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Amiloidoz, dokularda “amiloid” adı verilen polimerik fibril yapısındaki protein-
lerin ekstrasellüler birikimi sonucu, biriktiği dokuların yapısını ve fonksiyonunu 
aşamalı olarak bozan bir hastalıktır. Amiloidin hücreler arasındaki birikimi hüc-
relerde atrofi ve hücre ölümü ile sonuçlanabilen toksik etkiye sahiptir. Normalde 
çözünür olan bu fibriler proteinler, fizyolojik ortamda çözünmez ve proteolitik 
enzimlere direnç gösterir. Bu özellikleri protein katlanma bozukluğuna bağlı ge-
lişmektedir.

 En az farklı 31 amiloid öncü proteinin in-vivo amiloid oluşturabildiği göste-
rilmiştir. Klinik amiloidoz sendromları bu fibril proteinin biyokimyasal yapısına 
göre tanımlanır. Biriken fibrillerin tipi, lokalizasyonu ve miktarına göre farklı kli-
nik belirtiler gösterir. Amiloid fibriller kritik bir büyüklüğe ulaşırsa çözünmez 
hale gelir ve ekstrasellüler ortamda birikmeye başlar. Dokuların normal fonksi-
yonlarını bozacak kadar birikmeye başladığında ise klinik sonuçlar ortaya çıkar. 
Bu birikimler sistemik ya da lokalize, edinsel ya da kalıtsal, hayatı tehtid eden 
ya da sadece tesadüfi olabilir. Sistemik amiloidoz hemen her dokuyu tutabilir ve 
sıklıkla ölümcüldür. Lokalize amiloidozda ise birikimler belirli bir doku ya da or-
gana sınırlıdır. Lokalize amiloid birikimi, Alzheimer hastalığı ve tip 2 diyabetteki 
gibi yaygın hastalıklarda belirsiz önemi olan patolojık bir işarettir. Klinik temel 
de sistemik tip bazı immünosit diskrazileri ile birlikte olursa primer amiloidozis, 
alttaki kronik bir iltahabi hastalık veya doku hasarlandırıcı olayın sonunda olursa 
sekonder amiloidozis olarak sınıflandırılır. Ancak günümüzde primer-sekonder 
amiloidoz terminolojisinin kullanılmından vazgeçilmiştir. Amiloidozun sınıfla-
ması Tablo-1’de özetlenmiştir.
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kullanılan tedavilerin kalıtsal amiloidlerin tedavisinde hiçbir rolü yoktur. Bu ne-
denle kapsamlı bir aile öyküsü ve bu kalıtsal bozuklukların dışlanması önemlidir.

AA amiloidozu: Daha önce sekonder amiloidoz olarak adlandırılan AA ami-
loidozu, romatoid artrit ve varyantları, bronşektazi, Crohn hastalığı ve diğer infl-
matuar barsak hastalıkları, osteomiyelit ve ailevi Akdeniz ateşi gibi çeşitli kronik 
inflamatuar durumların bir komplikasyonu olarak ortaya çıkar. AA amiloidozu 
ve AL amiloidozu arasındaki ayrım, sekonder amiloidozda görülmeyen bir özel-
lik olan AL amiloidozunda amiloid materyalinin doğrudan incelenmesi üzerine 
immünoglobulin hafif zincirlerinin tanımlanması esasına dayanarak yapılabilir.

Lokalize amiloidoz: Lokalize amiloidoz, trakeobronşiyal ağaç, idrar yolu veya 
deri gibi dokularda lokal amiloid birikimleri için kullanılan bir terimdir ve bu 
birikimler, monoklonal hafif zincir birikimleridir. Ancak altta yatan bir  siste-
mik  klonal plazma hücre bozukluğundan kaynaklanmaz.  Lokalize amiloidozlu 
hastalarda sistemik hastalık görülmez(yani kalp, böbrek, karaciğer veya sinir tu-
tulumu).Tedavisinde kemoterapi gerekmez.Lokalize AL amiloidozu en sık üst so-
lunum yollarında (nazofarinks), mesanede, kolonda, ciltte ve tırnaklarda ve orbi-
tada bulunur. Bu hastaların çoğunda amiloid fibrilleri hafif zincir türevi olmasına 
rağmen serum veya idrarda monoklonal immünoglobulinler bulunmaz.

Sistemik monoklonal immünoglobulin depo hastalıklarının diğer formla-
rı: Monoklonal immünoglobulin depo hastalıkları (MIDD), organ hasarına yol 
açan visseral ve yumuşak dokularda intakt veya fragmante anormal immünoglo-
bülin birikimi ile karakterize bir grup hastalıktır.MIDD lenfoplazmositik neop-
lazm veya plazma hücresi tarafından sekrete edilen anormal immünoglobulin bi-
leşenleriyle birlikte bir plazma hücre diskrazisidir. Dört ana MIDD grubu vardır:

• AL amiloidozu
• Hafif zincir depo hastalığı
• Hafif ve ağır zincir depo hastalığı
• Ağır zincir depo hastalığı

Bunların tümünde bir monoklonal plazma hücresi proliferatif bozukluğu ve 
birçoğunda da serumda hafif zincir vardır. Bununla birlikte, sadece AL amiloido-
zu kongo kırmızısı ile boyanma gösterir.
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