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ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ç ÐñùôïðáèÞò Áìõëïåßäùóç (ÐÁ) ðñïóâÜë-
ëåé óõ÷íÜ ôï Þðáñ áëëÜ óðÜíéá åêöñÜæåôáé
ùò çðáôéêÞò íüóïò1. ÐáñïõóéÜæåôáé ðåñßðôùóç
ðëáóìáôïêõôôáñéêÞò äõóêñáóßáò ìå ÐÁ ôý-
ðïõ AL áðü ë åëáöñÝò áëýóåéò ðïõ åêäçëþ-
èçêå ìå çðáôïìåãáëßá, ÷ïëüóôáóç êáé åß÷å
ðáèïãíùìïíéêÜ éóôïëïãéêÜ åõñÞìáôá óôç âéï-
øßá Þðáôïò.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÓÔÁÔÉÊÏÕ

Ãõíáßêá 64 åôþí, ïéêïêõñÜ, äéåñåõíÜôáé,
ãéáôß áðü ôñéìÞíïõ ðÜó÷åé, áðü êáôáâïëÞ,
êíçóìü, áðþëåéá âÜñïõò êáé áðþëåéá áßìáôïò
áðü ôïí ïñèü. Ôï áôïìéêü áíáìíçóôéêü åßíáé
åëåýèåñï. Áðü ôçí áíôéêåéìåíéêÞ åîÝôáóç áíá-
öÝñïíôáé õðïëåéðüìåíç èñÝøç, óêïõñü÷ñùìï
äÝñìá êáé Þðáñ ïìáëÜ äéïãêùìÝíï ìÝ÷ñé ôï
äåîéü ëáãüíéï âüèñï.

Áðü ôïí åñãáóôçñéáêü Ýëåã÷ï áíåõñÝèç-
óáí áýîçóç ôùí ôéìþí ôçò áëêáëéêÞò öùóöá-
ôÜóçò êáé ôçò ã-GT (ÁÖ: 495 IU/L, ãGT 3161
IU/L), õðïãáìáóöáéñéíáéìßá, áýîçóç á2 êáé
â óöáéñéíþí, õðïëåõêùìáôéíáéìßá, çõîçìÝíåò
ôéìÝò ïõñßáò êáé êñåáôéíßíçò (BUN: 17,41
mmol/L, êñåáôéíßíç 212 mmol/L), ëåõêùìá-
ôïõñßá (ëåýêùìá ïýñùí 23þñïõ: 0,5 g) êáé
ðÜ÷õíóç ôùí êáñäéáêþí ôïé÷ùìÜôùí óôïí õðå-
ñç÷ïãñáöéêü Ýëåã÷ï.

Óôç âéïøßá Þðáôïò (Åéê. 1) ðáñáôçñÞèçêå
åíáðüèåóç áìüñöïõ çùóéíïößëïõ ïõóßáò ìå
ðåñéêïëðïåéäéêÞ êõñßùò êáôáíïìÞ, ç ïðïßá

÷ñþóèçêå ìå åñõèñü ôïõ Gongo, åß÷å ôï ÷á-
ñáêôçñéóôéêü êéôñéíïðñÜóéíï äé÷ñùéóìü ôïõ
áìõëïåéäïýò, êáé ìåôÜ áðü åðþáóç ìå õðåñ-
ìáããáíéêü êÜëéï, äåí áðþëåóå ôéò ÷ñùóôéêÝò
ôçò éäéüôçôåò (áìõëïåéäÝò ôýðïõ AL). ÁíáæÞ-
ôçóç ìå áíïóïßóôï÷çìåßá ê êáé ë åëáöñþí
áëýóåùí, Ýäåéîå ìïíïêëùíéêÞ åíáðüèåóç ë
åëáöñþí áëýóåùí (Åéê. 2).

Áðü ôç âéïøßá ïñèïý äéáðéóôþèçêå éó÷áé-
ìéêÞ êïëßôéò. Äåí ðáñáôçñÞèçêå åíáðüèåóç
áìõëïåéäïýò óôï ÷üñéï. Áêïëïýèçóå Ìõåëü-
ãñáììá óôï ïðïßï áíåõñÝèç áýîçóç ðëáóìá-
ôïêõôôÜñùí (10%) ìå ðáèïëïãéêïýò ÷áñáêôÞ-
ñåò. ÅôÝèç ç äéÜãíùóç ôçò ðëáóìáôïêõôôáñé-
êÞò äõóêñáóßáò ìå ÐÁ ôýðïõ AL áðü ë åëá-
öñÝò áëýóåéò.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Áìõëïåßäùóç åßíáé ç äéáôáñá÷Þ ðïõ ÷áñá-
êôçñßæåôáé áðü åîùêõôôÜñéá åíáðüèåóç ðáèï-
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ôùí ê, Þ ôùí ê êáé ë. Ï áêñéâÞò ðáèïãåíåôé-
êüò ìç÷áíéóìüò åßíáé Üãíùóôïò. ÕðÜñ÷ïõí
åíäåßîåéò üôé ìåôÜ áðü ðñùôåïëõôéêÞ äñÜóç
åíæýìùí üðùò ç ðåøßíç, êÜðïéá áðü ôá ôìÞ-
ìáôá áõôÜ êõñßùò ôùí ë åëáöñþí áëýóåùí
Ý÷ïõí ôçí éäéüôçôá íá ðïëõìåñßæïíôáé êáé íá
ó÷çìáôßæïõí ìåãÜëá ìüñéá.

Ç ÁÁ ðñùôåÀíç áðïôåëåßôáé áðü 76 áìéíï-
îÝá äéáôáóóüìåíá óå ìßá áëõóßäá ìå ìïñéáêü
âÜñïò 8500 kd. ¸÷åé ôá 55 ðñþôá áìéíïîÝá
êïéíÜ ìå ôçí êõêëïöïñïýóá óôïí ïñü SAA,
ìéá á1 óöáéñßíç, óõó÷åôéæüìåíç ìå ôéò HDL
ëéðïðñùôåÀíåò ôïõ ïñïý (ApoSAAO), ðïõ áíÞ-
êåé óôéò ðñùôåÀíåò ïîåßáò öÜóåùò êáé ðáñÜãå-
ôáé óôá çðáôïêýôôáñá, ìåôÜ áðü ôç äñÜóç
êõôôïêéíþí (IL-1, IL-6).

ÕðÜñ÷ïõí åíäåßîåéò üôé ç ÁÁ ðñùôåÀíç
ðñïÝñ÷åôáé áðü ðïëõìåñéóìü ôìçìÜôùí ôçò
SAA ìåôÜ áðü ðñùôåïëõôéêÞ äéÜóðáóç. Ï
ìç÷áíéóìüò êáèçëþóåùò óôïõò éóôïýò åßíáé
Üãíùóôïò.

Ç ðñïóâïëÞ ôïõ Þðáôïò óôçí ÐÁ åßíáé
óõ÷íÞ, 85-98%. ÓðÜíéá üìùò ç çðáôéêÞ ðñï-
óâïëÞ åõèýíåôáé ãéá êëéíéêÞ óõìðôùìáôïëï-
ãßá, ôÝôïéá ðïõ íá ïäçãÞóåé óôç äéÜãíùóç
üðùò óôçí ðáñïýóá ðåñßðôùóç.

Óå ìõåëïäõóðëáóôéêÜ óýíäñïìá ìå ÐÁ
ôýðïõ AL, ðñïóâÜëëïíôáé óõ÷íüôåñá ç êáñ-
äéÜ, ïé íåöñïß, ôï Þðáñ êáé ïé ðíåýìïíåò.

Ç çðáôïìåãáëßá åßíáé óôáèåñü åýñçìá
(84%) ðïõ ïäçãåß óôç äéÜãíùóç. ×ïëüóôáóç
üìùò êáé ßêôåñï ðáñïõóéÜæåé ìüíï óôï 4%
ôùí áóèåíþí.

Åéêüíá 2. PAP/åëáöñÝò áëýóåéò ë x 400 (Ðåñéêïë-
ðïåéäéêÞ êáôáíïìÞ).

Ðßíáêáò 1.

Íüóçìá Ôýðïò áìõëïåéäïýò Óõó÷åôéæüìåíç ðñùôåÀíç

Á. ÓÕÓÔÇÌÁÔÉÊÇ
1. Äõóêñáóßåò áíïóïêõôôÜñùí AL åëáöñÝò
-ÌïíïêëùíéêÞ ãáììáðÜèåéá AL áëýóåéò
-ÌõÝëùìá AL
-Ìáêñïóöáéñéíáéìßá ôïõ Waldenstrom AL
-ËÝìöùìá AL
2. ÁíôéäñáóôéêÞ ÁÁ SAA
- ÖëåãìïíÝò ÁÁ
- ÍåïðëÜóìáôá ÁÁ
- ¢Áëëá ÁÁ
3. ÏéêïãåíÞò
- ÍåõñïðáèçôéêÝò AF ðñïáëâïõìßíç
- Ìåóïãåéáêüò ðõñåôüò ÁÁ SAA

Â. ÅÍÔÏÐÉÓÌÅÍÇ
- ÃåñïíôéêÞ êáñäßá AS ðñïáëâïõìßíç
- ÅãêåöáëéêÝò ðëÜêåò Üãíùóôç Üãíùóôç
- Õðïäüñéá Üãíùóôç >>

ëïãéêïý ðñùôåúíéêïý õëéêïý, ìå óõãêåêñéìÝ-
íç õðåñìéêñïóêïðéêÞ äïìÞ êáé éóôï÷çìéêÝò
éäéüôçôåò. Áðïôåëåß åêäÞëùóç ðïëëþí íïóç-
ìÜôùí êáé ôáîéíïìåßôáé óÞìåñá óýìöùíá ìå
ôïí ôýðï ôçò éíéäþäïõò ðñùôåÀíçò (Ðßíáêáò
1).

Ôï áìõëïåéäÝò áðïôåëåßôáé áðü éíéäþäåéò
ðñùôåÀíåò óôï 90% êáé áðü ìéá ãëõêïðñùôåÀ-
íç ãíùóôÞ óáí óõóôáôéêü Ñ óôï 10%. Ï ÷áñá-
êôçñéóôéêüò êéôñéíïðñÜóéíïò äé÷ñùéóìüò óôï
ðïëùôéêü öùò ïöåßëåôáé óôçí êñõóôáëëéêÞ äïìÞ
ôïõò.

Ïé éíéäþäåéò ðñùôåÀíåò åßíáé äýï êõñßùò
ôýðùí. Ç ðñùôåÀíç AL êáé ç ðñùôåÀíç ÁÁ.

Ç AL ðñùôåÀíç ó÷çìáôßæåôáé áðü ôï ìåôá-
âëçôü ôìÞìá ôùí åëáöñþí áëýóåùí ôùí áíï-
óïóöáéñéíþí, óõíÞèùò ôùí ë êáé óðáíéüôåñá
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Ôï áìõëïåéäÝò åíáðïôßèåôáé êõñßùò ðåñé-
êïëðïåéäéêÜ ôüóï óôçí ðåñéðõëáßá üóï êáé
óôçí ðåñéêïëðïåéäéêÞ æþíç, ÷ùñßò äéáöïñÝò
óôçí êáôáíïìÞ ôïõ ÁÁ êáé ôïõ AL áìõëïåé-
äïýò. Óõíïäåýåôáé áðü áôñïößá ôùí çðáôéêþí
äïêßäùí êáé ðñïóâïëÞ ôùí áããåßùí. ̧ ÷åé áíá-
öåñèåß åíáðüèåóç êáé ãýñù áðü ôá ÷ïëçöüñá.

Ùò ðéèáíüò ðáèïãåíåôéêüò ìç÷áíéóìüò ôçò
÷ïëüóôáóçò èåùñåßôáé ç ìç÷áíéêÞ äéáêïðÞ ôçò
ñïÞò ôçò ÷ïëÞò, óôï åðßðåäï ôïõ ÷ïëçöüñïõ
ôñé÷ïåéäïýò.

Ç äéÜãíùóç ôçò ÐÁ ãßíåôáé êõñßùò áðü ôç
âéïøßá ïñèïý, ëüãù ìåãÜëçò åõáéóèçóßáò ôçò
ìåèüäïõ (73-90%). Óôçí ÜññùóôÞ ìáò ç âéï-
øßá ôïõ ïñèïý Þôáí áñíçôéêÞ, áí êáé ïé áë-
ëéþóåéò ôçò éó÷áéìéêÞò êïëßôéäïò ìðïñïýí íá
áðïäïèïýí óôçí ÐÁ ç ïðïßá ðåéñëáìâÜíåôáé
óôá ãíùóôÜ áßôéá ôçò áðïöñáêôéêÞò éó÷áéìé-
êÞò íüóïõ ôïõ åíôÝñïõ. Ç âéïøßá Þðáôïò óôïõò
áóèåíåßò ìå ÐÁ ôýðïõ AL åßíáé áðïôåëåóìá-
ôéêÞ äéáãíùóôéêÞ ìÝèïäïò áí êáé åìðåñéÝ÷åé
êéíäýíïõò. Áðü ôç âéâëéïãñáößá üìùò äåí

áíáöÝñåôáé êáìéÜ åðéðëïêÞ.
Ç ôáõôïðïßçóç ôïõ åßäïõò ôçò éíéäþäïõò

ðñùôåÀíçò ãßíåôáé ìåôÜ áðü åðþáóç ôïõ éóôïý
ìå Õðåñìáããáíéêü ÊÜëéï, ðñéí ôç ÷ñþóç ìå
ôï Åñõèñü ôïõ Gongo. Ç ÁÁ ðñùôåÀíç ìåôÜ
áðü áõôÞ ôç äéáäéêáóßá ÷Üíåé ôéò ÷ñùóôéêÝò
éäéüôçôÝò ôçò, åíþ ç AL ôéò äéáôçñåß.

Ðñüïäïò óôç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ Ý÷åé
óçìåéùèåß ìå ôç âïÞèåéá ôçò áíïóïúóôï÷çìåßáò,
ôç äçìéïõñãßá áíôéïñþí êáôÜ ôïõ Ñ óõóôáôé-
êïý ôçò Áìõëïåéäïýò êáé üëùí ôùí ôýðùí ôçò
éíéäþäïõò ðñùôåÀíçò. Åðßóçò ç áíÜðôõîç ñá-
äéïáíïóïëïãéêÞò ìåèüäïõ ãéá ôçí áíß÷íåõóç
Ñ ãëõêïðñùôåÀíçò, äßíåé ðëçñïöïñßåò ãéá ôçí
êáôáíïìÞ ôïõ Áìõëïåéäïýò êáé ôçí Ýêôáóç
ôçò íüóïõ.

Ç âéïøßá åîáêïëïõèåß íá áðïôåëåß ôçí êý-
ñéá äéáãíùóôéêÞ ìÝèïäï, ìéá êáé ðáñÝ÷åé ôç
äõíáôüôçôá ôáõôïðïßçóçò ôçò éíéäþäïõò ðñù-
ôåÀíçò êáé âïçèÜ áðïôåëåóìáôéêÜ óôçí ôáîéíü-
ìçóç ôçò íüóïõ, ôçí ôåëéêÞ äéÜãíùóç, ôç èå-
ñáðåßá êáé ôçí ðñüãíùóç.

SUMMARY
Primary Amyloidosis type AL presenting as Liver disease.
Demonakou Maria
Department of Pathology Sismanogleion Hospital Athens.
A case of 64 years old female with cholestasis due to primary AL amyloidosis

diagnosed on liver biopsy was presented.
Key words: Amyloidosis, liver, cholestasis.
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