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ÖZET 

Kalpte amiloyid birikimi, son yıllarda yoğun olarak in­
celenen ve özellikle tanısı açısından önemli ilerleme­
nin sağlandığı ciddi bir hastalıktır. Bu derlemede, 
ülkemizde nadir olmadığı düşünülen kardiyak amiloido­
zise yönelik ilgiyi arttırmak umuduyla, konuya ili ~kin 

gelişmelerin özetlenmesi ve Fırat Üniversites/nde 
gerçekleştirilen gözlemlerin ışığında, çeşitli tanısal 
yaklaşımların tartışılması amaçlanmıştır. 

Anahtar kelimeler: Amiloidozis, kardiyomiyopati 

Kalpte amiloid birikimi, ender olmasına rağmen, be­
lirli ve özgün bir değişikliğin gösterilebildiği kalp 
kası zedelenmelerinin başında gelmesi (1) ve S Lklıkla 
ölümle sonuçlanması <2.3) nedeniyle araştmcıların il­

gisini çeken bir hastalıktır. Kalp tutulumunun tek 
başına da ortaya çıkabilmesi, belirli ve bulgularının 
ileri derecede değişkenlik gösterınesi ve başka has­
talıklarla ortak yönler taşımas ı, önemli t:ıııısa l güç­
lük ve gccikmclcrc ve tedaviele uygun olmayan yak­
laşımiara yol açabilmcktcdir. Ancak, son yıllarda 
hastalığın ayırt edilmesinde yardımcı olacak bazı 
yeni ölçüt ve yöntemler geliştifilmeye başhııııııı itır. 
Ülkemizde FMF'in sık görülmesinden ve infcl.. ~ıyon­

ların , hastaların geç başvurmasına bağlı olaral.. kro­
nikleşebilmcsindcn ötürü, amiloidozis olgularına na­
dir olmayarak rasllanmakta, ancak hastalığ ııı ııısidcns 

ve prevalansını ve kalbi etkilcmc derecesini yansıtan 
sağhklı veriler bulunmamaktadır. Bu derlcmcde, ül­
kemizdeki sıklığın çok düşük olmadığı öngörülcbi­

lccek olan kalp amiloidozisinc yönelik ilginin artma­
sına ve geleecktc yapılabilecek araştırmal<ır iç in bir 
temelin oluşturulmasına katkıda bulunmak umuduy­
la, konuya ilişkin son görüşlerin özctlcnmcsi, özel­
likle, üniver~itcmizdcki deneyimlerimizden de yarar­
lanarak, çeşitli laboratuar yöntemlerinin tanısa l de-
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ğerlerinin tartışılması amaçlanmıştır. 

AMİLOİDOZİS HAKKINDA GENEL 
BİLGİLER 

Kyle ve Greipp'in <3) saptarnalarına göre, ilk olg u 
bildirilerinin 1856 yılına kadar uzandığı amiloido­
zistc, dokularda 'aıniloid' olarak adlandırılan ve ışık 
ınikroskobunda aınorf ve homojen görünen bir mad­
de birikmektedir; clcktron mikroskobuyla yapılan in­
celemeler, bu maddenin, rigid özellikle, yanyana dizi­
len, dalianma göstermeyen, içi boş fibrillerden oluş­
tuğunu göstermiştir <4). Fibrillerin esas olarak prote­
in yapısında olduğu ve polipeptid zincirlerin fibril 
birikiminin uzun eksenine transvers olarak seyretme­

siyle ortaya çıkan, '13 plileşmesi' denilen özel bir di­
zi lim biçimi içinde yerleştikleri anlaşılmıştır (4 ); 

kapsanan proteinlerin olgudan olguya değişen özel­
liği, günümüzde geçerli sayılan ve Tablo l'de sunu­
lan sınıflandırmaya yol açmıştır (5,6). Amiloid biri­
kimlcrinde, fibrillcrin yanısıra, aıniloicl P öğesi eleni-

Tablo 1. Anıiloidozis sınıflama sı 

Bi yokimyasal Klinik Tip 
T ip 

Amiloidin kaynağı 

hakkında yorum 

AL 

M 
AF 

AE 

All 

1) Primer Ig A. ve 1< hafif zincirlerinin 
2) MM ilc ilgili bir kısmı veya tamamı? 

3) Sekonder 
4) Familial 

5) Lokal 

6) Scnil 
a) Kalp 

b) Bey in 

Serumdaki SAA proteini? 
Transtiretin (prcalbümin); 
İstisna: FMF; Tip:AA. 

Bazılarında prekalsitonin 

Transtirelin veya atrial na­
triürctik pcptid 

7) Jlcnıodializle Bcta proteini (A4) 
ilgili Bcta mikroglobüliıı 

Bkz: 5,6. kaynaklar 
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len ve serumdaki amiloid P öğesiyle aynı olup, on­
dan köken aldığı sanılan bir diğer etken de bulun­
maktadır Cl) 

Amiloid maddesinin organlarda artması zararlı etki­
lere yol açmaktadır. Kalpteki etkilenme, miyokardi­
yal interstisiyel dokunun amiloidle dolması sonucun­
da, miyokard hürelerinin, uyarı oluşturma ve iletme 
görevleri için özelleşmiş olanları da dahil olmak üze­
re, atrofiye uğrarnaları ve giderek yerlerini fibrozise 
bırakmalarıyla gitmekte, koroner arterierin duvarla­
rında ve içlerinde amiloidin birikmesiyle, iskemik 
zedelenme de eklenmektedir (8-10). 

KALPTE AMİLOİD BİRİKİMİNİN 
NEDENLERİ VE SIKLIGI 

Sistemik amiloidoziste kalbin genellikle etkilendiği 

bilinmektedir. Brandt ve arkadaşlarına göre (ll), his­
tolojik düzeyde. kalp tutulumu primer amiloidoziste 
% 90, infeksiyon ve inflamasyona sekonder olgular­
da ise % 54 oranında olmaktadır. Kalbin hastalığa 
katılmasının örneklerine ailesel olgular arasında da 
rastlanmaktadır (12). Seni! amiloidoziste ise kalpte 
sınırlı amiloid odakları bulunur (5.6). Amiloid mad­
desinin biyokimyasal özelliklerine ışık tutan çalış­
maların yapılmış olmasına rağmen, neden oluştuğu 
açıklanmış değildir. Bununla birlikte, Goffin ve Ric­
kaert (13), yaşla ortaya çıkan amiloid birikimlerinin 
eski trombüslerin zemininde geliştiğini destekleyen 
veriler sunarak, seni! kardiyak amiloidozisin oluşum 
sürecine kısmen netlik kazandırmıştır. 

KLİNİK BELiRTİ VE BULGULAR 

Amiloid birikiminin her dokuda olabilmesinden 
ötürü, tüm amiloidozis olgularında kalp tutulumu­
nun dikkatle aranması gerekir. Kalpte amiloid biriki­
mi sessiz seyredip, otopside tanınabileceği gibi, hal­
sizlik, hareket kısıtlanması, kan basıncı düşük-lüğü, 
nabız basıncında daralma, kalp seslerinin derinden 
gelmesi, bazen S2'de çiftleşme, S3 ve/veya S4 gal­
lop, sağ kalbi daha ÇQk ilgilendiren yetersizlik, ana­
zarka tarzında da olabilen ödem, genellikle yetersizlik 
şeklinde olmak üzere atrioventriküler ve daha nadiren 
semilunar kapaklarda işlev bozukluğu, göğüs ağrısı, 
rolyokard iskemisi veya infarktüsü, ritm ve iletim 
tipi aritmiler, perikard effüzyonu ve digoksine aşırı 
duyarlılık ile kendini gösterebilir (1 -3,6,14-21). Ani 
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ölüm olabilmekle ve aritmi akciğer embolisi ve/veya 
iskemik miyokard değişikliklerinin bir sonucu oldu­
ğu sanılmaktadır <8.9·21 ). Kalp yırtılması gibi nadir 
ancak çok ciddi komplikasyonlara da rastlanabilmek­
tedir (22). Ayrıca, otonomik disfonksiyon sonucu, 
kardiyovasküler tepkiler bozulmakta ve ortastatik 
hipotansiyon görülebilmektedir (3); ani ölümlerde ot­
onom sinir sistemi etkilenmesinin de payı olabilir. 
Sözü edilen belirti ve bulguların genellikle uzun sü­
rede ortaya çıktıkları kabul edilse de, Naggar (23) ek­
okardiyografik bulguları 7 ay içinde normalden, ami­
loidozisle uyumlu olacak şekilde değişime uğrayan 
bir olguyu bildirerek, gelişme sürecinin çok kısa ve 
hızlı da olabileceğini göstermiştir. Böylece, kalpte 
amiloid birikiminin geniş bir yelpaze boyunca dağı­
lan çok değişik klinik yansımalarının olabileceği or­
taya çıkmaktadır. Ayrıca, eskiden yaşlılığa bağlı ola­
ğan ve zararsız bir süreç olarak algılanan seni! kar­
diyak amiloidozisin, sanıldığından daha önce geli­
şip, kalp yetersizliğine yol açabileceğinin gösteril­
miş olması (24), kalbi ilgilendiren hiçbir amiloidozi­
sin hafife alınamayacağını düşündürmektedir. 

EKG BULGULARI 

Kalpte amiloid birikimine Tablo 2'de özetlenen 
önemli EKG değişiklikleri genellikle eşlik etmekte-

Tablo 2. Kalpte amiloid birikiminde görülcbilc· 
cek EKG bulguları 

Düşük QRS volıajı 

Ritm tipi aritmiler: Her tip supraventriküler taşikardi 
(Özellikle atrial fibrilasyon, atrial flutter, nodal ritm veya 
ıaşikardi, bloklu atrial ıaşikardi), erken ventriküler alımlar; ani 
ölümlerden malign ventriküler aritmiler sorumlu olabilir? 

lletim tipi aritmiler: Hasta sinüs sendromu, her dereceden atrio­
ventriküler blok, sağ veya sol dal bloğu, dalcık bloklan, tri­
fasiküler blok 

Gerçek miyokard iskemisi veya infarktma ait bulgular 

R progresyonunda bozulma ve/veya patolojik Q dalgası (ya­
lancı geçirilmiş miyokard infarkıüsü görünümü: özellikle ante ­
roseptal; inferior veya inferolateral de olabilir) 

Repolarizasyon bozukluğu, ST segmenti ve T dalgası anormal­
likleri 

Sağ veya sol ventrikül hiperımfis i bulgulan, QRS ekseninde 
sapmalar 

QTuzaması 

Bkz: 8,14-20,23. kaynaklar 
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Şekil 1. Kardiyak amiloyidozisli bir hastada, mitral kapak düzeyinde kaydedilen M-mod ekokardiyografik görünüm (solda) ve para­
stcmal uzun eksen konumunda kaydedilen iki boyutlu ekokardiyografik görünüm (sağda). (Açıklama için metne bakınız). 

dir (8,14 -20,23). 

TELERADYOGRAM VE FLUOROSKOPi 
BULGULARI 

Kardiyak amiloidoziste telede sıklıkla kalp gölge­
sinde hafif genişleme, pulmoner konjesyon, üst lob 
vcninde di versiyon ve tck ya da iki taraflı plevral cf­
füzyona rastlanmaktadır (1,3 ,8,14-20,23). Skopi altın­

da kalpteyaygın diskinczi izlencbilirse de, günümüz­
de bu bulgunun aranması için genelde ekokardiyogra­
fi seçilmektedir. 

EKOKARDiYOGRAFi BULGULARI 

Kalptc amiloid birikimini göstermeye yönelik ince­
lemeler içinde ekokardiyografinin, noninvaziv, kolay 
ve hemen her yerde yapılabilir oluşuyla olduğu ka­
dar, güvenilir, kaydedilebilir ve tekrarlanabilir sonuç 
vermesiyle de özel bir değer taşıdığı yadsınamaz. Son 

yıllarda, tanı koymak ve erken dönemde miyokardın 
esnekliğinin amiloid birikimine bağlı olarak aza!-

masıyla vcntrikülcr doluşun bozulmasını, ileri evrede 

ise miyokardın atrofiye uğramasıyla sistolik işlevle­
rinin gerilemesini izlemek <15) amacıyla ekokardiyo­
grafinin kullanılmasının örnekleri giderek artmakta 
(1 ,3,8,12,16-20,23,25-30) ve üstünlüğü tartışılabilir ol-

makla birlikte, bilgisayar destekli incelemelere (26-

28) de rastlanmaktadır. Bu derlernede ckokardiyografık 

bulguların vurgulanarak sunulması uygun görülmüş 
ve ana hatları Tablo 3'de sıralanmıştır . Özellikle iki 
boyutlu ckokardiyografiye ait bir bulgu, son derece 
karakteristik oluşuyla tanıya yardımcı olduğundan 

önem taşımaktadır: Siqueira-Filho ve arkadaşları (16) 

tarafından 1981 'de 'granular sparkling' terimiyle ta­
nımlanan ve amiloide bağlı olarak kalıniaşmış kalp 

duvarlarındaki çok sayıdaki hiperrefraktil granüler 
odağın oluşturduğu izlenirnden ibaret olan bu bulgu­
nun Türkçe karşılığı, 'pırıltılı noktalı ' veya 'yıldızlı' 

görünüm olarak düşünülebilir. Bu görünümün, kalp­
te amiloid bikimini belirlemede duyarlık(sensitivity) 
ve özgüllük (specifity) dereceleri yüksek bir ölçütü 
oluşturduğu, gerek Siqueira-Filho ve arkadaşları (16), 

gerekse daha sonraki araştırmacılar tarafından belirti!-
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~ckil 2. Aynı ha stada Doppler ekokardi yografi ile saptanan transm itral akım bulgulan (solda) ve apikal dön-boşluk konumdaki iki 
boyutlu ekokardiyografik görünüm (sağda) . (Açıklama iç in metne bakın ız). E: Erken pik akun, A: Geç pik ak ım. 

miş ve Nicolosi ve grubu C27), bu bulguya pozitif 
bir g ing ival b iyopsinin eşlik etmesinin, kalp aıniloi­

dozisinin tan ısı iç in yeterli sayılabilcceğini öne 
sürmüştür. 

Elektrokardiyografinin ekokardiyografi ile bi rlikte 
kullanıldığı çalışın alar da vardır; örneğin Carrol ve 
arkadaşları (30), clcktrokardiyografide voltajın azal­
ması, ekokardiyografidc ise sol ventrikül kesit-yüzc­
yi alanının artınasıyla, aın i loid birikimine özgü bir 
voltaj/kitlc ili şk i sinin o rtaya çıktığı kanısına var­
mıştır. 

Şeki l l 'dc üniversitcınizdc kronik piyclonefri tc bağlı 
aıniloidoz is tanı s ı alan bir hastanın M-ınod ekokar­
diyogralisindc sağ vcntrikül ön duvarının bclirginlcş­

ınesi; mitral ön ve arka yaprakların, intervcntrikülcr 
scptuın ve arka duvarın kalınlaşması ; septum harc­
ketinin azalması ; iki boyutlu ekokardiyografisinde de 
miyokardın 'yıldızlı ' görünümü izlenmektedir. Ha­
stanın Doppler ekokardiyografisinde sol vcntrikül es-

316 

nckliğinin gerilemesini yansıtan değişi klikler (trans­

mitral erken pik akım hızında azalma, g~ pik akım 
hızında artma) görülmektedir (Şekil 2). 

KARDİYAK SİNTİGRAFİ BULGULARI 

Sintigrafi ile kalpte amiloidin varlı ğ ını aramaya yö­
nelik çabalar, 1980'li yıllarda ortaya çıkmıştı r. Önce­
leri tckncsyum-99 m-pirofosfat ile yapılan araştır­
malarda, belirli ve özellikle ekokardiyografik bulgu 
veren olgularda ıniyokardın artmış radyoaktif tutu­
lum gösterdiği, ancak, ekokardiyografik anormall iği 

olmayan olgularda kalp etkilenınesinin erken yaka­
lanınasının sağlanamadığ ı ve yalancı negati f sonuç­
ların olabildiği i zlenmiştir (19.31 ). Ancak, 1990'da 

yapılan çok güzel bir çalışma sintig rafi konusunda 
yeni umutlar uyandırını ştır. Hawkins ve arkadaşları­

nın (32) gerçekleştirdiği sözkonusu ça lı şmada, 1231 

ilc işaretli serum am iloid P öğes i kullanı larak, bili­
nen aın iloidozisi olan hastalara sintigrafi yapılmış; 

yöntemin yalanc ı pozitif veya negatif sonuçlara yol 
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açmadığı ve belirti olsun olmasın, tüm etkilenen or­
ganlan ortaya çıkardığı bulunmuştur. Bu çalışmanın 
kurumsal dayanağı, amiloid P maddesinin tüm ami­
loid birikimlerinin bir öğesi olması (7) ve in vitro 
olduğu kadar (33), in vivo ortamda da amiloid fibril­
lerine özgül bir bağlanma göstermesidir (34). 

BİLGİSAY ARLI TOMOGRAFi 
BULGULARI 

Bilgisayarlı tomografinin kalpte amiloid birikimi ol­
ması durumunda verdiği sonuçlar hakkındaki bilgiler, 
çok az sayıda araştırma yapılmış olması nedeniyle 
sınırlıd ır. Bununla birlikte, düşük riskli olması nede­
niyle, giderek artan bir kullanım alanı bulabiieceği 

öngörülebilir. Bu düşünceyle, tornagrafik bulgulara 
da yer vermeyi uygun gördük. Sekiya ve arka­
daşlarının (35) 1984'de bildirdiklerine göre, amiloi­

doziste normal kalbe ve hipertrafik kardiyomiyopa­

tiye kıyasla, kontrastsız görüntülerde miyokard den­
sitesinin düşük olması dikkati çekerken, kontrast 
madde verildikten sonra yaygın miyokard kalın­
laşmasının izlenmesi tipiktir. Ayrıca, kardiyak ami­
loidoziste bilgisayarlı tomografide perilcard effüzyo­
nunun görülebilmesine karşılık, konstriktif perikar­
ditte görülen, perikard kalınlaşması, ventrikül biçi­
minde bozulma ve interventriküler septumda açılaş­

ma gibi bulgulara rastlanmaması da bu yöntemin 
ayıncı tanıya yardımcı diğer özellikleri olarak yo­
rumlanmaktadır (35). 

KARDİYAK ANJİYOGRAFİ BULGULARI 

Anjiyografinin kalpte amiloyid birikiminin hemo­
dinamik etkilerini göstermekte önemli yararları 

vard ır. Özellikle, amiloidozisin diğer kardiyomiyo­
patiler ve konstriktif perikarditLen ayırt edilmesinde, 

diğer yöntemlerin tartışmalı sonuç vermesi halinde 
anjiyografiye başvutulması önerilmektedir; bu du­
rumda Tablo 3'de sıralanan bulgular ve karşılaştır­
malar (1,8,14-18,20,23) tanıyı kolay laştırabilmekteclir. 

AMELİY AT VE OTOPSiDE GÖZLENEN 
BULGULAR 

Kalpte amiloidozis varl ı ğında torakotomi yapılma- · 
sını içeren deneyimler ameliyat öncesinde konsıriktif 

perikardit gibi başka tanıların konulması sonucunda 
yaşanmıştır. Örneğin , Meaney ve arkadaşları (14), 

Tablo 3. Kalptc aıııi loiıl bi rikiminıle g örülcb i­
lccck EKO bulguları 

M-Moıl E kokardiyografi 
Perika rdial effüzyon 
Sağ ventrikül ön duvannda kaluı laşma 
lntervcntriküler septıımda ve sol ventrikül arka duvannda 
simetrik kalıniaşma veya asimetrik septal kaluılaşma 
Ventrikül kitlesinde artma 
lnterventriküler septumun ve sol ventrikül arka duvannuı 
hareket amplitüdünde, diastolik incelmesinde ve sistolik 
kahnlaşmasında a7..alma 
Sol ventrikül diastol sonu çapı :5 N, sistel sonu çapı > N 
Fraksiyonel kısalma, ejeksiyon f raksiyonu ve fi bril kısalma 
hızında azalma 
Pik diastolik doluşta azalma, izovolümik gevşeme 
zamanında uzama · 
Mitral ve aort yaprakç tklannda kahnlaşma 
Mi tralıle sistolde öne hareket 
Sol aırial genişleme 

İki-Boyutlu Ekokardiognı fi 
M-mod bulgularını doğrulayan verilerin dışındaki bulgular: 

Karakteristik bulgu: Miyokarda aşın parlak 'pırıltılı 
noktalı ' görünüm 
Sağ atri al geniş leme; papiller adaJelerde belirginleşme 
Triküspid ve pulmoner kapakıa, inıeraırial septumda 
kalıniaşma 

Doppler E kokardiografi 
Erken evrede sol ventrikülde d iasıolik dol ıış bozuklukları : 

Mitral kapaktan erken diastolik pik akım hızında azalma 
geç diastolik pik akım hızında artma, 
basınç yarılanma zamanında uzama, 
akselerasyon hızında a7..alma 

n eri evrcde restriktif doluş paııemi: 
Mitral akımının deselerasyon zamanında azalma 
Pulmone r ven sistolik pik akım hızuıda azalma, diastolik 
hızmda artma 

Bkz: 1,3,8,12,16-20,23,25-30. kaynaklar; N: Normal 

böyle bir yanlı şlık yaptıklarını ve ameliyattan kısa 
süre sonra hastanın öldüğünü bildirmiştir. Schwartz 
ve Ghidone <36> de amiloiclozistan şüphelenilmeyip, 
mitral yetersizlik nedeniyle kapağı değ iştirilen ve bir 
gün sonra ölen bir hasta tan ı m lamışl ardır. Anlaşılan 

amiloidoziste kalbe yönelik ameliyatl arın yararı ol­
madığı gibi, zararı sözkonusudur; bu durum azalmış 

kalp debisi, otonomik nöropati ve artmış arilmi eği­

limi olan bir hastanınanestetik maddelerin kalbi bas­
kılayıcı etkileri ve ameliyatın komplikasyonlarıyla 

karşılaşmasıyla ilg ili görünmektedir. Ameliyatta 

atriyumları dila te ancak ventrikülleri d ila te olmayan, 
lastik g ibi sıkı kıvamda bir kalple karşılaşılması , 

perikard efflizyonu varsa, drenaj yapıldıktan sonra sol 

veya sağ atriyal basıncın azalmaması , uyarıcı ve 
amiloide işaret eden bulgu lard ır (1,!4 ,! 7,36)_ Amiloi­

clozisli hastaların, perihırdiyektom i , perikardi yosto­
mi veya kapak değ iştirme girişimlerinden y<ırar gör­
memesi nedeniyle, ameliyat öncesinde bu tanının 

elenmesinde çok titiz davranıl malıclır. 
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Tablo 4. Kalpte amiloid birikiminde rastlanan 
kardiak anjiografi bulgularının,. karışabildiği du­
rumlara ait bulgularla karş·ılaştırılnıası 

Kardiak amiloidoziste sıklıkla rastlanan bulgular 

Sol vent~ülün diastol ve sisioldeki biçimi: N 
Sol ventrikülde sistolde trabekülasyon ve papiller ad;ıleler 
belirgin; kasılma kötü · 
Sol ventrikül diastol sonu hacmi: N, sistol sonu hacmi > N 
Sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu <N; Kalp debisi <N 
Sol ventrikül diastol sonu basıncı ve t,pjt, V: Ueri derecede 
artmış; diastolik doluş kötü 
Sol ventrikülde her hacim değerine karşılık gelen basınç 
değeri > N her hacim değişikliğine karşılık gelen basınç 
değişikliği > N 
Sol ventrikül basınç eğrisi: Kare-kök işareti şeklinde olabilir 
veya erken diastolden itibaren yüksek seyredebilir; atrial 
kick (+) 
Sol ventrikül diastol sonu basıncı > Sağ ventrikül diastol 
sonu basıncı 
Sol atrial basınç> Sağ atrial basınç 

Aıniloidozisle karıştırılabileıı hastalıkların ayırt 
ettirici özellikleri 

Konstriktif perikardit: 
Sol ventrikül sistol sonu hacmi ve sistolik boşalması =N 
Kalp debisi daha yüksek 
Sol ventrikül basıııç trasesi: Kare kök işareti şeklinde; 
atrial kick (-) 
Sol veııtri.kül diastol sonu basıncı = Sağ ventrikül diastol 
sonu basıncı 

RestTiktif kardiomiyopati: 
Koııstriktif perİkardile benzer; daha çok sol kalbi 
tutmasıyla amiloidden aynlır 

Dilate kardiomiyopati: 
Sol ventrikül diastol sonu hacmi > N; t.P/1:. V: Düşük; 
Diastoli.k doluş: Hızlı 
Hipertrafik kardiomiyopati: t>P/ C, V: Yüksek; ancak 
ejeksiyon fraksiyonu korunur 
İskemik kardiomiyopati: Yaygın değil, fokal diskinezi 
vardır; sol ventrikül dilaledir 

Otopsi bulguları, ameliyat için özetlenenlerin yanı­
sıra, kalp ağırlığının artması, tüm duvarlarının kalın­
laşması, kalp boşluklarında · trombüslerin olması, 
kalp kapaklarının verriköz tipte de olabilen amiloid 
birikimleri nedeniyle kalınlaşıp, deforme olması ve 
bazen kalsifikasyon göstermesi gibi özellikleri içer­
mektedir C8). 

BiYOPSi BULGULARI 

Kuşkusuz kalpte amiloid birikiminde tanının altın 
standardı, kalp kateterizasyonu sırasında transvenöz 
yolla alınabilen ve deneyimli merl<:ezlerde kampli­
kasyon oranı düşük bir yaklaşım olarak görülen en­
domiyokardiyal biyopsidir (37,38). Işık mikroskopisi 
ile yapılan incelemelerde miyokardın yerini arnilaid­
in alması, miyokardın interstisiyumunda, mural ve 
valvüler endokardde, perikard ve epikardda, papiller 
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adalelerde, intramural ve bazen ·epikardiyal koroner 
arterierin duvarlarında, çevrelerinde ve daha seyrek 
olarak içlerinde amiloidin birikmesi tipiktir (8-10). 

Ancak, bazraraştıncılar her Qiyopsi örneğinin elek­
trort mikroskobu ile değerlendirilmesini, bu yolla, 
ışık milcroskobu altında. normal gibi görünen alanlar­
da arriiloide .özgü fibril sıralarimasının ortaya çıka­
rılabjleceğini iddia etmektedirler Cl5). Amiloid mad­
desinin ışık mikroskobu ile aranması için hematok­
silen·eosin; metil veya kristal viole, sulfatlı alsiyan 
mavisi, Movat veya Masson boyaları kullanılsa da 
(8,15), alkali Ko ngo kırmızısı ile po larize ışık altında 
elma yeşili renginde çift-kırıcılık (birefringence) 
özelliğinin gösterilmesi en önemli ölçüt sayılmak­
tadır C39); ayrıca tiyoflavin T ile ultraviyole ışık 
altında inceleme de değerli bir yöntemdir (15). Elek­
tron mikroskopik gözlemler için ~anil asestat ve 
kurşun sitrat boyalarından yararlanılmaktadır (13,15). 

TEDAVi 

Kardiyak amiloidoziste tanısal olanaklar yönünden 
ulaşılan aşamaya karşın, tedavide etkin bir yöntemin 
geliştirilememiş olması üzücüdür. Bununla birlikte, 
özellikle k.ronikleşebilen İnDamatuar hastalıkların 

erken tanı ve tedavisiyle, sekonder amiloidozisin 
önlenebileceği veya en azından gelişiminin yavaşla­
tılabileceği düşünülmektedir. Multiple miyelomanın 
remisyona girmesiyle olumlu bir gelişme sağlanabil­
mekte (40), ayrıca, primer ve sekonder amiloidoziste 
sitotoksik ilaçlar ve kolşisin ile umut verici sonuç­
lardan söz edilmektedir (4 1-43). FMF olgularında da 
kolşisin yararlı olabilmektedir C44). Ancak, kardiyak 
amiloidozisde, belirti ve bulgu verdikten sonra,.dü­
zelme beklenememektedir; yine de, digoksin ve ge­
reksiz cerrahi işlemlerden kaçınmakla, diürelik ve va­
zodilatörleri akılcı olarak kullanınakla yaşam süresi 
biraz uzatılabilmektedir C3). Son yıllarda, kalsiyum 
antagonistlerinin de sakıncalı olabileceği ve dikkatle 
kullanılması gerektiği anlaşılmıştır C45). 

TARTIŞMA 

Yukarıda özet! en en bilgilerden anlaşılabileceği üzere, 
günümüzde eldeki değerlendirme yöntemlerinden, en 
az risk taşıyanlardan daha. riskli olanlara doğru bir 
sırayı izleyerek yararlanılması ve varılan ·sonuçların, 
hastanın öykü ve fizik inceleme bulgularının ışığın­
da yorumlanmasıyla, kardiyak amiloidozis tanısına 
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kolaylıkla ulaşılabilmektedir. Ortaya çıkan hemodi­
namik bozuklukların tedavisinde karşılaşılan güçlük­
Ierin temel nedenlerinden birinin, hastalığın ilerledik­
ten sonra farkedilmesi olabileceğini düşünüyor ve 
daha erken tanı konulmasıyla tedavide bazı atılımla­
rın sağlanabileceği beklentisini taşıyoruz. Özellikle, 
kollagen doku hastalıkları (46), kistik fibrozis (47) ve 

FMF gibi, çocukluktan başlayarak kendini gösterebi­
len kronik hastalıklarda ve çabuk iyileşmeyen infek­
siyon öyküsü olanlarda, uzun süreli yakın izlem çok 
önemli görünmektedir; çocuklarda amiloidozisin eriş­
kinlere oranla çok nadir bulunması, hastalığın çocuk­
ken hafif olup, gözden kaçması ve ancak komplikas­
yonları gelişince aniaşılmasıyla da ilgili olabilir. 
Çocuklarda seyrek de olsa, AL tipi amiloidozise de 
rastlanabilmektedir (48). 

Kardiyak amiloyidozisin tanınmasının, erken teda­
viye yol açmasının ötesinde yararları da düşünüle­
bilir; Roberts ve Waller'ın (8) değindikleri gibi, kalp 
işlevlerini bozmaya yetecek düzeyde amiloyidozis 
varsa, hastalığın kalple sınırlı olmadığı düşünilimeli 
ve diğer organların etkilenmesini yansıtabilecek bul­
gular özenle aranmalıdır. Başka deyişle, sistemik 
amiloidozisin tanısı ilk olarak kalpte amiloid biri­
kiminin gösterilmesiyle de konabilir. Kalbi incele­
mek için kullanılabilecek yöntemlerin, diğer pek çok 
organdan fazla sayıda ve genellikle daha az riskli ol­
ması, amiloidozise yönelik değerlendirmelerde öne 
geçmelerine yol açabilir. Özellikle, ekokardiyografi­
nin amiloidozis için etkin ve hızlı bir tarama aracı 
olabileceği görüşündeyiz. Nit" kİn', üniversitemizde 
lepralı hastalarla ilgili bir çalışmanın gereği olarak 
yürütülen amiloidozis taramasında, diğer yöntemle­
rin yanısıra ekokardiyografiden de yararlanılmıştır 
(49). 

Sonuç olarak, bugünkü tanısal olanakların dikkatli 
kullanımıyla, kalpteki amiloid birikiminin kalp 
işlevleri ileri derecede bozulmadan ve başka hastalık­
larla karıştırumadan ortaya çıkrılabileceği kanısında­
yız. Ülkemizde bu konudaki duyarlılığın artmasıyla, 
erken tanıya gidilebilecek ve yeni yaklaşımların de­
nenebilmesi için hastalara zaman kazandırabilecektir. 
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