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KLINiKi MUSAHIDBLBR ACIQ GIRIS (OPEN ACCESS)

HIPERTROFIK KARDIOMIOPATIYADA (HKMP) URSK MAQNIT-REZONANS
TOMOQRAFIYASININ ROLU: DIAQNOSTIKA, RiISK STRATIFIKASIYASI VO
KLiNIK Q9RARVERM®

Anaxanim Seferova' , Shafa Shahbazova', Lale Quluzads', Leyla Musayeva?, Aytan Nasibova?

Girig

Hipertrofik kardiomiopatiya (HKMP) genetik mansali miokard xastaliyi olub, sol madaciyin izah
olunmayan galinlasmasi ile xarakterize olunur. Xastaliyin klinik gedisi son deraca dayiskandir: bazi
xastalar uzun iller simptomsuz gala bildiyi halda, digarlerinda agir Urak ¢atismazlidi, ciddi aritmiyalar
va ani kardiyak 6lum (AKO) riski inkisaf eds biler. Bu heterogenlik HKMP xastslarinds riskin diizgiin
giymatlendirilmasini ve ferdi yanasmani asas zerurats gevirir.

Acar sozlor: Hipertrofik kardiomiopatiya (HKMP), tGrak magnit-rezonans tomoqrafiya, diagnostika, risk
stratifikasiyasi

Giris

Hipertrofik kardiomiopatiya (HKMP) genetik
mansali miokard xastaliyi olub, sol
madaciyin izah olunmayan qalinlagmasi ila
xarakterize olunur. Xasteliyin klinik gedisi
son darace dayigkandir: bazi xastelar uzun

aritmiyalar va ani kardiyak dlim (AKO) riski
inkisaf eda bilar. Bu heterogenlik HKMP
xastalerinda riskin duzgun
giymatlendiriimasini ve ferdi yanasmani
asas zearurata gevirir.

Ekokardiografiya ilkin ve asas goruntilama

iller simptomsuz qala bildiyi halda,
digarlerinda agir urek ¢atismazhgi, ciddi

Usulu olaraq galmaqgda davam etse da, Urak
magqnit-rezonans tomogqrafiyasi (Urek MRT-
si, CMR) son illerdke HKMP-nin ham
diagnostikasinda, ham doe risk
stratifikasiyasi ve mdualica qerarlarinda
muhum rol qazanmigdir. Xususile Avropa
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Kardiologiya Kolleci / Amerika Urak
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Epidemiologiya va klinik ahamiyyat
HKMP an c¢ox rast galinen irsi
kardiomiopatiyalardan  biridir. Umumi
populyasiyada yayllma tezliyi texminan
1:500 olaraq qgabul edilir, genetik
variantlarin movcudlugu nazers alindiqda
iso bu gosterici 1:200-250-ya qeder
yuksalir. Xestaloerin akseriyyati orta yas
dovrunds diagnoz alsa da, xastslik usaqliq
ve ya gec yetkinlik dovrinde da uUza ¢ixa
biler.

HKMP-ds illik ani kardiyak olum riski orta
hesabla 0,5-1% tagkil edir. Lakin secilmis
alt qruplarda bu risk daha yuksekdir.
Xestalarin muhum bir hissasi ne asagi, na
da acgig-askar yuksak risk grupuna daxil
olur va orta risk grupunda olan xastaler kimi
giymeatlandirilir. Mahz bu xastalerda klinik
gerarverma an ¢atin marhaladir.

Urek  MRT-nin  HKMP-da  {mumi
ustunlukleri

Urek MRT-si HKMP xastslerinds bir
muiayina ¢argivasinde asagidaki osas
komponentlari giymatlan-dirmaya imkan
verir:

Miokard hipertrofiyasinin lokalizasiyasi ve
yaylimasi

Sol madaciyin hacmleri ve ejeksiya
fraksiyasi

Regional divar harakat pozgunluglari

Mitral qgapaq ve papillyar azalalerin
anatomiyasi

Miokard fibrozunun va g¢apiq toxumasinin
birbaga vizualizasiyasi

Bu xususiyyatlor MRT-ni
ekokardiografiyani tamamlayan ve bazi
hallarda ondan ustin olan metod halina
gatirir.

ESC ve AHA/ACC tovsiyslerinde Urak
MRT-nin yeri:

Muasir ESC ve AHA/ACC guideline-larina
asasan urek MRT-si asagidaki hallarda
tovsiya olunur:

Class | tovsiya
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Ekokardiografiya qeyri-kafi ve ya mahdud
oldugda

Sol madaciyin maksimal divar galinhidinin
daqiq Olgulmasi tgun

Class lla tovsiya

Ani kardiyak olum riskinin
giymetlandirimesinde  slave  malumat
maqsadila

Orta risk grupunda olan xastelerde ICD
garari geyri-muayyan olduqda

Miokard fibrozunun gecikmis gadolinium
tutulumu (LGE) ile askarlanmasi Ggun

Bu tovsiyaler Urak MRT-sinin vyalniz
diagnostik deyil, klinik gararvermada aktiv
rol oynadigini gostarir.

Miokard fibrozunun (LGE) klinik ehamiyyati

Gecikmis gadolinium tutulumu (LGE)
HKMP-da MRT-nin an muUhum
komponentlarinden biridir.  Tadgqigatlara

asasan HKMP xastelerinin 40—-60%-inda
LGE askar olunur. LGE-nin mévcudlugu ve
yayginligi:

Aritmiya riskinin artmasi

Ani kardiyak 6lum ehtimalinin yiksalmasi
Klinik gedisin daha agir olmasi il
alagalandirilir.

Xususile miokard kutlesinin >15%-ni shate
edan fibrozun miustaqil risk faktoru oldugu
gOstarilmisdir va bu xususi ile orta-risk

grupunda olan xastelorda daha
shamiyystlidir. Orta risk qrupi dedikda
HCM-SCD risk skorlamasi ile 5 illik

AKO(ani kardiak 6lim) riski 4-6% olan
xastaler nazarda tutulur. Orta risk grupunda
olan HKMP xastelards klassik risk faktorlari
(aile anamnezi, sinkop, maksimal divar
galinhgi va s.) ICD qerar ugln kifayat
etmaya bilar. Bu hallarda urek MRT-si alave
risk gostaricileri taqdim edir:

Genis yayillmis va ya patchy LGE

Diffuz fibrozun T1 mapping ve ECV artimi
ile askarlanmasi

Aritmogen substratin toxuma saviyyasinde
gosterilmasi ve bu melumatlar klinik olaraq
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ICD qerarinin ssaslandirilmasina komak
edir.

Profilaktik ICD implantasiyasi ylksak riskli
HKMP xastalerinde ani kardiyak olumun
garsisini alan asas mudaxiladir. Boyuk
kohort tedqigatlarina asasan, ICD olan
HKMP xestelarinde muvafiq soklarla
garsisi alinan letal aritmiyalarin illik tezliyi
3-5% toskil edir. Yuksak riskli xastelorda
ICD ani olum riskini texminan 60-70%
azaldir. Urak MRT-si bu midaxilanin kimin

ucln daha faydali olacagini muayyen
etmaya komak edir.
Hipertrofiyasi olan xestalerde ayirici

diagnostik rol

Sol madaciyin galinlagsmasi har zaman
HKMP ile slagsli olmaya bilsr. Urek MRT-si
asagidaki voziyyatlarin
differensiasiyasinda muhidm rol oynayir:
1.Kardiyak amiloidoz: diffuz subendokardial
va ya transmural LGE, ylksak native T1 va
ECV

2.Fabry xastaliyi: asagi native T1, bazal
inferolateral LGE

3. Hipertoniya ve atlet Urayi: simmetrik
hipertrofiya, LGE-nin olmamasi

Bu ferglaendirma yanlis risk
giymatlendiriimasinin va lazimsiz ICD
gerarlarinin gargisini alir ve mualicenin
gedisatinda va prognozun muayyan
edilmasinde komek edir. Bundan elava
Yeni nasil MRT texnikalari olan T1 ve T2
mapping HKMP-da diffuz fibrozun erkan
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marhaleda askarlanmasina, LGE manfi
olan, lakin  simptomatik  xastelerin
giymatlandirilmasina, aktiv miokard
zadalanmasinin gostarilmasina imkan verir

ve risk stratifikasiyasini daha da
daqiqglagdirir.
Urak MRT-nin hipertrofik

kardiomiopatiyada risk stratifikasiyasi ve
klinik gararvermaya tesirini daha praktik
sokilde numayis etdirmak magsadile
asagida secilmis klinik hal teqdim olunur,
hansi ki, xUsusile orta risk qrupunda olan
xastoelorde Urek MRT tapintilarinin ICD
gararina neca tasir etdiyini gostaerir.

Klinik Hal

Xosto 26 yas, kisi

Bariatrik amaliyyat Ugun kardioloqg kons
olunur.

Sikayetlat: bayillma(1 deafs), tengnafaslik,
boguima

EKQ: LILV1-V6 aparmalarda T dalga
negayivliyi geyd edilir.

EXO: LVEF-60%, LA-37 mm, LV 55/20 mm,
mid-apikal hipertrofiya(mid septumda 24
mm, mid anterior 22 mm, apikal segmentlar
23-24 mm qeyd edilir)- Yamaqugi
sindromu?

HCM-SCD risk scoru:5.7%

Xostaye Kardiak MRT ve Holer-monitoring
tovsiye edildi. Holter-monitoringda davamli
va davamsiz agkarlanmadi.
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A-T1 xaritaloma 4 bosluq; B- T1 xaritalam qisa aks kasikler; C- Gec Kontrast Toplanmasi 4 bosluq ; E-
Gec Kontrast Toplanmasi qisa aks mid saviyyads; F-Gec Kontrast Toplanmasi2 boslug goruntdlar.

Kardiak-MR: Mid-apikal HKMP tasdiglandi.
Yamaqugi sindromu diagnozu tasdiq edildi.
T1 mappingda bir ne¢ga segmentda maping
dayerleri artmis, lakin diffuz fibroz
gorilmadi. Halledici megam xasteds
midmiokardial LGE 15% olaraq hesablandi.
Bu risk dayarlandirmasini xesta ugln
deyisdi ve ICD implantasiyasi garari verildi.

Natica

Hipertrofik kardiomiopatiyada turak MRT-si
mudasir  klinik  yanasmanin  ayrilmaz
hissasidir. Xususila orta risk grupunda olan
xastelorde MRT-nin teqdim etdiyi toxuma
soviyyali malumatlar ESC ve AHA/ACC
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tovsiyalerina uygun olaraq risk
stratifikasiyasini  guclendirir ve ICD
gararinin asaslandiriimasina imkan

yaradir. Bu yanasma ani kardiyak olum
riskinin azaldilmasina ve fordi xaste
idaragiliyine muhum tohfe verir. Hamginin
Hipertrofiyasi olan bir c¢ox xestsalerda
diferrensial diagnostika apariimasininda,
altda yatan digar toplanma xeastaliklerinin
movcudlugunu  muayyan edilmasinds,
Hipertenziyaya bagli ikincili dayigikliklerin
askarlanmasinda, idmanci Grayinin HKMP
ile ferglandiriimasinda avezsiz rol oynayir.

Daxil olub 02.06.2025



