po transplantacji
watroby jest stosunkowo dobre [57, 58]. W opublikowanych
danych z 77 oSrodkéw transplantacyjnych oceniono odlegte

Abstract

przezycie 88 cho- rych, ktérym w latach 1990-2010 prze-
szczepiono watrobe z powodu amyloidozy ATTR. Okres
20-letniego przezycia u chorych po przeszczepieniu watro-
by wynosit 55,3%, a najczestszymi przyczynami zgonu byty
incydenty sercowo-naczyniowe i posocznica. Negatywnymi
czynnikami prognostycznymi byty: niski BMI, czas trwania
choroby przed przeszczepieniem, wczesny poczatek cho-
roby (< 50. rz.) i nieobecno$é mutacji Val30Met. Kazdy
rok trwania choroby przed przeszczepieniem powodowat
zwiekszenie szacowanej $miertelnosci o 11% [59].

Nie obserwowano wigkszej SmiertelnoSci pooperacyjnej
ani wzrostu czestosci powaznych powikian po jednoczesnej
transplantacji watroby i serca w poréwnaniu z przeszczepia-
niem samej watroby lub serca, poréwnywalny byt réwniez
odsetek przeszczepien odrzuconych [60]. Co wiecej, w prze-
analizowanych danych chorych na amyloidoze, ktorym prze-
szczepiono watrobe (19 chorych), watrobe i serce (kolejnych
19) lub watrobe, serce i nerke (2 chorych), obserwowane
B-letnie przezycie wynosito 85% w przypadku chorych pod-
danych réwnoczesnym przeszczepieniom innych narzgdow
i 52% w przypadku tych, ktérym przeszczepiono samg wa-
trobe [61]. Duza cze$é chorych nie kwalifikuje sie jednak do
leczenia transplantacyjnego z powodu podesziego wieku
i obcigzenia chorobami towarzyszacymi.

Podsumowanie

Amyloidoza uktadu pokarmowego stanowi wyzwanie
diagnostyczne i terapeutyczne. Wymaga interdyscyplinarnej
wspotpracy i wiedzy na temat mozliwych objawow i manife-
stacji w badaniach endoskopowych i obrazowych. Rokowa-
nie jest powazne, a pogarsza je niedozywienie, dlatego tak
istotna jest rola gastroenterologa i leczenia zywieniowego
u kazdego chorego z istotna, niezamierzong utratg masy
ciata w przebiegu amyloidozy.

Konflikt interesow

Autorka nie zgtasza konfliktu interesow.

Gastrointestinal (Gl) amyloidosis represents a significant diagnostic challenge due to its nonspecific clinical features.
The amyloid depositions can interfere with Gl tract organ structure and function, most notably with the liver and small
bowel. Clinical symptoms of Gl amyloidosis include weight loss, chronic diarrhoea, abdominal pain, and Gl bleeding.
Pathological examination establishes the diagnosis with a demonstration of Congo red positive substance with apple
green birefringence. Although a rare manifestation of amyloidosis, staining for amyloid should be considered in all
patients undergoing Gl biopsy who have unexplained chronic symptoms. Hepatomegaly and elevation of alkaline pho-
sphatase 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.

Key words: amyloidosis, gastrointestinal involvement, malnutrition
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