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Giriş

Amiloidoz, amiloid adı verilen fibril yapıdaki pro-
tein veya protein fragmanlarının doku ve organ-
larda birikimine bağlı olarak gelişen ve biriktiği 
organda fonksiyon kaybına neden olan multisiste-
mik bir hastalıktır. Kardiyak amiloidoz ise amiloid 
fibrillerinin miyokardiyal ekstraselüler matrikste 
birikimi ile gelişen restriktif kardiyomiyopati ve 
sol ventrikül hipertrofisi ile karakterize bir klinik 
tablo olup kalp yetmezliğinin tanısı atlanabilen se-
beplerinden biridir (1).

Sınıflama

Bilinen 30’dan fazla amiloidojenik prekürsör oldu-
ğu halde kardiyak amiloidoz tablolarının yaklaşık 
%95’ini oluşturan amiloidoz alt tipleri, dokuda bi-
riken amiloidin prekürsör proteinin adı ile isim-
lendirilen transtiretin amiloidoz (ATTR) ve hafif 
zincir amiloidozu (AL)’dur (2).

1. ATTR Amiloidoz

Transtiretin (TTR, diğer ismi prealbümin) isimli 
karaciğer tarafından üretilen ve tiroit hormonları 
ile retinol (vitamin A) transportunda görev yapan 
tetramerik proteinin yanlış katlanarak birikmesi 
sonucu oluşur. ATTR’nin de 2 alt tipi vardır;

a. Wild Tip ATTR Amiloidoz (wtATTR)

Senil sistemik amiloidoz olarak da bilinen, yanlış 
katlanmış, wild tip adı verilen transtiretin protei-
ninin dokularda birikmesiyle oluşan alt tiptir.

b. Herediter ATTR Amiloidoz (hATTR)

Transtiretin genindeki mutasyon nedeniyle trans-
tiretin proteininin tetramerik yapısının instabilite-
si ve yanlış katlanması ile depolanması nedeniyle 
oluşan alt tiptir. Otozomal dominant geçişli olup 
120’den fazla farklı mutasyon bilinmektedir (3).

2. AL Amiloidoz

Primer sistemik amiloidoz olarak da bilinen hafif 
zincir amiloidoz tipinde, plazma hücre diskrazi-
lerinde oluşan immünoglobülin hafif zincir frag-
manlarının birikimleri söz konusudur.

Epidemiyoloji

Geçmişte nadir ve tedavi edilemeyen bir hastalık 
olarak tanımlanan kardiyak amiloidozun epide-
miyolojisi, son yıllarda hastalığın teşhis ve tedavi 
stratejilerindeki önemli gelişmelerden dolayı radi-
kal olarak değişiklik göstermiştir (4). Tüm kardi-
yak amiloidoz hastalarının %60-65’i erkektir (5).
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Kardiyak amiloidozda sintigrafik bulguların 
prognozla ilişkisini araştıran çalışmalar da mev-
cuttur. Kardiyak ATTR amiloidoz tanısında kemik 
sintigrafisinin tanısal değerini ve sağkalımla ilişki-
sini inceleyen çok merkezli bir çalışmada Tc-99m 
PYP ile kemik sintigrafisinin ATTR amiloidoz kar-
diyak tutulumunu %91 duyarlılık ve %92 özgüllük 
ile ATTR dışı kardiyak amiloidoz ve amiloidoz 
dışındaki kalp yetersizliği nedenlerinden ayırdığı 
bildirilmiştir (44). Aynı çalışmada Kaplan-Meier 
analizinde 5 yılı aşkın takip süresinde K/KL oranı-
nın 1,6 ve üstünde olan hastalarda, 1,6’dan düşük 
olan hastalara göre sağkalımın daha kötü olduğu 
gösterilmiştir. Kardiyak amiloidoz tanısında Tc-
99m DPD’nin kullanıldığı bir diğer çalışmada ise 
yazarlar Tc-99m DPD tutulumunun major kardi-
yak olaylar için prognostik öngörüsünü değerlen-
dirmişlerdir. Kalp/tüm vücut retansiyon oranının 
>7,5 ve sol ventrikül duvar kalınlığının 12 mm’den 
fazla olmasının kardiyak olaysız sağkalım için ne-
gatif belirleyici olduğunu bildirmişlerdir (10).

Tedavi

Kardiyak amiloidozda klinik tabloya göre kalp 
yetmezliği veya aritmiyi tedavi etmeye yönelik 
medikasyonların yanısıra alt tiplere spesifik tedavi 
ajanları kullanılmaktadır. AL kardiyak amiloidoz-
da hafif zincir üretimini baskılamak hedeflenmek-
te ve ilk basamak tedavide alkilleyici ajanlar (örn. 
melphalan) ve proteozom inhibitörü bortezomib 
yer almaktadır (1). ATTR amiloidozda tedavide 
transtiretin tetramer stabilizatörleri (Tafamidis), 
transtiretin sentez inhibitörleri (Patisiran) ve ami-
loid birikimlerinin temizlenmesini hedefleyen 
ajanlar kullanılabilmektedir (45).

Sonuç

Güncel kılavuzlarda tanısal algoritmalarda kalp 
yetmezliği, senkop veya bradiaritmili hastalarda 
ekokardiyografi ve kardiyak MR görüntüleme bul-
guları kardiyak amiloidoz düşündürmekte ise Tc-
99m ile işaretli DPD, HMDP veya PYP ile kemik 

sintigrafisi yapılmasını önermektedir. Sintigrafide 
grade 2-3 tutulum olması ve serum ve idrar im-
münofiksasyon ve serum hafif zincir analizlerin-
de monoklonal hastalığın dışlanması durumunda 
ATTR amiloidozun kardiyak tutulumu belirlen-
mektedir. Kemik sintigrafisi ajanları ile görüntü-
leme ATTR amiloidozun kardiyak tutulumunu 
belirlemede yüksek duyarlılık ve özgüllüğe sahip, 
ucuz ve invaziv olmayan bir tanısal yöntem olup 
aynı zamanda prognostik öngörü avantajına sa-
hiptir.
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