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immiinoglobulin hafif zincir (AL) amiloidozu, organ dokularinda amiloid fibrillerinin birikmesiyle ortaya ¢cikan multisistemik bir
hastaliktir. AL amiloidozlu hastalarin yaklasik %70'inde kardiyak tutulum gértlmistir ve bu hastalarda élumdin primer nedeni
kardiyak tutulumdur.

B-tipi natritiretik peptid (BNP) ve kardiyak troponin kullanilarak yapilan sagkalim evrelemesi, AL amiloidozunda kéti
prognozu 6ngorebilir. Speckle-tracking ekokardiyografiye dayali iki boyutlu strain analizi son zamanlarda miyokardiyal
deformasyonu tespit etmek i¢in kullaniimaktadir. Sol ventrikil (LV) global longitudinal strain'in (GLS) (LV-GLS) global olarak
azalmasi kardiyak amiloidozda 6nemli bir prognostik faktérdir. Kardiyak amiloidoz dért boslugu da etkileyen yaygin bir
hastalik oldugundan, daha énce wild tip transtiretin amiloid kardiyomiyopatisinde (AT TRwt-CM) kardiyovaskuler olaylari
6ngdrmek igin sol atriyal longitudinal strain (LALS) ve sag ventrikil (RV) GLS'nin (RV-GLS) faydasi ortaya koyulmustur.
Ancak, AL kardiyak amiloidozlu hastalarda sa§ atriyal (RA) LS'nin prediktor bir faktdr olarak faydasi yeterince acikliga
kavusturulmamigtir.

Bu calismada; iki boyutlu speckle-tracking ekokardiyografi ile elde edilen RALS'nin AL amiloidoz hastalarinda prognostik
bilgi saglayip saglamadidi ve AL kardiyak amiloidozun prognozunu tahmin etmek igin biyobelirtecleri ve ekokardiyografik
bulgulari kullanan yeni bir evreleme sistemi degerlendirilmigtir.

Kumamoto Universitesi Hastanesi'nde 2007-2022 yillari arasinda AL kardiyak amiloidoz tanisi konan 78 hasta arasindan,
tanidan énce kemoterapi gérmemis ve yeterli iki boyutlu speckle tracking gériintileme verilerine sahip 72 hasta retrospektif
olarak analiz edilmigtir. Ortalama 403 gunlik takip stresince 31 6lim meydana gelmigtir. Mortalite gelisenler ve sag kalanlar
iki grup yapilarak karsilastinimistir. Yas ve erkek cinsiyet orani, tim nedenlere badh mortalite gelisen gru ile sagkalan grup
arasinda anlamli farkhihk géstermemistir (yas, 70,4 £ 8,8 yil vs. 67,0 £ 10,0 yil, P = 0,14, erkek cinsiyet, %65 vs. %66, P =
0,91). Mortalite gelisen grupta sagkalan olgulardan olusan gruba goére; tahmini glomer(ler filtrasyon hizi (eGFR) istatistiksel
anlaml olarak daha dislk, BNP ve hs-cTnT ise anlamli olarak daha ytksektir (eGFR, 48. 2 + 21.0 mL/dak/1.73 m2 vs. 59.4
* 24.4 mL/dak/1.73 m2, P < 0.05, BNP, 725 [360-1312] pg/mL vs. 123 [81-310] pg/mL, P < 0.01, hs-cTnT, 0.12 [0.07-0.18]
ng/mL vs. 0.05 [0.03-0.08] ng/mL, P<0.01).

LV-GLS, sol atriyal reservuar strain (LASr), RV-GLS ve RASr tim nedenlere bagl mortalite grubunda sagkalim grubuna
kiyasla anlamli derecede dislktir (LV-GLS, %8.5 + %4,3 vs. %11,8 £ %3,8, P < 0,01; LASr, %8,8 £ %7,1 vs. % 143+ %
8,1, P <0,01; RV-GLS, %11,6 + %5,1 vs. %16,4 + %3,9, P < 0,01; RASI, %10,2 + %7,3 vs. %20,7 + %9,5, P < 0,01).
RV-GLS, LV-GLS ve LASr i¢in diizeltme yapildiktan sonra ise RASr tim nedenlere bagli mortalite ile anlamli sekilde
iliskiliydi (hazard ratio [HR]: 0.91, %95 CI: 0.83-0.99, P < 0.05). Ayrica RASr ve BNP; troponin T ve eGFR igin dizeltme
yapildiktan sonra da tiim nedenlere bagh mortalite ile anlamli sekilde iligkiliydi (RASr, HR: 0.93, %95 GA: 0.87-1.00, P <
0.05; BNP, HR: 2.10, %95 GA: 1.17-3.79, P < 0.05). ROC analizi kullanilarak tiim nedenlere bagh mortaliteyi 6ngérmek igin
optimal cut-off degerleri RASr: 16,4 (sensitivite: %66, spesifite: %84, egri altindaki alan [AUC]: 0,81) ve BNP: 311,2 pg/mL
(sensitivite: %83, spesifite: %78, AUC: 0,82) idi. Kaplan-Meier analizi, disik RASr (<%16,4) veya ylksek BNP (>311,2
pg/mL) diizeyine sahip olan hastalarin tim nedenlere bagdli mortalite olasiliginin énemli élglide yiiksek oldugunu ortaya
koymustur (her ikisi icin, P <0,01). Calismada RASr azaldijinda veya BNP dlzeyi her bir cut-off degerinden daha fazla
arttiginda 1 puan ekleyerek gelistirilen yeni evreleme skoru gelistirildi. Referans olarak skor 0 kullanildiginda tim nedenlere
bagdl mortaliteyi géstermede skor 1 icin hazard ratio 5.95 ve skor 2 igin ise hazard ratio 23.29 idi

Sonug olarak RASr, AL kardiyak amiloidozlu hastalarda prognostik degere sahiptir ve LV-GLS, LASr ve RV-GLS'den daha
fazla prognostik giic saglamistir. Bu calismada gdsterilen, RASr ve BNP’ nin kullanildigi yeni evreleme sistemi, AL kardiyak
amiloidozlu hastalarda prognozu 6ngérmek igin hastaligin erken evrelerinde bile yararli olabilir.



