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Olgu: 85 yasinda erkek hasta, halsizlik, efor dispnesi ve bacaklarda
6dem sikayetiyle basvurdu. Son 1 yildir sikayetleri progresif ola-
rak artan hasta, basvurdugunda New York Kalp Dernegi (NYHA)
fonksiyonel sinif 3 idi. Fizik muayenesinde bilateral +++/+++ preti-
bial 6demi olan hastanin kalp hizi 75/dak, kan basinci ise 110/70
mmHg saptandi. elektrokardiyografisinde (EKG) sinUs ritmi ve eks-
tremite derivasyonlarinda belirgin olan hipovoltaj bulgular vardi
(Sekil 1A). Yapilan transtorasik ekokardiyografisinde sol ventrikil
ejeksiyon fraksiyonu (EF) %50-55 idi. Belirgin konsantrik tip sol
ventrikll hipertrofisi vardi (IVS: 1,9 cm, posterior duvar: 1,9 cm).
Biatriyal dilatasyon, orta dereceli mitral ve triklspit yetmezligi
olan hastada, restriktif tip dolus paterni vardi (mitral E: 100 mm/
sec, A: 20 mm/sec, DT: 140 mm/sec, septal e": 4mm/sec, sPAB:
50 mmHg). Sag ventrikil normal boyutta ve sistolik fonksiyonlari
korunmustu, ancak belirgin hipertrofikti (sag ventrik(l [RV] kalin-
ug: 9mm) (Sekil 1 B-C-D). Ekokardiyografideki (EKO) biventri-
kiler konsantrik hipertrofi, restriktif tip dolus paterni ve EKG'deki
hipovoltaj bulgulari ile hastada Ontani olarak kardiyak amiloidoz
distnuldy. Sistemik amiloidoz kirmizi bayrak bulgular agisindan
hasta sorgulandi ve degerlendirildi. Ancak bel fitigi ameliyat Oy-
kist disinda herhangi bir bulguya rastlanmadi. Amiloid acisindan
ileri degerlendirmede rutin kan tahlillerine ilaveten serum B-tipi
natriliretik peptid (BNP), troponin ve protein elektroforezi-immu-
nofiksasyon-immunoglobulin serbest hafif zincir testleri istendi.
BNP: 596 pg/mL olan hastanin troponin , rutin biyokimyasal test-
leri ve hemogram parametreleri normal aralikta saptandi. Serum Ig
serbest hafif zincir kappa: 28,5 mg/L, lambda: 31,5 mg/L, kappa/
lambda: 0,9 olan hastada, bu test sonuclari ile AL amiloidoz tani-
sindan uzaklasildi. Es zamanl olarak transtiretin (TTR) amiloidoz
acisindan PYP tum vicut kemik sintigrafisi istendi. Tec-99m-PYP
kemik sintigrafisi+SPECT goruntllemede, kalpte belirgin tutulum
saptandi (Sekil 1E). Semikantitatif degerlendirme, grade 3 tutu-
lum lehine degerlendirildi, kantitatif degerlendirmede ise kalp/
kontralateral toraks orani 2,0 olarak saptandi. Bu bulgularla TTR
tip kardiyak amiloidoz distintlen hastaya herediter TTR-senil TTR
ayinmi agisindan genetik analiz yapildi. TTR geninde mutasyon
saptanmayan hastaya bu bulgularla senil tip TTR amiloidoz tanisi
konuldu. Tedavi olarak hastaya furosemid, spirinolakton ve Tafa-
midis (80 mg/glin) tedavileri baslandi. 2,5 yilik izleminde bir kez
solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda kotllesen kalp yetersizligi
nedeniyle hastane yatisi disinda sorunsuz izlendi.

Tartisma: Kardiyak amiloidozun (KA) en sik nedenleri AL tipi ve TTR
tipi amiloid birikimleridir. TTR tipi amiloidozun ise senil tip TTR-a-
miloidoz ve herediter tip TTR- amiloidoz olmak Uzere iki farkl tipi
vardir. Hepsinde kalpteki amiloid birikimi, benzer kardiyak yapisal ve
fonksiyonel anormalliklere sebep olsa da klinik bulgularda belirgin
farkliklar vardir. AL tipinde eslik eden bébrek yetmezligi ve yumusak
doku birikimleri 6n planda iken, herediter-TTR amiloidozda eslik eden
periferik néropati ve otonom ndropati bulgulan belirgindir.” Senil tip
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TTR KA, tUm kardiyak amiloidoz nedenleri arasinda tanisi en zor olan
amiloidoz tipi olarak yorumlanabilir. Clinkd eslik eden ekstrakardiyak
kirmizi bayrak bulgularinin olmamasi, taninin akla gelmesini zorlas-
tinr. Bu noktada, 6zellikle ileri yas erkek hastada hipertrofik kalp ve
korunmus EF kalp yetersizligi birlikteliginde senil tip TTR-KA akilda
tutulmalidir. Belirgin hipertrofiyi agiklayacak kontrolstz bir hipertan-
siyon yoksa, EKO'daki hipertrofi ile uyumsuz EKG voltaj bulgular var-
sa ve orantisiz yUksek BNP degerleri eslik ediyorsa kardiyak amiloidoz
tanisal algoritmasi uygulanmalidir. Bu hastalarda TTR-KA'ya yonelik
Tc 99m- PYP-DPD-HMDP kemik sintigrafisi ve AL tip KA'ya yone-
lik protein elektroforezi-immunofiksasyon-immunoglobulin serbest
hafif zincir testleri es zamanl istenerek ilerlenebilir.2 AL tipinin bu
testlerle dislanmasi ve sintigrafik degerlendirmede grade 2-3 kardi-
yak tutulumun olmasi durumunda, biyopsiye ihtiya¢ duyulmaksizin
TTR-KA tanisi konulabilmektedir. Bu noktada, senil tip ve herediter
tip TTR-KA ayinmi icin genetik analiz sarttir. TTR-KAnin her iki ti-
pinde de Tafamidis tedavisi, hastaligin progresyonunu azaltmaktadir.
Ancak tedavinin etkinligi icin erken tani sarttir.

Sekil 1. (R) EKG'de RBBB ve ekstremite derivasyonlarinda belirgin
hipovoltaj. (B) EKO'da yaygin konsantrik tip hipertrofi. (C) Sub-
kostal gériintiilemede RV hipertrofisi. (D) Strain EKO'da bazal seg-
mentlerde longitidiinal strain degerlerinin azalmasi ve apeksin ko-
runmasi. (E) tc 99m-PYP sintigrafisinde grade 3 kardiyak tutulum.

Tablo 1. Tanisal Zor Durumlar ve Ogrenilecek Noktalar
Ekstrakardiyak 'red-flag’ Cogunlukla izole kardiyak bulgularla seyredebilir.

bulgular cogunlukla Spinal stenoz-karpal tunel sendromu-isitme kaybi
yok, amiloidoz akla eslik edebilir.
gelmiyor!

ileri yas erkek hastada EKO'da hipertrofi ve EKG'de
hipovoltaj birlikteligi en 6nemli uyaran olmali. Bu
bulgulara ek olarak orantisiz BNP yUksekligi, ileti
anomalileri, sag ventrikUl hipertrofisi, restriktif tip
dolus, strain EKO'da apikal korunma paterni, kardiyak
MR'da yaygin LGE tutulumu ve paradoksal disik
gradientli aort darligi hastalarinda akla gelmeli!

Oncelikle AL amiloidozu dislamak ve Tc 99m- PYP-
DPD-HMDP kemik sintigrafisi ile kardiyak tutulumu
dederlendirmek gerekir. Grade 2-3 tutulum varsa ve
genetik analizde mutasyon yoksa senil tip TTR-KA
tanisi konulabilir.

Hangi kardiyak
bulgularda senil
tip TTR-KA'dan
stphelenelim?

Senil tip TTR-KA
kesin tanisi igin ne
yapmallyim?

Senil tip TTR-KA'da Tafamidis tedavisi progresyonu Onler ancak erken
spesifik tedavi var mi?  tani tedavi yanitinda gok 6nemli!
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Giris: Kardiyak amiloidoz (KA) c¢6zinmeyen amiloid protein
fibrillerin ekstraselller depolanmasi ile giden ve tanisi siklik-
la atlanan bir infiltratif kardiyomiyopatidir. En sik gozlenen KA
formlari, transtiretin (TTR) ve immunglobulin hafif zincir (AL)
amiloidozudur. TTR tip KA, dogal (wild type) transtiretine bagl
(WtATTR) ve mutant transtiretine bagli (mATTR) olmak Uzere iki
tipe aynlr.” Atriyal, ventrikuler aritmiler ve ileti sorunlar KA'da
sik gorular. Atriyal fibrilasyon (AF) ATTR-KA'da en sik saptanan
kardiyak aritmidir. Yapilan ¢alismalarda wtATTR olan hastalarin
%69-%70'inde AF gortldigl tespit edilmistir. Atriyal aritmiler
wtATTR'de, mATTR tipe gore daha fazla gorilmektedir.? Bu vaka
sunumunda AF olan ve wtATTR tanisi konulan bir kadin hasta
sunulacaktir,

Olgu: 79 yasinda kadin hasta kardiyoloji poliklinigine karnin-
da, bacaklarinda sislik, eforla nefes darligi ve carpinti sikayetleri
ile basvurdu. Hastanin 15 yildir hipertansiyon 6ykUs( mevcut-
tu, diyabet, koroner arter hastaligi mevcut degildi. Hasta uzun
stredir monopril-hidroklorothiazid kombinasyonu, bisoprolol ve
asetilsalisilik asit 100 mg kullanmaktaydi. Hasta son zamanlarda
tansiyonlarinin distk seyrettigini belirtti ve muayede kan basi-
¢ 110/70 mmHg olarak 6lgtildu. Elektrokardiyografisinde (EKG)
AF ritmi mevcuttu, sol aks ve ekstremite derivasyonlarinda distk
voltaj dikkati cekmekteydi (Sekil 1A). Hastanin ekokardiyografi-
sinde sol ventrikdl arka duvar 1,4 cm, septum duvar kalinligi 1,9
cm, EF %65 ve biatriyal genisleme mevcuttu (Sekil 1B). Yapi-
lan sol ventrik(l global longitudunal strain incelemesi -%12,2
azalmis bulundu, apikal korunma kismen mevcuttu (Sekil 1C).
Hastaya KA icin yapilan ankette, el ve ayaklarda uyusukluk, kilo
kaybt, ishal ataklari, EKG'de orantisiz dislk voltaj ve ortostatik
hipotansiyonu tespit edildi. Hastanin pro-BNP dlizeyi 3577 pg/
mlt olarak 6l¢tildu, troponin dizeyleri normaldi. Bu nedenle has-
taya KA taramasi planlandi. Kan ve 24 saatlik idrarda serum ve
idrar immunfiksasyon, protein elektroforez, kappa ve lambda ser-
best hafif zincir dizeyleri istendi ve hematoloji konsultasyonunda
normal olarak degerlendirildi. Bunun Gzerine hastaya PYP'li (py-
rophosphonate) SPECT kemik sintigrafisi istendi. Sintigrafik ince-
lemede PYP tutulumu grade 2, kalp/kontralateral toraks orant:
1,58 olarak tespit edildi (Sekil 1D). Yapilan genetik incelemede
TTR gen mutasyonu tespit edilmedi ve hasta wtATTR olarak kabul
edildi. Hastanin monopril-hidroklorothiazid kombinasyonu kesil-
di, tansiyon takibi dnerildi, asetilsalisilik asit yerine apixaban 5 mg
2x1 basland.

Tartisma: AF, ATTR-KA'da sik gorllen bir aritmidir. Patogenezi
multifaktoriyeldir. Amiloid fibrillerin miyokardi infiltrasyonu sonu-
cu atriyal ve ventrikller yeniden sekillenme, bozulmus relaksas-
yon ve restriktif dolus paterni gelisir. Hem patolojik atriyal amiloid
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depolanmasi, buna bagl fibrosis hem de artan dolus basinglari
ve atriyal dilatasyon AF gelisimine neden olurlar.? 382 ATTR-KA
hastasinin retrospektif olarak tarandigi bir calismada AF insidansi
%69 olarak tespit edilmistir.2 AF riskini belirleyen faktorler ileri
yas, ATTR-KA'nIn ileri evrede olmasi ve ylksek sol atriyal volim
indeksi olarak belirlenmistir. Hastalarda sinUs ritminin saglanma-
si, tafamidis kullanimi daha iyi bir yasam ile iliskili bulunurken,
ileri ATTR-KA evresi ve ileri NYHA fonksiyonel sinifi artmis mor-
talite ile iliskili bulunmustur.?

Sonuc: AF sik gortlmesine ragmen bu hastalarda beta bloker,
kalsiyum kanal blokerleri ve digoksinin zor tolere edilmesi, has-
talarin hiz kontrold yapilmasini zorlastirir, klinik kétilesme daha
fazla olur ve aritmi tedavisi zorlasir. Hiz kontrold yapilacaksa, asiri
kalp hizi dastrdlmesinden kacinilmali, digoksin kullanildigi du-
rumda intoksikasyon riskine dikkat edilmelidir. Hiz kontrold so-
runlu oldugu igin hastay! sinUs ritminde tutmak oncelikli 6ne-
rilmektedir. Onerilen antiaritmik amiodarondur. Kardiyoversiyon
yapilacaksa antikoagUllasyona bakilmadan intrakardiyak pihtiyi
ekarte etmek icin mutlaka transézafageal ekokardiyografi One-
rilmektedir. Kateter ablasyonun ATTR-KA hastalarinda morta-
liteyi azalttigi ve erken donemde yapildiginda daha etkili oldugu
bulunmustur.®

Miyokardiyal amiloid infiltrasyonu, her iki atriyumda da kontrakti-
liteyi azaltir, kan stazi, endotel disfonksiyonu ve pihti olusumuna
neden olur. Sinls ritmindeki KA hastalarinda bile kardiyoembolik
stroke riski artmistir. KA ve AF birlikteligi ile stroke ve sistemik
emboli riski daha da artar. Bu nedenle CHA2DS2-VASc skoruna
bakilmadan tim hastalarda antikoagllasyon &nerilir.® Kardiyak
amiloidozda gelisen ciddi diyastolik disfonksiyon nedeniyle AF
genelde zor tolere edilir ve sik hospitalizasyona ve ytiksek mor-
taliteye neden olur.”

Sekil 1. (A) Atriyal fibrilasyon eletrokardiyografisi. (B) Sol ventrikiil
hipertrofisini gosteren sol ventrikiil parasternal uzun aks gorinti
(LV: sol ventrikiil, LA: sol atriyum). (C) Strain ekokardiyografi,
azalmis global longitudunal strain. (D) Hastanin PYP'li kemik sin-
tigrafisinde grade 2 kardiyak tulumu.

Tablo 1. Tanisal Zor Durumlar ve Ogrenilecek Noktalar
AF, ATTR-KA hastalarinda sik gértlen bir aritmidir.

Hiz kontrold yapilacaksa digoksin ve kalsiyum kanal blokerleri kullanirken
dikkatli olunmalidir.

Ritim kontrolt erken dénemde uygulandiginda daha etkilidir.

AF ile stroke riski yUksek oldugu igin tim hastalara antikoagulasyon onerilir.
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Ozet: Transtiretin kardiyak amiloidoz, katlanmasi bozulan endo-
jen proteinlerin amiloid fibriller seklinde kalpte hicre disi biriki-
mi ile ortaya ¢ikan infiltratif ve restriktif bir kardiyomiyopatidir.
Siklikla kalp yetersizligi klinik semptom ve bulgulari ile karsimiza
cikmakla birlikte, nadiren ileti sistemi hastaliklar ile de basvuru-
lar gorUlebilir. Bu olgu sunumunda, senkop nedeni ile basvuran,
atriyoventrikller tam blok saptanan ve kalp yetersizligi klinigi
bulunan bir olguda, nadir bir etiyolojik neden olarak dogal (wild
type) transtiretine bagli kardiyak amiloidoz tani ve tedavi yakla-
simi sunulmaktadir.

Giris: Transtiretin kardiyak amiloidoz (TTR-KA), infiltratif ve rest-
riktif bir kardiyomiyopatidir.’* Klinik pratikte en sik karsimiza cikan
KA tipleri, immunglobulin hafif zincir amiloidozu (AL-KA), mutant
(herediter) transtiretin amiloidoz (mTTR-KA) ve dogal (wild type)
TTR amiloidozdur (wtTTR-KA). TTR-KA'nin infiltratif seyreden do-
gasi nedeni ile bu olgularda aritmiler karsimiza gikabilmektedir.’”
En sik karsilagilan ritim bozuklugu atriyal fibrilasyondur.'-38° Ayrica
TTR-KA tanisi olan olgularnin bir kismninda amiloid fibrillerinin ileti
sistemine infiltrasyonu sonucu kalici kalp pili (KPM) implantasyonu
gerektiren atriyoventrik(iler (AV) bloklar ortaya cikabilmektedir. Bu
yazida AV tam blok nedeni ile refere edilen, etiyolojik arastirma
sonucunda wtTTR-KA saptanan ve gonulll olur formunu imzala-
yarak onami alinan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Seksen iki yasinda erkek hasta son 3 aydir olan nefes dar-
ugi, bacaklarda sislik, halsizlik sikayetleri ile birlikte son birkag
gundUr yeni baslayan bas dénmesi nedeni ile kardiyoloji po-
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liklinigine basvurdu. Hastanin hikayesinden 3 yil 6nce anterior
miyokard enfarktls( nedeni ile sol 0n inen artere stent takildigi
6grenildi. Ayni zamanda uzun yillardir hipertansiyon (HT) ne-
deni ile anti-hipertansif tedavi aldigi ancak son zamanlarda kan
basinci disUk seyrettigi icin anti-hipertansif ilacini biraktigini
ifade ediyordu. Diyabet, hiperlipidemi ve sigara OykUsU yoktu.
Asetilsalisilik asit 1x100 mg, atorvastatin 1x20 mg ve pantop-
razol 1x40 mqg kullaniyordu. Fizik muayenede kan basinci (KB)
95/60 mmHg, kalp hizi 40 vuru/dak idi. Hastanin fonksiyo-
nel kapasitesi NYHA Il idi. Her iki akciger bazalinde krepitan
raller vardi. Bilateral boyun vendz dolgunlugu mevcuttu. Bila-
teral pretibial 6dem tespit edildi. Elektrokardiyografi (EKG) de
ritim AV tam blok, kalp hizi 40 atim/dk, QRS slresi 80 msn
idi. Ekstremite derivasyonlarinda distk voltaj dikkati cekiyordu
(Sekil 1). Laboratuvar sonuglarinda sodyum 140 mEg/L, potas-
yum 4,17 mEq/L, kreatinin 1,07 mg/dL, glomertler filtrasyon
hizi (GFR) 65,2 mL/dk, NT-proBNP 3421 pg/ mL, hemoglobin
13.1 gr/dL, yUksek duyarlikli kardiyak troponin-T 0,054 ng/mL
bulundu.

Transtorasik ekokardiyografi (TTE) de sol ventrik(il (SV) diyastol
sonu capl 45 mm, sag ventrikdl diyastol sonu capr 48 mm, sag
atriyum 46 mm, sol atriyum capr 44 mm, ejeksiyon fraksiyonu
(EF) %50, septum 16 mm, sol ventrik(l posterior duvar 15 mm
ve sag ventrikul hipertrofik goriiniimde idi (Sekil 2A). TrikUspit jet
akim velositesi 3,1 m/s ve sistolik pulmoner arter basinci (sPAB)
51 mmHg, orta derecede mitral ve trikUspit yetmezligi vardi. Kalp
kapaklar ve interatriyal septum kalindi, biatriyal dilatasyonu vardi
ve granuler sparkling dikkati gekiyordu (Sekil 2B). Sol ventrikll
peak global longitudinal strain (GLS) %-8 ve apikal sparing (ko-
runmus apikal bolge) orani (rélatif apikal LS = ortalama apikal
LS/ortalama basal LS+ mid LS) 1,2 idi. (Sekil 2C). Rélatif apikal
LS orani 21 olmasi nedeni ile apikal korunma paterni mevcuttu.
Mitral inflow E: 51 cm/s, E/A orani 0,5 (Sekil 2D), septal e’ 5
cm/s, ortalama E/e’ 10,2, sol atriyal volum indeksi (LAVi) 46
mL/m? saptandi. Perikardiyal mayi yoktu. SV apikali, lateral ve
anterior duvarin apeks ve mid bélgesi daha dnce gegirilen miyo-
kard enfarktlstne bagli hipokinetik olarak degerlendirildi. Grade
2 diyastolik disfonksiyonu ve SV hipertrofisi (SVH) olan ve nedeni
aciklanamayan AV tam blok saptanan hastada KPM implantas-
yonu ile birlikte etiyolojik neden olarak KA taramasinin gerekli
oldugu diistintlda (Tablo 1).

Serum ve idrar immunofiksasyon protein elektroforezi ve serum
hafif zincir testleri (kappa, lambda) normal bulunan olguda he-
matoloji bolumuince AL-KA dislandi. KPM implantasyonu sonrasi
stabil hale geldikten sonra Teknesyum (Tc-99m) isaretli pirofos-
fat (PYP) kemik sintigrafisi ile beraber yapilan SPECT géruintUle-
mede; 3. saat planar gorintuilerde grade 3 kardiyak tutulum ve
1. saat planar goriintlilerde kalp/karsi akciger tutulum orani 2,6
saptandi (Sekil 3A-3B). SPECT gérintilerde diffiiz miyokardiyal
tutulum teyit edildi (Sekil 3C). KEF-KY klinigi, TTE bulgulan ve
PYP sintigrafide grade 3 kardiyak tutulum bulgulari ile TTR-KA
tanisi kondu. mTTR/WtTTR-KA aynimi igin yapilan tam TTR gen
yeni nesil DNA dizi analizinde TTR gen mutasyonu saptanma-
yan hastada mTTR-KA dislandi. Tanisal strecin sonunda hastaya
wtTTR-KA tanisi kondu. Hastanin medikal tedavisine konjesyon
durumunda disik doz kullanmak Uzere furosemid ve spironolak-
ton eklendi. TTR-KA spesifik tedavisine yonelik bakanlik onayi ile
80 mg/glin tafamidis basland.

Tartisma: KA olgularinda KY kliniginin yaninda amiloid fibrillerin
AV ileti sistemine infiltrasyonu sonucu gelisen ileti sistemi has-
taliklari morbidite ve mortalitenin énemli bir nedenidir. Bu ne-
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denle; KA tanisal stirecinde EKG dederlendirmesi gereklidir. 3->10-
4 Amiloid fibrillerin hicre disi infiltrasyonuna bagli olarak olusan
elektriksel sessiz alanlar nedeni ile EKG'de dUsuk voltaj gortlebilir.
SV duvar kalintgr ile orantisiz QRS voltaji, KA igin daha duyarl
bir bulgudur ve KA'y1 disindtrecek énemli red flag'lerden biri-
dir." ileti sistemi hastaliklar ise infra-hisian intraventrikdler ile-
ti gecikmesi ve dal blogundan, AV tam bloga kadar bircok farkl
spektrumda ortaya gikabilir.’® Bizim olgumuzda gorllen en dikkat
cekici 6zellik SV duvar kalinligi ile orantisiz dtisik QRS voltajinin
yaninda AV tam blok gelismis olmasi idi.

TTE'de en 6nemli bulgular; ventrikller miyokard, interatriyal sep-
tum ve kapaklarda kalinlasma ile biatriyal dilatasyondur. Kalin du-
varda amiloid birikimine 6zgl "sparkling” gérdnimu saptanabilir.
Diyastolik disfonksiyon, erken bulgular arasinda yer alir. Azalmis
GLS ile birlikte apikal GLS'nin korunmus olmasi KA icin spesifiktir
ve KA'y1 diger hipertrofi nedenlerinden ayirir.” Bizim olgumuz da
GLS'de azalma (GLS < %-15) mevcuttu ayrica rélatif apikal LS
orani 21 idi. KEF-KY'li olgularda KA red flag sikigini arastiran ve
yakin zamanda yayinlanan galismamizin sonugclar her 10 hasta-
nin 2'sinde EKG red flag ve 10 hastanin 4'Gnde ekokardiyografik
red flag oldugunu géstermistir.’? Bizim olgumuzda TTE'de KA dt-
stindtren 6n plandaki bulgular, diyastolik disfonksiyon ile birlikte
konsantrik SVH, biatriyal dilatasyon, granuler sparkling paterni-
nin varligr, GLS de azalma, kalp kapaklarinda kalinlasma ve sag
ventrikller hipertrofi idi. KA'dan sUphe duyulan bir hastada BNP/
NTpro-BNP ve/veya kardiyak troponin yUksekligi taniy1 destekler.
Olgumuzda laboratuar bulgular da taniyr desteklemekteydi.'>

Kemik ajanlari ile yapilan sintigrafi kardiyak tutulumu, TTE ve kar-
diyak manyetik rezonans gériintilemeye (MRI) gére hem daha
erken hem de daha yuksek bir tanisal dogrulukla ortaya koyar.*1
Olgumuzda Tc-99m PYP sintigrafisinde grade 3 kardiyak tutu-
lum ve kalp/karsi akciger tutulum oraninin 2,6 bulunmasi ve
eszamanl protein elektroforezi, serum/idrar immunofiksasyon
elektroforezi ile hafif zincir testlerinin normal olmasi AL-KA'yi
dislayarak TTR-KA tanisini koydurdu. Genetik analizde TTR gen
mutasyonu olmamasi ise mMTTR-KA tanisini dislayarak wtTTR-KA
tanisini dogruladi.

KA tedavisi; ortaya ¢ikan kardiyak komplikasyonlarin tedavisi ve
altta yatan amiloidozun tedavisi olmak Uzere iki basamakldir.
Hastamizda oncelikle ritmin AV tam blok olmasi nedeni ile KPM
implante edildi. Konjesyonu olmasi nedeni ile distik doz furose-
mid ve spironolakton mevcut tedavisine ilave edildi. KA spesifik
tedavisine yonelik olarak FDA ve EMA onayli tafamidis kurumsal
onay dahilinde temin edilerek 80 mg/gin dozunda baslandi.
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Sekil 1. Hastanin basvuru sirasindaki yiizeyel elektrokardiyografisi.

Amiloid Olgu Serisi

» s »
Sekil 2. Hastanin transtorasik ekokardiyografi bulgulari. (A) Apikal
4 bosluk goriintiide konsantrik sol ventrikiiler hipertrofi, biatri-
yal dilatasyon dikkati cekmektedir. (B) Sol ventrikiil septumunda
graniiler sparkling ve sag ventrikiiler hipertofi gériilmekte. (C) Sol
ventrikil global longitudinal strain bull's eye goriinti. (D) Mitral
inflow akimda E>>A .

Sekil 3. Teknesyum (Tc-99m) isaretli pirofosfat (PYP) kemik sin-
tigrafisi. (A) Hastanin 1. saat planar gériintiisi. (B) 3. saat planar
gorunti. (C) 3. saat SPECT g6riintiisi.

Tablo 1. Hastada KA Distindiren Kardiyak ve Ekstra Kardiyak Bulgular

Red flag gruplan | Red flagler

Kardiyak klinik Onceden hipertansiyonu oldugu bilinen hastada
hipotansiyon goralmesi

Nedeni aciklanamayan AV tam bloga bagli senkop

EKG Sol ventrikdl kalintigi ile QRS voltaji arasinda
uyumsuzluk
Atriyoventrik(ler ileti sistemi hastaliklar

Laboratuar Kalicr iimU troponin ylksekligi
Natritretik peptidlerde ylkselme
EKO Sol ve sag ventrikil duvar kaliniginda artis

GranUler sparkling

Global longitudinal strain de azalma




Amiloid Olgu Serisi

Tablo 2. Tanisal Zor Durumlar ve Ogrenilecek Noktalar
ileri yas olgularda nedeni aciklanamayan AV tam blok KAin bir bulgusu olabilir.

EKG'de ileti anormalliklerine distik voltajin eslik etmesi KA stiphesini
kuvvetlendirir.

Nedeni aciklanamayan senkoplu ileri yas olgularda KA 6n tanilar arasinda
yer almaldir.

Onceden HT oldugu bilinen hastada hipotansiyon gortilmesi KAy: akla getirmelidir.

TTR-KA sUphesi olanlarda es zamanl kardiyak sintigrafi ve AL-KA'nin
dislanmasi en 6nemli tanisal basamagi olusturur.
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0Ozet: Kardiyak amiloidozda tanisal yaklasimin en 6nemli basarnagin
klinik stiphe' olusturmakla birlikte elektrokardiyografi, serum biyobe-
lirtecleri, ekokardiyografi, nUkleer gortintlleme, kardiyak manyetik
rezonans goriintlileme, genetik inceleme ve histopatolojik degerlen-
dirmeyi iceren bitlnsel bir yaklasim ile degerlendirme gerekir. Tek-
nesyum (Tc-99m) isaretli kemik sintigrafisi ajanlar ile yapilan sintig-
rafik gorintlleme, transtiretin kardiyak amiloidozun tanisinda ylksek
duyarlilik ve 6zgullige sahip non-invaziv bir tanisal yontemdir. Sintig-
rafide baslica kantitatif ve semi-kantitatif vizliel degerlendirme kulla-
nilarak kardiyak transtiretin amiloidoz tutulumu ile ilgili degerlendirme
yapilr. Bu yazida; kardiyak amiloidoz 6n tanisi ile yapilan Tc-99m piro-
fosfat sintigrafisinde celiskili (diskordan) sonuglar saptanan bir olguda
kardiyak amiloidoz tani streci ile ilgili yaklasimlar ele alnmaktadr.

Giris: Kardiyak amiloidoz (KA) tanisi 'klinik stiphe’ ile baslar ve
sonrasinda elektrokardiyografi (EKG), serum biyobelirtecleri, eko-
kardiyografi (EKO), nlkleer gorinttleme, kardiyak manyetik re-
zonans goruntileme (MRI), genetik inceleme ve histopatolojik
degerlendirmeyi iceren bltlnsel bir yaklasim gerektirir. Klinik
pratikte en sik karsimiza gikan KA tipleri, immunglobulin hafif
zincir amiloidozu (AL-KA), mutant (herediter) transtiretin (TTR)
amiloidoz (MTTR-KA) ve dogal (wild type) TTR amiloidozdur
(WLTTR-KA)."-5 Teknesyum (Tc-99m) isaretli kemik sintigrafisi
ajanlari ile yapilan kardiyak sintigrafinin TTR-KA tanisindaki dege-
ri ortaya konmustur. Sintigrafik yorum ve degerlendirme asamali
olarak yapilir; 6ncelikle kan havuzu temizlendikten sonra 1. saat
(kan havuzu devam ediyorsa 2. saat) ve 3. saat planar ve SPECT
veya SPECT/bilgisayarli tomografi (BT) goérintileri gérsel olarak
dederlendirilir. Miyokardiyal tutulum goérsel olarak tespit edildik-
ten sonra tutulumun yogunlugu iki yontemle degerlendirilir:

1. Kantitatif degerlendirme (kan havuzu temizlenmis ise 1.
saat goriinttlerden)

2. Semi-kantitatif vizGel degerlendirme (genellikle 3. saat g6-
rintlilerden)

Kantitatif degerlendirme icin anterior planar gorintilerde kalp gol-
gesi igine eliptik veya daireselilgi alani (ROI) gizilir. Benzer dairesel ROI
toraksta simetrik olarak karsi akciger alanina konur. Boylece kalp ve
kontralateral akciger dokusunun kantitatif tutulum oranlamasi yapilir
ve kalp/akciger orani hesaplanir. 1. saatte alinan gériinttlerde kalp/
akciger oraninin 21,5 olmasi TTR-KA lehine yorumlanir. Semi-kan-
titatif vizlel degerlendirme de ise; kalp tutulumu Grade O'dan Gra-
de lll'e kadar derecelendirilir. Grade O da hig kardiyak tutulum yoktur.
Grade I'de, kostal kemik tutulumdan daha hafif miyokardiyal tutulum
vardir. Grade Il'de, kostal kemik tutulum ile ayni dlizeyde miyokardiyal
tutulum vardir. Grade lll'de tutulum kemik tutulumundan daha yo-
gundur."*7 Grade Il ve Il tutulum TTR-KA lehine yorumlanir.
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