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Olgu: 85 yaşında erkek hasta, halsizlik, efor dispnesi ve bacaklarda 
ödem şikâyetiyle başvurdu. Son 1 yıldır şikâyetleri progresif ola-
rak artan hasta, başvurduğunda New York Kalp Derneği (NYHA) 
fonksiyonel sınıf 3 idi. Fizik muayenesinde bilateral +++/+++ preti-
bial ödemi olan hastanın kalp hızı 75/dak, kan basıncı ise 110/70 
mmHg saptandı. elektrokardiyografisinde (EKG) sinüs ritmi ve eks-
tremite derivasyonlarında belirgin olan hipovoltaj bulguları vardı 
(Şekil 1A). Yapılan transtorasik ekokardiyografisinde sol ventrikül 
ejeksiyon fraksiyonu (EF) %50-55 idi. Belirgin konsantrik tip sol 
ventrikül hipertrofisi vardı (IVS: 1,9 cm, posterior duvar: 1,9 cm). 
Biatriyal dilatasyon, orta dereceli mitral ve triküspit yetmezliği 
olan hastada, restriktif tip doluş paterni vardı (mitral E: 100 mm/
sec, A: 20 mm/sec, DT: 140 mm/sec, septal e’: 4mm/sec, sPAB: 
50 mmHg). Sağ ventrikül normal boyutta ve sistolik fonksiyonları 
korunmuştu, ancak belirgin hipertrofikti (sağ ventrikül [RV] kalın-
lığı: 9mm) (Şekil 1 B-C-D). Ekokardiyografideki (EKO) biventri-
küler konsantrik hipertrofi, restriktif tip doluş paterni ve EKG’deki 
hipovoltaj bulguları ile hastada öntanı olarak kardiyak amiloidoz 
düşünüldü. Sistemik amiloidoz kırmızı bayrak bulguları açısından 
hasta sorgulandı ve değerlendirildi. Ancak bel fıtığı ameliyat öy-
küsü dışında herhangi bir bulguya rastlanmadı. Amiloid açısından 
ileri değerlendirmede rutin kan tahlillerine ilaveten serum B-tipi 
natriüretik peptid (BNP), troponin ve protein elektroforezi-immu-
nofiksasyon-immunoglobulin serbest hafif zincir testleri istendi. 
BNP: 596 pg/mL olan hastanın troponin , rutin biyokimyasal test-
leri ve hemogram parametreleri normal aralıkta saptandı. Serum Ig 
serbest hafif zincir kappa: 28,5 mg/L, lambda: 31,5 mg/L, kappa/
lambda: 0,9 olan hastada, bu test sonuçları ile AL amiloidoz tanı-
sından uzaklaşıldı. Eş zamanlı olarak transtiretin (TTR) amiloidoz 
açısından PYP tüm vücut kemik sintigrafisi istendi. Tec-99m-PYP 
kemik sintigrafisi+SPECT görüntülemede, kalpte belirgin tutulum 
saptandı (Şekil 1E). Semikantitatif değerlendirme, grade 3 tutu-
lum lehine değerlendirildi, kantitatif değerlendirmede ise kalp/
kontralateral toraks oranı 2,0 olarak saptandı. Bu bulgularla TTR 
tip kardiyak amiloidoz düşünülen hastaya herediter TTR-senil TTR 
ayırımı açısından genetik analiz yapıldı. TTR geninde mutasyon 
saptanmayan hastaya bu bulgularla senil tip TTR amiloidoz tanısı 
konuldu. Tedavi olarak hastaya furosemid, spirinolakton ve Tafa-
midis (80 mg/gün) tedavileri başlandı. 2,5 yıllık izleminde bir kez 
solunum yolu enfeksiyonu sonrasında kötüleşen kalp yetersizliği 
nedeniyle hastane yatışı dışında sorunsuz izlendi. 

Tartışma: Kardiyak amiloidozun (KA) en sık nedenleri AL tipi ve TTR 
tipi amiloid birikimleridir. TTR tipi amiloidozun ise senil tip TTR-a-
miloidoz ve herediter tip TTR- amiloidoz olmak üzere iki farklı tipi 
vardır. Hepsinde kalpteki amiloid birikimi, benzer kardiyak yapısal ve 
fonksiyonel anormalliklere sebep olsa da klinik bulgularda belirgin 
farklılıklar vardır. AL tipinde eşlik eden böbrek yetmezliği ve yumuşak 
doku birikimleri ön planda iken, herediter–TTR amiloidozda eşlik eden 
periferik nöropati ve otonom nöropati bulguları belirgindir.1 Senil tip 

TTR –KA, tüm kardiyak amiloidoz nedenleri arasında tanısı en zor olan 
amiloidoz tipi olarak yorumlanabilir. Çünkü eşlik eden ekstrakardiyak 
kırmızı bayrak bulgularının olmaması, tanının akla gelmesini zorlaş-
tırır. Bu noktada, özellikle ileri yaş erkek hastada hipertrofik kalp ve 
korunmuş EF kalp yetersizliği birlikteliğinde senil tip TTR-KA akılda 
tutulmalıdır. Belirgin hipertrofiyi açıklayacak kontrolsüz bir hipertan-
siyon yoksa, EKO’daki hipertrofi ile uyumsuz EKG voltaj bulguları var-
sa ve orantısız yüksek BNP değerleri eşlik ediyorsa kardiyak amiloidoz 
tanısal algoritması uygulanmalıdır. Bu hastalarda TTR-KA’ya yönelik 
Tc 99m- PYP-DPD-HMDP kemik sintigrafisi ve AL tip KA’ya yöne-
lik protein elektroforezi-immunofiksasyon-immunoglobulin serbest 
hafif zincir testleri eş zamanlı istenerek ilerlenebilir.2 AL tipinin bu 
testlerle dışlanması ve sintigrafik değerlendirmede grade 2-3 kardi-
yak tutulumun olması durumunda, biyopsiye ihtiyaç duyulmaksızın 
TTR-KA tanısı konulabilmektedir. Bu noktada, senil tip ve herediter 
tip TTR-KA ayırımı için genetik analiz şarttır. TTR-KA’nin her iki ti-
pinde de Tafamidis tedavisi, hastalığın progresyonunu azaltmaktadır. 
Ancak tedavinin etkinliği için erken tanı şarttır.

Şekil 1. (A) EKG’de RBBB ve ekstremite derivasyonlarında belirgin 
hipovoltaj. (B) EKO’da yaygın konsantrik tip hipertrofi. (C) Sub-
kostal görüntülemede RV hipertrofisi. (D) Strain EKO’da bazal seg-
mentlerde longitidünal strain değerlerinin azalması ve apeksin ko-
runması. (E) tc 99m-PYP sintigrafisinde grade 3 kardiyak tutulum.

Tablo 1. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
Ekstrakardiyak ‘red-flag’ 
bulgular çoğunlukla 
yok, amiloidoz akla 
gelmiyor!

Çoğunlukla izole kardiyak bulgularla seyredebilir. 
Spinal stenoz-karpal tunel sendromu–işitme kaybı 
eşlik edebilir.

Hangi kardiyak 
bulgularda senil 
tip TTR-KA’dan 
şüphelenelim?

İleri yaş erkek hastada EKO’da hipertrofi ve EKG’de 
hipovoltaj birlikteliği en önemli uyaran olmalı. Bu 
bulgulara ek olarak orantısız BNP yüksekliği, ileti 
anomalileri, sağ ventrikül hipertrofisi, restriktif tip 
doluş, strain EKO’da apikal korunma paterni, kardiyak 
MR’da yaygın LGE tutulumu ve paradoksal düşük 
gradientli aort darlığı hastalarında akla gelmeli!

Senil tip TTR-KA 
kesin tanısı için ne 
yapmalıyım?

Öncelikle AL amiloidozu dışlamak ve Tc 99m- PYP-
DPD-HMDP kemik sintigrafisi ile kardiyak tutulumu 
değerlendirmek gerekir. Grade 2-3 tutulum varsa ve 
genetik analizde mutasyon yoksa senil tip TTR-KA 
tanısı konulabilir.

Senil tip TTR-KA’da 
spesifik tedavi var mı?

Tafamidis tedavisi progresyonu önler ancak erken 
tanı tedavi yanıtında çok önemli!
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Giriş: Kardiyak amiloidoz (KA) çözünmeyen amiloid protein 
fibrillerin ekstraselüler depolanması ile giden ve tanısı sıklık-
la atlanan bir infiltratif kardiyomiyopatidir. En sık gözlenen KA 
formları, transtiretin (TTR) ve immünglobulin hafif zincir (AL) 
amiloidozudur. TTR tip KA, doğal (wild type) transtiretine bağlı 
(wtATTR) ve mutant transtiretine bağlı (mATTR) olmak üzere iki 
tipe ayrılır.1 Atriyal, ventriküler aritmiler ve ileti sorunları KA’da 
sık görülür. Atriyal fibrilasyon (AF) ATTR-KA’da en sık saptanan 
kardiyak aritmidir. Yapılan çalışmalarda wtATTR olan hastaların 
%69-%70’inde AF görüldüğü tespit edilmiştir. Atriyal aritmiler 
wtATTR’de, mATTR tipe göre daha fazla görülmektedir.2 Bu vaka 
sunumunda AF olan ve wtATTR tanısı konulan bir kadın hasta 
sunulacaktır.

Olgu: 79 yaşında kadın hasta kardiyoloji polikliniğine karnın-
da, bacaklarında şişlik, eforla nefes darlığı ve çarpıntı şikâyetleri 
ile başvurdu. Hastanın 15 yıldır hipertansiyon öyküsü mevcut-
tu, diyabet, koroner arter hastalığı mevcut değildi. Hasta uzun 
süredir monopril-hidroklorothiazid kombinasyonu, bisoprolol ve 
asetilsalisilik asit 100 mg kullanmaktaydı. Hasta son zamanlarda 
tansiyonlarının düşük seyrettiğini belirtti ve muayede kan bası-
cı 110/70 mmHg olarak ölçüldü. Elektrokardiyografisinde (EKG) 
AF ritmi mevcuttu, sol aks ve ekstremite derivasyonlarında düşük 
voltaj dikkati çekmekteydi (Şekil 1A). Hastanın ekokardiyografi-
sinde sol ventrikül arka duvar 1,4 cm, septum duvar kalınlığı 1,9 
cm, EF %65 ve biatriyal genişleme mevcuttu (Şekil 1B). Yapı-
lan sol ventrikül global longitudunal strain incelemesi -%12,2 
azalmış bulundu, apikal korunma kısmen mevcuttu (Şekil 1C). 
Hastaya KA için yapılan ankette, el ve ayaklarda uyuşukluk, kilo 
kaybı, ishal atakları, EKG’de orantısız düşük voltaj ve ortostatik 
hipotansiyonu tespit edildi. Hastanın pro-BNP düzeyi 3577 pg/
mlt olarak ölçüldü, troponin düzeyleri normaldi. Bu nedenle has-
taya KA taraması planlandı. Kan ve 24 saatlik idrarda serum ve 
idrar immunfiksasyon, protein elektroforez, kappa ve lambda ser-
best hafif zincir düzeyleri istendi ve hematoloji konsültasyonunda 
normal olarak değerlendirildi. Bunun üzerine hastaya PYP’li (py-
rophosphonate) SPECT kemik sintigrafisi istendi. Sintigrafik ince-
lemede PYP tutulumu grade 2, kalp/kontralateral toraks oranı: 
1,58 olarak tespit edildi (Şekil 1D). Yapılan genetik incelemede 
TTR gen mutasyonu tespit edilmedi ve hasta wtATTR olarak kabul 
edildi. Hastanın monopril-hidroklorothiazid kombinasyonu kesil-
di, tansiyon takibi önerildi, asetilsalisilik asit yerine apixaban 5 mg 
2x1 başlandı. 

Tartışma: AF, ATTR-KA’da sık görülen bir aritmidir. Patogenezi 
multifaktöriyeldir. Amiloid fibrillerin miyokardı infiltrasyonu sonu-
cu atriyal ve ventriküler yeniden şekillenme, bozulmuş relaksas-
yon ve restriktif doluş paterni gelişir. Hem patolojik atriyal amiloid 

depolanması, buna bağlı fibrosis hem de artan doluş basınçları 
ve atriyal dilatasyon AF gelişimine neden olurlar.3 382 ATTR-KA 
hastasının retrospektif olarak tarandığı bir çalışmada AF insidansı 
%69 olarak tespit edilmiştir.2 AF riskini belirleyen faktörler ileri 
yaş, ATTR-KA’nın ileri evrede olması ve yüksek sol atriyal volüm 
indeksi olarak belirlenmiştir. Hastalarda sinüs ritminin sağlanma-
sı, tafamidis kullanımı daha iyi bir yaşam ile ilişkili bulunurken, 
ileri ATTR-KA evresi ve ileri NYHA fonksiyonel sınıfı artmış mor-
talite ile ilişkili bulunmuştur.2

Sonuç: AF sık görülmesine rağmen bu hastalarda beta bloker, 
kalsiyum kanal blokerleri ve digoksinin zor tolere edilmesi, has-
taların hız kontrolü yapılmasını zorlaştırır, klinik kötüleşme daha 
fazla olur ve aritmi tedavisi zorlaşır. Hız kontrolü yapılacaksa, aşırı 
kalp hızı düşürülmesinden kaçınılmalı, digoksin kullanıldığı du-
rumda intoksikasyon riskine dikkat edilmelidir. Hız kontrolü so-
runlu olduğu için hastayı sinüs ritminde tutmak öncelikli öne-
rilmektedir. Önerilen antiaritmik amiodarondur. Kardiyoversiyon 
yapılacaksa antikoagülasyona bakılmadan intrakardiyak pıhtıyı 
ekarte etmek için mutlaka transözafageal ekokardiyografi öne-
rilmektedir.4 Kateter ablasyonun ATTR-KA hastalarında morta-
liteyi azalttığı ve erken dönemde yapıldığında daha etkili olduğu 
bulunmuştur.5 

Miyokardiyal amiloid infiltrasyonu, her iki atriyumda da kontrakti-
liteyi azaltır, kan stazı, endotel disfonksiyonu ve pıhtı oluşumuna 
neden olur. Sinüs ritmindeki KA hastalarında bile kardiyoembolik 
stroke riski artmıştır. KA ve AF birlikteliği ile stroke ve sistemik 
emboli riski daha da artar. Bu nedenle CHA2DS2-VASc skoruna 
bakılmadan tüm hastalarda antikoagülasyon önerilir.6 Kardiyak 
amiloidozda gelişen ciddi diyastolik disfonksiyon nedeniyle AF 
genelde zor tolere edilir ve sık hospitalizasyona ve yüksek mor-
taliteye neden olur.7

Şekil 1. (A) Atriyal fibrilasyon eletrokardiyografisi. (B) Sol ventrikül 
hipertrofisini gösteren sol ventrikül parasternal uzun aks görüntü 
(LV: sol ventrikül, LA: sol atriyum). (C) Strain ekokardiyografi, 
azalmış global longitudunal strain. (D) Hastanın PYP’li kemik sin-
tigrafisinde grade 2 kardiyak tulumu.

Tablo 1. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
AF, ATTR-KA hastalarında sık görülen bir aritmidir.
Hız kontrolü yapılacaksa digoksin ve kalsiyum kanal blokerleri kullanırken 
dikkatli olunmalıdır.
Ritim kontrolü erken dönemde uygulandığında daha etkilidir.
AF ile stroke riski yüksek olduğu için tüm hastalara antikoagulasyon önerilir.
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Özet: Transtiretin kardiyak amiloidoz, katlanması bozulan endo-
jen proteinlerin amiloid fibriller şeklinde kalpte hücre dışı biriki-
mi ile ortaya çıkan infiltratif ve restriktif bir kardiyomiyopatidir. 
Sıklıkla kalp yetersizliği klinik semptom ve bulguları ile karşımıza 
çıkmakla birlikte, nadiren ileti sistemi hastalıkları ile de başvuru-
lar görülebilir. Bu olgu sunumunda, senkop nedeni ile başvuran, 
atriyoventriküler tam blok saptanan ve kalp yetersizliği kliniği 
bulunan bir olguda, nadir bir etiyolojik neden olarak doğal (wild 
type) transtiretine bağlı kardiyak amiloidoz tanı ve tedavi yakla-
şımı sunulmaktadır.

Giriş: Transtiretin kardiyak amiloidoz (TTR-KA), infiltratif ve rest-
riktif bir kardiyomiyopatidir.1-5 Klinik pratikte en sık karşımıza çıkan 
KA tipleri, immunglobulin hafif zincir amiloidozu (AL-KA), mutant 
(herediter) transtiretin amiloidoz (mTTR-KA) ve doğal (wild type) 
TTR amiloidozdur (wtTTR-KA). TTR-KA’nın infiltratif seyreden do-
ğası nedeni ile bu olgularda aritmiler karşımıza çıkabilmektedir.1-7 
En sık karşılaşılan ritim bozukluğu atriyal fibrilasyondur.1-3,8,9 Ayrıca 
TTR-KA tanısı olan olguların bir kısmında amiloid fibrillerinin ileti 
sistemine infiltrasyonu sonucu kalıcı kalp pili (KPM) implantasyonu 
gerektiren atriyoventriküler (AV) bloklar ortaya çıkabilmektedir. Bu 
yazıda AV tam blok nedeni ile refere edilen, etiyolojik araştırma 
sonucunda wtTTR-KA saptanan ve gönüllü olur formunu imzala-
yarak onamı alınan bir olgu sunulmaktadır.

Olgu: Seksen iki yaşında erkek hasta son 3 aydır olan nefes dar-
lığı, bacaklarda şişlik, halsizlik şikâyetleri ile birlikte son birkaç 
gündür yeni başlayan baş dönmesi nedeni ile kardiyoloji po-

likliniğine başvurdu. Hastanın hikâyesinden 3 yıl önce anterior 
miyokard enfarktüsü nedeni ile sol ön inen artere stent takıldığı 
öğrenildi. Aynı zamanda uzun yıllardır hipertansiyon (HT) ne-
deni ile anti-hipertansif tedavi aldığı ancak son zamanlarda kan 
basıncı düşük seyrettiği için anti-hipertansif ilacını bıraktığını 
ifade ediyordu. Diyabet, hiperlipidemi ve sigara öyküsü yoktu. 
Asetilsalisilik asit 1x100 mg, atorvastatin 1x20 mg ve pantop-
razol 1x40 mg kullanıyordu. Fizik muayenede kan basıncı (KB) 
95/60 mmHg, kalp hızı 40 vuru/dak idi. Hastanın fonksiyo-
nel kapasitesi NYHA III idi. Her iki akciğer bazalinde krepitan 
raller vardı. Bilateral boyun venöz dolgunluğu mevcuttu. Bila-
teral pretibial ödem tespit edildi. Elektrokardiyografi (EKG) de 
ritim AV tam blok, kalp hızı 40 atım/dk, QRS süresi 80 msn 
idi. Ekstremite derivasyonlarında düşük voltaj dikkati çekiyordu 
(Şekil 1). Laboratuvar sonuçlarında sodyum 140 mEq/L, potas-
yum 4,1 mEq/L, kreatinin 1,07 mg/dL, glomerüler filtrasyon 
hızı (GFR) 65,2 mL/dk, NT-proBNP 3421 pg/ mL, hemoglobin 
13,1 gr/dL, yüksek duyarlıklı kardiyak troponin-T 0,054 ng/mL 
bulundu. 

Transtorasik ekokardiyografi (TTE) de sol ventrikül (SV) diyastol 
sonu çapı 45 mm, sağ ventrikül diyastol sonu çapı 48 mm, sağ 
atriyum 46 mm, sol atriyum çapı 44 mm, ejeksiyon fraksiyonu 
(EF) %50, septum 16 mm, sol ventrikül posterior duvar 15 mm 
ve sağ ventrikül hipertrofik görünümde idi (Şekil 2A). Triküspit jet 
akım velositesi 3,1 m/s ve sistolik pulmoner arter basıncı (sPAB) 
51 mmHg, orta derecede mitral ve triküspit yetmezliği vardı. Kalp 
kapakları ve interatriyal septum kalındı, biatriyal dilatasyonu vardı 
ve granuler sparkling dikkati çekiyordu (Şekil 2B). Sol ventrikül 
peak global longitudinal strain (GLS) %-8 ve apikal sparing (ko-
runmuş apikal bölge) oranı (rölatif apikal LS = ortalama apikal 
LS/ortalama basal LS+ mid LS) 1,2 idi. (Şekil 2C). Rölatif apikal 
LS oranı ≥1 olması nedeni ile apikal korunma paterni mevcuttu. 
Mitral inflow E: 51 cm/s, E/A oranı 0,5 (Şekil 2D), septal e’ 5 
cm/s, ortalama E/e` 10,2, sol atriyal volum indeksi (LAVi) 46 
mL/m2 saptandı. Perikardiyal mayi yoktu. SV apikali, lateral ve 
anterior duvarın apeks ve mid bölgesi daha önce geçirilen miyo-
kard enfarktüsüne bağlı hipokinetik olarak değerlendirildi. Grade 
2 diyastolik disfonksiyonu ve SV hipertrofisi (SVH) olan ve nedeni 
açıklanamayan AV tam blok saptanan hastada KPM implantas-
yonu ile birlikte etiyolojik neden olarak KA taramasının gerekli 
olduğu düşünüldü (Tablo 1).

Serum ve idrar immunofiksasyon protein elektroforezi ve serum 
hafif zincir testleri (kappa, lambda) normal bulunan olguda he-
matoloji bölümünce AL-KA dışlandı. KPM implantasyonu sonrası 
stabil hale geldikten sonra Teknesyum (Tc-99m) işaretli pirofos-
fat (PYP) kemik sintigrafisi ile beraber yapılan SPECT görüntüle-
mede; 3. saat planar görüntülerde grade 3 kardiyak tutulum ve 
1. saat planar görüntülerde kalp/karşı akciğer tutulum oranı 2,6 
saptandı (Şekil 3A-3B). SPECT görüntülerde diffüz miyokardiyal 
tutulum teyit edildi (Şekil 3C). KEF-KY kliniği, TTE bulguları ve 
PYP sintigrafide grade 3 kardiyak tutulum bulguları ile TTR-KA 
tanısı kondu. mTTR/wtTTR-KA ayrımı için yapılan tam TTR gen 
yeni nesil DNA dizi analizinde TTR gen mutasyonu saptanma-
yan hastada mTTR-KA dışlandı. Tanısal sürecin sonunda hastaya 
wtTTR-KA tanısı kondu. Hastanın medikal tedavisine konjesyon 
durumunda düşük doz kullanmak üzere furosemid ve spironolak-
ton eklendi. TTR-KA spesifik tedavisine yönelik bakanlık onayı ile 
80 mg/gün tafamidis başlandı.

Tartışma: KA olgularında KY kliniğinin yanında amiloid fibrillerin 
AV ileti sistemine infiltrasyonu sonucu gelişen ileti sistemi has-
talıkları morbidite ve mortalitenin önemli bir nedenidir. Bu ne-

Amiloid Olgu Serisi Updates Cardiol 2022;4(1):1-20 DOI: 10.5543/ucard.2022.22241

3

http://doi.org/10.1161/CIRCHEARTFAILURE.119.006075
http://doi.org/10.1016/j.jacep.2020.04.019
http://doi.org/10.1093/ehjci/jex097
http://doi.org/10.1177/2047487320920756
http://doi.org/10.1093/europace/euz314
http://doi.org/10.1016/j.jacep.2020.01.004
http://doi.org/10.19102/icrm.2021.120605


denle; KA tanısal sürecinde EKG değerlendirmesi gereklidir. 3-5,10-

14 Amiloid fibrillerin hücre dışı infiltrasyonuna bağlı olarak oluşan 
elektriksel sessiz alanlar nedeni ile EKG’de düşük voltaj görülebilir. 
SV duvar kalınlığı ile orantısız QRS voltajı, KA için daha duyarlı 
bir bulgudur ve KA’yı düşündürecek önemli red flag’lerden biri-
dir.1 İleti sistemi hastalıkları ise infra-hisian intraventriküler ile-
ti gecikmesi ve dal bloğundan, AV tam bloğa kadar birçok farklı 
spektrumda ortaya çıkabilir.15 Bizim olgumuzda görülen en dikkat 
çekici özellik SV duvar kalınlığı ile orantısız düşük QRS voltajının 
yanında AV tam blok gelişmiş olması idi. 

TTE’de en önemli bulgular; ventriküler miyokard, interatriyal sep-
tum ve kapaklarda kalınlaşma ile biatriyal dilatasyondur. Kalın du-
varda amiloid birikimine özgü “sparkling” görünümü saptanabilir. 
Diyastolik disfonksiyon, erken bulgular arasında yer alır. Azalmış 
GLS ile birlikte apikal GLS’nin korunmuş olması KA için spesifiktir 
ve KA’yı diğer hipertrofi nedenlerinden ayırır.1-5 Bizim olgumuz da 
GLS’de azalma (GLS < %-15) mevcuttu ayrıca rölatif apikal LS 
oranı ≥1 idi. KEF-KY’li olgularda KA red flag sıklığını araştıran ve 
yakın zamanda yayınlanan çalışmamızın sonuçları her 10 hasta-
nın 2’sinde EKG red flag ve 10 hastanın 4’ünde ekokardiyografik 
red flag olduğunu göstermiştir.12 Bizim olgumuzda TTE’de KA dü-
şündüren ön plandaki bulgular, diyastolik disfonksiyon ile birlikte 
konsantrik SVH, biatriyal dilatasyon, granuler sparkling paterni-
nin varlığı, GLS de azalma, kalp kapaklarında kalınlaşma ve sağ 
ventriküler hipertrofi idi. KA’dan şüphe duyulan bir hastada BNP/
NTpro-BNP ve/veya kardiyak troponin yüksekliği tanıyı destekler. 
Olgumuzda laboratuar bulguları da tanıyı desteklemekteydi.1-5 

Kemik ajanları ile yapılan sintigrafi kardiyak tutulumu, TTE ve kar-
diyak manyetik rezonans görüntülemeye (MRI) göre hem daha 
erken hem de daha yüksek bir tanısal doğrulukla ortaya koyar.4,16 
Olgumuzda Tc-99m PYP sintigrafisinde grade 3 kardiyak tutu-
lum ve kalp/karşı akciğer tutulum oranının 2,6 bulunması ve 
eşzamanlı protein elektroforezi, serum/idrar immunofiksasyon 
elektroforezi ile hafif zincir testlerinin normal olması AL-KA’yı 
dışlayarak TTR-KA tanısını koydurdu. Genetik analizde TTR gen 
mutasyonu olmaması ise mTTR-KA tanısını dışlayarak wtTTR-KA 
tanısını doğruladı. 

KA tedavisi; ortaya çıkan kardiyak komplikasyonların tedavisi ve 
altta yatan amiloidozun tedavisi olmak üzere iki basamaklıdır. 
Hastamızda öncelikle ritmin AV tam blok olması nedeni ile KPM 
implante edildi. Konjesyonu olması nedeni ile düşük doz furose-
mid ve spironolakton mevcut tedavisine ilave edildi. KA spesifik 
tedavisine yönelik olarak FDA ve EMA onaylı tafamidis kurumsal 
onay dahilinde temin edilerek 80 mg/gün dozunda başlandı.

Şekil 1. Hastanın başvuru sırasındaki yüzeyel elektrokardiyografisi.

Şekil 2. Hastanın transtorasik ekokardiyografi bulguları. (A) Apikal 
4 boşluk görüntüde konsantrik sol ventriküler hipertrofi, biatri-
yal dilatasyon dikkati çekmektedir. (B) Sol ventrikül septumunda 
granüler sparkling ve sağ ventriküler hipertofi görülmekte. (C) Sol 
ventrikül global longitudinal strain bull’s eye görüntü. (D) Mitral 
inflow akımda E>>A .

Şekil 3. Teknesyum (Tc-99m) işaretli pirofosfat (PYP) kemik sin-
tigrafisi. (A) Hastanın 1. saat planar görüntüsü. (B) 3. saat planar 
görüntü. (C) 3. saat SPECT görüntüsü.

Tablo 1. Hastada KA Düşündüren Kardiyak ve Ekstra Kardiyak Bulgular
Red flag grupları Red flagler
Kardiyak klinik Önceden hipertansiyonu olduğu bilinen hastada 

hipotansiyon görülmesi
Nedeni açıklanamayan AV tam bloğa bağlı senkop

EKG Sol ventrikül kalınlığı ile QRS voltajı arasında 
uyumsuzluk
Atriyoventriküler ileti sistemi hastalıkları

Laboratuar Kalıcı ılımlı troponin yüksekliği
Natriüretik peptidlerde yükselme

EKO Sol ve sağ ventrikül duvar kalınlığında artış
Granüler sparkling
Global longitudinal strain de azalma
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Tablo 2. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
İleri yaş olgularda nedeni açıklanamayan AV tam blok KA’nın bir bulgusu olabilir. 
EKG’de ileti anormalliklerine düşük voltajın eşlik etmesi KA şüphesini 
kuvvetlendirir.
Nedeni açıklanamayan senkoplu ileri yaş olgularda KA ön tanılar arasında 
yer almalıdır.
Önceden HT olduğu bilinen hastada hipotansiyon görülmesi KA’yı akla getirmelidir.
TTR-KA şüphesi olanlarda eş zamanlı kardiyak sintigrafi ve AL-KA’nın 
dışlanması en önemli tanısal basamağı oluşturur.
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Özet: Kardiyak amiloidozda tanısal yaklaşımın en önemli basamağını 
‘klinik şüphe’ oluşturmakla birlikte elektrokardiyografi, serum biyobe-
lirteçleri, ekokardiyografi, nükleer görüntüleme, kardiyak manyetik 
rezonans görüntüleme, genetik inceleme ve histopatolojik değerlen-
dirmeyi içeren bütünsel bir yaklaşım ile değerlendirme gerekir. Tek-
nesyum (Tc-99m) işaretli kemik sintigrafisi ajanları ile yapılan sintig-
rafik görüntüleme, transtiretin kardiyak amiloidozun tanısında yüksek 
duyarlılık ve özgüllüğe sahip non-invaziv bir tanısal yöntemdir. Sintig-
rafide başlıca kantitatif ve semi-kantitatif vizüel değerlendirme kulla-
nılarak kardiyak transtiretin amiloidoz tutulumu ile ilgili değerlendirme 
yapılır. Bu yazıda; kardiyak amiloidoz ön tanısı ile yapılan Tc-99m piro-
fosfat sintigrafisinde çelişkili (diskordan) sonuçlar saptanan bir olguda 
kardiyak amiloidoz tanı süreci ile ilgili yaklaşımlar ele alınmaktadır. 

Giriş: Kardiyak amiloidoz (KA) tanısı ‘klinik şüphe’ ile başlar ve 
sonrasında elektrokardiyografi (EKG), serum biyobelirteçleri, eko-
kardiyografi (EKO), nükleer görüntüleme, kardiyak manyetik re-
zonans görüntüleme (MRI), genetik inceleme ve histopatolojik 
değerlendirmeyi içeren bütünsel bir yaklaşım gerektirir. Klinik 
pratikte en sık karşımıza çıkan KA tipleri, immunglobulin hafif 
zincir amiloidozu (AL-KA), mutant (herediter) transtiretin (TTR) 
amiloidoz (mTTR-KA) ve doğal (wild type) TTR amiloidozdur 
(wtTTR-KA).1-5 Teknesyum (Tc-99m) işaretli kemik sintigrafisi 
ajanları ile yapılan kardiyak sintigrafinin TTR-KA tanısındaki değe-
ri ortaya konmuştur. Sintigrafik yorum ve değerlendirme aşamalı 
olarak yapılır; öncelikle kan havuzu temizlendikten sonra 1. saat 
(kan havuzu devam ediyorsa 2. saat) ve 3. saat planar ve SPECT 
veya SPECT/bilgisayarlı tomografi (BT) görüntüleri görsel olarak 
değerlendirilir. Miyokardiyal tutulum görsel olarak tespit edildik-
ten sonra tutulumun yoğunluğu iki yöntemle değerlendirilir:

1. Kantitatif değerlendirme (kan havuzu temizlenmiş ise 1. 
saat görüntülerden)

2. Semi-kantitatif vizüel değerlendirme (genellikle 3. saat gö-
rüntülerden)

Kantitatif değerlendirme için anterior planar görüntülerde kalp göl-
gesi içine eliptik veya dairesel ilgi alanı (ROI) çizilir. Benzer dairesel ROI 
toraksta simetrik olarak karşı akciğer alanına konur. Böylece kalp ve 
kontralateral akciğer dokusunun kantitatif tutulum oranlaması yapılır 
ve kalp/akciğer oranı hesaplanır. 1. saatte alınan görüntülerde kalp/
akciğer oranının ≥1,5 olması TTR-KA lehine yorumlanır. Semi-kan-
titatif vizüel değerlendirme de ise; kalp tutulumu Grade 0’dan Gra-
de III’e kadar derecelendirilir. Grade 0 da hiç kardiyak tutulum yoktur. 
Grade I’de, kostal kemik tutulumdan daha hafif miyokardiyal tutulum 
vardır. Grade II’de, kostal kemik tutulum ile aynı düzeyde miyokardiyal 
tutulum vardır. Grade III’de tutulum kemik tutulumundan daha yo-
ğundur.1,4-7 Grade II ve III tutulum TTR-KA lehine yorumlanır. 
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