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Dane kliniczne

Pacjent 81-letni w trakcie diagnostyki przerostu miesnia sercowego zgtosit sie do Zaktadu
Medycyny Nuklearnej celem wykonania badania scyntygraficznego w zwiazku z podejrzeniem
amyloidozy transtyretynowej serca (ATTR-CM). W surowicy krwi nie stwierdzono podwyzszonych
wartosci wolnych tancuchéw lekkich kappa i lambda, co zmniejsza prawdopodobienstwo
rozpoznania najczestszego typu amyloidozy — tancuchéw lekkich. W wywiadzie chorobowym:
nadcisnienie tetnicze, lewokomorowa niewydolnos¢ serca, stan po implantacji uktadu
stymulujgcego serca DDDR z powodu bloku przedsionkowo-komorowego Il stopnia, przetrwate
migotanie przedsionkow, przerost gruczotu krokowego.

Opis jednostki chorobowej i jej diagnostyki obrazowej

Amyloidoza transtyretynowa jest spowodowana gromadzeniem sie biatka transtyretyny [1,2]. Do
niedawna byta uznawana za chorobe rzadka, rozpoznawang w podesztym wieku. Jej obraz
kliniczny obejmuje gtéwnie cechy kardiomiopatii. Dzieki postepowi diagnostyki nieinwazyjnej i
wykorzystaniu  scyntygrafii z zastosowaniem najczesciej kwasu 3,3-difosfono-1,2-
propanodikarboksylowego znakowanego technetem ([**"Tc]Tc-DPD), (stosowanymi w
diagnostyce ATTR sg roéwniez: [®™Tc]Tc-PYP, [®*™Tc]Tc-HMDP), jest rozpoznawana coraz
powszechniej [2].

U pacjentéw z amyloidozg transtyretynowg gromadzenie [**™Tc]Tc-DPD, oprécz w migsniu serca,
opisywano rowniez w miesniach szkieletowych, miedzy innymi naramiennych, brzucha i
posladkowych, czego nie obserwowano w innych postaciach amyloidozy [3]. W nielicznych
przypadkach, u pacjentow ze zwiekszonym wychwytem [*"Tc]Tc-DPD w migsniach
posladkowych, wykryto wspétistnienie z wystepowaniem objawéw miopatii [3,4,5]. Biopsja
gruboigtowa miesnia posladkowego sredniego potwierdzita u tych pacjentéw obecnosé ztogéw
transtyretyny [3]. Biopsja miesnia szkieletowego moze by¢ przydatna do potwierdzenia
odktadania sie ztogéw transtyretyny, a w poréwnaniu do biopsji endomiokardialnej cechuje sie
mniejszym ryzykiem powiktan [3].

Do interpretacji wyniku badania scyntygraficznego z zastosowaniem [**™Tc]Tc-DPD
wykorzystywana jest metoda pétiloSciowa oraz jakosciowa. Metoda pétilosciowa polega na
okresleniu stosunku $redniejilosci zliczen w obszarze zainteresowania dla serca do Sredniejilosci
zliczen w obszarze zainteresowania dla przeciwlegtej strony klatki piersiowej — H/CL (Heart to
Contralateral Lung) [6]. Metoda jako$ciowa polega na wizualnej ocenie wychwytu [**"Tc]Tc-DPD
w sercu w stosunku do wychwytu w Zzebrach, a do jego interpretacji uzywana jest skala Perugini
(tabela 1) [7].



Tabela 1

Znaczenie stopni w skali Perugini w odniesieniu do wychwytu [**™Tc]Tc-DPD

Stopien w skali Perugini Wychwyt [®*™Tc]Tc-DPD

0 brak wychwytu w sercu i
prawidtowy wychwyt w
zebrach

1 wychwyt w sercu mniejszy
niz wychwyt w zebrach

2 wychwyt w sercu o

intensywnosci  podobnej
do wychwytu w zebrach
3 wychwyt w sercu wiekszy
niz wychwyt w zebrach z
niskim lub niewidocznym
wychwytem w zebrach

Wartosci H/CL 21,5 po jednej godzinie i/lub 21,3 po 3 godzinach oraz stopnie 2 i 3 w skali Perugini
oznaczajg wysokie prawdodobieristwo amyloidozy transtyretynowej [6].

Autorzy oceniajgcy znaczenie prognostyczne skali Perugini w odniesieniu do zaawansowania
ATTR-CM nie wykazali réznic w przezyciu miedzy pacjentami ze stopniami 1, 2 lub 3, natomiast
wykazali, ze stosunek wychwytu [**"Tc]Tc-DPD w tkankach miekkich, innych niz miesien serca, w
relacji do kosci byt istotnie wyzszy u pacjentéw ocenionych jako stopien 3 w poréwnaniu do
stopnia 2 [8].

Opis badania scyntygraficznego

Badanie wykonano po 3h po dozylnej iniekcji [**™Tc]Tc-DPD technika catego ciata oraz SPECT/CT
nad klatkg piersiowa. Obrazy rejestrowano przy uzyciu dwudetektorowej gamma kamery NM/CT
860 (GE HealthCare, USA). Zastosowano tomografie komputerowg wytacznie do korekty
pochtaniania. Analize potilosciowg przeprowadzono z uzyciem narzedzi wbudowanych w
platforme radiologiczng Xeleris, wyznaczajgc dwa kotowe regiony o tej samej wielkosSci i
obliczajgc stosunek H/CL (ryc. 1).



Rycina 1

78.24
MEAN CTs PER PIXEL

A - scyntygram planarny klatki piersiowej w projekcji AP. Zaznaczone obszary zainteresowania dla
serca (okrgg zotty) oraz przeciwlegtej strony klatki piersiowej (okrag czerwony) z podanymi
wartosciami $redniej ilosci zliczen (MEAN CTs PER PIXEL). H/CL = 3,03.

B —scyntygramy planarne w projekcji AP i PAwykonane metodg catego ciata. Widoczne wzmozone
gromadzenie radioznacznika w obrebie serca (stopien 3 w skali Perugini) oraz rozlane, wzmozone
gromadzenie w rzucie miesni posladkowych, obustronnie (czerwone strzatki).

C - badanie SPECT/CT przekrdj poprzeczny na wysokosci lewej komory serca. Widoczne wysokie
gromadzenie radioznacznika w miesniéwce komor serca, zwtaszcza komorze lewe;j.

Obraz scyntygraficzny wskazuje na zajecie serca w przebiegu amyloidozy transtyretynowe;.



Postepowanie

W Polsce w ramach programu lekowego leczenia kardiomiopatii w przebiegu amyloidozy
transtyretynowej jest refundowany lek Tafamidis. Stosowany doustnie, stabilizuje krazace
tetramery transtyretyny, przez co spowalnia postep choroby. Nie ma wptywu na wczesniegj
powstate ztogi amyloidu w sercu, dlatego pacjenci ze znacznie zaawansowang postacig choroby
moga nie odnies¢ korzysci z leczenia [2].

Whioski

Wczesna diagnostyka ATTR-CM umozliwia wprowadzenie skutecznego leczenia, natomiast
opOzniajgca sie diagnoza pogarsza rokowanie pacjenta i powoduje pojawienie sie
nieodwracalnych skutkéw choroby. W zaprezentowanej literaturze nie wykazano znaczenia
prognostycznego skali Perugini, ale identyfikacja wychwytu [®*™Tc]Tc-DPD w tkankach miekkich,
w tym w miesniach szkieletowych moze swiadczy¢ o wiekszym stopniu zaawansowania procesu
chorobowego. Tego rodzaju obraz byt stwierdzany u prezentowanego obecnie pacjenta. Jest to
wazne z uwagi na dodatkowy aspekt obrazu diagnostycznego, ktory nalezy wzig¢ pod uwage,
oceniajgc badanie scyntygraficzne u pacjenta z podejrzeniem ATTR-CM.
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