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AL Amiloidoz prognozu – Mayo 2004 mərhələləndirmə

‣ Ürəyin vəziyyəti proqnozu təyin edir.

‣ Mayo klinikası, 1979-2000-ci illər, 261 AL pasienti

‣ Faktorlar

‣ cTnT<0.035ug/L

‣ NT-pro-BNP<332ng/L 
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Dispenzieri J Clin Oncol 2004



Survey Conducted by Harris Poll, 2018.



Düzgün qatlanmış, 
funksional zülal

Düzgün qatlanmamış, 
toksik zülal

Agregat düzümü β-strukturAmiloid fibril



VS

https://webpath.med.utah.edu/CVHTML/CV073.html



J Am Coll Cardiol Img. 2022 Nov, 15 (11) 1971–1973

https://www.jacc.org/journal/imaging




Scott Jerome, et al. J Nucl Medi Technology June 2023, 51 (2) 102-116



Lousada, Adv Ther. 2015; 32(10): 920–928.

Diaqnoza qədər keçən yol 



Lousada, Adv Ther. 2015; 32(10): 920–928.

Diaqnoza qədər keçən yol 



Diaqnoz üçün 3 əsas mərhələ 

Amiloidozu ağla gətir! 
Şübhələn! 

Vaxt itirmədən 
təsdiq/inkar et!  

Tipi müəyyənləşdir və 
müalicəyə başla! 



Kardiak amiloidoz şübhəsi oyadan əlamətlər (RED FLAGS) 
Sol mədəcik divar qalınlığı >12mm + EKQ-də aşağı voltajlı QRS kompleksləri 

ExoKQ – sağ mədəcik sərbəst divarının, qapaqların qalınlaşması 

KAQ - adekvat izahı olmadan troponinin davamlı yüksək olması və ya troponin yüksəkliyi ilə təkrari müraciət

İzah oluna bilməyən AV blokada, AF 

B-blokator və ya AÇF inhibitorlarına dözümsüzlük 

HT anamnezi olan pasientdə AT dəyərinin aşağı/normal olması 

İkitərəfli karpal tunnel sindromu, adətən əməliyyat tələb edən 

AL amiloidoz ATTR amiloidoz

HFpEF + nefrotik sindrom >60yaş kişidə HFpEF + karpal tunnel sind/spinal stenoz anamnezi

Makroglossiya +/- periorbital purpura Yaşlı insanlarda yeni diaqnoz qoyulmuş HKMP

Ortostatik hipotenziya Yaşlı insanlarda yeni diaqnoz qoyulmuş LFLG AS

Periferik neyropatiya Ailədə ATTRm anamnezi 

MGUS



27.01.2021 17.05.2023

• 1963 təvəllüdlü kişi xəstə 
• 2019 fevral – MI – LAD müdaxilə
• Sentyabr 2022 – boğulma, təngnəfəslik, ayaqlarda şişkinlik 
• ARNI qəbul etdiyi halda son aylarda dayandırmağa məcbur olub. 











Am J Cardiol 2014 Oct 1;114(7):1089-93 



• AL amiloidoz – damar divarında AL depo, FX qazanılmış defisiti
• Kəllə əsası sınıqları 
• Neyroblastoma 
























• ATTRwt - yaşlı kişilərdə - gec başlayan hipertrofik restriktiv Kmp, 

• ATTRwt - KMP-dən 5-15 il əvvəl başlayan bilateral KTS və spinal steno (50%) 

• ATTRm - TTR genində nöqtə mutasiyalar - polineyropatiya, kardiomiopatiya

• ATTRwt - median sağqalma 4 il. ATTRm - mutasiyadan asılıdır. 

• > 85 yaş autopsiya olunmuş şəxslərin 25%-də ATTRwt

• >60 yaş + HFPF diaqnozu ilə hospitalize xəstələrin 13%-də ATTRwt (99mTcPYP) 

ATTR amiloidoz



Sümük ssintiqrafiyası (Perugini)  

Zhao Min et al. (2022). Biology. 11. 1395. 10.3390/biology11101395. 



Klinik əlamətlər 
EKQ 
Exokardioqrafiya

Amiloidoz şübhəsi

Monoklonal protein + Ssintiqrafiya yolu 

MP (-) 
Perugini 0

MP (-) 
Perugini 2-3

MP (-) 
Perugini 1

MP (+) 
Perugini 0

MP (+) 
Perugini 1-3

Amiloidoz 
düşünülmür

ATTR-CA

Genetik test

ATTRwt-CA ATTRv-CA

Toxuma
biopsiyası

Amiloidoz 
düşünülmür

ATTR-CA

Ürək MRT

(-) (+)/?

Amiloidoz 
düşünülmür

Toxuma biopsiyası
(adətən EMB)

ATTR-CA
+MGUS

ATTR-CA
+AL-CA

AL-CA

Rapezzi et al. J Am Coll Cardiol 2022;79:1288–1303



Klinik əlamətlər 
EKQ 
Exokardioqrafiya

Amiloidoz şübhəsi

Monoklonal protein yolu 
Monoklonal protein axtarışı 

Var Yoxdur

Toxuma biopsiyası
(adətən EMB)

ATTR-CA
+MGUS

ATTR-CA
+AL-CA

AL-CA Amiloidoz 
düşünülmür

Sümük ssintiqrafiyası

Perugini 2-3

Perugini 0-1
SS əlçatan deyil

ATTR-CA

Genetik test

ATTRwt-CA ATTRv-CA

Amiloidoz 
düşünülmür

ATTR-CA

EMB

Rapezzi et al. J Am Coll Cardiol 2022;79:1288–1303



Klinik əlamətlər 
EKQ 
Exokardioqrafiya

Amiloidoz şübhəsi

Ürək MRT yolu 
Ürək MRT

Pozitiv/şübhəli Negativ

Monoklonal protein axtarışı 

ATTR-CA
+/-MGUS

ALCA Amiloidoz 
düşünülmür

Amiloidoz 
düşünülmür

Rapezzi et al. J Am Coll Cardiol 2022;79:1288–1303



Kittleson M, et al. 2023 ACC Expert Consensus Decision Pathway on Comprehensive Multidisciplinary 
Care for the Patient With Cardiac Amyloidosis. J Am Coll Cardiol. 2023 Mar, 81 (11) 1076–1126.



Faz 3 tədqiqat 

388 AL amiloidoz 

CyBorD

CyBorD
+

Daratutumab



Aimo et al. Nature Reviews Cardiology volume 19, pages655–667 (2022)

https://www.nature.com/nrcardio








Lilleness B., Blood  2019 - 133:215–223



https://www.mdpi.com/2673-6357/3/1/12
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