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Amagc: immiinoglobulin hafif zincir amiloidoz (AL) en sik gériilen amiloidozdur. Kardiyak tutulum varhgi kotii sagkalimla iliskili olup prognostik
siniflamada biyobelirtecler kullanilmaktadir. Ekokardiyografik parametreler tanida kullaniimakla birlikte hastalik ciddiyetini belirlemede kabul
goren bir gorilintiileme parametresi bulunmamaktadir. Biz calismamizda sol atriyal uzunlamasina deformasyon olclimiiniin kardiyak AL amiloidoz
hastalarinda sagkalimi 6ngérmedeki yerini arastirmak istedik.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza kardiyak amiloidoz saptanan 37 hasta dahil edildi. Hastalarin klinik ve demografik verilerine ve transtorasik
ekokardiyografi (TTE) gériintiilerine arsiv kayitlarindan ulasildi. Hastalar sagkalimlarina gore iki gruba ayrildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin ortalama yasi 63,9+10,8 yildi. iki grubun demografik ézellikleri ile laboratuvar verileri NT-proBNP degeri
disinda benzer bulundu. NT-proBNP degeri 61im olan grupta istatistiksel olarak anlamli derecede artmis saptandi (p=0,02). TTE parametrelerinden
sol atriyal voliim indeksi degeri 6liim olan grupta belirgin olarak artmis (p=0,02), pik atriyal uzunlamasina deformasyon (PALS) degeri ise 6liim olan
grupta belirgin olarak azalmis olarak saptandi (p=0,004). Cox regresyon analizinde PALS'nin NT-proBNP degerinden bagimsiz, sagkalimin en 6nemli
6n gorduriictisi oldugu saptandi [risk orani (%95 gliven arahgi): 0,92 (0,84-0,98); p=0,01].

Sonug: Calismamizda PALS'nin kardiyak AL amiloidoz hastalarinda sagkalimla belirgin olarak iliskili oldugunu saptadik. PALS'nin kardiyak AL
amiloidoz hastalarinda prognoza etkisinin daha biyik, prospektif calismalarla degerlendirilmesi gerektigini diisiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Amiloidoz, Amiloid Hafif Zincir, Sol Atriyal Boyuna Gerilme

Abstract

Objectives: Immunoglobulin light chain cardiac amyloidosis (AL) is the most common systemic amyloidosis. Cardiac involvement associated with
poor prognosis and biomarkers are used to determine the prognostic stages. Although echocardiographic parameters are used for the diagnosis of
cardiac involvement, they are not established as the markers of disease severity. We sought to investigate whether left atrial longitudinal strain
parameter predicts survival in patients with cardiac AL amyloidosis.

Materials and Methods: Thirty-seven patients with cardiac amyloidosis were included into our study. Clinical and demographic data and
transthoracic echocardiographic views were obtained from medical records. All patients were divided into two groups according to their survival.

Results: The mean age of the study population was 63.9+10.8 years. Demographic characteristics and laboratory parameters except NT-proBNP were
similar between two groups. NT-proBNP value was found as statistically higher in death caused group (p=0.02). In TTE parameters, the left atrial
volume index was higher (p=0.02) however, peak atrial longitudinal strain (PALS) was reduced in death caused group (p=0.004). In Cox proportional
regression method, PALS was found the most important predictor of survival after adjustment for NT-proBNP [hazard ratio (95% confidence
interval): 0.92 (0.84-0.98); p=0.01].
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Tan ve ark. Kardiyak AL Amiloidozda Prognostik Belirte¢ Olarak Sol Atriyal Deformasyon

Conclusion: In our study we determined that PALS was highly associated with survival in patients with cardiac AL amyloidosis. We thought that
larger, prospective studies are necessary to evaluate the prognostic impact of PALS in patients with cardiac AL amyloidosis.
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Sistemik amiloidoz hatah katlanmis endojen proteinlerin doku
ve organlarda depolanmasi ile meydana gelen bir hastaliktir. Bu
proteinler bobrek, kalp, gastrointestinal sistem ve yumusak doku
gibi bircok organ ve bdlgede depolanabilmektedir (1). Otuzdan
fazla oncl proteinin bu hastaliga yol actigi belirlenmekle
birlikte immiinoglobulin hafif zincir (AL) ve transtretin amiloidin
kardiyak amiloidoza sebep oldugu gosterilmistir (2).

AL amiloidoz coklu organ tutulumuyla giden sistemik bir
hastalik olup patofizyolojik mekanizmasinda kaynagini plazma
hiicre diskrazileri 6zellikle multipl miyelomun (MM) olusturdugu
yanhs dizilim gosteren imminoglobulin hafif zincirler yer
almaktadir. immiinoglobulin hafif zincirlerin hiicreler organ ve
dokularda birikimi bobrek, yumusak doku, gastrointestinal sistem
ve otonom sinir sisteminde harabiyete sebep olmaktadir (2,3).
AL amiloidoz kardiyak tutulumun en ¢ok goriildiigli kardiyak
amiloidoz olup kardiyak tutulum mortalite ve morbiditenin ana
hastaliktan bagimsiz en énemli sebebi olarak gosterilmektedir

(4).

Kardiyak AL amiloidozda her iki ventrikiilde de tutulum
meydana gelir. Hiicreler arasinda biriken hafif zincirler ventrikil
duvarinda sertlesme ve restriktif kardiyomiyopatiye (KMP) yol
acar. Kardiyak AL amiloidoz korunmus ejeksiyon fraksiyonu
(EF) kalp yetmezliginin nadir olmayan sebepleri arasinda yer
almaktadir. Hicreler arasi mesafede biriken hafif zincirler
ayni zamanda miyokard harabiyetine neden olarak iletim
sistemi bozukluklarina ozellikle atriyal fibrilasyon ve flutter
ile seyreden ritim bozukluklarina sebep olmaktadir. Kardiyak
tutulum tespitinde non-invaziv degerlendirme yontemleri olan
transtorasik ekokardiyografi (TTE), kardiyak manyetik rezonans
goriintileme (MRG) ve sintigrafi genelde tani koydurucu
olmaktadir (5). Altin standart tani ise biyopsi materyalinin
polarize 1sik altinda Kongo kirmizi boyasi ile lekelenmesinin
gosterilmesidir (5).

Kardiyak AL amiloidozda prognozu tayin etmek igin
Mayo Klinigin gelistirmis oldugu 4 evreli siniflama sistemi
kullanilmaktadir. Bu evrelemede serum serbest hafif zincir
miktari, N-terminal B tip natritiretik peptid (NT-proBNP),
troponin-T degerleri esas alinmaktadir (6-8). Calismalarda MRG
ya da TTE ile degerlendirilen sol ventrikiil septum kalinliginda
artis EF ve sol ventrikiil fonksiyonu parametrelerindeki bozulma
dusik sagkalimla iliskili olarak gdosterilse de siniflama sistemi
icinde yer almamaktadir. Ayni sekilde atriyal fibrilasyon gelismesi
de kotii sagkalim sebepleri arasinda gosterilmektedir (9-11).

Sol atriyum fonksiyonu korunmus EF kalp yetmezliginde
kot prognoz ile iliskili olarak gosterilmistir. Ayni zamanda sol
atriyum fonksiyonlarinin diyastolik disfonksiyonu belirlemede
ana parametre oldugunu savunan bircok arastirma yapilimistir
(12,13). Sol atriyal uzunlamasina deformasyon &l¢imi
glintimizde sol atriyum fonksiyonlarini belirlemek icin kullanilan
etkin bir yontem olmaya baslamistir. Acidan bagimsiz ve kolay
tekrarlanabilirligi ile sol atriyal deformasyon degerlendirmesi sol
atriyum fonksiyonlari hakkinda daha dogru bilgi verebilmektedir.
Ayni zamanda sol atriyum mekanigini olusturan rezervuar ve
kontraksiyon evrelerini daha net degerlendirmemize olanak
saglamaktadir. Sol atriyal deformasyon degeri heniiz sol atriyal
genisleme gelismeden erken evrelerde dahi bozulmus sol
atriyum fonksiyonunu gosterebilmektedir. Bitiin bu bilgiler
dogrultusunda calismamizda restriktif KMP'nin 6nemli sebepleri
arasinda sayilan kardiyak AL amiloidozda sol atriyal boyuna
deformasyonun sagkalim (zerine etkisini degerlendirmek
istedik.

Gerec ve Yontem

Hasta Alim ve Diglanma Kriterleri

Retrospektif gézlemsel calismamizda Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi'nde Ocak 2017 ile Kasim 2018 tarihleri arasinda
sistemik AL amiloidoz tanisi alan ve klinigimiz Cebeci Kalp
Merkezi Ekokardiyografi Laboratuvari'nda kardiyak AL amiloidoz
tespit edilen hastalar geriye doniik olarak takip edildi. Kirk yedi
hastanin TTE goriintlleri degerlendirildi. Kardiyak MRG ile
kardiyak amiloidoz tanisi konfirme edilen 43 hasta calismaya
dahil edildi. Cebeci Kalp Merkezi'nde Echo Pac sisteminde
kayith olan goériintiilerden sol atriyal deformasyon 6l¢tiimii icin
uygun goriintlsii olmayan 4 hasta calismadan dislandi. Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Degerlendirme
Kurulu'ndan Etik Kurul onayi (karar no: 16-461-21) alindiktan
sonra hastalar arsiv kayitlarindan mortalite gelisimi acisindan
tarandi. iki hastanin arsiv kayitlarina ulasilamadi. Calisma
toplam 37 hasta ile tamamlandi.

Genel Degerlendirme ve Olgiimler

Calismaya dabhil edilen olgularin klinik ve demografik
ozelliklerine  hastanemiz  arsiv  kayitlarindan ulagsildi.
Hastalarin TTE yapilmadan 24-48 saat icindeki laboratuvar
degerleri alindi. Tam kan sayimi degiskenleri, serum kreatin,
glomerular filtrasyon hizi, NT-proBNP ve troponin-T
degerleri kaydedildi. Tani icin bakilan serum kappa ve lamda
degerleri de hastane laboratuvar sisteminden elde edildi.
Viicut kitle indeksi (VKI) agirligin boyun metre cinsinden
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karesine boliinmesi formiilii ile belirlendi. VKI >25 ise fazla
kilolu, VKi =30 ise obez olarak degerlendirildi. Kullandiklari
kardiyovaskiiler ilaclar belirlendi.

Hastalarin hastane arsivi taranarak geriye doniik olarak takip
edildi. Calismamiza alinan olgular takip boyunca sag kalan ve
olen olmak uzere iki gruba ayrildi. Bu iki grubun demografik ve
laboratuvar verileri ile TTE verileri karsilastirildi.

TTE Tetkiki

Olgularin TTE Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji
Anabilim Dali'na bagh Ekokardiyografi Laboratuvari'nda
General Elektrik marka ekokardiyografi cihazi (Vivid E9 imaging
system GE Medical Systems, Chicago, USA) ile yapildi. Amerikan
Ekokardiyografi Cemiyeti'nin dnerilerine uygun olarak sol lateral
dekiibit pozisyonda apikal dort bosluk, ti¢ bosluk ve iki bosluk
pencerelerinden sol ventrikiliin segmenter duvar hareketleri
degerlendirildi. Sol ventrikul diyastol sonu ¢api ve sistol sonu capi
parastenal uzun aks gorintilerde M mode ile 6l¢tldii. Ortalama
e' degeri doku Doppler ile belirlendi. Ortalama e’ degeri septal ve
lateral €' degerlerinin aritmetik ortalamasi alinarak hesapland..
Sol ventrikiliin EF dlctimiinde (EF yiizdesi = atim hacmi/SolV
diyastol sonu hacmi x100) modifiye Simpson yéntemi kullanildi.
Trikuspit antiler plani sistolik gezisi M mode yontemi ile 6l¢ildii.
Sol atriyum vollimi 4 bosluk goriintlide 6l¢iildii ve viicut ylizey
alanina béltnerek sol atriyum voliim indeksi (LAVi) hesapland.

Sol Atriyal Uzunlamasina Deformasyon Olgiimii

Echo Pack sisteminden dort bosluk gorintilerden frame
hizi 50-70 frame/saniye hizinda olan gorintiler secildi.
Goriintl kalitesi endokardiyal sinirt ¢izmek icin uygun olmayan
goriintiler 6l¢ime alinmadi. Atriyum duvar kalinligina gore ilgi
bolgesi ayarlandi. Sol atriyal deformasyon dlciimi Amerikan ve
Avrupa Ekokardiyografi Cemiyetleri'nin 2018 konsensiis yazisi
esas alinarak yapildi (14). Sifir referans noktasi diyastol sonu
olarak belirlendi. Sifir noktasindan rezervuar fazinin sonu olan
pik uzunlamasina deformasyon degeri Olclildi ve pik atriyal
uzunlamasina deformasyon (PALS) olarak belirlendi. Bu deger
daime pozitiftir. Hastalarin cogunlugu atriyal fibrilasyonda
oldugundan gec diyastolik kontraktil gerilme 6lctilemedi.

istatistiksel Analiz

Bu calismada istatistiksel analizler JMP versiyon 14.0
(SAS Institute Inc., Cary, North Carolina) istatistik program
ile yapildi. Kategorik degiskenler yiizde olarak ifade edilirken,
sayisal degiskenler aritmetik ortalama + standart sapma
olarak gosterildi. Verilerin degerlendirilmesinde tanimlayici
istatistiksel metotlarin (ortalama, standart sapma) yani sira
ikili gruplarin karsilastirmasinda bagimsiz t-testi, nitel verilerin
karsilastirmalarinda ki-kare testi Yates dizeltmesi kullanildi.
En kiiciik teorik frekans <5 durumunda Fisher's exact test

kullanildi. P-degerinin <0,05 olmasi durumunda sonuclar
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istatistiksel olarak anlaml kabul edildi. Cox regresyon modeli
hastalarin calisma takibi boyunca sagkalim analizini yapmak
icin kullanildi tek degiskenli analizde p-degeri sadece <0,05
olan degiskenler coklu regresyon analizine dahil edildi.

Bulgular

Calismamiza sistemik AL amiloidozu olup kardiyak tutulumu
saptanan MM tanili toplam 37 olgu dahil edildi. Hastalar calisma
takibi boyunca sagkalima gore iki gruba ayrildi. Ortalama takip
stiresi 3 yil olup calisma siiresi boyunca hayatta kalan 21 dlen 16
hasta iki grupta degerlendirildi.

Calismaya alinan 37 hasta TTE yapildiktan sonra glinlimiize
kadar geriye donlk olarak arastirildi. AL amiloidoz tanisi 10
hastaya yumusak doku biyopsisi ile 19 hastaya rektal biyopsi
ve 8 hastaya renal biyopsi ile konuldu. TTE'de kardiyak tutulum
varhgi kardiyak MRG ile konfirme edildi. Takipte sonlanim
noktasi olarak 6liim belirlendi. Oliimlerin hepsi meveut hastaliga
baglh olarak saptandi.

Calismaya dahil edilen hastalarin ortalama yasi 63,9+10,8
yildi. Olgularin 23'G erkek (%62) olarak saptandi. Hasta
gruplarinin demografik o6zellikleri ile laboratuvar verileri
sagkalima gore iki grupta karsilastirildiginda iki grup arasinda
NT-proBNP degerleri disinda fark saptanmadi. NT-proBNP
degeri Olim gerceklesen grupta belirgin olarak daha fazla
saptandi (NT-proBNP sa§ kalan: 2042,6+2432,4, NT-proBNP
olen: 6112,5+5530,6; p=0,02). Olgularin kardiyovaskiiler ilac
kullanimi benzer bulundu. Calisma gruplarinin demografik
ozellikleri ilac kullanimlari ve laboratuvar degerleri Tablo 1'de
ozetlenmistir.

Takip boyunca sag kalan ve takip sirasinda dlen iki grubun
TTE parametreleri karsilastirildi. Her iki grubun EF degerleri ve
sol ventrikiil boyutlari benzer bulundu. Hastalarin sol ventrikiil
global uzunlamasina deformasyon ve e' degerleri belirgin olarak
azalmis olup her iki grup arasinda fark saptanmadi. Oliim
meydana gelen grupta LAVi degeri istatistiksel olarak anlamli
derecede artmis (p=0,02) ve PALS degeri anlamli olarak azalmis
bulundu (p=0,004) (Tablo 2). P-degeri <0,05 olan NT-proBNP,
PALS ve LAVi tek degiskenli regresyon analizine dahil edildi. Tek
degiskenli regresyon analizinde p-degeri 0,05'ten kiiciik olarak
saptanan LAVi ve PALS coklu regresyon analizine dahil edildi.
PALS Cox regresyon analizinde en 6nemli prognostik belirleyici
olarak saptandi [tehlike orani (%95 giiven arahgi): 0,92 (0,84-
0,98); p=0,01] (Tablo 3).

Calismamizda PALS degerinin  kardiyak AL amiloidoz
hastalarinda NT-proBNP degerinden bagimsiz, sagkalimin en
onemli 6ngordiriicusi oldugunu tespit ettik.
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Tablo 1: iki grup arasindaki klinik demografi ve laboratuvar parametrelerinin karsilagtiriimasi

Degiskenler (S:E;::—;Ian
Yas, yil 63,1+7,6
Erkek, (%) 11 (48)
VKI, kg/m? 25,7+5,9
Kalp hizi atim/dk 81,2+19,0
Sistolik KB 108,4+17,9
Distolik KB 71,4+10,3
Atriyal fibrilasyon % 16 (59)
Laboratuvar degerleri

Hb mg/dL 13,1+1,86
Trombosit mg/dL 266,4+84,9
AST mg/dL 36,6+16,3
ALT mg/dL 41,6456
D. bilirubin mg/dL 0,15+0,1
Kreatin mg/dL 1,36+1,04
GFR mL/dk 51,1+5,7
Troponin-T ng/mL 0,05+0,1

NT-proBNP pg/mL

Serum Kappa mg/L 30,4+95,7
Serum Lambda mg/L 11,9+15,9
ilaglar

Furosemid, (%) 9 (56)
Aldosteron antagonisti, (%) 5 (56)

2042,6+£2432,4

Olen

(n=16) p-degeri
64,7+13,5 0,67
12 (52) 0,2
26,3+4,7 0,76
88,1+14,7 0,27
103,7+14,7 0,38
68+11,3 0,35
11 (41) 0,61
12,8+2,3 0,67
271,2498,6 0,88
66,9+11,7 0,33
78,2+4,7 0,35
0,15+0,06 0,83
1,51+0,89 0,66
35,5+10,6 0,26
0,1+0,2 0,29
6112,5+5530,6 0,02
47,1+£1311 0,68
23,2427.9 0,09
7 (44) 0,95
4 (44) 0,93

VKi: Viieut kitle indeksi, AST: Aspartat transaminaz, ALT: Alanin transaminaz, D. bilirubin: Direkt bilirubin, GFR: Glomertiler filtrasyon hizi, NT-proBNP: N-terminal B tip natritiretik peptid,

KB: Kan basinci, Hb: Hemoglobin

Tablo 2: iki grubun ekokardiyografi parametrelerinin
karsilagtirnimasi

Sag kalan  Olen

Degiskenler (h=21) (n=16) p-degeri
SVDSC mm 44,3+45,1 454483 07
SVSSC mm 30453 32+7,6 0,4

EF (%) 54,6+9,5 60,9+6,8 0,6

E 7,23+3,2 568+2,35 0,1

LV GLS (%) -109+3,89 -11,4+55 08

PALS (%) 9,85+8,3 21,2+12,5 0,004
LAVi mL/m? 30,9+6,7 39,1£11,2 0,02
Tapse 14,7+5,49 14,6+3,24 0,95

TY jet hizi m/sn 2,634+0,25 2,45+0,34 0,2

SVDSC: Sol ventrikil diyastol sonu ¢ap, SVSSC: Sol ventrikil sistol sonu cap, EF:
Ejeksiyon fraksiyonu, LV: Sol ventrikiil, GLS: Global boyuna gerileme, PALS: Pik atriyal
boyuna gerilme, LAVi: Sol atriyum vollim indeksi, Tapse: Trikuspit aniler plani sistolik
gezisi, TY: Trikiispit yetersizligi, E': Doku Doppler E dalgasi

AL amiloidoz diger bir adiyla primer amiloidoz
immunoglobulin hafif zincir proteinlerinin doku ve organlarda
yerlesmesiyle olusan sistemik bir hastahktir. Kemik iliginde
uretilen plazma hiicrelerindeki diskrazi sonucu monoklonal

lamda veya kappa serbest hafif zincirlerinin serum degerlerindeki
artis bu hastaligin gelismesinde ana etkendir. Doku veya organ
biyopsi orneklerinin polarize sk altinda Kongo kirmizisi ile
lekelenme g6stermesi altin standart tani ydntemidir (15).

AL amiloidozda amiloid fibrilleri MM gibi plazma
hiicrelerinin klonal olarak cogaldigi ve immiinoglobulin hafif
zincirleri irettigi bir siirecte olusmaktadir. insidansi yaklasik
olarak yillik 2,500-5,000 yeni olgu olarak belirlenmistir. AL
amiloidoz cogunlukla MM hastalarinda ortaya cikmakla birlikte
hangi hastada AL amiloidoz gelisecegi net bilinmemektedir.
MM hastalarinin sadece %?10'ununda sistemik AL amiloidoz
gelistigi gosterilmistir. Bu AL amiloidoz hastalarinin da yaklasik
%50-70'inde kardiyak tutulum gosterilmistir (5). AL amiloidoz
ortalama vyasi 65 olup erkeklerde daha sik rastlanmaktadir.
Kardiyak tutulum prognozun kot seyredecegini gdstermektedir.
Kardiyak tutulum sonrasi ortanca sagkalim sadece 6 ay olarak
tespit edilmistir (8).

Kardiyak tutulum sonucu restriktif KMP gelismektedir.
Her iki ventrikiilde de tutulum gelismektedir. Sol ventrikdl
deformasyon degerlendirmesinde apikal korunmus deformasyon
paterni karekteristik olup taniyi desteklemektedir (16).
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Tablo 3: Tiim hastalarin sagkalim analizi (n=37)

Tek degiskenli analiz

Cok degiskenli analiz

Degiskenler HR (%95 GA) p HR (9095 GA) p
PALS % 0,91 (0,83-0,97) 0,002 0,92 (0,84-0,98) 0,01
NT-proBNP (100 pg/mL artis) 1,0 (1,0-1,01) 0,05

LAVi mL/m? 1,05 (1,0-1,10) 0,04 1,02 (0,96-1,07) 0,37

HR: Tehlike orani, GA: Giiven araligi, PALS: Pik atriyal boyuna gerilme, LAVi: Sol atriyum voliim indeksi, NT-proBNP: N-terminal B tip natritiretik peptid

Kardiyak AL amiloidozda prognostik evreleme icin Mayo
Klinik 2004'te 2012'de modifiye prognostik evreleme sistemi
gelistirmistir. 2012 modifiye evreleme sisteminde serum
serbest hafif zincir degeri, NT-proBNP, ve troponin-T degerleri
kullaniimaktadir. Bu parametrelerde esik degerleri su sekildedir:
NT-proBNP >800 pg/mL, troponin-T >0,025 ng/mL, ve serum
serbest hafif zincir >18 mg/dL. Biitlin degerler esik altindaysa
sinif 1 herhangi bir deger esik lstlindeyse sinif 2 herhangi iki
deger esik lzerindeyse sinif 3 ve tiim degerler esik tizerindeyse
sinif 4 olarak siniflandinlmistir (8). Sinif 4 en kotli prognoza
sahip grubu temsil etmektedir (8).

Calismalar ekokardiyografi veya kardiyak MRG ile belirlenen
septum kalinhgi ve sol ventrikil fonksiyonlarinin da prognostik
onemini vurgulasa da prognostik siniflama sisteminde
gunlimiizde sadece laboratuvar parametreleri kullaniimaktir
(8,16,17).

Restriktif KMP'de sertlesmis sol ventrikiil miyokardi
sonucunda sol ventrikiil dolus basincinda artis meydana
gelmektedir. Sol ventrikiil dolus basincindaki artis sonucu kalp
yetmezligi gelismektedir. Bu hastalarda sol atriyal genisleme en
onemli progostik belirleyiciler arasinda sayiimaktadir. TTE'de sol
atriyal genisleme restriktif KMP ile seyreden hasta grubunda en
belirgin bulgu olmakla birlikte sol atriyal fonksiyonun bu hasta
grubunda 6nemi hala yerini almamistir. Artmis sol ventrikiil
basinci ile direkt iliskili olan sol atriyumda fonksiyon bozulmasi
sol atriyal genisleme baslamadan gelismektedir ve bu bozulma
artmis basinci direkt olarak pulmoner yataga yansitmakta ve
sonucta konjestif kalp yetmezligi gelismektedir. Sol atriyum
fonksiyonunu degerlendirmek icin kullanilan LAVi sadece artmis
sol atriyal vollimi belirlemekle birlikte sol atriyumun fazik
fonksiyonu olan rezervuar ve kontraksiyon evreleri hakkinda
bilgi verememektedir. Sol atriyal uzunlamasina deformasyon
glinimiizde sol atriyum fonksiyonlarini  degerlendirmede
kullanilan etkin bir 6lclim yontemidir. Bircok calismada sol
atriyum fonksiyonunun en iyi belirleyicisi olarak bulunmus ve
kolay tekrarlanabilirligi ve uygulanabilirligi sayesinde sol atriyum
fonksiyonunu degerlendirmede kullanilan etkin biryontem olarak
yerini almaya baslamistir (13,18,19). Biz de bu ¢alismamizda
restriktif KMP'ye yol acan kardiyak AL amiloidoz hastalarinda
sol atriyal fonksiyonu degerlendirmek ve prognostik dnemini
belirlemek icin sol atriyal uzunlamasina deformasyon yontemini
kullandik ve PALS degerini tiim degiskenlerden bagimsiz kardiyak
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AL amiloidozda prognozun en o6nemli belirleyicisi oldugunu
belirledik. Calismamiz kardiyak fonksiyonlari goriintiileme
yontemi ile degerlendirmenin 6nemini gdstermistir. Sol atriyal
fonksiyon kardiyak tutulum ve kardiyak fonksiyon bozukluguna
yol acan bu hastalikta ana prognostik belirleyici olmustur.
Calismamizin verileri dogrultusunda kardiyak tutulum gelisen
hastalarda prognostik evreleme sistemine biyobelirteclere ek
olarak sol atriyal deformasyon degerinin de dahil edilebilecegini
diisinmekteyiz.

Calismanin Kisithiliklari

Calismamizin geriye donik (retrospektif) olusu 6nemli
kisithliklarindandir.  Ozellikle TTE verilerine geriye doniik
ulasildigindan yetersiz goriintiiye sahip hastalar calisma disinda
birakilmistir. Calisma ayni zamanda geriye donik sagkalim takibi
ve olay gelisimin belirlemede zayif kalmistir. Calismanin bir baska
onemli kisithli§r da hasta sayisinin az olmasidir. Az hasta sayisi
sagkalim analizlerinin giiclini azaltmistir. PALS'nin kardiyak
AL amiloidoz hastalarinda prognostik ©nemini arastiracak
biiyiik popiilasyonlu ve ileriye doniik (prospektif), randomize
calismalara ihtiyac vardir.

Kardiyak AL amiloidoz mortalitesi yliksek hayati tehdit
eden 6nemli bir hastalktir. Prognozu belirlemek icin kullanilan
biyokimyasal belirteclerin yani sira kardiyak goriintilemenin
bu hasta grubunda prognozu belirlemede vyerini almasi
gerektigini distinmekteyiz. Sol atriyum fonksiyonu kardiyak
AL amiloidoz gibi restriktif KMP ile giden hastaliklarda belirgin
sekilde bozulmakta ve mortalite ve morbiditeyi belirgin
sekilde artirmaktadir. Sol atriyal gerilme 6l¢limi sol atriyum
fonksiyonlarini geleneksel degerlendirme metotlarina gore
daha etkin sekilde degerlendirmektedir. Kardiyak AL amiloidoz
hastalarinda PALS biyokimyasal belirteclere ek olarak siniflama
sisteminde kullanilabilir. Ayni zamanda hastalarda aralikli PALS
6lctimleri ile disfonksiyon erken belirlenebilir ve hastalar erken
ve etkin tedaviden fayda gorebilirler.
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