Boliim 5

PRIMER KARDiYOMIiYOPATILER VE KARDIYAK
MANYETIK REZONANS GORUNTULEME BULGULARI

Ayse Fiisun BEKIRCAVUSOGLU!

Primer kardiyomiyopatiler baska bir nedene bagli olmaksizin kalp kasinin
yapisal ve fonksiyonel bozuklugudur. Son 50 yilda kardiyomiyopatilerin
tanimi ve siniflandirilmasinda degisiklikler yapilmis olup en son 2013 yilinda
Diinya Kalp Federasyonu MOGE(S) (M:Morfofonksiyonel, O:Organ tutulumu,
G:Genetik ve ailesel faktorler, E: Etiyolojik bulgular, S:Ek fonksiyonel durum)
siniflamasini  yaymlamisti. Bu siniflamada kardiyomiyopatiler, genotipik ve
fenotipik ozelliklerine gore siniflandirilmistir. Morfofonksiyonel siniflandirmada
hipertrofik kardiyomiyopati, dilate kardiyomiyopati, restriktif kardiyomiyopati,
aritmojenik sag kalp dizplazisi/kardiyomiyopatisi ve sol ventrikiil non-
kompaksiyonu yer almaktadir. (1).

Kardiyak manyetik rezonans goriintilleme (MRG)de gelisen teknolojiyle
birlikte uzaysal ve temporal rezolusyonda artis saglanmis olup miyokardin
doku karakterizasyonu optimal yapilir hale gelmistir. Kardiyak MRG;
kardiyomiyopatilerde morfolojik ve fonksiyonel ozelliklerin saptanmasi ve
degerlendirilmesi i¢in degerli bir goriintileme yontemidir. Kardiyomiyopati
arastirilan bir olguda asagidaki tabloda 6zetlenen sekanslari alinmasi ¢ogu zaman
yeterli olacaktir (Tablo 1) (2).
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Tablo 1. Kardiyomiyopati Goriintiileme i¢in Temel Kardiyak MR Protokolii

Lokalizer Goruintii Kalp konumunu ve uygun pozisyon ayarlanir

Aksiyel, torakal HASTE Kalp anatomisi degerlendirilir ve kalp dis1 patoloji tespit
veya SSFP goriintiiler edilir

Kardiyak morfoloji, duvar hareket bozukluklari, global

Sine SSEP goriintiller kardiyak fonksiyon degerlendirilir.

Spin eko T1 ve T2 Morfolojik degerlendirme ve doku karakterizasyonu
gorintiiler yapilir

Ik gegis perfiizyon Miyokard perfiizyonu ve kitlesel lezyonlar
goriintiileme degerlendirilir.

Miyokardiyal fibrozis-infiltrasyon varlig1 ve yayginligi

Geg kontrastl goriintiiler depekndsitln

T1 ve T2 Mapping

T2* Gortintiileme

Faz Kontrast Gortinttileme
Miyokardiyal Tagging Goriintilleme

Ek sekanslar

HIiPERTROFiIK KARDiYOMiYOPATILER

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM); altta yatan baska kalp ve sistemik hastaligin
olmadig1 durumda, tipik olarak sol ventrikiil ve daha az siklikla sag ventrikiilde,
diffiiz ya da fokal duvar kalinlik artis1 ile karakterize bir kardiyomiyopatidir.
En yaygin kabul goren neden, sarkomerik proteinlerdeki bir mutasyondur ve
genellikle otozomal dominant gegis gosterir (2,3). HKM prevalans: erigkinlerde
yaklasik 1/250-500 olup en yaygin kalitsal kardiyomiyopatidir (4).

Sistolik-diyastolik fonksiyon bozuklugu, aritmiler ve sol ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonu ile iligkili ani kardiyak éliimler gortlebilir. Bulgular genelde erken
adolesan ve geng eriskin donemde ortaya ¢cikmaktadir (5,6). Klinik bulgular spesifik
olmayip kardiyak goriintiileme ile tan1 koymak ve fenotipi belirlemek, ventrikiil
fonksiyonlarini degerlendirip varsa ciddiyetini saptamak amaglanmaktadir.

MR GORUNTULEME BULGULARI

En 6nemli gériintiileme bulgusu, normal degeri 11 mm’nin altinda olmasi gereken
ventrikiil duvar kalinhiginda artistir. Ventrikiil duvar kalinligi 15 mm ve {izerinde
olmas: veya midkardiyak seviyede septum ile lateral duvar kalinlig1 oraninin
1,5’in iizerinde olmas: tan1 koydurur (5).
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Duvar kalinlig: 6l¢timleri end-diyastolik fazdaki goriintiilerden yapilmalidir.
Kisa aks goriintiilerden yapilan 6l¢imler daha giivenilir olup en az iki planda
kontrol edilerek yapilmalidir. Sol ventrikiil global fonksiyonu sine SSFP
gortntiiler ile degerlendirilir, fokal duvar hareket bozukluklari saptanabilir.
Fokal hareket bozukluklarini degerlendirmede miyokardiyal tagging goriintiiler
daha dogru bilgi saglamaktadir (6). Ge¢ kontrastl goriintiilerde; tipik olarak
non- iskemik karakterde, midmiyokardiyal yerlesimli, yamasal tarzda ya da
punktat kontrastlanma alanlar1 izlenmektedir. Interventrikiiler septum ve lateral
duvarda siklikla goriilmekte olup apeks ve sag ventrikiil yapigsma yerlerinde de
izlenebilmektedir (Resiml). Bu kontrastlanma alanlar1 histopatolojik olarak
fibrozis alanlarini temsil etmektedir (5).

Resim 1: Sine SSFP 4 oda(A) ve kisa aks(B) goriintiilerde interventrikiiler septum bazal-
midde asimetrik duvar kalinlagmasi (beyaz kalin ok) izlenmektedir. Geg post-kontrast PSIR
kisa aks goriintiilerde (C ve D) interventrikiiler septumda yamasal-punktat fibrozis ile uyumlu
kontrastlanma alanlar1 (beyaz kalin ok) izlenmektedir. Bulgular asimetrik septal HKM ile
uyumludur.

HKM olgularinin valsalva manevrasi ile yaklasik %70 ‘inde sol ventrikiil ¢ikis
yolu obstriiksiyonu goriilebilir. Septumda asimetrik kalinlasma bu duruma zemin
hazirlamaktadir. Hizkodlu fazkontrast goriintiileme ile sol ventrikiil ¢ikis yolundan
alinan goriintiilerde pik sistolik hiz dl¢iilebilir ve basing gradiyenti hesaplanabilir.
30 mmHg'nin iizerinde basing gradiyenti sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu
agisindan anlamlidir. Sine SSFP goriintiillerde mitral kapagin sistolde anteriora
yer degistirme hareketi (SAM- sistolik anterior motion) goriilebilir (5).
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Miyokardiyal kriptler interventrikiiler septumda sag ventrikil insersiyon
bolgelerinde V seklinde izlenen i¢i kan dolu fissiirlerdir. Bu kriptler sol ventrikiil
hipertrofisi olmayan olgularda prefenotipik belirte¢ olarak kabul edilmektedir (7).

Hipertrofik kardiyomiyopatiler morfolojik olarak siniflandirilmis olup en sik
goriilen tipi asimetrik septal tiptir (Resim 2) (5).

Resim 2: HKM fenotipleri izlenmektedir. A. Normal sol ventrikiil, B. Asimetrik septal HKM,
C. Diffiiz septal HKM, D. Konsantrik HKM, E. Burned-out ‘tiikenmig’ HKM, E Midventrikiiler
HKM, G. Apikal HKM, H. fokal midseptum HKM, I. Lateral duvar HKM, J. Fenotip negatif
genotip pozitif HKMde kriptler (5).

DILATE KARDIYOMYOPATILER

Dilate Kardiyomiyopati (DKM); ventrikiil dilatasyonu ve sistolik fonksiyon
bozuklugu ile karakterize bir kardiyomiyopatidir. Koroner arter hastaliklari,
yiiklenmeyle seyreden hastaliklar ve infiltratif patolojiler dislanmalidir. Prevalansi
yaklagik HKM kadar olup biiyiik 6l¢tide geri dondiiriilemez bir kalp kas1 hastalig
seklidir. Kalp yetmezliginin en yaygin iiglincii nedeni ve kalp naklinin en sik
nedenidir (3,4).

Etiyolojisinde genetik ve non-genetik faktorler rol oynamaktadir. Giiniimiizde
bilinen en 6nemli genetik risk faktorit LMCA (lamin A/C) gen mutasyonudur. Bu
gen ayrica aritmojenik sag kalp dizplazisi/kardiyomiyopatisi ile de iligkilidir (8).
Histopatolojik 6zellikleri non-spesifik olup diftiiz interstisyel fibrozis sik goriiliir.
Inflamatuar DKM’lerde fokal lenfosit infiltrasyonu izlenebilmektedir (9).

MR GORUNTULEME BULGULARI

Sine SSFP imajlarda ventrikiiler duvarda hareket bozukluklar1 ve ventrikiiler
dilatasyondegerlendirilir DKM'deend-diyastolikhacimartmisolupsagventrikiilde
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150 mLnin sol ventrikiilde ise 140 mLnin iizerindedir (10). T2 agirhikli STIR
sekansta akut inflamatuar siire¢ varligini aragtirmak i¢in kullanilir. Geg kontrast
goriintiilerde olgularin yarisindan c¢ogunda kontrastlanma izlenmemektedir
(9,11,12). Hastalarin yaklasik %28-35’inde lineer midmiyokardiyal kontrastlanma
izlenmektedir (Resim 3). Bu kontrastlanma paterni histopatolojik olarak fibro-
fatty/fibrotik degisikliklere sekonderdir (9,12,13).

Resim 3: Sine SSFP 2 oda(A) ve 4 oda(B) goriintiilerde genislemis sol ventrikiil izlenmektedir(siyah
¢ift ok). Geg post-kontrast PSIR sekansta(C) anteroseptal duvarda lineer midmiyokardiyal
kontrastlanma izlenmektedir(kalin beyaz ok). Fonksiyonel incelemede sol ventrikiil end-
diyasytolik voliimii 380 mL dl¢iilmiis olup artmisti. Bulgular DKM ile uyumludur.

RESTRIKTIF KARDIiYOMiYOPATI

Restriktif kardiyomiyopati (RKM) nadir goriilen bir kardiyomiyopatidir.
Miyokardda sertlesme ile iliskili azalmis ventrikiiler dolum izlenmektedir.
Sistolik fonksiyonlar, ventrikiil duvar kalinlig1 korunmustur (3). RKM idiopatik
olabilecegi gibi infiltratif ya da depo hastaliklilarina sekonder olarak da gelisebilir
(10).

MR GORUNTULEME BULGULARI

RKMde tipik olarak biatrial dilatasyon ve normal boyutlarda ventrikiller izlenir.
Pulmoner hipertansiyon eslik ediyorsa sag ventrikiil genislemesi de goriilebilir.
MR goriintiileme RKM ile konstriiktif perikardit ayrici tanisinda 6nemli role
sahiptir. Azalmis ventrikiiler dolus ve diyastolik hacimler her iki hastaligin
ozelligi olabilse de, perikardiyal kalinlasma (> 4 mm) konstriktif perikardit i¢in
tipiktir. Gergek zamanli(real-time) MR goriintillemede RKM ‘de tiim solunum
fazlarinda septal konveksitenin korundugunu, konstriktif perikarditte ise erken
inspirasyonda septal diizlesme gosterilebilir (10).
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ARITMOJENIK SAG VENTRIKUL KARDiYOMiYOPATISi

Aritmojenik sag ventrikiiler displazi (ARVD) olarak da bilinen aritmojenik
sag ventrikiil kardiyomiyopati (ARVC), sag ventrikiil miyokardinin progresif
fibro-fatty replasmani ile karakterizedir. Sol ventrikiliin de tutuldugu vakalar
bildirilmistir. Gen¢ popiilasyonda senkop, tekrarlayan ventrikiiler tasikardi,
kalp yetmezligi ve bazen de ani kardiyak oliime yol agabilir (14-16). Litaratiirde
prevalansi yaklasik 1/2000-5000 arasindadir (4).

MR GORUNTULEME BULGULARI

Siyah kan spin eko goriintiilerde sag ventrikill duvarinda ve bazen de sol
ventrikiil duvarinda goriilebilen yagl infiltrasyon varligi degerlendirilir. Sine
SSFP sekanslarda sag ventrikiil global voliim ve fonksiyonu, sag ventrikiil
dilatasyonu ve anevrizma olusumu, sag ventrikiil diskinezisi gibi duvar hareketi
anormallikleri degerlendirilir. Ayrica sag ventrikiil serbest duvarinda sistolde
daha da belirginlesen ‘akordeon isareti’ olarak da bilinen fokal tirtikli goriiniim
izlenebilir (14).

ARVD/C tanist igin 1994 yilinda ‘task force’ tani kriterleri belirlenmis olup
2010 yilinda modifiye edilmistir. MR goriintiileme ile ilgili olanlar1 Tablo 2de
gosterilmistir. ARVD tanisi koymak i¢in kriterlerden 2 major veya 4 mindr veya 1
major 2 mindr kriterin olmasi gerekmektedir (17).

Tablo 2. 2010 Task Force (MR ile ilgili) Kriterleri (19)

Major Kriterler
Sag ventrikiil(RV) duvarinda bolgesel ~ a) Viicut yiizey alanina gore RV end-

akinezi / diskinezi / dissenkroni ile diyastolik voliimiiniin erkekte >110mL/
birlikte yandaki kriterlerden birinin m2, kadinda >100mL/m2 olmasi, (b) RV
olmasi ejeksiyon fraksiyonunun <%40 olmasi

Minor Kriterler

Sag ventrikil(RV) duvarinda bolgesel (a) Viicut ytizey alanina gére RV end-

akinezi / dizkinezi / dissenkroni ile diyastolik voliimiiniin erkekte >100mL/
birlikte yandaki kriterlerden birinin m2, kadinda >90mL/m2 olmasi, (b) RV
olmasi ejeksiyon fraksiyonunun <%45 olmasi

SOL VENTRIKUL NON-KOMPAKSiYONU

Sol ventrikiil non-kompaksiyonu (LVNC), sol ventrikiil miyokardinin kompakte
olmamasi nedeniyle ‘siingerimsi’ goriiniimiiyle karakterize; kalp yetmezligi,
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tromboemboli ve malign aritmilere neden olabilen bir kardiyomiyopati ttirtidiir.
Normal embriyogenezdeki bir duraklamadan kaynaklandigi diistintilmekte
olup ventrikiiler kavite ile iletisim halinde olan derin intertrabekiiler girintiler
(sintizoidler) izlenir. Normal kompaksiyon en son apekste gelistigi icin apeks
olgularin tiimiinde tutulmustur (3,18,19).

LVNC'nin gergek prevalans: belirsizdir, ancak yetiskinlerin %0,014-0,05’inde
bildirilmistir. Ekokardiyografik veriler, prevalansin daha yiiksek oldugunu ve
%1,3% ulagtigini gostermektedir. Izole sag ventrikiil kompaksiyonu ya da sol
ventrikiilkompaksiyonunaeslik eden sag ventrikiil kompaksiyonunadirdir. Nedeni
sag ventrikiiliin anatomik yapis1 nedeniyle degerlendirmenin zorlagmasidir. Sag
ventrikiil dilatasyonun olmasi stiphede kalinan olgularda destekleyici bulgudur
(19).

MR GORUNTULEME BULGULARI

LVNC degerlendirilmesinde sine SSFP goriintiiler trabekiilasyonu gostermede ve
kompakte-nonkompakte miyokard 6l¢iimlerinde faydalidir. End-diyastolik non-
kompakte/kompakte miyokard orani 2.3’tin olmas1 LVNC tanis1 koydurtmaktadir
(Resim 4) (18). Ayrica ge¢ kontrastli goriintiilerde trabekiilasyon ve
subendokardiyal fibrozis ile kontrastlanma alanlar1 goriilebilir (19).

Resim 4: Fonksiyonel degerlendirmede ejeksiyon fraksiyonu %24 6l¢iilen semptomatik hastada,
sine SSFP 2 oda(A), 4 oda(B) ve kisa aks(C) goriintiilerde trabekiiler nonkompakte miyokard
(yildiz) ve hipointens kompakte miyokard (beyaz kalin ok) izlenmektedir. Non-kompakte/
kompakte miyokard orani 3 olup LVNC ile uyumludur.

Non-kompakte/kompakte miyokard orani LVNC tanist i¢in 6énemli olsa da
bazi ¢alismalar normal popiilasyonda da trabekiilasyonun arttigini gostermektedir
(22). Hipertansiyon gibi ventrikiil yitklenmesi olan durumlarda trabekiilasyonun
olabilecegi ve etnik kokenin 6nemli oldugu ortaya konmustur (21). 2016 yilinda
yayinlanan makalede son veriler degerlendirilmis; asemptomatik diisiik riskli
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popiilasyonda ve kardiyomiyopatilerde artmis trabekiilasyonun prognostik

degerinin olmadig: belirtilmistir (22).

Sonug olarak; kardiyak MR yeni gelisen teknolojik goriintiileme yontemleri

ile miyokardin morfolojisi ve fonksiyonu agisindan 6nemli bilgiler sunmakta ve

kardiyomiyopatilerin tanisinda 6nemli rol iistlenmektedir.
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