Bg‘(l)m PRIMER AMILOIDOZDA

TEDAVI

Sedanur KARAMAN GULSARAN!

GIRIS

Amiloidoz, yanlis katlanmis proteinlerin doku infiltrasyonu ile karakterize he-
terojen bir hastalik grubudur. Amiloidoz birikintilerinin protein altbirim bile-
simine gore siniflandirilmaktadirlar. Bu boliimde plazma hiicre diskrazisi olan
primer sistemik hafif zincir (AL) amiloidozu tedavisi degerlendirilecektir. AL
amiloidozunda tedavinin asil amaci1 organ islevini iyilestirmek ve hastanin sagka-
limin1 uzatmaktir. Tedavi ile patolojik plazma hiicreleri yok edilmesi ve dolagim-
daki serbest hafif zincirin ortadan kaldirilmasi hedeflenmektedir.!! Tedavi se¢imi
hastanin yasi, komorbiditeleri, organ tutulumu, tedavi amaci ve hastanin istekleri
dogrultusunda diizenlenmelidir.l”!

AL AMILOIDOZUNDA TEDAVi SECENEKLERI

AL amiloid hastast i¢in tedaviyi degerlendirmedeki ilk adim kok hiicre nakli i¢in
uygunlugunun belirlenmesidir.®’ Transplant uygunlugu hastanin yas1 (<70yas),
troponin T diizeyi (<0,06mcg/L), GFR (>40cc/dk) ve sistolik kan basincina (>100)
gore degerlendirilir. Yeni tani alan hastalarin yas, kalp ve bobrek yetmezligi nede-
ni ile en fazla %251 transplant aday1 olabilmektedir.” Diger hastalar ise sistemik
kemoterapi tedavisi adayidir.

AL amiloidozun tedavisi i¢cin kemoterapi kullanilmaya baslanmiasi 1972de
uygulamaya baglandi.¥’ AL amiloidozda kemoterapinin ilk amaci, toksisiteyi ve
tedaviyle iligkili mortaliteyi en aza indirirken, miimkiin oldugu kadar ¢abuk ye-
terli ve dayanikli bir hematolojik yanit elde etmektir.”’ Kemoterapi uygulamasi
sonrast amiloid birikiminde gerileme olabilecegi gosterilmistir.”! Sonug olarak er-
ken tan1 koymak ve tedaviye zamaninda baslamak doku organ hasarlarinin daha
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bortezomib bazli olmalidir.”” Kirilgan hastalar i¢in, melfalan ve deksametazon ile
oral tedavi uygundur. Ikinci basamak tedavide immiinomodiilatér bazli tedavi-
ler veya daratumumab gibi yanit orani yiiksek ajanlar akilda bulundurulmalidir.
Anti-amiloid antikorlar1 umut vaad etmekte olup, bu hastalarin gelecekteki yo-
netiminde potansiyel rol oynayacaklar: diisiiniilmektedir. Bu konuda daha genis,
prospektif calismalarin yapilmasina ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: amiloidoz, AL, tedavi
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