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Hipertrofik kardiyomiyopatinin (HKM) karmasik olusu ve klinik degerlendirmede karsilasilan giicliikler g6z 6ntine alindiginda, HKM’li
hastalarin degerlendirilmesinde gérintiileme teknikleri temel rol oynamaktadir. Bu nedenle, bu hasta grubunda gériintiileme ydntemleri
tanidan sagkalim ve risk degerlendirmesine, anatomik ve fonksiyonel degerlendirmeden iskemi tespitine, metabolik degerlendirmeden
tedavi modalitelerinin belirlenmesine, hastaligin derecelendir ilmesi ve klinik profilinin belirlenmesinden takibe, aile taramasindan erken
tani ve ayirici taniya kadar ¢ogu klinik ihtiyaci karsilamaktadir. Bu baglamda, bu hastalarin degerlendirilmesinde “cok yéntemli” gériintu-
leme (CYG) yaklasimi (ekokardiyografi, kardiyak manyetik rezonans, kardiyak bilgisayarli tomografi ve kardiyak niikleer géruntiilemeyi
iceren) desteklenmelidir. Hangi goriintiileme tekniginin daha uygun olacagi, genis bir perspektife ve her teknigin beraberinde getirdigi
avantaj ve dezavantajlari kapsayan uzman bilgisine dayanarak belirlenmelidir. Farkli gériintiileme tekniklerinin uzmanlari isbirligi icinde
olmal, farkli metotlar birbirinin rakibi (alternatifi) degil tamamlayicisi olarak gériilmelidir. Her bir teknik, spesifik sorulara ve problemlere
cevap verebilmesi agisindan tamamlayici ve rasyonel yontem olarak secilmelidir. Yetersiz ve tekrarlayan bilgi saglamaktan kaginmaya ¢aba
gosterilmeli ve ilgili teknigin ulasilabilirligi, yarari, riskleri ve maliyeti g6z 6niinde bulundurulmalidir.
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “cok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Giris

Tanimlar, epidemiyoloji ve patoloji

Klinik kardiyolog ve kardiyak gériintiileme uzmanlari igin sol vent-
rikiil hipertrofisi (SVH) ifadesi, artmis duvar kalinhig (DK) ve/veya
SV kiitlesinin bir spesifik fenotipi anlamina gelir. Fakat hipertofik
fenotip, anormal yiiklenme durumlari, sakromerik bozukluklar
(hiperplazi, hipertrofi ve diizensiz yapi), farkli materyallerin intra-

seliiler ve intertisyel birikimini (fibrozis ve infiltrasyon gibi) iceren
cok farkli genetik ve edinsel durumlarin ortak son basamagdir.'

Sakromerik hipertrofik kardiyomiyopati (HKM), agiklanama-
yan SVH’nin ana nedenidir. Bu HKM, uygunsuz SVH olarak tanim-
lanan, SV yiklenmesine orantisiz cevap bulunan ve baskaca bir
kardiyak ve sistemik hastaligin eslik etmedigi, SVH ile iliskilendiri-
lebilecek metabolik veya ¢oklu organ sendromunun bulunmadig
bir birincil miyokart hastaligidir. HKM, mitral kapak bilesenlerini,
kigtik koroner arterleri ve kardiyak “intersitisyum” gibi diger
kardiyak yapilari da etkileyebilir.>?

HKM en sik gériilen genetik kalp hastaligi olup tim irklarda ve
etnik kdkenlerde her iki cinsiyeti de igine alan genel eriskin nuifu-
sun yaklasik %0.2’sini (1:500) etkilemektedir.** Genellikle sarko-
mer proteinlerini kodlayan genlerdeki mutasyondan kaynaklanir,
otozomal dominant olarak geger, kismi penetrans gosterir ve
farkli sekilde eksprese olur.®”

Her ne kadar son yillarda genetik taninin rolt artmis olsa da
HKM’nin klinik tanisi klasik olarak goriintiileme yontemleri ile
tespit edilen SVH’dir23¢-12

Hastaliga &zgil patoloji bulgulari, miyosit hipertrofisi ve hi-
perplazisi, miyosit diizensizligi, kiigiik damar hastaligi ve fibrozis-
tir.'*'* [ki ana fibrozis sekli goriilur: intersitisyel fibrozis (miyosit
kaybini gosteren bulgu olmaksizin artmis kollajen) ve “replace-
ment” fibrozis (miyosit kaybinin eslik ettigi artmis kollajen).'>'®

Dogal seyir ve klinik gidisat

HKM genellikle selim seyirlidir, hastalar semptomsuz ve beklenen
yasam siireleri normaldir,' fakat bazi hastalar kétii bir klinik gi-
disata sahip olabilir ve ciddi komplikasyonlar gérilebilir. Her ne
kadar klinik belirtiler her yasta gorilebilse de 20-40 yas arasinda
goriilmesi daha siktir, daha ge¢ dénem bagvurular ise hastaligin
daha az siddetli formu ile iligkilidir.

En kéti klinik bagvuru sekli ani kalp slimidiir (AKO). AKO ile
bagvuru genglerde ve sistematik sporcu saglik tarama programi
olmayan iilkelerde 35 yas alti atletlerde daha siktir?®

Ozellikle kardiyoembolik olayin meydana geldigi kalp yetersiz-
ligi (KY) ve atriyal fibrilasyon (AF) diger klinik bagvuru tablolari
olup orta ve ileri yas hastalarda ciddi kalici sekel ve sakathga yol
agar. Intraventrikiiler obstriiksiyon HKM’nin dogal seyrini etkile-
yen sik goriilen eslik eden bir bulgudur. Tedavi edilmemis HKM
olgularinda &lim orani yillik yaklasik %1.3 (genel niifusun %0.8’)
civarindadir, fakat bireysel mutlak risk olduk¢a degiskendir.?'

Her ne kadar HKM'nin bazi alt baghklari (AKO ve intravent-
rikiler obstriiksiyon) kapsamli olarak calisilmis olsa da, digerleri
(miyokart iskemisi ve hastaligin dogal seyri) halen nispeten ihmal
edilmis durumdadir ve aragtirma énceligi pozisyonundadir.??
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Kalp yetersizligi, ritim bozukluklari ve
miyokart iskemisinin belirlenmesi

KY, aritmi ve iskemi HKM’nin ana neticelerinin bazilarinin gos-
tergesidir."?

Kalp yetersizligi
HKM’li hastalarda KY, SV sistolik ve/veya diyastolik fonksiyon
bozuklugu ve intraventrikiiler obstriiksiyon sonucu gelisebilir.
HKM'li hastalarda diyastoliin tiim evreleri etkilenmistir. Kalsi-
yum kinetigindeki bozukluk, iskemi, SVH ve fibrozis sonucunda
bozulmus relaksasyon meydana gelir Anormal SV geometrisi,
sakromerik yapinin bozuklugu, miyosit dagihm kusuru ve fibrozis
sonucu anormal sertlik ve ‘kompliyans’ bozuklugu mevcuttur.*-2

Hastaligin dogal seyri sirasinda bazi hastalarda sessiz ve asemp-
tomatik mikrovaskiiler iskemi ataklari progresif hiicre dlumiine
yol agar, miyositlerin yerini fibrozis alir ve SV ters yeniden sekil-
lenme sonucu SV sistolik fonksiyon bozuklugu gelisir.?*

ileri evre SV sistolik fonksiyon bozuklugu varliginda,” fonksiyo-
nel mitral yetersizligi (MY), pulmoner arter hipertansiyonu (PAH)
ve sag ventrikil (SgV) sistolik fonksiyon bozuklugu gibi ek prob-
lemler KY semptomlari ve prognoza etki edebilir.

Ritim bozukluklari
HKM’de ventrikiiler aritmiye yol agan aritmojenik ortam mul-
tifaktoryeldir. Miyosit dagilim bozuklugu ve fibrozis &nemli rol
oynar,®® fakat mikrovaskiiler fonksiyon bozuklugu ve iskemi de
birer belirleyici olabilir. ileri evrelerde ventrikiiler aritmiler SV
sistolik fonksiyon bozuklugu ile iliskili olabilir.?

Basta SV sistolik fonksiyon bozuklugu ve MY olmak tizere kis-
men hemodinamik faktdrlere bagl gelisen sol atriyum (SA) genis-
lemesi ve fonksiyon bozuklugu sonucu AF gelisir.*'

Miyokart iskemisi
Miyokart iskemisi ¢ogunlukla artmis oksijen ihtiyact (SVH, diyas-
tolik foknsiyon bozuklugu ve obstriiksiyon) ve azalmis perfiizyon

Tablo | HKM’de goriintileme: klinik
gereksinim icin goriintilleme ¢éziimleri

. Tami

2. Anatomi: SVH varligini dogrulama ve karakterini belirleme, mitral
kapak bilesenlerini degerlendirme, intraventrikiiler obstriiksiyon
ve doku karakterini belirleme

3. Miyokart fonksiyonu: sistolik ve diyastolik fonksiyon

4. Iskemi (mikro ve makrovaskiiler)-fonksiyonel ve anatomik
goriintlileme

5. Metabolizma, miyokart reseptdrleri ve innervasyon

6.  Farkli tedavi yontemlerinin takibi: tibbi tedavi, cerrahi, ASA, kalp
pili

7. Evreleme ve dogal seyir: G+, P-, non-hipertrofik evre ve erken

fenotip, klasik fenotip, ters yeniden sekillenme, agikar fonksiyon

bozuklugu
8. Klinik profil: AKO profili, KY profili, AF-Inme profili
9. Takip

10. Prognoz/risk belirlenmesi
I'l. Aile taramasi ve klinik 6ncesi tani
12. Ayirici tani ve fenokopi

G+: genotip pozitif; P-: fenotip negatif; ASA: alkol septal ablasyon.
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

(kiigik damar hastaligl, anormal vaskiiler yanit, artmis direng ve
miyokardiyal képriilesme) nedeniyle gelisir.?*** Miyokart iske-
misine neden olan bu mekanizmalarin en 6nemlisi mikrovaskiiler
fonksiyon kusuruna yol agan arteriyolar yeniden sekillenmedir.
Son yillarda yapilan ¢alismalar, iskemi, fibrozis ve SV yeniden sekil-
lenme arasindaki iliskiyi géstermistir. Bu bulgular, mikrovaskiiler
fonksiyon bozuklugunun, iskemi ile iliskili miyosit 6lumi ve ge-
lisen ikincil fibrozisin sorumlusu oldugunu desteklemektedir.>**

HKM’de goriintiilemenin rolii: tani,
klinik profiller ve takip

HKM’de klinik degerlendirmenin karmasikligi ve kisithliklari nede-
niyle CYG tekniklerinin —ekokardiyografi (eko), kardiyak manye-
tik rezonans (KMR), kardiyak bilgisayarli tomografi (KBT) ve kar-

Tablo 2 Farkh goriintiileme tekniklerinin
coziiniirlitk ve kontrast giiriiltii oranlari

Eko KMR KBT KNG
Goriintl ¢ézunurligu +++a +++ ++++ ++
Zamansal ¢oziiniirlik ++++ +++ ++ +
Kontrast giiriiltii orani ++ ++++ +4+ ++

KMR: kardiyak manyetik rezonans; KBT: kardiyak bilgisayarli tomografi;

Eko: ekokardiyografi; KNG: kardiyak niikleer gériintiileme.

*Ultrasonun mutlak konumsal ¢éziiniirliigii milkemmel fakat klinik pratikte probun
frekansi ve derinlik ayarinin (dokuya yayilimi) yani sira hasta ile ilgili faktérlerden
etkilenir.

diyak niikleer gériintiileme (KNG)- kullaniimasi, tanidan hastaligin
baslica klinik profillerinin (AKO, KY, ve AF/inme) klinik yonetimi-
ne varan genis bir yelpazede bilgi saglar® (Tablo | ve 2, Sekil ).

HKM’li hastalar genellikle 5miir boyu takip gereken hastalardir.
Yaklagim bireysel kalmasina ragmen biz klinik olarak stabil olan
hastalara |-2 yilda bir transtorasik eko (TTE) yapilmasini (Tablo
3), tani konulduktan sonra en azindan bir kez KMR yapilmasini
(Tablo 4) ve KMR’nin altyapr musaitligi ve konusunda uzman var-
higinda gerektiginde takipte tekrarlanmasini 6nermekteyiz.

HKM’de Goériintiilemenin Rolii: koruyucu
yontemler ve tedavi yaklasimlari

HKM’li hastalarda tedavinin izlemi ve AKO riskinin degerlendiril-
mesinde goriintiileme yontemleri temel rol oynamaktadir.

HKM'li hastalarda AKO riski yaklasik yillik %1 civarindadir ve
implante edilebilir kardiyoverter ve defibrilatér (IKD) tedavisi
AKO'niin 6nlenmesinde etkilidir.

Klasik yaklasimda,®” hastanin riski bes risk faktdriinden (biri
goriintiileme yontemleri ile elde edilen) tasidigi sayi oraninda art-
maktadir, ancak bu yaklagim tarzinin negatif ve pozitif prediktif
degeri (NPD ve PPD) dusuktiir. Yeni gelistirilen ve etkinligi ka-
nitlanmis bireysellestirilmis modelde ise,*® ilk degerlendirmede
belirlenen ve 5 yillik AKO riskini &ngéren ve yarisi eko ile belirle-
nen 8 prediktdri kapsamaktadir. Bu model bu baslikta vurgulanan
goriintiilemenin ne kadar énemli oldugu fikrini gliclendirmektedir.

Gelecekte olusabilecek ek AKO riskini tahmin etmek, iskemi
ve fibrozis degerlendirmesi ile ortaya ¢ikarilabilir. Yakin zamanda

SVH SVCYO Fibrozis Mikrovaskiiler Miyokardiyal
iskemi kopriilesme
(Eko, KMR, KBT) (Eko, KMR, KBT) (KMR, KBT) (KNG, KMR, Eko) (KBT)
AKO ++ +(?) +(?) v +(22)
Ky i = ++ ++ _
AF/INME ++ ++ & 3 -
ANGINA + ++ - +4+ +

Sekil I HKM'nin fenotiplerinin gériintiilenmesi (SVH, SVCYO, fibrozis, mikrovaskiiler iskemi ve miyokardiyal képriilesme) ve
klinik profilleri/fenotiplerinin gérintilenmesi (AKO, KY, AF/inme ve angina). SVH: HKM’de AKO, KY ve AFnin énemli bir belir-
leyicisidir (++), angina ile birlikte olabilir. SVCYO: HKM’de KY, AF ve anginanin énemli bir belirleyicisidir (++); AKO’deki roli
halen arastirma asamasindadir [+ (?)]; anginada rol oynamaz. Fibrozis: HKM’de KY’nin énemli bir belirleyicisidir (++), ayrica AF ile
iliskilidir, AKO’deki tam rolii halen arastirilmaktadir(+(?)], anginada rol oynamaz. Mikrovaskiiler iskemi (hipertrofi olan duvarlarin
subendokardiyal bslgesinde daha yaygindir) angina, AKO ve KY (++)’nin giiglii bir belirleyicisi olarak distniilir ve AF ile de ilis-
kilidir. Miyokardiyal képrilesme HKM’nin yaygin bir 6zelligidir. Anginaya yol agabilir ve anekdotal olgular AKO ile iliskili oldugunu
bildirmektedir. AF ve KY’deki rolii net degildir. SVCYO, sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu.
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Tablo 3 HKM’de bir eko raporu neleri icermeli

Sol ventrikiil
bulgular

— Duvar kalinhg
Etkilenen segmentler ve maksimum kalinlik
(kontrast ekoyu diisiin); septal/posterior duvar
orani
Asimetrik septal hipertrofiyi ve septal morfolojiyi
degerlendir (ters kavis, nétral ve sigmoid),
konsantrik, midventrikiiler ve apikal tipler
Sag ventrikiil hipertrofisini degerlendir
— Sol ventrikiil kavite genisligi
Sistolik fonksiyon
EF, fraksiyonel kisalma, indeksli atim hacmi, ayrica
s’ (DMG) ve “longitudinal strain”i (2D-STE)
degerlendir
Diyastolik fonksiyon
Lateral E/e’, Ar-A, SA hacim indeksi, sSPAB
Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu
Mekanizmasi, provokasyonla ortay ¢ikan veya
sabit obstriiksiyon
Obstriiksiyonun seviyesi (midventrikiiler
obstriiksiyonu degerlendir)
stirahatte varligi ve siddeti, provokatif manevralar
altinda ortaya cikisi ve siddeti -Valsalva, ayaga
kalkma (obstriiktif, provokasyonla ortaya gikan
obstriiksiyon veya non-obstriiktif HKM)
Mitral SOH varligi ve karakteri (septumla temas
ve siire)
Yaprakgiklar, korda ve papiller kas anomalileri
Eslik eden organik hastaligin dislanmasi
Mitral yetersizliginin varligi, mekanizmasi ve
ciddiyeti
Yaprakgik sklerozu
Mid-sistolik kismi kapak kapanmasi

Mitral kapak
bulgular

Aortik kapak
bulgular

EF: ejeksiyon fraksiyonu, DMG: Doppler miyokardiyal gériintiileme,

HKM: hipertrofik kardiyomiyopati, SOH: mitral kapagin sistolik &ne hareketi,
SA: sol atriyum, PAB: pulmoner arter sistolik basinci,

STE: “speckle tracking” ekokardiyografi.

Tablo 4 HKM’de bir KMR raporu neleri icermeli

I. Sol ventrikiil hacimleri, kiitlesi ve ejeksiyon fraksiyonu
2. Hipertrofinin lokalizasyonu, tipi ve dagilimi, maksimum DK ve
diyastolik duvar kalinhigi/hacim orani
Septum, apeks ve midventrikiiler
Konsantrik, fokal, orta kisim ve yaygin
3. Asimetri derecesi
En kalin ve en ince duvarin karsilagtiriimasi (6r. Septum ve
lateral duvar)
4. SVCY veya kavite ortasi obstriiksiyon
Zirve hiz/gradiyent verilmeli
5. LGE
Varfyok
Paterni (SgV insersiyon bolgesi ve intramural) ve genisligi (%)
6. MY varliginin kaniti
7. Mitral kapak bilesenleri (yaprakgiklar, kordalar, papiller kaslar)
Tanimi ve obstriiksiyon/MY ile ilikisi

HKM: hipertrofik kardiyomiyopati, KMR: kardiyak manyetik rezonans,
SVCY: sol ventrikiil gikis yolu, SgV: sag ventrikiil LGE: Geg gadolinyum enhancement.

KMG’de ge¢ gadolinyum enhancement (LGE) ani Sltimle iligkili
oldugu ileri siiriilmekle birlikte bunun risk degerlendirmesindeki
net etkisi heniiz tanimlanmamistir (Tablo 5).3%4
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Tablo 5 EACVIP’nin HKM’de CYG lizerine
anahtar noktalari iceren ortak uzman goriisiu

I. Goriintiileme testleri HKM’de temel rol oynar ve hastaligin
degerlendirmesinde CYG yaklagimi desteklenmelidir

2. Farkli gériintiileme tekniklerinin uzmanlari isbirligi icinde olmali ve
farkli gériintiileme teknikleri birbirinin rakibi degil tamamlayicisi
olarak goriilmelidir. Her test entegre ve rasyonel yolla segilmeli,
spesifik klinik sorunlara ve problemlere cevap verebilmeli,
tekrarlayici ve gereksiz detay saglayici olmasindan kaginilmali,
daima segilecek testin ulagilabilirligi, faydalari, riskleri ve fiyati
hesaba katilmalidir.

3. Tim hastalara ekokardiyografi yapilmasi tesvik edilmelidir ve
klinik olarak stabil olan hastalarda |-2 yil arayla tekrar edilmesi
onerilir.

4. KMR tiim hastalara yapilmalidir. Eger ulagilabilir durumdaysa ve
ilgili konuda donanimli uzman varsa en azindan ilk
degerlendirmede mutlaka yapilmalidir; eger klinik durumda bir
degisiklik olursa spesifik klinik sorunlara ve problemlere cevap
bulabilmek igin tekrarlanabilir.

5. Kardiyak BT ve niikleer goriintiileme tekniklerinin endikasyonu
bu hastalik i¢in daha sinirlidir ve sadece spesifik klinik durumlarda
tercih edilir.

Anatominin degerlendirilmesi

Hipertrofinin goriintillenmesi

HKM’li hastalarda hipertrofinin degerlendirilmesinde gériintiile-
me major rol oynar; tani, bolgesel dagilimin degerlendirilmesi ve
Slgtilmesiyle birlikte prognoz 6ngérmeye katki da bulunur.

HKM’de SVH dinamik bir siirectir: ¢ocukluk ¢aginda nadirdir
(sadece ¢ok ciddi hastalik varliginda ve fenokopilerde gériilr),
adolesan donemde SVH’nin baslamasi ve ilerlemesi siklikla gorii-
ltr, eriskin donemde duragan hale gelir ve siklikla duvar kalinhgin-
da hafif bir gerileme olur. Erigkin olgularda eger “Paradoksal ters
yeniden sekillenme” varsa (SVH’nin artisi), SVH’ya neden olan ek
sebeplerin varligi (obezite, sportif aktivite, hipertansiyon (HT),
aort darlig ve infiltrasyon) diglanmalidir.

HKM’de SVH siklikla bdlgeseldir ve birbirine bitisik olmayan
bolgelerde duvar kalinligi artisi vardir. Sadece tek bir SV segmen-
tinden tiim segmentlere kadar etkileyebilir,*' fakat bazal inter-
ventrikiiler septum (IVS) hipertrofinin en sik yerlestigi segmenttir.

Hipertrofinin herhangi bir lokalizasyonda bulunabilmesi nedeniy-
le, tiim goriintiileme tekniklerinin kabul géren standart protokol-
leri kullanilarak hipertrofinin varligi, dagiimi ve ciddiyeti rapor edil-
melidir. SV duvar kalinhig &lgtimleri diyastol sonunda yapilmaldir
ve bu dlciimler kisa eksen goriintiilerde daha dogru kaydedilmek-
tedir (elde edilebilen tiim eksen gériintiileri alinmak kaydiyla).?'
Tiim SV segmentleri bazalden apekse dogru degerlendirilmelidir.*

Ekokardiyografi

TTE, SVHy1 degerlendirmek igin ilk basgvurulacak gériintiileme
yéntemidir (Sekil 2).2 Asagidaki iki boyutlu (2D) eko tani kriter-
leri kullanilir:

(i) herhangi bir miyokart segmentinin nedeni agiklanamayan mak-
simum duvar kalinhiginin >15 mm olmasi (veya yas, cinsiyet ve
boya gdre 2 standart sapmadan (SS) daha fazla olmasi) ya da
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Sekil 2 Ekokardiyografi ve SVH. Ust: (A) apikal 4 bosluk gériintisi, yaygin masif SVH, sag bosluklarda bir ICD lead’i goriilmekte;
(B) kisa eksen gériintiisi, PK seviyesi; (C) parasternal uzun eksen goriintiist, ASH ile birlikte. Alt: Apikal HKM. (D) apikal 4 bosluk

goriintusi, telediyastolik frame, |5 mm’lik apikal kalinlasma. (E) Apikal HKM, 4 bosluk gériintii, kontrast yok, maga asi goriintiisu.

(F) apikal HKM, 4 bosluk goriintisi, sol ventrikiil boslugunun kontrast ile opaklagmasi.

(i) Asimetrik septal hipertrofi varligi: septal/posterior duvar ka-
Iinligr oraninin normotansiflerde >1.3 olmasi (hipertansifler-
de >1.5).

HKM tanisi almig olan hastalarin birinci dereceden akrabalarinda
daha dusuk esik degerler kullanilir ve duvar kalinligi anterior sep-
tum ve posterior duvarda >3 mm olmasi taniyi desteklemektedir.**

HKM'’de hipertrofinin dagilimi klasik olarak 2D EKO ile yapilir
ve birkag geleneksel siniflama &ne surilmistiir. Her ne kadar ba-
sit olmasi itibariyle cazip olsa da, klinik kullanimlari sinirlidir.*-#

Asimetrik septal hipertrofi yaygindir, fakat varligi HKM igin spe-
sifik degildir (erken HT, SgV hipertrofisi, daha dnce SVH olanlarda
alt duvar miyokart enfarktiisii gelisince ASH gibi bulgu verebilir).

SVH’nin diger lokalize formlarinin tanisi icin, eger EKO gériin-
tiileri yeterli degilse (6zellikle lateral ve antero-lateral duvar igin
ve apeks igin), sol ventrikiil kavitesini daha iyi degerlendirmek igin
kontrast ajanlar kullanilabilir.

IVS morfolojisi ile sarkomerik mutasyon igin yapilan genetik
testlerin pozitif olma olasiligi arasinda bir korelasyon saptanmis-
tir; bununla uyumlu olarak, ters IVS yiiksek olasilikta pozitif ge-
netik testle iligkili iken, apikal ve orta kisim IVS ile orta olasilikli
ve “sigmoid” IVS ile ise diisiik olasilikli pozitif test iliskisi vardir.”

Dogru oryantasyon ve isin hizalamasi, duvar kalinhgini fazla
bulmaya neden olacak “foreshortening” ve oblik kesit almaktan
kaginmanin temellerini olusturur. Olgimler diyastol sonunda ya-
pilmalidir; mitral kapak, papiller kaslar ve apikal seviyelerde iki
boyutlu EKO kullanarak kisa eksende alinan gériintiiler daha
dogru olacaktir. Her ne kadar duvar kalinligini dogrulamak igin
miimkiin olan tiim goriintiiler kullanilabilir olsa da, lateral ¢6zii-
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niirlik kisithhgr nedeniyle apikal pencereden alinan Slgiimlerde
duvar &lgtimleri abartih olacaktir.

Buna ek olarak, SgV ventrikiile dahil olan yapilarin (trikuspit ka-
pak aparatinin elemanlari, SgV moderatér bant, supraventrikiiler
krista ve SgV trabekiilleri) dl¢im alaninda olmasi siklikla yalanci
septal hipertorfi teshisine yol agar, bu yapilarin taninmasi, ayristiril-
masi ve 6lclim alanindan gikarilmasi sistematik olarak yapilmalidir.

Ug boyutlu (3D) eko o&zellikle uyarilabilir sol ventrikiil cikis
yolu obstriiksiyonunun (SVCYO) bir gostergesi olan aorto-sep-
tal acinin degerlendirilmesi basta olmak iizere SV geometrisi*’ ve
kitlesi ve de sol ventrikiil ¢ikis yolu ( SVCY) morfolojisi hakkin-
da daha dogru bir bilgi saglayabilir>® Ancak, giiniimiizde 3D eko
HKM’nin degerlendirilmesinde yeteri kadar kullanilmamaktadir
ve ek katkidaki degeri halen iyi bilinmemektedir.*'

SgV duvar kalinligi da dlgiilmelidir (subkostal ve parastrnal uzun
eksende trikiispit kordalari seviyesinden alinan diyastol sonu gé-
riintiilerde normal SgV duvar kalinhig <5 mm’dir).? Yalanci SgVH
tanisinin en dnemli nedeni, SgV serbest duvar kalinhigini dlgerken
epikardiyal yag dokusunun 6lgiime dahil edilmesidir.

Kardiyak manyetik rezonans

Yerel kaynaklar ve konudaki uzmanlik diizeyi olanak verdigi tak-
tirde tim HKM’li hastalarin ilk degerlendirilmesinde KMR ya-
pilmasi énerilmektedir.'” KMR, her iki ventrikiilin kapsamli ve
komple degerlendirilmesine imkan saglar; bunun yani sira iyonize
radyasyon icermeksizin her planda duvar kalinhiginin ve kalp bos-
luklarinin hacimlerinin degerlendirilmesinde altin standarttir, hem
zamansal hem de uzaysal ¢éziiniirliigi yiiksektir (Sekil 3).2852-54
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Sekil 3 KMR ve SVH. Farkli HKM'li hastalarda sine KMR-SSFP. Ust: (A) bazal kisa eksen goriintii, sadece lateral duvarla sinirli SVH.
(B) i¢ bosluk gériintii, arka duvar ve 6n IVS’nin medial bdliimlerinde midventrikiiler hipertrofi. Alt: (C) kisa eksen gdruntisu, eko-

kardiyografide saptanamayan &n duvar ve 6n septum birlesim yerinde lokalize SVH (18 mm). (D) Ug bosluk gériinti, sistol.

izin: Dr. A. Ferreira ve Dr. H. Marquez, Multimodality Cardiac Imaging Department, Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.

Steady-state free precession (SSFP) pulse sekanslari kullanilan
sine KMR teknigi 6nerilir; bu teknik parlak kan havuzu ile koyu
miyokart dokusu arasindaki keskin kontrasti saglayarak endokar-
diyal ve epikardiyal sinirlari net ayirmaya imkan verir.

KMR, SVH’y1 ekoya gére daha yiiksek oranda belirler (yakin
zamanda rapor edilen tek seride %6)** ve eko ile &lciillen mak-
simum diyastolik DK’nin %20 oraninda daha diistik oldugu bildi-
rilmigtir.>>>*

KMR’de diyastolik DK/hacim orani (ekodaki rélatif DK paramet-
resinin karsilig1), fizyolojik hipertrofiyi patolojik hipertrofiden ayirt
etmek igin kullanilabilecek dogru bir metot olarak énerilmistir (fiz-
yolojik SVH’de 0.15 mm m*mL’nin altindaki degerler mevcuttur).”*

KMR ile SVH’nin yayginligi da tanimlanabilir: fokal (1-2 hipert-
rofik segment HKM’li hastalarin >%10’da bulunur), orta derece-
de (3-7 segment, HKM'li hastalarin >%30’da bulunur) ve difiiz
(8-16 hipertrofik segment, HKM'li hastalarin >%50’de bulunur).
Fokal hipertrofi varliginda SV kiitlesi genellikle artmamistir.*!

Son olarak, KMR’de eko ile septal kalinlik artisi varmis gibi ha-
tal 6lctimlere neden olan SgV yapilarinin ayrimi miimkin olabilir.

Kardiyak BT

KBT, ekokardiyografik géruntilerin  suboptimal oldugu ve
KMR’nin kontrendike oldugu durumlarda kullanilabilir (KBT
KMR’ye gore daha yiiksek bir uzaysal ¢ézunirlige sahiptir, fakat
radyasyona maruz kalinmasi nedeniyle rutin kullanimi sinirhdir).
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Kardiyak niikleer goriintiileme
Radyasyon igermesi ve diisiik uzaysal ¢éziinrliigii nedeniyle dnerilmez.

Mitral kapak ve bilesenleri

HKM’li hastalarin  %50’den fazlasinda mitral yaprakgiklarda,
%25’inden fazlasinda ise kordalarda ve papiller kaslarda bozukluk
vardir (Sekil 4).

Bu bozukluklar, asiri doku varhiginin eslik ettigi yaprakeik elon-
gasyonu,® displazi ve ¢ckme, kordalarda uzama, gevseklik ve asiri
hareketlilik seklindedir. Bazi hastalarda, HKM’nin birincil feno-
tipik ekspresyonu olarak yaprakgik ve korda uzunlugu mutlak
anlamda artmigtir (yas, cinsiyet ve viicut yiizeyi karsilagtirilabilir
kontrol grubuna kiyasla, 2 SS ile); diger hastalarda ise, yaprak-
ciklar ve kordalar normal uzunlukta olmasina ragmen kigik SV
kavitesi ve SVCY alanina karsin géreceli ¢ok daha genis yapidadir
ve obstriiksiyona dahi sebep olabilirler.

Papiller kaslarla ilgili bozukluklar, hipertrofi, bifid yapi, anterior/
apikal anormal yerlesim ve mitral 6n yaprakgiga dogrudan tutun-
ma seklindedir.

Ekokardiyografi
HKM’li hastalarda mitral kapagin tim bilesenlerinin sistematik
olarak degerlendirilmesi gereklidir.

HKM’de SVCYO’nun énemli bir belirleyicisi olan mitral kapagin
sistolik 6ne hareketi (SOH) siklikla goriilmesine ragmen &zgiil bir
bulgu degildir (hipertrofi olsun ya da olmasin alternatif nedenler
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Sekil 4 CYG ve mitral kapak bilesenleri. Ustte: (A ve B) parasternal uzun eksen gériintiisi-displazik mitral kapak yaprakgiklar:.
Alt: (C) 2D ekokardiyografi, apikal iki/tic bosluk gériintii-elonge, displazik, asiri hareketli korda. (D) Sine KMR (SSFP), dért bosluk
goriintd, intraventrikiler obstriiksiyona katkisi olan apikal yerlesimli PK.

hipovolemi, inotropik ilag kullanimi, ventrikil kavitesi kiigiik olan
normal veya hipertansif bireyler ve mitral kapak cerrahi onarim
hikayesi olabilir).*¢ SOH’nin varligi ve ciddiyeti M-mod ile daha iyi
degerlendirilir (yiiksek zamansal ¢éziinirliik); IVS’ye temas olma-
diginda inkomplet SOH, mitral kapak-septum temasi geg sistolde
ve sistoliin <%10 ise orta derecede SOH, temas sistol ortasinda
basliyor ve sistoliin >%30’ni igeriyorsa ciddi SOH’den bahsedilir.5’

On yaprakgigin asiri uzun olmasi®® ve artmis hareketliligi yap-
rakgiklarin koaptasyonunu bozar ve SOH ile iliskili eksantrik pos-
teriyor ve anteriyor lateral MY ile sonuglanir (santral veya anteri-
yor bir jetin varligi, organik kapak hastaligini gésterir).

Mitral yetersizliginin nicel &l¢limii daha 6nce yayinlanmis olan
tavsiyelere® gére yapiimalidir ve dinamik bileseni egzersiz eko
(EE) kullanilarak degerlendirilmelidir.*°

Eger 2D ve TTE goriintiileri mitral kapagin yapisini ve fonksi-
yonlarini degerlendirmek igin yeterli degilse 3D eko ve transézo-
fajiyal (TOE) eko dusiindlebilir.

Kardiyak kanyetik rezonans
KMR ile mitral kapak bilesenleri goriintiilenebilir ve MY ciddiyeti ni-
cel olarak belirlenebilir. Ayrica gradiyenti azaltmaya ydnelik girisim-

sel tedavi prosediirlerinin segimi icin bir belirleyici yéntem olabilir'

Sine KMR ile elde edilen anatomik bilgiler eko ile elde edilen-
lerle karsilagtirilabilir diizeyde hatta onlardan daha iyidir. Fakat
KMR ile elde edilen kesitler goreceli olarak kalin olup kismi hacim
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etkilerine yol agma potansiyeli olmasi ve birkag kalp siklusu tize-
rinden elde edilen bilgilerin ortalamasi alinmasi nedeniyle kiigiik
yapilar iyi gorintilenemez. HKM’de kulanilan KMR protokol,
mitral kapak orfisinin plan igi gériintiilenmesi igin kapak planina
dik olarak (“through-plane”) alinan kesitler ile mitral kapagin de-
gerlendirilmesini kapsamalidir. Akim anormalliklerinin degerlen-
dirilmesi icin, hiz kodlanmis KMR (velocity encoded) géruntiileri
de eklenmelidir. KMR ile belirlenen mitral kapakg¢ik uzunlugunun
SVCYO igin 8nemli bir belirleyicisi oldugu gésterilmistir.>

Kardiyak BT

KBT bu amagla nadiren kullanilir. Sadece ekokardiyografik gériin-
tiler (kontrastl eko ve TOE ile elde edilenler de dahil) yetersiz
oldugu zaman ve KMR kontrendike ise bagvurulabilir.®*

Kardiyak niikleer goriintiileme
KNG’nin HKM’li hastalarda bu amagla kullaniimasinin yeri yoktur.

Intraventrikiiler Obstriiksiyon

Obstriiksiyon SVCY (Sekil 5) ya da midventrikiiler seviyede ola-
bilir (Sekil 6).

SVCYO, istirahatte olan veya uyarici manevralar (Valsalva, aga-
ya kalkma ve egzersiz) sonrasi ortaya ¢ikan >30 mmHg'lik pik
gradiyent varligi olarak tanimlanir:?

istirahatte SVGCYO, HKM'li hastalarin yaklagik {icte birinde
mevcut olup varligi kdtii prognozun bagimsiz belirleyicisidir.®* Di-
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok ydntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Sekil 5 Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonunun ekokardiyografi ile degerlendirilmesi. (A) 2D eko parasternal uzun eksen gériin-
tiisii ile mitral kapak 6n kapakgiginin sistolik 6ne hareketi. (B) M-mod’da mitral kapak &n yaprakgiginin sistolik 6ne hareketi (SOH).
(C) Obstriiksiyon lokalizasyonunda M-mod renkli akim Doppler gorintiileme (SAM’a bagli ‘color aliasing’). (D) SVCY’de obstriik-
siyon lokalizasyonunun 2D ekokardiyografi renkli akim Doppler gériintilemesi. SOH ile iliskili MY’ye dikkat. (E) M-mod’da aort
kapaginin mid-sistolik kismi kapanmasi. (F) Maksimum zirve gradiyentin 75 mmHg oldugu obstriiksiyonun CW Doppler kaydi. Geg

sistolik zirvenin eslik ettigi “kama sekli” ne dikkat.

ger Ugte bir hastada ise sadece uyarici manevralar sonrasi ortaya
¢ctkan SVCYO vardir®* SVCYO icin en yaygin kabul gdren agik-
lama, IVS hipertrofisinin varligi ve IVS'ye dogru mitral SOH ile
olusan SVCY daralmasidir.®® Yiiklenme kosullari ve kontraktilite
durumuna bagh olarak, SVCYO &ngoriilemeyen spontan degis-
kenlik gdsterebilir,*® hatta egzersiz sonrasi paradoks olarak gradi-
yent azalmasi da bildirilmistir.*°

Ekokardiyografi
Eko raporu obstriiksiyonun tanimini, mekanizmasini ve anatomik
seviyesi hakkinda bilgi icermelidir.

SVCYO, aort kapakta mid-sistolde kismi kapanmaya ve mitral
kapagin septumla temasi ve SVCY’de tirbiilan renkli Doppler
alkimin birlikte oldugu mitral SOH’e yol agar. Obstriiksiyonun
ciddiyeti apikal goriintiilerden alinan continuous wave (CW)
Doppler ile slgiliir. SVCYO’da alinan Doppler akiminin morfo-
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lojik gorintisi “kama” seklindedir ve geg zirve yapan bir zarftr.
Mitral jet akimin karigmasina bagl obstriiksiyonun oldugundan
fazla olctilmesinden kaginmaya dikkat edilmelidir. Degerlendirme
hem istirahat halinde hem de uyarici manevralar (Valsalva, ayaga
kalkma ve egzersiz; Sekil 7) sonrasi yapilmalidir. Uyarici olarak
nitrat ve dobutamin kullanim endikasyonu yoktur (dobutamin
kullanimi, hastaligin kendinden ziyade ilacin farmakolojik etkisin-
den kaynaklanan fizyolojik olmayan ventrikiil i¢i gradienti uyara-
rak yanlis sonuca varilmasina yol agabilir).”

Treadmill egzersizi kullanarak yapilan egzersiz ekokardiyografi
(EE), HKM’de uyarilabilir obstriiksiyonun tespiti icin ¢cok dnemli
bir tetkik yéntemidir.®**® Degerlendirme hem egzersiz sirasinda
hem de 6n yiikiin azalip SVCYG’ni artirdigi rahatlama periyodu-
nun baginda yapiimalidir (Sekil 8).¢° EE, kolay uygulanabilen, gii-
venilir ve fizyolojik bir tetkik yontemi olup obstriiksiyonun klinik
entegrasyona, egzersiz, egzersiz toleransi, sikayetler, kan basinci,
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Sekil 6 CYG-apekste kiigiik bir anevrizma ile midventrikiiler obstriiksiyon. (A) 2D TTE, apikal gériintiileme-apekste paradoks
‘color aliasing’. (B ve C) Kontrast ekokardiyografi ile SV’nin “Kum Saati” goriintiisii. izin: Dr. A. Hagendorff, Leipzig, Almanya. (D)
CWD-paradoks apikal-bazal diyastolik gradiyent, zirve 24 mmHg. (E) Sine KMR-SSFP, diyastol, dért bosluk gérunti. (F) Sine KMR-
SSFP sistol, dort bosluk goruntii. (G) Apikal anevrizmada KMR ile LGE, dort bosluk gériintu. (H) Apikal anevrizmada KMR ile LGE,
iki bosluk gériinti. Izin: Dr. A. Ferreira, Dr. H. Marquez ve Dr. P Gongaves, PhD, Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.

ritim bozukluklarinin tespitine izin verir; béylece tahmin edileme-
yen heterojen hastalik gibi durumlarda diger uyarici manevralara
kiyasla daha fazla bilgi verir.

EE, semptomatik hastalarda eger yatak basi manevralar 50
mmHg veya usti SVCYG olusturmakta yetersiz kaliyorsa yapil-
malidir; asemptomatik hastalarda ise, bir SVCY gradiyenti var ve
hastalara yasam tarzi degisiklikleri onerilecekse ve tibbi tedavi
karari baglanacaksa yapilmasi diisiiniilebilir."

Buna ilaveten, EE sirasinda uyarilabilen gradiyentler klinik pra-
tikte HKM icin aile hikayesi olan bireylerde ve siipheli/tartigmali
durum var ve TTE yetersiz kaliyorsa taninin dogrulanmasi ama-
ciyla da kullanilabilir. Midventrikiiler obstriiksiyon midventrikiiler
hipertrofi ya da anormal PK yerlesiminden kaynaklanir. SV kavite-
si tipik olarak “kum saati” seklindedir ve apikal anevrizma siktir.
Renkli Doppler ile siklikla ayrilmis olan apikal bélgede ‘aliasing’ ve
paradoks apeks/bazal diyastolik gradiyent gézlenir. Bu hastalarda
kontrast eko da dnemli olabilir.

Kardiyak manyetik rezonans
KMR, SV, SVCY ve mitral kapagin morfolojisinin kesin olarak ta-
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nimlanmasini ve béylece obstriiksiyonun nedenini ve lokalizasyo-
nunu tespiti saglar. Sine KMR ile SV yapisi ve SVCYO arasindaki
karmasgik iliski aydinlatilabilir. Bunun yaninda, Faz-kontrast akim
kodlu KMR, akimin gériintiilenmesini ve miktarinin belirlenmesine
olanak saglar. Dogru dl¢tim yapilmasi icin maksimal akim jet yonu-
ne dik planda ek goruntuler almak gerekir. Fiziksel egzersiz sirasin-
da yapilan MRG makul bir teknik olmakla birlikte nadiren yapilir.

Kardiyak BT
KBT kesitsel bir teknik oldugu icin teorik olarak tum kardiyak ya-
pilar cahsilabilir, hatta hipertrofi, mitral bilesenler ve obstriiksiyon

giivenilir bir sekilde degerlendirilebilir ve &lgiim yapilabilir.”*7

Fakat, KBT farkli endikasyonlar (koroner arter hastaligini
(KAH) degerlendirmek gibi) icin yapildigi zaman veya ekokardi-
yografi goriintiileri yetersiz ve KMR kontrendike oldugunda bu
ek bilgi verici pargalar sadece ilave veri olarak kabul edilmelidir.

Kardiyak niikleer goriintilleme

KNG sinirl kullanim alanina sahip olup kapali kan havuzu radyo-
niiklid anjiyografide kavitede obliterasyonla iliskili hiperdinamik
SV’nin tespitini saglayabilir.
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Valsalva

Sekil 7 istirahatte obstriiksiyonu olmayan 18 yasindaki HKM'li bir erkekte uyarici manevralar (sol yan yatay pozisyonda 21 mmHg
SVCY zirve gradiyenti, hafif MY). Sol-Valsalva manevrasi; ust: CWD, zirve SVCY gradiyenti 8] mmHg; alt: SVCY’de 2D renkli
Doppler ‘color aliasing’ ve SOH’e bagl eksantrik MY, en az orta derecede. Sag: dik pozisyonda ayaga kalkma; iist: CWD, zirve SVCY
gradiyenti 94 mmHg; alt: 2D renkli Doppler, SVCY’de tiirbiilans ve SOH’e bagli eksantrik MY, orta-ileri derecede.

Doku karakterizasyonu

Her ne kadar eko ve KNG dolayl bilgi verebilse de, doku ka-
rakterizasyonunu belirlemede en énemli teknik KMR’dir (74-76).

Kardiyak manyetik rezonans

LGE KMR genis ekstraselliiler araligi olan dokularin geleneksel
KMR kontrast maddeler icin ekstravaskiiler ve ekstraselliilerde
alanda olmak tizere genis bir dagim hacmi saglamasi temel pren-
sibine dayanir. Bu ajanlar uygulandiktan sonra miyokartta ekstra-
selliler alana dagilir ve akabinde kademeli olarak temizlenirler.
Birkag¢ dakika sonra (5-20 dakika, siire kontrast ajanin dozuna,
metabolize olmasina ve diger faktérlere baglh olarak degisebilir),
normal doku ile genislemis hiicre disi hacim arasindaki fark en
fazladir ve LGE verisi elde edilir KMR kontrast ajanlari T1 ki-
salma &zelligine sahip oldugu icin goéruntileme gugli bir T1 du-
yarh pulse sekansi kullanir. Giincel LGE metotlari miyokardiyal
fibrozisin kiiclik miktarlarinin dahi belirlenmesine olanak saglayan
oldukga iyi bir uzaysal ¢éziinurliik (I mm veya daha dusiik planda)
ve oldukga yiiksek bir kontrast/giiriiltii orani saglar.
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HKM’li hastalarda fibrozis ilerleyici’’ ve siktir (hastalarin yak-
lagik Ugte ikisinde goriiliir).>3** LGE'nin iki ana dagihm sekli
izlenir”® Duvar ici LGE: replasman fibrozisi ile uyumlu oldugu
diisiiniilir ve hipertrofik segment icinde olur;'® SgV insersiyon
noklarinda LGE:" intersitisyel fibrozis ve/veya miyosit diizensiz-
ligini akla getirir (Sekil 9). Fakat, LGE'nin HKM’deki histolojik te-
melini degerlendirmek, spontane HKM hayvan modeli yetersizligi
nedeniyle zorluk arz etmektedir.”

Dahasi, farkh fibrozis tiplerinin patofizyolojik &zellikleri ve
bu &zelliklerin prognostik rolii de halen tartigmalidir:!7:'87680-62
HKM’li hastalarda miyokardiyal fibrozis varligi ile istenmeyen
sonuglar arasinda giiclii ve bagimsiz bir iligkili vardir'73408 ve
dnceki bir calismada,®® LGE'nin kalple iligkili 8ltim ve ani kardi-
yak 8liim igin en glicli 6ngérduriict oldugu gosterilmistir. Fakat,
rutin klinik pratik ve prognostik degerlendirmeye girebilmesi icin
KMR-LGE'nin nicel olarak hesaplanmasi gereklidir. Yakin zaman-
da yapilan bir ¢alismada,®* SV ejeksiyon fraksiyonu (SVEF) icin
diizeltme yapildiktan sonra bile LGE miktari (miyokart kiitlesi-
nin yizde miktari agisindan) ile AKO arasinda dogrusal bir iligki
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Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda “gok yéntemli” kardiyak gériintiilemenin roli

Egzersiz ekokardiyografi

Sekil 8 istirahatte obstriiksiyonu olmayan fakat provokasyon sonrasi obstriiksiyon olan HKM'li bir hastada treadmill EE. SVCY
gradiyenti (mmHg olarak): sol-istirahatte, ayaga kalkmakla: 18; orta-zirve egzersiz: 66; sag-istirahat baslangici: 94.

oldugu gosterilmistir; buna ek olarak, LGE yiizdesi ile gelecekte
gelisebilecek sistolik fonksiyon bozuklugu arasinda siirekli bir ilis-
ki oldugu bulunmustur.2* Ancak farkli bir grubun yaptigi eszamanl
baska bir ¢alismada bu bulgular dogrulanmamistir: her ne kadar
tek degiskenli analizde fibrozis miktarinin AKO icin giiclii bir 6n
gordiiriicii oldugu gdsterilmis olsa da® bu etkinin SVEF icin dii-
zeltme yapildiktan sonra korunmadigi belirtilmistir. Bu iki cals-
manin ortak bulgusu, LGE'nin paterni ve lokalizasyonunun degil
total miktarinin sonlanim noktalarini etkiledigi yoniindedir.

Her ne kadar fibrozisin girisimsel olmayan degerlendiriimesinde
LGE-KMR altin standart olarak kabul edilse de, fibrozisi oldugun-
dan daha az géstermesi (6zellikle de diffiiz interstisyel tipte olani)®
ve fibrozisin dolayl olarak degerlendirilmesine olanak saglamasi
nedeniyle LGE-KMR’nin kullanighhig: halen arastirma altindadir.

Umut verici yeni metotlar T| haritalama gibi yeni gelismekte
olan bir ydntemi de kapsamktadir. T1 haritalama her bir miyokart
vokseli icin olan bir standardize skala usttinde dogrudan sinyal &l-
climiine olanak saglar ve bdylece LGE'nin bazi kisithihklarinin ts-
tesinden gelinebilir, ekstraslliler hacim fraksiyonunun &l¢iimiine
olanak saglar ve LGE-KMR’nin oldugundan az dl¢tiigii interstisyel
fibrozis miktarinin (Sekil 10) ¢ok daha dogru belirlenmesini sag-
lar. Halen HKM’de T1 haritalama igin kanitlar kisith olup yogun

arastirma alanidir.87#¢

Son olarak, KMR difiizyon tensor goriintiileme (ya da ultrason
temelli shear-wave gériintiileme) gibi dagilim kusurunu gériinti-
leyebilen teknikler halen klinik kullanima hazir degildir.?’
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Kardiyak BT
KBT, fibrozisin degerlendirilmesinde nadiren kullanilabilir (sadece
KMR’nin kontrendike oldugu durumlarda). Bu durumlarda, fib-
rotik bolgelerdeki potansiyel ge¢ artisi degerlendirmek igin geg
doénemde ikinci bir goriintiileme gerekir. ilkesel olarak KMR ile
karsilastirilabilir, zira dizenli miyosit yapisi olmayan bdlgelerde
KBT igin kullanilan iyotlu kontrast ajanlar birikir; drnegin fibrozis
varhigi daha yiiksek dansite olmasina yol agar.”°

Ek radyasyona maruz kalma durumu, 6zellikle takip dénemlerin-
de ikinci gériintiilemenin klinik uygulanabilirligini sinirlar (Tablo 6).

Kalp fonksiyonlarinin degerlendirilmesi

Cok modelli gériintiileme (CMG) ile ventrikil fonksiyonlarinin
degerlendirilmesi HKM’li hastalarda en temel noktadir.

SV sistolik fonksiyonu
Ekokardiyografi

HKM’li hastalarda eko Doppler ile SV sistolik fonksiyonunun de-
gerlendirmesi (fraksiyonel kisalma (FK), SV ejeksiyon fraksiyonu
(EF) ve atim hacmi) geleneksel olarak hacimsel ve akim metotlari
kullanilarak M-mod, 2D ve pulse wave (PWD) ile yapilir (Sekil 1 1).

SVH varliginda SVEF'nin kisithliklari ¢ok iyi bilinmektedir.”'
Cogunlukla radyal duvar kalinlagsmasini yansitan EF HKM’li has-
talarda siklikla korunmustur ve bu hastalikta azalan longitudinal
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Sekil 9 HKM’de LGE’nin majér dagilim sekli ve histolojik korelasyonu. (A) SgV insersiyon noktalari LGE, histolojide intersitisyel
fibrozis ile uyumlu oldugu distintlmektedir. (B) intersitisyel fibrozis (miyosit kaybina ait kanit olmaksizin kollajen ve ekstraselliiler
matriks komponentlerinin sentezinde artis olmasi) Masson’un trikromu, x40. (C) Intramural LGE ise SVH olan kisimlar iginde yer
alir, histolojide ‘replacement’ fibrozis ile uyumlu. (D) ‘Replacement’ fibrozis (miyosit kaybina ait kanit ile birlikte intersitisyel kollajen
artist) Masson’un trikromu, x40. (B, D) izin: Dr. Homem Gouveia, PhD, Portekiz. (A, C) Miisaade: Dr. A. Ferreira ve Dr. H. Marquez,
Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.

Sekil 10 HKM'li bir hastada LGE ve dogal T haritalama. LGE gériintiisii anteriyor duvarda ‘enhancement’ gésteriyor ve bu T|
haritasinda da goriliyor. T| harita (sag) inferiyor septumda ek yiiksek bir sinyali gésteriyor. Gériintiilerin miisaadesi: Dr. Rina Ariga
ve Prof. Stefan Neubauer, University of Oxford Centre for Clinical Magnetic Resonance Research.
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Tablo 6 EACVI’nin HKM’de CYG ile anatominin

degerlendirilmesi lizerine anahtar noktalar
iceren ortak uzman goriisii

TTE HCM'li hastalarda anatominin degerlendirilmesi igin ilk tercih

edilecek tektiktir.

Tum goriintiileme modaliteleri igin ortak standart protokoller
kullanarak tim HKM'li hastalarda SVH’nin varhg, dagilimi ve
ciddiyeti dokiimante edilmelidir. Sol ventrikiil duvar kalinhg
olgtimleri diyastol sonunda yapilmali ve kisa aks gériintiilerde
yapilan 8lgtimlerin daha dogru olacagi unutulmamalidir.
Ventrikil igi obstriiksiyonun (istirahatte ve yatak basi manevralar
esliginde-Valsalva ve ayaga kalkma) ve mitral kapak bilesenlerinin
her birinin sistematik olarak degerlendirilmesi zorunludur.
Semptomatik hastalarda eger yatak basi manevralar ile SVCYO
>50 mmHg degerine ulagilamiyorsa egzersiz ekokardiyografi
yapilmalidir. Asemptomatik hastalarda yasam tarzi degisikligi
onerisi ve medikal tedavi baglanmasi distiniiliiyorsa egzersiz
ekokardiyografi yapilmasi distiniilebilir.

LGE’nin eslik ettigi KMR ile degerlendirme doku karakterini
belirlemek (fibrozisin varligi, lokasyonu, tipi ve genisligi) ve
anatomiyi daha dogru olarak ortaya koymak (DK, mitral kapak
bilesenleri, obstriiksiyonun ve MY’nin mekanizmasi: eger bu
degerlendirmeler ekokardiyografide net sonuglandirilamiyorsa)
icin yapiimahdir.

fonksiyonu kompanse ettigi goriilir. Hatta, HKM'li hastalarda
normal/normal istii global EF degerleri gériilmesi sistolik hacim-
sel endekslerin yalanci normallesmesi sonucu olabilir. HKM’de
hastaligin tipik bulgusu olan kiigiik SV kavitesine bagl olarak in-
dekslenmis atim hacmi siklikla diistiktdr.

Doppler miyokardiyal gériintiileme (DMG) ve 2D-speckle trac-
king ekokardiyografi (2D-STE) bu tiir eksikliklerin tstesinden ge-
lebilir. Standardize ve yeterli goriinti planlari uygulandigi taktirde
DMG kullanilarak HKM'de sistolik fonksiyonun degerlendirilmesi
miimkiin olabilir ve tekrarlanabilir.”> DMG’nin kullanimi ile HKM’li
hastalarda hem hipertrofik olan hem de hipertrofik olmayan seg-
mentlerde dusiik aniler ve bolgesel SV sistolik hizlar ve artmis sis-
tolik asenkroni gézlenir.”~"” Bunun da &tesinde, lateral mitral anu-
lusta <4 cm/s’lik sistolik hiz (s’) varliginin kétii prognozun bagimsiz
bir dngdrdiricisu ve gizli ciddi SV sistolik fonksiyon bozuklugu ve
hastalik progresyonunun bir belirteci oldugu gésterilmistir.”>? Bir
baska ¢alismada ise sistolik asenkroninin (6 bazal segment arasinda
intraventrikiiler gecikme 45 ms’den daha uzun) artmis ventrikiiler
aritmi ve ani kalp &liimii riski ile iligkili oldugu gdsterilmistir.”

Renkli DMG’den tiiretilmis “strain” ve “strain rate” de kulla-
nilmistir ancak,”®"'® bu Doppler yénteminin agi bagimliligi ve dii-
stik tekrarlanabilirlik orani olmasi gibi kisithliklari vardir. Dahasi,
bu tiir bélgesel deformasyon &lglimleri, translasyonel global kalp
hareketi ve komsu segmentler tarafindan ¢ekilme hareketi gibi
durumlardan etkilenir.

2D-STE, ultrason agisindan bagimsiz olarak miyokardiyal
“strain”in dogrudan oSlclimiine ve cevresel, radyal ve longitudinal
fonksiyonlarin yani sira rotasyonel/”twist” mekanigini degerlen-
dirmeye olanak saglar.'*'-'%¢

30.37 mifm2
34 l/min|
2.07 Uminm2

l LVSI Dopp
LVCO Dopp
LVCI Dopp

Sekil 'l HKM'li bir hastanin ekokardiyografisinde tipik sistolik fonksiyon bulgulari. (A) Normal istii ejeksiyon fraksiyonu (%72).
Apikal dért bosluk gériintii: diyastol sonu (sol) ve sistol sonu (sag). (B) Endeksli diisiik atim hacmine (30 mL/m?) sahip bir hasta. (C)
IVS’nin PW-DDG'si: diisiik sistolik (s) miyokart hizi (7 cm/sn.). (D) 2D-STE-longitudinal strain. Azalmis SV longitudinal fonksiyonu
(Global longitudinal strain= %-9). (E) 2D-STE-dairesel strain. Bazi segmentlerde asikar fonksiyon kaybi olmasina karsin ortalama SV
dairesel strain sadece hafif azalmis (%-19.5). PW-DDG, PW Doppler miyokart gériintileme.
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SV sistolik foksiyon bozuklugunun erken belirtisi olarak,
HKM’li hastalarda SVEF'nin bozulmasindan énce bélgesel ve glo-
bal longitudinal “strain”in (LS) azaldigi goriilir. Buna ek olarak,
HKM’de septal ve bolgesel LS’deki azalmanin (%-10’dan daha faz-
la) ventrikiil aritmilerine yatkinlik ile iligkili oldugu bulunmustur.'®

Diger calismalardaki bulgular, “strain”in varliginin ve buyiik-
ltiglintin fibrozisin varligi ve genisligi ile iliskili oldugu yoniinde
olup’®'%1%7 2D-STE'nin bunu saptamada KMR’den daha dogru
sonug verdigini ne stirmiistiir® Fakat, fibrozisin total ve spesifik
tiplerinin tespitinde ve de bunun sagkalim ile iliskisini belirleme-
de 2d-STE'nin rolunii daha da aydinlatmak igin daha ¢ok sayida
HKM’li hasta iceren calismalara ihtiya¢ vardir’¢

HKM'’li hastalarda, orta duvar liflerine bagimli olan global ve
bolgesel cevresel “strain” azalabilir ve bu durum orta kisim tutu-
lumunu yansitir. Fakat, cevresel “strain” analizi HKM'de tutarsiz
sonuglara neden olur, zira artmis veya (orta kisimdaki cevresel
liflerin tutulumu sonucu) azalmis da olabilir (longitudinal liflerin
erken etkilenmesine ikincil kompansatuar mekanizmalar sonucu).
HKM’de rotasyonel mekanikler de bozulmustur. Her ne kadar
rotasyonun miktari genis ve “twisting” ¢ogunlukla normal olsa da,
bunun yonii bazen anormal olabilir ve SV “twisting” siiresi siklik-
la uzamistir.'® Fakat, optimal diizeyde uygulanabilirligi miimkiin
olmadigi igin SV rotasyon ve “twist” mekanikleri klinik pratikte
kullanilmaya hentiz hazir degildir.

3D eko HKM’de SV fonksiyonunu degerlendirmek igin potan-
siyel avantajlar saglamakta olup KMR ile iyi bir korelasyon gos-
termektedir.®' 3D-STE umut verici bir yéntem olmakla birlikte
HKM’de kullanigh oldugu heniiz gésterilmemistir.

Kardiyak manyetik rezonans
KMR, HKM’de SVEFnin guvenilir ve tekrarlanabilir dlgtimiine
olanak saglar ve eko da gorunti kalitesinin yetersiz oldugu ya da
atipik variasyonlar varliginda SV fonksiyonlarinin degerlendirilme-
sine yardimci olur.*®

KMR, miyokardiyal etiketlemeyi kullanarak bdlgesel SV fonk-
siyonlarinin degerlendirilmesinde de kullanilabilir, fakat bu teknik
heniiz klinik pratikte yaygin olarak kullanilmamaktadir.'®®''°

Yukarida vurgulandigi gibi, HKM’de fibrozisin varlig .... varhigi
ve derecesi ile ilerleyici SV dilatasyonu ve SV sistolik fonksiyon
bozuklugu arasinda iligki mevcuttur.'® Ayrica SV sistolik fonksiyon
bozuklugu gelismesinin 6ngériilmesi, SV kiitlesinin ylizde miktari
(>%10) cinsinden LGE derecesine bagli oldugu diistiniilmektedir.

Kardiyak BT

KBT, SV hacimleri ve EFnin dogru degerlendiriimesine imkan
verebilir, fakat bu KBT’nin HKM’de uygulanmasi ile ilgili veriler
yetersizdir ve radyasyon icermesi nedeniyle kullanimi sinirlidir.

Kardiyak niikleer goriintiileme

Her ne kadar HKM’de RA ile SVEF’nin degerlendirilmesinin dog-
rulugu ve tekrarlanabilir oldugu gésterilmis olsa da,''" eko ve
KMR’nin ulagilabilirligi ve dogrulugu géz 6niine alindiginda guinii-
miizde sadece EF degerlendirilmesi i¢in bu teknigin rutin kullani-
mina ihtiyag yoktur.

SV diyastolik fonksiyonu
HKM klasik olarak “diyasyolik hastalik”” olarak tanimlanmakta ve

diyastolik kalp yetersizliginin ayirici ézelligidir.''>''

94

Ekokardiyografi

TTE HKM’'de SV diyastolik fonksiyonunu degerlendirmek igin
tercih edilen tekniktir. Fakat, bu degerlendirme HKM’deki diyas-
tolik fonksiyon bozuklugunun multifaktéryel dogasini yansitacak
sekilde zor ve karmagikur.''¢'"?

HKM’de SV dolum basinglarinin (SV-DP) tek basina tamamen
dogru degerlendirmeye yarayacak herhangi bir girisimsel ol-
mayan Doppler parametresi gegerlilik kazanmamistir. Agikgasi,
transmitral dolum profili girisimsel dlgtimlerle zayif korelasyon
gostermekte ve HKM’de SV-DPB’yi 6lgmede tek basina kullanil-
mamalidir.''®!'” Fakat, HKM’de pulmoner ven akimi Ar'nin siiresi
ile transmitral A dalga siiresi arasindaki fark (Ar-A> 30ms) artmis
SV-DB ile iligkili gibi gériinmektedir.'”®

Bunun da 6tesinde, diger iki parametre (SA genislemesi ve PHT)
HKM’de artmis SV-DB'yi indirekt olarak yansitabilir.'"? Viicut yii-
zey alanina indekslenen 2D eko SA hacmi (SAHI, mL/m?, apikal 4
bosluktan) HKM’li hastalarda diyastolik fonksiyonun degerlendi-
rilmesinde basit ancak zorunlu bir parametredir?' Bu parametre,
ozellikle de belirgin MY ve AFnin olmadig hastalarda SV-DB’nin
kronik olarak yiiksek oldugu uzun déneme iligkin bilgi verir. Hat-
ta, SAHI tikayici olmayan HKM’de egzersiz kapasitesinin bir n
gordiiriictstidir ve HKMli bir olguda SAHI’nin >34 mL/m? olmasi
artmig SV-DB, KY, AF ve artmig mortalite ile iligkilidir.3'-'212!

SAHFI'nin sistematik kullanima girmesi ile SA fonksiyonlarini de-
gerlendirmede bagvurulan klasik akim ve hacim 6lgme metotlari
klinik dnemini kaybetmistir.'>"'** Fakat, SA’nin “strain” analizi gi-
derek popiiler hale gelmektedir. 2D-STE, SA’nin LS’sinin her Ug at-
riyal fazda da azaldigini gésterir.'?? En ¢ok caligiimis olan parametre
rezervuar faz (SV sistoliine denk gelir) esnasindaki SA zirve “stra-
in” dir.'?2 Bir diger 2D-STE calismasinda,'® HKM’de SA fonksiyon
bozuklugunun KY semptomlart ile siki bir iliskisi oldugu gosterildi.

HKM’de SV erken diyastolik fonksiyonu bozulmustur ve bazi
DMG calismalari'?'?” erken diyastolik miyokart hizinin (¢’) hem
hipertrofi olan hem de olmayan kisimlarda azalmis oldugunu gos-
termistir. Ayrica, septal €’ nin HKM’li gocuklarda lim ve ventri-
kil aritmileri igin bagimsiz bir 6ngérdiiriicii oldugu bulunmustur.”

HKM’de SV-DB degerlendirmek igin pulse wave Doppler kul-
lanimi tartigmalidir, zira bir ¢alismada gosterilen E/e’ orani ile
SV-DB arasindaki korelasyon''” dogrulanmamistir.''® Bu bulgulara
ragmen, HKM’de E/e’ orani ile egzersiz toleransi arasinda kore-
lasyon gdriilmiistiir.>*%

EAE/ASE &nerileriyle uyumlu olarak,'"” HKM’de yiiksek SV-DB
degerlendirmesi igin kapsamli ve entegre dort kriter yaklagimini
onermekteyiz: E/ € orani >10,'"7 Ar-A >30 ms, SAHI >34 mL/m?
ve sistolik pulmoner arter basinci (PABs) >35 mmHg (Sekil 12).

Diyastolt degerlendirmede 2D-STE'nin rolii umut vericidir ve
az sayida hasta igeren 6n galismalar diyastoliin ilk kisminin %25’nini
Stesine kadar uzanan geg ve uzamig SV “untwist”'% ve diisiik api-
kal ters rotasyon varligin'® géstermistir. Fakat, 2D-STE temeline

dayanan “twist” ve “untwist’’in uygulanabilirligi genellikle zayiftir.
HKM'’de diyastolik LS'nin degerlendirilmesi de umut vericidir.

Kardiyak manyetik rezonans

KMR, mitral dolum/pulmoner ven profillerini ve mitral anulus
hizlarini degerlendirmeye olanak saglar. Fakat, bu Slgtimlerin de-
geri HKM'li hastalarda dogrulanmamisti. KMR ile HKM’li hasta-
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Sekil 12 HKM'li 31 yasinda geng bir erkek hastada tipik ekokardiyografik diyastolik fonksiyon bozuklugu bulgulari. (A) iki boyutlu
apikal dort bosluk gériintii: ciddi SV hipertrofisi ve genis SA, artmis SV hacim indeksi (>34 mL/m?) ile beraber. (B) Transmitral Doppler
akim paterni. (C) Lateral anulustan PW DDG: diisiik Em dalgasi, ters Em/Am orani ile birlikte, E/e’ >>>10. (D) Trikiispit yetersizlik
akimi (TYA), artmis tahmini sistolik pulmoner basing kaniti olarak (Dr. G. Pacileo ve ark.’nin izni ile). SV, sol ventrikiil; E, transmitral er-
ken dolus dalgasi; A, transmitral atriyal kontraksiyon dalgasi; Sm, pik sistolik akim; Em, erken diyastolik dalga; Am, ge¢ diyastolik dalga.

larda aortik sertligin arttigi (LGE olan hastalarda daha yiiksek) ve
bunun SV morfolojisi, diyastolik fonksiyon ve SVCY obstriiksiyo-
nundan bagimsiz olarak egzersiz kapasitesi ile ters orantili oldugu
gorilmistiir. 7122130

Kardiyak BT

HKM’li hastalarda diyastolik fonksiyonlarin KBT ile degerlendi-
rilmesi agisindan tatminkar veri bulunmamaktadir ve bu amagla
KBT istemi nadirdir.

Kardiyak niikleeer goriintiileme

Ekokardiyogafiye ulagim kolayligi nedeniyle artik diyastolik fonk-
siyonu degerlendirmek i¢in RA kullanilmamaktadir. Fakat, eskiden
kalma calismalarda HKM'li hastalarda diyastolik dolumu deger-
lendirmek igin kullanilabilecegi gosterilmistir. Zirve dolum hizi
(ZDH) ve ZDH'ye olan siire en yaygin kullanilan parametreler
idi. RA kullanilarak yapilan bir ¢alismada, verapamil ile diyasyolik
fonksiyonda diizelme oldugu gésterilmistir."*' Gated single pho-
ton-emission computed tomography (SPECT) miyokart perfiiz-
yon sintigrafisi de SV diyastolik fonksiyonunu degerlendirmede
kullanilmigtir'!! (Tablo 7).
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Tablo 7 EACVI’nin HKM’de CYG ile miyokart
fonksiyonlarinin degerlendirilmesi lizerine
anahtar noktalari iceren ortak uzman goriisii

2.

HCM’li hastalarda sistolik ve diyastolik fonksiyonlarin
degerlendirilmesi igin ilk tercih edilecek tektik ekokardiyografidir.
Sistolik fonksiyonun degerlendiriimesi hem geleneksel verileri (EF,
FK ve endekslenmis atim hacmi) hem de giincel parametreleri
(DDG ve 2d-STE ile uzunlamasina SV fonksiyonu) icermelidir.
klinik pratikte 2d-STE ile SV’nin sistolik dairesel ve gevresel
fonksiyonlarinin ve rotasyonel ve “twist” mekaniklerinin
degerlendirilmesi su an igin dnerilmemektedir fakat aragtirma
amagh yapilabilir.

Diyastolik parametreler, lateral E/e’, Ar-A, SAHI ve PAB’|
icermelidir. SV dolus basinglarini 8lgmek icin sadece izole
transmitral akimin 6zellikleri ve dereceleri kullaniimamalidir.
2D-STE ile diyastolik fonksiyon degerlendiriimesinin (SV ve SA)
halen sadece arastirma amagli yapilmasi &nerilmektedir.

HKM’de LGE'nin eslik ettigi KMR su durumda onerilir: ilerleyici
SV genislemesi ve sistolik fonksiyon bozuklugu ile iligkili fibrozisin
varhig ve yayginhgini degerlendirmek igin.

Bu hastalikta sistolik ve diyastolik fonksiyonlarin degerlendirilmesi
icin niikleer goriintiileme metotlari ve kardiyak BT nin kullanimi
kisithdir.
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Sekil |3 iskeminin fonksiyonel goriintiilemesi: Epikardiyal KAH olmayan bir HKM hastasinda dipiridamol stres eko. Sol-istirahatte
LAD orta bolgesinden alinan PWD akimi. Sag- yiiksek doz dipirdamol verilmesi sirasinda ayni arterin ayni bélgesinden alinan PWD
akimu. istirahatteki akim hizina gére stres sonunda akim hizi 1.7 kat artmis. (referans deger >2): kétii klinik sonuglaria iligkili olan
mikrovaskiiler fonksiyon bozukluguna bagh diisiik KAR.

Repouso Gated [Reoriented). 1410412014

L. Raposo ‘nun izni ile

Sekil 14 Miyokart iskemisinin KNG ile fonksiyonel gériintiilenmesi: SPECT (epikardiyal KAH olmaksizin g&giis agrisi hikayesi
olan 34 yasindaki HKM’li bir erkek hastada Tc-99m-Sestamibi). Stres (ist sira) ve istirahat (alt sira). Sekilde koroner arter dagilimi
olmaksizin SV bazal kisimlarinda sabit, geri doniissiiz defekt (skar) goriiliyor. Apikal perfiizyon normal. Fakat, bu gériintii vent-
rikiil orta kisminda hipertrofi ve apekste radyoaktif madde tutulumu artisi nedeniyle yalanci perfiizyon defekti olabilir. Musaade:
Dr. L Raposo, Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.
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Sekil 15 Miyokart iskemisinin niikleer goriintiileme teknikleri ile fonksiyonel goriintiilenmesi: PET. iVS kalinligi 29 mm olan 14
yasindaki HKM’li bir kizda stres dipiridamol (ust sira) ve istirahat (alt sira) |3NH3 perfiizyon PET gériintiileri. Stres: SV genislemesi
ve subendokardiyal hipoperfiizyon (IVS ve antero-lateral duvar). istirahat: IVS'de hipertrofiyi isaret eden 13NH3 aliminda artig go-
riiltiyor. Floransa Universitesi'nden Prof. Roberto Sciagra (Floransa, italya) ve . Olivotto’nun (Floransa, italya) izni ile.

Miyokart iskemisinin tespiti,
miyokart metabolizmasi ve
beta-adrenerjik reseptorlerin
degerlendirilmesi

HKM’de epikardiyal koroner arter hastaligi olmaksizin miyokart
iskemisi olmasi siktir'*? ve bu durum hastaligin semptomlari ve
komplikasyonlarindan sorumlu olabilir.'**'** Yukarida belirtildigi
gibi, fibréz dokunun yerlesmesine ve sistolik fonksiyon bozuklu-
guna eslik ettigi SV yeniden sekillenmesine kadar giden miyosit
nekrozuna neden olan mikrovaskiler iskeminin patofizyolojik
kaskati makul gériinmekte ve kavramsal olarak ilgi ¢ekici olup
bazi HKM’li hastalarin dogal gidisatini izah edebilir.

Bu yuizden, HKM’de iskeminin arastiriimasi, semptomlarin ay-
dinlatiimasi risk belirlenmesi ve prognozun tespiti icin ilave katki
saglar?' Fakat, rutin olarak kullanimi siklikla ihmal edilmekte ve
halen tartismaldir.

Miyokart iskemisi: fonksiyonel goriintiileme

Ekokardiyografi
Koroner mikrovaskiiler fonksiyon bozuklugu ile iliskili azalmig
koroner akim rezervi (KAR),'?* HKM’de gériilen iskeminin ana
mekanizmasidir.'3
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Semptomatik olsun ya da olmasin, HKM’li hastalarda sol &n
inen arterden (LAD) TTE ile elde edilen PWD &rnegini kullana-
rak &lgiilen KAR siklikla azalmistir'® ve anormal KAR degerleri
(KAR <2) istenmeyen olay gelisiminin glicli ve bagimsiz bir n
gordiriicusidir'> (Sekil 13).

Bunun yaninda, eslik eden epikardiyal KAH varligi iskemiye kat-
kida bulunabilir.'*® Dual eko gdriintiisii esliginde yapilan stres eko
(bolgesel duvar hareket bozuklugu analizi ve LAD’de yiiksek doz
dipiridamol, 0.84 mg/kg iv 6 dakikada, veya adenozin kullanilarak
indiiklenen KAR) epikardiyal KAH ile mikrovaskiiler iskeminin
ayirimi igin kullamighdir. Epikardiyal KAH olan hastalarda azalmis
KAR ve induiklenebilir duvar hareket bozuklugu gériiltrken, izole
koroner mikrovaskiiler hasar olan hastalarda duvar hareket bo-

zuklugu olmaksizin bozulmus KAR izlenir.'*?

HKM’li hastalarda duvar hareket bozuklugunu degerlendirme-
de EE'nin rolii tartismalidir, fakat bir ¢alismada'® istenmeyen olay
gelisimi icin 6ngordiirticti degeri oldugu bildirilmistir.

Kardiyak manyetik rezonans

Miikemmel uzaysal ¢éziintrligi olan farmakolojik stres KMR
(vazodilatatorlerin kullanimi ile), HKM’li hastalarda subendokar-
diyum da daha belirgin olmak tizere hem hipertrofi olan hem de
hipertrofi olmayan segmentlerde miyokardiyal kan akiminin azal-
mis oldugunu dogrulamaktadir.®*® KMR ile ayrica SVH gibi mor-
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Ostial |. diyagonal

Sekil 16 Girisimsel olmayan koroner anjiyografi (KBT). Gégiis agrisi olan 52 yasindaki HKM'li bir hastada epikardiyal KAH'in
anatomik olarak goriintiilenmesi. Sol-apikal HKM. Orta ve sag-LAD’nin birinci diyagonal dalinda orta-ciddi darlk (oklar).

Sekil 17 Girisimsel olmayan koroner anjiyografi (KBT). Gégiis agrisi olan HKM'li bir hastada epikardiyal koroner arterlerin anato-
mik olarak gériintiilenmesi. Ust sira-LAD’nin orta kisminda miyokardiyal képriilesme (ok). Alt sira-ayni bireyde sistol ve diyastolde
hacimsel rekonstriiksiyon. Dr. P Gongalves'in izni ile PhD, Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.
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Tablo 8 EACVIPnin HKM’de CYG ile miyokart
iskemisinin degerlendirilmesinde anahtar
noktalari iceren ortak uzman goriisti

HKM’de miyokart iskemisinin degerlendirilmesi énemli fakat
siklikla unutulan bir konudur ve halen tartismalidir. Sebebi
bilinmeyen g&gus agrisi olan hastalarda ve prognoz tayini igin
fonksiyonel ve/veya anatomik gériintiileme yéntemleri kullanilarak
miyokart iskemisi arastirilabilir.

iskeminin fonksiyonel goriintiilemesi igin vazodilatatér stres ajani
kullanilarak PET ya da KMR miyokart perfiizyon gériintiilemesi
kullanilabilir. Alternatif olarak, stres eko ile duvar hareket analiziile
birlikte LAD’den KAR degerlendirmesi hem tanisal hem de
prognoz agisindan bilgi verir ve tikayici epikardiyal KAH ve
mikrovaskiiler iskemi ayirimina da imkan verebilir.

Kardiyak BT HKM’de epikardiyal koroner arterlerin anatomik
degerlendirilmesinde (k&prii, epikardiyal KAH ve ASA &ncesi)
rol oynar.

Niikleer gorintiileme tekniklerinin klinik pratikte rutin olarak
kullanimi 8nerilmese de, iskemi, metabolizma, miyokart
reseptdrleri ve inervasyon ile iligkili patofizyolojik siireci
degerlendirmek igin kullanigl olabilir.

folojik anormalliklerin eslik ettigi anormal perfiizyon bolgelerini
karsilastirmak suretiyle iskeminin patofizyolojisi ve LGE arasin-
daki iligkiyi anlamay: saglar.'*' Fakat, bu &zelliklerinin prognostik
etkisi hakkinda halen yeterli veri yoktur.

Kardiyak BT
Giinimuzde, HKM’de iskeminin fonksiyonel degerlendirmesinde
KBT’nin herhangi bir roli yoktur.

Kardiyak niikleer goriintiileme

Her ne kadar SPECT HKM’de miyokart iskemisini degerlendir-
mek icin ilk tercih edilecek bir tani yéntemi olmasa da, bazi mer-
kezlerde bu hastalarda iskemi aragtirmak igin istenmektedir.

SPECT miyokart perfiizyon géruntilemesi (Talyum-201 ve Tec-
99 mile isaretli izleri kullanarak) epikardiyal KAH olmadigi durum-
larda dahi reversible ve sabit defektlerin (iskemi veya skar doku-
suna karsilik gelen) varligini gésterir.'** Bu yiizden, HKM’de pozitif
SPECT calismasinin epikardiyal KAH varligini gostermede pozitif
prediktif degeri goreceli diistiktiir ve testin negatif bulunmasi epi-
kardiyal KAH icin yiiksek bir negatif tahmin degeri tasir. Iskemi
ve skar dokusunun varligi kétl prognoz (ters yeniden sekillenme,

Sekil 18 intraoperatif TEE (0°) esliginde cerrahi miyektomi. Ust sira-cerrahi éncesi: IVS hipertrofisi, mitral SOH (ok) (sol),
obstriiksiyon yerinde (SVGY) ‘color aliasing’ ve SOH ile iligkili MY (sag). Alt sira-miyektomi sonrasi kardiyopulmoner bypasstan
ayrildiktan sonra akabinde ve gogiis duvarinin kapatilmasindan &nce: bazal septumda DK’nin azalmis, mitral SOH yok (sol), SVCY'de
tirbilans yok ve hafif rezidiiel MY mevcut (sag). TOE, transozofajiyal ekokardiyografi; SA, sol atriyum; SgA, sag atriyum. izin: Dr.
F. Silva, Hospital da Luz, Lisbon, Portugal.
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asikar sistolik fonksiyon bozuklugu, senkopa yol agan aritmiler ve
AKO) ile iligkilidir.'*® Miyektomiyi takibe obstriiksiyonun hafifle-
mesinin perfiizyonun diizelmesi veya normale dénmesi ile iligkili
oldugu gériilmistiir.'*® Fakat, gériintilerin dikkatli yorumlanmasi
gereklidir; zira hipertrofi olan alanlar ¢ok daha parlak gériiniir
(daha yiiksek miktarlarda alim ve sayim) ve hipertrofi olmayan
bdlgelerde yanlis pozitif iskemi tanisina yol agar?!'"1#4%5 (Sekil 14).

Proton emisyon tomografi (PET) gorintileri (N-13 isaretli
amonyak ve O-15 isaretli su kullanilarak), HKM’li hastalarda mut-
lak miyokart kan akiminin &lgimi icin kullanilmaktadir. SPECT’in
aksine, PET miyokart kan akiminin dogrudan 8lciimiine (mL/dk/
gr cinsinden) olanak saglar (Sekil 15) ve HKM’de miyokart iske-
misini degerlendirmek icin en giivenilir girisimsel olmayan 6lgiim
yontemidir.?’ Her ne kadar kameralarin radyoaktif maddenin ma-
liyetinin ytiksek olmasi PET’in ulagim imkanini kisitlasa de, bu tek-
nikle essiz bilgi elde edilmesi gelecekte klinik pratikte daha yaygin
kullanilmasini saglayacaktir.

Epikardiyal KAH bulunmayan HKM’li hastalarda yapilan mi-
yokart perfiizyon PET calismalari,**3!%!47 bazalde miyokart kan
akiminin normal oldugunu, fakat farmakolojik vazodilatatorlere
cevap olarak artmasi beklenen vazodilatasyonun anlaml olarak
kisitlandigini géstermis olup bu durumun kéti prognoz ile iliskili
oldugu bildirilmistir.'4'4

Dipiridamolle yapilan stres perfiizyon PET, verapamil ile diize-
len selektif subendokardiyal iskemi varligini gdsterir.®

Koroner arterlerin anatomik olarak
goriintillenmesi

HKM’de koroner arterlerin anatomik olarak gdruntiilenmesi
genellikle girisimsel koroner anjiyografi ile yapilir, fakat spesifik
merkezlerde bunun igin KBT kullanilmaktadir.

Miyokardiyal képriilesme, genellikle LAD’nin orta kismi olmak
tizere bir epikardiyal arterin dogustan intramural olmasi durumu-
dur."'5! Genel niifustaki prevalansi kesin olarak bilinmemekte
olup anjiyografide %0.5-16 oraninda gériilmektedir. Yakin za-

mandaki bir otopsi ¢alismasinda, HKM’li hastalarda sik oldugu
(hastalarin %41’inde) gésterilmistir.'®* Koroner kan akimi diyas-
tol sirasinda gergeklestigi icin miyokardiyal kopriilesme siklikla
semptoma neden olmaz, fakat koroner arterin sistolik “sagma
etkisi” nedeniyle angina, akut miyokart enfarktisu, aritmiler ve
AKO oldugu bildiriimistir. Normalde selim bir durum oldugu igin
miyokardiyal kdpriilesme igin rutin olarak tarama yapilmasi uy-
gun degildir.

Kardiyak BT

Sebebi bilinmeyen gogus agrisi varliginda, orta olasilikli hastalar-
da epikardiyal KAH varligini degerlendirmek icin kullanilir'#3-'5¢
(Sekil 16).

KBT, sistol ve diyastolde damar ¢apinin rekonstriksiyonu ile
dinamik gdriintiileme imkani saglamasi nedeniyle képri varligini
arastirmak i¢in de dogru bir yéntemdir'*”'*® (Sekil 17).'*?

Her ne kadar girisimsel koroner anjiyografi halen en ¢ok en-
dikasyon olan teknik olarak kalsa da, HKM’de &6zellikle de alkol
septal ablasyon (ASA) gibi girisimsel bir tedavi planlandiginda
KBT’nin bir diger olasi endikasyonu da koroner anatominin de-
gerlendirilmesi olabilir.>'¢

Kardiyak manyetik rezonans
HKM’de epikardiyal koroner arterlerin baslangic ve proksimal
kisimlarinin degerlendirmesi igin yeterli bir ¢alisma yoktur.

Metabolizma, miyokart reseptorleri ve
inervasyonun goriintiilenmesi
Her ne kadar halen ¢ogunlukla arastirma amagh olsa da, KNG ve

KMR bu alanda giiglii tani ydntemleridir ve klinik pratikte net yer
almasi beklenmektedir.

Ekokardiyografi
HKM’de matabolizmanin degerlendirilmesinde ekonun su an igin

yeri yoktur.

Sekil 19 Sine KMR-SSFP dért bosluk goriintii-ciddi obstriiksiyon olan HKM hastalari, maksimum medikal tedaviye ragmen NYHA
sinif 3 Ekokardiyografi, obstriiksiyonun patofizyolojisini tam olarak aydinlatmada yeterli degil. Sol-obstriiksiyonun nedeni PK’nin api-
kal yerlesimi (sar1 oklar), gradiyent azaltici tedavi segenegini belirleyici faktdr (mitral kapak bilesenlerinin cerrahi rekonstriiksiyonu,
ne miyektomi ne de ASA gerekli). Orta-bitisik olmayan SVH ve PK’in anteriyor duvarda anteriyora dogru yer degistirmesi (mavi
oklar). Géruntiilerin izni: Dr. Rina Ariga, Prof. Stephan Neubauer, University of Oxford Centre for Clinical Magnetic Resonance
Research. Sag-farkli yerlesim, sekil ve boyuttaki coklu PK gruplari (kirmizi oklar). NYHA, New York Kalp Birligi.
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Sekil 20 ASA igin uygun hasta segiminde intrakoroner MKE. Hasta (A) (sol)-bazal iVS'nin selektif opasifikasyonu, kontak lezyona
yakin (sari oklar), uzaktaki kisimlarda/duvarlarda perfiizyon yok. Hasta ASA islemi gecirdi. Hasta (B) (sag)-inferiyor ve posteriyor
duvarlardaki uzak bélgelerde istenmeyen opaklasma ile beraber bazal IVS'nin hafif opaklagmasi (kirmizi oklar). ASA yapilmadi. Izin:
Dr. A. Hagendroff, Leipzig, Almanya. MCE=MKE, miyokart kontrast ekokardiyografi.

Kardiyak manyetik rezonans

Bazi calismalar, 31P MR spektroskopi ile hipertrofinin derecesi-
ne bakilmaksizin miyokart enerji metabolizmasinin bozuldugunu
gostermistir.'¢"162

Kardiyak BT
Kardiyak BT’nin HKM’li hastalarda bu amagla kullanim endikas-
yonu yoktur.

Kardiyak niikleer goriintiileme

KNG’nin bu alanda kullanimi anahtar rol oynar. I-123-beta-metil-
iyodofenilpentadekanoik asit (BMIPP) ile yapilan SPECT goriintiile-
me ile yag asidi metabolizmasi degerlendirilebilir ve HKM'de &zel-
likle hipertrofik kisimlarin subendokardiyal bolgesi olmak tizere
miyokartta I-123- BMIPP tutulumu azalmis gibi griinmektedir.'¢>1%*

Glikoz ve oksidatif metabolizmay degerlendirmek igin sirasiyla
F-18-florodeoksi glikoz (FGD) ve C-1 |-asetat kullanilarak yapilan
PET’te hipertrofik miyokartta daha belirgin olmak izere oksidatif
ve glikoz metabolizmasinda bozulma oldugu gésterilmistir.'®®

PET goriintileme HKM'li hastalarda otonom fonksiyon bozuk-
lugunu degerlendirmek amaciyla da kullaniimaktadir ve PET go-
riintiilemede plazma katekolamin konsantrasyonlari normal iken
lokal katekolamin diizeylerinin arttigi gordlir. Bu artisin nedeni
néron terminallerinde nérotransmitter geri aliminin bozulmusg
olmasidir; bu da sonug olarak miyokart beta adrenoseptdr yo-
gunlugunun azalmasina yol agar.'®®

I-123-metaidobenzilguanidin (I-123-MIBG) ile yapilan SPECT
ve C-I |-hidroksiefedrin ile yapilan PET gériintiilemede, miyokart
inervasyonunun bozuk oldugu da saptanmigstir.'¢’:'¢¢

HKM’li hastalardaki metabolizma, miyokart reseptorleri ve
inervasyondaki degisiklikleri bu hastalarda gériilen iskemi, fibro-
zis ve heterojen fenotip ekspresyonu ve prognoz ile iligkilendir-
mek icin daha ¢ok ¢alismaya ihtiyag vardir (Tablo 8).
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Girisimsel ve girisimsel olmayan
tedavi yontemlerinin izlemi

Medikal tedavi

HKM’li hastalarda medikal tedavinin etkilerini degerlendirmede
goériintiileme major rol oynar.

Ekokardiyografi

Eko (istirahatte ve egzersiz ile), hem hayvan deneylerinde hem
de klinik calismalarda SVCYO’da medikal tedavinin etkinligini ve
deneysel ajanlarin morfoloji ve anatomi lizerinde olan etkilerini
degerlendirmede yaygin olarak kullanilmaktadir.'¢*7017!

Kardiyak manyetik rezonans
KMR, eko verilerinin optimal olmadigi durumlarda diistntilebilir.

Kardiyak BT
KBT, eko gériintiilerinin optimal olmadigi durumlarda ve KMR
kontrendike ise dustinulebilir.

Kardiyak niikleer goriintiileme

Gegmiste, HKM'li hastalarda verapamilin SV sistolik ve diyastolik
fonksiyonlari ve egzersiz toleransini lizerine olan etkilerini de-
gerlendirmek icin RA ve goriintusliz sinyalizasyon probu kulla-

nilmigtir. 31172

Cerrahi miyektomi ve mitral cerrahi

CYG, mitral cerrahi esliginde miyektomi veya sadece miyektomi
yapilmasi planlanan HKM’li hastalarda operasyon &ncesi deger-
lendirmede 6nemli bir role sahiptir.
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Tablo 9 EACVI’nin HKM’de CYG ile girisimsel
ve girisimsel olmayan tedavi prosediirlerinin

Tablo | | HKM’de KMR

izleminde anahtar noktalari iceren ortak
uzman goruisii

Ekokardiyografi, medikal ve girisimsel tedavi uygulanan tim
hastalarda 6nerilir. Kalp cerrahisi sirasinda TOE, ASA islemi
esnasinda intrakoroner MKE yapilmasi mecburidir.

Gradiyent azaltici tedavi yapilmasi diistiniilen hastalarda (cerrahi
miyektomi veya ASA) KMR’nin rolii giderek artmaktadir; zira
SVCY obstriiksiyonunun ve/veya MY’nin mekanizmasi ile ilgili
detayli anatomik ve patofizyolojik bilgi saglar. Bu bilgiler
uygulanacak tedavi yénteminin (cerrahi miyektomi veya ASA) ve
cerrahi tipinin (kapak replasmani, yaprakgiklarin onarimi, kordalar
ve papiller kaslar) segimini etkiler.

BT, ASA &ncesinde septal arterlerin anatomik dagilimini
degerlendirmede kullanilabilir. Bunun yaninda, ekokardiyografi
goriintiileri yetersiz ve KMR kontrendike oldugunda BT uygun bir
alternatiftir.

HKM hastalarinda tedavi yéntemlerinin (girisimsel ve girisimsel
olmayan) degerlendirilmesi igin rutin niikleer gériintiileme
onerilmez. Niikleer testler, ekokardiyografi, KMR veya kardiyak
BT ile ilgili teknik sinirhliklar varsa, bunlara ulagilamiyorsa ya da
kontrendike ise yapilabilir.

Tablo 10 HKM’de ekokardiyografi

Endikasyonlari Major avantajlari Major

dezavantajlari
Tim HKM
hastalarinda
ilk siradaki metot

Kolay ulagilabilir/
tekrarlanabilir

Yetersiz gorunti
kalitesi (hastanin
akustik penceresine

bagimli)
2. Gergek zamanli Yorumu operatér
bagimh
3. Ucuz
4. Radyasyon igermez,
genellikle kontrastsiz
HKM, hipertrofik kardiyomiyopati.
Ekokardiyografi
intraoperatif TOE agagidaki degerlendirmeler icin anahtar rol
oynar:
(i) SVCYO’nun mekanizmasi: SVCY’nin, mitral kapak bilesen-

0)

(iii)
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lerinin ve IVS'nin anatomik tanimi (DK, etkilenen balgenin
belirlenmesi, maksimum duvar kalinliginin aortik anulusa
olan mesafesi ve septal ¢ikintinin apikal genisligi).

Cikarilacak olan miyokardin miktari- uzanimi, eni ve de-
rinligi - (genellikle ASA’dakinden daha fazladir, mitral 6n
yaprakgik-septum temas noktasindan daha yukari sag ko-
roner kiispis bazaline dogru yukari ve gerektigi taktirde
apekse dogru daha agagiya uzanmaktadir).

MY’nin mekanizmasi (mitral cerrahinin tipini belirlemek
igin).

Endikasyonlari®

Major avantajlari

Major
dezavantajlari

|.  Fibrozis/ LGE

Mikemmel uzaysal

Spesifik metalik

degerlendirmesi ¢oziiniirlik tbbi cihazlar/
Yabanci cisimler
nedeniyle KMR
kontrendike olabilir
2. Girisimsel gradiyent ~ Miikemmel Klostrofobi KMR
dusuriict tedaviler zamansal kullanimini
oncesinde anatomik  ¢dziiniirlik kisitlayabilir
degerlendirme
(cerrahi/ASA,
cerrahi tipi)
3. Ayirici tani Miikemmel Kontrast ajana bagh
(fenokopiler) kontrast/giiriilti yan etki (nadir)
orani
4. Ekonun Fibrozis (LGE ve
tamamlayicisi T, haritalama)

(6zellikle eko
goruntiileri yetersiz
oldugunda

CMR, kardiyak manyetik rezonans; HKM, hipertrofik kardiyomiyopati,
*Tiim HKM hastalarinda en az bir defa dustintlmeli ve klinik ihtiyag
halinde tekrarlanmali.

Tablo 12 HKM’de Kardiyak BT

Endikasyonlari Major avantajlari Major
dezavantajlari
I.  Epikardiyal KAH Mikemmel uzaysal Radyasyon

¢dziinurlik

2. Miyokardiyal Koroner arterler

kopriilesme

Diisiik zamansal

¢ozuinirlik

3. Septal arterler
ASA 6ncesi Standart protokol

yok

4. Yetersiz eko
gorintileri ve
KMR kontrendike

iyotlu kontrast
kullanimi

ASA, alkol septal ablasyon; KMR, kardiyak manyetik rezonans.

(iv) Gogus duvarini
bypass’tan ayrilmayi takiben erken sonuglar igin.

kapatmadan &nce kardiyopulmoner
173

(v) Erken komplikasyonlar (ventrikiiler septal defekt ve sag
koroner kispise oldukga yakin miyektomi yapildiginda
veya dogrudan yaprakgiklarin hasar gérmesi durumunda

gelisen aort yetersizligi).'"*'”®

Kardiyak manyetik rezonans

KMR, SYCYO’nun belirleyicilerine dair egsiz ve detayli anatomik
bilgi saglar, 6zellikle obstriiksiyona katkida bulunan ve cerrahi
tamir veya rezeksiyon gerekebilecek mitral kapak bilesenleri-
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nin degerlendirilmesini saglar.'"'® Son yillarda, cerrahi planina
kilavuzluk etmesi agisindan operasyon éncesi KMR yapilmasinin
dnemi giderek artmaktadir®"!”?'% (Sekil 19).

Tablo 12 HKM’de KNG

Endikasyonlari Major Major
avantajlari dezavantajlan
. Miyokart Perflizyon Radyasyon
perfiizyonu
(iskemi/skar)
2. Fenokopilerle Metabolizma, Dusiik uzaysal
ayirici tani reseptdrler, ¢oziinurlik

inervasyon
Diisiik zamansal
¢oziintrluk

3. Metabolizma,
reseptorler ve
inervasyon

4. Yetersiz eko gériintiileri
ve KMR kontrendike,
KBT yoksa

KMR, kardiyak manyetik rezonans; KBT, kardiyak bilgisayarli tomografi;
KNG, kardiyak niikleer gériintiileme.

Kardiyak BT
KMR Kontrendike oldugunda KMR’ye benzer bilgiler saglar.

Kardiyak niikleer goriintiileme

201-TI-SPECT, miyektominin miyokart perfiizyonu lizerine olan
etkisini degerlendirebilir: hastalarin buylk ¢ogunlugunda miyo-
kart perfiizyonunun normallestigi veya diizeldigi goriiliir ve kuigtik
bir hasta grubunda yeni sabit defektler ortaya cikar.'*®

Alkol septal ablasyon

Ekokardiyografi

2D eko ASA igin uygun hasta seciminde kullanilmasi faydalidir
(IVS DK 18 ile 25 mm arasi). islem sirasinda MKE kullaniimasi zo-
runludur (intrakoroner enjeksiyon-LAD’nin bir septal perforatér
dalina-serum ile birlikte bir eko kontrast ajan), “hedefte olma-
yan ve istenmeyen” diger alanlarda (lateral duvar, apeks, SgV ve
PK) opasifikasyon olmadigini gorerek, segilen dalin SOH-septal
temastan sorumlu “hedef yeri” besleyen damar olup olmadigi-
ni belirlemek igin kullanilir (Sekil 20). Her ne kadar TOE de bir
secenek bir olsa da, bu teknik genellikle TTE ile gerceklestirilir
(birden ¢ok pencereden, geleneksel ve eksen disi). MKE kullani-
mi, basari olasihigini artirir ve floroskopi siiresini, kullanilan eta-
nol miktarini, enfarktiis alanini ve atriyo-ventrikiiler blok ve uzak
alanda miyokart enfarktiisii gériilme sikligini azalur.'8'-'%

Sekil 21 Hipertrofi olmayan/erken fenokopi fazinda HKM. (A) 2D TTE, parasternal uzun eksen gdriintiisii-mitral kapak displazisi,
SVH yok. (B) DDG’de diisiik miyokart s’ (6 cm/sn.) ve €’ (6 cm/sn.) hizlari. (C) Bazi kisimlarda hafif azalmig/sinirda bdlgesel longi-
tudinal strain (-%12 ile -15 arasinda). (D) Sine KMR, SSFP, iki bosluk gériintu-inferiyor duvarda ¢ok miktarda miyokart kriptalari

(kriptalar giinliik klinik pratikte siklikla géze carpmaz).
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Doppler eko, SVCYO ve MY azalmasinin erken dénem deger-
lendirilmesinde ve MKE ile beraber uzun dénem takipte ve de
ASA sonrasi ge¢ donemde perfiizyonun degerlendirilmesinde de
énemlidir.'8'-'%

Kardiyak manyetik rezonans

Yiiksek giiriiltii/sinyal orani ve uzaysal ¢dziiniirligu &zellikleri
dolayisiyla, LGE-KMR enfarktiis alaninin hacmini ve yerini belirle-
mede altin standarttir. ASA’da enfarktiis genellikle bazal septum-
dadir (miyektomide oldugundan daha asagida) ve inferiyor iVS'nin
SgV tarafina ulasmamalidir.'®*'%

Buna ilaveten, sine KMR VS belirgin olmakla birlikte uzak bol-
gelerdeki SV kiitlesindeki azalmanin (ortalama %10) eslik ettigi
SV yeniden sekillenmesine ASA’nin uzun-dénem etkilerini gos-
terir.'¥-'% SV kiitlesinde azalma, ASA’dan sonraki | hafta ile lyil
arasi dénemde goriiliir.'8'%

ASA sonrasi rutin KMR 6nerilmez, fakat SV’nin fonksiyonlari
ve yeniden sekillenmesi eko ile yeterince degerlendirilemedigin-
de ya da islem sonrasi ge¢ dénemde gradiyent yeniden ortaya
ciktiginda kullanisli olabilir.

Kardiyak BT

Bazi kisithliklari nedeniyle (KMR’den daha diisiik kontrast/giiriiltii
oranlari, daha az standardize gériintu kaydi ve radyasyona maruz
kalma) (191,192), KBT ASA sonrasi icin ilk sirada tercih edilmez.
Buna ragmen, eko goriintiileri yetersiz ve KMR kontrendike ol-
dugu zaman bir alternatif olabilir.

Ote yandan, ASA éncesinde KBT ile septal arterlerin anatomik
dagihmi ve SVCYO’nun mekanizmasi degerlendirilebilir.'"*'** Ba-
sarisiz bir ASA sonrasinda, CT ile septal arterlerin agikligi, nekroz

genisligi ve ikinci kez yapilacak bir islemin basari sansi degerlen-
dirilebilir. Her ne kadar KBT dusiik perfiizyonlu alanlari ve total
enfarktus buyukliigiini fazla gésterme egiliminde olsa da, hypo-
enhancement ve hyperenhancement alanlarinin KBT hacimleri

KMR'ile elde edilenlerle uyumludur.'"'%

Kardiyak niikleer goriintiileme

Klinik pratikte ASA sonrasi KNG kullanimi nadirdir. ASA son-
rasi genellikle Gated SPECT SVEF degeri degismez'**'”” ve faz
analizi HKM’li hastalarin bazal degerlendirmede septal aktivasyon
gecikmesi ve SV mekanik senkron kusuru olan alt gruplarinda SV
senkron kusurunun diizeldigini géstermistir.'*

ASA sonrasi yapilan SPECT perfiizyon calismalari hastalarin
biyiik cogunlugunda (%96.7) bazal ve midseptumda sabit defekt-
lerin bulundugunu, diger bir ¢alisma ise zamanla defekt boyutla-
rinda anlamli azalma oldugunu géstermistir.'*

iki odacikh kalp pili

Giintimiizde HKM'de iki odacikh kalp pilinin (IOKP) gradiyent
azaltici rolii tartigmalidir.

Ekokardiyografi
implantasyon sirasinda sag ventrikiil lead’inin apikal yerlesimini
dogrulamak ve perforasyonu diglamak igin TTE kullaniimasi son
derece gerekli olabilir. islem sonrasinda SVGCYO’daki diisiisii ve
SV dolumundaki artisi degerlendirmeye yardimci olabilir.
Sonrasinda, PWD transmitral dolum ve/veya aort akiminin
analizine gére pilin optimizasyonu ve en iyi A-V gecikme siiresinin
secimi icin eko ¢ok dnemlidir.'*

Kardiyak rezonans goériintiileme

KMR uyumlu kalp pili sistemleri giderek yaygin hale geldigi icin
KMR’nin rolii gelecekte kesinlikle artacaktir.

Sekil 22 AKO profili. HKM’de maksimum DK’nin eko (sol), KMR (orta) ve KBT (sag) kullanarak CYG ile degerlendirilmesi.
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Kardiyak BT

BT nadiren faydali olabilir ve sadece eko gériintilerinin yetersiz
oldugu ve KMR uyumlu olmayan kalp pili sistemleri oldugunda
kullanilabilir.

Kardiyak niikleer goriintiileme

Giintimizde KNG’nin bu alanda kullanimi igin klinik endikasyon
yoktur. Fakat, HKM’de COKP sonrasi KNG’de stres talyum-201
perfiizyon defektlerinin azaldigi ve daha heterojen PET N-I3-
amonyak miyokart perfiizyon rezervi oldugu gdsterilmistir'®’

(Tablo 9).

HKM’de tiimlesik CYG
CYG teknikleri, HKM’nin bazi klinik problemleri ile yuzlesmek
icin birbirini tamamlayici niteliktedir (Tablo 10-13).

Aile taramasi ve klinik oncesi tanida CYG

TTE, birinci dereceden akrabalarda klinik tarama icin ilk tercih
edilecek gdriintiileme ydntemidir (Sekil 21). On ila 21 yas arasi

] 472 cmls
p 89.22 mmHg

o

C

LY ‘m«ﬂ RELL L

bireylerde yillik tarama &nerilir; geg baslangich hipertrofi meyda-
na gelebilecegi icin eriskinlerde her 5 yilda bir periyodik tarama
36,199

yapilmalidir.

Bu bireylerde HKM icin tani kriterleri, daha dusiik esik de-
gerler icerir ve anteriyor septumda ve/veya arka duvarda duvar
kalinhigi >13 mm olmasi HKM tanisi icin anlamlidir.*

Her ne kadar bazi ¢alismalarda G+ hastalarda SVH yoklugunda
dahi fonksiyonel ve yapisal anormallikler gézlenmis olsa da, bun-
larin higbiri tutarl bir sekilde gérilmemis ve higbiri SVH gelisimi
ve klinik olaylar ile gtivenilir bir sekilde iliskilendirilmemistir.

SVH yoklugunda bazi bireylerde minér mitral kapak anormal-
likleri (displazi, prolapsus, kismi SOH, kordalarda uzama ve asiri
hareketlilik) gériilir.* Bazi DDG ¢alismalarinda, SVH baslamadan
dnce s’ ve e’ hizlarinda azalma oldugu da gésterilmistir.2% Bir diger
calismada ise, SVH olmayan G+ bireylerin saglikli kontrollerden
ayiriminda lateral s’ dalga hizinin <13 cm/sn olmasinin %100 du-
yarllik ve %93 &zgiillige sahip oldugu saptanmisti.®' Daha son-
raki yillarda 2D-STE ile bdlgesel longitudinal miyokart fonksiyon

bozuklugu®? ve anormal apikal rotasyon?® oldugu bildirilmistir.

1 IVSd 18 22 mm| B
LVIDd
LVPWd
LVIDs
EF(Teich)
%FS
LVd Ma
Lvd m
=
LVIDd / ASC
LVIDs / ASC

e R e il 5 v i =

Sekil 23 Yeni gelistirilmis AKO risk tahmin modeli: gériintiilemenin rolii (ekokardiyografi esliginde). Bazal degerlendirmede 5 yillik
AKO riski ile iligkili 5nceden belirlenmis sekiz 6ngérdiiriicti degiskenin yarisi goriintiilemeden elde edilmistir. (A) Maksimum duvar
kalinhg; (B) fraksiyonel kisalma (son risk modeline dahil edilmemistir); (C) SVCY obstriiksiyonu (zirve gradiyent 89 mmHg), “kama
seklinde” ki zarfa dikkat; (D) sol parastrenal gériintiide sol atriyum caplari.
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Her ne kadar bu anormalliklerin HKM tanisindaki yeri net or-
taya konulmamis olsa da, daha yakin takip gerektirecek gen ta-
styicilarinin ayiriminda kullanigh olabilirler. Ayrica, esik degerleri
dogrulayan bliyiik ¢apta calismalarin olmamasi ve yasl hastalarda
ozgiilliguniin dustk olmasi gibi lkisithliklart vardir (yaglanma ve
beraberinde mevcut olan hastaliklar hizlari ve “strain”i degistire-
bilir). Bunun da &tesinde, bu bulgularin prediktif degerleri bilin-
memektedir: inkomplet hastalik gegisi varliginda anormal bulgular
olan hastalar klasik fenotipe (diisiik PPD) hicbir zaman ilerlemeye-
bilir. Ote yandan, tamamen normal bulgularin olmasi takipte orta-
ya cikabilecek SVH’y1 dislamaz (diistik NPD). Sonug olarak, LVH’s
olmayan G+ hastalarda normal ve anormal miyokart hizlarinin
veya “strain” degerlerinin prognostik etkileri halen tartismalidir.

Eko goriintiileri optimal olmayan, sinirda olan ya da tutarsiz
olan bireylerde, ailesel riski yiiksek olup halen HKM tanisi geliskili
olan fakat uygulanacak tedavinin sonuglari anlamli olabilecek du-
rumlarda (ICD takilmasi veya yarismaya dayanan sporlardan uzak
durmasinin tavsiye edilmesi)*® ya da elektrokardiyografisi (EKG)
anormal olup ekokardiyografisi normal olan bireylerde KMR dii-
stindlmelidir.

KMR, eko tarafindan ayirt edilemeyen SVH varlig ortaya ko-
yarak, mitral kapak anormallikleri, miyokart kriptalari (SV miyo-
kardi icinde dar, derin girintiler, siklikla inferiyor iVS'de), IVS'ye
paralel seyreden yalanci tendonlar, azalmis bolgesel zirve sistolik
dairesel “strain”, zirve diyastolik dairesel “strain rate” ve bélge-
sel fibrozis gibi ek yapisal ve fonksiyonel bilgiler saglamak suretiy-
le HKM tanisini dogrulayabilir.242%

Tekrar belirtmek gerekirse, bu anormalliklerin hi¢biri HKM
icin 6zgul degildir ve bu nedenle klinik faydalari sinirhdir.

Klinik degerlendirme profillerine gore
(AKO,2 KY,2'° ve AF inme'?) yaklasimda
CcYG

AKO profili

Klasik ayirnm modelinde, AKO icin konvansiyonel bir risk fakts-
rii olan masif SVH’nin (>30 mm) tespitinde®#''' (Sekil 22) ve
konvansiyonel olmayan bir¢ok risk faktériniin (SV anevrizmasi,

Sekil 24 HKM'de CYG, klasik fenotip [ekokardiyografi: (A) asimetrik septal hipertrofi, mitral SOH, hafif-orta derecede SA genisle-
mesi; (B) SOH’e bagli MY ve SVCY’de tiirbiilans]. KMR- (C) apikal 4 bosluk, sine KMR, SSFP-midventrikiiler hipertrofi ve obstriiksi-
yon, kiigiik apikal anevrizma. (D) Intramural ve SgV insersiyon noktalarinda LGE'nin eslik ettigi LGE-KMR. Kardiyak BT-(E) iki bosluk
goriintiisi, anteriyor duvarda ciddi hipertrofi ve (F) kisa eksen goriintiisti. Hem anteriyor duvari hem de anteriyor iVS’yi kapsayan
hipertrofi. Niikleer SPECT perfiizyon gérintileme-alt sira-hipertrofik apikal ve midventrikiiler duvarlarda artmis radyoaktif izleyici,

sabit bazal cevresel defekt (skara karsi false defekt, metne bak).
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SVCYO,?'? SA genislemesi, SV sistolik fonksiyon bozuklugu ve dii-
stik DDG hizlari) degerlendirilmesinde eko kullaniglidir.

Yakin zamanda tanimlanmig olan AKO riskini 6ngéren bir
modelde,*® ilk degerlendirmede 5 yilik AKO risk hesaplanmasi-
na olanak saglayan sekiz adet &nceden belirlenmis 6ngordiiriicii
degisken degerlendirildi. Dikkat gekici olani, bunlarin dérdi eko-
kardiyografi kaynakliydi (maksimum duvar kalinlig, fraksiyonel
kisalma (final risk modeline alinmadi) SA ¢api ve SV ¢ikis yolu
gradiyenti). Bu durum, AKO riskini éngérmede goériintiillemenin
ustlendigi kritik rolt kuvvetlendirmektedir (Sekil 23).

Yiksek uzaysal ¢ozunirligl nedeniyle, &zellikle de DK’nin
dogru &lgiilmesi ve kiiglik apikal anevrizmalarin tespiti icin eko-
kardiyografi ile elde edilen data tani icin yeterli degilse ya da siip-
heli ise KMR kullanilmalidir. Bunun yaninda, KMR, HKM’de AKO
icin olasi bir risk faktéri olan fibrozisin varligini, tipini ve genisli-
gini degerlendirmede essiz bir bilgi saglar.

KBT’nin sadece eko ile elde edilen veri suboptimal veya KMR
kontrendike oldugunda yeri vardir. Her ne kadar KNG testlerinin
bu alanda major bir rolii olmasa da, iskemi siiphesi olan segilmis
hastalarda majér rolii vardir ve ek bilgi saglayabilir.""'

“KY profili” ve HKM’nin dogal gidisati

Yakin zamanda HKM’nin dogal gidisatini tanimlamak icin HKM’li
hastalarin genis bir fenotipik degerlendirmesi &nerilmistir.> Buna
gore, HKM’li her hastadan biri asagida siralanan ardisik model-
lerden birine dahil olacaktir: (i) hipertrofi olmayan evre ve erken
fenotip; (i) “klasik fenotip” (Sekil 24); (iii) ters yeniden sekillen-
me; (iv) asikar fonksiyon bozuklugu (daha dnce “tiikenmis” veya
“son dénem”). Bu son ileri “hipokinetik evre’nin iki farkli mor-

folojik tipi vardir: restriktif tip (daha sik, halen biraz rezidiiel ASH
ile birlikte, ciddi diyastolik ve hafif veya orta derecede sistolik
fonksiyon bozuklugunun eslik ettigi kiiciik SV); dilate tip (daha
nadir, genislemis SV, SVH yok, ciddi sistolik fonksiyon bozuklugu
ve yiiksek sol ventrikiil dolus basinci) (Sekil 25).

Bu siniflama, &zellikle SV sistolik (DDG ve 2D-STE longitudinal
fonksiyon verisini birlestirmesi) ve diyastolik (diyastolik fonksiyon
bozuklugunun bir endeksi olarak izole transmitral akiminin 6ne-
mini azaltmasi) fonksiyonlarinin degerlendiriimesinde miikemmel
olmasa da, gelistirilmesi ve daha fazla bilgi sunmasi gerekli olsa da,
HKM’li hastalarda rasyonel ve entegre edilmis CYG yaklasiminin
gecerli bir ¢calisma modelini temsil etmektedir.

AF/inme profili
HKM’li hastalar AF gelisimi icin 4 kat fazla risk altindadirlar ve bu
durum hastalarin yaklagik %20’sini etkiler.

Bu klinik profilde, SA’nin yeniden sekillenmesini (genisleme ve
fonksiyon bozuklugu) degerlendirmek elzemdir. Eko halen SA’nin
degerlendirilmesinde ilk tercih edilecek metottur ve >34 mL/m?
lik bir SAHI’nin prognostik etkisi iyi bilinmektedir.*¢ Yakin zaman-
da 2D-STE ile yapilan calismalarda HKM’li hastalarda SA fonksi-
yonunun ug fazinda SA’nin “strain” degerlerinin azaldigi gésteril-
mistir ancak bu parametrelerin klinik degerlerinin dogrulanmasi
gereklidir (Sekil 26).

Her ne kadar KMR ve KBT hatta KNG (fonksiyonel gériintiile-
me) ile SA degerlendirilebilse de, bu tani ydntemleri bu amag igin
nadiren kullanilmaktadir.

CYG ve fenokopilerle ayirici tani

“SVH fenotipi” ile sonuglanan bazi hastaliklar ve bu hastaliklarin ta-
nisi, prognoza etkisi olan spesifik tedavi yéntemlerine olanak sag-
layabilir. Bu baglamda CYG teknikleri biitiinleyici dzellige sahiptir.

Sekil 25 HKM’de CYG, asikar fonksiyon bozuklugu safhasi. Ust: Hipokinetik restriktif form (A), apikal dért bosluk gériintiisii-
konsantrik orta derecede SVH, kiigiik SV kavitesi, SA genislemesi. (B) Mitral dolum profili-restriktif patern. (C) SPECT perfiizyon-
SV medial kisimlarinda orta derecede reversible dairesel defekt, (D) sine KMR-SSFP, dért bosluk gériintu. Alt-HKM'li bir hastada
hipokinetik dilate form. (A’) TTE, sol parasternal uzun eksen goériintiisi, hipertrofi yok, SV ve SA genis. (B’) M-mod, fraksiyonel
kisalma %20. (C’) Stres PET perfiizyon, ciddi septal ve anteriyor duvar iskemi ile beraber iskeminin tetikledigi SV genislemesi. (D’)
Sine KMR-SSFP, dért bosluk gorinti. TTE, transtorasik ekokardiyografi.
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(o S——

1 LALs AMdC 85c
LAAs A4C 27.6 cm2|
LAESV A-L AdC 100 mi
LAESV MOD A4C 98 mi
IVAEs 4ch/SC 66.512 mi/m2|

Zirve SA

Sekil 26 Paroksismal AF ataklari olan ve embolik inme gegirmis 52 yasindaki bir HKM’li hastada AF-inme klinik profili. Sol-TTE,
apikal dort bosluk gériintu: SA’da genisleme; sag-2D-STE: ayni hastada SA deformasyon parametreleri-atriyal fonksiyonun her g
fazinda da diisiik SA longitudinal strain degerleri (rezervuar, iletim ve pompa). Dr. M. Rosca’nin (Biikres, Romanya) izni ile.

Tablo 14 HKM’yi kardiyak amiloidozdan ayirmak icin sekiz EACVi CYG kriteri

Goriintiileme verisi HKM

Eko, KMR, KBT Ciddi, asimetrik

SVH Sik

SVCYO Nadir
Perikart sivisi Nadir
IAS hipertrofisi Nadir

Apikal tutulum

KMR

LGE SgV insersiyon noktalarinda, intramural

T, haritalama Arastirma agamasinda

KNG
9mTc-DPD tutulumu Yok

Kardiyak amiloidoz

Orta, konsantrik, “parlak”

Nadir (erken dénemlerde olabilir)
Sik

Sik

Sik

Yaygin, subendokardiyal (global veya bdlgesel)
Calisma devam ediyor, tipik model

Evet (TTR-senil ve ailesel)

HKM, hipertrofik kardiyomiyopati; KMR, kardiyak manyetik rezonans; KBT, kardiyak bilgisayarli tomografi; Eko, ekokardiyografi; KNG, kardiyak niikleer

gorintiileme; LVH, sol ventrikiil hipertrofisi.

Amiloid kalp hastaligi, HKM'nin ayirici tanisinda farkli gérin-
tiileme tekniklerinin buttinleyici rolii agisindan iyi bir 6rnektir
(Tablo 14 ve Sekil 27).

EKG bulgulari (SVH kriterleri yok ya da QRS voltaji dustik)
ile eko bulgulari (SVH) arasindaki uyumsuzluk kardiyak amiloi-
dozu (KA) dustndurir. Tipik olarak, KA hastalarinda orta de-
recede SVH, “parlak” miyokart dokusu, kapaklarda kalinlasma,
SgV serbest duvarinda interatriyal septumda hipertrofi (fizyolojik
interatriyal septal eko kaybinin olmayisi), perikart sivisi ve erken
evrelerde SVCY obstriiksiyonunun eslik ettigi ASH gériilir?'
Bolgesel ve global diyastolik fonksiyon bozuklugu KA’nin erken
belirtileridir ve global sistolik fonksiyon bozuklugu geg bir bulgu-
dur. DDG’de dustik sistolik ve diyastolik hizlar goriilur. Yakin za-
manda yapilan bir 2D-STE calismasi, KA’da apikal bdlgenin kismi
olarak korundugu ortaya koymustur.2'*

Gene de, erken doénemlerde, diger goriintiileme teknikleri
de kullanigh olabilir?'® 99mTc-DPD sintigrafi kullanilarak yapilan
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KNG [6zellikle transtretinle (TTR) iligkili amiloidoz-senil ve ai-
lesel] ucuz ve kullanigh bir tekniktir, zira sarkomerik HKM’nin
aksine TTR dokusunda 99mTc-DPD tutulumu oldukga yiiksektir.

KMR, KA’da benzer miyokart ve kan havuzu gadolinyum kine-
tikleri ile birlikte (Benzer TI) oldukga spesifik global ve bolgesel
subendokardiyal LGE modeli gésteren kullanish bilgiler de sag-
lar.2'® T1 haritalama da KA’da umut verici bir yéntemdir.2'”

Hipertansif kalp hastaliginda, maksimum DK nadiren |5 mm’yi
geger (siyah irk, bébrek yetersizligi ve yash HT hastalar haricin-
de). HTde, SVH genellikle konsantrik veya hafifce asimetriktir,
bazen “sigmoid IVS” ya da hafif ila orta derecede bazal septum
hipertrofisi (>1.5 IVS/AD kalinlik orani ve/veya olagandigi bir hi-
pertrofi dagihmi HKM'yi diisiindiiriir) eslik eder.2'®

Her ne kadar mevcut SVCY obstriisiyon yeri HKM'yi dusiin-
diirse de, 6zellikle anlamli bazal hipertrofi varliginda olmak lizere
HT’de de goriilebilir. Beraberinde mitral kapak bilesenlerinde ya-
pisal anormallikler olmasi HKM lehinedir.
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Sekil 27 Kardiyak amiloidozlu 79 yasindaki bir olguda CYG. (A) TTE, apikal 4 bosluk gériintiisii-parlak dokunun eslik ettigi SVH,
IAS hipertrofisi, perikart sivisi, SA genislemesi, normal/kiigiilmiis SV kavitesi. (B) Mitral dolum akimi-restriktif patern. (C) DDG-
diisiik miyokart hizlari (s’, €’ ve a’). (D) Sine KMR-SSFP, kisa eksen goriintisii-belirgin konsantrik ve hafifce asimetrik SVH. (E) Ben-
zer miyokart ve kan havuzu gadolinyum kinetigi (benzer T1) olan global subendokardiyal LGE, amiloidoza oldukga 6zgtin. (D, E) A.
Ferreira’nin (da Luz Hastanesi, Lizbon, Portekiz) izni ile. (F) artmis 99mTc-DPD tutulumu, TTR’ye bagli amiloidoza (senil ve ailesel)
6zgiin sintigrafik gérintm. Sarkomerik HKM’nin aksine, TTR’de 6zellikle 99mTc-DPD tutlumu fazladir. (F) Izin: Dr. C. Rapezzi, PhD,
italya. DDG, doku Doppler gériintiileme; TTR, transtiretin; DPD, difosfono-1,2-propanodikarboksilik asit

Tablo 15 HKMyi hipertansif kalp hastaligindan ayirmak icin yedi EACVi CYG kriteri

Goriintiileme verisi HKM Hipertansif kalp hastahgi

Eko, KMR, KBT

SVH Ciddi, asimetrik, IVS/AD >1.3 (1.5) Orta (<15 mm-KBY ve siyahlar harig)
konsantrik ya da hafif asimetrik IVS/AD
<1.3(1.5)

SVCYO Sik Nadir

“Sigmoid septum” Nadir Sik

Ciddi longitudinal sistolik Sik Nadir

fonksiyon bozuklugu

Homojen olmama (hizlar ve Yiiksek Dusiik

“strain”)

Asenkroni (zaman araliklar) Yiiksek Dustik

KMR

LGE Sik, SgV insersiyon noktalarinda ve Daha az siklikta, subendokardiyal alan disi,

intramural spesifik modelde degil

HKM, hipertrofik kardiyomiyopati; KMR, kardiyak manyetik rezonans; KBT, kardiyak bilgisayarli tomografi; Eko, ekokardiyografi; KNGT, kardiyak niikleer
goriintiileme testleri; LVH, sol ventrikil hipertrofisi; AD, arka duvar; SgV, sag ventrikiil; KBY, kronik bobrek yetersizligi.
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DDG ve 2D-STE ayirici tanida yardimei olabilir, zira HT has-
talarinda daha homojen ve senkron akimlar ve zaman araliklari
gorilir (HKM’de homojen olmama ve asenkron olma kuraldir).
Bunun &tesinde, HKM hastalarinda daha ciddi longitudinal sisto-
lik fonksiyon bozuklugu (<%10 LS degeri HKM’yi isaret eder)
mevcuttur.?'®

Buna ek olarak, HT’de LGE ¢ok yaygin degilken, subendokar-
diyal yerlesim sik goriilmezken ve dagihm tipi spesifik degilken,
HKM’de siktir ve farkl tiplerdedir (intramural ve SgV insersiyon
noktalarinda)?'® (Tablo 15) ancak ayrintili tanimlama bu yazinin
kapsaminin disindadir.

Son olarak, (Tablo 13) gériintiileme diger bazi fenokopilerin
(Anderson-Fabry hastaligi, mitokondriyal sitopatiler, SV “non-
compaction” ve Noonan sendromu, digerleri arasinda)??*?% ta-
nisinda “ikaz isareti” niteliginde belirteg goriintii saglamasi agisin-
dan kullanigh olabilir (Tablo 16).

Gelecek perspektifler

Gelecekte, HKM hastalarinin degerlendiriimesinde eko ilk
sira tercih olarak kalacakti, fakat muhtemelen KMR, KBT ve
KGN'nin rolleri eko ile ¢éziilemeyen spesifik sorulara cevap sag-
lamasi igin artacaktir.

Tablo |6 Hipertrofik kardiyomiyopatide coklu
yontemli kardiyak goriintiilemede EACVI uzlasi
gorusiindeki anahtar noktalar

I. Preklinik tani ve aile taramasi igin ekokardiyografi ilk gériintiime
yontemidir. KMR, suboptimal ekokardiyografi gériintii kalitesi
oldugunda, siipheli veya sinirda eko verisi bulundugunda, normal
eko bulgulariyla anormal EKG oldugunda veya tanisal olmayan
ekokardiyografi ile beraber yiiksek riskli ailelerde endikedir.

2. Klasik AKO risk siniflamasinda; ekokardiyografi, bir klasik risk
faktoriini (masif SVH) ve bazi konvansiyonel olmayanlari belirler.
KMR, niikleer goriintiileme teknikleri ve BT, fibrozis, iskemi
degerlendirmesi ve koroner arterlerle ilgili anatomik bilgi gibi
daha tamamlayici AKO risk siniflamasi degerlendirmesinde endike
olabilir.

3. Yakin zamandaki AKO risk tahmini modelinde, 5 yilhk AKO risk
ile iliskili temel degerlendirmede daha &nce belirlenmis spesifik
8 tane ongordiriicti degiskenden yarisi ekokardiyografiden kéken
alir: maksimum duvar kalinhgy, fraksiyonel kisalma (son model
icinde dahil degil), sol atriyum ¢api, ve sol ventrikiil ¢ikis yolu
gradiyenti, AKO risk 6ngdrmede gériintiilemenin énemli roltini
gliglendirir.

4. Kalp yetmezligi profilinde, ekokardiyografi ve KMR biitiinleyici
rol oynar. Ekokardiyografi hala ilk gériintiileme modelidir, KMR
ekokardiyografi ile beraber, ekokardiyografi sonugsuz kaldiginda
veya doku karakterizasyonu ve miyokardiyal fibrozis ile ilgili bilgi
gerektiginde endikedir. Hastaligin dogal seyrini evreleme
durumunda, ekokardiyografi, KMR, ve niikleer gériintiileme
kullanilabilir. Kardiyak BT, KMR kontraendike ise veya tolere
edilemiyorsa kullaniimalidir.

5. AF durumunda, ekokardiyografi sol atriyum gaplarini ve yeniden
sekillenmeyi degerlendirmede hala ilk gériintiileme teknigidir.
KMR, BT, ve niikleer teknikler eko verileri sonugsuz oldugunda
veya spesifik bilgi icin kullanilabilir.

6. Fenekopilerle beraber ayrici tanida; biitiinlesmis ardisik
degerlendirme( farkl gériintiileme tekniklerinin faydali olabilecegi
hastalarda) endikedir.
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Klinik 6nemi géz 6niine alindiginda, AKO ve obstriiksiyon
tizerinde yapilan gériintiileme bazli aragtirmalar kesinlikle devam
edecektir. Fakat, fibrozisin, doku &zelliklerinin (6rnegin KMR-T |
haritalama, 2D-LGE, ‘integrated backscatter’, ‘shear wave’ elast-
rografi ile) ve miyokart iskemisinin (KNG-PET ve stres MRG ile)
degerlendirilmesi gelecekte HKM goriintiilemesinde 6ncelikli go-
riintiileme alanlari olacaktir.

Dolayisiyla, HKM hastalarinda hastaligin ilerleyisini yavaglatmak,
sikayetlerini azaltmak ve yasam siirelerini uzatmak maksadiyla kisi-
ye 6zel ve bireysellestirilmis yaklasim stratejileri gelistirmek icin bu
hususlarda dogru bir degerlendirme yapmak majér zorunluluktur.

Tesekkiir

Yazarlar, segkin teknik destegi ve bu dokiimanin gézden gegirilme-
sini Ustlenmesi nedeniyle da Luz Hastanesi, Lizbon Portekiz’den
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