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Aritmojenik Kardiyomiyopati

ritmojenik kardiyomiyopati (AKM), genellikle sag ventrikGlin, bazen de sol ventrikllin miyokar-

dinin epikarttan endokarda dogru yag ve fibréz dokuyla yer degistirmesiyle karakterize, ventrikller
aritmi ve dzellikle genc hastalarda ani kardiyak 6lim ile iliskili olan kalitsal bir kalp kasi hastalgidir.#°
AKM'nin tahmini yayginugi cografi farkliiklara gére degisiklik gosterir. AKM'nin genel populasyondaki
prevalansi 1:5000 iken italya, Almanya gibi bazi Avrupa Ulkelerinde prevalansi 1:1000'%e kadar yiik-
selebilir.””" Ani kardiyak 6lUm cogunlukla ilk belirti olabildiginden ¢ogu popUlasyonda hastalik preva-
lansi oldugundan dustik tahmin edilmektedir.*6! Prevalansin ylksek oldugu bdlgelerde hastalik geng
atletler arasindaki ani kardiyak 6lim olgularinin énde gelen nedenidir.#64¢" Muhtemelen hormonal
farkUlklara ikincil hastalik erkeklerde daha sik gorGlir ve siklikla ortalama baslangig yasi yasamin 2-4.
dekadindadir. Hastalik erkeklerde saptandiginda daha kotd prognozludur.”

Hastalik ilk kez 1982 yilinda Marcus ve ark. tarafindan sag ventrikll miyokardinin tutuldugu ve sag
ventrikdl kokenli tasikardi ile seyreden 24 hastalik bir serinin elektrofizyolojik ve klinik bulgularinin
yayimlanmasi Uzerine tanimlandi.*¢? Baslangicta hastaligin, sag ventrikil miyokardinin gelisiminde
konjenital bir defekt sonucu olustugu dustnuldiginden adlandinlirken “displazi (aritmojenik sag
ventrikul displazisi)” terimi kullanilmistir.*¢2 1988 yilinda, Thiene ve ark. aritmojenik sag ventrikl
kardiyomiyopatisine bagli genclerde efor sirasinda ani kardiyak 6lGm izlenen baska bir hasta serisini
yayinlamistir.?® Daha sonra kardiyak dezmozomlarda genetik bir kusurdan kaynaklandigi kesfedilince
hastalik, displazi (konjenital bir anomali) olarak degil de bir kardiyomiyopati olarak siniflandintmistir.
1994 yiindan bu yana Avrupa kokenli yayinlarda ve yine Amerikan Kalp Cemiyeti tarafindan da kar-
diyomiyopati olarak siniflanmaktadir.43

ilk basta 6zellikle sag ventrikiil tutulumu ve malign ventrikiiler aritmilere odaklanan “aritmojenik
sag ventrikll kardiyomiyopatisi” olarak adlandinlmasina yol acan klinik paradigmanin bu kadar
sinirll olmadigi ve gizli (concealed) veya subklinik fenotiplerin ve hatta biventrikiiler veya sol
ventrikdl tutulumun baskin oldugu tiplerin oldugunun ortaya ¢ikmasiyla "aritmojenik sol vent-
rikliler kardiyomiyopati (ASoVKM)", “sol ve/veya sag dominant kardiyomiyopati”, “aritmojenik
dilate kardiyomiyopati” ve en son olarak da “aritmojenik kardiyomiyopati (AKM)" terimleri kulla-
nilmistir, 1463

itk tanimlamalarda, hastaligin patognomonik 6zellikleri alt duvarda, apekste ve sag ventrik(il infundi-
bulum bélgesinde tanimlandigindan bu U¢ bdlge "displazi Gcgeni” olarak adlandirilmistir.*64 Sag vent-
rikUl tutulumu belirgin olan hastalarda sag ventrikllden kaynakl yani sol dal blogu morfolojisindeki
ventrikller aritmiler saptanir. Bu nedenle sag ventrik(l kokenli erken vuru (sol dal morfolojisinde) veya
AKM'nin diger elektrokardiyografi (EKG) bulgular olan hastalarda ekokardiyografi laboratuvarinda sag
yapilarin degerlendirilmesi sirasinda daha dikkatli olunmalidir. Tipik EKG bulgulari arasinda V1-V3'te
T dalga negatifligi ve sag prekordiyal derivasyonlarda S dalgasinin genislemesi (terminal aktivasyon
gecikmesi) yer alir.#°

Hastaligin astinda daha az gorllmesine ragmen daha ¢ok bilinen EKG bulgularindan biri de epsilon
dalgasidir. Epsilon dalgasi QRS kompleksinin sonu ile T dalgasinin basi arasinda gortlen elektriksel
sinyaldir; yag ve fibroz yag dokusu icinde canli kalan miyokart adaciklannin aktivitesini yansitir (Sekil
85).46¢ Sag ventrikll tutulumun belirgin oldugu hastalarda QRS kompleksinin daha genis oldugu (sol
prekordiyal derivasyonlardan yaklasik > 25 msn daha genis) sag prekordiyal derivasyonlarda gorilir-
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Sekil 85. (R) Aritmojenik kardiyomiyopatisi olan hastanin epsilon dalgalan (oklar), V1-V3 T negatifligi ve
S dalgasindaki genisleme izlenmektedir. (B) Ayni hastanin basvuru sirasindaki ventrikiler tasikardi rnegi

izlenmektedir.

ken; sol ventrikil tutulumu dominant formlarda ise sol ve/veya
inferiyor derivasyonlarda gorGlir.#6¢ Sol ventrikil tutulumunu
isaret eden EKG degisiklikleri arasinda ekstremite derivasyonlarda
distk QRS voltaji bulunmasi yer alir ve ekokardiyografik deger-
lendirme yapilirken bilinmesi gereken bulgulardan biridir.46546¢
Hastaligin EKG bulgularini bilmek ve not etmek gorlntlleme
yontemlerinin izlemde kullanilmasi/tekrarlanmasi agisindan da
onemlidir.#7

AKM, kalitsal kardiyomiyopatiler arasinda muhtemelen spesifik
tani kriterlerinin olmamasi, hastalik ekspresyonunun farklilik gés-
termesi ve akrabalar arasi penetransin oldukca degisken olmasi
nedeniyle tani konulmasi en zor kardiyomiyopatidir.“¢® Biyopsi,
cerrahi veya otopsi yoluyla elde edilebilen histolojik ¢rnekleme
ile kesin patolojik taninin konulabilmesi tanida ana problemdir.
Dolayli tani kriterleri farkli kardiyak gortntileme yontemleri ile
elde edilebilir.#67468

Patofizyolojik Ozellikler

AKM'nin ayirici histopatolojik 6zelligi sag ventrikllin miyokart
hicrelerinin kaybi ve bu hiicrelerin yerine yag veya yag ve fibroz
dokunun gecmesidir. Olmus olan miyozitlere eslik eden bol-
gesel iltihabi infiltrasyon alanlarinin (daha gok T lenfositlerden
olusan) gérilmesi sonucu patolojik olayin immunite aracilikli
bir mekanizma olabilecedi dUstntlmustir. Yag ve fibréz skar
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dokusu sag ventrikll epikardindan baslayip endokarda dogru
ilerleyerek sag ventrikil serbest duvarinin incelmesine ve anev-
rizmatik dilatasyonuna yol agar."2%4¢8 Tutulum segmental, dagi-
nik veya parga parca olabilir. Sol ventrikil tutulumu olgularn
yarisindan fazlasinda bulunur ve tipik olarak subepikardiyumda
veya orta miyokartta bulunur ve siklikla posterolateral bol-
gede sinirlidir fakat sirkumferansiyel dagiim da gdsterebilir.#6*
Septum az sayida olguda etkilenir ve etkilendiginde de genel-
likle septumun sag tarafi etkilenir. Yag infiltrasyonu saptanmasi
net bir taniya ulasmak icin yeterli degildir ve olmamasi da taniyi
ekarte ettirmez. Yer degistirme tipi fibrozis ve miyozitlerde
dejeneratif degisiklikler esastir.*® Miyozit hasariyla birlikte inf-
lamatuvar hicre kiimeleri siklikla hastaligin erken evrelerinde ve
hastalik strecinde goralir ve miyokarditi taklit eder.“¢* Mutant
dezmozomal proteinler tarafindan hicre baglantilarinin meka-
nik ve/veya fonksiyonel olarak nasil bozuldugu ve kardiyomiyo-
zit 6lumUne ve ardindan fibroz ve adipoz doku ile yer degisimine
nasil neden oldugu halen net bilinmemektedir.*¢’ Anormal hiic-
re-hlcre adezyonunun yani sira anormal hicre igi sinyal yolak-
lan da (Wnt ve Hippo/YAP) apopitoz, adipogenez ve fibrogenez
ile iliskilendirilmistir. Sadece hlcre adezyon molekullerinin degil
iyon kanallarinin da yeniden sekillenmesinin bozulmus mekanik
ve anormal elektriksel eslesmeyi (coupling) meydana getirdigi
ve boylece aritmilere yatkintgin arttigi 6ne strdlmistdr.4°
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Tablo 26. Aritmojenik kardiyomyopati stiphesi olan veya kesinlesmis hastalarda onerilen kantitatif standart ve ileri

ekokardiyografik parametreler (ilgili kesim noktalariyla birlikte)

Parametre Asagidaki durumlarda anormal
PUE SaVCY (mm)? >29
indekslenmis PUE SaVCY (mm/m?)? >16

PKE SaVCY (mm)? >32
indekslenmis PKE SaVCY (mm?2) >18

SaV bazal gap (mm) > 41

SaV fraksiyonel alan degisikligi (%)? <40
TAPSE (mm) <17

SaV serbest duvarinin longitudinal straini (%) - %23 den dustik
SaV mekanik dispersiyonu (Zirve straine kadar gecen strenin standart sapmasi) (ms) > 25-30°

3B EKO SaVEF (%) <40

SoV global longitudinal strain (%)

-%18 den duslk

32010 Gorev Glictrniin mindr kriterleri, ®Ug kesitli model ve alti kesitli model.

3B. 3 boyutlu; EF, ejeksiyon fraksiyonu; EKO, ekokardiyografi; PKE, parasternal kisa eksen; PUE, parasternal uzun eksen; SaV, sag ventrikil; SaVCY, sag ventrik{l
cikim yolu; SoV, sol ventrikll; TAPSE, trikUspit anuler plan sistolik yer degistirme; SaVEF, Sag ventrikll ejeksiyon fraksiyonu.

Haugaa KH, Basso C, Badano LP, et al.; EACVI Scientific Documents Committee, EACVI Board members and external reviewers; EACVI Scientific Documents
Committee, EACVI Board members and external reviewers. Comprehensive multi-modality imaging approach in arrhythmogenic cardiomyopathy-an expert
consensus document of the European Association of Cardiovascular Imaging. Eur HeartJ Cardiovasc Imaging. 2017;18(3):237-253.

Molekiiler Genetik Ozellikleri

Dezmozomlar, hicreler arasi baglanti ve haberlesmeyi saglayan,
simetrik, kompleks, multiproteinli yapilardir. AKM'li hastalarda
en stk dezmozom gen mutasyonlari gorlir. Patojenik veya olasi
patojenik varyantlar, AKM tanisi alan hastalarin %60 kadarinda
tanimlanabilir.#’" AKM'li hastalarda dezmoplakin gen mutasyon-
larinin bazilar erken sol ventrikil tutulumu saptanmasi ile iliski-
liyken, bazi fosfolamban mutasyonlari ise intraselller kalsiyum
akiminda degisikliklere yol agarak aritmik olaylara daha belirgin
yatkinlk olusturur.#’'472 Sadece dezmozomlari kodlayan genler
degil, dezmozomu kodlamayan genlerdeki mutasyonlar da AKM
ile iliskili bulunmustur.

Klinik Prezentasyon

Hastaligin ilk evresindeki bir hasta aritmi ile bagvurabilir. Ozellikle
belirgin ventrikller disfonksiyon yoklugunda bir hastada vent-
rikller aritmi saptaniyorsa AKM mutlaka akla gelmelidir.4’® En
sik basvuru belirtileri siklikla carpinti, bas donmesi ve senkop-
tur. Eforla iliskili olmayan ve istirahat etmekle gegmeyen atipik
gogus agnisi hastalarda rapor edilmis bir diger basvuru seklidir.
G6gus agnsinin altinda yatan mekanizma belli dedildir, hastali-
gin aritmik veya ‘sicak’ evresindeki inflamasyona bagli olabilir; bu
hastalarda koroner arter hastaligini yine de ekarte etmek gere-
kebilir.#6” Nefes darligi, pretibiyal 6dem gibi belirtiler daha az sik-
lkla hastalgin ilerlemis evrelerinde veya hastaligin sol ventrikil
dominant veya biventriktler tutulumlu tiplerinde olur.” Hastaligin
en onemli 6zelliklerinden birisi de ilerleyici olmasidir. Bu nedenle
zamanla hastaligin ilerlemesi sonucu hastalarda farkli semptom-
lar ortaya cikabilir.'1472

Tani

AKM tanisi koymak icin tek basina yeterli ve spesifik bir altin
kriter olmadigi igin farkl tanisal tetkiklerden elde edilen bilgiler
kullanilmaktadir. Tanisal calismanin ana unsurlar arasinda EKG,

holter EKG monitérizasyonu, kardiyak gérdntileme yontemleri,
genetik testler ve belirli durumlarda endomiyokardiyal biyopsi
sayilabilir.

2010 yiinda uluslararasi arastirmacilarin bir araya gelmesi ile 1994
Gorev GUcl (Task Force) tarafindan Onerilen kriterler gézden
gegirilmistir.#”¢ O zaman tanimlanan kriterler (2010 Gorev Glict
Kriterleri) hastaligin 6zellikle sag ventrikll tutulumu belirgin olan
formunun tanisinda halen kullanilmaktadir. Hastaligin tanisinin
konulabilmesi icin yapisal, histolojik, elektrokardiyografik, aritmik
ve genetik alt basliklarina gére onerilen bu kriterler ayni zamanda
major ve mindr alt gruplara aynilmistir. Farkli kategorilerden iki
major veya bir major ve iki mindr veya dort mindr kriterin bulun-
masi halinde "kesin AKM", bir major ve bir mindr veya ¢ mindr
kriterin bulunmasi halinde "sinirda AKM" ve bir major veya iki
mindr kriterin bulunmasi halinde "olasi AKM" tanisi konulmak-
tadir. 2010 yiinda yenilenen tani kriterleri tanidaki spesifisiteyi
artirabilmis olsa da Ozellikle hastalgin erken evrelerinin sapta-
nabilmesi agisindan hala distk sensitiviteye sahiptir.! Ayirici tani
kriterlerinin cogu saglkl bireyleri hastaliktan etkilenen kisilerle
karsilastiran galismalardan elde edildiginden, AKM'yi sag kalp
yapilarini etkileyen diger aritmojenik hastaliklardan ayirmanin
spesifitesi de dlsUktir.#68

2017 yiinda Avrupa Kardiyoloji Dernegi Goérintlleme Grubu
tarafindan ortaya konulan bir uzlasida ¢oklu gériintlileme yon-
temlerinin tanida kullanimi konusunda yol haritalan gizilmis-
tir. 2017 Avrupa Kardiyoloji Dernegi Gortntuleme Grubu, 2010
Gorev GUcU tarafindan sunulan kriterlerden farkli olarak gtinlik
hayatta sik kullanilan trikUspit anuler plan sistolik yer degisimi
(TAPSE), sag ventrikll bazal gapi ve daha gelismis gortintlileme
laboratuvarlarinda kullanilan strain gérintileme ve G¢ boyutlu
(3B) ekokardiyografi ile degerlendirilen sag ventrikil ejeksiyon
fraksiyonu (SaVEF) igin tanisal 6lcim degerlerini belirlemistir
(Tablo 26). Video 5, Sekil 86A ve 2B'de AKM'li bir hastada SaV'de
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Sekil 86. AKM'li bir olgunun (A) 2 boyutlu transtorasik ve (B) strain ekokardiyografi gériintilerinde sag ventrikiiliin genislemis
oldugu, ejeksiyon fraksiyonun ve strain degerlerinin azaldigi, sag ventrikil duvarlan arasinda mekanik dispersiyonunun ise arttigi
izlenmektedir.

SaA, Sag atriyum; SaV, Sag ventrikil; SoV, Sol ventrikdl.

genisleme, disiuk SaV serbest duvar straini ve SaV sistolik dis-
fonksiyonu izlenmektedir.

2020 yiinda uluslararasi uzman konsensusu olarak yayimlanan
ve Padua kriterleri olarak da bilinen AKM'nin sol ventrik{l tutulu-
munu da icerecek sekilde yeni kriterler sunulmustur ancak genis
bolgelerde yapilan calismalarla bu kriterlerin gecerliligi henlz test
edilmemistir.” Bu uzlasida hastalk ayrica Ug fenotipe ayrilmis-
tir: 1. Fenotipik baskin-sag varyant (klasik AKM fenotipi, baskin
sag ventrikdl tutulumu ile karakterizedir; sol ventrikl tutulumu
yoktur); 2. Biventrikuler varyant (hem sag ventrikiil hem de sol
ventrikil tutulmustur) ve 3. Baskin-sol varyant (aritmojenik sol
ventrikdl kardiyomiyopatisi olarak da adlandirilir; sol ventrikdl
tutulumu ile karakterizedir, sag ventrik(l tutulumu yoktur).47
Padua kriterlerinde boylece hastaligin hem farkl fenotipik var-
yantlari hem de sol AKM'nin tani kriterleri tanimlanmistir.4”®
Yine bu uzlasida tanisal kriterler; morfo-fonksiyonel ventrikUler
anormallikler, yapisal ventrikdler anormallikler, elektrokardiyog-
rafik depolarizasyon degisiklikleri, repolarizasyon degisiklikleri,
ventrikuler aritmiler ve ailesel/genetik faktorler olmak Uzere alti
kategoriye ayrilmistir. 2020 Padua kriterlerinin diger bir yeniligi,
doku karakterizasyonu icin kardiyak manyetik rezonans (KMR)
bulgularini kriterlere dahil etmis olmasidir. Gadolinyumlu KMR
ile yapilan doku karakterizasyonunda saptanan her iki ventrik(l
miyokardinin yag-fibroz doku ile yer degistirmesi endomiyokar-
diyal biyopsi (EMB) ile ylksek bir uyum géstermistir ve gado-
linyumun sag ventrikll, sol ventrikll veya her ikisindeki dagilimi
sayesinde AKM'nin farkli fenotipik varyantlarinin tanimlanmasi
mumkun olabilmektedir.47¢
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Padua kriterleri, kullanilan testin kendi normallerine gore vicut
ylzey alani da g6z onlne alinarak degerlendirilmesini ve bir
bulgunun anormal olup olmadigina bu cercevede karar veril-
mesini 6nermistir (Tablo 27). Padua tani kriterleri, 2010 gorev
glcl kriterlerine benzer sekilde majér ve minor olarak ayrilir ve
tani; yerine getirilen kriter sayisina gore olasi, sinirda veya kesin
olarak degerlendirilir. Ancak AKM tanisina ulasmak icin en az
bir morfo-fonksiyonel veya yapisal kriterin (major veya mindr)
karsilanmasi gerekmektedir (Tablo 27). Ayrica her kategori
icin yalnizca bir major veya minor kriterin dikkate alinabilmesi
onemlidir. Video 6 ve Sekil 87de Gorev GUcU kriterleri tarafin-
dan dénerilen EKO kriterlerini karsilayan SaV hipokinezisi ve sag
ventrikll ¢ikim yolu (SaVCY) genislemis olan hasta izlenmek-
tedir.

Tanida Ekokardiyografi

Transtorasik ekokardiyografi (TTE) AKM tani ve takibinde ilk
tercih edilecek gorintileme yOntemidir ancak bu konuda
uzman kisiler tarafindan degerlendirme yapilmalidir. Ekokardi-
yografik degerlendirme standart bir rutin yaklasima gore daha
detayli bir degerlendirme gerektirir.4¢” Sag ventrikdl ¢ikim yolu-
nun sternumun hemen altinda bulunmasi sonucu proksimal
yapilar icin akustik pencereyi daraltmasi ve ayni zamanda sag
ventriklin kompleks seklinin segmental degerlendirilmesini
zorlastirmasi nedeniyle AKM tanisinin konulmasinda zorluklar
yasanabilir.#7 Hem karmasik sag ventrikll anatomisi nedeniyle
hem de ayni zamanda sag ventriklin artan ylke daha hassas
olmasi nedeniyle sag ventrikll fonksiyonunun kantitatif ana-
lizi de zordur. Hastaligin tipik morfolojik 6zelligi, sag ventrikal
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Tablo 27. “Padua kriterleri”

SaV Tutulum Kriterleri

SoV Tutulum Kriterleri

I. Morfo-fonksiyonel ventrikiler anormallikler

2B EKO, KMR-G veya anjiyografi ile:

Major

e Bolgesel SaV akinezisi, diskinezi veya ‘bulging'e ek olarak
asagidakilerden biri:

- Global SaV dilatasyonu (yas, cinsiyet ve VYA igin gorintlleme
testine 6zgli monogramlara gére SaV DSH'de artis)

veya

- Global SaV sistolik disfonksiyonu (yas ve cinsiyete gore
goriintlileme testine 6zgli monogramlara gére saVEF'de azalma)

Minor
e Bolgesel SaV akinezisi, diskinezi veya SaV serbest duvarinda
anevrizma

2B EKO, KMR-G veya anjiyografi ile:

Minor

e Global SoV sistolik fonksiyon bozuklugu (SoVEF'nin depresyonu
veya ekokardiyografik global longitudinal strainin azalmasi),
SoV dilatasyonu olsun veya olmasin (yas, cinsiyet ve VYA igin
goruntileme testine 6zgli nomogramlara gére SoV DSH'de artis)

Minor
e Bolgesel SoV hipokinezisi veya SoV serbest duvari, septum veya
her ikisinin akinezisi

Il. Yapisal miyokardiyal anormallikler

KMR-G'ye gore:

Major
e >1 SaV bdlgesinin / bdlgelerinin transmural LGE'si (stria modeli)
(2 ortogonal gériniimde inlet, outlet ve apeks)

EMB'ye gdre (sinirli endikasyonlar):
Major

e >1 Ornekte yag dokusu olsun veya olmasin miyokardin fibroz
doku ile yer degistirmesi

KMR-G'ye gore:

Major

e Serbest duvarin veya septumun veya her ikisinin (subepikardiyal
veya mid-miyokardiyal) =21 Bull's Eye segmentinin (2 ortogonal
goriiniimde) SoV LGE tutulumu (septal kavsak LGE harig)

11l. EKG repolarizasyon anormallikleri

Major

® Sag prekordiyal derivasyonlarda (V1, V2 ve V3) veya tam pubertal
gelisimi olan bireylerde (tam RBBB yoklugunda) negatif T
dalgalar.

Minor

e Pubertalgelisimitamamlanmis bireylerde (tam RBBB yoklugunda)
V1 ve V2 derivasyonlarindaki negatif T dalgalan

e Tam RBBB varliginda pubertal gelisimini tamamlamis bireylerde
V1, V2, V3 ve V4'te negatif T dalgalar.

Minor
e Sol prekordiyal derivasyonlarda (V4-V6) tam LBBB olmadan
negatif T dalgalar

IV. EKG depolarizasyon anormallikleri

Minor

e Sag prekordiyal derivasyonlarda (V1'den V3'e) Epsilon dalgasi

e V1, V2 veya V3'te (tam RBBB yoklugunda) S dalgasinin en alt
noktasindan R’ dahil QRS'nin sonuna kadar 6lgulen QRS terminal
aktivasyon sUresi = 55 ms

Minor

e Ekstremite derivasyonlarinda distk QRS voltajlan (<0,5 mV
tepeden tepeye) (obezite, amfizem veya perikardiyal efiizyon
olmadiginda)

V. Ventrikiler aritmiler

Major
e Sik ventrikller ekstrasistoller (24 saatte >500 adet) veya LBBB
morfolojisinde sureksiz veya strekli ventrikller tasikardi

Minor

e Sik ventrikller ekstrasistoller (24 saatte >500 adet) veya LBBB
morfolojisinde inferior aksli (“SaVCY paterni”) stireksiz veya stirekli
ventrikUler tasikardi

Minor

e Sik ventrikliler ekstrasistoller (24 saatte >500 adet) veya
RBBB morfolojili (“fasikuler patern” haric) stireksiz veya strekli
ventrikUler tasikardi
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Tablo 27. Padua Kriterleri (devami)
SaV Tutulum Kriterleri
VI. Aile éykisii/genetik

Babur Guler ve ark. Kardiyomiyopatilerde Multimodalite Gériintlileme

SoV Tutulum Kriterleri

Major

e Tani kriterlerini karsilayan birinci derece akrabada AKM'nin
dogrulanmasi

e AKM'nin birinci derece akrabada otopside veya ameliyatta
patolojik olarak dogrulanmasi

e Degerlendirme altindaki hastada patojenik veya olasi patojenik
AKM mutasyonunun tanimlanmasi

Minor

e Aile tyesinin tani kriterlerini karsilayip karsilamadigini belirlemenin
muUmkin veya pratik olmadigi birinci derece akrabada AKM
oykusU

e Birinci derece akrabada AKM stiphesi nedeniyle erken ani 6lUm
(<35 yas)

e ikinci derece akrabada patolojik olarak veya tani kriterleri ile
dogrulanmis AKM

2B EKO, 2 boyutlu ekokardiyografi; AKM, Aritmojenik kardiyomiyopati; DSH, Diyastol sonu hacim; EMB, Endomiyokardiyal biyopsi; LBBB, Sol dal blogu; KMR-G,
Kardiyak manyetik rezonans gorintileme; LGE, Geg gadolinyum tutulumu; RBBB, Sag dal blogu; SaV, Sag ventrikil; SaVCY, Sag ventrikul gikim yolu; SaVEF,
Sag ventrikll ejeksiyon fraksiyonu; SoV, Sol ventrikl; SoVEF, Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu; VYA, Vicut ylzey alani

Corrado D, Perazzolo Marra M, et al. Diagnosis of arrhytmogenic cardiomyopathy: The Padua criteria. IntJ Cardiol. 2020;319:106-114.

Mattesi G, Cipriani A, Bauce B, Rigato |, Zorzi A, Corrado D. Arrhythmogenic Left Ventricle Cardiomyopathy: Genotype- Phenotype Correlations and New

Diagnostic Criteria. J Clin Med. 2021;10(10):2012.

Sekil 87. Aritmojenik kardiyomiyopatili bir olgunun trans-
torasik ekokardiyografi goriintiillemesinde parasternal uzun
aks penceresinde sag ventrikiil cikim yolunun genisledigi
izlenmektedir.

bolgesel duvar hareket anormallikleri veya global sag ventrik(l
disfonksiyonu veya sag ventrikll dilatasyonu gortlmesidir.4¢”

2010 Gorev GUcl kilavuzunda kardiyak goruntllemede kriter
olarak yapisal bozukluklar bastiginda 2B ekokardiyografi ile major
kriter olarak; bolgesel sag ventrikll akinezi, diskinezi veya anev-
rizmasi saptanmasina ek olarak bu 6zellige eslik eden parasternal
uzun eksende SaVCY capinin = 32 mm (= 19 mm/m?), paraster-
nal kisa eksende SaVCY ¢apinin = 36 mm (= 21 mm/m?) olmasi

5106

Sekil 88. Aritmojenik kardiyomiyopati kesin tanili bir hastanin
KMR'de bazalde diskinezi (beyaz ok) ve apikalde anevrizmasi
(siyah ok ) izlenmektedir. SaV: Sag ventrikil

veya sag ventrikll fraksiyonel alan degisiminin < %33 olmasi belir-
lenmistir. Bir baska deyisle tanida sag ventrikll cikim yolu caplari
veya sag ventrikUl fraksiyonel alan degisimi tek basina degil ancak
sag ventrikllde akinezi, diskinezi veya anevrizmaya eslik etmesi
durumunda tanisaldir. SaVCY caplarninin parasternal uzun eksende
> 29 mm fakat < 32 mm (= 16 mm/m? ile < 19 mm/m? ara-
sinda), parasternal kisa eksende ise = 32 mm fakat < 36 mm (=
18 mm/m?ile < 21 mm/m? arasinda) olmasi veya sag ventrik{l
fraksiyonel alan degisiminin > %33 fakat < %40 olmasi ise yine
sag ventrikilde bolgesel bir hareket bozukluguna eslik ettigi tak-
tirde minor kriter olarak kabul edilmektedir. 2010 kriterlerinde sag
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4 mindr 4 mindr

—_—

2 mindr 2 mindr
e
—'}
1 majér+ 1 majér+
2 mindrveya 2 mindrveya
3 mindr 3 mindr
e e

2 mindrveya
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[ Majdr yapisal sol ventrikil kriteri

EK OLARAK

Aritmojenik Kardiyomiyopati'ye
neden olabilecek olasi patojenik
Jeyapatojenik sen mutasyonu

!

ARITMOJENIK SOL
VENTRIKUL
KARDIYOMIiYOPATISI

2 majorveya

Sekil 89. Aritmojenik kardiyomiyopati fenotipik varyantlar icn tanisal akis semasi.

2020 Uluslararasi kriterlerine (Padua kriterleri) gére aritmojenik kardiyomiyopati tanisi icin kategori I' den (yani morfo-fonksiyonel
anormallikler) veya Il'den (yani yapisal anormallikler) majér veya minor en az bir kriterin karsilanmasi gereklidir. Olasi, sinirda veya
kesin biventrikdler aritmojenik kardiyomiyopati tanisi icin, hem sag hem de sol ventrikiile ait 21 morfo-fonksiyonel ve/veya yapisal
kritere ek olarak kalan kriterler ya sag ventrikil ya da sol ventrikil tutulumuna ait olabilir.

ventrikll ¢ikim yolunun en sik ve baslangicta tutulan bolgelerden
olmasi nedeniyle genisligi icin kriterler konulmusken, sag ventrik{l
bazal capina dair bir kriter bu uzlasida yer almamustir.*63> Genotip/
fenotip calismalarinin baslangicta izole veya baskin sag ventrikGl
hastaligi olarak tanimlanan AKM'de sol ventrik{l tutulumunun da
stk goruldigini agiga gikarmasi ve hatta sol ventrikdl tutulumun
bazi mutasyon taslyicilarinda erken evrelerde baskin 6zellik olarak
saptanmasi halen kullanilmakta olan 2010 Goérev GlcU kriterlerin-
deki bir eksiklik olarak vurgulanmustir.*6® 2010 tani kriterlerinin bir
diger eksikligi ise sag ventriktlile ilgili anormalliklerin sag ventrikil
sistolik disfonksiyonu zemininde tanimlanmasiydi, yani hastaligin
erken evresini saptamak icin yeterince duyarli olmamasiydi.

2020 Padua kriterlerinde 2010 Gorev Gucu kriterlerinden farkli
olarak morfo-fonksiyonel degisiklikler kismina sag ventrikilde

global dilatasyon/disfonksiyon olmaksizin izole bélgesel duvar
hareket kusuru saptanmasi minor kriter olarak eklenmistir.
Onemli bir oranda hastanin sag ventrikiil hacminde artis ve/
veya sistolik fonksiyonlarinda azalma olmaksizin sag ventrikil
bolgesel fibréz-yad dokusu degisimi oldugunun saptanmasi
lizerine bu kriter dnerilmistir. Ustelik bolgesel sag ventrikil
diskinezi veya akinezi saptanmasinin tanisal spesifisitesi de
yUksektir.478

Padua kriterlerinde yine 2010 kriterlerinden farkl olarak sol
ventrikl tutulumu da tanimlanmustir. Sol ventrikGl dilatasyonu
ile birlikte veya birlikte olmaksizin global sol ventrik(l sistolik
fonksiyon bozuklugu mindr kriter olarak eklenmistir. Bu sistolik
disfonksiyon gostergesi olarak da sol ventrik(l ejeksiyon frak-
siyonunun (SoVEF) depresyonu veya strain ekokardiyografi ile
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global longitudinal strainin azalmasi yer almistir. Yapilan calis-
malarda sol ventrikUl sistolik disfonksiyonu; SoVEF'nin ekokar-
diyografi ile < %55 olmasi, KMR ile atlet olmayan bireylerde <
%57, atletlerde ise < %58 olmasi olarak tanimlanmistir.#79-481
Sol ventrikdl dilatasyonu igin ise kullanilan gorintileme yén-
temlerinin sinirlarina gére karar verilmesi énerilmistir. Bolge-
sel sol ventrik(l hipokinezisi veya sol ventrikll serbest duvari,
septum veya her ikisinin akinezisi ayr bir mindr kriter olarak
eklenmistir (Tablo 27 ve Sekil 88).

Tanida Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme

Kardiyak manyetik rezonans géruntlleme, ekokardiyografiye
kiyasla tani icin daha yUksek verim saglar, ¢inki KMR miyo-
kart dokusunu daha dogru tanimlar. Sag ventrikGli gortntd-
leme yetenegi ve fibroz-yadli infiltrasyonu ayirt etme yetenedi
acisindan da ekokardiyografiden Gstindlr. 2010 Gorev GlcU
KMR'de, bolgesel sag ventrikil akinezisi, diskinezisi veya sag
ventrikUl kontraksiyonunda dissenkroni bulgularindan birisine
sag ventrikul diyastol sonu hacim/vlcut ytzey alani oraninin
erkeklerde = 110 mL/m?, kadinlarda ise = 100 mL/m? saptan-
mas! ya da SaVEF < %40 saptanmasinin eslik etmesini major
kriter olarak belirlemistir.#’# Sag ventrikil bolgesel duvar hare-
ket kusuruna sag ventrikll diyastol sonu hacim/vicut ylzey
alani oraninin erkeklerde = 100 mL/m? fakat < 110 mL/m?,
kadinlarda ise = 90 mL/m? ancak < 100 mL/m? olmasi veya
SaVEF'nin > %40 ancak < %45 olmasi ise KMR goriintileme-
deki minor kriterler olarak yer almistir.#’4 Normal referans degeri
olarak gosterilen erkek igin 100 mL/m?, kadin icin 90 mL/m?
sag ventrikul diyastol sonu hacmi 2010 Goérev GucU kriterlerinin
spesifisitesi konusundaki en blyUk elestirilerden biridir. ClnkG
ozellikle fizyolojik adaptif degisikliklerin belirgin saptandidi hem
sag ventrikil hem de sol ventrikilde dilatasyonun saptandigi
atlet kalbinin fizyolojik degerleri ile 2010 Gérev GlcU kriterin-
deki patolojik olarak belirlenen rakamlar értlsmektedir.4”® Bu
baglamda sporcu kalbinde daha 6nceki calismalarda belirlen-
mis olan sag ventrikll hacmi icin uygun referans degerlerinin
Ustlndeki bir artis durumunda AKM tanisi dtstntlmelidir. #8481
Ozellikle kirek sporlarinda sag ventrikiil hacim artisi daha da
belirgindir ve bu profesyonel sporculara yanlisikla AKM tanisi
konulmamalidir.

2010'da Goérev Glcl miyokarttaki yag ve fibroz yer degistirme
icin EMB kriterini tanimlarken KMR ile non-invaziv olarak
yag ve fibroz doku karakterizasyonu yapilmasini tani kriterle-
rine eklememistir. 2010 Gorev Glcl tarafindan KMR ile doku
karakterizasyonu yapilmasi konusunda henlz sinirli tecriibe
bulunmasi, yeterince glvenilir bir yontem olmadigi ve spesi-
fisitesinin dUsUk oldugunun dustnidlmesi nedeniyle tanida bir
kriter olarak kullanilmamistir.4”® 2020 Padua kriterlerinde KMR
veya ekokardiyografi ile sag ventrikllde bolgesel diskinezi,
akinezi, anevrizma saptanmasi mindr morfo-fonksiyonel kriter
olarak eklenmistir. Bu kriterin KMR i¢cin major degil de mindr
olarak sunulmasindaki neden bazi yanlis yorumlamalarin has-
talik tanisini abartabilecek olmasidir. 2020 Padua kriterlerine
gore KMR ile miyokardiyal doku karakterizasyonunda iki orto-
gonal gortntlde = 1 sag ventrikll bolgesini etkileyen trans-
mural gadolinyum tutulumu/fibrozis olmasi (yag dokusu ile
yer degistirme olsun ya da olmasin) major yapisal kriter olarak
belirlenmistir. ince sag ventrikiil duvarinin spektral ¢6zin{irld-
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gunan dustik olmasi ve uygun olmayan kontrast/guriltt orani
nedeniyle sensitivitesi dislk olabilse de bu bulgu ylksek spe-
sifisiteye sahiptir.482

Sekil 88'te AKM kesin tanili bir hastanin KMR'de bazalde diskinezi
ve apikalde anevrizmasi izlenmektedir. Video 7, 8 ve 9'da AKM'li
bir hastanin KMR 4 bosluk (Video 7) ve kisa eksen gériintlle-
rinde (Video 8 ve 9) sag ventriklilde diskinezi, anevrizmatik poslar
izlenmekte, sag ventriklllin belirgin dilate oldugu ve sistolik dis-
fonksiyonu dikkati gekmektedir.

Tanida Nikleer Tip

Fokal veya difliz (izerine fokal florodeoksiglikoz (FDG) alim pater-
nleriyle 18F-FDG tutulumunun pozitron emisyon tomografisi
(PET) kullanilarak 6lgulmesi, kardiyak sarkoidoz stiphesinde fay-
dali olabilir.*®3 Ancak AKM'li hastalarin ayni zamanda miyokartta
18F-FDG-PET tutulumu da gosterebildigi saptanmistir.®8* Bu
nedenle, ekstrakardiyak dokularda eslik eden anormal 18F-FDG-
PET tutulumu veya kardiyak sarkoidozu dustindlren diger klinik
Ozellikler olmadigi strece AKM'de radyoniklid gériintllemenin
sinirli bir rold vardir.”

Erken Hastalikta Goriintilemenin Roll

AKM'nin belirgin hale gelmesinden 6nce, hi¢ hastalk belirtisi
olmayan veya ¢ok az hastalik belirtisi olan sessiz bir donemi vardir.
Ancak yasami tehdit eden aritmiler yalnizca miyokardiyal yapisal
degisikliklerle ortaya cikar. Yapisal anormalliklerin varligi ventri-
kdler aritmi riskini oldukga artinr. AKM'nin erken evresinde, yal-
nizca hafif sag ventrikll hipokinezisi ve dilatasyonunun mevcut
oldugu donemde ekokardiyografik tani da zordur. Bu durumda,
KMR, strain ekokardiyografi ve potansiyel olarak 3B ekokardiyog-
rafiden ek bilgi elde edilebilir, ancak son iki gértintileme tekni-
ginde veriler hala sinirli veya eksiktir. Azalmis sag ventrikl strain
degeri, genislemis sag ventrikil bazal capi ve belirgin sag vent-
rikil mekanik dispersiyonu hastaligin diger erken ekokardiyografi
bulgular olabilir (Tablo 26).48548¢

KMR, her iki ventrikdlin fonksiyonunu ve doku karakterizas-
yonunu degerlendirebildigi icin AKM'nin erken tanisinda tercih
edilen bir gortntlleme yontemidir. Ge¢ gadolinyum tutulumu
(LGE) AKM tanisina yardimc olabilecek miyokardiyal fibroz-yag
dokusu yer degistirmesini degerlendirmek icin kullanilir; ancak
gadolinyum tutulumu AKM'ye spesifik degildir ve diger kardiyo-
miyopatilerde de mevcut olabilir (Tablo 28).4¢

Ayirici Tani

Aile Oykusl, senkop veya aritmilerin ortaya cikmasi ve spor
Oykist, AKM'nin dogru tani olasiigini artinr. Normal bir EKG ile
birlikte gorsel degerlendirme ile belirgin sag ventrik(l dilatasyonu
ve hareket anormallikleri AKM'de nadirdir ve AKM icin bu hasta-
larda genetik test nadiren endikedir.#¢” Bu tUr hastalarda énce
diger ayinci tanilar dustindlmelidir. Ancak gordntileme ile sans
eseri sag ventrikll patolojisi saptanan bir hastada EKG anormal-
likleri veya diger AKM lehine olabilecek bulgular varsa genetik
test yapilmasi énerilmistir.”

EKG bulgularn sag ventrik(l tutulumunu isaret etse de yine sag
ventrikll tutulumu yapabilen miyokardit, sarkoidoz veya Uhl has-
taligi da benzer bulgular gdsterebildiginden bazen tani koymak
zorlagir. 3048848 AKM  stiphesinde fenokopilerin arastirilmasina
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Tablo 28. Goriintlileme tekniklerinin avantajlari ve sinirliliklar

Ekokardiyografi KMR

BT

Avantajlari Kolay uygulanabilirlik

Yeni teknikler (strain ekokardiyografi
gibi)

Yapi ve fonksiyonun degerlendirilebilmesi

Miyokardiyal fibréz-yag doku yer
degistirmesinin degerlendirilebilmesi

Yetersiz ekokardiyografik
inceleme ve KMR icin
kontrendikasyon varsa

Limitasyonlar Ozel uzmanlik ihtiyaci

SaV'nin karmasik anatomisi

Ozel uzmanlik ihtiyaci

Sik gorulen ektopik atimlar optimal

Radyasyon ihtiyaci

Sinirli dokimantasyon

gortntl elde edilmesini zorlastirir

SaV'nin yuk bagimuug

SaV'nin karmasik anatomisi

SaV'nin karmasik anatomisi

Nicel degerlendirmede zorluk

SaV'nin yUk bagimuug

SaV'nin yUk bagimuug

Hastalgin erken asamasinda sinirli
tanisal deger

Eksik teshis riski

Sinirli erisebilirlik

Erken asamada tanisal zorluk

Asiri tani riski

BT, bilgisayarli tomografi; KMR, kardiyak manyetik rezonans; SaV, sag ventrik{lL.

Haugaa KH, Basso C, Badano LP, et al.; EACVI Scientific Documents Committee, EACVI Board members and external reviewers; EACVI Scientific Documents
Committee, EACVI Board members and external reviewers. Comprehensive multi-modality imaging approach in arrhythmogenic cardiomyopathy-an expert
consensus document of the European Association of Cardiovascular Imaging. Eur HeartJ Cardiovasc Imaging. 2017;18(3):237-253.

yonelik sistematik bir yaklasim uygulanmaldir. AKM stphesi
olan hastalarda ayirici tanida miyokardit, sarkoidoz, sag ventrik(l
enfarktUsu, dilate kardiyomiyopati, Chagas hastaligi, perikardiyal
agenezi, pulmoner hipertansiyon ve asiri hacim yuklenmesiyle
birlikte olan konjenital kalp hastaliklan (Ebstein anomalisi, atri-
yal septal defekt ve pulmoner vendz dénts anomalisi gibi) yer
alir.14674% Ayiricr tanida ddstindlmesi gereken bir diger hasta-
lk ise idiyopatik sag ventrikll cikim yolu ventrikUler aritmisidir.
VentrikUler aritminin idiyopatik dogasi, aile 0ykistintin olmamasi,
normal bazal 12 derivasyonlu EKG ve kardiyak gorintlleme ve
elektroanatomik haritalama ile normal ventrikil yapisi, tek bir
ventrikller aritmi morfolojisi iki hastaligi ayirt etmek icin goéz
6ndnde bulundurulmaldir.

Yiksek dizeyde antrenmanl sporcularda, antrenmana fizyo-
lojik adaptasyon da ayirici tanida g6z 6nidnde bulundurulmali-
dir.#87 Sag ventrikl genislemesi, EKG anormallikleri ve aritmiler,
egzersiz sirasinda artan hemodinamik yUkd yansitir. Global sag
ventrikUl sistolik disfonksiyonu ve/veya diskinezisi, anevrizma
bulunmasi AKM ile daha uyumlu bulgulardir.

C-reaktif protein, karaciger fonksiyon testleri, NT-proBNP veya
BNP, bobrek fonksiyon testleri ve troponin her AKM &n tanili
hastada yapilmasi Onerilen laboratuvar testlerindendir.’ Gogus
agrisi, bazal 12 derivasyonlu EKG'de dinamik ST-T dalgasi degi-
siklikleri ve normal koroner arterler zemininde troponin yUk-
sekligi de siklikla rapor edilir ve miyokardit veya akut miyokart
enfarktisu ile ayirici tani gerektirir.! 2020'de Bariani ve meslek-
taslan "hastaligin sicak evresi"ni tanimlamistir.*®’ Bu evre daha
cok cocuklarda ve genglerde goralir.#” Gogus agrisi ile karak-
terize akut bir hastalik fazi olan AKM'li hastalarda, miyokardi-
yal nekroz enzimlerinin salinimi ve EKG degisikliklerin variginin
saptandigi bu evreye neden olan patogenetik mekanizma belir-
sizdir. Ancak inflamatuvar strecin sonraki doku nekrozu icin bir
tetikleyici olabilecegi ve fibroz-yag dokusu ile yer degisiminin
tetiklendigi dUstnulmektedir. Miyokarditi taklit eden bu klinik

tabloda, ailede AKM 6ykusu sorgulanmali ve genetik test ayirici
tanida kullanilmalidir. 467491

2023 Avrupa Kardiyoloji Dernegi Kardiyomiyopati Kilavuzu 6zel-
likle hastaligin sporadik formu saptanan hastalarla ilgilenilirken
miyokardit ve sarkoidozu ekarte etmek icin gereginde EMB'ye
basvurulabilecedini belirtmistir.” EMB non-invaziv degerlen-
dirmenin yetersiz kaldigi secilmis hastalarda yararli olabilir."
Elektroanatomik voltaj haritalama kilavuzlugunda EMB segilmis
olgularda, 6zellikle KMR bulgular belirgin olmayan hastalarda
distndlebilir.”

Konjenital sag/sol ventrikil anevrizmalarinda bdlgesel duvar
hareket kusuru gorulse de SaV'de veya SoV'de genisleme yoktur.
AKM'de KMR ile subepi/midmiyokardiyal gadolinium tutulumu
saptanirken konjenital anevrizmalarda tutulum beklenmez. %!
SaV konjenital anevrizmasinda SaV apikalinde incelme varken
diger bolgelerde hipokinezi veya diskinezi beklenmez. Ayni
durum SoV konjenital anevrizmasi ile sol dominant AKM'nin ayi-
rict tanisi icinde gegerlidir.

Kardiyak sarkoidozda miyokardiyal tutulum birgok noktada ola-
bilse de SaV serbest duvari daha sik etkilenir. AKM'de SaV serbest
duvari da etkilenebilse de; sub-triklspid bélge ve SaVCY sarkoi-
doza goére daha sik etkilenir. AKM'de SoV tutulumunda inferola-
teral, inferior duvar veya septal kavsak noktasi tutulurken sarko-
idozda ise SoV tutulumunda bazal segmentler 6zellikle septum
serbest duvari daha sik tutulur.*®!

Aritmojenik Kardiyomiyopatide Sol Ventrikil Tutulumu veya
Biventrikiler Tutulum

Biventrikller ve sol dominant varyantlar klasik AKM'den farkldir.
Ventrikller miyokarttaki patolojik degisiklikler sag ventrikdl ile
sinirli kalmayip, es zamanli veya bazen agirlikli olarak sol ventri-
kULl icerir.4°2 Bir otopsi galismasinda, AKM ile iliskili ani kardiyak
6lum tanili hastalann blyudk codunlugunda sol ventrikll tutu-
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lumu izlenmis ve olgularin neredeyse beste birinde tek patolojik
bulgu olarak saptanmistir. Bu nedenle sol ventrikl tutulumunun
saptanmasi blylk 6nem tasir.#%3

Sol AKM'nin fenotipik 0zellikleri sunlardir: i. EKG'de inferolateral
derivasyonlardaki T dalga negatifligi (II, Ill, avF ve/veya V4-V6);

AP4 3/5

11:14:33

HR =68 bpm
Time SD=454ms

%‘

AP4 L. Strain=-15.8 %

Accepted

Sekil 90. Aritmojenik kardiyomiyopatili bir olgunun sol
ventrikil tutulumuna isaret eden apikal -4 bosluk sol ventrikiil
strain ekokardiyografi goriintiilemesi.

Babur Guler ve ark. Kardiyomiyopatilerde Multimodalite Gériintlileme

ii. Ekstremite derivasyonlarinda duistik QRS voltajlan (< 0,5 mV);
ii. Sol ventrikdl kokenini yansitan sag dal blogu morfolojisine
sahip ventrikller aritmiler; iv. "Hipokinetik, dilate olmayan ve
fibrotik sol ventrikdl" ile uyumlu morfo-fonksiyonel gérintu-
leme Ozellikleri, yani hafif sistolik fonksiyon bozuklugu gdste-
ren, dilatasyon olmayan (veya hafif olan) ve blylk miktarda
subepikardiyal/mid-miyokardiyal (iskemik olmayan) LGE géste-
ren bir sol ventrik{l,170.465:492.494.495

Sekil 90'da strain EKO ile SoV disfonksiyonu olan AKM hastasi
gortlmektedir. Ayni hastanin ‘bull-eye' gorinimi Sekil 91'de
gosterilmistir. Sekil 92'de yine ayni hastanin EKG'sinde SoV tutu-
lumuna isaret eden inferior ve lateral derivasyonlari da iceren T
dalga negatifligi izlenmektedir.

AKM'li hastalarda sol ventrik(l tutulum prevalansi distk degildir.
Sol ventrikdl tutulumunda LVEF < %50 olabilecedi gibi ventrik{-

~Rhwthn LRIL0 maimy o

Sekil 92. Ayni hastanin EKG'sinde sol ventrikiil tutulumuna isaret eden inferiyor ve lateral derivasyonlari da iceren T dalga negatifligi

izlenmektedir.
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Tablo 29. Kesin AKM tanisi olan hastalarda ve aile bireylerinde (mutasyon pozitif veya mutasyon saptanmayan ailelerin birinci
derece akrabalarinda) dnerilen goriintiileme y6ntemleri ve takip araliklari

Ekokardiyografi Kardiyak MR

Klinik olarak kalp yetersizligi semptomlari
nedeniyle endike oldugunda
(kardiyak transplantasyon gerekliligi ve
zamanlamasinin takibi icin)

IKD'li AKM hastalar Endike degil veya kontrendike?

ilk vizitte ve daha sonrasinda her 3-5 yilda bir
veya klinik olarak endike oldugunda®
IKD'si olmayan AKM hastalari Her yil veya klinik olarak endike oldugunda®
EKO'da degerlendirmenin zor oldugu

hastalarda

ik vizitte ve daha sonra <40 yas bireylerde 1-2
yilda bir veya klinik olarak endike oldugunda®

<40 yas bireylerde her yil veya klinik olarak

Sinirda bulgulara sahip aile Uyeleri endike oldugunda®
(yaklasik 10 yasindan itibaren degerlendirme
baslamali) >40 yas bireylerde her 2 yilda bir veya klinik

olarak endike oldugunda®

>40 yas bireylerde her 3-5 yilda bir veya klinik
olarak endike oldugunda tekrarlanmali

ilk vizitte ve sonrasinda
<40 yas bireylerde 1-2 yilda bir veya endike <40 yas bireylerde her 1-2 yilda bir
Morfolojik bulgusu olmayan aile bireyleri oldugunda®

(yaklasik 10 yasindan itibaren degerlendirme >40 yas bireylerde her 3-5 yilda bir

baslamali) >40 yas bireylerde her 3-5 yilda bir veya tekrarlanmali
endike oldugunda® Yastan bagimsiz olarak klinik olarak endike
oldugunda®

2KMR uyumlu olmayan cihazlari olan hastalarda kontrendike, KMR uyumlu hastalarda gereginde yapilabilir.

PHastaligin ilerledigini dstinduren klinik veya EKG degisiklikleri.

AKM, aritmojenik kardiyomiyopati; EKG, elektrokardiyografi; EKO, ekokardiyografi; KMR, kardiyak manyetik rezonans; IKD, implante edilebilir kardiyoverter
defibrilator.

Haugaa KH, Basso C, Badano LP, et al.EACVI Scientific Documents Committee, EACVI Board members and external reviewers; EACVI Scientific Documents
Committee, EACVI Board members and external reviewers. Comprehensive multi-modality imaging approach in arrhythmogenic cardiomyopathy-an expert

consensus document of the European Association of Cardiovascular Imaging. Eur Heart J Cardiovasc Imaging. 2017;18(3):237-253.

ler sistolik disfonksiyon olmadan sadece LGE tutulumu da izlene-
bilir.#*¢ Sol ventrikil yag infiltrasyonu, sol ventrikll duvar hareket
anormallikleri, sol ventrikil dilatasyonu saptanabilir.*®2 Sol ventri-
kUl sistolik fonksiyonlar ciddi sekilde baskilanmamis olsa da imp-
lante edilebilir kardiyoverter defibrilatér (IKD) endikasyonu da dahil
diger komplikasyonlar icin sol ventrikll tutulumlu AKM'nin tanin-
masi onemlidir.”#8 LGE-KMR transmural olmayan sol ventrik{l
skarlarinin tanimlanmasini sagladigi icin tanisal duyarliigr ytksek-
tir. Bu skarlar subendokardiyal tabakalari ayirp miyokardiyal taba-
kayi kalinlastirdigi icin ekokardiyografi ile tespit edilemeyebilir.#654%

Risk Siniflamasinda Goruntile Yontemlerinin Yeri

Belirgin olarak azalmis sag ventrikil fonksiyonu ve sol ventri-
kil tutulumu ventrikUler aritmi gelisimi icin dnemli risk gos-
tergeleridir.*” Ozellikle sol ventrik(il tutulumunun degerlen-
dirilmesi ventrikUler aritmi ile iliskili oldugundan kritik 6nem
tasir. Sag ventrikdl dilatasyonunu, azalmis TAPSE'yi, azalmis
fraksiyonel alan degisimini ve hatta sag atriyal dilatasyon ve
trikUspit yetersizligini ani kardiyak 6ldm ile iliskili bulan yayin-
lar mevcuttur.46”

2023 Avrupa Kardiyoloji Dernegi Kardiyomiyopati Kilavuzu
AKM'de aritmik risk degerlendirilmesi icin dogrulanmis, geger-
liligi olan risk skorlarinin kullanimini dnermistir.” "www.arvcrisk.
com” adresinden ulasilabilen risk degerlendirilmesi dlceginin
eksternal olarak dogrulanmis olmasi nedeniyle kullanimi éneril-
mektedir." %8 Yas, cinsiyet (erkek cinsiyet daha riskli), son alti ay
icinde senkop, negatif T dalgasi iceren derivasyon sayisi, 24 saat

icindeki ventrikller erken vuru sayisi, streksiz ventrikUler aritmi
dykUst ve SaVEF (KMR ile dlgiilen) risk 6lgerde yer alirken sol
ventrik{l tutulumu ile ilgili bir degisken mevcut degildir.**® 2023
Avrupa Kardiyoloji Dernegi kilavuzu ayri bir Oneri ile ylksek riskli
AKM hastalarinda primer koruma amaciyla iKD takilmasini AKM
risk 6lger sonucundan bagimsiz olarak onermistir ki bu hasta-
lar aritmik senkopu olanlar, streksiz ventrik{ler aritmisi olanlar,
SaVEF'si < %40 olan, SoVEF'si < %45 olan ve programl elekt-
riksel uyari ile strekli monomorfik ventrikller aritmi tetiklenen
bireylerdir.” Bir calismada AKM risk élgerin genetik test sonucu
negatif olan hastalarda daha kotd bir performans gosterdigi
iddia edilmistir.**°

Hasta izleminde Gériintiileme Yéntemlerinin Kullanimi

ilerleyici bir kardiyomiyopati oldugundan, AKM hastalarinda has-
taligin ilerlemesini takip etmek ve hayati tehdit eden ventrikl-
ler aritmi gelisiminin risk degerlendirmesini yapmak icin kardi-
yak gérintlleme yodntemlerinin belirli araliklarla tekrarlanmasi
gereklidir (Tablo 29).4¢7

IKD takilmis hastalarda kalp yetersizligi semptomlarn gelistiginde
ekokardiyografinin tekrarlanmasi 6nerilir. Bu hastalarin KMR ile
degerlendirilmesi sart degildir ancak manyetik rezonans uyumlu
cihaz takilmissa kontrendike de degildir.

IKD takilmamis olan AKM hastalarinda ise hastalik progresyonu
lehine semptom veya EKG degisikligi gelismesi durumunda
ekokardiyografi tekrarlanmalidir, hasta asemptomatik kalmaya
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devam ediyorsa ve yeni bir EKG bulgusu gelismemisse her yil bir
kez ekokardiyografik degerlendirme yapilmasi yeterlidir. KMR
ise ilk tani konuldugunda veya hastaliktan stphelenildiginde
muhakkak yapilmali, yine ekokardiyografi gibi semptom gelis-
mesi veya EKG degisikligi olmasi durumunda tekrarlanmali, sayet
hasta asemptomatik seyrediyorsa ve EKG degisikligi de yoksa her
3-5 yilda bir yine tekrarlanmalidir. Kardiyak bilgisayarli tomografi
ekojenitesi iyi olmayan ancak KMR'ye uygun olmayan hastalar
icin Onerilebilir.4¢”

Aile Bireylerinin Goriintiileme Yontemleri ile Takibi

Sinirda AKM bulgulari olan 10 yasindan blyUk hastalar 40 yasina
ulasana kadar her yil ekokardiyografi ile; > 40 yas sonrasi ise her
iki yilda bir ekokardiyografi ile degerlendirilmelidir. Bu bireylere ilk
degerlendirme sirasinda KMR de yapilmalidir. EKG degisikligi veya
semptom gelismesi durumunda ise beklenmeden KMR tekrar-
lanmali, asemptomatik kalmalar durumunda ise 40 yasina ula-
sana kadar her 1-2 yilda bir KMR tekrarlanmalidir. Kirk yas sonrasi
ise her 3-5 yilda (semptom ya da EKG degisikligi yoksa) KMR'nin
tekrarlanmasi yeterlidir.#6”
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Hicbir yapisal hastalik bulgusu olmayan akrabalarin ise 10 yasindan
itibaren takibe alinmasi ve 40 yasina ulasana kadar her 1-2 yilda
bir ekokardiyografi ile degerlendirilmesi, > 40 yas sonrasi ise her
3-5 yilda bir tetkikin tekrarlanmasi yeterlidir. Yine bu bireylerde
EKG bulgulari veya semptom gelismedigi strece ilk degerlendirme
sirasinda KMR yapilip, < 40 yasina kadar her 1-2 yilda bir tekrari, >
40 yas sonrasi her 3-5 yilda bir tekrar 6nerilir (Tablo 29).4¢”

Video 5. Aritmojenik kardiyomiyopatili bir hastada 2B transtora-
sik ekokardiyografi degerlendirmesinde apikal 4 bosluk goriinti-
lemede sag ventrikll sistolik disfonksiyonu ve dilatasyonu izlen-
mektedir.

Video 6. Aritmojenik kardiyomiyopatisi olan hastanin parasternal
uzun eksen gordntilemede sag ventrikdl cikim yolunun belirgin
genislemesi ve hipokinezisi gorlilmektedir.

Video 7. Aritmojenik kardiyomiyopatili bir hastanin kardiyak MR
4 bosluk goriintisiinde sag ventrikilde diskinezi ve anevrizmatik
poslar izlenmekte, sag ventrikildn belirgin dilate oldugu ve sis-
tolik disfonksiyonu da dikkati cekmektedir.

Video 8-9. Ayni hastanin kisa eksen kardiyak MR gorUntulerinde
sag ventrikllde anevrizmalar ve dilatasyon dikkati cekmektedir.
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