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Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) genetik gegisli bir kalp hastaligidir. Geng sporcularda ani kardiyak élimiin (AKO)
en sik nedenidir. Bu dlimlerin 6nlenebilmesi icin hekimler blylk 6zen gostermektedir. Ani kardiyak 6lim agisindan
yuksek riskli hastalar implante edilebilen kardiyoverter defibrilatér tedavisi igin adaydirlar. Ani kardiyak o6lim
acisindan ylksek riskli bu bireylerin saptanabilmesi icin yapilan risk siniflandirmasinda kardiyak géruntileme
yontemleri 6énemli bilgiler saglamaktadir. Gorlintileme yontemleri ile elde edilen bilgilerin dogru yorumlanmasi ve
Onlemlerin alinmasi bu hastalar igin hayat kurtarici olmasi nedeniyle buyik 6nem tasimaktadir. Teknolojideki
gelismeler yiksek riskli hastalarin erken tespitine 6nemli katkilar saglamaktadir. Bu derlemede biz HKM'li hastalarin
risk siniflandirmasinda gértntiileme yontemlerinin yeri ve 6énemini degerlendirdik.

Anahtar Sozciikler: Hipertrofik kardiyomiyopati, ani kardiyak 6lim, kalp gortintiileme yontemleri.

Abstract

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetic cardiac disorder. It is the most common reason of sudden cardiac
death (SCD) in young athletes. Prevention of these deaths is of high concern among physicians. Patients with high
risk of SCD are canditates for implantable cardioverter device therapy. Cardiac imaging modalities provide important
data in risk stratification for identifying HCM patients with high risk of SCD and interpreting the data obtained by
different imaging modalities is important for prevention of SCD in this population. In this review, we evaluated the role
of imaging modalities and their values in risk stratification of patients with HCM.

Keywords: Hypertrophic cardiomyopathy, sudden cardiac death, cardiac imaging modalities.

Girig Hastalar genellikle klinik olarak asemptomatik olup
tesadifen fizik muayenede Uflirim ve/veya elektrokar-
diyografik (EKG) anormallik saptanmasi sonucu yapilan
ekokardiyografi ile tani almaktadirlar. Bazi hastalar ise
nefes darligi, goégus adrisi ve presenkop sikayeti ile
basvurabilmektedirler. Klinik bulgularin temelinde; diyas-
tolik disfonksiyon, sol ventrikil ¢ikis yolunda tikaniklik,
miyokard iskemisi, mitral yetersizligi, atriyal ve
ventrikiler aritmiler ve otonom disfonksiyon yer
almaktadir. Hipertrofik kardiyomiyopatinin en korkulan
Klinik seyri ani kardiyak élimdir (AKO). Hastalar genel
olarak normal yasam surelerini tamamlasalar da
hipertansiyon  gibi diger sebeplerin diglanmasi ile  pastanki bireylerin %1'inde AKO gelisebilmektedir (3).
konulmaktadr (3). Ani kardiyak &lim riskine sahip yiiksek riskli bireylere

“implante edilebilir kardiyoverter defibrilatér (ICD)”

tedavisi uygulanmaktadir. Ginimizde HKM ile ilgili

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) en sik goriilen genetik
kardiyomiyopatidir. Toplum genelinde gortlme orani
%0,2'dir (1). Otozomal dominant gecis gdstermekte olup
hastaligin gelisimine neden olan sarkomerik genlerle
iligkii 600’den fazla mutasyon tanimlanmistir (2).
Hastaligin fizyopatolojisinde kardiyak hipertrofi,
miyositlerin diziliminde bozulma, intertisyel aralikta fibrozis
ve intramiyokardiyal arteriyollerin displazisi rol almaktadir.
Tani temel olarak sol ventrikil (SV) hipertrofisi (SVH)
varliginda SVHye sebep olabilecek aort darhidi ve
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Tablo-1. Hipertrofik Kardiyomiyopatide Ani Kardiyak Oliim
Gelisiminde Kabul Géren Risk Faktorleri.

1. Hipertrofik kardiyomiyopati ile iligkili 1 veya 1’den fazla ani
Olim oykusi

2. Son zamanlarda gelisen 1 veya 1’den fazla agiklanamayan
senkop

3. Sol ventrikilde asin kalinlasma ( 230 mm)

. 24 saatlik Holter EKG’de sureksiz ventrikuler tagikardi

5. Egzersize bagl geligsen hipotansiyon ve azalmig kan
basinci yaniti

N

En az 1 risk faktdriine sahip olan birgok HKM hastasinda
AKO gelismemektedir. Bu nedenlerden dolayi hekimler
tarafindan yeni belirte¢ arayisi devam etmektedir. Yeni
gelistirilen goérintuleme yontemleri ile birlikte kardiyak
yapi ve fonksiyonun daha detayli incelenmesine; dinamik
obstriiksiyonun ciddiyetinin, mitral kapak anormalliklerinin,
miyokard iskemisinin, miyokardiyal fibrozisin ve miyokard
metabolizmasinin degerlendirimesine odaklanilmistir (4).
Bu derlemenin amaci, HKM'li hastalarin klinik izieminde
yuksek riskli bireylerin saptanmasinda kullanilabilecek
g6rinttleme ydntemlerinin degerlendiriimesidir.

Ekokardiyografi

Transtorasik ekokardiyografi (TTE), HKM siiphesi olan
hastalarin baslangi¢c degerlendiriimesinde, takibinde ve
taramasinda sinif | dizeyinde Onerilen gorintileme
yontemidir (3).

M-mod ekokardiyografi

Hipertrofik kardiyomiyopatide ilk tanisal ekokardiyografik
kriter M-mod ekokardiyografi ile konulmustur. Tki boyutlu
ekokardiyografi ile de gosterilebilen asimetrik septal
hipertrofi, mitral kapagin sistolik éne hareketi (SOH)
(Sekil-1), kuglik SV boyutu, septal hareketsizlik, aort
kapaginin erken kapanmasi M-mod ile saptanabilen
bulgulardir (5). M-mod ile septum ve serbest duvarda sol
ventrikil kalinliginin 15 mm {zerinde olgulmesi ve
septum/serbest duvar kalinlik oraninin 1,3-1,5 élgliimesi
asimetrik septal hipertrofi olarak degerlendirilir.

Sekil-1. Hipertrofik kardiyomiyopatili

hastanin apikal dort
bosluk goérintisinde mitral kapagin sistolik 6ne

hareketi (beyaz  ok)  gortimektedir. (ivs:
Intervetrikller septum, SA: Sol atrium, SV: Sol
ventrikul, SVCY: Sol ventrikil ¢ikis yolu)
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Mitral kapagin sistol esnasinda 6ne dogru hareketi ile
asimetrik septal hipertrofinin birlikteligi HKM i¢in tani
koydurucu olarak kabul edilmekte iken, son yayinlanan
yayinlarda yalanci sistolik éne hareketin (psédo-SOH)
hipertansiyon ve 6n yikin disik oldugu (anemi vb.)
hiperdinamik sol ventrikilde de olabilecedi gosterilmistir
(5-7).

Ventrikiil hipertrofisinin degerlendirilmesi

Klasik olarak yetigkin toplumda HKM dusundirecek
duvar kalinhgi degeri 215 mm olarak kabul edilmistir (8).
Hipertrofik kardiyomiyopatinin ayirici tanisinda, aort
darhgi, atlet kalbi, mitokondrial hastaliklar, Fabry
hastaligi, PRKAG2 mutasyonu, Danon hastaligi, glikojen
depo hastaliklari, Noonan sendromu gibi hastaliklar yer
almaktadir. Hipertrofik kardiyomiyopatide SV hipertrofisi
genel olarak asimetrik olup anterior septum en ¢ok
etkilenen bolgedir. Olgularin %40’inda iki veya daha
fazla segmentte hipertrofi gdzlenmektedir (9). Bazi
olgularda hipertrofi SV serbest duvari veya apekste izole
olarak da gorilebilmektedir. Bu tip olgularda tani igin
dikkatli bir gorintileme gerekmektedir. Sol ventrikdl
apeksi tutulmus olgularda (apikal HKM) intraventz
madde enjeksiyonu ile yapilan kontrast ekokardiyografi
duvar sinirlarinin net bir sekilde belirlenmesini saglaya-
rak dogru tani konulmasini saglamaktadir (10). Apikal
HKM tanisinda kardiyak manyetik rezonans géruntileme
(KMR), kontrast ekokardiyografiye ustundir. Kontrast
ekokardiyografi KMR’nin bulunmadi§i merkezlerde veya
¢cekilmesinin sakincali oldugu hastalarda sinif lla
endikasyonla 6nerilmektedir (3).

Sol ventrikilin herhangi bir bdlgesinde 6lgllen
maksimum duvar kalinliginin  230mm olmasi uzun
doénem risk belirteci olarak degerlendirilmistir (Sekil-2)
(11). Sol ventrikil hipertrofisinin derecesi yasam boyu
degisiklik gostermektedir. Sol ventrikiil morfolojisinde en
belirgin degisiklik ve artis ergenlik caginda goériimek-
tedir. Bu nedenle aile bireylerine ergenlik ¢caginda (12 ile
18-21 yas arasi) ylillik, yetiskin cagda ise (>18-21 yas) 5
yil arayla ekokardiyografik takip dnerilmektedir (3).

Sekil-2. Belirgin  septal hipertrofisi (beyaz ¢izgi) olan bir
hipertrofik kardiyomiyopatili hastanin parasternal
uzun eksen gorintiisidir.  (IVS: Intervetrikiiler
Septum, SA: Sol atrium, SV: Sol ventrikul)

Ege Tip Dergisi



Sag ventrikil (SaV) segmentlerinden iki veya daha
fazlasinin hipertrofiye olmasi sag ventrikul hipertrofisi
(SaVH) olarak tanimlanmaktadir. iki boyutlu ekokardi-
yografi ile SaVH’'nin degerlendirilmesi glgtir. Hipertrofik
kardiyomiyopatili hastalarin birgogunda hafif SaVH tespit
edilmekle birlikte klinik ve prognostik 6nemi henlz
bilinmemektedir (12).

Sol ventrikiil sistolik fonksiyonunun degerlendirilmesi

Transtorasik ekokardiyografi, SV ejeksiyon fraksiyonunun
(SVEF) degerlendirimesinde ilk kullaniimasi gereken
gorintileme ydntemidir. Hipertrofik kardiyomiyopatili
hastalarin SVEF’si genel olarak normal veya artmistir.
Sol ventrikul EF’nin <%50 saptanmasi halinde buna son
evre (burn out) HKM adi verilmektedir. Bu durum
olgularin %2-5'inde gorilmektedir ve oldukga koti
prognoz gostergesidir (13). Son dénem HKM olgularinin
sadece %50’'sinde SV kavitesinde bir miktar genisleme
veya SV kalinhginda gerileme go6zlenmektedir. Cok
kiicUk bir grupta ise belirgin hipertrofi ile dilate olmamis
bir ventriklin birlikteligi gérilebilmektedir (14).

Doppler ekokardiyografi

Sirekli dalga Doppler ekokardiyografi, HKM hastalarinda
sol ventrikll c¢ikis yolu (SVCY) obstriksiyonunun
(SVEYO) degerlendirimesinde  kullanilan  temel
yontemdir (Sekil-3) (15). Hastalarin yaklasik %25’inde
istirahat halinde SVCY’de 230 mmHg zirve gradiyent
saptanmaktadir. Bu durum obstriktif HKM olarak
adlandiriimaktadir. SVCYO varhigi semptomatik durum,
AF gelisme riski, embolik komplikasyonlar ve o6limle
iliskilidir. Hastalarin ¢ok kuglk bir kisminda SVCGY
gradiyentine SaV c¢ikis yolu gradiyenti de eslik
edebilmektedir (16). Obstriiktif HKM hastalarinin biiylk bir
cogunlugunda SOH’e bagli olarak gelisen mitral kapak
‘koaptasyon’ bozukluguna bagl olarak mitral yetersizlik
gorilmektedir. Renkli akim Doppler ekokardiyografi ile
mitral yetersizliginin varli§i ve derecesi belirlenebilmek-
tedir. Sistolik 6ne hareket varliginda genel olarak mitral
yetersizlik akimi sol atrium arka duvarina dogru
olmaktadir (Sekil-4). Sol atriumun merkezine ve 6n
duvarina dogru uzanan mitral yetersizlik jet akimi yapisal
mitral kapak hastaligini dustundirmelidir.

Diyastolik disfonksiyonun degerlendiriimesinde tartisma-
siz Onerilen yontem ekokardiyografidir. Diyastolik
disfonksiyon neredeyse tim HKM hastalarinda
gOrulmektedir. Diyastolik disfonksiyon ile miyokardiyal
fibrozisin birbiriyle yakin iligkili oldugu gd6zlenmistir.
HKM'li olgularda izovolimetrik gevseme zamani uzamig
ve diyastolik erken dolus azalmistir (17). Sol ventrikll
sertliginin artmasi ile birlikte sol atriumun ventrikdl
dolumuna katkisi artmistir (18).

Diyastolik disfonksiyonun belirlenmesinde diger bir
yontem doku Doppler ekokardiyografidir. Hipertrofik
kardiyomiyopatili hastalarda diyastolde transmitral akim
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Uzerinden elde edilen maksimum E velositesinin erken
diyastolde doku Doppler ile olgilen E' velositesine
oraninin (E/E' orani) sol ventrikil dolum basinci ve
egzersiz kapasitesi ile iligkili oldugu belirlenmistir (19).
Septal E/E' oraninin 215 olmasinin HKM hastalarinda
ani kardiyak olum ile iligkili oldugu gdsterilmistir (20).
Hipertrofik  kardiyomiyopatili  hastalarda  diyastolik
disfonksiyona bagli olarak SV dolum basinglarinin
artmasi sol atriumda (SA) yeniden sekillenmeye ve
genislemeye sebep olmaktadir. Sol atrium boyutlari da
HKM hastalarinda énemli bir prognostik géstergedir (21).
Sol atrium hacim ©Olgimi On-arka duvar SA c¢ap
Olgimiinden daha degerli bir ydntemdir (22). Sol atrium
hacim indeksi (hacim/viicut ylzey alani) hastaligin
ciddiyeti ile dogrudan iliskili olup SA hacim indeksinin
34mL/m? lzerinde oldugu hastalarda ve SA hacminde
yilda >3 mL artis olan hastalarda prognozun daha kétu
oldugu gosterilmistir (23).

- DO (e

Sekil-3. Istirahatte sol ventrikiil gikis yolundan siirekli akim
Doppler ile 35 mmHg (beyaz oklar) gradiyent alinan
hipertrofik  obstriktif  kardiyomiyopatili  hastanin
goruntusuddr.

Sekil-4. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastada mitral kapagin
sistolik 6ne hareketine bagli gelisen egzantrik mitral
yetersizlik jeti (beyaz ok) goérulmektedir. (SA: sol
atrium)
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Egzersiz ekokardiyografi

istirahat halinde SVGYO saptanmayan olgularin
%50’sinde egzersiz ile birlikte 230 mmHg zirve gradiyent
saptanmaktadir (24,25). Egzersiz ekokardiyografi ile
HKM hastalarinin %50’sinde sistolik disfonksiyon ve
%7,9'unda duvar hareket bozuklugu gelistigi gosteril-
migstir (26). Egzersiz ekokardiyografide cok degiskenli
analizler sonucunda HKM hastalarinda maksimum duvar
kalinhgi, metabolik esdeger (MET), dinlenim ve egzersiz
duvar hareket skor indeksi majér kardiyak olaylar
acisindan bagimsiz risk faktorleri olarak belirlenmistir
(27).

Egzersiz TTE, istirahat halinde obstriksiyon tespit
edilmeyen olgularda dinamik obstriiksiyonun ortaya
konmasinda ve obstriksiyon derecesinin belirlenme-
sinde sinif lla kanit diizeyi ile dnerilmektedir (3).

Strain (gerilme) goriintiileme

Hipertrofik  kardiyomiyopatili hastalarda hipertrofiye
olmus ve sertlesmis duvarlarda anatomik butinlagun
bozuldugu, kalsiyum ve glukoz metabolizmasinin
degistigi, subendokardiyal iskemiye baglh olarak
miyokardiyal duvar hareketlerinde farkliliklar olustugu
gozlenmistir  (28). Bu farkhliklar normal sistolik
fonksiyonlara sahip HKM hastalarinda dahi gorilebil-
mektedir. Ozellikle ciddi sekilde hipertrofiye olmug
segmentlerde longitudinal ve radiyal sistolik miyokardiyal
deformasyon azalmistir (29). Benek takibi (speckle
tracking) ekokardiyografi teknigi ile miyokardin burkulma
hareketleri kantitatif ~ olarak  incelenebilmektedir.
Hipertrofik  kardiyomiyopatili hastalarda SV orta
bdlgesinin donlsu saat yoninde iken normal bireylerde
ise ters yonde olmaktadir (30). 'Strain rate' gérintileme
teknigi ile hipertansiyona bagh gelisen SV hipertrofisi ile
HKM'ye bagli SV hipertrofisi ayirt edilebilmektedir (31).
'Strain’ goriintileme SA fonksiyonlarinin degerlendirilme-
sinde de oldukga degerlidir. Doku Doppler ve iki boyutlu
“strain” ile yapilmig incelemelerde atrium fonksiyon-
larinin HKM hastalarinda diger ikincil nedenlerle iligkili
hipertrofi hastalarina gére daha fazla azaldigi gdsteril-
migstir (32). “Strain” ekokardiyografinin HKM’li hastalarda
prognozun belirlemesindeki yeri su an igin net olarak
bilinmemektedir.

Kardiyak manyetik gorintilleme

Kardiyak MR, HKM arastirmalarinin en umut vaat eden
goruntileme yontemidir. Kardiyak MR her iki ventrikilin
fonksiyonlarinin, duvar kalinliklarinin ve miyokardiyal
doku karakterizasyonunun dogru ve net bir sekilde
tanimlanmasini saglamaktadir. Son zamanlarda KMR
sayesinde HKM'de yeni bakis agilari gelistiriimis ve kotl
prognostik etki olusturabilecek bir dizi yeni belirtegler
bulunmustur (33,34).

Kardiyak MR, endokardiyal sinirlarin belirlenmesinde ve
miyokard segmentlerinin hipertrofi acgisindan degerlen-
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dirilmesinde TTE’ye gére daha (istiindiir. Ozellikle apikal
HKM ve mid-ventrikiler HKM'ye ikincil gelisen apikal
anevrizmalar TTE ile siklikla gdzden kagmaktadir.
Hipertrofik kardiyomiyopati tanisinin ekokardiyografi ile
net konulamadigi vakalarda sinif | endikasyonla KMR
Onerilmektedir (3). Kardiyak MR, kétu prognostik faktor
olarak degerlendirilen miyokardiyal fibrozisin degerlen-
dirilmesinde en Ustiin yontemdir (35).

Ventrikiil hipertrofisinin degerlendirilmesi

Hipertrofik  kardiyomiyopatili  hastalarin ~ %12’sinde
hipertrofi bélgeseldir. Kalbin en sik bdlgesel hipertrofi
gbrilen alanlari TTE ile degerlendiriimesi en zor olan
anterolateral serbest duvar, posterior duvar, septum ve
apekstir. Moon ve ark. (36) yaptidi bir calismada, EKG
anormallikleri nedeniyle HKM agisindan TTE ile
degerlendirilip negatif saptanan 10 olguda KMR ile apeks
veya lateral duvara lokalize HKM tanisi konulmustur.
Kardiyak MR, SV kitlesinin degerlendiriimesinde en ideal
yontemdir. Kardiyak MR ile ol¢cilen SV kitlesinin HKM
hastalarinda klinik sonlanim agisindan hassas bir
0ngordiricl oldugu gosterilmistir (37,38).

Sag ventrikulin retrosternal yerlesiminden dolay! TTE ile
net bir sekilde degerlendiriimesi oldukga zordur. Bu
nedenle KMR SaV’nin degerlendirimesinde TTE'den
daha avantajlidir (33). Kardiyak MR ile HKM hastalarinin
%20’sinde TTE ile 6lgulen maksimum duvar kalinhginda
(=8mm) artis saptanmistir (33).

Geg gadolinyum tutulumu

Gadolinyumlu KMR HKM'de oldukga fazla gorilen
intertisiyel fibrozisin  gorintilenmesinde degerli  bir
yontemdir. Gadolinyum fibrozisli alanlarda birikir ve daha
ge¢ temizlenir. Ge¢ gadolinyum tutulum (GGT) miktari ile
kollajen ylizdesi arasinda dogrudan bir iligki bulunmak-
tadir (39). Gadolinyumun dagilim o6zelligi nedeniyle
vaskiler nedenli iskemi ile vaskiler nedenli olmayan
iskeminin ayrimi saglanabilmektedir (40). iskemik nedenli
olmayan gadolinyum tutulumu vaskiler perfiizyon
alanindan bagimsiz olup subendokardiyal bolgede
olmaktadir. iskemik nedenli gadolinyum tutulumu dogru-
dan vaskiiler beslenme alani ile iligkili olup subendokar-
diyal veya transmuraldir (41).

Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda miyokardiyal
fibrozisin aritmiye yatkinlik olusturdugu dusuniimektedir.
Nitekim GGT miktari ile 24 saatlik Holter EKG kayitla-
rinda elde edilen ventrikuler aritmileri arasinda kanitlan-
mig bir iligki bulunmaktadir (42,43). ileriye dénik bazi
calismalarda AKO gelisen veya uygun ICD soklamasi
alan HKM hastalarinda GGT’nin daha fazla goruldugi
belirlenmistir (44). Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin
yaklasik %65’inde fibrozisin kaniti olan GGT saptanmasi
nedeniyle GGT'nin tek basina pozitif olmasinin kardiyak
olaylari 6n gbérmede iyi bir parametre olamayacagini
disUnitlmektedir (45). Eldeki mevcut veriler bu konuda
yapillmis genis c¢aph ileriye dénlik calisma yapilmamis
olmasindan dolaylr GGT'nin AKO agisindan tek bagimsiz
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risk faktori olamayacagini belitmektedir (45). Fakat yine
de bazi otérler GGT'yi ICD takilmasi karari agisindan orta
risk grubuna sokmayi tercih etmislerdir (46).

Secilmis hastalarda AKO icin kullanilan temel risk
faktorlerinin  aydinlatici olmadigi durumlarda GGT'yi
degerlendiren KMR sinif IIb endikasyonla énerilmektedir
(3).

Sol ventrikiil gikig yolu obstriikksiyonu

HKM hastalarinda SVCY obstriiksiyonunda mitral kapak
altt yapilarin énemli etkisi bulunmaktadir. Ozellikle
anterior papiller kasin normal hastalara gore farkl
yerlesimi gibi papiller kas anormalliklerinin yuksek
oranda bulunmasi bu durumu destekler niteliktedir (47-
49). Kardiyak MR mitral kapak ve papiller kas yapilarinin
degerlendiriimesinde, mitral 6n yapragin septuma temas
noktasinin tespitinde ve HKM ile karisabilecek SVCY
gradiyenti olusturan tablolardan biri olan subaortik
membranin tanisinda da degerli bir ydéntemdir. Bu
yapilarin TTE ile net degerlendirilemedigi durumlarda
sinif | endikasyonla KMR 6nerilmektedir (3).

iskemi

iskemi testleri HKM hastalarinda tani testlerinden biri
olarak degerlendirimemektedir. Fakat ileri donem risk
belirteci olarak kullanilabilmektedir. Negatif yeniden
sekillenme gelismeden o6nce iskeminin belirlenmesinin
ve tedavisine odaklaniimasinin HKM'nin dogal seyrini
olumlu yonde etkileyebilecegi dusiniimektedir (50).
iskeminin HKM’de iki 6nemli sekeli mevcuttur ve bunlar
prognostik agidan 6nemlidir. Mid-ventrikiler hipertrofisi
olan hastalarda darlik boélgesindeki gradiyentle beraber
kronik mikrovaskuler iskeminin varligi apikal duvarin
incelmesine ve hatta anevrizma gelismesine sebep
olmaktadir. Bu duruma tiikenmis apeks (burn out apex)
adi verilmektedir (Sekil-5) (51). Apikal anevrizma
gelisenlerde yillik kardiyak olay gelisimi %10a
cikmaktadir (51). Ayrica apikal anevrizma gelisimi SV'de
trombus gelisimine de sebep olabilmektedir.

Sekil-5. Mid-ventrikiler hipertrofisi olan bir hastada kardiyak
manyetik rezonans goruntilemede saptanan apikal
anevrizma (asteriks) gorulmektedir. (SA: Sol atrium,
SV: Sol ventrikdil.
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Hipertrofik kardiyomiyopatide risk degerlendiriimesinde
yeni KMR teknikleri gelistiriimekte olup klinik agidan
deger kazanabilmesi icin daha fazla calismaya gerek
vardir. T1 haritalama teknigi standart GGT teknigine
gore fibrozisin degerlendiriimesinde daha hassastir (52).
'Kardiyak manyetik rezonans spektroskopi' teknigi
miyokardiyal dokunun enerji durumunu belirlemektedir
(53). Ayrica “vaskuler stifness teknigi” ile aort sertligi
degerlendiriimektedir. Aortik sertligin  HKM'de risk
siniflandirmasinda 6nemli bir parametre olabilecegi
dusunilmektedir (54).

Niikleer goriintileme

Gated blood-pool radyoniklid anjiyografi, SV ve SaV
hacimlerinin ve ayni zamanda EF’lerinin degerlendiril-
mesini saglar. Radyonklid anjiyografi ile ayni zamanda
ventrikilin asimetrik hipertrofisi degderlendirilebilmek-
tedir. Ekokardiyografi ve KMR’nin yiiksek uzaysal
¢6zUnUrligu nedeniyle nikleer incelemeye bu amacla
pek gerek duyulmamaktadir (3).

Nukleer yontemler ile HKM hastalarinda iskeminin varligi
ve ciddiyeti tespit edilebilir. Talyumla tespit edilebilen
bolgesel perflizyon bozuklugu prognostik agidan
onemlidir (55,56). Fakat “single photon emition
computed tomography (SPECT)” ile belirlenen iskemik
perfizyon defektlerinin varligi epikardiyal koroner
lezyonlarin tespiti agisindan yalanci pozitiflige neden
olmaktadir (57). Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda
rutin olarak SPECT 0&nerilmemekle birlikte gégdis agrisi
olup koroner arter hastaligi agisindan dusik olasilikh
hastalarda sinif lla endikasyonla disunlebilir (3).

Pozitron emisyon tomografisi

Pozitron emisyon tomografisi (PET) kardiyovaskiler
arastirmalarda bdlgesel kan akiminin degerlendiriime-
sinde 6nemli yere sahiptir. Pozitron emisyon tomografisi
galismalarinda HKM hastalarinda koroner akim
rezervinin normal hastalara gére azaldigi belirlenmigtir
ve bu durum kétl prognostik gostergesi olarak degerlen-
diriimektedir (58). Gunlik klinik pratikte rutin iskemi
degerlendirimesi amaciyla HKM hastalarina PET
inceleme yapilmamaktadir.

Gelecek agisindan miyokardiyal metabolizmayi, sempatik
innervasyonu ve [ adrenerjik reseptér yogunlugunu
belirleyebilmek amaciyla yeni radyofarmasétik ajanlar
denenmektedir. Bu ydntemlerin etkinligi ile HKMnin
patofizyolojisi, kalp yetersizligi ve AKO agisindan riskli
gruplarin tespiti miimkin olabilecektir (59-63).

Bilgisayarli tomografi

Bilgisayarli tomografinin (BT) yuUksek kontrast rezolis-
yonu sayesinde HKM'li hastalarda duvar kalinliklarinin
dogru Olgiimi, ventrikiiler hacmin, miyokard kitlesinin,
miyokard duvar sinirlarinin ve HKM fenotipinin tespiti
mumkin olabilmektedir (64,65). Kardiyak BT ile es
zamanli olarak koroner anatomi ve “miyokardiyal bridge”
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varligi da degerlendirilebilmektedir (66).

Kardiyak BT'nin HKM hastalarinda TTE ve KMR ile
birebir karsilagtirimasinin olmamasi nedeniyle rutin
kullanimi 6nerilmemektedir. Suboptimal TTE goriintisu
olan ve sakincali bir durumun olmasi nedeniyle KMR
cekilememis hastalarda BT kullanilabilir. Bu durumlarda
geriye donuk elektrokardiyografik sinyal ayirici yéntemin
(retrospektif gated) ylksek radyasyon maruziyetine
sebep olmasi nedeniyle kullaniimamali; bunun yerine
ileriye donuk (prospektif) inceleme teknigi uygulanmalidir

Sonug

Hipertrofik kardiyomiyopatide risk siniflandirimasinda
gOruntileme yontemleri oldukga énemli bir yere sahiptir.
Sol ventrikdl hipertrofisi disinda, SA genislemesi, son
donem kalp yetersizligi, apikal anevrizma, SVCY
gradiyentinin 30 mmHg’nin lzerinde olmasi, perfliizyon
defekti, azalmig koroner akim rezervi, ge¢ gadolinyum
tutulumu gérintileme ydntemleri ile saptanabilen ani
Olim risk belirtegleridir (Tablo-2) (68).

Ekokardiyografi genel olarak ilk bagvurulan gérintileme

(67).

Tablo-2. Ani Kardiyak Olim icin Risk Faktorleri ve Segilecek

yontemi olmakla beraber KMR, BT, PET ve nikleer
incelemelerin bazi durumlarda avantajli yénleri bulun-

Goriintileme Yodntemleri. maktadir. Kardiyak MR SV fonksiyonlarinin, duvar

kalinhginin, SVGY obstriksiyonunun, mitral yetersiz-

Risk faktorleri Goriintiileme yontemleri

Maksimum duvar kalinhgi =23 cm
SA hacim indeksi > 34 mL/m?

SVEF (< % 50)

Apikal anevrizma

SVQCY gradiyent > 30 mm Hg

liginin, SA hacminin degerlendirimesinde TTE’ye
alternatif bir ydntem olup miyokardiyal fibrozisin
degerlendiriimesinde ise altin standart gorintuleme
yontemidir. Miyokardiyal iskeminin degerlendiriimesinde
BT ve nukleer incelemeler 6nerilimektedir. Glinimizde
her seye ragmen HKM hastalarinda gelisebilecek
istenmeyen olaylarin 6ngérilmesinde kullanilacak yeni

TTE, KMR, Kardiyak BT
TTE, KMR, Kardiyak BT
TTE,radyonuklid anjiyografi,
KMR, Kardiyak BT

Kontrast ekokardiyografi,
KMR, Kardiyak BT

Doppler ekokardiyografi

Perflizyon defekti SPECT
Azalmis koroner akim rezervi PET parametrelere ihtiyag olup bu konuda yapilacak buyik
Geg gadolinyum tutulumu KMR ve ileriye dénlk calismalara ihtiyag vardir.
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