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Streszczenie

Amyloidoza taficuchéw lekkich (light chain amyloidosis — AL) jest
chorobg zwigzang z dyskrazja plazmocytéw, spowodowang
odktadaniem ztogéw patologicznego biatka w wielu narzadach.
W niniejszej publikacji przedstawiono 51-letniego chorego z cho-
lestazg wewnatrzwatrobowa, u ktérego rozpoznano AL z wytwa-
rzaniem tafcuchéw lekkich A. Zéttaczce towarzyszyty niewydol-
nos¢ serca oraz zespdt nerczycowy z niewydolnoscig nerek.
Choroba postepowata szybko i zakoriczyta sie zgonem w 19. do-
bie hospitalizacji. Nalezy uwzgledniaé amyloidoze w diagnosty-
ce roznicowej zespotdéw cholestatycznych.

Wstep

Amyloidoza (skrobiawica, B-fibryloza) jest okresle-
niem odnoszacym sie do grupy choréb zwigzanych
z gromadzeniem sie w przestrzeni pozakomoérkowe;j
réznych narzadéw trudno rozpuszczalnych ztogéw
biatek o budowie wtékienkowej, zwanych amyloidem.
Wspblng cechg ztogdéw jest konformacja biatek
w postaci B (,,splisowanej kartki”), ktéra odpowiada za
ich polimeryzacje, a takze za powinowactwo do barw-
nikobw. Barwia sie jodyna, podobnie jak skrobia, czer-
wienig Saturna oraz czerwienig Kongo, w mikroskopie
polaryzacyjnym po barwieniu wykazuja dwéjtomnosé,
w barwieniu H + E sg kwasochtonne. W zaleznosci od
odktadanych biatek wyréznia sie kilkanascie typéow
skrobiawic, ktére dzieli sie na uktadowe i narzadowe.
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Abstract

AL Amyloidosis is a disorder associated with plasma cell
dyscrasia and is caused by the deposition of abnormal protein
in multiple organs. We report a case of a 51-year-old man with
intrahepatic cholestasis, in whom AL amyloidosis with lambda
light secretion was diagnosed. Jaundice was associated with
heart failure and nephrotic syndrome with renal failure. The
progression of the disease was rapid, eventually resulting in
patient’s death on the 19t day of hospitalization. Amyloidosis
should be taken into consideration in the differential diagnosis
of cholestatic syndromes.

Amyloidoza tancuchéw lekkich (amyloidoza pierwotna,
light chain amyloidosis — AL) jest najczestszg postacia
amyloidozy uktadowej. Szacuje sie, ze rocznie wystepu-
je 5-12,8 nowych zachorowan na 1 mln mieszkahcow.
Ztogi sktadaja sie z tahicuchéw lekkich immunoglobulin
produkowanych przez nieprawidtowe plazmocyty
w przebiegu ich monoklonalnego rozrostu [1].
Odktadajg sie w wiekszosci narzadéw, jednak klinicznie
najczesciej zajete sg nerki (u 30% chorych wystepuje
zespbt nerczycowy), serce oraz obwodowy uktad ner-
wowy. Gromadzenie amyloidu AL w watrobie objawia
sie hepatomegalig u 33-92% chorych na amyloidoze,
bardzo rzadko jednak prowadzi do niewydolnosci
narzadu czy nadcisnienia wrotnego. Laboratoryjne
cechy cholestazy lub hiperbilirubinemie wykrywa sie
jedynie u ok. 5% chorych [1], jeszcze rzadziej ujawniaja
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sie one w badaniu klinicznym. Przeglad bazy PubMed
od 1960 r. ujawnia 42 opisy przypadkéw istotnej chole-
stazy jako wiodgcego objawu klinicznego u chorych na
amyloidoze AL W przeciwienstwie do prezentowanego
ponizej chorego, w wiekszosci dotycza one amyloidozy
z wytwarzaniem tancuchéw k.

Opis przypadku

Pacjent, lat 51, zostat przyjety z powodu na-
silajacego sie od 2 mies. braku taknienia, nudnosdi,
uczucia podraznienia w jamie ustnej, utraty w tym cza-
sie 10 kg masy ciata, ostabienia ogblnego, podzétcenia
powtok oraz oddawania brunatnego moczu. Skarzyt sie
takze na okresowo luzne stolce (do 2 razy na dobe), bez
widocznej domieszki krwi i sluzu. Nie goraczkowat, nie
zgtaszat dolegliwosci bélowych. Ze wzgledu na
powyzsze objawy chorego hospitalizowano 2 tyg. wczes-
niej w szpitalu powiatowym, gdzie rozpoznano z6ttacz-
ke o nieustalonej etiologii, wodobrzusze i krwotoczne
zapalenie btony $luzowej Zotadka (Hp+). Od 10 lat
mezczyzna chorowat na nadci$nienie tetnicze (Il sto-
pien wg WHO), leczone od 2 lat indapamidem. Okoto
miesigca przed przyjeciem na tutejszy oddziat odstapio-
no od farmakoterapii z powodu wystapienia znacznej
hipotonii. W ostatnich tygodniach zastosowano leki
eradykujace Helicobacter pylori oraz asparaginian orni-
tyny z powodu zaburzenia czynnosci watroby. Spozywat
umiarkowane ilosci alkoholu (ok. 4 lampki wina tygo-
dniowo), nie palit tytoniu.

Przy przyjeciu stwierdzono przedmiotowo: pod-
z6tcenie skory i twardoéwek, pojedyncze teleangiektazje
na skoérze tutowia, tachykardie 120/min, szmer skurczo-
wy nad sercem z punktem maksimum nad zastawka
aortalng, cinienie tetnicze 115/75 mm Hg i Sciszenie
szmeru pecherzykowego u podstawy prawego ptuca.
Brzuch byt wysklepiony nieco powyzej klatki piersiowej,
miekki i bolesny w nadbrzuszu srodkowym, natomiast
watroba byta powiekszona — badalna ok. 3 ¢cm pod
tukiem zebrowym w linii srodkowo-obojczykowej pra-
wej, o tepym brzegu i niebolesna. Nie stwierdzono
powiekszenia $ledziony. Na konczynach dolnych
wystepowaty niewielkie ciastowate obrzeki w okolicy
kostek.

W badaniach laboratoryjnych wykonanych po przy-
jeciu odnotowano: OB 50 mm/godz. przy prawidtowym
stezeniu biatka C-reaktywnego (CRP) 4,78 mg/| (norma:
do 5,0 mg/l), w morfologii krwi: stezenie hemoglobiny
17,8 g/dl (norma: 13,5-17,2 g/dl), erytrocyty 5,65 x 10'%/I
(norma: 4,2-5,8 x 10'%/1), hematokryt 50,9% (norma:
39,5-50,5%), MCV 90,1 fl (norma: 80,0-99,0 fl), MCH
31,5 pg (norma: 27,0-33,5 pg), MCHC 35,0 g/dl (norma:
31,0-37,0 g/dl), ptytki krwi 422 x 109/l (norma: 130-400
x 109/1), leukocyty 8,49 x 10%/|, rozmaz krwi prawidtowy.

W badaniach biochemicznych stwierdzono hiperkalie-
mie (potas 5,27 mmol/|, séd 134 mmol/l), natomiast
parametry wydolnosci nerek byty w normie (kreatynina
1,04 mg/dl, mocznik 35 mg/dl). Zaobserwowano zwiek-
szenie aktywnosci aminotransferaz, hiperbilirubinemie
i cechy cholestazy [bilirubina 4,73 mg/dl, AspAT 83 U/I
(norma: 10-37 U/l), AIAT 44 U/l (norma: 10-41 U/l),
fosfataza zasadowa 598 U/l (norma: 40-129 U/l),
y-glutamylotranspeptydaza — GGTP 1398 U/l (nor-
ma: 8-61 U/l)]. Odnotowano zwiekszong aktywnos¢
dehydrogenazy glutaminianowej (LDH — 345 U/|, nor-
ma: 135-225 U/l), natomiast aktywnos¢ amylazy byta
prawidtowa. Stezenie biatka catkowitego w surowicy
wynosito 5,1 g/d|, a albuminy 1,79 g/dl. W elektroforezie
zaznaczat sie zwiekszony procentowy udziat globulin
al,a2, Blip2.

Zwracaty uwage znaczne zaburzenia lipidogramu
surowicy (cholesterol catkowity 643 mg/dl, LDL 562
mg/dl, HDL 14 mg/d|, triglicerydy 333 mg/dl) oraz dys-
kretne zaburzenia koagulologiczne [czas protrombino-
wy 15,3 s (norma: do 15,0 s), INR 1,27, czas kaolinowo-
-kefalinowy — APTT, prawidtowy). Stezenia zelaza
i transferyny byty prawidtowe. Autoprzeciwciata przeciw-
jadrowe w badaniu przesiewowym wypadty dodatnio
(miano 320, w kontroli 640), o typie Swiecenia homo-
gennym, w badaniach uzupetniajacych nie ustalono
jednak ich typu czy obecnosci innych autoprzeciwciat
charakterystycznych dla autoimmunologicznych scho-
rzeh watroby. Wykluczono zakazenie wirusami hepato-
tropowymi (HBV, HCV, CMV), stezenia miedzi i cerulo-
plazminy nie wskazywaty na chorobe Wilsona (miedz
261 pg/dl, zwiekszone stezenie ceruloplazminy
59 mg/dl). W kale 3-krotnie wykryto obecnos¢ krwi uta-
jonej; nie znaleziono pasozytow.

W badaniu ptynu z jamy otrzewnej wykazywano
ptyn przesiekowy, bez komérek nowotworowych czy
zwiekszonych stezef markeréw nowotworowych. Na
zdjeciu rentgenowskim klatki piersiowej byt widoczny
slad ptynu w lewej jamie optucnowej oraz powiekszenie
sylwetki serca. Za pomocg badania ultrasonograficzne-
g0 jamy brzusznej potwierdzono obecno$¢ wodobrzu-
sza, powiekszona watrobe (prawy ptat o dtugosci
18 c¢m), o nieco obnizonej echogennosci miazszu, bez
zmian ogniskowych, poszerzenia drég zétciowych. Zyta
wrotna byta drozna, bez cech zakrzepicy. Nie wykryto
takze innych istotnych patologii w jamie brzuszne;.
Badanie rozszerzono o elastografie czasu rzeczywiste-
go, w ktérej miazsz watroby wykazywat echa mogace
odpowiadaé wtéknieniu w stopniu F2 w skali METAVIR,
ocene utrudniat jednak ptyn w jamie otrzewnej (ryc. 1.
W badaniu metoda tomografii rezonansu magnetyczne-
go stwierdzono watrobe o gtadkim zarysie, jednorodnag,
bez zmian ogniskowych, a przewody Zz6tciowe
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wewnatrzwatrobowe i zewnatrzwatrobowe nieposze-
rzone. Ocena drog zétciowych (MRCP) ze wzgledu na
artefakty spowodowane wodobrzuszem okazata sie
niemozliwa. Zdecydowano o wykonaniu badania
metoda endoskopowej cholangiopankreatografii wstecz-
nej (ECPW), w ktoérej wykazano waskie drogi zétciowe,
poza tym obraz odpowiadat normie. W gastroskopii
btona $luzowa Zotadka przedstawiata cechy gastropatii
wrotnej i krwawliwos¢ kontaktowa. W opuszce dwu-
nastnicy znaleziono wiele drobnych tworéw polipowa-
tych, ktére pobrano do badania histologicznego. Dzieki
kolonoskopii wykazano cechy przekrwienia i zastoju
krwi w sluzéwce odbytnicy.

W zwigzku z utrzymujaca sie tachykardig ok.
100/min i nieprawidtowosciami w elektrokardiogramie
(niski woltaz zespotdw QRS, zespoty QS w odprowadze-
niach V2-V3, zatamki T ujemne w |, aVL, V2-V4, ptaskie
w V5-V6) wykonano echokardiografie, dzieki ktorej
wykazano znaczny przerost Scian lewej komory
serca (grubos¢ przegrody i tylnej Sciany odpowiednio
23 i 22 mm), niedomykalnosé mitralng i separacje skur-
czowg blaszek osierdzia. Kardiolog zasugerowat kardio-
miopatie przerostowa lub skrobiawice (ryc. 2.).
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Ryc. 1. Elastografia w czasie rzeczywistym.
Widoczne echa odpowiadajgce tkance o zwiek-
szonej sztywnosci (kolor niebieski), obraz moze
odpowiadaé wtéknieniu w stopniu F2 w skali
METAVIR. Obecnos¢ wodobrzusza utrudniata
wybdr optymalnego dla elastografii migzszu bez
widocznych naczyn krwionosnych

Fig. 1. Real-time elastography. Echo signals corre-
sponding to tissue with increased stiffness are
visible (blue colour). The picture possibly refers to
F2 fibrosis in METAVIR score. Selection of optimal
hepatic parenchyma without blood vessels was
difficult due to ascites
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W 4. dobie w kontrolnych badaniach stwierdzono
narastanie cholestazy (bilirubina 7,46 mg/dl, ALP 847
U/l, GGTP 1610 U/l). Wykonano biopsje watroby cienka
igta tnaca typu tru-cut (Srednica 0,9 mm), ktéra wyka-
zata obecnos¢ ztogéw amyloidu oraz cholestaze ogni-
skowa (ryc. 3.). Wycinki z polipowato zmienionej $lu-
zéwki dwunastnicy oraz btony Sluzowej odbytnicy
przedstawiaty réwniez amyloidoze (ryc. 4., 5.).

U chorego zaobserwowano zmniejszenie diurezy
dobowej (600-800 ml, mimo lekéw moczopednych),
biatkomocz wynoszacy 3,7 g/dobe oraz zwiekszenie
stezenia kreatyniny w 5. dobie hospitalizacji do 1,45
mg/dl. Test na biatko Bence’a-Jonesa w moczu wypadt
ujemnie, wykonano jednak immunofiksacje moczu,
w ktérej wykazano nieselektywny biatkomocz z wyda-
laniem tahAcuchéw A. Immunofiksacja surowicy nie
sugerowata natomiast obecnosci biatka monoklonalne-
go, stosunek ilosciowy tahcuchéw A i k miescit sie
bowiem w granicach normy. W wyniku konsultacji
hematologicznej w pobranym szpiku stwierdzono obec-
nos¢ 12% plazmocytéw, w wiekszosci o patologicznej
morfologii. Wysunieto podejrzenie szpiczaka mnogiego.
Stan chorego szybko sie pogarszat. Postepowato

Ryc. 2. Echokardiografia. Projekcja przymostko-
wa. Przerost i wzmozona, o ziarnistym wzorze
echogennos¢ scian lewej komory nasunety
podejrzenie amyloidozy AL Grubosé przegrody
miedzykomorowej (gruba strzatka) i Sciany tyl-
nej lewej komory (cienka strzatka) wynosity
odpowiednio 23 i 22 mm

PK — prawa komora, LK — lewa komora, LP — lewy
przedsionek, Ao — aorta wstepujqca

Fig. 2. Echocardiography. Parasternal projection.
The hypertrophy and increased echogenicity of
left ventricle walls, with their granular sparkling,
suggested AL - amyloidosis suspicion. Interven-
tricular septum (thick arrow) and left ventricular
posterior wall (thin arrow) thickness was 23 and
22 mm respectively
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Ryc. 3. Watroba ze ztogami amyloidu i wyktadni- Ryc. 4. Watroba ze ztogami amyloidu i ognisko-
kami zaniku beleczek. Barwienie H + E. Powiek- wym zanikiem hepatocytéw. Barwienie H + E.
szenie 100x Powiekszenie 200x
Fig. 3. Liver with amyloid deposits and disinte- Fig. 4. Liver with amyloid deposits and focal atro-
gration of hepatic trabeculae. HE stain. 100x phy of hepatocytes. HE stain. 200x magnification
magnification
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Ryc. 5. Watroba ze ztogami amyloidu (kolor Ryc. 6. Dwunastnica. Pogrubiaty kosmek ze
ciemnorézowy). Barwienie czerwienig Saturna. ztogami amyloidu w podscielisku i pogrubiata
Powiekszenie 100x Sciana naczynia krwionosnego. Barwienie czer-

Fig. 5. Liver with amyloid deposits (dark pink wienia Saturna. Powiekszenie 100x

colour). Saturn red stain. 100x magnification Fig. 6. Duodenum. A thickened villus with amyloid

deposits in the interstitium and thickened blood
vessel wall. Saturn red stain. 100x magnification

wyniszczenie, stwierdzono ostabienie, hipotonie, cechy loidoza rozpoczeto leczenie duzymi dawkami deksame-
encefalopatii, dretwienie dystalnych odcinkéw konczyn  tazonu. Pacjent zmart w 19. dobie hospitalizacji z powo-
oraz nasilone obrzeki. Narastata z6ttaczka (zwigkszato g niewydolno&ci serca, nerek i watroby.

sie stezenie bilirubiny do 14 mg/d|, ALP 847 U/|, GGTP
1610 U/1), wydtuzyt sie czas protrombinowy (17,5 s, INR
1,45). Pogtebiata sie réwniez niewydolnos¢ nerek, ktéra
ostatecznie wymagata hemodializy w 18. dobie od przy- U chorych na amyloidoze AL ztogi tancuchow lek-
jecia. Z powodu podejrzenia szpiczaka mnogiego zamy-  kich stwierdza sie histochemicznie we wszystkich

Dyskusja
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Ryc. 7. Btona Sluzowa odbytnicy — widoczne
pogrubienie Scian naczyn krwionosnych. Bar-
wienie czerwienig Kongo. Powiekszenie 200x
Fig. 7. Rectal mucosa. Thickened blood vessel
wall is noticeable. Congo red stain. 200x maghi-
fication

narzadach, poza osrodkowym uktadem nerwowym.
W nerkach odktadaja sie one gtéwnie w ktebuszkach
nerkowych, a takze w tkance srédmiazszowej [1], pro-
wadzac do biatkomoczu, zespotu nerczycowego i nie-
wydolnosci nerek (hemodializ wymaga ok. 20% cho-
rych) [4].

Amyloidoza serca objawia sie klinicznie niewydolno-
Scig krazenia, w badaniu elektrokardiograficznym -
niskim woltazem zespotdw QRS oraz zmianami odcinka
ST-T sugerujacymi zawat serca, a w echokardiografii —
odsrodkowym przerostem komér serca, zwtaszcza
lewej. U opisywanego chorego cechy amyloidozy wielo-
narzadowej wystepowaty w réznym czasie. Prawdopo-
dobnie zajecie serca spowodowato nagta koniecznosé
odstawienia lekdéw hipotensyjnych juz 2 mies. wczes-
niej. Zmiany niedokrwienne w elektrokardiogramie
oraz obraz echokardiograficzny byty spowodowane
amyloidoza serca. Biatkomocz wystepowat w wynikach
ambulatoryjnych badanh przeprowadzonych w ostatnich
tygodniach przed hospitalizacja. Nie badano go jednak
wowczas ilosciowo ani jakosciowo, byé moze z powodu
nieobecnosci obrzekéw, przy jeszcze prawidtowym
stezeniu kreatyniny w surowicy, a takze skupienia dia-
gnostyki na zéttaczce. W tutejszej klinice stwierdzono
natomiast petnoobjawowy zespét nerczycowy, z nara-
stajacymi obrzekami, postepujaca mimo suplementacji
albumin hipoalbuminemia i hiperlipidemia. Zwracat
uwage gwattowny postep niewydolnosci nerek, bardzo
stabo poddajacej sie zaréwno leczeniu farmakologicz-
nemu, jak i dializoterapii.

Dos¢ zaskakujace przy ogélnie ztym stanie pacjen-
ta, zwtaszcza w Swietle ostatecznego rozpoznania, byto
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zwiekszone stezenie hemoglobiny, ktére utrzymywato
sie rowniez w badaniach kontrolnych. Chociaz
zespotom limfoproliferacyjnym towarzyszy czesto nie-
dokrwistos¢, opisano rzadkie przypadki szpiczaka mno-
giego przebiegajace z wtérna erytrocytoza, niekiedy
nawet wymagajaca leczenia krwioupustami. Przypusz-
cza sig, ze zjawisko to powoduja odktadane w szpiku
witékna amyloidu, poprzez zaburzenie sekrecji cytokin
i czynnikdéw hemopoetycznych [5, 6].

Dretwienia kohczyn jako objaw obwodowe] neuro-
patii czuciowej dopetnity obrazu klinicznego najczesciej
uszkadzanych w przebiegu amyloidozy AL uktad6w.
Zajecie obwodowego uktadu nerwowego moze réwniez
powodowac zesp6t ciedni nadgarstka oraz neuropatie
autonomiczna [1].

Do interpretowanych poczatkowo wytacznie jako
wtérne do uszkodzenia watroby dolegliwosci ze strony
przewodu pokarmowego nalezaty: biegunka, jadto-
wstret i krwawienie utajone. U chorych na amyloidoze
AL zaréwno na skutek bezposredniego uszkadzania
btony Sluzowej i jej naczyn, jak i z powodu neuropatii
dochodzi do zaburzer motoryki, opéznionego opréznia-
nia zotadka, zaburzen wchtaniania i krwawien.
Wystepuja rowniez zaparcia lub biegunki, rzadziej obja-
wy rzekomej niedroznosci. Skaza krwotoczna wynika
natomiast ze zmian naczyniowych i wigzania osoczo-
wego czynnika X przez amyloid [1, 7].

Powiekszenie watroby stwierdza sie czesto, prze-
waznie jednak bez istotnych zaburzer funkcji narzadu.
W obrazie histologicznym opisuje sie srédmigzszowe
odktadanie amyloidu u 100% chorych na amyloidoze AL
w centrum i na obwodzie zrazikow [8], a takze (u 68%)
w Scianach naczyh watroby. W czesci przypadkéw
(28%) wykrywano ponadto wtdknienie w przestrze-
niach wrotnych [9]. W mikroskopie elektronowym
stwierdzono, ze w przedterminalnym stadium amylo-
idozy AL watroby ztogi znajdowaty sie w przestrzeniach
Dissego oraz wewnatrz sinusoid, hepatocyty ulegaty
atrofii z przeksztatceniem kolczystym mikrokosmkéw
i zmiang struktury mitochondriéw. W przestrzeniach
wrotnych wtékna amyloidu uciskaty kanaliki zétciowe,
prowadzac do poszerzenia przestrzeni miedzykomorko-
wej. W poblizu kanalikéw zétciowych znajdowano licz-
ne ziarnistosci lizosomalne, niektére kanaliki byty roz-
dete i utracity mikrokosmki [10]. Zmiany te moga
ttumaczy¢ obserwowanga cholestaze, ktéra w opisywa-
nym przypadku wysuneta sie na pierwszy plan w obra-
zie klinicznym.

W diagnostyce laboratoryjnej amyloidozy AL istotna
role odgrywa elektroforeza oraz immunoelektroforeza
lub immunofiksacja biatek surowicy [7]. W obserwowa-
nym przypadku nie stwierdzono typowego piku biatka
monoklonalnego w globulinach y, natomiast byto obec-
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ne wyrazne zwiekszenie stezen globulin a1, a2 i B, przy
matym stezeniu biatka catkowitego. Immunofiksacja
surowicy data réowniez wynik fatszywie ujemny, naj-
prawdopodobniej z powodu nasilonej utraty biatek
z moczem w przebiegu zespotu nerczycowego. Dopiero
immunofiksacja biatek moczu pozwolita na potwierdze-
nie wytwarzania monoklonalnych taficuchéw A.

Nalezy zaznaczy¢, na podstawie opisywanego przy-
padku, Ze mate steZzenie biatka catkowitego w surowi-
cy nie stanowi warunku wykluczajacego szpiczaka
mnogiego. Obecnosé przeciwciat przeciwjadrowych
w schorzeniach watroby nie przesadza ponadto o osta-
tecznym rozpoznaniu, moze natomiast stanowic
dowdd gtebokiego uszkodzenia hepatocytéw z wtdrnym
wytworzeniem reakcji ,,gospodarz przeciw gospodarzo-
wi” [11].

Wyniki badan radiologicznych jamy brzusznej, poza
wykluczeniem innych niz wewnatrzwatrobowa przy-
czyn cholestazy, nie przyblizyty diagnozy. W elastografii
czasu rzeczywistego [12] echa odpowiadajace nadmier-
nej twardosci miazszu moga wynikaé z rzeczywistej
obecnosci wtéknienia w zrazikach, ale moze by¢ tak, ze
sam amyloid powoduje zmiane obrazu sztywnosci
watroby. Niestety, materiat uzyskany z biopsji nie
wystarczyt do oceny stopnia wtdknienia.

Leczenie amyloidozy AL obejmuje leczenie choroby
podstawowej (gammapatii monoklonalnej, szpiczaka
mnogiego) z zastosowaniem melfalanu, prednizonu,
przeszczepu autologicznych komoérek macierzystych
szpiku; stosuje sie takze kolchicyne z cyklofosfamidem.
Leczenia objawowego wymagaja ponadto niewydolne
narzady [7, 13], a rokowanie jest zte. Przy objawach
zajecia nerek Sredni czas przezycia wynosi 12-18 mies.
[4], natomiast serca — tylko 6 mies. Czas przezycia
pacjentéw z wytacznie laboratoryjnymi cechami uszko-
dzenia watroby ksztattuje sie na poziomie 14 mies., nato-
miast wystapienie badalnej przedmiotowo Zz6ttaczki
znacznie pogarsza rokowanie — mediana przezycia wyno-
si 3-5 mies. [2, 4]. W réznicowaniu przyczyn zespotu cho-
lestatycznego nalezatoby wiec uwzglednic¢ rowniez amy-
loidoze AL Prowadzona diagnostyka musi byé szybka.
Chorzy wymagaja przeprowadzenia wnikliwe]j ogdlnoin-
ternistycznej oceny klinicznej, dociekliwej interpretacji
wynikéw podstawowych badan laboratoryjnych nie tylko
z zakresu hepatologii oraz wielu badanh uzupetniajacych.
Konieczna jest wspotpraca interdyscyplinarna specjali-
stéw z powodu niewydolnosci wielonarzadowe;j.
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