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Kardiyak amiloidoz, biz kardiyologlar i¢in son dénemde ¢ehresi degisen bir baslik... Son yillara kadar, genelde AL
amiloidozun son déneminde ve yasam siresi sadece aylarla sinirh bir hastalik olarak karsimiza ¢ikmaktaydi. Nadir bir
hastalik olmasi, taninin multidisipliner bir sire¢ olmasi ve gecikmis taniya bagh hastalarla ¢ok kisitl birlikteliklerimiz
nedeniyle, farkindaligin ve ilginin sinirli oldugu bir bashkti. Ancak TTR amiloidozun kesfi, bu stire¢te tiim oyunu degistiren
bir olay oldu. Her ne kadar toplumdaki sikligina iliskin net bir veri ortaya koymak miimkiin olmasa da korunmus EF kalp
yetersizligi serilerinde %15, paradoksal disiik gradientli aort darlidi serilerinde %15, otopsi serilerinde ise %30'lara varan
prevelans verileri mevcuttur. Bu ylksek prevelans sayilari, hastalikta etkin yeni ilaglarin kesfi ile birlesince, bu hastalari
erken tanimak, bizler i¢in éncelikli bir hedef haline geldi. Amiloidoz tanisinda ve subtiplemesinde bir diger oyun degistirici
gelisme ise noninvaziv tani yéntemleri, 6zellikle de Tc-PYP/DPD/HMDP kemik sintigrafisi oldu. Daha énce amiloidoz tanisi
icin semptomatik organdan biyopsi ve biyopsi materyalinin 6zel boyalarla degerlendirilmesi gerekliydi. Bu da senil tip TTR
amiloidoz gibi izole kalp tutulumu ile seyreden hastalarda, riskli kardiyak biyopsinin yaygin olarak yapilmasi anlamina
geliyordu. Ancak taninin akla geldigi her hastada, rutin olarak bu invaziv islemi yapmak miimkiin degildi. Iste Tc-PYP/DPD/
HMDP kemik sintigrafisi, TTR amiloidozun spesifik tanisini, biyopsi sartina gerek kalmaksizin saglamasi nedeniyle tanisal
slregte yenibir donemibaslatti. Sonug olarak su 3 faktér, kardiyak amiloidoz ilgisi ve farkindalhigini oldukg¢a artirdi:

1- TTR amiloidozun 6zel hasta gruplarindaki yliksek prevelansi
2- TTR amiloidoza yénelik etkili yeniilaglarin varligi
3- TTR amiloidoz tanisinin artik noninvaziv olarak da koyulabilmesi

Tdm hastaliklarda oldugu gibi, deneyim en dnemli yol gdstericimiz. “Hastalik yoktur, hasta vardir,” ilkesinden yola ¢ikarak
bizler icin yenibir alan olan TTR amiloidoz vaka deneyimlerimizi, Updatesin Cardiology’nin bu sayisiile sizlerle paylasmak
istedik. Taniy1 atlamamak kadar, gereksiz tani koymaktan kaginmanin da ¢ok 6nemli oldugunu disiniyoruz. Iste tam bu
noktada bu vaka deneyimleri, tanisal siregte karsimiza ¢ikabilecek zorluklara ve hata kaynaklarina isik tutacaktir diye
umuyoruz.

Dr. Ebru Ozpelit
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AF Atriyal fibrilasyon

AL immiinglobulin hafif zincir

AL-KA immunoglobulin hafif zincir amiloidozu
ATTR-CM Transtiretin amiloid kardiyomiyopati
ATTRm Amiloidoz en sik kalitsal transteritin
ATTRw Edinilmis transteritin

AV Atriyoventrikller

BNP B-tipi natrilretik peptid

BT Bilgisayarli tomografi

EF Ejeksiyon fraksiyonu

EKG Elektrokardiyografi

EKO Ekokardiyografi

GFR Glomertiler filtrasyon hizi

GIS Gastrointestinal sistem

HT Hipertansiyon

IFE immiinfiksasyon elektroforezi

KA Kardiyak amiloidoz

KAG Koroner anjiyografi

KB Kan basinci

KEF-KY Korunmus ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetersizligi
KL Kontralateral toraks

KMP Hipertrofik kardiyomiyopati

KS Kemik sintigrafisi

KY Kalp yetersizligi

LAV Sol atriyal volum

KISALTMALAR / ABBREVIATIONS

LAVi Sol atriyal volum indeksi

LV Sol ventrikil

LVEF Sol ventrikdl ejeksiyon fraksiyonu
OPKHN Otolog periferik kdk hiicre nakli
mATTR Mutant transtiretine bagli

MG Monoklonal gamopati

MGUS Onemi bilinmeyen monoklonal gammopati
MM Multipl myelom

MRIManyetik rezonans gériintileme
NYHA New York Kalp Dernegi

PYP Pirofosfat

ROI Daireselilgi alani

RV Sag ventrikdil

sPAB Sistolik pulmoner arter basinci
SVH SV hipertrofisi

Tc-99m Teknesyum

TTE Transtorasik ekokardiyografi

TTR Transtiretin

TTR-KA Transtiretin kardiyak amiloidoz
TY Triklspid yetersizlik

wtATTR Dodgal (wild type) transtiretin
wtTTR-KA Dogal (wild type) TTR amiloidoz
VT Ventrikiler tasikardi

YBU Yogun bakim {initesi



