Aizdomajies

par
AMILOIDOZI!

Amiloidoze ir klinisks stavoklis, kura pamata ir izmainitu olbal-
tumvielu veidoSanas un izgulsnéSanas daZados organisma audos,
izraisot to funkciju traucéjumus. Amiloidoze rodas, noteiktam skisto-

§am prekursoru (priekstecu) olbaltumvielam mainot formu (konformaci-
ju) unizgulsnéjoties ta saucama amiloida pavedienu veida. BieZak skar-
tie organi ir sirds, nieres, mikstie audi, aknas, periféra un autonoma
nervu sistéma, kunga-zarnu trakts, acis. Biezako amiloidozes formu
sastopamiba ir 1-5 gadijumi uz 10 000 cilveku - ta pieskaitama reto sli-
mibu grupai.

Amiloidoze navviena slimiba. Tas céloni, veidi un kliniskas izpaus-
mes ir dazadas, tadé| atskiras ari diagnostikas un arstéSanas metodes.
Dalu no amiloidozes formam iesp&jams arstét, turklat aktivi notiek jau-
nu specifisku medikamentu izstrade, tadél ir arkartigi nozimigi slimibu
atklat agrini.

Saja bukleta apkopota informacija par biezakajiem amiloidozes
veidiem, kliniskajam izpausmeéem un diagnostikas soliem.
Bukleta mérkis ir veicinat amiloidozes atpazistamibu arstu vide un
slimibas atklasanu pacientiem.

Lai noteiktu diagnozi, par to ir jadomal



1. tabula. Biezakie amiloidozes veidi

BIEZAK
SKARTIE
ORGANI

PREKURSORA

VEIDS OLBALTUMS

PATOGENEZE

A Seruma

Rodas ka atbilde uz hronisku iekaisumu /
infekciju (piemeéram, reimatoidais artrits,
Krona slimiba, osteomielits u.c). Akatas fazes

amiloids A olbaltums - seruma amiloida A proteins - Nieres
dalgji skelas un izgulsnéjas audos ka
amiloids A.
- - Rodas no parmerigas imunglobulinu vieglo  Nieres,
AL Lrgug%ll)(%lér;g keZu produkcijas kaulu smadzenés, ko sirds, aknas,
(i %[ chain) izraisa patologiska monoklonalu plazmocitu ~ karpalais
g proliferacija. kanals
s Nervi, sirds,
Parmantojama :lrljr?ls?izrglt(ins Rodas no mutacijas, kas izraisa patologiski  nieres,
amiloidoze (ATTR) formétas olbaltumvielas izveidi. gremosanas
sistema
] - Saukta ari par sistémisku senilu amiloidozi.  Sirds,
Wl(lgl;%pe :qrgggﬁrlgtins Rodas, transforméjoties un izgulsnéjoties karpalais
transtiretinam bez mutacijas ta géna. kanals
Citi Dazadi Sastopami ari citi retaki amiloidozes veidi ar

daZzadam prekursoru olbaltumvielam.

AA - amiloids A; AL - vieglo kéZu amiloids (light chain); ATTR - transtiretina amiloids; SSA - sistémiska

senila amiloidoze.

Gorevic PD. Overview of amyloidosis. Lachmann HJ, ed. UploDate. Waltham, MA: UploDate Inc. https:/

www.uptodate.com (03.12.2019.)



1. attéls. Patogenéze bieZakajiem amiloidozes tipiem
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Amiloidozes arstésana atkariga no tas veida.

So medikamentu pielietoSanu ierobeZo to dardziba, tadu vairaki preparati ATTR
amiloidozes arstédana tiek pétiti randomizétos kontrolétos pétijumos. Atbilstosu
pacientu ieklauSana pétijuma iespéjama, sazinoties ar amiloidozes registra

AA: hroniskas infekcijas vai iekaisuma slimibas kontrole, pieméram,

izmantojot biologiskos preparatus autoimuano slimibu terapija.

AL: plazmocitu patologijas arstésana - kimijterapija, periférisko asinu

cilmes SUnu transplantacija.

ATTR: jauni preparati, kas kave transtiretina sintézi vai stabilize ta struktdru,
piemeram, patisirans, inoterséns, tafamidis, AGL0. Atseviskos gadijumos ari

organu transplantacija.

vaditaju.




2. attéls. Biezak skarto organu sistému kliniskas izpausmes

« Muskulu, méles
palielinadanas
- Sapes locitavas,

« Glaukoma

- Peldosi plankumi
acis

- Plakstinu
iekaisums

- Sirds mazspeéja
- Sirdsklauves

o
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® ° ®
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« Judanas un kustibu
traucéjumi kajas

- Slikta dasa /
vems$ana

- Slikta éstgriba

- Caureja /
aizcietejumi

+ Svara zudums

- Hepatospleno-
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« Asino$ana
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Adaptéts un pilnveidots no amyloidosis.org. Attéli: Photoroyalty/Freepik.

3. attéls. “Sarkano karogu” simptomi

Ve

7

“Sarkanie karogi”
- Proteindrija
- Paraproteins urina

- Sirds mazspéja ar kreisa
kambara hipertrofiju un
sliktu atbildi uz standarta
terapiju

+ Neizskaidrojama orto-
statiska hipotensija

- TirpSana, sapes un iz-
mainita juSana péc cimdu
un zeku tipa
Izmainas vedera izeja
Sinkopes epizodes

J

Sadu izpausmju kombinacija, ka ari ilgstoss iekaisums vai amiloidoze gimenes
anamnéze rosina aizdomaties par amiloidozes iespéjamibu.

Péc Vergaro et al. Keys to early diagnosis of cardiac amyloidosis: red flags from clinical, laboratory
and imaging findings. Eur J Prev Cardiol. 2019 Oct 4:2047487319877708.



4. attéls. Diagnostikas soli

Diagnostika atkariga no pacienta vadosajam kliniskajam
. izpausmém un organu iesaistes.
Seit piedavati visparéjas izmeklésanas soli.

Seruma un urina
olbaltumu
elektroforéze ar
imuanfiksaciju
Seruma brivo
vieglo kéZu attieciba

+

.

_—

Kliniskas izpausmes

lesaistito audu biopsija
(Kongo sarkana
krasojums)

Arstésanas specialista vadiba

Aizdomas par amiloidozi «—> Attéldiagnostika

M
Ehokardiografija
+/-
Magnétiska rezonanse
+/-
Nukleara attéldiagnostika

9mTc DPD, PYP
vai HMDP

Kaulu smadzenu  amiloids ) . ATTR scintigrafija
biopsija vai Subtipa noteikSana
taukaudu aspirats ATTR
(Kongo sarkana
krasojums)
4 \
Amiloidoze Genetiska
. » hronisks testésana
plazmocitu 2L jekaisums?
infiltracija AL | AA +
ATTRm
Y ATTRwt (SSA)

AA - amiloids A; AL - vieglo kéZu amiloids (light chain); ATTR - transtiretina amiloids; ATTRm - mutanta
transtiretina amiloids; ATTRwt - normala (wild-type) transtiretina amiloids; SSA - sistémiska senila
amiloidoze; 99m-Tc DPD - tehnécija-99m 3,3-difosfono-1,2-propanodikarboksilskabe; PYP -

pirofosfats.




SSK kodi

lekavas slipraksta paskaidrots SSK diagnozes formul&jums.

E85 AMILOIDOZE

E85.0 Neneiropatiska parmantota gimenes amiloidoze
(ar parmantotiem sindromiem saistita amiloidoze bez polineiropatijas
(ne-ATTR]]

Gimenes Vidusjuras drudzis
Parmantota amiloida nefropatija
E85.1 Neiropatiska parmantota gimenes amiloidoze (galvenokart ATTR)
Amiloida polineiropatija (portugalu) (amiloidoze ar ATTR V30M mutaciju)
E85.2 Parmantota gimenes amiloidoze, neprecizéta
E85.3 Sekundara sistémiska amiloidoze (A4]
Ar hemodializi saistita amiloidoze (beta-2-mikroglobulina amiloidoze)
E85.4 AtsevisSka organa amiloidoze
Lokala amiloidoze
E85.8 Cita amiloidoze
EB5.81 Vieglo kéZu (AL) amiloidoze
EB5.82 Wild-type transtiretina (ATTR) amiloidoze
EB85.89 Cita amiloidoze

E85.9 Amiloidoze, neprecizéta

ORPHA kodi

Visas amiloidozes formas ietilpst reto slimibu grupa, tadél pacientam ar
diagnosticétu amiloidozi japieskir ORPHA kods ieklau$anai reto slimibu registra.
Amiloidoze - 69

AA amiloidoze - 85445

AL amiloidoze - 85443

Parmantota ATTR amiloidoze - 271861

Wild-type ATTR amiloidoze - 330001

Retakiem amiloidozes subtipiem kodi atrodami vietné www.orpha.net.



Kur vérsties pacientam ar amiloidozi?

Reto slimibu koordinacijas centrs palidzés pacientam nonakt
multidisciplinaras specialistu komandas uzraudziba.

Latvijas Amiloidozes pacientu registra koordinators:
Valdis Gibietis

talr. +371 26156380 (I-V, 8.00-16.00),
valdis.gibietis@stradini.lv, valdisgib@gmail.com

Paula Stradina kliniskas universitates slimnicas Reto slimibu
kabineta (RSKC atbalsta vieniba) koordinators:

Judite Luksa
talr. +371 26512606 (I-V, 8.00-16.00),
retasslimibas@stradini.lv

Amiloidozes komanda:

prof. Aivars Lejnieks - projekta vaditajs;

dr. Valdis Gibietis - registra vaditajs un koordinators;

doc. Andris Skride, dr. Ainars Rudzitis - kardiologija;

prof. Sandra Lejniece - hematologija;

prof. Aivars Pétersons, doc. Viktorija Kuzema - nefrologija;
doc. Viktorija Kénina - neirologija;

dr. Inita Bulina - reimatologija;

doc. Maris Sperga - patologija;

dr. Ligita Zvaigzne, dr. Zanda Krastina - radiologija;

dr. Zaiga Kravale - pneimonologija.

Papildus informacija

http://www.rssa.lv/
http://www.orpha.net/national/LV-LV
http://amyloidosis.org/



Bukleta saturu sagatavojis
dr.Valdis Gibietis un profesors Aivars Lejnieks.

Buklets izdots ar
UAB “JOHNSON & JOHNSON” filiales Latvija
finansialu atbalstu.

Janssenjr



