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GIRIS

Sistemik amiloidozlar, gesitli doku ve organlarda

proteinlerin yanlis katlanmasi sonucunda olusan
beta amiloid fibrinlerinin ¢okerek biriktigi genis
bir hastalik spektrumudur. Kardiyak amiloidoz-
da, amiloid fibrinleri kardiyak miyositler arasin-
daki intertisyel alanda birikerek hiicresel hasarina
ve ileti bozukluguna neden olur. fleri asamada bi-
riken amiloid fibrinleri restriktif kardiyomiyopati
(RKM)’ye neden olur.

Sistemik amiloidozlarin adlandirmasi, ami-
lodiozun “A” harfi ile baglar ve sonrasinda yanlis
katlanan proteinin bas harfi eklenerek kisaltma-
dan olusturulur. Amiloid kardiyomiyopati (CM)
vakalarinin biiyiik cogunlugunu, kemik iligi plaz-
ma hiicre bozukluklarinda tiretilen monoklonal
immiinglobulin hafif zinciri (LC) ve karaciger,
koroid pleksus, retinal pigmente epiteli tarafin-
dan dretilen transtiretin (TTR) olarak bilinen
tasima proteini olusturur. Kardiyak amiloidozun
nadir nedenleri arasinda serum amiloid A ami-
loidozu (AA), kalitsal apolipoprotein A-1 amiloi-
dozu bulunur(1).

Yaslilikta TTR yanlis katlanmasi ve birikimi
artis gosterir. TTR’ nin yanlis katlanmasi ve bi-
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rikimi (ATTR CM), genetik olarak normal (wild
type, vahsi tip) protein baglaminda gergekle-
sir. Vahsi tip TTR amiloid kardiyomiyopatisi
(ATTRwtCM) olarak adlandirilir. TTR'nin yerine
gecme veya delesyon mutasyonlar1 sonucu mey-
dana gelen amiloid kardiyopatisi varyant trans-
tiretin amiloid kardiyomiyopatisi (ATTRvCM)
olarak adlandirilir (1).

ATTR CM’ li hastalarin en biiyitkk problemi
hastalarin ge¢ tani almasidir. Hastalar goriiniiste
birbiri ile alakasiz kas-iskelet, nérolojik, gastroin-
testinal (GIS), renal bulgularin géstermesi ve bu
bulgularin hekimler tarafindan tek bir hastalikla
iligkilendirilememesi sonucu tani gecikir.

Kardiyak amiloidozda kardiyak belirtiler spe-
sifik degildir. Artmis sol ventrikiil duvar kalinlig
kardiyak amiloidoz ile birlikte hipertansif kalp
hastalig1, aort stenozu, kosantrik hipertrofi, hi-
pertrofik CM veya Fabry hastalig1 gibi diger in-
filtratif CM’lerde de goriiliir.

Ozellikle monoklonal hafif zincir testi sonug-
larinin yorumlanmasi, kardiyak sintigrafi tara-
malarinin yapilmasi ve yorumlanmasi, biyopsi ve
genetik testlerin endikasyonlar1 ve yorumlanmasi
konusunda ¢oklu disiplinli yaklagim gerektirir.
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CM igin, ekstra kardiyak etkilenme olan GIS tu-
tulumu ve otonomik noéropati kontrendikasyon
olugturur. GIS tutulumu enfeksiyon riski, yara
iyilesmesinde kotiilesme ve malniitrisyona neden
olabilir. Noropati, kalp nakli sonrasinda diizel-
mez. TTR susturma tedavisinin ortaya ¢ikmasiyla
birlikte ATTRvCM’ li hastalarda kalp nakli sonra-
sinda bir rolii olabilir(57).

Kalp nakli i¢in %75’in altinda veya 10 yilda
%50’nin altinda bir sag-kalim orani olan durum
kontrendikasyon olarak kabul edilir. Sistemik AL
amiloidozda kalp nakli sonrasi sag kalim yaklasik
olarak %75’ tir ve 5 yilda %50dir. Sagkalim ytik-
sek riskli sitogenetik bulgularin varliginda daha
da azalir. Kalp nakli sonrasi hafif zincirlerin derin
ve uzun siireli baskilanmasinin gereklidir bu yiiz-
den kalp nakli ardindan OKIT uygun hastalarda
akilda bulundurulmalidir(58).
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