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* Amiloidozis, anormal protein katlanmasi ile iliskili
oldugu dusunulen ve bazi formlarinda immun
sistem komponentlerini ilgilendiren bir hastaliktir



Amiloid

Patolojik proteinoz materyal

Ekstraselluler kompartmanda cok cesitli dokularda
depolanir.

Cok farklh Kklinik tablolara eslik edebilir.

Sistemik bir hastalik seklinde yaygin veya lokalize tek bir
dokuya ait olabilir.

Sistemik formlarda immun sistemin komponentlerini
icerir ve gelisim mekanizmasinda da immun sistem
elemanlari rol alir.



Amiloid
» Tek bir hastalik degil bir hastaliklar grubu

« Benzer yapisal ozellikleri olan protein birikiminin ortaya
cikmasi ortak noktalaridir.



Amiloid proteinlerinin fiziksel yapisi

7,5 -10 nm capinda dallanma
gostermeyen fibriller.

*Morfolojik gorunum tim
Kimyasal tiplerde aynidir.



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

* %95 Fibril Proteinler
* %5 P komponent ve diger glikoproteinler



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

« 20 cesit biyokimyasal farkli amiloid
proteini tanimlanmis.

1. AL (amyloid light chain)

AA (amyloid associated)
3. AB

N

— Transtiretin
— B2-mikroglobulin
— Prion proteinleri



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

* En sik gorulen u¢ amiloid proteini
1-AL (Amiloid Light chain) (hafif zincir):
Plazma hucrelerinin olusturdugu serbest

immunglobulin hafif zincir amino
terminallerini igerir.

* Monoklonal Plazma hucre artis!
 Lambda >>>> Kappa
Primer Amiloidozis

II~ Multipl Myeloma




Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

2-AA (Amiloid Associated): Imminglobulin
olmayan, karacigerde sentezlenen serum

amiloid asosiye proteinin (SAA) proteoliz
lle olusur

 Akut faz reaktani

» Kronik inflamatuar olaylarda ikincil artis
Sekonder Amiloidozis



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

3-Ap (Beta Amiloid Proteini )

“Amiloid prekursor proteini” olarak
iIsimlendirilen buyuk bir membran
proteininin proteolizi sonucu olusur.

Alzheimer hastaliginda, serebral lezyonlarda
pirikir



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

4- Transtiretin (TTR)

* Tiroksin ve retinole baglanan normal
serum proteini.

 Genetik bir hastalik olan familial amiloid
polinoropatilerde mutant formu birikir.

* Yaglilarda mutant olmayan formu (Senil
sistemik amiloidoz) kalpte birikir.



Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

5- 32-mikroglobulin (Ab,m)

MHC | molekulu komponenti ve normal
serum proteinidir.

Uzun sure hemodializ yapilan hastalarda
pirikir.
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Amiloid proteinlerinin kimyasal yapisi

6- Serebral Prion Hastaligi:
Prion proteinlerinin ekstraselluler birikimi



Amiloid Birikimi:

» Bobrek...
« Dalak...
« Karaciger...
« Kalp...

- GIS...

* Gingiva...



Amiloid Birikimi:

» Bobrek...En sik tutulan organ. Birikim
glomerullerde, interstisyumda ve damar
duvarlarinda.

- Dalak...

« Karaciger...
« Kalp...

- GIS...

« Gingiva...



Amiloid Birikimi:

 Bobrek...

» Dalak...Beyaz pulpada birikim (Sago
dalagi), kirmizi pulpada birikim (lardaseoz
dalak).

« Karaciger...
« Kalp...

- GIS...

« Gingiva...



Amiloid Birikimi:

 Bobrek...
e Dalak...

« Karaciger...Birikim Disse araliginda ve
sinuzoidlerde.

« Kalp...
. GIS...
« Gingiva...



Amiloid Birikimi:

 Bobrek...
e Dalak...
« Karaciger...

« Kalp...Senil sistemik amiloidozda tutulan
major organ. Birikim subendokardial ve
myokardial lifler arasinda.

- GIS...
« Gingiva...



Amiloid Birikimi:

» Bobrek...
« Dalak...
« Karaciger...
« Kalp...

- GIS...

* Gingiva...



* Amiloidozis tanisi biyopsi ile konulur
 Bu amacla en sik bobrek, rektum ve
gingiva biyopsisi yapllir
* Tani icin:
— Isik mikroskopik inceleme (HE)

— Congo red...elma yesili, polarize isikta cift
Kirinim veren birikim

— Immunohistokimya
— Elektron mikroskopi



