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Kardiyak amiloidoz (KA), miyokardda amiloid fibril birikiminin oldugu bir depo hastaligidir. Amiloid hafif zincir (AL) ve
transtiretin amiloidoz (ATTR) kardiyak tutulumun oldugu en sik iki amiloid formudur. AL tipi amiloidozda, amiloid éncl
proteinler plazma hiicreleri tarafindan dretilir. ATTR ise varyant (kalitsal) ATTR (ATTRv) ya da wild tip ATTR (ATTRwt)
olarak ayrilir. iki grupta da kardiyak tutulumu belirlemede kardiyak biyobelirtecler ve gériintiileme teknikleri kullanilir. Mevcut
yazida da KA hastalarinin yénetiminde kardiyak troponinlerin (cTn) rolt anlatiimigtir.

Ozellikle giinimiizde yiiksek duyarlikli cTn (hs-cTn)ler diisiik konsantrasyonlarda dahi artmis duyarliga sahiptir. cTn
degerinin Ust referans sinirinin %99’undan fazla olmasi miyokard hasarini gésterir. Amiloid éncullerinin dogrudan
kardiyomiyositler Gzerinde toksik etkileri oldugu bilinmektedir. Amiloid hafif zincirlerin oksidatif stresi tetikleyip, p38 mitojenle
aktiflestirilen protein kinazin aktivasyonu yoluyla fonksiyon bozuklugu ve apoptoz yaparak fibril birikiminden bagimsiz
kasilma ve gevsemeyi bozdugu gdsterilmigtir. Klinik olarak serum serbest hafif zincirlerinden (sFLC)’lerden 6zellikle
lambdanin cTnl ve N-terminal-pro-B-tipi natritiretik peptidi (NT-proBNP) ve ayrica ekokardiyografik parametreler ile iligkili
oldugu gdsterilmigtir. ATTR’de ise bu iliski daha belirsizdir.

Huicre disi amiloid fibril birikimi kardiyak matriks homeostazisini bozup miyosit-miyosit baglanmasini bozar ve matriks
metaloproteinazlarinin asir ekspresyonuna yol agar. Bu mekanizmalar hiicre digi alanlarin genislemesine ve reaktif fibroz
gelisimi ile miyokard hasarina yol agar. Amiloide bagli fibrozis, infiltrasyon ve hiicre digi bozulma hem AL amiloidoz hem de
ATTR’de hicre hasarini gdsteren hs-cTnT ile iliski bulunmustur.

Amiloid fibrilleri koroner damarlarin perivaskdiler ve media tabakasinda birikerek aterosklerotik koroner arter hastaligi
olmaksizin gégus agrisi, akut miyokardiyal hasar ve miyokard enfarktlisiine neden olabilir. Bu birikim AL amilodiozda daha
fazladir. Bazal hs-cTn degeri yUksek olan amiloidli hastalarda myokard enfaktiisu tanisini koymak veya diglamak icin cTn
bazl tani algoritmalarini uygulamak zordur ancak bu algoritmalar disinda éneri de bulunmamaktadir.

KA’nin yol agti§i restriktif hemodinamik durum, artmis sol ventrikiil dolum basinci ve miyokardiyal duvar gerginligi ile
subendokardiyal iskemi, azalmis koroner perflizyon basinci ve diyastolik disfonksiyona neden olur. Tim bunlar cTn
salinimina katkida bulunabilir. Kalp yetersizliginde kétlilesme, aritmiler, uzamis hipotansiyon gibi durumlarda da miyokard
hasari sonucu cTn yukselebilir.

Vergaro ve arkadaslari cTn’nin tek basina ve NT-proBNP ile kombine edilerek; KA siphesi olan hastalarda taniya yardimci
olabilecegini gbstermiglerdir. Taniyi diglamak icin esik degerleri NT proBNP igin <180 ng/L ve hs-TnT igin <14 ng/L olarak
Onerilmigtir. KA’da cTn’nin dzellikle de cTnT’nin prgonozu gdsterdidi bildiriimistir. Dispenzieri ve arkadaslari; AL amiloid
hastalarinda cTnT ve cTnl degerleri artmis olan hastalarin, cTn degeri artmayanlara kiyasla prognozlarinin ¢ok daha kéti
oldugunu ortaya koymuslardir.

Mayo Klinik 2004 ve 2012, Boston Universitesi evreleme sistemi gibi farkli skorlamalar ile hastalar cTn, hs-cTn, NT-proBNP
degerleri ile evrelere ayrilarak tahmini hayatta kalim ve tedaviye yanitlari 6n gérilmeye ¢alisiimistir. Otololog kék hiicre nakli
AL tipi amiloidde etkili bir tedavi olup, yalnizca segilmis hastalara uygulanabilir. Baglangigtaki kardiyak biyomarkerlarin,
otolog kék hiicre naklini takiben erken 6lim riskinin belirlenmesi icin kullanigl oldugu da yine ¢aligsmalarla gésterilmistir. Yine
bu hastalarda hs-cTn ve NT-proBNp’deki yaklasik %30 ve (zeri artisin hastaligin progresyonunu gosterdigi kabul edilmistir.

Ozetle; KA'll hastalarda birgok farkl mekanizma ile miyokard hasari gelisebilmektedir. Kardiyak biyobelirtecler tani,
evreleme, prognoz ve tedaviye yanitta faydali oimaktadir. Bu alanda daha fazla ¢alismaya ihtiyac olup; esik degerlerinin
belirlenmesi ve evreleme sistemlerinin gelistiriimesi hem AL amiloidoz hem de ATTR’li hastalarin erken tani, tedavi ve
ybnetimine énemli katki saglayacaktir.
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