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OGRENME HEDEFLERI

m Sekonder Kardiyomyopati taniminin ve si-
niflamasinin gézden gecirilmesi

m Sekonder Kardiyomyopatilerde Kardiyak
MRG bulgularinin gézden gecirilmesi, ta-
nisal ipuclari
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GiRiS

Kardiyomiyopatiler énemli ve heterojen bir
grup hastaliktir. Amerikan Kalp Cemiyetinin
(AHA) 2006 y1linda yaymladigi kardiyomiyopa-
ti tamimlamasina gore kardiyomyopatiler 2 ana
gruba ayrilmaktadir. “Primer Kardiyomyopa-
tiler”; myokardin etkilendigi kalbe 6zgii hasta-
liklar igerirken, “Sekonder Kardiyomyopatiler”
sistemik bir hastaligin patolojik myokardiyal
tutulumunu gostermektedir. Sekonder Kardi-
yomyopatilerin siniflamasi tabloda 6zetlenmistir
(Tablo 1). Sekonder Kardiyomyopatilerde, myo-
kardiyal etkilenimin siklig1 ve derecesi hastalik-
lara gore degiskenlik gdstermektedir [1].

Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme
(MRGQG), kardiyomyopatilerin morfolojik ve
fonksiyonel o6zelliklerinin saptanmasinda ve
degerlendirilmesinde degerli bir goriintiileme
yontemidir [2].

Kardiyak Amiloidoz

Kardiyak Amiloidoz myokardiyal intertis-
yumda ¢dziinmez anormal protein fibrilleri-

nin birikmesi ile karakterize bir hastaliktir.
Kardiyak birikim, diyastolik disfonksiyona
yol agar.

Kalpte birikim en sik hafif zincir iligkili
amiloidoz (AL) ve Transtretin iligkili (ATTR)
kardiyomyopatilerde izlenir [3]. AL hastalari-
nin %90’1nda patolojik olarak kalpte etkilenim
gelisir ve hastalarin %50’sinde diyastolik kalp
yetmezligine bagli sag kalp yetmezligi bulgular
ortaya ¢ikar. Kalpte amiloid birikimi, prognozu
ciddi olarak etkileyen ancak tanis1 klinik olarak
myokardiyumun belirgin olarak kalinlagtig
ileri evrede konabilen bir siiregtir. Kardiyak
amiloidoz da tanisal yaklagim Kardiyak MRG
uygulamalar ile birlikte degisim gostermistir.
Kardiyak MRG incelemelerde standart sine
Steady State Free Precession (SSFP) sekans-
lar artmis sag ve sol ventrikdl kiitlesi, atriyal
genigleme, ventrikiiler ve atriyal duvarlarda
kalinlagsma, plevral ve perikardiyal sivinin
saptanmasinda yararhidir [4]. Hipertrofik Kar-
diyomyopati ile ayirici tanida myokardiyal ka-
linlagsmanin diffiiz olmas1 yardimeidir. Ayrica
geg evre kontrastl goriintiiler ve T1 haritalama
teknikleri ile doku karakterizasyonu énemli ta-
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Sekonder Kardiyomyopatiler

Tablo 1: Sekonder kardiyomiyopatilerin siniflandirmasi

Kardiyomiyopati tiirii Hastaliklar
infiltratif Kardiyomyopatiler

Depo Hastaliklar

Amiloidoz, Gaucher Hastalgi, Hurler Hastaligi, Hunter Hastahgi

Hemokromatozis, Fabry Hastaligi, Glikojen Depo Hastaliklari

Niemann-Pick Hastaligi

inflamatuar Hastaliklar Sarkoidoz
Endomiyokardiyal Hastaliklar
Toksisite

Endokrin Hastaliklar

Endomiyokardiyal Fibrozis
ilaclar, Agir metaller, Kimyasal ajanlar

Diabetes Mellitus, Hipertiroidi, Hipotiroidi, Hiperparatiroidizm

Feokromasitoma, Akromegali

Néromuskuler/
Norolojik Hastaliklar

Friedreich’s ataksisi, Duchenne-Becker muscular distrofisi,
Emery-Dreifuss muscular distrofisi, Myotonic distrofi,

Neurofibromatosis,

Tuberous sclerosis

Nutrisyonel yetmezlikler
kwashiorkor

Otoimmun hastaliklar

Beriberi (thiamine), pallagra, scurvy, selenium, carnitine,

Sistemic lupus eritematozus, Dermatomyozit, Romatoid artrit,

Skleroderma, Poliarteritis nodosa

Elekrolit imbalansi

Kanser tedavisi

nisal degere sahiptir. Kontrastli gortintiilerde
myokard ve kan havuzunun gadolinyum kine-
tigi benzer 6zellik gosterir. Myokardda belirgin
kontrast tutulumu ve hizli kontrast yikanmasi
izlenir, bu da normal myokard sinyalini baski-
lamak i¢in uygun inversiyon zamaninin sap-
tanmasini giiclestirir. Geg evre kontrastli go-
riintliilerde myokardda subendokardiyal ve ya
diffiiz kontrast tutulumu izlenir [3] (Resim 1).
Kontrast tutulum paterni myokardiyal hipertro-
finin diger nedenlerinden ayirimda onemlidir.
Hipertrofik kardiyomyopatide kontrast tutulu-
mu daha c¢ok hipertrofi izlenen bolgeler ve sag
ventrikiil ile sol ventrikiiliin bileske noktalarin-
da iken, hipertansif kalp hastaliklarinda tanim-
lanmis 6zgiin bir patern mevcut degildir.
Sistemik amiloidozu bilinen hastalarda Kar-
diyak MRG’de saptanan myokardiyal kontrast
tutulumunun bagimsiz bir prognostik belirte¢
oldugu ve tiim nedenlere bagli mortalite ris-
kini arttirdigi belirtilmektedir [5]. Endomyo-
kardiyal biyopsi ile kiyaslandiginda Kardiyak

Potasyum, fosfat, magnezyum yetmezIligi; Laksatif kullanimi

Antrasiklinler, Siklofosfamid, Radyasyon

MRG’nin duyarlilig1 %80, 6zgiilliigii %94 ora-
ninda bildirilmektedir [6].

Hemokromatozis

Kardiyak demir birikimi Talasemi Major
Hastalarin1 etkileyen, kardiyak disfonksiyon
ve yetmezlige yol agan 6nemli bir problemdir
[7]. Serum ferritin degerlerinin Sl¢iimii ve ka-
raciger demir yiikiiniin belirlenmesi, kardiyak
demir yiikiinii 6ngérmede aralarinda anlamli
korelasyon bulunmamasi nedeni ile sinirhidir
[8]. Myokardiyal demir yiikiiniin biyopsi ile
belirlenmesi invaziv bir yontemdir ve tedavi
monitorizasyonu i¢in kullanimi giictiir.

Demirin manyetik 6zellikleri manyetik alan
homojenitesini bozar ve T2 relaksasyon zama-
nini etkiler. Kardiyak demir yiikiiniin belirlen-
mesinde, manyetik alan inhomojenitesine bagh
sinyal diisiislinii gosteren T2* parametresi kulla-
nilir [7]. Myokardiyal T2* degerleri ile myokard
demir konsantrasyonu arasinda direkt bir iligki
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Resim 1. A-D. Amiloidoz. Dért odacik (A) ve iki odacik (B) Sine (SSFP) gorintulerde sag ventrikil du-
varini da icine alan diffiz miyokardiyal kalinlasma ve perikardiyal sivi izleniyor. Gec kontrast dort
odacik (C), iki odacik (D) géruntulerde (PSIR) miyokardiyal difftiz kontrast tutulumu dikkati cekiyor.

vardir ve bu iligki myokard demir yiikiiniin no-
ninvaziv kantifikasyonunda ve tedavi yanitinin
degerlendirilmesinde kullanilir [7, 8]. Goriin-
tilemede tek nefes tutmali multi eko gradient
eko T2* sekansi kullanilir. Kisa aks goriintiiler
izerinden multi eko T2* sekansi ile midventri-
kiiler diizeyden gecen tek bir kesit elde edilir ve
interventrikiiler septuma ait sinyal intensite degi-
sikliklerininin eko zamanina gore degisimi 6lcii-
liir (Resim 2). Myokardiyal demir birikimi olan
hastalarda kardiyak T2* degerleri 20 msn’nin
altindadir,10 ms’nin altindaki degerlerde ise kalp
yetmezligi gelisme riski yiiksektir [2, 7]. Trans-

flizyon goren talasemi hastalarinda, T2* degerin-
de olgiilen diisiisiin sol ventrikiil disfonksiyonu
ve artan kardiyak olay riski ile iligkili oldugu bil-
dirilmektedir [ &, 9].

DEPO HASTALIKLARI

Glikojen Depo Hastaliklari

Neimann-Pick Hastaligi, Anderson-Fabry,
Gaucher hastaligi gibi metabolik depo hastalik-
larinda kardiyak tutulum sol ventrikiilde duvar
kalinlagmasi, diyastolik disfonksiyon ile karak-
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T2% : 4.34 ms

Resim 2. A, B. Hemokromatozis. Talasemi majér hastaligi olan olguda kardiyak demir yka 6lciimine yo-
nelik T2* kisa aks goértntllerde TE degeri artarken, agir demir yika birikime bagli myokardda belirgin
sinyal kaybl izleniyor (A). Sinyal intensite - eko zamani egrisinde T2* degeri 4.34 ms olarak olctluyor. (B).

terizedir. Sol ventrikiil duvar kalinlagmasi hi-
pertrofik kardiyomyopatiyi taklit edebilir [10].

Fabry Hastalig:

o« -galaktosidaz enzim eksikligi sonucu geli-
sen X kromozomuna bagli gecis gosteren nadir
bir glikosfingolipid birikim hastaligidir. Kardi-
yak tutulum sik ve onemli bir 6liim nedeni ol-
makla birlikte erken saptanmasi giictiir [ 10, 11].
Gilinlimiizde hastaligin tanis1 ve kardiyak tutu-
lumun varligi; biyokimyasal belirtegler, genetik
mutasyon analizi, ekokardiyografik analizler,
endomyokardiyal biyopsi ile belirlenmektedir.
Fabry Hastaliginda Kardiyak MRG standart
morfolojik ve fonksiyonel analiz verilerine
ek olarak myokardiyal ekstraselliiler hacim
Olciimleri (T1 haritalama) ve fibrozis alanla-
rmin belirlenmesini saglayarak erken taniya
yardimci olmaktadir [10, 12]. Kardiyak MRG
incelemelerde, sol ventrikiil duvar kalinlagsmasi
ve kiitlesinde artis yanisira kontrastli inceleme-
lerde bazal ve inferolateral duvarda kontrast
tutulumu bildirilmektedir. Fabry hastalarinda,
subendokardiyal alan myokardiyal infaktiisten
farkli olarak kontrastli goriintiilerde korunmus-
tur. [13, 14, 15] (Resim 3). Geg evre kontrast-
1 goriintiilerde izlenen kontrast tutulumunun
intertisyel genislemeye bagli gelisen fibrozis

ile iliskili oldugu diisliniilmektedir. Kontrast
tutulumunun yaygmligi enzim replasman te-
davisine yanit1 etkilemektedir [16]. Ayrica bu
hastalarda prekontrast (nativ) goriintiilerde
myokardiyal T1 degerlerinin de artmis lipit
miktari ile iligkili olarak kisaldigr belirtilmek-
tedir [12]. Sol ventrikiil hipertrofisi nedeni ile
incelenen olgularda, myokardiyal nativ T1 sin-
yal ozellikleri ve gec evre kontrastli goriintii-
lerde 6zellikle bazal ve inferolateral duvarda
izlenen kontrast tutulum paterni ayirici tanida
yardimc1 ipuglar olarak umut vadetmektedir.

Kardiyak Sarkoidoz

Sarkoidoz etiolojisi bilinmeyen organlar-
da nonkazeifiye graniilomatdz infiltrasyon ile
karakterize sistemik bir hastaliktir. Hastalikta
ozellikle akciger ve hilar lenf bezlerinin tutu-
lumu izlenme ile birlikte kardiyak tutulumun
varlig1 bu hastalikta 6nemli bir prognostik be-
lirtegtir [10]. Kardiyak tutulum postmortem
serilerde %30-40 oranlarinda bildirilmekle bir-
likte olgularin yaklasik %7’si semptomatiktir
[17]. Antemortem tan1 pek ¢ok hastaligi taklit
edebileceginden giigtiir [10]. Cogu noninvaziv
gorilintiileme yontemi (EKG, EKO) tani i¢in
diisiik duyarhilik ve 6zgiilliiktedir. Fokal myo-
kardiyal tutulum nedeni ile endomyokardiyal
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Resim 3. A, B. Fabry hastaligi. Kisa aks sine gorunttde (A) sol ventriktlde inferior duvarda daha belir-
gin miyokardiyal kalinlasma mevcut. Gec kontrast kisa aks PSIR gortinttide (B) sol ventrikulde lateral
duvar, inferior duvar ve septumda duvarin orta kismini tutan kontrast tutulumu izleniyor.

Resim 4. A, B. Sarkoidoz. Gec¢ kontrast dort odacik (A), iki odacik (B) PSIR géruntulerde sol ventriktlde
miyokardiyal yamasal tarzda yaygin kontrast tutulumu dikkati cekiyor. Bazal ve midventrikaler da-
zeyde tutulum daha belirgin olup bazi alanlarda transmural kontrastlanma izleniyor.

biyopsinin de duyarlilig1 diisiiktiir [18]. F-flu-
oro-2-deoksiglukoz Pozitron Emisyon Tomog-
rafi ve Kardiyak MRG sarkoidozun kardiyak
tutulumunun degerlendirilmesinde 6nemlidir
[ 18]. Kardiyak sarkoidozun tanisinda MRG’nin
duyarlilig1 %75-100, 6zgilligi %76,9-78 ara-
sinda bildirilmektedir [ 18, 19]. Kardiyak sarko-
idozun inflamatuar fazinda fokal myokardiyal
kalinlagmalar, eslik eden bolgesel duvar hare-
ket anormallikleri ve myokardiyal 6deme bagl

T2A goriintiilerde hiperintens sinyal degisik-
likleri izlenir. Geg evre kontrastli goriintiilerde
kontrast tutulumu daha c¢ok interventrikiiler
septumun bazal sag ventrikiile bakan yiiziinde
ve lateral duvarin subepikardiyal yiiziinde iz-
lenmek ile birlikte tiim myokardda izlenebilir
(Resim 4). Kontrast tutulum alanlar histolojik
olarak epiteliod graniilom [aktif hastalig1 tem-
sil eden] ve fibrozis (iyilesme evresini temsil
eden) alanlarina karsilik gelmektedir [20]. Geg
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Resim 5. A-D. Endomiyokardiyal fibrozis. Hipereozinofilik sendromlu olguda dért odacik (A) ve kisa
aks (B) SSFP ine géruntulerde sol ventrikidl apikal kesiminde kalinlasma izleniyor. Gec kontrast dort
odacik (C), ve kisa aks (D) PSIR goruntulerde sol ventriktlde apikal bélgede subendokardiyal fibrozis
ile uyumlu kontrast tutulumu izleniyor. Subendokardiyal bélge ile ventrikul boslugu arasinda apikal
bolgeden lateral duvara dogru uzanim gésteren trombuse ait kontrast tutmayan alan izleniyor.

evre kontrastli goriintiilerde kontrast tutulumu-
nun varlig1 ventrikiiler tasikardi ve 6liim i¢in
onemli bir risk faktorii olarak bildirilmektedir
[21, 22].

Endomyokardiyal Fibrozis

Endomyokardial Fibrozis periferik eozinofili
(>1500mm?, 6 aydan uzun siire) ile karakteri-
ze hipereozinefilik sendromun bir pargasi olan
restriktif kardiyomyopatidir. Hipereozinofili

sendromu olan olgularin %50’sinde kardiyak
tutulum izlenir. Kardiyak tutulumun 3 evresi
vardir. Erken evrede (5,5 hafta), myokardin eo-
zinofilik infiltrasyonu ve nekroz mevcuttur.
Trombotik fazda (>10 ay), inflamasyon aza-
lir, ancak ventrikiiler hasar ve trombiis olu-
sumu gelisir. Kronik fibrotik evrede ise (24,5
ay), endokardiyumda fibrozis ve kalsifikasyon
geliserek restriktif kardiyomyopatiye yol agar
[23]. Kardiyak MRG incelemede, apikal bol-
gede her iki ventrikiil duvarinda kalinlagsma ve
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buna sekonder ventrikiiler boslukta obliteras-
yon izlenir. Geg evre kontrastli MRG inceleme
mural trombiis ile kalinlasmig myokardin ay1ri-
minda yardimcidir. Kontrastli MRG inceleme-
de 3 tabakali “’V isareti” seklinde tanimlanan
bir patern izlenir. En i¢ tabaka trombiise bag-
It kontrast tutulumu gostermeyen hipointens
alan, orta tabaka fibréz dokuya bagli kontrast
tutulumu ve dis tabaka da normal kontrast tu-
tulumu gostermeyen myokarddan olusur [24]
(Resim 5).

Kemoterapi iliskili Kardiyomyopatiler

Kemoterapi iligkili Kardiyomyopatiler antra-
siklinler, tirozin kinaz inhibitorleri ve interfe-
ronlarin bir komplikasyonudur ve bu kemote-
rapdétiklerin kullaniminda 6nemli bir kisitlayici
faktordiir. Kemoterapétik dozu ile iliskili ola-
rak ejeksiyon fraksiyonunda azalma ve dilate
kardiyomyopati gelisimi s6z konusu olabilir
[25]. Olgularin izleminde ekokardiyografi sik-
likla kullanilmaktadir. Asemptomatik olgularda
%10’dan fazla ejeksiyon fraksiyonunda diisiis
ya da %55’ten diisiik ejeksiyon fraksiyon de-
gerleri, semptomatik olgularda ise %5 ten fazla
ejeksiyon fraksiyonunda diigiis ya da %55’ten
diisiik ejeksiyon fraksiyon degerleri anormal
kabul edilir. Ancak goriintiillemede hedef kar-
diyak hasarin subkilink evrede yani ejeksiyon
fraksiyonundaki diisiis gelismeden saptanmasi-
dir [23]. MR doku karakterizasyon 6zellikleri
ile bu agidan 6ne ¢ikmaktadir. Kardiyak MRG
incelemede endsistolik hacimde artisin sap-
tanmasi erken bir belirtectir. Bolgesel hareket
bozukluklari, myokardiyal 6deme bagl artan
T2 sinyali ve myokard kalinlig1 diger bulgular-
dandir. Geg evre kontrasth goriintiilerde izle-
nen kontrast tutulumu geri doniigiimii olmayan
hasar1 yansitir ve midmiyokardiyal, subepikar-
diyal ya da diffiiz boyanma seklinde izlenebilir
[25].

Kardiyak MRG, sekonder kardiyomyopa-
tilerin degerlendirmesinde 6nemli bir role
sahiptir. Kardiyak morfoloji, fonksiyonun de-
gerlendirilmesi yanisira doku karakterizasyon
Ozellikleri ile (gec kontrasthi incelemeler, T1/
T2 haritalama teknikleri) kardiyomyopatilerin

etiolojilerinin saptanmasi ve prognozun 6n go-
riilmesinde yol gostericidir.
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Sayfa 191

Kontrasth goriintiilerde myokard ve kan havuzunun gadolinyum kinetigi benzer 6zellik gosterir. Myo-
kardda belirgin kontrast tutulumu ve hizli kontrast yikanmast izlenir, bu da normal myokard sinyalini
baskilamak i¢in uygun inversiyon zamaninin saptanmasini giiglestirir. Geg evre kontrastli goriintiiler-
de myokardda subendokardiyal ve ya diffiiz kontrast tutulumu izlenir. Kontrast tutulum paterni myo-
kardiyal hipertrofinin diger nedenlerinden ayirimda 6nemlidir. Hipertrofik kardiyomyopatide kontrast
tutulumu daha ¢ok hipertrofi izlenen bolgeler ve sag ventrikiil ile sol ventrikiiliin bileske noktalarinda
iken, hipertansif kalp hastaliklarinda tanimlannmig 6zgiin bir patern mevcut degildir.

Sayfa 191

Myokardiyal T2* degerleri ile myokard demir konsantrasyonu arasinda direkt bir iligki vardir ve
bu iliski myokard demir yiikiiniin noninvaziv kantifikasyonunda ve tedavi yanitinin degerlendiril-
mesinde kullanilir.

Sayfa 192

Myokardiyal demir birikimi olan hastalarda kardiyak T2* degerleri 20 msn’nin altindadir,10
ms’nin altindaki degerlerde ise kalp yetmezligi gelisme riski yiiksektir.

Sayfa 193

Kardiyak MRG incelemelerde, sol ventrikiil duvar kalinlasmasi ve kiitlesinde artig yanisira kont-
rastli incelemelerde bazal ve inferolateral duvarda kontrast tutulumu bildirilmektedir. Fabry has-
talarinda, subendokardiyal alan myokardiyal infaktiisten farkli olarak kontrastli goriintiilerde ko-
runmustur.

Sayfa 194

Kardiyak sarkoidozun inflamatuar fazinda fokal myokardiyal kalinlagmalar, eslik eden bolgesel
duvar hareket anormallikleri ve myokardiyal 6deme bagli T2A goériintiilerde hiperintens sinyal
degisiklikleri izlenir. Geg evre kontrastli goriintiilerde kontrast tutulumu daha ¢ok interventrikiiler
septumun bazal sag ventrikiile bakan yiiziinde ve lateral duvarin subepikardiyal yiiziinde izlenmek
ile birlikte tiim myokardda izlenebilir.

Sayfa 196

Kontrastli MRG incelemede 3 tabakali “V isareti” seklinde tanimlanan bir patern izlenir. En i¢ tabaka
trombiise bagli kontrast tutulumu gostermeyen hipointens alan, orta tabaka fibroz dokuya bagli kont-
rast tutulumu ve dis tabaka da normal kontrast tutulumu géstermeyen myokarddan olusur.
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1. Asagidakilerden hangisi sekonder kardiyomiyopati grubunda yer almaktadir?
a. Noncompaction kardiyomiyopati

ARVD

Iskemik kardiyomiyopati

Sarkoidoz

o a0 &

Hipertrofik kardiyomiyopati

2. Miyokardi diffiiz sekilde kalinlagtirarak restriktif kardiyomiyopatiye yol acan ve ge¢ kontrast MR
goriintiilerde diffiiz kontrast tutulumu olusturan hastalik asagdakilerden hangisidir?
a. Sarkoidoz

Hemokromatozis

Skleroderma

Endomiyokardiyal fibrozis

o a0 o

Amiloidoz

3. Asagidaki hastaliklardan hangisinde kontrastli kardiyak MR goriintiilerde sol apikal bolgede 3 taba-
kal1 V seklinde bir tutulum izlenir?
a. Hemokromatozis

Endomiyokardiyal fibrozis

Sarkoidoz

Fabry hastalig1

o a0 &

Radyoterapi

4. Fabry hastaligi ile ilgili olarak asagdakilerden hangisi YANLISTIR?
a. o« -galaktosidaz enzim eksikligi sonucu gelisir
b. Sol ventrikiilde duvar kalinlig1 artar
c. Kardiyak MRG’de Sol ventrikiilde 6zellikle bazal ve inferolateral duvarda kontrast tutulumu
goriiliir
d. Subendokardiyal bolgede kontrast tutulumu belirgindir
e. Miyokardiyal T1 degeri artmis lipid igerigine bagl olarak kisalir

5. Asagidaki miyokardiyal T2* degerlerinden hangisi agir miyokardiyal demir birikimi ile uyumlu-
dur?
a. 5msn

500 msn

35 msn

20 msn

o a0 o

50 msn
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