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Bölüm 5

AMİLOİDOZ

Eren EYNEL1

Amiloidoz anormal protein fibrillerin, organ ve dokularda birikerek zamanla 
organ disfonksyonuna sebep olan ve hayati tehlikeye sebep olabilen nadir bir has-
talık grubudur. Amiloidoz en çok nefrotik sendrom, iskemik olmayan kardiyom-
yopati, hepatomegali ve periferal nöropatiye sebep olabilmektedir.(1)

Primer, sekonder ve ailesel amiloidoz olarak sınıflandırılır. Bu sınıflandırma 
dışında kalan diğer tipleride mevcuttur.

Primer amiloidoz; hafif zincir amiloidozu (AL tip) kemik iliğinden kaynak 
alan klonal, nonproliferatif plazma hücrelerinin ürettiği antikorların (yanlış kat-
lanmış kappa veya lambda hafif zincir) amiloid olarak birikimi sonucu gelişir. Pri-
mer olarak böbrek, kalp ve karaciğeri etkileyebilir, bunun yanında sinirler, gast-
rointestinal sistem, akciğer, yumuşak doku ve kemikleride etkileyebilmektedir.
(2) Vakaların %50’sinde kardiyak tutulum (çoğunlukla restriktif kardiyomyopati) 
%47’ sinde böbrek hastalığı ve %73 vakada da proteinüri görülmektedir. En sık 
görülen amiloidoz türüdür.(3)

Sekonder amiloidoz; amiloid A amiloidoz(AA tip) romatoid artrit, ankilozan 
spondilit ve psöriatik artrit gibi kronik inflamatuar hastalıkların komplikasyonu 
olabileceği gibi ailesel akdeniz ateşi(FMF), crohn hastalığı ve malignitelerinde so-
nucu olarak görülebilmektedir. Akut faz reaktanı olan serum amiloid A fibrlleri-
nin hücre dışı birikimi ile oluşmaktadır. Ön planda böbreği etkilemekle beraber 
karaciğeri de etkilemektedir. Hastaların %97’sinde proteinüri ve %60’ın da nefro-
tik sendrom görülmektedir. İkinci sıklıkta görülen amiloidoz türüdür. (3)

Ailesel amiloidoz; çeşitli öncü proteinlerle ilişkili otozomal dominant geçişli 
bir hastalık grubudur. En yaygın tipi mutant/varyant veya herediter transtretin 
amiloidozudur.(mATTR amiloidoz ve ya ashATTR amiloidoz), TTR genindeki 
muhtemel çoklu mutasyon gelişimiyle oluşmaktadır. Periferik sinirlerde ve myo-
kartta birikmeler görülmektedir. Bunların sonucu nöropati ve kardiyomyopati ge-
lişmektedir(4). Yaygın olmayan türler arasında fibrinojen AA-zincir amiloidozu 
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Tedavi öncelikle kalpte gelişen komplikasyonları kapsamaktadır. Kardiyak 
komplikasyonlar, aritmiler ve kardiyomyopati medikal olarak diğer herhangi bir 
sebeple gelişen aritmi ve kardiyomyopati tedavileri ile aynıdır. Diğer mevcut ami-
loidozlar için kullanılan tedaviler (kemoterapi, immunmodülatörler) çok az etkili 
ve ya etkisizdir. Tafamidis teropatik olarak kullanılan bir seçenektir.(14-15)

DESTEKLEYICI TEDAVILER

Sinir sistemi etkileri görülen amiloidoz hastalarında nöropatik ağrılar için ga-
bapentin ve pregabalin, otonomik ve ya gastrointestinal sistem tutulumuna bağlı 
diyarelerde ocreotid kullanılabilmektedir. Midodrin otonomik disfonksiyonun 
neden olduğu hipotansiyon tedavisinde kullanılmaktadır.

Kalp yetmezliği ve nefrotik sendromlu hastalarda tuz kısıtlanması yapılma-
lı ve gerekirse diüretik kullanılmalıdır. Hastalar hipotansiyona ve intravasküler 
hacimdeki azalmaya çok duyarlı olduklarından, bunlara çok dikkat edilmelidir. 
Midodrin hipotansiyonu olan hastalarda fayda sağlayabilmektedir. Tekrarlayan 
senkopları olan hastalar pacemaker açısından değerlendirilmelidirler.

Amiloidozlu hastaların beslenmelerine çok dikkat etmek gerekmektedir. Has-
taların iyi beslenmeleri sağlanmalıdır.(16)
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