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AMILOIDOZA YAKLASIM

Zehra GUVEN CETIN

= OZET

Amiloidoz, proteinlerin hatali katlanmasi sonucunda dokularda birikmesi ile olu-
san multisistemik bir hastaliktir. Kardiyak amiloidoz miyokardda ekstraseltler ami-
loid fibrillerinin birikimi ile seyreder ve sistemik amiloidozlar icinde prognozu en
kot olan tiptir. Daha 6nceleri nadir bir hastalik olarak kabul edilse de son yillarda
tanisal tekniklerin gelismesi ile karsimiza daha sik gikmaktadir. Kardiyak amiloidoz
kalp yetmezliginden ileti bozukluklarina kadar farkli klinik bulgular ile prezante
olabilir. Bu yazida sunulan olgumuz 85 yasinda kalp yetmezIigi klinigi ile bagvuran
ekokardiyografide sol ventrikul hipertrofisi ve restriktif tipte dolus bozuklugu ol-
masi Uzerine kardiyak amiloidoz stphesi ile tektik edilen bir hastadir. GUncel tani
algoritmalarina gore girisimsel olmayan yontemler ile tani almistir ve tedavi plani
yapilmistir. Bizim olgumuz gibi glnlik pratigimizde sik karsilastigimiz belirti ve
bulgulara sahip olan hastalarda kardiyak amiloidoz akilda tutulmasi gereken bir
hastalik olup tanida en énemli asama klinik siphedir. Gintmuzde yeni ve umut
veren gelismeler sayesinde amiloidoz artik tedavi sansi olan bir hastalik olarak
kabul edilmektedir.

GIRIS

Kardiyak amiloidoz son yillarda farkindalig1 ve popiilaritesi artmasina rag-
men klinik pratikte halen nadiren tani konulan bir hastaliktir. En sik korun-
mus ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetmezligi klinigi ile karsimiza ¢ikmaktadir.
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Anti TTR antikorlar: ATTR kardiyak amiloidoz tedavisinde immiinotera-
pi kategorisinde incelenen ilk ilag anti serum amiloid P komponent antikoru
ile yapilan faz 1 ¢alismasinda amiloid fibrillerin eliminasyonu agisindan umut
verici sonuglar alinmasina ragmen faz 2 ¢alismasi erken sonlandirilmistir®.
Prothena (PRX004) ve NIO06 ATTR tedavisinde caligmalar1 devam eden iki
yeni immiinoterdpatik ajandir.

SONUC

Kardiyak amiloidoz progresif ve mortalitesi yiiksek bir hastaliktir. Amiloido-
zun organ tutulumlar: i¢inde en koétii prognoza sahip olanidir. Son yillarda
klinik pratikte daha sik taninmasina ragmen halen tan1 atlanmaktadir. Tanida
en 6nemli nokta klinik olarak siiphe duymaktir. Tanisal yontemlerde meyda-
na gelen gelismeler sayesinde kardiyak amiloidozu gériintiilemek daha kolay-
lagmistir ve biyopsi gerekliligi azalmistir. Amiloidoz alanindaki diger 6nemli
gelismeler ise tedavi alanindadir ve amiloid spesifik tedaviler ile amiloid biri-
kimini azaltip/durdurup yaptig1 organ hasarlarini geri dondiirmek hedeflen-
mektedir. Klinik ¢aligmalarin sonuglar1 umut vaat edicidir. Devam etmekte
olan randomize kontrollii ¢alismalarin sonuglar: da giincel tedavilere yon ve-
recektir.
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