
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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Sintigrafik değerlendirmede ön planda dikkate alınması öne-
rilen yöntem semi-kantitatif değerlendirme ile yapılan Grade 
tutulumdur. Ancak semi-kantitatif değerlendirme görsel yo-
rumlamaya dayandığından görüntüleri değerlendiren kişinin de-
neyimine bağımlıdır. Grade II-III tutulum ile beraber kalp/akci-
ğer oranının ≥1,5 olması sintigrafik değerlendirme sonuçlarının 
uyumlu olduğuna işaret eder ve TTR-KA tanısını güçlendirir. An-
cak Grade II-III tutuluma rağmen kalp/akciğer oranı <1,5 olması 
durumunda çelişkili (diskordan) sonuçlar gündeme gelir ki bu da 
Grade II-III değerlendirmeyi şüpheli konuma getirir. Diskordan 
sonuçların olması durumunda tanısal süreç ve hasta yönetimi 
zor ve karmaşık hale gelebilir. Bu yazıda nefes darlığı nedeni ile 
başvuran, korunmuş ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetersizliği (KEF-
KY) tanısı konulan ve KA ön tanısı ile yapılan Tc-99m pirofosfat 
(PYP) sintigrafisinde diskordan sonuçlar bulunan bir olgunun KA 
tanı süreci ele alınmaktadır.

Olgu: Yetmiş yedi yaşında kadın hasta son bir aydır artan nefes 
darlığı, bacaklarda şişlik, halsizlik çarpıntı şikâyetleri ile kardiyoloji 
polikliniğine başvurdu. Hastanın hikâyesinden 5 yıl önce koro-
ner anjiyografi yapılarak koroner arterlerin normal saptandığı, 10 
yıldır hipertansiyonu (HT) olduğu ve son 4 yıldır paroksismal at-
riyal fibrilasyon (AF) nedeni ile takip edildiği öğrenildi. Diyabet, 
hiperlipidemi ve sigara öyküsü yoktu. Nebivolol 1x5 mg, apik-
saban 2x5 mg ve pantoprazol 1x40 mg, kandesartan 1x16 mg, 
indapamid 1x1,5 mg ve propafenon 2x150 mg kullanıyordu. Fizik 
muayenede kan basıncı 140/90 mmHg, kalp hızı 80 vuru/dak ve 
fonksiyonel kapasitesi NYHA III idi. Sağ akciğer bazalinde solu-
num sesleri azalmıştı. Bilateral pretibial +/+ ödem tespit edildi. 
Elektrokardiyografi (EKG) de ritim AF, kalp hızı 75 atım/dk, QRS 
süresi 100 msn idi (Şekil 1A). Laboratuvar sonuçlarında sodyum 
136 mEq/L, potasyum 4,4 mEq/L, kreatinin 0,85 mg/dL, glome-
rüler filtrasyon hızı (GFR) 67,2 mL/dk, NT-proBNP 3256 pg/ mL, 
hemoglobin 14,6 gr/dL, yüksek duyarlıklı kardiyak troponin-T 
0,020 ng/mL bulundu. 

Ekokardiyografi (EKO) de sol ventrikül (LV) diyastol sonu çapı 48 
mm, sağ ventrikül diyastol sonu çapı 43 mm, sağ atriyum çapı 
42 mm, sol atriyum çapı 43 mm, ejeksiyon fraksiyonu (EF) %53, 
septum 14 mm, sol ventrikül posterior duvar 12 mm idi (Şekil 
1B). Triküspit jet akım velositesi 3,1 m/s ve sistolik pulmoner ar-
ter basıncı (sPAB) 40 mmHg, orta derecede mitral ve triküspit 
yetmezliği vardı. LV peak global longitudinal strain (GLS) %-15,8 
ve apikal sparing oranı 0,95 idi. Mitral inflow E: 72 cm/s, E/A oranı 
1,6, doku Doppler’de septal e’ 6,4 cm/s, ortalama E/e`11,2, sol 
atriyal volum (LAV) 73 mL, sol atriyal volum indeksi (LAVi) 39 
mL/m2 saptandı. 

Olgu; kalp yetersizliği (KY) semptom ve bulguları ile birlikte 
EF’nin %53 olması, LV hipertrofisi (LV duvar kalınlığı ≥12 mm) ve 
NT-proBNP düzeyinin >220 pg/mL bulunması nedeniyle tipik bir 
KEF-KY olgusudur. Avrupa Kardiyoloji Derneği (ESC) tarafından 
2021 yılında yayınlanan, KA tanı ve tedavisine ilişkin rehberde LV 
hipertrofisi ile birlikte, ≥65 yaş olan KY olgularında KA etiyolojisi-
nin araştırılması önerilmektedir (Tablo 1).1 Bu önerilere dayanarak 
olgumuzda KA taramasına yönelik tanısal süreç başlatıldı.

Hastaya KA’ya yönelik olarak kemik sintigrafisi yapıldı. Tc-99m 
işaretli PYP kemik sintigrafisi ile yapılan SPECT görüntülemede; 
3. saat planar görüntülerde Grade 2 kardiyak tutulum ve 1. saat 
planar görüntülerde kalp/akciğer tutulum oranı 1,22 olarak ra-

porlandı (Şekil 1C-1D). Eş zamanlı istenen serum ve idrar im-
munofiksasyon protein elektroforezi ve serum hafif zincir testleri 
(kappa, lambda) normal bulunan olguda hematoloji bölümünce 
yapılan değerlendirmede AL-KA dışlandı. TTR gen yeni nesil DNA 
dizi analizinde TTR gen mutasyonu saptanmayan hastada mTTR-
KA dışlandı. Kemik sintigrafisinde diskordan sonuçları olan hasta-
nın kardiyak MRI ile değerlendirilmesi planlandı. Yapılan kardiyak 
MRI’da LV duvar kalınlığı 15 mm bulundu ancak LGE’de geç kont-
rastlanma izlenmedi (Şekil 1E). 

Diskordan sonuçları olan olgulara yaklaşım ile ilgili net bir al-
goritma olmasa da ESC KA tanı ve tedavisine ilişkin rehberde 
artmış LV duvar kalınlığı olan olgularda TTR-KA tanısını teyit 
etmeye yönelik EKO ve kardiyak MRI skorlamaları önerilmiş-
tir (Tablo 2).1 Bu skorlamalar henüz valide edilmemiş olsa da 
non-invaziv yöntemler veya ekstrakardiyak biyopside amiloid 
tutulumu bulunan olgularda KA tanısını desteklemek için öne-
rilmektedir. Söz konusu skorlama sistemleri ile değerlendirilen 
hastamızın sonuçları KA’yı desteklemiyordu (Tablo 2). Kemik 
sintigrafisinde diskordan sonuçları olan olgumuzda kardiyak 
MRI’nın ve EKO skorunun bu sonucu desteklememesi nedeniyle 
sintigrafik görüntülerin tekrar değerlendirilmesi istendi. SPECT 
görüntüleri ile yapılan yeni değerlendirmede Kalp/akciğer ora-
nının 1,2 olduğu ancak semi-kantitatif değerlendirmenin Grade 
1 olarak yorumlanabileceği rapor edildi. Bu sonuçlarla TTR-KA 
dışlandı. Hastanın nebivolol 1x5 mg, apiksaban 2x5 mg ve pan-
toprazol 1x40 mg, kandesartan 1x16 mg, indapamid 1x1,5 mg 
tedavilerine devam edildi. Tedaviye empagliflozin 1x10 mg ek-
lendi. Propafenon kesildi.

Sonuç olarak kemik sintigrafisi TTR-KA tanısında non-invaziv çok 
değerli bir tetkik olmakla birlikte klinik olarak şüphede kalınan, 
özellikle diskordan sintigrafik sonuçları olan olgularda, klinik özel-
likler, red flagler, EKG ve EKO bulguları, hematolojik değerlendir-
me, kardiyak MRI sonuçlarını içeren multidisipliner bütünsel bir 
yaklaşım ile tanının doğrulanması veya ayırıcı tanıların gözden 
geçirilmesi gerektiği söylenebilir.

Şekil 1. Hastanın görüntüleme tetkiklerine ait sonuçları. (A) Atriyal fi-
brilasyon ile uyumlu elektrokardiyografi. (B) Apikal 4 boşluk ekokardi-
yografi görüntüsü (LVH) ve longitudinal strain bull’s-eye görüntü. (C) 
Hastanın Teknesyum (Tc-99m) işaretli pirofosfat (PYP) kemik sinti-
grafisinde 1. saat planar görüntüsü (üst) ile 3. saat planar görüntüsü 
(alt). (D) 3. saat SPECT görüntüsü. (E) kardiyak MRI incelemesinde 
enddiastolik fazda alınan kısa aks CINE görüntüsü (sol ventrikül duvar 
kalınlığı 15 mm) ve geç kontrast (LGE) inceleme görüntüsü.
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Tablo 1. Sol Ventrikül Hipertrofisi Olan Olgularda (≥12 mm) KA 
Taraması Önerilen Durumlar 
≥ 65 yaş olguda kalp yetersizliği olması
≥ 65 yaş olguda aort stenozu olması
Daha önce hipertansif olan kişilerde normo/hipotansiyon gelişmesi
Otonomik disfonksiyon
Periferik polinöropati
Proteinüri
Cilt bulguları (bruising)
Bilateral karpal tünel sendromu
Biseps tendon rüptürü
Subendokardiyal/transmural LGE veya ekstraselüler volüm artışı (Kardiyak MRI)
Apikal sparing ile birlikte global longitudinal strain de azalma
Sol ventrikül duvar kalınlığı ile uyumsuz QRS voltaj düşüklüğü
EKG de psödo Q dalgalarının varlığı
AV ileti anormallikleri
Şüpheli aile öyküsü
*LVH (≥12 mm) + ≥1 kriter bulunması halinde tarama önerilir.
AV, atriyoventriküler; LGE, geç gadolinyum tutulumu; KA, kardiyak amiloidoz.

Tablo 2. Kardiyak Amiloidoz Tanısında Multiparametrik 
Ekokardiyografik Skorlama Sistemi

Multiparametrik eko skorlaması
Hastanın 
değerleri

Hastanın 
aldığı puan

Rölatif duvar kalınlığı > 0.6, (3 puan) 0.54 0
Doppler E/e’ velosite > 11, (1 puan) 11.2 1
TAPSE <19, (2 puan) 18 2
LV GLS ≤% -13, (1 puan) % -15.8 0
Apikal/bazal GLS oranı >2.9, (3 puan) 0.95 0
Not: Toplam puan ≥8 KA tanısını destekler.

Tablo 3. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
Kemik sintigrafisi TTR-KA tanısı için değerli bir yöntem olmakla birlikte tek 
başına tanı koydurucu değildir. Klinik bulgular ve diğer yöntemlerle tanının 
desteklenmesi gerekir.
Sintigrafi büyük oranda görsel yorumlamaya dayandığından deneyim gerektirir.
SPECT / SPECT BT, planar görüntü değerlendirmesini doğrulamak için 
mutlaka yapılmalıdır 
Sintigrafide belirsiz veya çelişkili bulgular olduğunda ayrıntılı araştırmaya gidilmelidir.
Kardiyak MRI, ekokardiyografik skorlama, gerekirse ekstrakardiyak/kardiyak 
biopsi ile tanının doğrulanması veya ekarte edilmesi gerekebilir.
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negatif sonuçlar
Pınar Pelin Özcan1, Dilek Çiçek Yılmaz², Zeynep Selcan Sağlam1

1Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi, Nükleer Tıp Ansbilim Dalı, Mersin, Türkiye
2Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi, Kardiyoloji Anabilim Dalı, Mersin, Türkiye

Giriş: Amiloidoz, amiloid adı verilen fibril yapıdaki proteinlerin do-
kularda birikimi ile gelişen, organlarda fonksiyon bozukluğuna ne-
den olan bir hastalıktır.1 Kesin tanıda endomiyokardiyal biyopsi ve 
diğer organ biyopsilerinin yanı sıra görüntüleme yöntemleri de kul-
lanılmaktadır. Teknesyum (Tc-99m) işaretli kemik sintigrafisi ajan-
ları ile sintigrafik görüntüleme, ATTR amiloidozun tanısında ve AL 
amiloidoz ile ayrımında yüksek duyarlılık ve özgüllüğe sahip inva-
zif olmayan bir tanısal yöntemdir.2-5 Bu vaka sunumunda kardiyak 
amiloidoz şüphesi nedeniyle sintigrafik inceleme yapılan 54 yaşın-
da erkek hastanın görüntüleme bulguları sunulmuş ve sintigrafik 
inceleme sırasında karşılaşılabilecek hata kaynakları tartışılmıştır.

Olgu: Kardiyoloji polikliniğine başvuran ve amiloidoz açısından 
şüpheli bulguları olan 54 yaşında erkek hasta bölümümüze refere 
edildi. Tc-99m PYP radyofarmasötiği ilgili teknisyen tarafından 
hazırlandıktan sonra hastaya 15 mCi enjekte edilerek 1. ve 3. sa-
atlerde hastaya planar toraks spot, tüm vücut tarama ve toraks 
bölgesinden SPECT görüntülemeleri yapıldı. Hastanın görüntüleri 
nükleer tıp hekimleri tarafından görsel ve kantitatif olarak de-
ğerlendirildiğinde kan havuzu aktivitesinin normalden yüksek 
olduğu, ağırlıklı olarak vasküler alanların görüntülendiği ve bek-
lenen oranda kemik aktivitesinin olmadığı dikkati çekti. Kalp ve 
kontralateral toraks (KL) ROI’ların ortalama sayımları birbirine 
oranlanarak kalp/KL oranı 1,5’in üzerinde hesaplandı. Vasküler 
yapılarda yüksek aktivite olması nedeniyle kardiyak amiloidoz 
açısından grade 3 tutulum ve amiloidoz var-destekliyor sonucu-
na varıldı. Ancak görüntülerde beklenen radyofarmasötik normal 
biyodağılımı mevcut olmadığından tetkikin uygun teknikle yapıl-
mamış olabileceği öngörüldü ve olabilecek hata kaynakları araş-
tırıldı (Şekil 1A). Bununla ilgili çekim saatleri, kullanılan kitin son 
kullanma tarihi, kamerada çekim parametreleri, hasta kaynaklı 
nedenler vb. akla gelebilecek her türlü hata kaynağı ekarte edildi. 
Hiçbir sorun bulunamaması üzerinde teknisyenin radyofarmasö-
tiği nasıl hazırladığı sorgulandığında Tc-99m PYP hazırlanması 
sırasında hata yapıldığı saptandı. Söz konusu hastaya başka bir 
gün doğru yöntem ile hazırlanan madde ile tekrar tetkiki yapıldı. 
Radyofarmasötik amiloidoz araştırmasına uygun, doğru yöntemle 
hazırlandıktan sonra yapılan tekrar çalışmada aynı hastada kalp/
KL oranı 1,35 hesaplandı. Kardiyak amiloidoz açısından grade 1 
tutulum ve amiloidoz açısından şüpheli sintigrafik bulgular sonu-
cuna varıldı (Şekil 1B). Hastanın klinik olarak ATTR-KA olasılığının 
yüksek olmaması nedeniyle ek inceleme yapılmadı, takibe alındı. 
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Tartışma: Amiloidoz görüntülemesinde sintigrafik yöntemlerin 
kullanımı son yıllarda tüm dünyada ve ülkemizde hızla artmış ve 
son derece ilgi çekici bir konu haline gelmiştir. Nükleer tıp klinik-
lerinde pirofosfat ajanı yıllardır en çok işaretli eritrositler ile yapılan 
gastrointestinal kanama sintigrafi çalışmasında kullanılmakta olup 
bu kliniklerde çalışan teknisyenler pirofosfat ajanını hastanın erit-
rositlerini işaretlemek için hazırlamaya alışkındır. Bu tetkik için rad-
yofarmasötikler hazırlanırken Tc-99m, PYP ve hastanın eritrositleri 
in vivo, semi-invivo veya invitro yöntemlerle hazırlanmaktadır. An-
cak henüz çok yeni ve çok güncel olan amiloidoz araştırmasın-
da yapılan sintigrafik incelemede ise pirofosfatın daha çok kemik 
görüntüleme özelliğinden faydalanılmaktadır. Dolayısıyla radyo-
farmasötik hazırlanması sırasında bu ajanı hangi amaçla kullana-
cağımız durumu önem arz etmektedir. Radyofarmasötik enjeksi-
yonunu takiben 1. ve gerekirse 3. saatte görüntüleme yapılmalı 
ve elde edilen görüntüler görsel ve kantitatif-semikantitatif olarak 
değerlendirilmelidir. Bu incelemede kantitatif değerlendirmede 
kalp ve kontralateral toraks ROI’ların ortalama sayımları birbirine 
oranlanarak kalp/KL oranı hesaplanır. Birinci saat görüntülerinde 
kalp/KL oranının >1,5 olması ATTR amiloidoz ile uyumlu bir bul-
gudur.3,6,7 Grade 2-3 tutulum izlenmesi ATTR amiloidozu kuvvetle 
desteklemektedir. Tüm sintigrafik tetkiklerde olduğu gibi amiloid 
görüntülemesinde de hata kaynakları olabilmektedir. Rezidüel kan 
havuzu aktivitesi, kemik süperpozisyonu (kosta fraktürü, sternum 
aktivitesi veya diğer kemik patolojilerine ait tutulumlar), akut veya 
subakut miyokart enfarktüsü, miyokart enfarktüsüne sekonder 
geniş skar dokusu olan hastalar, AL amiloidoza ait tutulum ve er-
ken ATTR amiloidozda yanlış negatiflik en çok bilinen hata kay-
naklarını oluşturmaktadır.8 Bölümümüzde rutin olarak amiloidoz 
görüntülemesi ve radyofarmasötik hazırlanması işlemini yapan gö-
revli teknisyenimizin yer değiştirmesi ve yerine başka bir teknisyen 
görevlendirilmesi neticesinde radyofarmasötik hazırlanma süre-
cinde akla gelmeyen ancak akılda tutulması gereken yanlış pozitif 
sonuçlara neden olabilecek bir durum ile karşılaştık. Pirofosfat ajanı 
amiloidoz görüntülemesinde kullanıldığında rutin dışı farklı ancak 
çok daha basit bir yöntemle hazırlanmaktadır. Bu vaka sunumunda 
halihazırda nükleer tıp kliniklerinde çalışan teknisyenlerinin, daha 
alışık olduğu işaretleme tekniği ile ilacı hazırlayabileceği ve bunun 
neticesinde aynı hastada yanlış pozitif sonuçlara varılabileceği ko-
nusuna dikkat çekmeyi amaçladık. 

Şekil 1. (A) Radyofarmasötiğin yanlış hazırlanması sonucu elde 
edilen görüntüler. (B) Radyofarmasötiğin doğru yöntem ile hazır-
lanması neticesinde elde edilen ve beklenen görüntüler.

Tablo 1. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
Sintigrafik tetkikte Tc-99m PYP ajanının kemik görüntüleme özelliğinden 
yararlanılmaktadır.
Amiloidoz görüntülemesi amaçlı öğrenme eğrisini henüz oluşturduğumuz 
bu tetkik değerlendirilirken olabilecek tüm yanlış pozitif ve negatif sonuçlar 
gözden geçirilmelidir.
Nükleer Tıp kliniklerinde protokoller oluşturulurken teknisyenler 
radyofarmasötik hazırlama konusunda da uyarılmalıdır.
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Sınırda sintigrafik sonuçlar – (H/CL 1,3)
Arda Güler, Gamze Babur Güler 

Mehmet Akif Ersoy Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Kardiyoloji Anabilim 
Dalı, İstanbul, Türkiye

Olgu: Altmış yedi yaşında erkek hasta, dispne şikâyeti ile kardi-
yoloji polikliniğine başvurdu. Hastanın hikâyesinde 2 yıldır devam 
eden ellerde uyuşma yakınması mevcuttu. TTE’de biventriküler 
konsantrik hipertrofi, restriktif diyastolik doluş paterni, interatriyal 
septumda kalınlaşma ve strain incelemede apikal sparing sap-
tandı (Şekil 1B-C). NT-proBNP ve hs-troponin-T yüksek saptan-
dı. KMR’de subendokardiyal yaygın geç kontrast tutulumu izlendi 
(Şekil 1D-E). Serum protein elektroforezinde gama bandında 
hafif artış saptansa da immünofiksasyon elektroforezinde (İFE) 
anormallik gözlenmedi (Şekil 1F). 99mTc-PYP kemik sintig-
rafisinde 1. derece tutulum ve 1. saat H/CL oranı 1,3 saptandı 
(Şekil 1G-H). Klinik ve görüntüleme bulgularının kardiyak amilo-
idoz açısından kuvvetli şüphe yaratması sebebiyle hematoloji ile 
konsülte edilerek İFE ile serum serbest kappa lambda hafif-zincir 
değerlerinin tekrarlanması planlandı. Tekrarlanan serum İFE’de 
serbest lambda monoklonal gamopati (Şekil 1I) ve serum serbest 
lambda değerlerinde yükseklik saptandı (kappa/lambda oranı: 
0,05). Hastaya karın yağı aspirasyonu yapıldı ve Kongo-red boya-
ma ile amiloid fibrilleri gösterilerek AL amiloidoz tanısı doğrulandı 
(Şekil 1J). Hematoloji tarafından tedavisine başlandı.

Tartışma: KA tanısında teknesyum (Tc) kemik sintigrafisi (KS) 
önemli bir yer tutmaktadır. 99mTc ile işaretlenmiş bifosfanat 
bileşikleri olan profosfonat (PYP), 3,3-difosfano-1,2-propano-
dikarboksilik asit ve hidroksidifosfonat bağlanmış ajanlar kullanı-
labilse de PYP sintigrafi güncel çalışmalarda sık kullanılan ve FDA 
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tarafından onaylanmış ajan olarak dikkat çekmektedir.1 99mT-
c-PYP görüntüleme aTTR tanısında %100’e yakın sensitiviteye 
sahiptir. Bu hastalarında KS’de saptanan yüksek dereceli tutu-
lumun histopatolojik inceleme ile korele olduğu gösterilmiştir.2 
Bu tutulum derecesi semi-kantitatif olarak Perugini skorlamasına 
göre 0-3 arasında belirlenir, skor 2 ve 3 anlamlı tutulum olarak 
değerlendirilir.2 Ayrıca kalp ve kontrlateral alanların yoğunluğu-
nun planar düzlemde belirlenerek H/CL oranının hesaplanması 
ile kantitatif değerlendirme yapılır. Mevcut öneriler H/CL oranın 
1. saatteki görüntüleme için ≥1,5 ve 3. saatteki görüntüleme için 
≥1,3 olmasını aTTR ile uyumlu olarak değerlendirmekte ve AL-
KA’dan ayrımını yapabilmektedir.3,4 Ancak bazı hastalarda kardi-
yak görüntüleme teknikleri ve klinikte KA uyumlu bulgular elde 
edilmesine karşın KS’de bulgu saptanmayabilir.

H/CL oranın <1,5 olması aTTR’yi yüksek olasılıkla dışlamaktadır. 
H/CL oranın 1,0-1,5 arasında saptanması veya semi-kantitatif 
değerlendirmede 1. derece tutulum gözlenmesi sınırda KS ola-
rak tanımlanmaktadır.4 Sınırda KS değerlendirmesinde öncelikle 
AL-KA’nın ekarte edilmesi gerekmektedir. Bu sebeple şüpheli her 
hastaya serum/idrar ile immünofiksasyon elektroforezi uygulan-
malı ve sonuçların hematolog ile değerlendirilerek multidisipliner 
yaklaşım sağlanmalıdır. Bokhari ve arkadaşlarının 99mTc-PYP’nin 
KA alt tip ayrımındaki önemini araştıran çalışmasında H/CL oranı 
AL, wt-TTR ve m-TTR tipler için sırasıyla 1,21, 1,84 ve 1,77 sap-
tanmıştır.2 Bu çalışmada sınırda KS olan bir m-TTR tanısı alan has-
tada saptanmıştır, wt-TTR olan hastaların tamamında H/CL oranı 
>1,5’tür. Dower ve arkadaşlarının analizinde ise 99mTc-PYP’de 
H/CL sınırda saptanıp endomiyokardiyal biyopsi yapılan iki hasta-
nın birinde aTTR saptanmıştır.5 KS değerlendirirken yanlış negatif 
sonuçlara yol açabilecek nedenlerden erken evre aTTR (düşük tu-
tulum izlenebilir) ve geçirilmiş geniş miyokard enfarktüsünün eş 
zamanlı bulunması (tutulum azalabilir) akılda tutulmalıdır.4

Sınırda KS varlığında klinik “red flag” bulguları ve görüntüleme ile 
şüphe varlığında öncelikle AL-KA olmak üzere çekim protoko-
lü, teknik sorunlar ve sintigrafiyi yorumlayan hekimin tecrübe-
si de göz önüne alınmalıdır. Elektroforezde de tanısal olmayan 
sonuçlar saptanabilir, hastalık seyrine ve laboratuvar hatalarına 
bağlı olarak yanlış-negatif sonuçlar elde edilebilir, bu nedenle 
gerekli durumlarda bu testlerin tekrarlanması gerekir. Hatta na-
diren AL ile aTTR’nin eş zamanlı olabileceği akılda tutulmalı ve 
tüm şüpheli hastalarda doku biyopsisi ile tanıya gidilmelidir. Sin-
tigrafi çekim protokolünde SPECT/CT’nin yer alması sınırda H/CL 
oranlarına sahip hastalarda tanısal doğruluğu artırır.6 Tüm bunlara 
karşın tanı konulamayan hastalar takibe alınmalı ve erken evre 
KA yönünden 6 aylık periyotlarla taranmalıdır.7

Tablo 1. Tanısal Zor Durumlar ve Öğrenilecek Noktalar
Sınırda kemik sintigrafisinde AL-KA öncelikle ekarte edilmeli, erken evre 
aTTR (özellikle m-TTR) akılda bulundurulmalıdır.
Sintigrafi çekim protokolünde SPECT/CT mutlaka yer almalıdır. 
Sintigrafi sonuçları sınırda olan ancak klinik ve diğer görüntüleme 
yöntemlerinde yüksek KA şüphesi olan hastalarda EMB düşünülmelidir. 

Şekil 1. (A) 12-derivasyonlu EKG’de LV hipertrofisi ile uyum-
suz voltaj bulguları. (B) TTE apikal-4-boşlukta LV konsantr-
ik hipertrofisi, AV kapakların ve interatriyal septumun kalın 
yapısı izleniyor. (C) Strain incelemede düşük GLS ve apikal 
sparing görünümü. (D) KMR’de hem RV hem LV’de (beyaz ok 
başları) hem de atriumlarda (beyaz oklar) duvar kalınlaşması. 
(E) KMR kısa-aksta subendokardiyal yaygın geç kontrast tu-
tulumu (sarı oklar) (Uzm. Dr. Sinem Aydın-Radyoloji). (F) 
Serum İFE’de normal hafif-zincir bantları. (G-H) PYP-ke-
mik sintigrafisinde vizüel değerlendirme skor: 1, H/CL: 1,3. 
(I) Tekrarlanan serum İFE’de serbest lambda hafif-zincirde 
yoğunluk artışı (mavi ok) (Uzm. Dr. Dilek Keskin-Hematoloji). 
(J) Karın yağı biyopsisinde Kongo-red ile boyanmış yağ dokusu 
izlenmekte (kırmızı ok) (Uzm. Dr. Gonca Geçmen-Patoloji).
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