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Hafif Zincir Kardiyak Amiloidoz

immiinoglobulin hafif zincir kardiyak amiloidozu (AL-KA) sistemik bir plazma hiicre diskrazisidir. Miyelomla birlikte ortaya
cikabilecegi gibi bagimsiz olarak hatal katlanmis hafif zincirlerin birikkmesinden kaynaklanarak da kargsimiza ¢ikabilir. AL-KA
tanisi koyabilmek igin klinik siphe duymak énemlidir.

AL-KA’nin tanisi klinik siiphe, biyobelirtegler, transtorasik ekokardiyografi (TTE), kardiyak manyetik rezonans (KMR)
gbrintileme ve nlkleer sintigrafi kriterlerine baghdir. Kronik yiksek kardiyak troponin (cTn) degeri ve ventrikil fonksiyonu ile
orantisiz N-terminal B tip natriliretik peptid (NT-proBNP) yikseklidi (renal yetmezlik ve atriyal fibrilasyonu olmayan
hastalarda >300 ng/L) AL-KA icin karakteristik kirmizi bayraklardir. Apikal korunmanin eslik ettigi azalmis sol ventrikil global
longitudinal strain (GLS) amiloidoz igin spesifik kabul edilse de AL ve transtretin amiloidoz (ATTR) ayriminda fayda
saglamaz. Ancak GLS’nin bozulmasi (<%-15) AL-KA’lI hastalarda sagkalimin azaldigini géstermesi agisindan bagimsiz bir
risk faktoéridir. KMR’de ge¢ gadolinyum kontrastlanma noninvaziv altin standart bir tani yéntemi olarak tanimlanmistir.
NuUkleer sintigrafi ise ATTR’yi monoklonal protein varlidi ile desteklenen AL-KA tanisindan ayirt etmede faydalidir. AL-KA
sUiphesi olan hastalarda, KMR gériintiileme tanisal degilse, endomiyokardiyal biyopsi yapilmasi distintlebilir.

Son zamanlarda, AL-KA igin gelistirilen bir evreleme sistemi ile cTnT ve NT-proBNP seviyelerinin prognostik etkisi
gosterilmigtir. Kalp tutulumun kétalesme kriterleri; NT-proBNP’de yikselme (>%30 ve >300 ng/L artig), cTnT’de artis (>%33
veya daha fazla artig) veya ejeksiyon fraksiyonunun azalmasi (>%10 veya daha fazla azalma) olarak tanimlanmistir. Ancak,
NT-proBNP seviyelerindeki azalma ve NYHA sinifinda iyilesme ile tedaviye kardiyak yaniti degerlendirmek hala birtakim
zorluklar igermektedir.

AL-KA siklikla kalp yetersizligi, aritmiler, ortostatik hipotansiyon, ani kardiyak 6l0m ve artmis arteriyel ve vendz tromboz
riskine neden olur. Hastalar beta blokerler, ACE-I, ARB veya anjiyotensin reseptérii-neprilisin inhibitéri tedavilerini
hipotansiyon sebebi ile iyi tolere edilemeyebilir. Atriyal fibrilasyonu (AF) olan hastalarda amiodaron tercih edilen antiaritmik
tedavidir ve digitaller bu olgularda dikkatli kullaniimalidir. AF'li tim AL-KA hastalarinda, CHA2DS2-VASc skorundan
bagimsiz olarak antikoagilasyon énerilmektedir. Glncel kilavuzlarda kardiyak cihaz tedavileri igin AL-KA’ll hastalara yénelik
Ozel dneriler bulunmamaktadir, genel énerilere uyulmall ve hastaya gére karar verilmelidir.

AL-KA hastalarinda optimal sistemik tedavi segenekleri zaman igerisinde hizla degismekte ve kombinasyon tedavilerinin
etkinligi artmaktadir. Otolog kék hiicre transplantasyonu uygulanabilir bir tedavi yéntemi olup; daratumumab, proteazom
inhibitorleri prognozu iyilestirmede umut vaat eden tedavilerdir. Randomize kontrolli ¢alismalaran gelen sonuglari
olmamakla birlikte, klinik gbzlemlere dayanarak doksisiklin'in AL-KA hastalarinda sagkalimi iyilestirebilecegi
vurgulanmaktadir.

Tablo 1: Hafif zincir kardiyak amiloidoz tanisi ve izlemi i¢in éneriler
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Plazma hicre diskrazisi olan hastalarda AL-KA
tanisi igin ekokardiyografi yapiimasi, natridiretik
peptit ve cTn tetkiklerinin ¢alisiimasi 6nerilir.

AL-KA siphesi olan hastalarda KMR yapilmasi
Onerilir.

inhibitdri tedavisinin ilk ddnglsiinde yatirilarak EKG
monitérizasyonu yapilmasi distntlmelidir.

AL-KA siphesi olan ancak tani icin KMR’nin yetersiz lla
oldugu hastalarda endomiyokardiyal biyopsi

yapilmasi disinilmelidir.

Yuksek riskli AL-KA hastalarinda' proteazom lla

T HFA-ICOS PI risk degerlendirme aracina gére




