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Amiloidoz, dokularda “amiloid” ad1 verilen polimerik fibril yapisindaki protein-
lerin ekstraselliiler birikimi sonucu, biriktigi dokularin yapisini ve fonksiyonunu
agsamali olarak bozan bir hastaliktir. Amiloidin hiicreler arasindaki birikimi hiic-
relerde atrofi ve hiicre 6liimii ile sonuglanabilen toksik etkiye sahiptir. Normalde
¢ozliniir olan bu fibriler proteinler, fizyolojik ortamda ¢oziinmez ve proteolitik
enzimlere direng gosterir. Bu 6zellikleri protein katlanma bozukluguna bagl ge-
lismektedir.

En az farkli 31 amiloid 6ncii proteinin in-vivo amiloid olusturabildigi goste-
rilmistir. Klinik amiloidoz sendromlari bu fibril proteinin biyokimyasal yapisina
gore tanimlanir. Biriken fibrillerin tipi, lokalizasyonu ve miktarina gore farkl kli-
nik belirtiler gosterir. Amiloid fibriller kritik bir biiyiikliige ulasirsa ¢6ziinmez
hale gelir ve ekstraselliiler ortamda birikmeye baslar. Dokularin normal fonksi-
yonlarini bozacak kadar birikmeye basladiginda ise klinik sonuglar ortaya ¢ikar.
Bu birikimler sistemik ya da lokalize, edinsel ya da kalitsal, hayati tehtid eden
ya da sadece tesadiifi olabilir. Sistemik amiloidoz hemen her dokuyu tutabilir ve
siklikla 6limciildiir. Lokalize amiloidozda ise birikimler belirli bir doku ya da or-
gana sinirlidir. Lokalize amiloid birikimi, Alzheimer hastaligi ve tip 2 diyabetteki
gibi yaygin hastaliklarda belirsiz 6nemi olan patolojik bir isarettir. Klinik temel
de sistemik tip bazi immiinosit diskrazileri ile birlikte olursa primer amiloidozis,
alttaki kronik bir iltahabi hastalik veya doku hasarlandirici olayin sonunda olursa
sekonder amiloidozis olarak siniflandirilir. Ancak giinimiizde primer-sekonder
amiloidoz terminolojisinin kullanilmindan vazge¢ilmistir. Amiloidozun sinifla-
masi1 Tablo-1de 6zetlenmistir.
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kullanilan tedavilerin kalitsal amiloidlerin tedavisinde higbir rolii yoktur. Bu ne-
denle kapsamli bir aile 6ykiisii ve bu kalitsal bozukluklarin dislanmas: 6nemlidir.

AA amiloidozu: Daha 6nce sekonder amiloidoz olarak adlandirilan AA ami-
loidozu, romatoid artrit ve varyantlari, bronsektazi, Crohn hastaligi ve diger infl-
matuar barsak hastaliklari, osteomiyelit ve ailevi Akdeniz atesi gibi ¢esitli kronik
inflamatuar durumlarin bir komplikasyonu olarak ortaya ¢ikar. AA amiloidozu
ve AL amiloidozu arasindaki ayrim, sekonder amiloidozda goériilmeyen bir 6zel-
lik olan AL amiloidozunda amiloid materyalinin dogrudan incelenmesi iizerine

immiinoglobulin hafif zincirlerinin tanimlanmasi esasina dayanarak yapilabilir.
immiinoglobulin hafif zincirlerinin t 1 day k yapilabili

Lokalize amiloidoz: Lokalize amiloidoz, trakeobronsiyal agag, idrar yolu veya
deri gibi dokularda lokal amiloid birikimleri i¢in kullanilan bir terimdir ve bu
birikimler, monoklonal hafif zincir birikimleridir. Ancak altta yatan bir siste-
mik klonal plazma hiicre bozuklugundan kaynaklanmaz. Lokalize amiloidozlu
hastalarda sistemik hastalik goriilmez(yani kalp, bobrek, karaciger veya sinir tu-
tulumu).Tedavisinde kemoterapi gerekmez.Lokalize AL amiloidozu en sik {ist so-
lunum yollarinda (nazofarinks), mesanede, kolonda, ciltte ve tirnaklarda ve orbi-
tada bulunur. Bu hastalarin ¢ogunda amiloid fibrilleri hafif zincir tiirevi olmasina

ragmen serum veya idrarda monoklonal immiinoglobulinler bulunmaz.

Sistemik monoklonal immiinoglobulin depo hastaliklarinin diger formla-
r1: Monoklonal immiinoglobulin depo hastaliklar1 (MIDD), organ hasarina yol
acan visseral ve yumusak dokularda intakt veya fragmante anormal immiinoglo-
biilin birikimi ile karakterize bir grup hastaliktir MIDD lenfoplazmositik neop-
lazm veya plazma hiicresi tarafindan sekrete edilen anormal immiinoglobulin bi-
lesenleriyle birlikte bir plazma hiicre diskrazisidir. Dért ana MIDD grubu vardir:

o AL amiloidozu

« Hafif zincir depo hastalig1
 Hafif ve agir zincir depo hastalig
o Agir zincir depo hastalig

Bunlarin tiimiinde bir monoklonal plazma hiicresi proliferatif bozuklugu ve
birgogunda da serumda hafif zincir vardir. Bununla birlikte, sadece AL amiloido-
zu kongo kirmizisi ile boyanma gosterir.
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