Boliim 5

AMILOIDOZ

Eren EYNEL!

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

Primer, sekonder ve ailesel amiloidoz olarak siniflandirilir. Bu siniflandirma

disinda kalan diger tipleride mevcuttur.

Primer amiloidoz; hafif zincir amiloidozu (AL tip) kemik iliginden kaynak
alan klonal, nonproliferatif plazma hiicrelerinin tirettigi antikorlarin (yanls kat-
lanmis kappa veya lambda hafif zincir) amiloid olarak birikimi sonucu gelisir. Pri-
mer olarak bobrek, kalp ve karacigeri etkileyebilir, bunun yaninda sinirler, gast-
rointestinal sistem, akciger, yumusak doku ve kemikleride etkileyebilmektedir.
(2) Vakalarin %50’sinde kardiyak tutulum (¢ogunlukla restriktif kardiyomyopati)
%47 sinde bobrek hastalig1 ve %73 vakada da proteiniiri goriilmektedir. En sik
goriilen amiloidoz tiirtidiir.(3)

Sekonder amiloidoz; amiloid A amiloidoz(AA tip) romatoid artrit, ankilozan
spondilit ve psoriatik artrit gibi kronik inflamatuar hastaliklarin komplikasyonu
olabilecegi gibi ailesel akdeniz atesi(FMF), crohn hastalig1 ve malignitelerinde so-
nucu olarak goriilebilmektedir. Akut faz reaktan: olan serum amiloid A fibrlleri-
nin hiicre dist birikimi ile olusmaktadir. On planda bébregi etkilemekle beraber
karacigeri de etkilemektedir. Hastalarin %97’sinde proteiniiri ve %60’1n da nefro-

tik sendrom goriilmektedir. Ikinci siklikta goriilen amiloidoz tiiriidiir. (3)

Ailesel amiloidoz; gesitli dncii proteinlerle iliskili otozomal dominant gegisli
bir hastalik grubudur. En yaygin tipi mutant/varyant veya herediter transtretin
amiloidozudur.(mATTR amiloidoz ve ya ashATTR amiloidoz), TTR genindeki
muhtemel ¢oklu mutasyon gelisimiyle olusmaktadir. Periferik sinirlerde ve myo-
kartta birikmeler goriilmektedir. Bunlarin sonucu noropati ve kardiyomyopati ge-
lismektedir(4). Yaygin olmayan tiirler arasinda fibrinojen AA-zincir amiloidozu
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Tedavi oncelikle kalpte gelisen komplikasyonlar1 kapsamaktadir. Kardiyak
komplikasyonlar, aritmiler ve kardiyomyopati medikal olarak diger herhangi bir
sebeple gelisen aritmi ve kardiyomyopati tedavileri ile aynidir. Diger mevcut ami-
loidozlar i¢in kullanilan tedaviler (kemoterapi, immunmodiilatorler) ¢ok az etkili
ve ya etkisizdir. Tafamidis teropatik olarak kullanilan bir segenektir.(14-15)

DESTEKLEYICi TEDAVILER

Sinir sistemi etkileri goriilen amiloidoz hastalarinda néropatik agrilar i¢in ga-
bapentin ve pregabalin, otonomik ve ya gastrointestinal sistem tutulumuna bagl
diyarelerde ocreotid kullanilabilmektedir. Midodrin otonomik disfonksiyonun
neden oldugu hipotansiyon tedavisinde kullanilmaktadir.

Kalp yetmezligi ve nefrotik sendromlu hastalarda tuz kisitlanmasi yapilma-
I1 ve gerekirse ditiretik kullanilmalidir. Hastalar hipotansiyona ve intravaskiiler
hacimdeki azalmaya ¢ok duyarli olduklarindan, bunlara ¢ok dikkat edilmelidir.
Midodrin hipotansiyonu olan hastalarda fayda saglayabilmektedir. Tekrarlayan
senkoplari olan hastalar pacemaker agisindan degerlendirilmelidirler.

Amiloidozlu hastalarin beslenmelerine ¢ok dikkat etmek gerekmektedir. Has-
talarin iyi beslenmeleri saglanmalidir.(16)
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