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immunglobulin hafif zincir amiloidozu (AL), klonal immunglobulin hafif zincirlerinin birikimi sonucu olusan en yaygin sistemik
amiloidoz tOrtdar. Kardiyak tutulum bu hastalarin yaklasik %70'inde gérulir ve prognozu belirleyen en énemli faktérlerden
biridir. Bu hastalarda agresif kemoterapi ve otolog kék hiicre nakli, hastaligin prognozunu énemli él¢tide iyilestirebilir. Bu
nedenle kardiyak amiloidozun (KA) erken dénemde taninmasi, erken agresif tedavi baglanmasini tegvik ederek prognozu
potansiyel olarak degistirebilir.

Kardiyak amiloidoz tanisinda; altin standart olan endomiyokardiyal biyopsi (EMB) invaziv bir ydntem olup, biyobelirtegler,
ekokardiyografi ve elektrokardiyografi (EKG) gibi non-invaziv yéntemler de tanida yardimci olabilir ancak bu yéntemler bir
takim kisitlamalara sahiptir. Son yillarda, kardiyak manyetik rezonans gérintileme (CMR), non-invaziv olarak KA'nin
degerlendirilmesinde 6nemli bir gériintileme yéntemi olarak 6ne ¢ikmistir. CMR ile ortaya konulan subendokardiyal veya
transmural ge¢ gadolinyum kontrastlanma (LGE) doku karakterizasyonu ile ilgili énemli bilgiler saglar ayrica native T1 ve
miyokardiyal ekstraselller hacim (ECV) gibi kantitatif 6lgimler ile de kalpteki amiloid birikimi g&sterilebilir. Bu galisma, AL-
kardiyak amiloidozlu (AL-KA) hastalarda nativ T1 ve ECV'nin prognostik degerini arastirmaktadir.

Temmuz 2017 ile Ekim 2021 tarihleri arasinda histopatolojik olarak AL tanisi konulan toplam 38 hasta (ortalama yas 59 + 11
yil, %74°0 erkek) calismaya dahil edilmistir. AL hastalarinda kardiyak tutulum igin belirlenen kriterler; ekokardiyografide
interventrikller septum kalinliginin > 12 mm olmasi veya NT proBNP > 332ng/L olmasi seklinde belirlenmistir. TUm
hastalara T1 haritalama ve LGE dahil olmak Uzere 3.0T CMR gériintlileme yapilmigtir. Ayrica, tim hastalarin klinik ve
laboratuvar verileri toplanmis, hastalar veya aile yeleri her 3 ayda bir diizenli olarak telefonla takip edilmigtir. Hastalar
ortalama 27 (16,37) ay takip edilmistir. Takibin baglangi¢ noktasi patolojik olarak kesin tani konuldugu zaman, primer
sonlanim noktasi ise tim nedenlere bagl dlimdur.

Takip sliresinde 12 hastada mortalite gelismistir. Hastalar medyan ECV degerine gére (%44) goére, ECV < %44 olanlar ve
ECV > %44 olanlar seklinde iki gruba ayrilmistir. NT-proBNP, Troponin T, nativ T1 ve sol ventrikdl (SV) kitle indeksi ECV >
%44 grubunda daha ylksek iken, SV ejeksiyon fraksiyonu ve SV stroke volum ECV < %44 grubunda daha disiik
bulunmustur (P < 0,05). Kaplan-Meier analizinde, ECV > %44 olan hastalarda hayatta kalma siresi ECV < %44 grubundaki
hastalara g6re daha kisa bulunmustur (medyan hayatta kalma slresi, 10 ay vs. 22 ay, P < 0.001). Ayrica; medyan nativ T1
degerine ( 1389 ms) gbére karsilastirma yapildiginda nativ T1 > 1389 ms olan grubun hayatta kalma slresi, nativ T1 < 1389
ms grubuna gére daha kisaydi (medyan hayatta kalma sdresi, 10,5 ay vs. 26,5 ay, P < 0,001). Ancak Kaplan-Meier survival
analizi, LGE-pozitif grup ile LGE-negatif grup arasinda hastalarin hayatta kalma siresi agisindan anlamli bir fark olmadigini
gostermistir. (P = 0,139) Cok degiskenli Cox regresyon analizinde ise; ECV [HR:1.37, %95 ClI: 1.09-1.73, P = 0.008] ve nativ
T1 (HR:1.01, %95 CI: 1.00-1.02, P = 0.037) AL-KA hastalarinda tim nedenlere badl mortalitenin bagimsiz prediktérleri
olarak tespit edilmigtir.

AL- KA'l hastalarin prognozunu degerlendirmek icin CMR ile nativ T1 ve ECV degerlerini inceleyen bu ¢alisma; nativ T1 ve
ECV yiksekliginin hastalarin kétl prognozu ile yakindan iligkili oldugunu ortaya koymustur. ECV > %44 olanlarda ve nativ T1
degeri > 1389 ms grubundaki hastalarin hayatta kalma orani daha diisuk bulunmustur. Ayrica ¢calismanin bir diger dikkat
ceken sonucu hayatta kalma stresi ile LGE varli§i arasinda iliski saptanmamasidir. Hem nativ T1 hem de ECV, AL-CA'li
hastalarda mortalite i¢in bagimsiz prediktdrleridir ve AL'nin klinik prognoz degerlendirmesinde dnemli géstergeler olarak
kullanilabilir.



