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Hipertrofik Kardiyomiyopati Hastalarinda Temel

Ekokardiyografik Degerlendirme

ipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), anormal yUklenme kosullar ve diger sistemik, sendromik veya

metabolik hastaliklar ile agiklanamayan sol ventrikll (SV) hipertrofisi ve korunmus ejeksiyon frak-
siyonu (EF) olan, dilate olmayan SV ile karakterize otozomal dominant gegisli, en yaygin kalitsal kar-
diyomiyopatidir.»'® Toplumdaki sikugr %0.2 ile %0,5 arasinda degismektedir.'®184 HKMP hastalari,
genetik dederlendirme sonuclarina gore spesifik sarkomerik bir gende mutasyonun tanimlandigi
sarkomerik HKMP (s-HKMP) ve mutasyonun tanimlanmadigi sarkomerik olmayan HKMP'ler (nons-
HKMP) olarak iki gruba ayrilir."83-85 Tipik sarkomerik gen mutasyonu, hastalarin yaklasik %40'1nda
tespit edilirken, diger %55'inde tipik bir mutasyon gdsterilememistir.’®-'8 HKMP fenotipini taklit
eden hastaliklar (Fabry hastaligi, amiloidoz, Danon hastaligi gibi) ise bu grubun yaklasik %3-5'ini
olusturur. HKMP ve HKMP fenotipi olusturan hastaliklar ile iliskili genler Tablo 10'da 6zetlenmistir.

Tablo 10. Kardiyak hipertrofi iliskili genler

HKMP ile iliskili sarkomerik HKMP ile iliskili sarkomerik

HKMP fenotipi gosteren
hastaliklar ile iligkili genler

genler olmayan genler

MHY-7 (B-Miyozin agir zincir 7)  CSRP3 (Sistein ve glisinde zengin
MYBPC-3 (Miyozin baglayici protein 3)

protein C 3) FHL1 (D6rt buguk LIM alan

TPM1 (a-Tropomiyozin 1) protein 1)

TNNI3 (Kardiyak troponin 13)  FENC (Flamin ©)

TNNT2 (Kard|yak trOponin T 2) FHOD3 (Formin Homoloji 2 Alani

Iceren 3)
JPH2 (Junktofilin 2)
PLN (Fosfolamban)

ACTC1 (Kardiyak a-aktin 1)
MYL2 (Miyozin hafif zincir 2)
MYL3 (Miyozin hafif zincir 3)
MY0Z2 (Miyozenin 2/Kalsarsin 1) motif)
TCAP (Tcap/Teletonin)

TTN (Titin)

ACTN2 (Aktinin a2)

ANKRD1 (Ankyrin tekrari alani 1)
CASQ2 (Kalsequestrin 2)

CAV3 (Kaveolin 3)

LDB3 (LIM alani baglayici
protein)

MYH6 (Miyozin agir zincir a6)
MYLK2 (Miyozin hafif zincir kinaz 2)
NEXN (Neksilin)

TNNC1 (Kardiyak troponin C)
VCL (Vinkdlin)

TRIM63 (63 U igeren Ug parcali

KLHL24 (Kelch ailesi benzeri 24)

PRKAG2 (Protein kinaz AMP ile
aktive olan non- katalitik alt
birimy 2)

GAA (a- glukozidaz)
GLA (Galaktosidaz a)

LAMP2 (Lizozomal iliskili
membran proteini 2)

TTR ( Transtiretin)
mtDNA (Mitokondrial DNA)
FRDA (Frataksin)

DMPK (Miyotonik distrofi protein
kinaz 1)

ZNF9 (Cinko parmak faktéri 9)
PTPN11 (Protein tirozin fosfataz
non-reseptor tip 11)

S0S1 and SOS2 (SOS Ras/Rac
guanin ntkleotid degisim faktord
1ve?2)

RAF1 (RAF proto-onkogen, serin/
treonin kinaz)

KRAS (Ki-ras2 Kirsten fare
sarkomu viral onkogen
homologu)

NPC1 (Niemann-Pick hastalig C1)

PAHX (PHYH) (Fitonil-KoA
alfa-hidroksilaz)

MYO6 (Miyozin VI)
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Tablo 11. HKMP'yi degerlendirmede kullanilan farkli gériintiileme modaliteleri

TTE Kontrast Eko TOE KMR
SV duvar kalinug ++ +++ + +44+
SV sistolik fonksiyon +++ +b+
SV diyastolik fonksiyon +++
SVCYO ++++ 4+ +44+
Mitral kapak yapi ve fonksiyonu +++ +4+ ++
Apikal anevrizma ++ +++ +H++
SA capi ++t +H++
Papiller Kas anomalileri ++ +++ ++ +H++
Miyokardiyal fibrozis GLS +H++

(+) sayisi teknigin mevcut patoloji tespitinde uygulanabilirlik ve fayda oranini gostermektedir. GLS, global longitudinal strain; KMR, kardiyak manyetik
rezonans gortintuleme; SA, sol atriyum; SV, sol ventrikil; SVCYO, sol ventrikil cikis yolu obstruksiyonu; TOE, transozofajiyal ekokardiyografi; TTE, transtorasik

ekokardiyografi.

HKMP hastalari, genetik farkliliklari barindirmasi yaninda, farkl
klinik ve morfolojik profiller ile prezente olabilmektedir.'3183.18°
Hastalar, asemptomatik stabil bir tabloda basvurabilecegi gibi,
kalp nakli gerektiren ileri evre kalp yetersizligi ile de basvurabil-
mektedir. Hastalar bu klinik tablolardan herhangi birinde bas-
vurabilirken, bir kisim hastada bu tablolar ice ice olabilmekte
bir kisminda ise, zamanla bir digerine degisim gosterebilmek-
tedir.'318° Genetik farklliklar ile klinik ve morfolojik prezentas-
yonlarin iliskisine dair veriler kesin olmasa da bazi calismalarda
bir takim hasta gruplarina ait spesifik 0zellikler oldugu gosteril-
mistir."183186-188 sSHKMP hastalari, nons-HKMP hastalarina gore
daha geng yasta tani alir ve hastalarin neredeyse tamaminda
ailede klinik ipucu olusturan bir hikaye mevcuttur.'®187 sHKMP
hastalarinda duvar kalinugr genellikle > 20 mm, septumda
ters septal egrilik morfolojisi izlenir ve sol ventrikll cikis yolu
obstriiksiyonu (SVCYO) sikligi daha nadirdir.®-18 Bu durumun
aksine nons-HKMP hastalari, genellikle daha yasl, aile Oykusu
nadir ve obezite veya hipertansiyon gibi eslik eden sistemik has-
taliklari daha yaygindir.'®188 Yine bu hastalarda apikal hipert-
rofi ve bazal septum hipertrofisi morfolojisi yaygin iken, belirgin
SVCYO, hastalarin énemli bir kismina eslik eder.'83'8 sHKMP'de
miyokardiyal fibrozis daha ©n plandadir [kardiyak manyetik
rezonans (MR) gértntilemede siklukla fibrozis mevcuttur]
ve bu hastalarin prognozu, nons-HKMP hastalarindan daha
kc")tl'_‘ldl‘_'lr.'l.183.'|86J87

HKMP hastalarinin tanisinda kardiyak gorlntlleme olmazsa
olmazdir.’®1%0 Gunlimuzde bircok farkli gorlntileme ydnte-
minden bu hastalarin tani ve takip strecinde yararlanilmaktadir
(Tablo 11)."39° Ekokardiyografi, HKMP hastalarinin degerlendi-
rilmesinde yaygin olarak kullanilan non-invaziv, ucuz, radyasyon
icermeyen ve kolay ulasilabilen, pratik bir gértnttileme yonte-
midir."183190 Ekokardiyografi, duvar kalinlklar, SV fonksiyonu,
sol atriyum (SA) boyutu gibi tanisal ézelliklerin belirlenmesi-
nin yani sira SV'de obstriksiyonun yeri ve basing gradyanindan
sorumlu mekanizmalarin belirlenmesi ile tedavinin yonlendiril-
mesi, dahasi apikal anevrizma varligi gibi prognostik dzelliklerin
ortaya cikarilmasina yardimci olur.m° Glncel kilavuzlar, HKMP
sUphesi olan hastalarin tanisinda transtorasik ekokardiyografi
(TTE) ile degerlendirmeyi énermektedir (Tablo 12).183 TTE ile
HKMP'den stiphelenilen hastalarda bazal kardiyak MR gorin-

5S40

tlleme ile ilk degerlendirme yapilmalidir.” Ayrica istirahat SVCY
gradiyenti < 50 mmHg olan hastalarda, provokasyon testleri ile
gradiyent artisi degerlendirilmelidir. Provokasyon ile gradiyent
artisi olmayan semptomatik hastalarda egzersiz ekokardiyog-
rafi endikedir.”"831°0 HKMP hastalarinda, SVCYO mekanizmasi
belirsizse, intrensek kapak anormalliklerinin neden oldugu ciddi
mitral yetersizliginde (MY) stpheleniliyorsa ve septal redlksi-
yon prosedUriinden 6nce mitral kapak aparatini degerlendirmek
amacli transdzefageal ekokardiyografi (TOE) 6nerilmektedir.’
TTE ile degerlendirme, bazal morfolojisi farkli gérintileme yén-
temleri ile belirlenmis HKMP hastalarinin takibinde son derece
onemlidir. Klinik olarak stabil HKMP hastalarinda, hipertrofi,
obstriksiyon ve kardiyak fonksiyon kapsamindaki degisiklikleri
degerlendirmek icin her 1-2 yilda bir kez ve klinik anlami olan
her yeni semptom gelistiginde kontrol ekokardiyografi dist-
ndlmelidir."'® Bu derlemede, HKMP hastalarinin, ekokardiyog-
rafi degerlendirmesinde bazi 6nemli ipuclar ve pratik noktalar
Ozetlendi.

HKMP Hastalarinda Duvar Kalinugi Olcimii

HKMP tani kriterlerinde, herhangi bir SV segmentinde diyastolik
duvar kalintiginin = 15 mm olmasi yer alir.»'831%° Ajlede HKMP
Oykusl olmasi durumunda veya hastaliga neden olan gen taslyi-
cilarinda ve tipik dinamik SVCYQO'ya eslik eden elektrokardiyog-
rafi anormallikleri vartiginda, duvar kalinliginin = 13 mm olmasi
da tani koydurucudur.’'818 By nedenle HKMP hastalarinda
duvar kalinuginin élgimu tani koydurucudur ve bu agidan son
derece 6nemlidir. Dogru 6lcimUn nasil yapilmasi gerektigini ve
olasi hata kaynaklarini bilmek zorunludur. Bu hastalarda duvar
kalintiklarinin élciimine klasik olarak, iki boyutlu (2B) 6l¢im-
lerde, parasternal uzun aksta (PLAX) diyastol sonu olctimler
ile baslanir.31%9197 Bu OlcUimler alinirken, papiller kaslarin ve
sag ventriklle (SaV) ait yapilarnin 6lcime dahil edilmemesi
Onemlidir.31%° PLAX pencerede, 6zellikle anteroseptum duvar
kalingi, oblik kesitten oturl, oldugundan daha fazla dlgllebi-
lir. Alinan Olcimn dogrulugunu degerlendirmek icin paraster-
nal kisa aks (PSAX) veya bi-plan/x-plan élgim veya kontrast
ekokardiyografiden yararlanilabilir  (Sekil 36A).79011  PSAX
OlcUmlerde bazal, mid ve apikal bélgeden OlcUmlerin ayri ayri
alinmasi, lokalize hipertrofi ve gercek duvar kalinuginin belir-
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Tablo 12. Hipertrofik kardiyomiyopati hastalarinin transtorasik ekokardiyografik degerlendirmesinde gtlincel kilavuz dnerileri

2014- 2023 ESC

2020 AHA

HKMP: Hipertrofik kardiyomiyopati, KMR, Kardiyak manyetik rezonans gérintileme; MY, Mitral yetersizligi; SA, Sol atriyum; SV, Sol ventrikdl; SVCYO, Sol
ventrikll gikis yolu obstriiksiyonu; TOE, Trans6zefageal ekokardiyografi; TTE, Transtorasik ekokardiyografi (Yesil satirlar sinif | 6neri, Sari satirlar sinif lla 6neri).

lenmesinde énemlidir. sHKMP'de en tipik hipertrofi paterni ters
septal egrilik gOsteren septumun belirgin hipertrofisidir.’13:18
Diger morfolojiler arasinda bazal anteriyor septumun fokal
asimetrik hipertrofisi, sigmoid septum, SV konsantrik veya fokal
orta duvar hipertrofisi yer alir (Sekil 37).7383 Hipertrofinin yeri,
morfolojisi ve boyutu mutlaka tanimlayici bir sekilde belirtilme-
lidir.13:1901°T HKMP hastalarinda daha nadir de olsa SaV kalinug
artisi gorUlebilir.1131831%0 SaV serbest duvar kalinligi yakinlas-
tinlmis subkostal dort bosluk pencerede, diyastol sonunda,
triklspit anteriyor yaprakgigin SaV duvarina deddigi hizadan
olacak sekilde alimir (Sekil 36B).31991°" HKMP hastalarinda,

duvar kalinliklar belirlenirken her ne kadar yukarida bahsedilen
noktalara dikkat edilse de TTE ile duvar kalintklarinin, oldugun-
dan daha fazla élgllme egiliminde oldugu bilinmektedir.''8 Bu
nedenle, HKMP hastalarinda, tanisal ilk ekokardiyografik deger-
lendirmeden sonra, bazal kardiyak MR gérinttleme, morfolojik
degerlendirme acisindan ok faydali olabilir. Maksimal diyas-
tolik duvar kalinligi ve onun yerini belirlemede, ekokardiyografi
ile bazen iyi degerlendirilemeyen, apikal, lateral, anterolateral
hipertrofilerde, apikal anevrizma varliginda katkisi degerlidir.
Ayrica, daha sonraki ekokardiyografi takiplerini yonlendirmesi,
katma bir deger olacaktir.
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Adult Echo
X56-1

36Hz A
16cm

TIS0.4

xPlane
xrjane

Sekil 36. HKMP hastasinda duvar kalinuiklarinin TTE ile degerlendirilmesi (MYBPC3 geninde patojenik varyant saptanan 38 yasinda

56 bpm
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Adult Echo
X5-1
90Hz B

TIS0.4 MI1.3

+ Dist 0.974 cm
e——A——

109bpm

erkek hastanin TTE gériintileri) (A) Parasternal x-plan goriintiileme, sag panel PLAX, sol panel PSAX. Kirmizi cizgi, septal katinugin
uygun 6lcimii. Sari cizgi, sag ventrikiil yapilarinin dahil edildigi uygun olmayan septal duvar 6lciimi. Yesil ¢izgi, posteriyor duvarin
uygun dlcimi. (B) Subkostal yakinlastirilmis goériintii. Mavi ¢izgi, trikiispit yaprakcigin sag ventrikiil serbest duvarina ulastigi

noktadan diyastolde sag ventrikil duvar kalinuigi 6l¢tim.
SA, Sol atriyum; saV, Sag ventrikil; SV, Sol ventrikdl.

Ters septal egrili HKMP

TIos W14

Sigmoid Septal HKMP

Sekil 37. Sik izlenen HKMP fenotipleri.

Yapisal substratlar

* Septal hipertrofi

Mitral leafletlerin ne dogru pozisyonu

* Uzamuis, one dogru yerlesmis, anormal

baglantili korda tendina

1

Sekil 38. SV iginde, yeni hidrodinamik akim kuvvetleri olusturmak
yoluyla, sistolik 6ne harekete yol agan anatomik degisiklikler.

» Papiller kas tutunma ve yerlesme

anormallikleri

542

Nistral HKMP Apikal HKMP

Sol Ventrikiil Cikis Yolu Basin¢ Gradyaninin Degerlendirilmesi

HKMP hastalarinin yaklasik Gcte birinde istirahatte, diger Ucte
birinde ise provokasyon ile SVCYO izlenir. 183190192 [stirahat SVCY
basing gradyaninin = 30 mmHg olmasi obstriksiyon acisindan
anlamudir ve bu hastalar cogunlukla semptomatik olup ani 6lum
riski artisi séz konusudur.m'8 Ayrica maksimal tolere edilebilen
medikal tedavi altinda semptomatik olan ve istirahat veya provo-
kasyon ile SVCY basing gradyani = 50 mmHg olan hastalar septum
kiglltlcl tedavi adayidir.”'® Obstriksiyonun yeri ve mekaniz-
mas! tedavi yonteminin secilmesinde 6nemlidir. Obstriksiyon
yaygin olarak SVCY'de yerlesse de daha az siklkta, mid-ventri-
kil veya apikal bélgede tespit edilir.’'*® SVCYO farkli mekaniz-
malarla gelisebilir ve ard yUk, on ylk, SV kontraktilitesi ile iliskili
olarak dinamik patern gdsterebilir."'?° SVCYO'dan sorumlu temel
mekanizma septal hipertrofidir.'%'%3 Bununla birlikte mitral leaf-
letlerin sistolik dne hareketi (SOH), uzamis ve anormal baglantili
kordalar, papiller kas tutunma ve yerlesme anormallikleri diger
sorumlu ve katki saglayan mekanizmalardir (Sekil 38)."183193
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TIS0.5 MI 0.1
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] 50Hz

18cm
= Vel 524cmls
PG 110 mmHg

-5.0
S o i L b
100mm/s TTbpm Is 76bpm

TIS0.5 MI 0.1

+84.7|
=
+MR VTI =
Vmax 538 cmis
Vmean 430 cmis
Max PG 116 mmHg
Mean PG 81 mmHg

Sekil 39. SVCYO degerlendirilmesi. A-B-C SOH ve bikiispit aort darligi olan hastada PW ve CW Doppler ile SVCY ve aort gradiyentinin
degerlendirmesi. SVCY gradiyenti, erken sistolde yavasca artarak, aniden yiikselip orta-gec sistolde zirve yapar ve kama-benzeri bir
goriiniim gosterir (A ve B), aort darligi gradiyenti ise pik hiza genellikle mid-sistolde ulasir (C). Mid- ventrikiiler obstriiksiyonu olan
hastada PW Doppler ile obstriiksiyonun lokalizasyonu belirlenebilir (D). Mitral yetersizligi jeti SVCY gradiyentinden farkli olarak
daha erken pik yapar, daha yuvarlaktir ve pik hiz genellikle >5-6 m/s'dir (E).

SOH'li degerlendirmede yaygin olarak M-mode, apikal (g
bosluk (3B) veya bes bosluk (5B), PSAX, PLAX pencereleri
kullanilir (Video 1).31°0191 TTE'de gériintlileri net olmayan has-
talarda, mid-0dzefageal uzun aks veya transgastrik TOE pence-
releri kullanilabilir (Video 2).3% SOH'(in derecesi sistol stresi
ve mitral yaprakgiklarin septuma mesafesine gore siniflandiril-
maktadir. Mitral yaprakgik septuma sistolde tamamen yapisiyor
ve bu kontakt stresi sistol stiresinin > %30'u ise ciddi SOH
kabul edilir.’0"94 Mitral yaprakgik septum arasi sistolik mesafe
> 1 cm ise SOH ciddiyeti hafiftir.’® Obstriksiyon degerlendi-
rilirken, ilk ipucu PLAX, 3B veya 5B'de renkli akim Doppler ile
tdrbdlan akim varlgidir.’®190195 Daha sonra tUrbulan akimin
tespit edildigi alandan, nabiz dalgasi (PW) Doppler yardimi
ile obstriiksiyonun gergek yerlesim noktasi belirlenir (SVCY,
apikal, mid-ventrikiler). SVCY veya obstrliksiyon noktasin-
daki zirve gradyani tespit etmek icin ise devaml akim (CW)
Doppler kullanilir.’83.190.194.195 E<|ik eden aort darligi ve ézellikle
MY varliginda, CW Doppler ile alinan basing gradyani Doppler
sinyali, SVCY basing gradyani Doppler sinyali ile karisabilir. Bu
durumda, cihazin ylksek atim tekrarlama frekansi (high PRF)
ozelligi kullanilarak (ylksek hizlar PW Doppler ile élgebilmek
icin), PW Doppler yardimi ile gercek basing gradyani tespit
edilebilir.’®%1%5 Ayrica CW Doppler ile "kama benzeri" Doppler
sinyali sekli, aort darligir ve MY akimindan ayirt edilmesini
saglar. Yine CW Doppler ile degerlendirirken, MY ile karisma-
sini 6nlemek adina, probu apikal gortntllerde olabildigince

laterale kaydirarak, SA'nin uzagindan Doppler akimi alinmalidir
(Sekil 39A_E).183,190‘195

SVCYO, dinamik olmasi nedeniyle, istirahatte basing gradyani
saptanmayan hastalarda, mutlaka valsalva manevrasi, ¢cOmelip
kalkma veya yatarken oturur pozisyona, otururken ayakta durma
pozisyonuna ge¢me ile provokasyon uygulanmalidir.’190195 Etkili
bir valsalva manevrasi icin minimum stire 10 sn'dir (Sekil 40A-
B).™ Comelip kalkma manevrasinin etkili olmasi icin, hastanin
yaklasik 3 sn oturduktan sonra ayaga kalkmasi ve en az 5-6 kez
tekrari gerekir.19> T4m bu manevralar uygulanirken pik SVCY
gradiyenti 3B veya 5B'den CW Doppler ile degerlendirilir.’01%°
Provokasyon testleri ile gradiyent tespit edilemeyen semptoma-
tik hastalarda, egzersiz ekokardiyografi ile degerlendirme sinif |
endikasyon ile Onerilmektedir.'® Egzersiz ekokardiyografinin labil
obstriksiyonu degerlendirmede provokatif testlerlerden daha
duyarli oldugu gosterilmistir.’ Ayrica semptomatik hastalarda
SVCYO'yu ve dinamik MY'yi degerlendirmede oldukca duyar-
ldir. Egzersiz testi uygulanirken, SVCYO, SOH, MY derecesi ve
tahmini pulmoner arter sistolik basinci test dncesi ve maksimal
egzersiz sonrasi mutlaka kayit edilmelidir.’ %> HKMP hastalari-
nin medikal tedaviye yaniti 6nemli oldugundan egzersiz testinin
medikal tedavi (beta bloker, kalsiyum kanal blokeri vs.) altinda
yapilmasi énerilir.’® Hastalarin énemli bir kisminda semptomlar
6gunler ile tetiklenebildiginden testin a¢ karnina yapilmamasi
tercih edilir.19019
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Adult Echo TIS0.5 MI0.1 Adult Eche TIS0.5 MI 0.1
5541 x " 55-1 .
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Istirahat SVCY gradiyenti

Valsalva ile SVCY gradiyenti

SRR
100mm/s '

! " 100mmis |

100 bpm

TIS0.6 MI 1.4

E 2 . ® ]
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+ Dist 4.01cm)
L]

+ Dist 3.11cm
100 bpm it

Sekil 41. HKMP hastalarinda mitral yetersizligi etiyolojisi. (R) SOH iliskili gec sistolik posteriyor egzantrik MY jeti (yesil oklar). (B)
Konsantrik hipertrofinin izlendigi SHKMP hastasinda eslik eden P2 riiptiiriine bagli anteriyor egzantrik MY jeti (Turuncu oklar). (C)
3B TOE gériintiilemede, {ic ayr mitral yaprakcigin izlendigi sHKMP hastasi. (D) Apikal 3B goriintiilemede uzun anteriyor yaprakcik
(Kirmizi ok). (E) Apikal 5C gériintiilemede aortik aniiliis SOH noktasi arasi mesafenin 6lclimii- cerrahi olarak rezeke edilmesi
gereken alan (Sari cizgi).

AV, Aortik valv; AY, Anteriyor yaprakgik; PY, Posteriyor yaprakgcik; SaV, Sag atriyum; SA, Sol atriyum; SaV, Sag ventrikil; SV, Sol
ventrikiil; SVCY, Sol ventrikil cikim yolu; SY, Septal yaprakgik.

Mitral Yetersizligin Degerlendirilmesi (Sekil 41A, Video 3).18919%8 SVCYO izlenmeyen hastalarin
yaklasik %10-20'sinde SOH iliskili olmayan, primer olarak

mitral aparatus ve iliskili yapilarin etkilendigi MY tespit edil-
faktérddr.n 183197 HKMP hastalarinda MY'nin en sik mekaniz-  mijstir (Sekil 41B-C)."% Primer mitral kapak anomalisi ile iliskili

masi, SVCYO iliskili mitral anteriyor yaprakgiginin SOH'UdUr  MY'nin, sHKMP hastalarinda daha sik oldugu tespit edilmistir.’®®

MY varligi HKMP hastalarinda prognozu etkileyen bir
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bifid papiller kaslar (PSAX apikal seviye). (D) Anterolateral papiller kasin, arada korda tendina olmadan, anteriyor mitral yaprakgcik bazaline

(mavi ok) anormal dogrudan tutunmasi.

A-PK, Aksesuar papiller kas; AL-PK, Anterolateral papiller kas; bAL-PK, Bifid anterolateral papiller kas; bPM-PK, Bifid posteromediyal
papiller kas; IVS, Interventrikiiler septum; PM-PK, Posteromediyal papiller kas; PD, Posterior duvar; SA, Sol atriyum.

Mitral anteriyor yapraktaki 6ne cekilme posteriyor yapraktan
genellikle daha belirgin oldugundan, iki yaprakgik arasinda
sistolde bir bosluk meydana gelir.'*'% Bu nedenle SOH ile
iliskili MY tipik olarak, mid gec sistolde, SVCY'deki obstriksiyon
turbdlansi ile ayni anda ve posteriyor egzantrik 6zellikte izlenir
(Sekil 41A, Video 3).790194195 Eger anteriyor veya santral bir
MY jeti s6z konusu ise primer mitral kapak patolojisi agisindan
degerlendirme 6nerilir (Sekil 41B).194197199 HKMP hastalarinda
izlenen primer olarak SOH ile iliskili olmayan MY'nin altinda
yatan mekanizmalar; boyu uzamis mitral yaprakgiklar, mitral
yaprakgik prolapsusu, mitral yariklar, kalsifikasyon ve kalin-
lasmaya bagli leaflet restriksiyonu, kordal yapilarda rptdr,
papiller kas yerlesme ve tutunma anomalileri, mitral analis
cap, sekil, aci anormallikleri olarak siniflandirilir.’®197:19 HKMP
hastalarinda MY'nin mekanizmasi ve derecesinin degerlendiril-
mesinde TTE ve TOE 6nerilir.’095 (Ozellikle anteriyor ve santral
MY'si olan hastalarda TOE ile intrensek mitral kapak patoloji-
sinin belirlenmesi 6nemlidir. MY derecesi degerlendirilirken 2B
ve 3B kalitatif, semi-kantitatif ve kantitatif yontemlerin kul-
lanilmasi dnerilir.’21195:200 Siklikla egzantrik MY jetinin izlendigi

bu hasta grubunda, proksimal izovelosite ylUzey alani yontemi
kullanilarak yapilan kantitatif degerlendirme, MY ciddiyetinin
hatali tahmin edilmesine yol acgabileceginden dikkatli kulla-
nilmalidir.2®® 3B vena kontrakta alani yontemi ile yetersizlik
derecesi belirlenmesi bu hastalarda kullanilabilir.’>2% Diger
onemli bir nokta ise septal miyektomi uygulanacak hastalarda
MY'ye mudahale konusudur. Cerrahi 6ncesi bu hastalarda TTE
ve/veya TOE ile MY mekanizmasi net olarak belirlenmeli, mitral
anteriyor yaprak¢igin septuma dokundugu ve obstriksiyona
neden oldugu mesafe ve yaprakgik uzunluklari 6lgtlmelidir.™>
Yaprakcik uzunluklan TTE de apikal 3b, TOE'de SVCY pencere-
sinden (120-140°) dogru olarak 6lgulebilir (Sekil 41D-E). izole
SOH iliskili MY s6z konusu ise bu hastalarda miyektomi sonrasi
MY siklkla gerileyecedinden mitral kapak mudahalesi rutin
olarak 6énerilmez.’183:200 Fakat hastalarin blyUk bir kisminda
SOH'e eslik eden anUlils dilatasyonu, mitral kordal anomali-
ler gibi birden fazla mekanizma s6z konusu olabileceginden,
bu hastalarda miyektomi sirasinda intraoperatif TOE ile rezid
MY'nin dederlendirilmesi énem arz eder.°1°
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Sekil 43. Apikal anevrizma. (A) Mid-kaviter obstriiksiyonu (sari ok) olan sHKMP hastasinda eslik eden apikal anevrizm (Kirmizi
yildiz). (B) Ayni hastanin optimal olmayan (foreshortening) apikal 4b gériintiisii. Apeks hipertrofik izlenmekte, anevrizmatik alan

secilememekte.

IVS: interventrikiiler septum; SaV: Sag atriyum; SA: Sol atriyum; SaV: Sa§ ventrikiil; SV: Sol ventrikiil

Papiller Kas Anormalliklerinin Degerlendirilmesi

HKMP hastalarinda normal bireyler ile karsilastirildiginda, papiller
kas anomalisi sikiginin artmis oldugu bircok ekokardiyografi ve
kardiyak MR gorintlleme calismasi ile gosterilmistir.195:201.202
Hastalarin yarisindan fazlasinda papiller kas anomalisi izlenir.9'-
203 By anomalilerin bir kismi SOH ve SVCYQ'ya yol acar.'019319
Papiller kas anomalileri primer genetik anormalliklerle iliskili
olabilecegi gibi, HKMP hastalarindaki fizyolojik etkinin yarattigi
adaptasyona sekonder olarak da ortaya cikabilir (papiller kas
hipertrofisi ve yerlesme anomalileri gibi)."¥520202 HKMP hastala-
rinda sik izlenen papiller kas anomalileri su sekildedir;

a) Papiller kas hipertrofisi (Sekil 42R); izole olabilir veya septal
ve posteriyor duvar hipertrofisine eslik edebilir. SVCY veya mid
ventrikller obstriiksiyon nedenlerinden biridir. Bu hastalarda
kardiyak MR gorlntllemede ge¢ gadolinyum tutulumu sikligi
artm|§tlr.183‘190‘201

b) Papiller kas sayr anomalileri; HKMP hastalarinin papiller
kas sayisinin diger bireylerden genellikle daha fazla oldugu gos-
terilmistir. Hastalarin yarisindan fazlasinda = 3 papiller kas basi
oldugu tespit edilmistir. izole aksesuar papiller kas seklinde olabi-
lecegi gibi, anterolateral veya posteromediyal papiller kasin bifid
yapisi seklinde de izlenir. Aksesuar papiller kas (Sekil 42B) siklikla
SV apeksinden bazal anteroseptuma veya 6n duvara uzanan
tek bir kas bandi seklinde izlenir ve genellikle SVCYO'ya neden
olmaz. Aksesuar papiller kas sSHKMP hastalarinda siklkla izlenir
ve aile bireylerinin taramasinda énemli bir ipucudur. Bifid papiller
kas yapisi siklikla cift bifid seklinde iki papiller kasi da etkileyecek
sekilde izlenir (Sekil 42C). Aksesuar papiller kas yapisinin aksine,
bifid papiller kas anomalisi tasiyan HKMP hastalarinda SOH ve
SVCYO genellikle mevcuttur, 195202203

c) Papiller kas yerlesme ve tutunma anomalileri; anterolateral
papiller kasin apikalve anteriyor yerlesimi en sik izlenen papiller kas
yerlesme anomalisidir. Mitral yaprakgiklarda elongasyona neden
olarak, septal hipertrofiden bagimsiz olarak SOH ve SVCYQ'ya yol
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acar. Papiller kas uclan kordal yapilar olmaksizin, anteriyor veya
posteriyor leaflet, SV serbest duvari veya septuma tutunabilir. En
iyi bilineni ve en dnemlisi anterolateral papiller kasin anteriyor
mitral yaprakgiga korda olmaksizin direkt tutunmasi (Sekil 42D),
klasik SOH ile iliskili SVCYO'dan farkli olarak, SV kavitesinde sabit
bir alan olusturarak SVCYQ'ya neden olur.95:201-203

Papiller kas anomalileri TTE ile en iyi apikal 2B, 3B, 4B ve PSAX
apikal seviyelerden gorlntllenir.’*%> Cogu hastada standart
aks disi, modifiye goérintllerden patoloji ayirt edilir. Ozellikle
papiller kas tutunma anomalileri ve eslik eden mitral kapak pato-
lojilerini ayirt etmede mid-ozefageal TOE pencereleri faydals
olabilir.3190.191204 Yine papiller kas sayl ve yerlesim anomalileri-
nin tespitinde transgastrik pencereler iyi bir alternatiftir.2% TTE
goruntuleri yetersiz ve net olmayan ve papiller kas anomalisinden
stphelenilen hastalarda kardiyak MR gortntlUleme &nerilir.’31%°
Altta yatan papiller kas anomalisinin gosterilmesi, miyektomi
planlanan hastalarda, cerrahinin yonanU degistirebilir. Anteriyor
yaprakgiga direkt tutunmus anormal papiller kas vartiginda, izole
miyektomi tek basina yeterli olmayacaktir. Anormal tutunmus
papiller kas basinin kesilerek alinmasi da gereklidir. Bu nedenle
HKMP hastalarinin gortntlleme raporlarinda papiller kaslarin
boyutu, yerlesimi, yapisi ve SVCYO'ya katkisi ile ilgili bilgiler
muhakkak yer almalidir.

Apikal Anevrizmanin Degerlendirilmesi

SV anevrizmasl, kritik koroner arter hastaligi olmayan HKMP
hastalarinin yaklasik %5'inde gorGlir ve en sik apikal bélgede
yerlesir.2® Genellikle zayiflamis ve incelmis SV miyokardinda
sisme veya disariya dogru tasma seklinde izlenir (Sekil 43A,
Video 4)."89205 By hastalara spesifik net genetik mutasyon bildi-
rilmemistir.’®” Mid-kaviter obstrlksiyon, apikal hipertrofi, kiictuk
damar hastaligi, miyokardiyal képrilesme ve koroner spazm bu
hastalarda anevrizma gelisiminde altta yatan temel mekaniz-
malardir.2°¢2%7 Bu mekanizmalardan birkaginin bir araya gelmesi
oksijen sunum/talep uyumsuzluguna neden olarak miyokardiyal
skar ve sonrasinda anevrizmna gelisimine yol acmaktadir.205-207
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Sekil 44. Kardiyak hipertrofi izlenen farkli hastaliklarda tipik GLS desenleri. (A) Septal tutulumun belirgin oldugu sHKMP hastasi.
(B) Apikal bédlge tipik korunmus desenin izlendigi kardiyak amiloidoz hastasi. (C) Bazal lateral duvarda daha belirgin etkilenmenin
oldugu ileri evre Fabry hastasi. (D) Yamali tutulumun izlendigi ileri aort darligi hastasi.

Apikal anevrizma boyutlarn 1-2 cm'den 6 cm'ye kadar degisebi-
lir.2%8 Takiplerinde nadiren blylUme g0sterir, bu nedenle genel-
likle rUptdr riski tasimazlar.?°72%® Glncel kilavuzlar, apikal anev-
rizmasi olan HKMP hastalarini, ani 6lGm riski agisindan yUksek
riskli olarak siniflar.’'® Ayrica anevrizmatik alanda trombus
gelisimi sikligi arttigindan, trombus tespit edilen hastalarda anti-
koagullan tedavi onerilir."1® Apikal anevrizmanin degerlendiril-
mesinde ekokardiyografi dnemlidir. Mid- kaviter obstriksiyon
veya apikal hipertrofisi olan hastalarda TTE ile degerlendirmede
apeks dikkatle incelenmelidir.’®® Bu hastalarda apikal anevrizma
genellikle apikal pencerelerden tespit edilir (Sekil 43A). Ultrason
isinlar, SV'nin gercek apeksini kesmez ve gercek apeksin
Ustlinden ve 6niinden gecerse apikal patolojiler gériinmez (apical
foreshortenning). Rutin incelemede sik yapilan bir hatadir. Apikal
trombUs, anevrizma tanisi atlanabilir, EF'nin yanlis hesaplanma-
sina yol acabilir (Sekil 43B). Bunu 6nlemek adina transdiiser daha
apikale ve laterale dogru hareket ettirilmelidir.” 1% TTE ile net
bir kaniya varilamayan hastalarda kontrast ekokardiyografi apikal
bolgenin degerlendirilmesinde daha iyi sonuclar verebilir ve bu
hastalarda kilavuzlarca onerilir."%%19> TTE ve kontrast ekokardi-
yografi gortntlleri yetersiz ise hastanin kardiyak MR gérunta-
leme ile apikal anevrizma ve trombus agisindan degerlendirilmesi
onerilir.18319 Kardiyak MR gortnttlemenin HKMP hastalarinda
apikal anevrizma ve trombUsu tespit etmede ekokardiyografiden
daha duyarli oldugu gosterilmistir.206:299

Sol Ventrikil Sistolik Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

HKMP hastalarinda sistolik fonksiyonlardaki degisimin belirleyici-
leri, SV hipertrofisi ve fibrozistir.1%%19210 SV yeniden sekillenmesi

sonucu sistolik fonksiyonlarda global veya bolgesel anormallikler
izlenebilir.’21° Artmis duvar kalinlginin bir sonucu olarak, SVEF
hastalarin buyUk bir kisminda normal/supranormal iken, SV kavi-
tesinde daralmaya baglii nme volim indeksinde azalma izlenir.?"°
SVEF < %50 ise asikar kardiyak disfonksiyon s6z konusudur ve
bu hastalarda advers olaylarda artis mevcuttur.'®193210 SVEF
belirlenirken mUmkinse 3B teknikle 6lcim onerilir.31901%5 3B
TTE ile cogunlukla dogru EF 6lgmek mimkin olmayabilir. Dilate
kardiyomiyopatiden farkl olarak, bircok morfolojik degisken-
lik veya anormallik, dogru hacim oOl¢UmuUnU zorlastiracaktir. 3B
teknikle 6lgUmuUn mUmkin olmadigi laboratuvarlarda diger bir
kantitatif yontem olan 2B bi-plane disk yontemi tercih edile-
bilir.90.191195 By ¢lcimlerdeki dnemli nokta, miyokart sinirlarinin
net sekilde ayirt edilebildigi 4b ve 2b gortntllerin elde edilme-
sidir. Dogru bir 6lgim icin gorUntuler, foreshortening olmadan
sistol ve diyastolde SV duvar sinirlar net olacak sekilde alinma-
Ldir.3190197 Hipertrofi nedeniyle sistol ve diyastolde gortntulerin
net elde edilmesi bazi hastalarda zor olabilir, bu hastalarda nefes
manevrasi ile gortintlleri kaydetmek etkili olur.3'®" Kaydedilen
goruntuler icinden miyokart sinirlari net olan sikluslar segilerek
uygun hesaplama yapilmasi, gercek EF degerinin elde edilmesini
saglar.

HKMP hastalarinda, SVEF'de dlslsUn hastaligin ileri evrelerinde
ortaya ¢iktigi bilinmektedir.''8318 By nedenle bu hastalarda,
sistolik fonksiyonlardaki erken bozulmay: tespit etmek igin farkl
yontemler incelenmistir. Doku Doppler miyokardiyal gorlnti-
leme ve 2B veya 3B benek takibi (speckle tracing) ile ekokar-
diyografi bu hasta grubunda en c¢ok calisilan yontemlerdir.'9195
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Doku Doppler incelemede azalmis lateral antlis sistolik velosi-
tesinin (s < 4 cm/s) bu hastalarda sistolik disfonksiyonun erken
bir bulgusu ve iyi bir prognostik belirtec olabilecedini gdsteren
yayinlar mevcuttur.2'212 2B/3B benek takibi yontemi ile global
longittidinal strain (GLS) ve sirkumferansiyel strain (GSS) inceleme
neticesinde vollimetrik SV sistolik fonksiyonlarinin degerlen-
dirilmesi tamamlanmis olur.’1%5 Bu hastalarda hipertrofik ve
fibrotik alanlarda GLS'nin azaldigina dair veriler mevcuttur.2132#
Ayrica GLS, diger spesifik tutulum izlenen hipertrofik hastalik-
larin tanisinda da yardimcidir (Sekil 44A-D). HKMP hastalarinda
siklikla bazal seviyelerde ve septumda azalmis GLS degerleri
izlenir,195213214 EF'si korunmus hastalarda dahi -%16'nin altinda
GLS degerlerinin, advers sonlanimlar ile iliskili oldugu gésterilmis-
tir2"> Yine bu hastalarda 3B strain incelemede, GSSnin hipert-
rofik alanlarda azalmis olmasina ragmen hipertrofi izlenmeyen
alanlarda yUksek oldugu tespit edilmistir.2'4-2'¢ Dahasi epikardiyal
ve orta duvar (mid-wall) GSS degerlerinde azalmaya eslik eden
artmis endokardiyal GSS degerleri bildirilmistir.2’® Strain goériin-
tllemenin, apikal 2B, 3B ve 4B pencerelerden, SV duvarlarinin
net sekilde izlendigi sikluslar Gzerinden alinmasi 6nerilir.’*1%> Bu
EF degerlendirmenin otesindeki ileri ekokardiyografi yéntem-
leri, HKMP hastalarinin fizyolojik mekanizmasini aydinlatmada
ve Ozellikle genotip pozitif, fenotip negatif subklinik hastalarin
uygun takibinde énemli bir yer kaplayacaktir.

Bu hastalarda sistolik fonksiyonlar ile birlikte diyastolik fonksi-
yonlarin da ayrintili degerlendirmesi Onerilir. GUncel diyastolik
disfonksiyon kilavuzlarinin énerdigi sekilde; mitral kapak giris
akimlari, mitral lateral ve septal antlis doku Doppler incelemesi,
pulmonerven akimlar, trikspit yetersizlik jeti Uzerinden hesapla-
nan tahmini pulmoner arter basinci ve SA volumetrik degerlerine
gore belirlenen siniflama kullanilmalidir.”™ Bu hastalarda SA capi
OlgimU risk siniflamasindan kullanilmasi nedeniyle dnemlidir.
Avrupa kilavuzunun kullanimini dnerdigi riski siniflamasinda, SA
anteriyoposteriyor ¢api yer almaktadir. SA anteriyoposteriyor gapl,
2B PLAX incelemede, sistol sonunda, sinus valsalva hizasinda, SA
uzun eksenine dik olacak sekilde i¢ duvardan i¢ duvara olarak
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6lguldr." Diger tm durumlarda dénerilen 6lctim SA volimetrik
olctimleridir.3™"

Sonug

HKMP, kompleks bir konjenital kardiyomiyopati olup farkl
genotip ve fenotipler gosterir. SHKMP hastalar bazi fenotipik
ozellikleri ile nons-HKMP hastalarindan ayrilsa da temel gorin-
tlleme teknikleri ve bazi gorlntlleme bulgulan her iki grupta
benzerdir. Ekokardiyografi, HKMP hastalarinda tani asamasindan,
takip, prognoz tespiti ve tedaviye kadar her basamakta kullani-
lan temel gorintlileme yontemidir. Hastaligin dinamik degisim
gosteren ozelliklerinin belirlenmesi, diger hipertrofi fenotipi
gosteren hastaliklardan ayinmi, prognostik belirteclerinin ortaya
konulmasi, ekokardiyografik dederlendirmenin esas bilesenleridir.
Maksimal duvar kalintgr 6lgima, mitral yetersizligi patofizyolojisi,
apikal anevrizma ve papiller kas anomalisi varligi, intraventriktler
obstriksiyonun yeri ve derecesi, sistolik ve diyastolik fonksiyonla-
rin belirlenmesi bu hastalarin ekokardiyografi degerlendirmesinde
temel noktalardir. Uygun bir ekokardiyografi raporu, bu hastalarin
tani, takip ve tedavisi acisindan (medikal, cerrahi) gerekli verileri
icermelidir.

Tesekkiir: Metin icerisindeki ekokardiyografik gortinttler, Basak-
sehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi ekokardiyografi laboratu-
vari arsivine aittir. Sekil 42D'deki gortntt Prof. Dr. Gamze Babur
Guler'in arsivine ait olup katkisi igin tesekkir ederiz. Ayrica Sekil
38'deki cizimde, Uzm. Dr. Levent Pay'in yardimi icin tesekklr
ederiz.

Video 1. Farkl TTE pencerelerinden SOH'(in degerlendirilmesi
Video 2. Mid-06zefageal uzun aks TOE incelemede belirgin SOH

Video 3. PLAX renkli Doppler karsilastirmali gériintiilemede SOH
ile iliskili mitral yetersizligi

Video 4. Mid-ventrikller obstriksiyonu olan sHKMP hastasinda
apikal anevrizma (apikal 4C gértntileme)


https://youtu.be/1PUm1Km1IS8
https://youtu.be/K-inK32t97o
https://youtu.be/NCCOZ6BHQnM
https://youtu.be/NCCOZ6BHQnM
https://youtu.be/aC62w8KH2e0
https://youtu.be/aC62w8KH2e0

