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καρδιακή αμυλοείδωση είναι μια
σπάνια νόσος που οφείλεται στην
εναπόθεση παθολογικών πρωτεϊ-
νών, που ονομάζονται αμυλοειδή,
στην καρδιά1 διαταράσσοντας με

αυτόν τον τρόπο τη φυσιολογική λειτουργία
της και προκαλώντας συμπτώματα καρδια-
κής ανεπάρκειας.2

Τύποι καρδιακής αμυλοείδωσης

Έχουν ταυτοποιηθεί διάφοροι τύποι καρ-
διακής αμυλοείδωσης, αλλά οι δύο πιο συ-
χνοί που αφορούν πάνω από το 95% των
περιπτώσεων είναι η ελαφρών λύσων (AL)
αμυλοείδωση και η προκαλούμενη από τραν-
σθυρετίνη (ATTR) αμυλοείδωση.3 Η AL αμυ-
λοείδωση προκαλείται λόγω της παθολο-
γικής παραγωγής ελαφρών αλύσων ανοσο-
σφαιρίνης από τα πλασματοκύτταρα του μυε-
λού των οστών και είναι επίσης γνωστή ως
πρωτοπαθής αμυλοείδωση.4 Η ATTR αμυλο-
είδωση οφείλεται στην εναπόθεση της τραν-
σθυρετίνης (TTR) στην καρδιά. Η τρανσθυ-
ρετίνη είμαι μια πρωτεΐνη-μεταφορέας που
ανευρίσκεται στο πλάσμα και τον εγκέφαλο
και μεταφέρει τη θυρεοειδική ορμόνη θυρο-
ξίνη (T4) και τη ρετινόλη στο ήπαρ. Υπάρχουν
δύο μορφές της ATTR καρδιακής αμυλοεί-
δωσης, η κληρονομούμενη ATTR (ATTRh)
αμυλοείδωση και η φυσικού τύπου ATTR (AT-
TRwt) αμυλοείδωση.5 Η ATTRh αμυλοεί-
δωση οφείλεται σε μεταλλάξεις στο γονίδιο
της τρανσθερετίνης με αποτέλεσμα την πα-
ραγωγή παθολογικής τρανσθυρετίνης και
έχει οικογενή χαρακτήρα. Η ATTRwt αμυλο-
είδωση αποτελεί την πιο συνήθη παραλλαγή,
εμφανίζεται σε ηλικιωμένα άτομα και οφεί-
λεται στην εναπόθεση ινιδίων αμυλοειδούς
στην καρδιά κάτω από αδιευκρίνιστες συν-
θήκες.6,7

Κλινική εικόνα

Τα συμπτώματα της καρδιακής αμυλοεί-
δωσης μπορεί να ποικίλουν, αλλά συχνά πε-
ριλαμβάνουν:2

• Κόπωση
• Δύσπνοια

Η
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ΑΡΘΡΟ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗΣ // ΜΑΡΙΑ ΚΟΥΤΕΛΟΥ

• Οιδήματα κάτω άκρων
• Αίσθημα παλμών
• Στηθάγχη
• Απώλεια συνείδησης ή ζάλη.

Διάγνωση 

Η διάγνωση της ATTR καρδιακής αμυλοείδω-
σης αποτελεί συχνά πρόκληση, επειδή τα συμ-
πτώματά της μπορεί να μιμούνται αντίστοιχα
άλλων καρδιακών παθήσεων.8 Η πρώιμη διά-
γνωση και αντιμετώπιση είναι καθοριστικής ση-
μασίας για τη βελτίωση της ποιότητας ζωής και
την καλύτερη πρόγνωση αυτών των ασθενών.9

Συνήθως, απαιτείται συνδυασμός πληροφοριών
που προέρχονται από την εκτίμηση της κλινικής
εικόνας, καθώς και τις εργαστηριακές και απει-
κονιστικές εξετάσεις. Ενίοτε μπορεί να χρειαστεί
και η διενέργεια βιοψίας καρδιακού μυός για την
επιβεβαίωση της διάγνωσης. 

Κλινική εκτίμηση. Οι ασθενείς με ATTR καρ-
διακή αμυλοείδωση εμφανίζουν συμπτώματα,
όπως δύσπνοια, μειωμένη αντοχή στην άσκηση,
κόπωση, οιδήματα κάτω άκρων, ασκίτη, κολπική
μαρμαρυγή και διαταραχές κολποκοιλιακής αγω-
γιμότητας.10,11 Επίσης, ενδέχεται να εκδηλώνουν
και μη καρδιακά συμπτώματα, όπως σύνδρομο
καρπιαίου σωλήνα και στένωση οσφυϊκής μοίρας
σπονδυλικής στήλης (γνωστά και ως «red flags»).12

Εργαστηριακές εξετάσεις. Η ηλεκτροφό-
ρηση / ανοσοκαθήλωση πρωτεϊνών ορού και
ούρων 24ώρου πρέπει πάντα να πραγματοποι-
ούνται πάντοτε για τον αποκλεισμό άλλων αιτίων
παθολογικής συσσώρευσης πρωτεϊνών.13

Απεικονιστικές μελέτες. Ο υπέρηχος καρ-
διάς θα αποκαλύψει πάχυνση των τοιχωμάτων
της αριστερής κοιλίας, ενώ χρησιμοποιείται και
για την εκτίμηση του κλάσματος εξώθησης. Η μα-
γνητική τομογραφία καρδιάς είναι πολύ ευαί-
σθητη μέθοδος για την ανίχνευση της καρδιακής
αμυλοείδωσης, καθώς μπορεί να απεικονίσει τις
εναποθέσεις αμυλοειδούς στον καρδιακό ιστό.
Τέλος, οι ραδιοϊσοτοπικές μελέτες με τη χρήση
διφωσφωνικών διαδραματίζουν καθοριστικό
ρόλο στην αναίμακτη διάγνωση της ATTR καρ-
διακής αμυλοείδωσης και στη διαφορική διά-
γνωση της ATTR από την AL καρδιακή αμυ-
λοείδωση.14

Τα πιο συχνά χρησιμοποιούμενα ραδιοφάρ-

μακα στην πυρηνική ιατρική για τη διάγνωση της
ΑTTR καρδιακής αμυλοείδωσης είναι το
99mTc-DPD (διφώσφονο-1,2 προπανοδικαρβοξυ-
λικό οξύ) και το 99mTc-PYP (πυροφωσφορικό).
Και οι δύο ουσίες χρησιμοποιούνται στην Ευ-
ρώπη, ενώ μόνο το 99mTc-PYP έχει προς το
παρόν λαβει έγκριση από τον Παγκόσμιο Οργα-
νισμό Φαρμάκων στις Ηνωμένες Πολιτείες Αμε-
ρικής (ΗΠΑ). Εναλλακτικά, λόγω έλλειψης του
99mTc-PYP στις ΗΠΑ, προτάθηκε και το
99mTc HMDP (υδροξυμεθυλο-διφωσφονικό οξύ)
ως κατάλληλο ραδιοφάρμακο για την απεικό-
νιση της ATTR αμυλοείδωσης. Αυτά τα τρία ρα-
διοφάρμακα θεωρούνται επί του παρόντος
ειδικά για τη διάγνωση της νόσου.13,15

Ο μηχανισμός πρόσληψης των ραδιοφαρμά-
κων από το μυοκάρδιο δεν έχει ακόμη πλήρως
διευκρινιστεί και πολλές υποθέσεις έχουν διατυ-
πωθεί. Πιθανότατα τα ραδιοφάρμακα συνδέο-
νται με μικροεπασβεστώσεις που υπάρχουν στα
ινίδια του αμυλοειδούς στο διηθημένο μυοκάρ-
διο. Έχει παρατηρηθεί ότι οι μικροεπασβεστώ-
σεις είναι πυκνότερες στην ATTR από ότι στην AL
αμυλοείδωση. Ωστόσο, φαίνεται ότι σημαντικό
ρόλο, εκτός από τις μικροεπασβεστώσεις, παίζει
και ο τύπος των ινιδίων του αμυλοειδούς, δεδο-
μένου ότι σε ορισμένες περιπτώσεις δεν παρα-
τηρείται καθόλου πρόσληψη ή η πρόσληψη του
ραδιοφαρμάκου στο μυοκάρδιο είναι ελάχιστη
παρά τη βέβαια ύπαρξη αμυλοειδούς TTR. Η
δομή των αμυλοειδικών ινών μπορεί να διαδρα-
ματίζει κάποιο ρόλο, καθώς σχεδόν οι εναποθέ-
σεις αμυλοειδούς περιέχουν είτε μία μίξη από
C-τελομερή (C-terminal) θραύσματα και ολό-
κληρα ινίδια TTR (τύπος A αμυλοειδούς) είτε
μόνο ολόκληρα ινίδια TTR (τύπος Β αμυλοει-
δούς). Πρόσφατες μελέτες, σε παθολογοανατο-
μικά παρασκευάσματα, έδειξαν ότι ο τύπος Α
αμυλοειδούς εκφράζει σημαντική καθήλωση του
99mTc-DPD, εύρημα που δεν ήταν εμφανές στις
ίνες τύπου Β.16

Το σπινθηρογράφημα μυοκαρδίου με χρήση
των 99mTcPYP, 99mTcDPD ή 99mTc HMDP μπορεί
να αξιολογηθεί με ημιποσοτικές και ποσοτικές
μεθόδους. Η πιο ευρέως χρησιμοποιούμενη ημι-
ποσοτική μέθοδος είναι η κλίμακα αξιολόγησης
Perugini, με τέσσερα επίπεδα εκτίμησης της
πρόσληψης του ραδιοφαρμάκου από το μυο-
κάρδιο (Εικόνα 1):17
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• Βαθμός 0 - δεν παρατηρείται πρόσληψη του
ραδιοφαρμάκου από το μυοκάρδιο

• Βαθμός 1 - ήπια πρόσληψη του ραδιοφαρ-
μάκου από το μυοκάρδιο, μικρότερη από
την αντίστοιχη των παρακείμενων πλευρών       

• Βαθμός 2 - μέτρια πρόσληψη του ραδιο-
φαρμάκου από το μυοκάρδιο, ίση με την
αντίστοιχη των παρακείμενων πλευρών

• Βαθμός 3 - μεγάλου βαθμού πρόσληψη του
ραδιοφαρμάκου από το μυοκάρδιο, μεγα-
λύτερη από την αντίστοιχη των παρακείμε-
νων πλευρών.

Οι βαθμοί 2 και 3 έχουν πολύ υψηλή ευαισθη-
σία και ειδικότητα για τη διάγνωση της ATTR καρ-
διακής αμυλοείδωσης. Σε όλους τους ασθενείς με
υποψία ΑTTR καρδιακής αμυλοείδωσης πρέπει να
πραγματοποιείται SPECT ή προτιμότερο
SPECT/CT για να αξιολογηθεί η πρόσληψη του
ραδιοφαρμάκου από το μυοκάρδιο και να απο-
κλειστεί η πιθανή πρόσληψη στην κοιλότητα της
αριστερής κοιλίας (αιματική δεξαμενή - blood
pool). Πρόσφατες μελέτες έδειξαν ότι το τομο-
γραφικό σπινθηρογράφημα μυοκαρδίου (SPECT)
με 99mTc-PYP, 99mTc-DPD και 99mTc-HMDP έχει

ευαισθησία πάνω από 90% για τη διάγνωση της
ΑTTR καρδιακής αμυλοείδωσης.18,19,20 Ωστόσο,
πρόσληψη του ραδιοφαρμάκου από το μυοκάρδιο
που αντιστοιχεί στους βαθμούς 2 και 3 μπορεί επί-
σης να παρατηρηθεί και στο 20% των ασθενών με
AL καρδιακή αμυλοείδωση (Εικόνα 2).21

Συμπερασματικά, η Πυρηνική Ιατρική με το
σπινθηρογράφημα του μυοκαρδίου και τη χρήση
διφωσφονικών ενώσεων παίζει καθοριστικό ρόλο
στη διάγνωση της ΑTTR καρδιακής αμυλοείδω-
σης (Εικόνα 3),13 περιορίζοντας την ανάγκη για
ιστολογική επιβεβαίωση, εφόσον ο ασθενής πλη-
ροί τα παρακάτω κριτήρια:

• Έχει ιστορικό καρδιακής ανεπάρκειας σε συν-
δυασμό με υπερηχοκαρδιογραφικά ευρήματα
ή/και ευρήματα από τη μαγνητική τομογραφία
καρδιάς ενδεικτικά για αμυλοείδωση

• Πρόσληψη των ραδιοφαρμάκων 99mTcPYP/
DPD/HMDP από το μυοκάρδιο, που αντι-
στοιχεί σε βαθμό 2 ή 3 κατά την κλίμακα
αξιολόγησης Perugini

• Απουσία παθολογικών ελαφρών αλύσων
κατά την ηλεκτροφόρηση/ανοσοκαθήλωση
πρωτεϊνών ορού και ούρων 24ώρου.

ΑΡΘΡΟ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗΣ

Εικόνα 1. Σπινθηρογράφημα 99mTcDPD: Πρόσληψη του ραδιοφαρμάκου σύμ-
φωνα με το Perugini score. Ολόσωμο σπινθηρογράφημα και SPECT απεικόνιση
μυοκαρδίου για κάθε αντίστοιχο βαθμό (Πηγή: Εργαστήριο Πυρηνικής Ιατρικής,
Νοσοκομείο ΑΧΕΠΑ, Ελλάδα)

Εικόνα 2. Σπινθηρογράφημα 99mTc-DPD (Πρόσληψη του ραδιοφαρμάκου σύμ-
φωνα με την κλίμακα Perugini, Βαθμός 3) και τομογραφία μυοκαρδίου –
SPECT. Η ανάλυση δείγματος ορού και ούρων στον ασθενή ανέδειξε ύπαρξη
ελαφρών αλύσων, εύρημα συμβατό με AL αμυλοείδωση (Πηγή: Τμήμα Πυρηνι-
κής Ιατρικής, Ωνάσειο Καρδιοχειρουργικό Κέντρο).
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Σύμφωνα με τις Ευρωπαϊκές και Αμερικανι-
κές οδηγίες ASNC/AHA/ASE/EANM/HFSA/
ISA/SCMR/SNMMI, προτείνεται ένα τυποποι-
ημένο πρωτόκολλο ερμηνείας και διατύπωσης
των σπινθηρογραφημάτων, συμβάλλοντας με
επιστημονικά τεκμηριωμένο τρόπο στη διαγνω-
στική προσέγγιση (Πίνακας 1). Πρέπει να σημει-
ωθεί ότι οι στατικές λήψεις και η ποσοτική
μέθοδος, όπως ο λόγος κρούσεων καρδίας
προς αντίθετο ημιθωράκιο (H/CL ratio), είναι ανε-
παρκείς για τη διάγνωση της ATTR καρδιακής
αμυλοείδωσης. Πρόσφατη βιβλιογραφία απο-
θαρρύνει τη χρήση του H/CL ratio,22 τονίζοντας
ότι η διάγνωση πρέπει να τίθεται μόνο με βάση
την πρόσληψη του ραδιοφαρμάκου και την ημι-
ποσοτική εκτίμηση από SPECT ή SPECT/CT.

Ερευνητικές μελέτες σε εξέλιξη υποδηλώ-
νουν ότι η ημιποσοτική και ποιοτική αξιολόγηση
του αμυλοειδούς, καθώς και η αξιολόγηση του
SUV23 ή του βαθμού πρόσληψης24 στο
SPECT/CT μπορούν να προβλέψουν και να αξιο-
λογήσουν την ανταπόκριση στη θεραπεία. Η
χρήση της τομογραφίας εκπομπής ποζιτρονίων
(PET) με ραδιοϊσότοπα εκπομπής ποζιτρονίων για
τη διάγνωση της καρδιακής αμυλοείδωσης, επί
του παρόντος βρίσκεται σε ερευνητικό επίπεδο25

και δεν συνιστάται ακόμη ως μέθοδος ρουτίνας
στη διάγνωση της νόσου.26

Γο ν ι δ ι α κ ό ς
έλεγχος. Ο γο-
νιδιακός έλεγ-
χος συνιστάται
για τον εντοπι-
σμό πιθανών
μεταλλάξεων
στο γονίδιο της
τρανσθυρετίνης
προκειμένου να
επιβεβαιώσει
την οικογενή
μορφή της καρ-
διακής αμυλοεί-
δωσης.27,28 Προ-
συμπτωματικός
έλεγχος ρουτί-
νας συνιστάται
σε συγγενείς
ασθενών με
ATTR καρδιακή
αμυλοείδωση.

Βιοψία καρδιακού μυός. Σε ορισμένες πε-
ριπτώσεις, μπορεί να χρειαστεί η διενέργεια βιο-
ψίας για τη διάγνωση. Πρόκειται για μια επεμ-
βατική μέθοδο και συνήθως πραγματοποιείται σε
περιπτώσεις όπου οι άλλες μη επεμβατικές μέ-
θοδοι δεν επαρκούν για να τεθεί η διάγνωση.29

Σημειώνεται ότι η ΑTTR καρδιακή αμυλοεί-
δωση μπορεί να είναι δύσκολο να διαγνωσθεί
λόγω των μη ειδικών συμπτωμάτων της και της
ανάγκης για εξειδικευμένες διαγνωστικές μεθό-
δους. Συνήθως, εμπλέκονται πολλές ιατρικές ει-
δικότητες, συμπεριλαμβανομένων των καρδιο-
λόγων, των γενετιστών, των παθολογοανατόμων
και των πυρηνικών ιατρών. Η πρώιμη διάγνωση
είναι κρίσιμη διότι υπάρχουν πλέον διαθέσιμες
θεραπευτικές επιλογές και η έγκαιρη παρέμβαση
μπορεί να βελτιώσει την πρόγνωση.

Θεραπεία - Πρόγνωση

Η θεραπεία της καρδιακής αμυλοείδωσης
εξαρτάται από τον τύπο και τη σοβαρότητα της
νόσου14 και περιλαμβάνει:

• Φαρμακευτική αγωγή για τη μείωση της πα-
ραγωγής του αμυλοειδούς ή/και τη διαχεί-
ριση των συμπτωμάτων. Προς το παρόν,
μόνο το Tafamidis έχει λάβει έγκριση από

ΑΡΘΡΟ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗΣ // ΜΑΡΙΑ ΚΟΥΤΕΛΟΥ

Εικόνα 3. Διαγνωστικός αλγόριθμος ATTR καρδιακής αμυλοείδωσης (Πηγή: Brito et al. World Heart Federation Consen-
sus on Transthyretin Amyloidosis Cardiomyopathy (ATTR-CM). Global Heart. 2023; 18(1): 59)
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τον Παγκόσμιο Οργανισμό Φαρμάκων και
είναι διαθέσιμο στην Ευρώπη και τις ΗΠΑ

• Μεταμόσχευση καρδιάς σε σοβαρές μορ-
φές της νόσου

• Νέες θεραπείες, όπως φάρμακα που αλλη-
λοεπιδρούν με το RNA (RNAi), π.χ. το
Patisiran και το Inotersen για την hATTR
αμυλοείδωση, βρίσκονται ακόμη σε ερευ-
νητικό στάδιο.

Η πρόγνωση της καρδιακής αμυλοείδωσης
ποικίλει. 

Σημαντικό ρόλο παίζει η πρώιμη διάγνωση και
η έγκαιρη έναρξη θεραπείας, γι’ αυτό είναι ση-
μαντικό οι ασθενείς να απευθύνονται σε εξειδι-
κευμένα κέντρα καρδιακής αμυλοείδωσης. 

Συμπεράσματα

Η ATTR καρδιακή αμυλοείδωση είναι μια σο-
βαρή διηθητική νόσος, που οφείλεται στην ενα-
πόθεση ινιδίων αμυλοειδούς στην καρδιά. Χάρη
στην Πυρηνική Ιατρική και τις προηγμένες μέθο-
δοι απεικόνισης η καρδιακή αμυλοείδωση δεν θε-
ωρείται πλέον μια σπάνια νόσος. Η Πυρηνική
Ιατρική διαδραματίζει κεντρικό ρόλο στην διά-
γνωση της νόσου, παρέχοντας μια μη επεμβα-
τική, εύκολη, οικονομικά προσιτή και κυρίως
πολύ ευαίσθητη μέθοδο, για τον καθορισμό των
ασθενών που είναι κατάλληλοι υποψήφιοι για θε-
ραπεία. Το σπινθηρογράφημα μυοκαρδίου με
χρήση 99mTcPYP, 99mTcDPD ή 99mTc HMDP είναι
η μόνη μέθοδος σήμερα που «γεφυρώνει το
χάσμα μεταξύ των τελευταίων εξελίξεων στον
τομέα της έρευνας και της κλινικής πρακτικής».30
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Ερμηνεία σπινθηρογραφήματος μυοκαρδίου
για τη διάγνωση της ΑTTR καρδιακής 
αμυλοείδωσης.
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