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[bookmark: _GoBack]                                     AL-amiloidoz   
     Al-amiloidozun inkişafı miyelom xəstəliyi, Valdenstrem xəstəliyi, B-hüceyrə limfomalarında mümkündür və o ilkin 
amiloidoz zamanı idiopatik ola bilər.Bütün bu variantlar 
bir  patogenezdə birləşir,hematoloji xəstəliklərin açıq əla- 
mətləri olmadığına görə aşkar olunması üçün ilkin amiloi-
doz çətinlik törədir.
     İlkin amiloidoz, xoşxassəli plazmahüceyrə diskraziya, cox sayda qohum miyelom zamanı  sümük iliyinin plazmatik hüceyrələrinin anomal klonları amiloid immu-
noqlobulinlər əmələ gətirir.Bu immunoqlobilinlərin yün-gül zəncirlərin dəyişgən sahələrində bəzi aminturşular  
qeyri-adi mövqe tutur, bu da onların qeyri-sabitliyinə 
səbəb olur və fibrillogenezə meyilliyi artırır.İlkin amiloi-
doz olan xəstələrərdə sümük iliyində plazma heceyrələrin
miqdarı 5-10% -ə qədər artır və onlar immunoqloblinlərin
yüngül zəncirlərin müəyyən izotipini istehsal edir. Lamda
və ya kappa-izotip təşkil edən sərbəst çox klonlu yüngül zəncirləri qanda,sidikdə müəyyən olunur, lakin onların  miqdarı miyeloma xəstəliyində olduğundan az olur. 
     İlkin amiloidozun klinik mənzərəsi çox müxtəlifdir və başqa orqanlarda- ürəkdə, böyrəydə, sinir sistemində və mədə-bağırsaq traktında, qaraciyərdə patoloji proseslərə yol açır.İlk simptomları zəiflik və çəkinin itirilməsidir, lakin  
 lakin bu mərhələdə, orqan simptomlarının yaranmasına qədər, diaqnoz çox nadir hallarda qoyulur.AL-amiloidoz zamanı əksər vaxtı hədəf orqanlar böyrəklər və ürək olur. Böyrəklərin zədələnməsi nefrotik sindromu ilə müşaiyət olunur, hematuriya və arterial hipertenziya xarakter deyil Amiloidin miokartda çökməsi zamanı ritmin müxtəlif pozulmaları inkişaf edir, ürək çatışmazlığını sürətləndirir. Exokardioqrafik müayinə mədəciyin sol və sağ divarının konsentrik qalınlaşmasını,ürəyin nahiyəsinin həcminin kiçilməsini,fraksiyaların atışının tədricən azalmasını,sol mədəciyin miokardının diastoloji disfunksiyasını  göstərir.          
    Çox vaxt sinir sisteminin simtomları qeyd olunur—vegetativdə ortostatik hipotenziya və periferikdə həssas-ğın pozulması ola bilər. Son illərdə MSS-inin zədələnməsi-ni də nəzərə alırlar baxmayaraq ki,əvvəllər bunun ilkin amiloidoz üçün xarakterik olmadığını hesab edirdilər. 
     Dispeptik hallar(toxluq hissi, qəbizlik, ishal)və sorulma- nın pozulması sindromu  həm vegetativ sinir sisteminin zədələnməsi ilə, həm də mədə-bağırsaq traktının amiloi-
dozu ilə müşaiyət olunur.Hepatomeqaliya mümkündür. 
     İlkin amiloidozun klassik əlamətı olan  makroqlossiya
20% xəstələrdə qeyd olunur.Yumşaq toxumaların infiltra- siyası əzələlərin, dərinin atrofiyasına,dırnaqların distrofi-   yasına, alopesiyaların və şişəbənzər görüntülərin—amilo-   idlərin yaranmasına gətirib çıxarır. 
         Nadir hallarda damarların zədələnməsinə rast gəlinir bunun simptomu periorbital purpur-“yenot gözləri” və      ekximoz sayılır.Qanaxma ola bilər.   
     Ağciyərlərin amiloidozu əksərən yalnız autopsiya za-     manı müşahidə olunur.Lakin bəzən təngənəfəslik, qan- hayxırma və hidrotoraks nəinki durğun ürək çatışmazlığı və nefrotik sindromu ilə, həm də ağciyərlərin amiloidoz zədələnməsi ilə müşaiyət olunur. Alveollarda amiloidin yığılması və ağciyər amiloidin inkişafı mümkündür.  
      Böyrəküstü vəzinin zədələnməsi onun çatışmazlığına səbəb ola bilər,bəzən bunu aydinlaşdırmaq olmur, belə ki hipotenziyaya və hiponatriemiyaya ürək çatışmazlığının və vegetativ sinir sisteminin zədələnməsinin simptomu kimi baxılır. 10-20% xəstələrdə hipotireoz qalxanabənzər vəzin zədələnməsi kimi olar, çox halda çənəaltı ağızsuyu vəzilərinin böyüməsinə rast gəlinir.
      Göstərilən klinik mənzərəyə görə ilkin amiloidozun diaqnozu ikincili amiloidozda olduğu kimi ola bilər.85% pasiyentlərdə immunoelektroforez zamanı qan və sidik  
cövhərinin zülalında çox klonal immunoqlobulin aşkar olur. Sümük iliyinin biopsiyası çoxsaylı miyelomayla diffe- rensiyal diaqnoz qoymağa imkan verir.                               
    Lakin hətta xarakterik klinik mənzərənin və monoklonal plazmositlərin və zülalların olması ilkin amiloidozun diaq- nozun  təsdiqlənməsi üçün kifayət deyildir. Burada həlle- dici rolu biopsiyanın nəticələri oynayır.Qarnın ön divarı- nın dərialtı yağ hüceyrələrının aspirasiyası bir qədər tutucu(invaziv) sayılır, AL-amiloidoz zamanı 80-90% müsbət nəticə verir(bizim ölkəmizdə bu metod hələ istifadə olunmur.Damaqların və düz bağırsağın selikli qişasının biopsiyası müəyyən rol oynayır, ancaq müsbət nəticənin faizi prosesin dövründən asılı olaraq çox dəyişir. Buna görə də zədələnmiş orqanlardan birinin- böyrəyin, ürəyin, qara ciyərin biopsiya edilməsi məqsədə uyğundur,   belə ki, bu amiloidozun AL-növündə 100% müsbət nəticə göstərir. 
     İlk növbədə biopsiya materialı konqo-qırmızı rəngə bo- yanır.Tədqiq olunan materialın konqofiliyası zamanı onu polyar işıqda müəyyən etmək lazımdır, ikiqat şüa qırılma- sı yalnız amiloid üçün xarakterikdir, digər konqofil mad- dələr alma-yaşılı rənginə boyanmır.Bundan sonra amiloi- din növünü təyin etmək olar.Ən dəqiq metod amiloidin törədicisi olan zülallara monoklonal antitel istifadəsi ilə həyata keçirilən immunohistokimyəvi metoddur.Ancaq bu hal-hazırda bizim ölkədə mümkün deyildir.Buna görə də diaqnoz üçün quanidin və ya kalium permonqanatla boyamadan istifadə olunur.İlkin amiloidozda proqnozu xəstəliyin digər növlərində  olduğundan daha pisdir orta ömür müddəti iki ili aşmır, ürəyin  və ya multisistemin  zədəsinin olduqda müalicəsiz xəstələr bir neçə ay ərzində ölürlər.Əksər hallarda ölüm səbəbləri ürək və böyrək çatışmazlığı, sepsis,damar ağırlaşmaları və kaxeksiya olur. Miyelom xəstəliyi ilə patogenez oxşarlığı xəstəliyin irəlilə- məsi monoklonal plazmositləri azaltmaq məqsədilə apaı- lan  kimoterapiya vasitəsilə ləngidilir. 
    Kimoterapiyayla müalicə uğurlu alındıqda xəstənin ömrü 10 aydan 18 aya qədər uzaldıla bilər.Lakin müalicə-nin effektliyi yüksək deyil, bir çox hallarda xəstəliyin sürətli inkişafı müalicə kursu başa çatmamış xəstələrin ölümünə səbəb olur.Sitopeniyanın, infeksiyon ağırlaşma- lar,deksazonun çox yüksək dozası ilə müalicə vaxtı ritmin fatal pozulmaları da ölümlə nəticələnir.Melfolanın auto- loji gövdə hüceyrələrin transplantasiyasıyla yüksək doza- da istifadəsi 50% hallarda uğur qazanmağa imkan verir. Ancaq bu metodun istifadəsi vəziyyətin ağır olmasından, xəstənin yaşından, ürəyin və böyrəklərin funksional pozulmalarından asılıdır.Əksər hallarda yalnız simptomik dəstəkləyici müalicə mümkündür. 
