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1. Giris

Avropa Kardiologiya Camiyyati (ESC) bu yaxinlarda kardiomiopatiyalarla
bagh tibbi stibutlarin mévcud veziyyatinin hartersfli nazarden kegirilmasini
tamamladi. Tévsiyslarin sinifleri va stibut saviyyaleri Cadval 1 va Cadval 2
-da gostarilen tariflers uygun olaraq giymatlendiriimis va bal verilmisdir.

Bu qgisa telimat kitabgasi tam telimatlardan gixarilan klinik baxim
malumatlarini imumilesdirir. Strafli taferrliatlar G¢lin
www.escardio.org/guidelines saytinda mévcud olan darc olunmus tam
telimata mracist edin.

Bu, hipertrofik kardiyomiyopatiya (HKMP) béimasi istisna olmagla, mévcud
telimatlarin yenilanmasi deyil, yeni telimatdir, burada biz 2014-c( ilds
hipertrofik kardiomiopatiyanin diagnostikasi ve idars edilmasi lizre ESC
Telimatina diggst yetiriimis yenilik taqdim etmisik. Magsad
kardiomiopatiyalara diagnostik yanasmada rahbarlik etmak ve Umumi
dayarlendirma ve idaraetma mévzularini vurgulamaq ve oxucuya
tovsiyaler tigtin miivafiq subut bazasina isars edir.

Markazi illustrasiya (Sakil 1) bu telimatda nazards tutulan
kardiomiopatiyalarin giymatlendiriimasi ve idare edilmasinds asas
aspektleri vurgulayir.




Sakil 1 Markazi illustrasiya. Kardiomiopatiyalarin
dayarlandirilmasi va idara edilmasinda asas aspektlar.
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ARVC, ari 1 sag madacik iomiopatiyasi; KMR, kardiak magnit rezonans; DCM, d\latasyon kardiomiopatiya; GDMT,
telimatlara asaslanan tibbi terapiya; HCM, hipertrofik i iya; UG, tirak ICD, i iya oluna bilan
kardioverter defibrillator; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu obstruksiyasi; MCS, mexaniki qan ddvrani dasteyi; NDLVC, dilate
olmayan sol madacik kardiomiopatiyasi; PVR, pulmonar damar miigavimati; RCM restriktiv kardiomiopatiya; QUO, qatlsn
Grak olimu.

2. Kardiomiopatiyalara fenotipik yanagma

ESC 2008-ci ilds kardiyomiyopatiyalarin klinik tesviri tiglin madaciklarin
morfologiyasi va funksiyasina asaslanan, eyni zamanda genetik va geyri-
genetik alttiplari forglandiren bir programlasdiriimis sistem irali stirdd. O
vaxtdan bari, yeni gériintiilema va molekulyar texnologiyalarin tatbiqi ile
kardiomiopatiyalar hagqinda bilikler shemiyystli derscads artmigdir.isgi
grupu xastaliyin bltlin mimkin sabablarini va klinik senariyalarini shats
edan vahid tasnifat sisteminin bu rahbar tévsiyyanin shate dairasindan
kenarda qaldi§1 genastine gelmisdir. Bunun avazins, is¢i qgrupu movcud
klinik tesnifata yeni fenotipik tesvirleri daxil etmak ve terminologiyani
sadslesdirmak, eyni zamanda diagnoz va mualica (iglin konseptual
garciva tamin etmak U¢un tévsiyalari yeniladi. Bu nomenklatura hakimlari
kardiomiopatiyani bir ne¢a klinik tazahirlerin (masalen, aritmiya, trak
catismazligi) sebabi kimi nazardan kegirmayas vadar edir va diqgati
miokardin morfoloji va funksional xUsusiyyatlarina yénaldir ($akil2).

Bu rehbar tévsiyyanin asas prinsipi rak azals xastsliyi olanlarda
etiologiyanin xastalerin idars edilmasinds hayati shamiyyst dasidigt,
morfoloji va funksional fenotipin diggatli ve aydin sakilds tasvir
edilmasinin diagnostikada mihim bir ilk addim oldugu, son diagnozun
isa ideal olaraq fenotiple yanasi etiologiyani da tasvir etmasidir.




$akil 2 Kardiomiopatiyanin klinik diagnostik prosesi
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2.1. Adlandirma

Kardiomiopatiya "Miokardin anomaliyasina sabab olan koronar arteriya
xestaliyi, hipertoniya, gapaq xesteliyi ve anadangsima tirek xestsliyi (AUX)
olmadidi halda, Urak szalssinin struktur va funksiya pozgunlugu" kimi terif
edilir. Bu adlandirma ham usaglara, ham de boyuklars aiddir, etiologiya
(ailevi/genetik ve ya gazanilmis ola biler) ve miokard patologiyasi
haqgqginda heg bir fikir vermir. ©sas yenilik isemik olmayan madacik ¢apigi
va ya madacik genislanmasi, divar haraket anomaliyalari va ya global
sistolik ve ya diastolik disfunksiya ile ve ya onsuz bas veran yag
distrofiyasi da daxil olmagla, miokard toxumasinin spesifik
xUsusiyyatlarinin daxil edilmasidir.

Cadval 3 Kardiomiopatiyanin fenotipini tayin etmak li¢iin morfoloji
va funksional xiisusiyyatlar

Morfoloji xiisusiyyatlar
Madacik hipertrofiyasi: sol va/vaya sag
Madacik dilatasiyasi: sol ve/veya sag

Kardiak magnit rezonans tomografiyada isemik olmayan madacik ¢apigi
va diger miokard toxumasinin xarakteristik xtisusiyyatleri

Madaciyin diastolik disfunksiyasi (restriktiv fiziologiya)
Funksional xiisusiyyatler
Madaciyin sistolik disfunksiyasi (qglobal, seqmentar)

Madaciyin diastolik disfunksiyasi (restriktiv fiziologiya)

2.2. Kardiomiopatiya fenotipleri

2.2.1. Hipertrofik kardiomiopatiya

Hipertrofik kardiyomiyopatiya (HKMP), sadecs yuklanms ils izah
edile bilmayan sol madacik divar galinhiginin (sag madacik
hipertrofiyasi ile ve ya onsuz) ve ya kiitlesinin artmasidir.




2.2.2. Dilatasyon kardiomiopatiya

Dilatasyon kardiomiopatiya (DKMP) yalniz yiklanma (masalen,
hipertoniya, gapaq xastaliyi, anadangalma urak xastsliyi) ve ya KAX il
izah olunmayan sol madacik dilatasiyasi va global ve ya seqmentar
sistolik disfunksiyanin mévcudlugu ile misyyan edilir.

2.2.3. Dilatasiyasiz madacik kardiomiopatiyasi

Dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiya (NDLVC) fenotipi global ve
ya segmentar divar hareksti pozgunlugu il birlikde (RWMA) piy
distrofiyasi ve ya isemik olmayan sol madacik ¢apigi veya yalnizca
capiglasma olmadan sol madacik global hipokineziyasi kimi xarakterize
edilir.

NDLVC fenotipins indiya gaeder dayisen sekilde DCM (lakin LV dilatasiyasi
olmadan, aritmogen sol madacik kardiomiopatiyasi (ALVC), sol dominant
ARVC va ya aritmogen DKMP (lakin daha ¢ox ARVC Ugln diagnostik
meyarlari garsilamayan) daxildir. Klinik miialicays tesir edan,spesifik
etiologiyanin diagnozunu géstarenmultiparametrik yollari

tatikloyan NDLVC fenotipinin nece tayin edilacayini gdsteren sads is
nimunasi (Sakil 3).

2.2.4. Aritmogen sagd madacik kardiomiopatiyasi

Aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi (ARVC) nasr edilmis
kriteriyalara géra histoloji alamatler va/ve ya elektrokardiografik
anormalliglarin mévcudlugunda asasen RV dilatasiyasi ve /va ya
disfunksiyasinin olmasi kimi misyyan edilir.

2.2.5. Restriktiv kardiomiopatiya

Restriktiv  kardiomiopatiya (RCM) normal veya azalmis diastolik
hacmlerin (bir veya her iki madaciyin), normal ve ya azalmis sistolik
hacmlarin  ve normal madacik divar galiniginin mécvudiugu zamani
mahdudlasdirici sol ve/va ya sag madacik patofiziologiyasi kimi miayyan
edilir.




Sakil 3 Dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiyasi
fenotipinin aragdiriima niimunasi.
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ACM, aritmogen kardiomiopatiya; ALVC, aritmogen sol madacik kardiomiopatiyasi; DCM, dilatasyon
kardiomiopatiya; DSP, desmoplakin; EKQ, elektrokardiografiya; EF, atim fraksiyasi; LV, sol medacik;
NDLVC, dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiyasi; QUO, gafleti Girek 6limi; VE, madacik

ekstrasistoliyas.

Klinik fenotiplesdirmaya sistematik cox parametrli yanasmanin neca tetbiq olundugunu gésteran NLVC
fenotipinin iglenmis niimunasi, klinik bir fenotipin taninmasindan baslayaraq ve genetik testler da daxil
olmaq (zre genisladilmis fenotipik malumatlarin ve magsadyonlii diagnozlarin inteqrasiya edilmasi,
fardilesdirilmis mualica planlari ile naticelena bilen son daraca spesifik fenotipik tesvirlare ¢atmagq tigtin
istifada edils biler. Bu calisilan niimunada diagnoz sads bir tesnifatdan miokard ¢apigi ve madacik
aritmiyasina meyl il xarakterize olunan qarisiq genetik pozgunluga gevrilir.




3. Multidisiplinar xasts idarasi

Kardiomiopatiyali xastalerin diagnoz, daysrlendirms va idars olunmasi
multidisiplinar ve miitexassis bir komanda tersfinden optimizasiya edilmis
baximi temin edan koordinasiyali, sistematik va fardilasdirilmis bir yol
taleb edir. Kardiomiopatiya mitaxassisleri ile timumi yetiskin va pediatrik

kardiologiya markazleri arasinda ortaq bir yanagma siddstle

tovsiya edilir.

Figure 4 Kardiomiopatiyalara multidisiplinar baxim.
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“Taqdim olunan siyahi atrafli deyil va kardiomiopatiya xastalerinin baximinda tez-tez qgarsiligl

slagads olan ixtisaslarin niimunalarini temsil edir.




Multidisiplinar kardiomiopatiya qruplarinin xidmatina yonalik
tovsiyalar

Tovsiysler Sinif ~ Saviyya

Kardiomiopatiyasi olan butlin xastalera va onlarin gohumlarina
kardiomiopatiyalarin diagnostikasi ve idars edilmasinds tacriibays

malik multidisiplinar komandalarla slags imkani olmasi tévsiya c
olunur.

Kardiomiopatiyali biitiin yeniyetmalarda da ortaq konsultasiyalar

da daxil olmagla, idaraetmanin pediatrdan yetiskin kardiologa Cc

kegmasi Uglin vaxtinda va yetarli hazirliq tévsiys olunur.

4, Xasta yolu

Kardiomiopatiya fenotiplerinin farglandirilmasi diagnostik prosesin sadaca
baslangicidir ve altda yatan genetik ve ya gazaniimis ola bilacak
etiologiyanin arasdiriimasini tamin etmalidir.

4.1. Klinik teqdimat va ilk calisma

Kardiomiopatiyasi olan xastalar sehiyys xidmatlerina fergli yollarla
muraciat eds bilarlar. Tacili tibbi yardimdan simptomlarin kaskinlosmasi
ila (an ¢ox tengnafaslik, sine agrisi, Urek doyintisu, bayilma) ve ya
tesadufi slamatler [(mas: miayine zamani elektrokardiogradiya (EKQ)] ile.
Kardiomiopatiyaya yénalik yanasma, stibhalenmak t¢tin klinik ve
instrumental alamatlarin yorumlanmasina ve naticads xastaliys xas
idaraetmaya rehbarlik edacek fenotip asasli bir etioloji diagnoz
goyulmasina asaslanir. Diagnostik ipuclarinin va ya qirmizi bayraglarin
aydinlasdiriimasi, ilkin deyarlandirmanin ¢ox vacib aspektidir (Sakil 2).




Kardiomiopatiyalarda diagnostik incalama ligiin tovsiyaler

Tovsiyalar

Stibhali va ya tasdiglenmis kardiomiopatiyasi olan bitiin
xastalarin klinik dayarlondirma, irsiyyst arasdiriimasi,
EKQ, Holter monitoring, laborator analizleri ve multimodal
gorintilems daxil olmagla multiparametrik yanasmadan
istifade etmakle sistematik dayarlandirma tévsiya olunur.

Kardiomiopatiya stibhasi olan biitiin xastslerin aile
anamnezinin giymatlendiriimasi ve diagnoza kémak etmak,
asas etiologiyaya ipucu vermak, irsiyyat modelini va risk
altinda olan gohumlari miisyyan etmak tgtin tig-dérd nasil
aile agacinin yaradilmasi tévsiya olunur.

EKQ, elektrokardiografiya.
4.2. istirahet ve ambulator elektrokardiografiyasi

Sinif  Saviyya

EKQ adsten geyri-spesifik olur, lakin atrioventrikulyar (AV) blokada,
madaciklarin erken oyanma gérintlst, repolarizasiya anomaliyalari ve
yiksak va ya asagi QRS voltaji da daxil olmagla miiayyan bir etiologiya ve
ya morfoloji diagnozu diistindiirs bilen xiisusi xUsusiyyatler vardir.

4.3. Laborator testler

BoyUkler va usaglar ticiin tévsiys olunan laborator analizlarin siyahisi
asas talimat senadinda gdstarilir. Mitexassislarin giymatlandirmasindan
sonra usaglarda nadir metabolik sebablari agkar etmak t¢lin slave

analizler taleb olunur.

Kardiomiopatiiyalarin diagnostikasinda laborator analizlar iigiin tovsiyaler

Tovsiyalar

Etiologiyani va xastaliyin siddatini giymatlendirmak, tirekden
kanar tazahurler askarlanmasina va ikincili organ
disfunksiyasinin giymatlendirimasine kémak etmak tgtin
suibhali va ya tesdiglenmis kardiomiopatiyasi olan bitiin
xastalorde miintezam (birinci saviyyali) laboratoriya testlari®
tovsiya olunur.

Kardiomiopatiyasi ve ekstrakardiak slamatlari olan xastslerda
miitexassis muayinasindan sonra metabolik va sindromik
sabablarin askarlanmasina kémak etmak tglin alava (ikinci
saviyys) testlor® nezardan kegirilmalidir.

“Osas sanadda 8-ci cadvals baxin.

Sinif  Saviyya

lla C
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4.4. Multimodal goriintiilama

4.4.1. Umumi middsalar

invaziv olmayan gériintiilems tsullari kardiomiopatiyall xestalerde
diagnozun asasini taskil edir va ultrasas Gsullari, CMR gériintilomani,
kompditer tomografiyasini (KT), pozitron emission tomografiya (PET) ve
ssintigrafiya kimi niive miayinalarini shate edir (Sakil 5).

Figure 5 Kardiomiopatiyalarda multimodal gériintiilema iisullari.

Kardiomiopatiyanin klinik stibhasi

[ LV funksional ve struktur anomaliyalari

" Exokardiografiya ve CMR
Kardiomiopatiya Medacik funksiyasi
diagnozu Hipertrofiya

Dil i
Fenotip identifikasiyasi ilatasiya
Fenokopiyalari istisna edin . P
e Multimodal Toxuma xarakterizasiyasi (T1/T2/T2* /LGE)

goruntulama
— Funksional anomaliyalar
P Stress exokardiografiya
@ Qapagq va dinamik gradientlar
xastaliyin prognozu
@’ CTCAJstress testler
[ ‘ Miokardi isemiyasi

Hadafli galismalar

Xastaliyin progressiya:

i Sumik ssintigrafiyast
ey Amiloidoz
@ PET-KT
/' Miokard iltihabi

@Esc—

CMR, kardiak magnit rezonans muayinasi; CTCA, kompiter tomogqrafiya koronar
angiografiya; LGE, gecgadolinium giiclendiriimasi; LV, sol madacik; PET, pozitron emission
tomografiya.




4.4.2. Exokardiografiya

Exokardiografiyanin non-invaziv olmasi ve genis yayiimasi onu ilkin
diagnozdan tutmus taqgiba gadar asas goéruntulems vasitesina gevirir.

Kardiomiopatiyall xastslarda exokardioqrafik giymatlendirma iigiin

tovsiyalar

Tovsiyaler

Sinif  Saviyya

Kardiomiopatiyali biitiin xastslerds ilkin dayarlandirma va tagib

zamani xastaliyin gedisatinin izlonilmasi, risk siniflondirilmasi va

idare olunmasina kémak etmak tglin trek 6lgulerinin, LV ve RV 1 B
sistolik (global va seqmentar) va LV diastolik funksiyalarinin

harterefli giymatlendirimasi tovsiya olunur.

LV, sol madacik; RV, sag madacik.

4.4.3. Kardiak magnit rezonans gérintllemasi

Kardiak magnit rezonans (CMR) gériintlilema non-invaziv olmasi ve
akustik panceradan asili olmamasinin Ustinliklerini toxuma
xarakteristikasi gabiliyyati ile birlesdirir. Kardiak magnit rezonans
mayinasi potensial terapevtik naticalerden basqga (Cadval 4), mihim
etioloji malumat vers biler (Sakil 6) ve genetik naticaler ve digar klinik
xUsusiyyatlerla birlikde dayarlendiriimalidir.

Cadval 4 Multimodal gériintiilamada six garsilasilan tasdiglenmali naticaler

Parametr/Simptomlar

Exokardiografiya ve ya CMR-da
RWMA

Sistolik disfunksiyanin
exokardiografiyasi ve ya CMR-I

Exokardiografiya ve ya CMR-da
divar galinhiginin élgilmasi

Exokardiografiyada
diastolik disfunksiya

Exokardiografiyada sol qulagciq
olcisu

HKMP-da sakitlik/stress
exokardiografiyasinda LVOTO

Faaliyyat

Misayist eden KAX, miokardit, ARVC,
ALVC va ya sarkoidoz siibhasini artirmagq

DCM, NDLVC va ARVC risk dayarlandirilmasi;
mualice effektivliyinin giymatlandiriimasi

HKMP diagnozu (exokardiografiya naticesiz
oldugda); HKMP-da risk tesnifati

Simptomlari izah edin; mialicanin
effektivliyinin giymatlendirilmasi

HKMP-ds QUO risk prognozlasdinimast; sol
atrial genislomada AF Uglin sistematik skrining

Simptomlari izah edin; rahbar idarasi

©ESC
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Cadval 4 Multimodal gériintiilamada six qarsilasilantasdiglanmali

naticalar (davami)

Parametr/Simptomlar Faaliyyat

Pulmonar tezyigin non-invaziv Simptomlari izah edin; rahbar idaresi

dayarlendirimasi

CMR-da toxuma xarakterizasiyasi Diagnozlar; risk dayarlendirimasi

CMR or 18F-FDG-PET-ds iltihab Diagnozlar; iltihabi kardiomiopatiyalarin
mualicesinin effektivliyinin giymatlendirimasi

18F-FDG-PET, fliorodeoksiglikoza pozitron emission tomografiya; AF, atrial fibrillasiya; ARVC,
aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; KAX, koronar arteriya xastaliyi; CMR, kardiak magnit
rezonans miayinasi; DCM, dilatasyon kardiomiopatiya; HKMP, hipertrofik kardiomiopatiya; LVOTO,
sol madacikgixis yol obstruksiyasi; NDLVC, dilatasiyasiz sol medacik kardiomiopatiyasi; RWMA,

regional divarharakat anormalligi; QUO, gaflsti tirek 6ltima.

Kardiomiopatiyall xastelarda kardiak magnit rezonans miiayinasina

gosterigler
Tovsiyalar

Kardiomiopatiyasi olan xastslards ilk
dayarlendirmada kontrastll CMR tévsiya olunur.

Kardiomiopatiyall xastalerds teqib zamani xastsliyin
gedisatini izlamak, risk siniflandiriimasi ve idars olunmasina
komak etmak tigtin kontrasli CMR nazara alinmalidir.

Kardiak amiloidoz, Anderson-Fabri xastsliyi, sarkoidoz, iltihabli
kardiomiopatiyalar ve kardiak tutulumu olam hemoxromatozlu
xotelerds ardicil taqib ve terapevtik cavabin giymatlendiriimasi
li¢lin kontrastl CMR nazara alinmalidir.

Xastaliya sabab olan variantin miiayyan edildiyi
kardiomiopatiyal ailelerds diagnoza kémak etmak va
xastaliyi erkan askarlamaq tigtin genotip miisbat/fenotip
manfi aile tizvlerinda kontrastl CMR nazara alinmalidir.

Genetik diagnoz olmayan ailavi kardiomiopatiya hallarinda,
diagnoza kémek etmak ve xesteliyi erken askarlamaq (gtin fenotip
manfi aile Gizvlerinds kontrastll CMR nazars alina bilar.

CMR, kardiak magnit rezonans miiayinesi

Sinif

lla

lla

lla

IIb

Saviyya
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$Sakil 6 Kardiyomiyopatiya fenotipina gora qruplasdirilan spesifik
etiologiyalara glibha yaradan lirak magnit rezonans gériintiilamasinin

xarakteristik toxuma xiisusiyyatlarinin niimunalari.

Kardiomiopatiya
fenotipi

NDLVC

ARVC

RCM

Simptom

Posterolateral LGE va konsentrik LVH

Asag nativ T1

Diffuz subendokardial LGE,
yiiksak nativ T1

Hipertrofik bolgalarda divarin
dizensiz mid hissasi

QisaT2*

Subepikardial LGE

Lateral divar epikardial LGE

Subepikardial va orta divar LGE
bazalseptumda +/- inferolateral
divara va RV yerlagdirma
noagtelerina uzanir

Apikal transmural LGE

Halqayabenzer ve/ve ya
subepikardial LGE patterni

Septal divarin mid hissasi LGE

Kok ve LGE (transmural RV plus
sub-epikardial-midmural LV
sarbast divar)

Endokardial saviyyads gisman
LV ve ya RV apikal obliterasiya +
LGE

Kardiak CMR niimunaleri

Diqgat edilacak spesifik h
xostaliklar

[
(@]
(

-
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ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; CMR, kardiak magnit rezonans; DCM, dilatasyon
kardiomiopatiya; DES, desmin; DSP, desmoplakin; EMF, endomiokardial fibroz; FLNC, filamin C; HCM,
hipertrofik kardiomiopatiya; LGE, gec gadolinium artisi; LV, sol madacik; LVH, sol madacik hipertrofiyasi;
NDLVC, dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiyasi; RCM, restriktiv kardiomiopatiya; RV, sag madacik.
Kardiomiopatiya tipine géra gruplagdinimis (siitun 1) spesifik etiologiyalara siibha yaratmali olan CMR
toxuma kateterizasiya 6zalliklerina niimunaler (siitun 4). CMR gériintilarinin xtsusiyyatleri (stitun 3)
sadalanan naticalere uygundur (stitun 2).

4.4.4. Komputer tomografiya va nliva tebabati texnikalar

Kompiiter tomografiya va niive tababati ils slagali tovsiyaler

Tovsiyalar Sinif  Saviyye
ATTR ile slagali kardiak amiloidoz stibhasi olan xastalerda
diagnoza kdmak etmak tiglin DPD/PYP/HMDP siimik | B

ssintigrafiyasi tévsiys olunur.

Exokardiografik goriintiilemanin yetersiz oldugu ve CMR-a
aks gostarisleri olan kardiomiopatiya stibhasi olan xsstslerda lla C
kontrasl kardiak KT nazers alinmalidir.

Kardiomiopatiya stibhasi olan xastelerde miokard anormalliginin

sababi olaraq anadangslma va ya gazanilmis koronar arteriya lla c

xastaliyini inkar etmak tgtin KT asasli gériintiilema nazers

alinmalidir.

Kardiak amiloidoz siibhali kardiomiopatiyasi olan

xastalerds diagnostika li¢lin 18F-FDG-PET skan nazara lla C o

alinmalidir. i
18F-FDG-PET, 18F-flirodeoksiqliikoz pozitron emission tomografiya; ATTR, transtiretin
amiloidoz; CMR kardiak magnit rezonans muayinasi; KT, komplter tomografiya; DPD, 3,3-
difosfono-1,2-propanodikarboksilik tursu;HMDP, hidroksimetilen difosfonat; PYP, pirofosfat.
4.4.5. Endomiokardial biopsiya
Endomiokardial biopsiya (EMB) iltihabi hiiceyralerin immunohistokimyavi
6lctlmasi va viral genomlarin identifikasiyasi, kardiak iltihabin
identifikasiyasi (glin qizil standart olaraq qgalir.

Kardiomiopatiyali xestelarde EMB liciin tovsiyslar

Tovsiyaler Sinif  Saviyya

Kardiomiopatiya stibhasi olan xastalerds diger klinik miayinalerin

naticaleri bagqa usullarla muayins edile bilmayan miokard iltihabi,

infiltrasiyas! ve ya depolanmasini gésterdikds, diagnostika ve lla C
mualiceya kémak etmak tigiin EMB nazers alinmalidir.

©ESC

EMB, endomiokardial biopsiya.
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4.5. Genetik analizler vs konsultasiya

4.5.1. Genetik analizler

Tasirlonan saxsin genetik testi, testden faydalana bilecek qohumlar varsa,
xUisusan da genetik etiologiya miisyyan edilmadikds ve miisahideya
yazilacaq qohumlar varsa idarsetmani dayisdirmak ehtimali az olsa bels
gostaris ola biler, bels ki, ailada genetik diagnoz qoyularsa, kimlarsa bu
xastalikdan xilas ola biler (Cadval 5).

Cadval 5 Kardiomiopatiyalarda genetik testin faydasi
Xasto tiglin

Diagnoz:
Kardiomiopatiyanin diagnozu, ilk névbads, genetik etiologiya nazare alinmadan

xastaliyin fenotipik xarakteristikasi asasinda goyulur. Bununla bels, miivafiq genetik
maslahatlagma alamatin yalniz P/LP varianti askar edildikds klinik cahatdan
shamiyyatli ola biler ve genetik test sarhad hallarinin aydinlasdiriimasinda faydal
olabiler (masalen, ylingiil va ya idars olunan hipertoniya zamani LVH misahids
edildikda,lakin klinisist erkan sarkomerik HKMP ila hipertenziv fenokopiyanin tam
ayira bilmadiyi hallarda). Genetik test genokopiyalari da miisyyan eds biler: miiayyan
bir kardiomiopatiyani taglid edan fargli genetik hallar.

Prognoz:

Genetik diagnoz prognostik gésterici ola bilsr. Masalan, LMNA variantlarina géra
DCM daha six tegib teleb edan va birincili gorumada ICD implantasiyasi
terapevtik garari dayisdiran pis prognoza malikdir.

Genetik diagnoz mualica segimina birbasa tasir gdstera bilar. Birincili profilaktikalCD
implantasiyasi ile bagl gerarlara slave olaraq, kardiomiopatiyanin xGsusi molekulyar
alt tipi Giglin artan sayda mualicaler ya yaradilmis ve ya sinaq marhalasindadir.
Hamginin,genomun manipulyasiyasi (igiin getdikca daha tekmillasmis Usullar il
xastada dagiq molekulyar etiologiya misyyan edildikdan sonra
kardiomiopatiyalardan masul olan anormal genlari va transkriptlari avez etmak,
dayisdirmak ve ya aradan galdirmaq magsadi daslyan basga maalica névleri
gozlanilir.

Reproduktiv maslshat:
Genetik diagnostika yetkin pasient va/ve ya usagin valideynlari G¢lin reproduktiv

maslahat va idareetma haqqinda malumat verir, irsiyyat nimunaleri ve galacak
usaglara 6tlirlilma riski ile badli ferdi maslehatlar vermaya imkan verir va riskin idara
edilmasina gap! agir; masalan, prenatal diagnostika ve ya implantasiyadan avval
genetik diagnoz vasitssila.

©ESC



Table 5 Kardiomiyopatiyalarda genetik testin faydasi (davami)
Qohumlar Gg¢ilin

Kardiomiyopatiyalar yasa bagl farqlilik gostarir, buna gérs ds kardiomiopatiya
riski olmayan gohumlari klinik olaraq miisyyan etmak ¢ox ¢atindir. Normal
birdafslik deyarlendirms mahdud daysre malikdir va ilkin daysrlendirmada
kardiomiopatiyasi olmayan qohumlara uzunmiiddatli taqgib taleb oluna bilar.
Genetik testlor bu geyri-miisyyanliyi aradan galdira biler:

Ailesinds xastaliys sabab olan siibut olunmus genetik varianti dagimayan bir
ford, glivanle taqibsiz buraxilirsa xastaliys sebab olan varianti dasiyan sexs
yaxindan izlenile va potensial olaraq erkan mualica edils bilar.

DCM, dilatasyon kardiomiopatiya; HCM, hipertrofik kardiomiopatiya; ICD, implantasiya
edils bilankardioverter defibrillator;LMNA, lamin A/C; LVH, sol madacik hipertrofiyasi; P/LP,
patogen/patogen banzari

4.5.2. Genetik konsultasiya

Genetik maslohat xastslora ve onlarin aile (izvlerine destek olmagq
magsadi dasiyan bir prosesdir. Usaglara va onlarin ailslerina, kliniki
skrining va pillali genetik testleri dayarlendirarkan nazars alinmali olan
xUisusi masalaler vardir va ailenin tacriibalarini va dayarlerini nazars alan
bir yanasma icra olunmalidir (Sakil 7).

©ESC
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Sakil 7 Usaglarin genetik testlorini marhalalendirmak li¢iin xaste markazli yanagma.

Usaqglarda marhalali genetik testler: xaste markazli yanasma

Qeyri- Periodik Klinik Bilgi v Uéi?a'?:::li’ll’gt‘:r‘:ga
mi i ayi Hayat aynaqlara
tolerantiic K istavi rh i qaynad prosesina calb
olerantliq ecmak istayi marhalesi catmaq ctmok
Lazimsiz Klinik Narahatliq " : Hormat
miayinenin sahiyys Usagin yast va gorxunu Vaslgi?nr;lasrinn gargivesinde
yUkind minimuma aragdinn ¢ miizakire
endirmek
" " Aile ina,
moliv::isytalan ni Xa.stshkls“ bag !' Genetik dayarleri ve i:;ﬁ: erri?;z
anlayn ails tacriibasi maslehatlosma inanclar potensial tasir

| l |
Marhalsli genetik testlerden kegin Marhalali genetik testlarden imtina

Genotip-pozitiv Genotip-neqativ
Klinik méiayinays

Klinik miayinaya Slava klinik
davam miiayinalardan gaginin davam
Xastaliyin inkisaf Lazimsiz narahathgi Xastaliyin inkisaf
riski aradan qaldirin riski

@Eesc

Usaglarda marhalali genetik testi hayata kegirib-kecirmayacayina garar vermak Ugiin ailelers dastak verarken

nazara alinmali amilller
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Kardiyomiyopatiyalarda genetik maslahat ve test li¢iin tovsiyaler
Tovsiyalar Sinif
Genetik maslahatlagma

Genetik testin diistintlub dustntlmadiyindan asili olmayarag,
irsi va ya irsi stibhali kardiomiopatiyasi olan ailaler ti¢lin
mivafiq talim kegmis sshiyys mitexassisi tarafindan verilon
genetik maslahat, gararlarin gabulu va psixososial dastek da
daxil olmagla genetik konsultasiya tévsiys olunur.

Kardiyomiyopatiya G¢iin genetik testlarin, genetik test
metodologiyasi, ardicilligin varianti yorumlanmasi va
genetik testin klinik tatbigi sahasinda tacriibasi olan
miitexassisler de daxil olmagla, adsten ixtisaslasmis
multidisiplinar komandayla birlikds icra olunmasi tévsiys
olunur.

Kardiyomiyopatiya Uclin genetik testden kegan biitiingexslara
testdan avval va sonra genetik konsultasiya tdvsiys olunur.

Ails terafindan prenatal diagnostik miiayina
aparilacagsa,hamilsliyin davam etdiriimasi ve ya
sonlandiriimasi ile bagl gerarlarin gabul edilmasi tgin
bunun hamilsliyin erken dévriinds aparilmasi tovsiya
olunur.

Genetik diagnozu olan biitiin ailsler ticiin mivafiq telim
kecmis tibb isgisi il reproduktiv genetik test variantlari lla
haqqinda miizakire nazars alinmalidir.

Indeks xastalari

Kardiomiopatiyanin diagnostik kriteriyalari uygun galen
xastalarda xastenin diagnozunu, prognozunu, terapevtik
siniflandirmani va ya reproduktiv idare edilmasins ve ya
oks halda uzun mUlddat misahids altina alinacaq
qohumlarinin genetik dayarlendirilmasina imkan verdiyi
hallarda genetik test tévsiya olunur.

Genetik diagnoz sag qalan gohumlarin idars edilmasini
asanlasdirarsa, 6liimdan sonra kardiomiopatiya oldugu
miayyan edilmis élen soxs Uglin genetik test tovsiya
olunur.

Saviyya

©ESC
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Kardiyomiyopatiyalarda genetik maslahat va test li¢iin tovsiyaler(davami)

Tovsiysler Sinif  Saviyys
Indeks xastalari (davami)

Kardiomiopatiyanin diagnostik kriteriyalari uygun gslen

xastalarda psixoloji tasir ve tarcih nazars alinmagla, diagnoz,

prognoz va ya terapevtik siniflandirma va ya gohumlarin b Cc
ardicil genetik skriningina imkan vermasa bels, xasta liglin

daqiq faydasi olacagi halda genetik testler nazara alina bilsr.

Kardiyomiyopatiya Ug¢lin diagnostik kriteriyalari uygun
galmayan araliq fenotipi olan xastslerds genetik test yalniz
mitaxassis komandalar tersfinden strafli giymatlendirmadan
sonra nazars alina biler.

Aile Uzvleri

Iib C

Ailads kardiomiopatiyasi olan bir sexsde dagiq genetik

diagnoz(yani, P/LP varianti) miiayyan edilibss, risk qrupuna

daxil olan yetiskin yasl gohumlara testdan avval ve | B
sonraki maslehatlarle birlikds ardicil genetik testin apariimasi

tovsiya olunur (baslangicda: birinci daracali gohumlar).

Ailesinda kardiomiopatiyasi olan bir sexsda (ager varsa,
birinci deracali gohumlardan baslayaraq) daqiq genetik
diagnostika (yani P/LP varianti) misyyan edilibse, risk altinda
olan usaq gohumlarinda testdan avval ve sonraki
maslshatlarls ardicil genetik test altda yatan kardiomiopatiya,
texmin edilan baslanma yas|, ailads ortaya ¢ixmasi ve
klinik/htiqugi naticalerla birlikde nazara alinmalidir.

lla B

Variantin kardiomiyopatiya fenotipi ile ayrilib ayriimadigini

ayird etmak (clin adstan valideynlards va/ve ya xastalikli

gohumlarda shamiyyati malum olmayan ailavi variantin la Cc
movcudlugunun yoxlaniimasi, bu variantin dagiq

yorumlanmasina imkan vera bilarsa, nazara alinmalidir.

Ailads daqiq genetik diagnoz (yani, P/LP varianti) olmadiqda,
kardiomiopatiyasi olan xastenin fenotip-manfi gohumlarinda C
diagnostik genetik test tévsiys edilmir.

P/LP, patogen/patogen banzari.

23
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4.6. Pediatrik xastalors diagnostik yanasma

Kérpalik dovriinds baslayan (<1 yas) kardiomiopatiyalarin etiologiyasi,
tarixgasi va naticaleri daha bdylk vyasl usaglarda, yeniyetmalords,
va bdyiiklerde misahids olunandan fargli ola biler. Geri ddnistimli ve
spesifik xastoliklor mévcud oldugda ham kardiak hem de sistem fenotipi
diggate alan va multidisiplinar bir komandanin (genetik, metabolik va
nevroloji xastalikler mutoxassisi) daxil edildiyi genis bir kliniki yanagma
mualicenin idare edilmasi tctin zaruridir (Sakil 8).

Sakil 8 infantil ve usaqliq dovrii kardiomiopatiyalarina yanagma.

infantil va usaqliq kardiomiopatiyalarina yanagma

g

lirsi qalig?

e R G ey
LVH
A~ EkstremallLVH - -
hipokineziya -
Posterolateral- -
akineziya

L Pulmonar -
Exokardiografiya stenoz/CHD
skelet anormalliglari
Dari anormalliglar -
asidoz
Enseraopatys  (icicnana) (55D

.%Di Hipoglikemiya, -
Sistem t AST/ALT

fenotip

Ataksiya -
o S e O
@ bcm Zaiflyi

NDLVC Karliq - - I
@ ArvC éyrsnmaga(inliklari,- -
@ RcM zehni alillik - -
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ALT, alanin aminotransferaza; ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; AST, aspartat
transaminaza; CHD, anadangalma Urek xestslikleri; DCM, dilatasyon kardiomiopatiya; EKQ,
elektrokardiografiya; GSD,glikogen depolama pozgunlugu; HCM hipertrofik kardiomiopatiya; LSD,
lizosom depolama xastalikleri; LVH, sol madacik hipertrofiyasi; MYH7, miozin agir zenciri 7; NDLVC,
dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiyasi; NSML, coxsayli lentiginlerla Noonan syndrome; RCM,
restriktiv kardiomiopatiya.

Talimatlardan 2Bax Cadval 5, "Bax Cadval 7.

4.7. Umumi idara prinsipleri

4.71.Simptomlarin dayarlondirilmasi

Kardiyomiyopatiyali, inca struktur anomaliyalari olan bazi insanlar
asimptomatik olaraq qalir va normal émdr sirdrlar; lakin, digarlerinda
simptomlar, ¢ox vaxt EKQ-nin gérlinmasindan va ya xastaliyin
g6rintllema siibutundan iller sonra inkisaf eds bilr.

4.7.2. Kardiak transplantasiya

Orta siddatli dermana rezistent simptomlari olan va standart uygunlug
kriteriyalarini gargilayan xastslerds ortotopik Urak transplantasiyasi nazardan
keciriimalidir (Kaskin ve xroniki rak ¢atigmaziiginin diagnozu ve mualicasi
tictin 2021 ESC Talimatlarina bax).

Kardiyomiyopatiyall xastalerda lirak transplantasiyasi iigiin
tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif  Saviyys
Cox ciddi Urak catismaziigi (NYHA sinif 1lI-IV) ve ya
tibbi/invaziv/cihaz mialicasina dirancli madacik
aritmiyasi olan ve miitlaq aks gosterisleri olmayan

uygun kardiomiopatiya xastslari iglin ortotopik
Urak transplantasiyasi tévsiys olunur.

NYHA, New York Urek Assosiasiyas!.

4.7.3. Sol madacik dastek cihazi

Son marhalada lrak ¢atismazhigi olan xastalerin sayi getdikca
artdigindan va organ donoru fondu mahdud olaraq qaldigindan,
LVAD vaya biventrikulyar destek cihazi ile mexaniki gan ddvrani dastayi
(MCS) transplantasiya ti¢lin kdrpl kimi getdikca daha gox istifade olunur.

25

©ESC



Kardiyomiyopatiyali xastalarda iirak transplantasiyasi
ligiin tovsiyslar

Tovsiyalar

Optimal farmakoloji va cihaz mialicasine baxmayaraq
ilerlomis Urak catismaziigi olan (NYHA sinif IlI-IV) secilmis

kardiomiyopatiya xastalarinds, Urak transplantasiyasi dglin

uygun olan, simptomlari yaxsilasdirmaq ve pislasen trak
catismazligi sebabi ilo xestoxana yatislarini azaltmaq ve
transplantasiyani gozlayarkan éltimleri azaltmagq Gg¢iin
mexanik dolasim dastek mialicasi nazers alinmalidir.

Oliim riskini azaltmaq va simptomlari yaxsilasdirmag tigtin, Girak
transplantasiyasi va diger carrahi secimlers uygun olmayan ve

ciddi sag madacik funksiya pozulmasi olmayan, optimal

farmakoloji ve cihaz mialicasine baxmayaraq iralilemis trak
catismazhigr (NYHA sinif [1I-1V) olan segilmis kardiomiyopatiyal
xastalorde mexanik dolasim dastek mualicasi nazars alinmalidir.

NYHA, New York Ursk Assosiasiyas!.

4.74.Qulaqgciq aritmiyalarinin idars olunmasi

Sinif  Saviyya
lla B
lla B

Qulagciq sayirmasi kardiomiopatiyanin bitlin alt ndvlerinda an gox rast
gelinan aritmiyadir ve kardioembolik hadissler, trok ¢atismazligi ve 6lim

riskinin artmasi ile alagalendirilir.

Kardiyomiyopatiyal xastalarda qulaqciq sayirmasi va
titremasi mualicasi {igiin tovsiyalar

Tovsiysler
Antikoaqulyasiya

HKMP va ya kardiak amiloidoz ve AF va ya qulagciq
titromasi (aks gostaris deyilsa) olan biitiin xastalarda
insult ve tromboembolik hadisa riskini azaltmagq tgiin
oral antikoaqulyasiya tdvsiya olunur.

DCM, NDLVC vaya ARVD ve CHA2DS2-VASc skoru
kisilorda 22 va ya gadinlarda 23 olan AF va ya qulaqgciq
titremasi olan xastalerds insult va tromboembolik hadise
riskini azaltmaq U¢lin oral antikoaqulyasiya tévsiya olunur.

Sinif  Saviyya
1 B
1 B

©ESC
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Kardiyomiyopatiyal xestalarda qulagciq seyirmasi va titramasi

mialicasi liglin tovsiyalar (davami)
Tovsiyalar
Antikoaqulyasiya (davami)

RKMP va AF va ya qulaqciglarin titremasi olan xastslerds
insult va tromboembolik hadisa riskini azaltmagq Ggciin oral
antikoaqulyasiya nazers alinmalidir (sks gdsteris olmadiqda).

insult v tromboembolik hadisalarin riskini azaltmaq tiglin
kisilerds 1, gadinlarda ise 2 CHA2DS2-VASc bali olan DCM,
NDLVC va ya ARVC va AF va ya qulagciq titremasi olan
xastalards oral antikoaqulyasiya nazars alinmalidir.

Simptomlarin va Urak gatismazhiginin kontrol edilmasi

Ugursuz ve ya déziimsiz | va ya Il sinif antiaritmik
darmanlardansonra paroksizmal ve ya davamli AF va
kardiomiopatiyasi olan xestelerde AF residivlarinin simptomlarini
yaxsilasdirmaqg magsadils ritm kontrolu (iglin kateter ablasiyasi
tévsiya olunur.

Sayirici aritmiyanin kateter ablasiyasi kardiomiopatiyasi
olan AF xastalerinds taxikardiya sebab oldugu komponentin
simptom statusundan asili olma ehtimall yiiksak oldugda LV
disfunksiyasini barpa etmak t¢lin tévsiys olunur.

Kardiomiopatiya ve AF olan residiv (iclin asas risk
faktorlari olmayan xastslerds simptomlardan asili
olmayaragq, tezliys nazarat avazina sinus ritminin
saxlanmasi erkan marhaleds nazars alinmalidir.

Sayirici aritmiyanin kateter ablasiyasi kardiomiopatiya,
paroksizmal va ya davamli AF-si olan va residiv Ui¢tin namli
risk faktorlari olmayan segilmis xastslerds simptomlari
yaxsilagsdirmagq tglin xastanin segimi, fayda va risk nazere
alinaraq | ve Il sinif antiaritmik dermanlar alternativ olaraq ilk
addim ritm kontrolu kimi nazara alinmalidir.

Sayirici aritmiyanin kateter ablasiyas| kardiomiopatiya, AF va trak
catismazligi va/ve ya azalmig LVEF-i olan segilmis xastalerde AF
residivlerinin garsisini almag ve QolL, LVEF va sagqalma faizini
artirmaq va Urak catismazligi sababi il xastoxana yatislarini
azaltmaq Uglin nazars alinmalidir.

Sinif

lla

lla

lla

lla

lla

Saviyyes
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Kardiomiyopatiyali xastalerda qulaqciq sayirmasi
va titramasi miialicasi liclin tovsiyalar (davami)

Tévsiyaler Sinif ~ Saviyys

Komorbid hallar va slaqgali risk faktorlarinin idars edilmasi

Kardiomiyopatiyall xastelerde AF yiikiinii ve simptomlarin
siddatini azaltmagq Uglin geyri-saglam hayat tarzinin dayisdiriimasi
va diger xastaliklarle barabar magsadydnlii terapiya tévsiya
olunur.

©ESC

4.7.5. Cihaz mualicssi: implantasiya edils bilen kardioverter defibrilyator
implantasiya edilo bilen kardioverter defibrilyatorlar hemodinamik
caehatdan pozulmus davamli madacik aritmiyalari ile (izlegsmis xastalerds
Urayin dayanmasi zamani sag qalanlarda 6lim nisbatini azaldir.

Kardiomiopatiyasi olan xastalarda implantasiya edils bilan kardioverter
defibrilator tigiin tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif  Seviyya

Umumi tvsiyalar

implantasiya oluna bilen kardiak defibrilyator yalniz yagam c
gozlentisi 1 ilden ¢ox olan xastsler iglin tdvsiys olunur.

ICD implantasiyas! tovsiyys olunursa asagidaki gararlar
tévsiya olunur.
« s(ibuta esaslanmali;

+ xastanin ferdi segimlari, inanclari dayarlari va Cc
+ Xaste muxtslif mualica segimiarinin fayda, zarar v
mumkiin naticalarini gabul etmalidir.
iCD implantasiyasindan avval xastslers uygunsuz sok,
implantasiya agirlasmalari ve cihazin sosial ve texniki c

agirlagsmalar ile alageli malumatlarin verilmasi tévsiya
olunur.

©ESC
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Kardiomiopatiyasi olan xastslerds implantasiya edils bilen kardioverter
defibrilyator iigiin tovsiyalar (davami)

Tovsiyaler Sinif  Seviyys

Umumi tovsiyaler (davami)

Davamli madacik aritmiyalari olan xastslera aritmiyalar c
kontrola alinana gadar ICD implantasiyasi tdvsiys edilmir.

Ikincili profilaktika
ICD implantasiyas! tévsiyys olunur:®

* VT va ya VF dan resusitasiya olunmus geri déna bilen
sabablar olmadigi halda senkop ve ya hemodinamik
pozulmalarla naticalenan davamli madacik aritmiyasi olan
HKMP, DCM ve ARVC xastslerinda

VT va VF dan resusitasiya olunmus geri déna bilan

sobablar olmadigi halda sinkop ve hemodinamik

pozulmalarla naticelonan davam eden madacik aritmiyasi ! c
olan NDLVC ve RKMP xastalarinds

Hemodinamik stabil VT-si olan KMP xastslerinds geri
donan sabablar olmadigda ICD implantasiyasi nazara lla C
alinmalidir.

Birincili profilaktika

Oncadan arrest/davamli madacik aritmiyasi olmayan bitiin

KMP xastalerinda ilk dayarlandirmada va 1-2 illik araliglarla

va ya klinik bir dayisiklik oldugda ani kardiak lim risk 1 C
dayarlendiriimasinin icra edilmasi tévsiys olunur.

ICD implantasiyasi teklif edilarken ortaq gararlarin qabul edilmasine kémak
kimi tesdiqlenmis QUO alqoritmlarinin/ballarinin istifadesi miimkiin oldugda:

* HKMP olan xastalards tévsiys olunur. | B
* DCM, NDLVC va ARVC olan xastalerds nazera
alinmalidir. Ila B

Kardiomiopatiyasi olan xasteya kardiostimulyator implantasiya
edilmalidirsa ICD ehtiyacinin dayarlandirimasi tigtin ani 6lim lla C
risk dayarlendirilmasi aparilmasi nazars alinmalidir.
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Kardiomiopatiyasi olan xastslerds implantasiya edils bilen kardioverter
defibrilyator iigiin tovsiyalar (davami)

Tovsiysler Sinif ~ Saviyya
ICD segimi

ICD gésterisi oldugu halda, xastenin CRT-dan I
faydalanabilacayini giymatlendirmak tévsiys olunur.

Bradikardiya, kardiyaksinxronizasiya va ya antitaxikardiya

iglin pacing terapiyasi gozleniimazss, ICD gosterisi olan Ila B

xastelerds transvendz defibrilatorlara alternativ olaraq
subkutan defibrilyatorlar nazara alinmalidir.

implantasiya edils bilen kardioverter defibrilyator, miivaqqati
olaraqICD implantasiyasi (igiin namizad olmayan ikincil profilaktik |12 @
ICD gésterisi olan yetkin xastalar ti¢lin nazers alinmalidir.

ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; CRT, kardiak resinxronizasiya terapiyasi; DCM,
dilatasyon kardiomiopatiya; HCM, hipertrofik kardiomiopatiya; ICD, implantasiya edile bilan
kardioverter defibrillator; NDLVC, dilatasiyasiz sol madacik kardiomiopatiyasi; RCM, restriktiv
kardiomiopatiya; QUO, gaflati tirak 6limii; VF, madacik fibrillasiyasi; VT, madacik taxikardiyasi.
aPaylasilan garar gabulu, xUsusi olaraq gaydi alanlar d¢lin uygunlasdiriimis xaste garar verma
vasitalari ve tibb isgileri liglin daha ananavi garar gabuletms vasitalari ile xeyli tekmillosdirilir. *Stibut
saviyyasindaki forq mixtslif kardiomiopatiya fenotipleri ticiin mévcud olan muxtslif dalil saviyyalerini
oks etdirir. “Tovsiys sinfindaki forq mixtslif kardiyomiyopatiya fenotiplari ticiin mévcud modellarin
fargli performansini aks etdirir.

4.7.6 Kardiomiopatiyall xsstsler tgiin rutin taqib

Umumi olaraq, kardiomiopatiyall xastslarin simptomlarindaki dayisiklikleri,
manfi hadisalarin riskini, madaciklarin funksiyasini ve kardiak ritmini
askar etmak Gictin 6mir boyu tagib taleb olunur. Tagibin sixIigi xastaliyin
siddati, yas! ve simptomlari ile mlsyyan edilir.

Kardiomiopatiyali xastalerin rutin teqibi li¢iin tévsiyysler

Tovsiysler Sinif ~ Saviyya

Kardiomiopatiyasi olan biitiin kliniki stabil xestelera har 1-2 ilden
bir EKQ va exokardiografiya daxil olmagla, multiparametrik I c
yanasmadan istifads etmakle miintezam miiayinadan kegmalari

tévsiya olunur.

Kardiomiopatiyall xastenin simptomlarinda asasli va ya
gdzlenilmaz dayisiklik oldugda EKQ va multimodal gériintilems ile 1 C
klinik giymetlendirma tévsiys olunur.

EKQ, elektrokardiografiya

©ESC
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4.8. Aila skriningi va qohumlar Gguin taqib

Ailavi genetik variant(lar)i dasiyan qohumlar yas, ails fenotipi ve genotip
asasinda EKQ, multimodal kardiak gérlntiilema ve alave mlayinaler
(masalan, Holter monitoringi) ile miintazem kliniki giymatlendirmadan
kegmalidirlar (Sakil9).

$akil 9 Ailanin miiayinasi va aila lizvlarinin tagibina yanagma algoritmi.

" Genetik test naticeleri
1
( | )
Y
PILP vamla vus test edilmayib

yenidan disinin

]
. EERee (SRS
o o
f—% f—%

+/- klinik Variant neqativ I ":"'“OP Norm.
fenotip
Mitsmadi olaraq
skriningi takrarlayin®
(Sinif lla)

@ESc
P/LP, patogen/patogen banzari, VUS, shamiyyati bilinmayan variant.

*Blava tasire maruz qalmis qohumlar ve genetik testds heg bir variant miisyyen edilmadikda, klinik
skriningin daha avval dayandiriimasi hesab olunur.
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Aila skriningi ve qohumlarin taqibi ii¢iin tovsiyalar

Tovsiysler Sinif  Seviyya

Ardicil genetik testlarin ardindan, proband ile eyni xastsliys sebab
olan varianta sahib olan birinci deracali gohumlarda EKQ va
kardiak gortintiilemanin daxil oldugu ve uzunmuddatli izlemani
shate edan multiparametrik yanagma istifade etmakle klinik
qiymatlendirmeds uzunmiiddstli taqgib tévsiys olunur.

Ardicil genetik testlerin ardindan, proband ile eynixastaliya
sabab olan varianta sahib olmayan va fenotipi olmayan birinci
daracali gohumlarin daha artiq tagib edilmamasi, ancaq

simptomlar yarandiqda va ailads kliniki olaraq yeni malumatlar c
ortaya ¢ixdigda yenidan dayarlendirma tévsiys olunur.

Probandda P/LP varianti miisyyan edilmadikds va ya genetik test

aparilmadiqda, birinci deracali gohumlarda EKQ ve kardiak

gorlntlilemanin da daxil oldugu multiparametrik yanasmadan C

istifade etmakls ilkin kliniki giymatlondirmanin apariimasi tévsiya
olunur.

Probandda P/LP varianti miisyyen edilmadikds ve ya genetik

testler aparilmadiqda, birinci daracali gohumlarda EKQ ve kardiak

géruntiilemanin da daxil oldugu multiparametrik yanagmadan lla C
istifade edarek miintazam, uzunmuddatli klinik giymatlendirma

nazars alinmalidir.

Birinci deracali gohumun éldilyl kaskad muayinasi zamani 6len
soxsin yaxin gohumlarinin kliniki dsyarlandirilmasi nazara la Cc
alinmalidir.

EKQ, elektrokardiografiya, P/LP, patogen/patogen banzeri

4.9. Kardiyomiyopatiya xastalarina va aile tizvlerina psixoloji destek
irsi kardiomiopatiyanin diagnozuna adaptasiya olmagq psixososial
problem yarada biler. Buna yeni diagnozla lizlesmak, bazi idman
névlerindan kanarda qalmaq ve ya kigik QUO riski ile yasamaq
daxildir.
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Kardiomiopatiyali xastalara va onlarin ails iizvlarina
psixoloji dastak liciin tdvsiyyaslar

Tovsiyaler Sinif  Seaviyya

Erkan ani Urak 6limi yasamis kardiomiopatiyal aile tzvi
olan bitlin sexslere mivafiq telim kegmis tibb iscileri
terafinden psixoloji destek verilmasi tdvsiya olunur.

kardiomiopatiyall bitiin saxslara muvafiq telim kegmis tibb
iscileri terafinden psixoloji dastak verilmasi tovsiys olunur.

implantasiya edilebilon kardioverter defibrilatoru olan irsi .

irsi kardiomiyopatiyasi olan biitiin xeste v ails lizvlerins,

xUsusan da matnda tasvir olunan masalalards miivafiq

talim kegmis tibb iscileri torefindan psixoloji dastok lta
nazers alinmalidir.?

“Telimatlarda Cadval 16-ya bax.

5. Spesifik kardiomiopatiya tiplari

5.1. Hipertrofik kardiomopatiya

5.1.1. Exokardiografiya

HKMP-nin exokardiografik dayarlandiriimasine maksimal divar galinhigi ve
hipertrofiyanin yayiliminin, sol madaciyin sistolik va diastolik funksiyasinin,
sol qulaqmq 6lcUstiniin, LVOT obstruksiyasinin mévcudlugu ve
mexanizminin giymatlendirilmasi daxildir. LVOT obstruksiyasinin miisyysn
edilmasi simptomlarin idare edilmasinda ve QUO riskinin
dayarlendiriimasinds vacibdir. (BUtiin xastelers Valsalva manevrasi
miiddatinds oturaq ve yari uzanmis vaziyystds, sonra iss gradient tehrik
olunmazsa ayaqustil vaziyystds 6lgllen 2D ve doppler exokardiografiya
tovsiyys olunur (Sakil 10).
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Sakil 10 LVOTO-nun giymatlendirilmasi ve miialicasi ti¢lin protokol.

!
ExoKq
Slmptomatlk
—
R
v
 LVOTOidaresinebax ~~ Darman maalicesi
@Esc

2D, iki-0l¢illi; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu traktinin obstruksiyasi.
Stress exokardioqgrafiya sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi hayat terzi deyisiklikleri ve derman
mialicesi gararlari ils alagali olan sexslerde nazardan kegirils bilar.

LVOTO-nun dayarlandirilmasi li¢iin tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya

HKMP olan bitlin xastalerin ilkin deyarlandirilmasinda
LVOTO-nu askar etmak Gi¢lin Valsalva manevrasi
middatinda oturaq ve yari uzanmis veziyystds, sonra ise
qgradient tehrik olunmazsa ayaqUstii vaziyystds élglilen 2D
va doppler exokardiografiya tdvsiya olunur.

HKMP-si olan simptomatik xastalerds va istirahstds ve ya
tahrik olunan maksimal gradient <50 mmHg olanlarda tahrik
olunan LVOTO-ni v fiziki aktivlikls slagali mitral catismazligi
askar etmak (¢iin ayaqiste, oturarken (mimkin oldugda) ve
ya yarim uzanmis vaziyyatds fiziki aktivlik zamani 2D va
Doppler exokardiografiya tévsiya olunur.

©ESC
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LVOTO-nun dayarlandirilmasi ti¢iin tévsiyyalar (davami)

Tovsiyalar Sinif ~ Seviyys

Transezofageal exokardiografiya HKMP va LVOTO-su olan
xastalards, obstruksiyanin mexanizmi namalum oldugda ve ya
septal kigildilma amaliyyatindan avval mitral gapaq aparatini
qgiymatlandirdikds ve ya daxili gapaq anormalliglarinin ssbab
oldugu ciddi mitral ¢atismazligindan siibhalendikda

nazars alinmalidir.

Simptomatik HKMP va naticasi olmayan geyri-invaziv irak
gorintilemssi olan xastslerds, LVOTO-nun siddatini
giymatlandirmak va LV doldurma tezyiqglarin iélgmak Ggin 11b C
sol va sag Urak kateterizasiyasi nazars alina bilar.

lla C

©ESC

2D, iki-6lctlt; HKM, hipertrofik kardiomiopatiya; LV, sol madacik; LVOTO, sol madacik ¢ixis
yolu trakti obstruksiyasi.
“Valsalva, ayaqiistavaya oral nitrat ilatshrik olunan.

5.1.2. Urayin maqnit rezonans muayinasi
Urayin magnit rezonans muayinasi HKMP olan xastslardas ilkin
giymatlendirmada tévsiys olunur (bax. T6vsiya cadvali sahife 16). CMR
goriintilema xususile apikal ve ya lateral divar hipertrofiyasi ve ya LV
apikal anevrizma siibhasi olan xastslerds faydali ola biler. Rehbar
tévsiyalarin 17-ci cadvali giymatlendirilmali olan asas xUsusiyyatleri
Umumilasdirir.

HKMP-da CMR dayarlandirilmasi l¢lin alava tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya

Kontrastli CMR ASA va ya miektomiyadan avval
hipertrofiyanin daracasini, yayilimini va miokardial fibrozu b C
qiymatlendirmak ti¢lin nazars alina biler.

©ESC

ASA, alkoqol septal ablasiya; CMR, iirek magnit rezonans muayinasi.
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5.1.3. Simptomlarin ve agirlasmalarin idars olunmasi

Progressiv LV sistolik vaya diastolik disfunksiyasi olan, derman
malicasine tabe olmayan xastsler Urak transplantasiyasi t¢lin namized
ola bilerlar (Sakil 11).

$Sakil 11 Hipertrofik kardiomiopatiyada lirak ¢atigmazliginin miialica

alqoritmi.

NYHA -1V tirek gatismazligli xastaler
— - * Nabz/ritm kontrol
Atrial fibrillasiya — N — Antikoaqulyasiya
® i
|y Hele de simptomatik
o " - stiral
LVOTO idarssi —H— LVOTO 250 mmHg?
4
>50% LVEF dayeri <50%
v | .
Beta-blokatorlar, Beta-blokatorlar, ACFi, ARB
verapamil, diltiazem MRA, ARNI, SGLT2i
Asagi doza diuretiklor Asagi doza diuretiklor
L J
¥
MCS /irak
transplantasiyasi diistiniin

@Esc—
ACEi, angiotenzin cevirici ferment inhibitoru; ARB, angiotenzin reseptor blokatoru; ARNI,
angiotenzin reseptorneprilizin inhibitoru; LVEF, sol masacik atim fraksiyasi; LVOTO, sol masacik
¢ixis yolu obstruksiyasi; MCS,mexaniki destek cihazi; MRA, mineralokortikoid reseptor antaqonisti;
NYHA, New York Urak Assosiasiyasi;SGLT2i, natrium-glikoza ko-transporter 2 inhibitoru.

LVOTO -nin miialicasi iigiin tovsiyyalar (imumi tadbirlar)

Tovsiyaler Sinif  Seviyys
Istirahstda veya tahrik olunan LVOTO-su olan xastalsrde
mimkin digoksin va nitratlarla, fosfodiesteraza fermentleri do lla c

daxil olmagla arterial va venoz vazodilatatorlardan gaginiimasi
nazers alinmalidir.

Yeni baslayan va ya yetarsiz kontrol edilan AF xastslerinda
LVOTO'nun invaziv mialicasinden svval sins ritminin barpasi la Cc
va ya uygun sirat kontrolu nazears alinmalidir.

AF, atrial fibrillasiya; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu obstruksiyasi.

©ESC
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5.1.4. Derman mualicesi
Sakil 12 LVOTO-nun idara edilma sxemi.

C Istirahat/tahrik olunan LVOTO 250 mmHg )
l Beta-blokator veya
Simptomlar -—Q—» verapamil distindlabiler
%ﬁ/ ‘ (sinif Ilb) J
- "
H
v
Beta-blokatorlar
k (Sinif 1) )
lHe/a de simp ikdir ve ya b-b
intolerans/aks-gésteris varsa
Verapamil Diltiazem
t (Sinif 1) VO YA (Sinif 1) J
lHals da simptomatik
Disopiramid Mavacamten
(Sinif 1) Vo YA (Sinif lla)
lHele da simptomatik
Septal kicildilma
mialicasi (Sinif ) )
@Esc—
LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu obstruksiyasi.
LVOTO-nin dearman miialicasi liclin tovsiyyalar
Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya

istirahatda ve ya tehrik olunanan® LVOTO-su olan xestalsrde
simptomlari yaxsilagdirmaq Gg¢tin ilk sira dearman kimi maksimum
tolera edilon doza gader titrlenan vazodilatator olmayan beta-
blokatorlar tdvsiya olunur.

Beta-blokatorlara garsi intoleransi va ya aks-gsterisi olan,
istirahatds va ya tehrik olunan LVOTO-lu xastelerda simptomlari
yaxsilasdirmagq U¢ln tolers edilon maksimum doza titrlenan
verapamil va ya diltiazem tdvsiya olunur.

istirahatda va ya tahrik olunan® LVOTO-su olan xastalerds
simptomlari yaxsilagdirmaq Gglin maksimum tolers edilon doza
titrlanmis Dizopiramid beta-blokatorlara (va ya bu miimkin deyilss,
verapamil va ya diltiazemls) slava olaraq tdvsiys olunur.
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LVOTO-nin derman miuialicasili¢iin tovsiyyaslar (davami)
Tovsiyalar

istirahatda va ya tehrik olunan® LVOTO-su olan xastalerde
simptomlari yaxsilagdirmaq Ggclin tolers edilon maksimum doza
titre edilen tirek miyozin ATFaz inhibitoru (mavakamten) LVEF-in
exokardiografik miisahidssi ile, beta-blokatorlara slava olaraq (va
ya bu mimkiin deyilsa, verapamil va ya diltiazemls) nazara
alinmalidir.

Beta-blokatorlara, verapamil/diltiazem va ya dizopiramida
intoleransive ya aks-gsterisi olan,istirahatds ve ya tehrik olunan
LVOTO-suolan (fiziki aktivlik v ya valsalva ils) simptomatik yetkin
xastalerda simptomlari yaxsilasdirmaq tciin tolers edilen
maksiumum dozatitrs edilon tirek miyozin ATFaz inhibitoru
(mavakamten) LVEF-in exokardiografik miisahidasi nazara
alinmalidir.

Maye gebuluna reaksiya vermayan hipotenziya ve kaskin agciyar
6demi ile mlsayist olunan ciddi tahrik olunan LVOTO-su olan
xastolords oral veya i.v beta-blokatorlar ve vazokonstriktorlar
nazars alinmalidir.

Beta-blokatorlara ve verapamil/diltiazems intoleransi va ya aks-
gosterisi olan, istirahatds va ya tehrik olunan LVOTO-su olan
xastelerda simptomlar yaxsilasdirmaq t¢lin maksimum tolera
edilen doza titrlenmis dizopiramid monoterapiya kimi nazers
alina biler.

Beta-blokatorlar ve ya verapamil, istirahatds ve ya tehrik olunan
LVOTO-su olan asimptomatik xastelerds LV tezyigini azaltmaq
(iciin segilmis hallarda nazars alina bilar.

Simptomatik LVOTO-su olan xastslarda fiziki aktivlikle yaranan nafes
darligini yaxsilasdirmagq dglin asagi doz diuretiklerin ehtiyatla
istifadasi nazars alina biler.

Sinif

lla

lla

lla

lib

lib

IIb

Saviyya

ATFaz, adenozin trifosfat ; i.v., intravenoz; LV, Sol madacik ; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi;

LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi.

“Valsalva manevrasi, dik vaziyystde masq ve ya masq eds bilmadikds oral nitratlarla tehrik olunma.

*QTc intervalina disopiramidin yuxari titrasiyasi zamani nezaret edilmali ve 500 ms-den artiq

oldugda doza azaldiimalidir.

ESC

©
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5.1.5. Sol madacik ¢ixis yolu traktinin invaziv mialicasi

LVOT va mitral gapagin spesifik anatomik xlsusiyyatlerina gére, HKMP
olan xastaler ASA ile mligayisads septal miyektomiya ¢lin daha uygun
namizadlar olacag. Tacriibali multidissiplinar komanda mUdaxiledan avval
bitln xastaleri giymatlandirmalidir,clinki xastalik ve 6lim mdvcud tacriiba
saviyyasindan ¢ox asilidir.8maliyyat dncasi giymatlendirmadas ssas
magamlarin xtlasasi Sakil 13-do gosterilmigdir.

Sakil 13 invaziv septal kigildilma miialicasi {iciin nazerda tutulan xasteler
ticlin avvalcadan giymatlandirma zamani yoxlama siyahisi.

0 Alternativ/elave agiglamalari giymatlandirin

Obezlik
Respirator xastaliklar

Koronar arteriya xastaliklori
Anemiya
Tiroid xestalikleri
Aritmiya (mas. AF)
Darmanlarin yan tesiri
Sistem xastalikler (mas. amiloid)
RVOTO

e Obstruksiyanin mexanizmini giymatlendirmak

SAM:-la slagsli

Orta boslug
Sub-aortik membran

Aortal stenoz

e MV anatomiyasi/funksiyasini giymatlondirmak

MV prolaps
Diger daxili MV anomaliyalari

° Hipertrofiyanin yayilmasi va siddatini giymatlandirmak

Minimum anterior septal galinlig 15 mm

@ESc

AF, atrial fibrilyasiya; MV, mitral gapag; RVOTO, sag madacik ¢ixis yol trakti obstruksiyasi; SAM,
sistolik anterior harakat.
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Septal kicildilma terapiyasi ti¢iin tévsiyyalar
Tovsiyalar

SKT-nin HKMP-nin idarasinds ¢oxsahali qrup
miitexassisinin bir parcasi olaraq ¢alisan tacriibali
operatorlar tersfinden apariimasi tdvsiyys olunur.

SKT maksimum déziile bilan tibbi miialiceys baxmayaraq,

NYHA/Ross funksional sinif Ill-IV simptomlari olan istirahatds va

ya maksimum tshrik edilmis LVOT gradiyenti 250 mmHg olan
xastalords simptomlar yaxsilasdirmaq Gciin tévsiys olunur.

SKT-ys gostaris olan usaglarda, eloca do SKT-ye gosteris
olan yetkin xastalards va carrahi miidaxile teleb edan digar
lezyonlarda (masalen, mitral gapaq anomaliyalari) ASA
yerina septal miektomiya tdvsiys olunur.

Optimal tibbi miialicays baxmayarag, istirahatds va ya
maksimum tehrik olunan LVOTO gradiyenti 250 mmHg
naticasinds yaranan tekrarlanan fiziki aktivlikle ortaya ¢ixan
bayilmasi olan xestalerde SKT nazars alinmalidir.

istirahatds olan va ya maksimum tehrik edilmis LVOTO
gradiyenti 250 mmHg olan simptomatik xastelerds va yalniz SKT
ile diizaldile bilmayan orta-agir mitral catismaz!igi olanxestelorde
mitral gapagin temiri va ya dayisdirilmasi nazare alinmalidir.

istirahatds ve ya maksimum tshrik olunmug LVOTO
gradiyenti 250 mmHg olan xastslerds izols miektomiyadan
sonra orta ve ya siddatli mitral catismazliq yarandigda mitral
qapaq tamiri nazara alinmalidir.

SKT tibbi mialiceys davamli yingl simptomlari (NYHA I
sinif) olan va istirahatds ve ya maksimum tehrikedici (masq
va ya Valsalva ils) gradient 250 mmHg va:

orta-agir SAM il slagali mitral requrgitasiya;

va ya AF;

va ya orta-agir sol atrial dilatasiyas olan xestslerds
prosedurla slagali agirlasma faizinin asag oldugu
tesdiglenan ekspert markazlards nazars alina bilar.

Sinif

lla

lla

lla

IIb

Saviyya

C

©ESC
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Septal kicildilma terapiyasi li¢iin tévsiyyalar (davami)
Tovsiyalar Sinif

istirahat veya maksimum tehrik LVOTO gradient 250 mmHg
olan xastalardas izole miektomiyadan sonra orta va ya
siddatli mitral ¢catismazliq yarandigda mitral gapagin
dayisdirimasi nazars alina bilar.

IIb

HKMP va simptomatik AF olan xastalerds septal miektomiya
zamani carrahi AF ablasiyasi va/vaya sol qulagciq IIb
appendiksinin baglanmasi prosedurlari nazars alina bilar.

Saviyya

AF, atrial fibrilyasiya; ASA, alkogol septal ablasiyasi; HKM, hipertrofik kardiomiopatiya; LVOT, sol
madacik ¢ixis youl trakti; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi; NYHA, New York

Urak Assosiasiyasi; SAM, sistolik anterior harakat; SKT, septal kicildilma terapiyasi.

Obstruksiyasi olan xastalarda kardiak pacing lciin
tovsiyyalar

Tovsiyaler Sinif

LV ¢ixis yolu trakti gradientini azaltmagq diglin ve ya beta-

blokatorlar va/vaya verapamil il tibbi mialiceni asanlasdirmaq

Gcun optimal AV intervali ils ardicil AV pacing istirahatds va ya
tehrikedici LVOT 2= 50 mmHg, sinus ritminda olan, ASA va ya Iib
septal miektomiya Uclin aks gdstarisleri olub desrmanlara

davamli simptomlari olan va ya ASA va ya septal

miektomiyadan sonra urak blokunun inkisaf etma riski yiiksak

olan segilmis xastalords nazars alina biler.

istirahatds olan va ya tehrikedici LVOTO = 50 mmHg, sinus
ritminda olan, dermana davamli simptomlari olan va ICD
Gglin gosterisi olan xastalerds LV ¢ixis yolunun gradiyentini
azaltmaq va ya beta-blokatorlar va/va ya verapamil ils tibbi
malicani asanlagdirmaq Ggtin iki kamerali ICD (tek lidli
cihaz avazine) nazars alina biler.

Iib

ASA, alkoqol septal ablasiya; AV, atrioventrikular; ICD, implantasiya edils bilen kardioverter
defibrilyator; LV, sol madacik; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi.

Saviyya

©ESC

©ESC
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5.1.6. Urak catismazligi va sine agris

LVOTO olmayan xastalarde masq zamani sina agrisi liciin tovsiyalar

Tovsiyalar Sinif

Beta-blokatorlar ve kalsium antaqonistleri (verapamil ve ya
diltiazem) LVOTO va ya obstruktiv KAX olmadiqda bele angina
banzari sins agrisi olan xastalerds simptomlari yaxsilasdirmaq
U¢ln nazars alinmalidir.

Oral nitratlar LVOTO va ya obstruktiv KAX olmadiqda bels

angina banzari sina agrisi olan xastalerds simptomlari 11b
yaxsilasdirmaq U¢lin nazars alina bilar.

lla

Ranolazin LVOTO va ya obstruktiv KAX olmadiqda bele
angina banzari sina agrisi olan xastalards simptomlari IIb
yaxsilasdirmaq G¢lin nazars alina bilar.

KAX, koronar arteriya xastsliyi; LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi.

5.1.7. Qafil trak 6limUndn garsisinin alinmasi

Saviyya

C

QUO riskinin giymetlendirilmasi klinik idareetmanin terkib hissesidir. Artan

QUO riski ile alagali olan va riski giymatlondirmak dg¢lin avvalki
telimatlarda istifada edilmis klinik xisusiyyastler Cadval 6-da gdstarilmisdir.

Cadval 6 Qaflati lirak 6liimii riskinin artmasi ils alaqgali asas klinik

alamatlar
Risk faktoru Serh
Yag + Yasin AUO-na tasiri bir sira tedqiqatlarda aragdiriimis ve

iki tedgigatda ganc xastalerde QUO riskinin artmasi ile
shamiyyatli bir slags gdsterilmisdir. Bazi risk faktorlari

ganc xastalards,xtisusile NSVT, ciddi LVH va izah
olunmayan bayilmada daha shamiyyatli gériin(r.

+ 6 yasdan asagi asag ani trak 6lumi cox nadirdir ve 9
ils 15 yas arasi usaqliq HKMP-ds QUO-niin zirvada
oldugunu géstaran bazi dalillsr var; bununla bels, diagnoz
goyulma yast ils usaqliq HKMP-ds QUO riski arasindaki

slaga geyri-musayyan olaraq qalir.

©ESC

©ESC
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Cadval 6 Ani iirak 6liimii riskinin artmasi ils alaqgali asas klinik
alamatlar (davami)

Risk faktorlar Serh

NSVT * NSVT (<30 s davam edan muddatds 2120 v/daq olan 23
ardicil madacik déytntileri kimi musyyan edilir) ambulator
EKQ monitoringi zamani xastalerin 20-30%-ds bas verir
va QUO-niin mustagil prognozlagdiricisidir).

NSVT-nin tezliyi, miiddsti va ya deracasinin QUO riskina
tesir géstarmasi ile bagl subut yoxdur.

NSVT masq zamani ve ya derhal sonra meydana galmasi
gox nadirdir, lakin yikssk QUO riski ile slagslendirils bilsr.

Maksimum SM TTE ile 6lgilen SMH-nin siddati ve daracasi QUO riski il
divar galinhigi slagelendirilir.

Bir sira tedgiqatlar maksimum divar galinligi 230 mm olan
xastalerde QUO Ugiin an béyk riski gdstermisdir; lakin bazi
haddindan artiq hipertrofiyasi olan xastalerds (235 mm)
malumat azdir.

Tariflor muxtalif olsa da, bir va ya bir negs birinci

daracali gohumu HKMP diaqnozu ilo va ya diagnozu
olmadan 40 yasdan asagi gaflaten vefat etdikds va ya

HKMP diagnozu goyulmus birinci dsracsli gohumda

istanilen yasda QUO bas verdikds, QUO-niin aile

anamnezi adaten klinik cohatdan shamiyyatli hesab

olunur.

QUO-niin aile anamnezi ugaqiq dévrii HKMP-da QUO iigiin
mustaqil risk faktoru kimi gérinmdr. Bu, usaqliq dévri HKMP-da
de novo variantlarinin daha yiikssk yayilmasi, geyri-sarkomer
xastaliyin daxil edilmasi va/va ya pediatrik kohortlarda aile
anamnezinin az bildirilmasi ile bagli ola bilar.

Ganc yasda
qgaflati rak 6lUmu
anamnezi

Bayilma Bayilma HKMP olan xastslerds tez-tez rast galinir, lakin

sababi ¢ox oldugundan giymatlandirmak ¢atindir.

Tadgigatdan sonra heg bir izahi olmayan neyrokardiogen

olmayan senkop QUO riskinin artmasi ile alagslendirilir.

* Qiymatlendirmadan sonra 6 ay arzinds epizodlar QUO tgiin
¢ox prognozlasdirici ola bilar.
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Cadval 6 Ani iirak 6liimii riskinin artmasi ils alaqgali asas klinik
alamatlar (davami)

Risk faktoru Serh
Sol qulagciq + Bir sira tedqiqatlar LA élciisii ile QUO arasinda misbat
diametri alage oldugunu bildirdi. QUO ve LA sahasi ve hacmi

arasinda alaga haqqinda malumat yoxdur. LA élgtisiintin
6lctlmasi AF riskinin giymatlendirilmasinds da vacibdir.

LV gixis yolu * Bir sira tadgigatlar LVOTO ve QUO riski arasinda shamiyyatli
trakti bir slage oldugunu bildirdi. Tehrikedici LVOTO-nun prognostik
obstruksiyasi shamiyyati ve muialicenin (tibbi ve ya invaziv) QUO-ne tesiri de

daxil olmagla bir nega sual cavabsiz galir.
+ Usaqliq dévri HKMP-de LVOTO ve QUO riski arasindaki
slage haqginda ziddiyyatli melumatlar var.

AF, atrial fibrilyasiya; v/daq, 1 dagigedaki vurgu; EKQ, elektrokardiografiya; HKM, hipertrofik

kardiomiopatiya;LA, sol atrium; LV, sol madacik; SMH, sol madacik hipertrofiyasi; LVOTO, sol
madacik gixis yolu trakti obstruksiyasi; NSVT, davamli olmayan ventrikiiler taxikardiya; QUO,
qaflati Grak 61UmU; TTE, transtorasik exokardiografiya.

Hipertrofik kardiyomiyopatiyal xastsalarda qgafil {irak 6liimiiniin
qarsisinin alinmasi Ui¢iin alava tovsiyaler

Tovsiyalar Sinif  Seviyya
ikincili profilaktika

VT va ya VF sababiyle kardiak arrest kegirib sag qalan ve ya
hemodinamik pisloesmays sabab olan davamli VT-si olan | B
xastalara ICD implantasiyasi tovsiya olunur.

Birincili profilaktika

HKMP risk QUO kalkulyatoru, birincili goruma iigiin 216
yasl xestelars 5 il miiddatinds gaflsti tirak 6lim riskini 1 B
taxmin etma Usulu olaraq tévsiys olunur.

ilkin profilaktika iigiin <16 yas xastelards 5 il arzinda gafleti 6lim
riskinin giymatlandirimasi metodu kimi tasdiglenmis pediatriyaya

xas risk prognozlasdirma modellari (mas. HCM Risk-Kids) tovsiya ! B
olunur.

5 illik QUO riskinin ilk giymatlendirme zamani ve 1-2 il fasilelerle

va ya klinik veziyystds har hansi deyisiklik bas verdikde yeniden 1 B

qgiymatlendirilmasi tdvsiys olunur.

©ESC
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Hipertrofik kardiyomiyopatiyali xastalarda qafil lirak 6limiiniin

garsisinin alinmasi Ugiin alava tovsiyalar (davami)

Tovsiyaler
Birincili profilaktika (davami)

Taxmini 5 illik gafleti 6ltim riski 2%6 olan xastalera atrafli
klinik dayarlendirmadan sonra asagidakilari nazare almaqla
ICD implantasiyasi distnulmsalidir: émir boyu agirlasma
riski; xastalik ve yanasi xastsliklerden 6lim riski ile reqabat;
va ICD-nin yasam tarzi, sosial-igtisadi vaziyysta va psixoloji
saglamliga tesiri nazers alinmalidir.

LV apikal anevrizmasi olan xastslerds, tekce anevrizmanin
varligina deyil, HKMP Risk-QUO va ya tesdiglonmis bir
pediatrik risk texminininden (mas. HCM Risk-Kids) istifada
edarak icra olunan risk dayarlendirimasina asaslanan
birincili goruma ICD'sina bagl gararlar nazera alinmalidir.

ICD implantasiyasi 6miir boyu agirlasma riski ,ICD-nin hayat
terzins,sosial-igtisadi vaziyyat ve psixoloji saglamliga tesirini
nazara almagla atrafli klinik giymatlondirmadan sonra
toxmin edilen 5 illik QUO riski 24% va <6% arasinda olan
fordi xastalards nazars alina biler.

Asag risk kateqoriyasinda olan xastsler iigiin (5 illik QUO riski
<4% texmin edilen ) CMR-ds genig LGE-nin (215%) olmasi
HKM Risk-QUO va ya tasdiglenmis pediatrik model (masalan,
HKM Risk-Kids) tersfinden yaradilan fardilesdirilmis risk
texminlarinin ¢apiq toxumasinin migdarinin misyyanlas
diriimasina tesirine dair etibarll melumatin olmamasini etiraf
etmakls profilaktik ICD implantasiyasi ile bagl ortaq garar gabul
ederkan nazere alina biler.

Asag risk kateqoriyasinda olan xastaler igiin (5 illik QUO riski <4
% texmin edilen) , LVEF <50% olmasi sistolik disfunksiyanin
HKMP Risk-QUO va ya tasdiglanmis pediatrik model (masalan,
HCM Risk Kids) tersfinden yaradilan ferdilesdirilmis risk
texminlarina tesiri hagginda etibarli malumatlarin olmadigini etiraf
edarak,profilaktik ICD implantasiyasi ile badli ortaq garar gabul
edarkan nazare alina biler.

Sinif

lla

lla

lib

lib

Iib

Saviyya

CMR, kardiak maqnit rezonans; HKMP, hipertrofik kardiomiopatiya; ICD, implantasiya edilsbilon
kardioverter defibrilator; LGE, gec gadolinium giiclendirimasi; LV, sol madacik; LVEF, sol madacik atim

fraksiyasi; QUO, qefleti tirek 6limi; VF, ventrikulyar fibrilyasiya; VT, ventrikulyar taxikardiya.
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Soakil 14 implantasiya edilabilon kardioverter defibrilatorun
implantasiyasi Giglin sxem.

Birincili profilaktika

LV sistolik funksiyasi
Miokardial ¢apigin genisliyi

T gk l 7 Yoksokrisk

5-illik risk <4% 5-illik ri

)

x o
| !
Cae

Ikincili profilaktika

e o
qerar

(Sinif lla) i

2D, iki-0l¢ili; KMR, kardiak maqnit rezonans; EKQ, elektrokardiografiya; HKMP, hipertrofik
kardiomiopatiya; ICD,implantasiya edilabilen kardioverter defibrilator; LGE, gec gadolinium
gticlandirilmasi; LV, sol madacik; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; NSVT, davamli olmayan
ventrikulyar taxikardiya; VF, madaciklarin fibrilasiyasi; VT,madacik taxikardiyasi.

*Klinik risk faktorlar: KIMR-de genis LGE (>15%); LVEF <50%

@ESc
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5.2. Dilatasion kardiyomiyopatiya
5.2.1. Dilatasion kardiomiopatiyada gafil Grak 6limUnin garsisinin alinmasi

Cadval 7 DKM va NDLVC olan xastslarda yiiksak riskli genotiplar
va gaflati Uirak 6limil ila alaqgali prognozlagdiricilar

Gene ilik Q0O QU0 prognozlasdiricilan
faizi
LMNA 5-10% LMNA risk skorundan istifade edsrak texmini

5 illik hayati tehliikasi olan aritmiya riski
https://Imna-risk-vta.fr

FLNC-qisaldilmis  5-10% CMR-ds LGE
variantlar LVEF<45%

TMEM43 5-10% Kisi
Qadin cinsi ve asagidakilardan har hansi biri:

LVEF <45%,NSVT, KMR,-da LGE 24 saatliq
Holter EKQ-ds >200 VE

PLN 3-5% PLN risk skorundan istifads etmakls texmini 5illik
hayat Gcin tehlilka yaradan
https://plnriskcalculator.shinyapps.ioffinal_shiny
LVEF<45%
CMR-ds LGE
NSVT

Dsp 3-5% CMR-ds LGE
LVEF<45%

RBM20 3-5% CMR-ds LGE
LVEF<45%

©ESC

CMR, Ursk magnit rezonans muiayinesi; DSP, desmoplakin; EKQ, elektrokardiografiya;
FLNC, filamin C; LGE, gec gadolinium gliclendiriimasi; LMNA, lamin kondisioner; LVEF,
solmadacik atim fraksiyasi; NSVT, davamli olmayan ventrikulyar taxikardiya; PLN,
fosfolamban; RMB, RNTbaglayict motiv ziilali; VE, madacik ektopik ddytintilsri.
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$akil 15 Dilatasiyon kardiomiopatiyasi va ya dilatasiya olmamis sol
madaciyin kardiomiopatiyasi olan xastalarda implantasiya edilabilan
kardioverter defibrilyator gostarislari.

DC =i X

pozgunluga sabab VT

PN

IcD
(Sinif lla)

.

T Viksekrisk > . 1CD
- (Sinif Ilalllbf-

- |
[

(Sinif 1lb)

s lave Tlsk gﬂor ar|!

@ESsc—

CMR, trak maqnit rezonansi; DCM, dilatasion kardiyomiyopatiya; ICD, implantasiya edilebilan
kardioverter defibrilyator; LGE, gec gadolinium giiclendirimasi; LVEF, sol madacik atim
fraksiyasi; NDLVC, dilatasiyasiz sol madaciyin kardiomiopatiyasi; VE, madacik ektopik
doyuntleri; VT,madaciklerin fibrilasiyasi.

*Cadval 7-ya bax.

“Tévsiyanin glicligen vekontekstdan asilidir.

<©lava risk faktorlarina bayilima, CMR-da LGE varligi daxildir.

Dilatasion kardiomiopatiyasi olan xastslarda implantasiya edilabilan
kardioverter defibrilator t¢tin tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif ~ Seaviyys
ikincili profilaktika

Kardiak arrest kecirib sa§ galan ve ya hemodinamik geyri-
stabilliya sabab olan ventrikulyar aritmiyadan xilas olan DCM-
li xastolorda gaflati 61iim riskini va biitlin sabablara bagli
6lum riskini azaltmagq Ggtin ICD tévsiys olunur.

48

©ESC



Dilatasiyon kardiomiopatiyasi olan xastslarda implantasiya
edilabilan kardioverter defibrilyator ti¢iin tévsiyalar

davami
ovsiyalar Sinif

Birincili profilaktika

DCM simptomatik (irek ¢atismazligi ve LVEF <35% olan
xastalerda gaflati 6ltim riskini ve biitiin sebablardan 6lim lla
riskini azaltmaq t¢tin ICD nazars alinmalidir.

DCM-ds QUO riskini giymatlendirerkan xastanin genotipi

nazara alinmalidir. la

Yiiksek QUO riski ile slagali genotips sahib va slave
risk faktorlarininn varhiginda LVEF >35% olan DCM-li lla
xastelerds ICD nazara alinmalidir.

Yiksek QUO riski ils slagali genotips sahib va slava risk
faktorlari olmayan LVEF >35% olan DCM-i xastslerds ICD 11b
nazars alina bilar.

Yiiksek QUO riski ile slagali genotipi olmayan vs slave
risk faktorlarinin varliginda LVEF >35% olan DCM-i 1Ib
xastalarda ICD nazars alina biler.?

Saviyya
B
C
C
c O

CMR,rek magnit rezonans miiayinasi; DCM, dilatasyon kardiyomiopatiya; ICD, implantasiya edilebilon
kardioverter defibrilyator; LGE, gec gadolinium gliclendirilmasi; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; OTT

, optimal tibbi terapiya;QUO, gaflati Girek 8lim.
*Blava risk faktorlarina bayilma, CMR-de LGE varligi daxildir.

5.3. Dilata olmayan sol madacik kardiomiopatiyasi
5.3.1. Diagnozlar

NDLVC-si olan xastalarda istirahat ve ambulator
elektrokardiografiya monitoringi li¢iin tovsiya

Tovsiyalar Sinif
NDLVC-si olan xastaler sambulator EKQ monitoringinin

idareetms va risk stratifikasiyasina kémak etmak dgiin har il va 1
ya klinik statusda dayisiklik oldugda apariimasi tévsiya olunur.

EKQ, elektrokardiografiya; NDLVC, dilate olmayan sol madacik kardiomiopatiyasi

Saviyya

C
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DCM vae mévcud malumatlar il Ust-liste diigdlylinii nazars alaraq ve
ventrikulyar aritmiyalari olan xastalerin idars edilmasi va gaflati tirek
6limandn garsisinin alinmasi Ggiin 2022 ESC Rahbar Tévsiyyalers uygun
olarag, Isci Qrup razilagdi ki, NDLVC-nin ilkin gargisinin alinmasi Ggiin
ICD implantasiyasi Ug¢iin tdvsiysler DCM olanlarla eyni olmalidir, lakin

subut saviyyasi mitleq daha asagidir.

5.3.2. Qaflsti Grak 6lumindn garsisinin alinmasi

NDLVC xastalards implantasiya edilabilan kardioverter defibrilator ti¢iin

tovsiyaler
Tovsiyaler
ikincili profilaktika

Kardiak arrest kegirib sag qalan ve ya hemodinamik geyri-
stabilliya sabab olan ventrikulyar aritmiyalardan xilas olan
NDLVC xastalarindas gaflati 61im va bitiin sabablerdan 6lim
riskini azaltmaq t¢lin ICD implantasiyasi tovsiys olunur.

Birincili profilaktika

NDLVC, (rek gatismaziigi simptomlari olan ve 3 aydan ¢ox
OTT'ya baxmayaraq LVEF <%35 olan xastalerds gaflati 6lim ve
bitlin sabablers bagl 61Um riskini azaltmaq (giin ICD nazere
alinmalidir.

NDLVC-de QUO riskini giymatlandirarksn xastsnin genotipi
nazars alinmalidir.

Slava risk faktorlarinin mévcudiugunda LVEF >35% ve
yiksak QUO riski ile alagali genotipli NDLVC olan
xastalards ICD nazars alinmalidir (Cadval 7-ya baxin).

Blava risk faktorlari olmadan LVEF >35% va yiiksek QUO
riski ile alagali genotipli NDLVC olan segilmis xastslerda
ICD nazars alina biler (Cadval 7-ys baxin).

Blava risk faktorlarinin méveudlugunda LVEF >35% va
ylkssk QUO riski ils slagali genotipi olmayan NDLVC
olan xastalards ICD nazars alina biler.?

Sinif  Seviyys
1 C
lla
lla C
Ila C
11b C
lib C

ICD, implantasiya edilabilan kardioverter defibrilator; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; ICD,
implantasiya edile bilon kardioverter defibrilyator; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; NDLVC, dilate
olmayan sol madacik kardiomiopatiyasi; OTT, optimal tibbi terapiya; QUO, gaflati tirak dlim.

*Blava risk faktorlarina bayilma, CMR-da LGE varligi daxildir.
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5.4. Aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi
5.4.1. Diagnoz

ARVC olan xastalarda istirahat va ambulator elektrokardiografiya
monitoringi Uglin tovsiyya

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya
ARVC-li xastalerin diagnostika, idarsetma va risk

deracslendirimesine kémak etmak dgiin illik ambulator EKQ C
monitoringi tévsiys olunur.

ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; EKQ, elektrokardiografiya.

54.. idareetms
ARVC olan xastalarin antiaritmik miialicasi li¢iin tovsiyyalar

Tovsiyalar Sinif ~ Seviyys

VE, NSVT ve VT-si olan ARVC xastalarina beta-blokator c
mualicasi tévsiya olunur.

ARVC -li xastalerde miintezem beta-blokator mualicasi
aritmiya ile alagali simptomlari yaxsilasdirmada ugursuz lla C
oldugda amiodaron nazara alinmalidir.

ARVC olan xastslerds aritmiya ile slagali simptomlari idare
etmak Uglin tek derman mialicesi ugursuz oldugda, beta- lla C
blokatorlara alava olaraq flekainid da nazars alinmalidir.

Davamli VT va ya VT (clin tez-tez miivafiq ICD midaxilsleri
olan ARVC xastalerinds VT-nin 3D elektroanatomik
xaritasinin nazarati altinda epikardial yanasma ile kateter
ablasiyasi nazars alinmalidir.

lla C

3D,ligolclla; ARVC, aritmogen sag madaciyin kardiomiopatiyasi; ICD, implantasiya edilabilan
kardioverter defibrilyator; NSVT, davamli olmayan ventrikulyar taxikardiya; VE, madacik
ektopikddyuntileri; VT, madacik taxikardiyasi.
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5.4.3. Qaflati trek 6limunin profilaktikasi

isgi Qrup real diinya malumatlarina, elece da fardi istiinliklsrs, inanclara,
soraits ve dayarlers asaslanaraq ortaq garar gabul etmayi tévsiya

edir. Stbutlardaki bosluglar xastslerle paylasiimali ve xastsliya (irek
catismazligi, insult), yasa va komorbidliys aid raqabat riskleri, hamginin
cihazla bagli agirlagmalar miizakirs edilmalidir.

Taklif olunan yanasma Sakil 16-da imumilasdirilmisdir.

ARVC olan xastalarda qafil irak dliimiiniin garsisinin alinmasi lgiin
tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya
ikincili profilaktika

Kardiak arrest kegirib sag galan ve ya hemodinamik geyri-
stabilliya sebab olan ventrikulyar aritmiyalardan xilas olan ARVC-li
xastoalords gafleti 61Um va blitiin xastaliklarden dlim riskini
azaltmagq Uglin ICD tévsiys olunur.

Hemodinamik olaragq tolers edilon VT-don aziyyst gokan ARVC
xastalerinds ICD nazars alinmalidir. lla B

Birincili profilaktika

ARVC olan xastalerds ICD implantasiyasi tigtin fordi gerarlarin gabul

edilmasina kémak etmak tgiin yuksak risk xususiyyatlari® nazera lla B
alinmalidir.

ARVC olan xastslerds ICD implantasiyasi tgtin fordigararlarin

qgebul edilmasina kémak etmak tgiin Yenilonmis 2019 ARVC la B

risk kalkulyatoru nazars alnmalidir.®

ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; ICD, implantasiya edile bilen kardioverter
defibrilyator; LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; NSVT, davamli olmayan ventrikulyar taxikardiya;
PES, programlasdiriimis elektrik stimullagdiriimasi; RVEF, sag madacik atim fraksiyasi; SMVT,
davamli monomorf ventrikulyar taxikardiya; VT, ventrikulyar taxikardiya. *Yiiksak risk xiisusiyyatlari:
aritmik senkop, NSVT, RVEF <40%,LVEF <45%,PES-de SMVT. *Yenilonmis 2019 ARVC risk
kalkulyatorunun performansinda gen-spesifik forglarin miizakirasi tiglin sas matna baxin.
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$akil 16 ARVC olan xastalarda implantasiya edilabilen kardioverter
defibrilator garar gabul etma alqoritmi

ARVC-li xestaler

!

Kardiak arrest ve ya senkopal VT

(Sinif 1)
v Icb?
Non—senkop;l davamh VT O A (Sinif lla)
12
o , | ICD
b —_—
Yilksok risk alamatleri (Sinif Ila)

@Eesc—
ARVC, aritmogen sag madacik kardiomiopatiyasi; ICD, implantasiya edilabilen kardioverter
defibrilyator;LVEF, sol madacik atim fraksiyasi; NSVT, davamli olmayan ventrikulyar taxikardiya; PES,
programlasdiriimis elektrik stimullasdiriimasi; RVEF, sag madacik atim fraksiyasi; SMVT, davamli
monomorfmadacik taxikardiyasi; VT,madacik taxikardiyasi.

“Klinisyanler ICD teklif etmakle yanasi, farmakoloji veya invaziv antiaritmik méalicalerle madacik
aritmiyasina nazatar etmayi hadaflamalidir.

bYUiksak riskli xUsusiyyatlori kardiak senkop, NSVT, RVEF <40%, LVEF <45%, PES-de SMVT va ya
yenilanmis 2019 ARVC risk kalkulyatoru.

5.5. Restriktiv kardiomiopatiya

5.5.1. idareetma

Alternativ mialice ile butlin RKM xastslerinds tirek transplantasiyasinin
qgarsisinin alinmasi bitlin bdyikler ve usag RKM U¢iin asas magsaddir.
Movcud hadef mialicalerle genetik fenokopiyalar iglin daqiq diagnoz da
vacibdir: Anderson-Fabry va ya Pompe xastaliyi kimi glikogenoz Gg¢in
ERT; hemoxromatoz (i¢iin terapevtik flebotomiya: sarkoidoz Ggiin
immunosupressiv mialicaler; sistemik xastaliklor iglin yeni bioloji
darmanlar (mas. xastaliyin 6ziini mualice etmakla geri dénabilen va ya
sabitlesa bilen kardiak tutulumu olan autoimmun xastaliklar); v toksik
sabablarin aradan galdiriimasi(bax Sakil 17).
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RKM olan xastalarin idareedilmasi ligiin tovsiyyalar

Tévsiyaler Sinif ~ Seviyys
RKM-ni HKMP va ya restriktiv fiziologiyali DKM-dan farglendirmsk

(iclin multimodal gérintllemadan istifads etmak tdvsiys olunur. c
Neyromuskulyar va ya digar sindromik pozgunluglarin

tutulumunu dayarlendirmak t¢iin ilkin kardiak ve non-kardiak c

muayinalerin apariimasi tovsiya olunur.

Urak kateterizasiyasi RKM olan biitiin usaglarda diagnoz zamani
agciyar arteriyasi tozyigi va PVR-ni 6lcmak va 6-12 ayliq fasilslerla
PVR-ds dayisiklikleri giymatlandirmak Uglin tdvsiys olunur.

ICD implantasiyas! kardiak arrest kegirib sag galan ve ya
hemodinamik geyri-stabilliys sabab olan ventrikulyar aritmiyadan
xilas olan xastalerda gaflati &lim va bitlin sebablardan lim
riskini azaltmaq t¢tin RKM-li xastalers tdvsiys olunur.

Xususi diagnozlari istisna etmak (o climladan, demir yiklanmasi,
toplanma xastalikleri , mitoxondrial sitopatiyalar, amiloidozve
granulomatoz miokardial xastalikler) ve desmin variantlarinin
sobab oldugu restriktiv miofibrilyar xastaliyin diagnozu ti¢lin RKM
olan xastalerde endomiokardial biopsiyanin aparilmasi nazara
alinmalidir.

Miokard isemiyasi va bayilma slamatleri olan RKM-li usaqglarda -

lla C

ICD implantasiyasi nazars alina bilar.

DCM, dilatasyon kardiomiopatiya; HKM, hipertrofik kardiyomiyopatiya; ICD, implantasiya
edilsbilenkardioverter defibrilyator; PVR, pulmonar vaskulyar miigavimati; RKM, restriktiv
kardiomiopatiya.
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Sakil 17 Restriktiv tirak xastaliklarinin spekiri.

Restriktiv Urek xastslikleri

Daxili miosit Endomiokardial Miokardial hticeyradenkanar
disfunksiyasi xastaliklor matriks pozgunluglari

Genetik Infiltrativ

Endokardial fibroelastoz

Toplanma Endokardial neoplazmalar Fibroz

/ Sistem skleroz
iitihabli/granlulomatoz
Diabetik (irak xastaliklari

Qlikogenoz
PRKAG2 variantlari

Damir yiiklanma/toplanma
xastaliklari
Non-genetik

Darmanlar (mas. xlorokin)
J

\.

@ RKM
@ Tez-tezLVH kontekstinds tesadiifi restriktiv fiziologiyaya sahib miokardial xastaliklori

@Eesc
AFD, Anderson-Fabry xastaliyi; LVH, sol madaciyin hipertrofiyasi; PRKAG2, Protein kinaz AMF

ilo aktivlesdirilmis katalitik olmayan alt vahid gamma 2; RKM, restriktiv kardiyomiyopatiya.

Restriktiv Urak xastaliyinin daha atrafli spektri Giclin onlayn slave materiala miiracist edin.




5.6. Sindromik ve metabolik kardiomiopatiyalar
5.6.1. Anderson—Fabry xastaliyi
Sakil 18 Anderson—Fabry xastaliyinin diagnostik alqoritmi.

AFD-dan siibhali xasteler

ﬁ H — (AFD-nin qirmizi bayraqlanﬂ._h

Cins ~  Qadin Subhanin asag: indeksi
\ = /
Kisi
v Bgar genetik tadgigat
Ferment aktivliyi ~ Azalmig varsa, GLA-ni HKMP
J panelina daxil edin
Normal GLA genetik analizi®
Xosxasseli VUS PILP variant
—
variant
Kardiak CMR® Lyso Gb3? Biopsiyasi®
{—— Normal — Naticaler «— Anormal
\ /
AFD ehtimali az AFD diagnozu

@ESc—

a-Gal A, alfa-qalaktozidaza A; AFD, Anderson—Fabry xastsliyi; CMR, kardiak maqnit rezonans
muiayinasi; Gb3,qglobotriacsilseramid; HCM, hipertrofik kardiomiopatiya; LVH, sol medacik hipertorifyasi;
lyso Gb3,qglobotriaosilsfingozin; P/LP, patogen/patogen banzeri; VUS, shamiyyati bilinmayan variant.
*Cadval 8-o bax.

*Genetik analiz miimkiin bdyiik silinmalsrin va ya Sanger metodu ils askar edilmayan surat sayi dayis
ikliyinin dyranilmasini shate etmalidir.

<VUS ve normal (gadin xastelards) va ya asagi a-Gal A aktivliyi olan kisi v ya gadin xastalerin
qiymatlendirilmasinda plazma ve/va ya sidikde Gb3 va ya plazma lizo Gb3 ve onun analoglarinin
artmasinin askar edilmasi alava diagnostik malumat verir, lakin bels xastslorda biomarkerlarin rolu hale
da tasdiq teleb edir.

Asag yerli T1 dayarlari Fabry xastsliyini gliclendirir va ya slibhs yaradir. Normal yerli T1 dayarleri Fabri
xastaliyini istisna etmir, ¢linki onlar nadir hallarda yiingiil LVH olan miialica olunmamis xastelerds
(ssasan gadinlarda) va ya psevdonormalizasiyaya gdrs iralilemis xastalikde miisahida olunur.
Endomiyokardial biopsiyanin aparilmasi tdvsiys olunur, lakin bdyrekler ve deri kimi diger tesirlenmis
organlarda da aparila biler. O, ekspert patologlar terafindan giymatlendirilmali ve hamise lamel cisimleri
va hliceyradaxili daxil olmalari agkar etmak ticlin elektron mikroskopiya tedgiqatlarini shate etmalidir.
Qeyd edak ki, bazi dermanlar elektron mikroskopiyada zebra cisimlarini taqlid edabilen miixtalif
organlarda hiiceyradaxili fosfolipidlerin yigiimasi ile dermana bagli fosfolipidoz yarada biler.
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Cadval 8 Anderson—Fabry xastaliyinin qirmizi bayraglari
Ekstrakardiak qirmizi bayraglar
Nasilds kisiden kisiya 6tiirlilma yoxdur
Renal tutulma (dializ, renal transplantasiya) ve ya qohumlarda LVH
Neyropatik agri
Angiokeratoma
Albuminuriya
Kornea verticillata
Hipohidroz, isti/soyuq va fiziki ylike qarsl dozims{zlik
Qastrointestinal simptomlar (Urakbulanma, qusma, geyri-spesifik garin agrisi,
qgabizlik,ishal)
Esitma itkisi (progressiv va ya ani), tinnitus, vertigo
Kardiak qirmizi bayraglar
EKQ Ganc xastslerds qisa PQ intervali
Yetkin xastalords atrioventrikulyar blokadalar
Bradikardiya
Xronotropik yetarsizlik
LVH
Exokardiografiya Normal sistolik funksiyasi olan LVH
Papilyar azalalerin hipertrofiyasi
Yiingil ve ya orta derace yetmazlik ile M va A qapaq qalinlasmasi
Qlobal uzununa garginliyin azaldilmasi
CMR Bazal-inferolateral gec gadolinium artisi
Asag! yerli T1 (fibrozdan tesirlenan arazilarda"
psevdonormalizasiya"ils ehtiyatli olun)
Yiiksak fokal/global T2

Laborator Yiiksak hassasligli troponin artmasi
NT-proBNP artmasi

CMR, Urak maqnit rezonans miiayinasi; EKQ, elektrokardiografiya; M ve A qapaq, mitral v aortal
qapag; LVH, sol madaciyin hipertrofiyasi;NT-proBNP,N-terminal pro-beyin natriuretik peptid.
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5.7. Amiloidoz
$Sakil 19 Kardiak amiloidoz ligtin skrining.

Sol madacik
divar qalinhgr 212
mm

—

265 yas urak catismazhg:

265 yasda aortal stenoz

Hipotenziv va ya avvallar

{

hipertaenziya varsa normotenziv

Sensor igtirak, avtonom disfunksiya

Periferik polineyropatiya
Proteinuriya
Dari gdysrmasi
Biseps tendonunun yirtiimasi
Bilateral karpal tunel sindromu
Subendokardial/transmural LGE vaya artan EC

Apikal goruma ile azaldilmis uzununa garginlik

Azalan QRS voltaji/kiitls nisbati
EKQ-das psevdo Q dalgasi
AV kegiricilik xastaliyi
ATTR-nin mimkiin aile anamnezi
Troponin saviyyasinin xroniki artmasi

Mieloma ve ya MGUS

@ESsc

ATTR, transtiretin amiloidozu; AV, atrioventrikulyar; EKQ, elektrokardiografiya; ECV, hiiceyradankenar
hacm; LGE,gec gadolinium artisi; MGUS, geyri-miiayyan shamiyyati olan monoklonalqgammopatiya.

Planar va SPECT sintigrafiyasi, monoklonal ziilallarin giymatlendirilmasi,
ardinca zarurat oldugda CMR ve/vaya kardiak/ekstrakardiak biopsiya,
Sakil 20-ds tesvir olundugu kimi dlstindlrlicti slamatleri/simptomlari olan
xastelerde miivafiq diagnoz qoymaga imkan verir.
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$akil 20 Kardiak amiloidozun diagnozu.

SPECT ile 99mTc-
DPD/PYP/HMDP
L ssintigrafiyasi

Kardiak amiloidozu gésteran slamatler ve simptomlar, EKQ, Exo ve ya CMR

L

0

Hematoloji testlor(Serumsuz
ylngdl zencir élgimiive serum va sidik
immunofiksasiyasi)

Sintiq i0 intigrafi 3 { doracesi 0  Ssintigrafiya deracasi|-3
Hematoloji testler . Hematoloji testler Hematoloji testlar +  Hematoloji testler +
J—Jﬁ ¥ ALamiloidoz? ¥
Grade 2-3 Grade | CMR - - O )

ya naticasiz
Histoloji tesdiq Amiloid Histoloji tesdiq Histoloji tesdiq

AFATTR " miloidoz .

Kardiak Kardiak (kardiak/ekstra S (kardiak/ekstra (adaten
amiloidozu TR kardiyak) azdir kardiyak) kardiak)
ehtimal azdir amiloidozu Diagnoz dgtin Diagnoz tigiin alttip icin
Sibha davam

edarss, CMR i

tokrarlanmast, WR'?;?E"“

ardinca isa

biopsiyanin ATTRWYATTR

apariimasini Y
nazardan kegirin

@Esc—

AL, amiloid ylingll zencir; ATTR, transtiretin amiloidozu; ATTRYv, variant transtiretin amiloidozu; ATTRwt,
vahsi tipli transtiretin amiloidozu; CMR, trak maqnit rezonans muayinasi; DPD, 3,3-difosfono-1,2-
propanodikarboksilik tursu; EKQ, elektrokardiografiya; ECHO, exokardiografiya; HMDP, hidroksimetilen

difosfonat; PYP, pirofosfat; TTR, transtiretin.

59



6. Digar tovsiyaler
6.1. Kardiyomiyopatiyali xastelerde masq tovsiyalari

Kardiyomiyopatiya xastalari ticiin masq tovsiyalari
Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya
Biitiin kardiomiopatiyalar

Kardiomiopatiyasi olan bitiin saglam sexslere mintezem

asagi ve ya orta intensivlikde masq etmak tovsiys olunur. <
Kardiomiopatiyasi olan bitlin xastelers masq resepti c
Gcln fardi risk giymatlandirmasi tévsiys olunur.

HKMP

Yiksak intensivlikli mesq ve yarigsmali idman istayan
genotip-misbat/fenotip-manfi fardlards bunu etmak lla c

nazara alinmalidir.

istirahat veya induksiya olunan sol madaciyin ¢ixis yolu
obstruksiyasi ve masq naticasinda yaranan kompleks madacik
aritmiyalari olmayan morfoloji cehatdan yiingil hipertrofik
kardiomiopatiyasi olan asimptomatik asagi riskli® xastalerda
ylksak intensivlikli masq va yarismall idman nazars alina bilar.

Yiksak riskli saxslerda, sol madaciyin ¢ixis yolu
obstruksiyasi va masqle bagli kompleks madacik aritmiyalari

olan sexslarda ylksak intensivlikli masq, o climladan c
yarismali idman tévsiya edilmir.

ARVC

ARVC olan ailslerda genotip-misbat/fenotip-manfi

ferdlerda yilksak intensivlikli masgqdan, o climledan C

yarigmall idmandan gaginmagq nazars alina bilar.

ARVC olan sexslers yarismall idman da daxil olmagla
orta va/vaya ylksak intensivlikli masgler tévsiya edilmir.

©ESC
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Kardiomiopatiyasi olan xastalar liciin masq tovsiyalari ( davami)
Tovsiyaler Sinif  Seviyya
DCM va NDLVC

Orta va yiiksak intensivlikli masq, gen misbat va fenotip
manfi olan (LMNA vaTMEM43-ds patogen variantlar istisna

olmagla) bunu etmayas calisan sexslerds nazars alinmalidir. lla c

Yiksak intensivlikli masq ve yarismali idman, masqle bagli
kompleks aritmiyalarin olmadigi halda sol madacik atim
fraksiyasi 2%50 olan, asimptomatik ve optimal mialice
edilmis secilmis saxslar grupunda nazars alina bilar.

Iib Cc

Masqle bagli kompleks aritmiyalarin olmadigi halda, sol
madacik atim fraksiyasi %40-49 olan asimptomatik ve
optimal tibbi miialica alan saxslerds orta intensivlikli magq
nazars alina biler.

IIb C

Yarismali idman da daxil olmagla yiiksak intensivlikli masq
simptomatik sexslards, sol ventrikul atim fraksiyasi %40
olanlarda, masqgs bagl aritmiyalarda ve ya LMNA va ya
TMEMA43' patogen variantlarinda tévsiys edilmir.

ARVC, aritmogen sag madaciyin kardiomiopatiyasi; DCM, dilate kardiyomiyopatiya; HKMP,
hipertrofik kardiyomiyopatiya; LMNA, lamin kondisioner; NDLVC, dilate olmayan sol madaciyin
kardiomiopatiyasi; TMEM43, transmembran protein 43.

*HKMP-da risklarin giymatlendirilmasi ti¢lin telimatlarin 7.1.5-ci bdlmasina baxin.

6.2. Reproduksiya va hamilalik

Kardiyomiyopatiyali xastalerda reproduktiv problemlar ligiin tévsiyalar

Tovsiyalar Sinif  Seviyys
dUST-iin ana riski tesnifatindan istifads edan biitiin qadinlara
hamilalikdan avval risklarin giymatlandirilmasi ve maslehat verilmasi

tévsiya olunur.
Tahllkasiz va effektiv kontrasepsiya ile badli maslehatlar, hamilslik -
C

C

yasina ¢atmis bitlin gadinlara v onlarin partnyorlarina tovsiya
olunur.
Hamilslikden avval bitiin kisiler va qadinlar dglin xastaliyin irsi -

riski ile bagl maslahatlogsmalar tévsiys olunur. c

©ESC

©ESC

61



Kardiyomiyopatiyali xastalarda reproduktiv problemlar liciin tovsiyalar
(davami)

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyya
Keysariyys smaliyyati G¢lin gésterisi olan, agir tirak
catismazhigi (EF <30% ve ya NYHA III-IV sinif) v ya agir ¢ixis
youl trakti obstruksiyasi olan ve ya dogus zamani oral

antikoaqulyantlar gebul edan gadinlar istisna olmagla, &
kardiomiopatiyasi olan gadinlarin aksariyyatinds vaginal dogus

tovsiya olunur.

Darmanin hamilslikdan avval tahlikasizliyi baximindan

diqqatle nazardan kegiriimasi ve hamilslik zamani C

d6zimllltydns uygun olaraq tanzimlanmasi tévsiys olunur.

AF olan xastelera hamilalik marhalasina uygun olaraq AMGH c
vaya VKA ils terapevtik antikoaqulyasiya tovsiys olunur.

Hamilalik dévriinds kardiomiopatiyalari olan gadinlarda, délin
bdyiimasi ve yeni dogulmus kérpanin vaziyysti yaxindan

izlonilmakla ve faydalari risklardan ¢ox olarsa,beta- lta c
blokatorlarin davam etdirimasi nazara alinmalidir.
Peripartum kardiomiopatiyasi olan xastalarda genetik la c

maslahat va testler nazara alinmalidir.

AF, atrial fibrilasiya; EF, atim fraksiyasi; AMGH, agad molekulyar gakili heparin; dUST,deyisdirilmis
Umumdiinya SahiyyaTaskilati; NYHA, New-York Urak Assosiasiyasi; VKA, vitamin K antaqonisti.

6.3. Non-kardiak carrahiyys t¢ln tévsiysler
Kardiyomiyopatiyali xastalarda non-kardiyak carrahiyya Ugtin tovsiyalar

Tovsiyaler Sinif ~ Saviyye

Carrahiyys emsaliyyata gedan kardiomiopatiyasi olan bitiin c
xastelara amaliyyat zamani EKQ monitoringi tdvsiys olunur.

Kardiomiopatiyasi olan va orta ve ya yliksak riskli NKC
planlasdirilan bilinan va ya siibhali UG xastslarine bu yaxinlarda
olmadigqda, sol madacik funksiyasinin exokardiografiya ile (HKMP|
xastalerinde LVOTO giymatlendiriimasi) ve NT-proBNP/BNP
saviyyalarinin dl¢lilmasi ile yeniden giymatlendirilma tévsiye
olunur.
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Kardiyomiyopatiyali xastalarda non-kardiyak carrahiyya Ugtin tovsiyalar
(davami)

Tovsiyaler Sinif ~ Seaviyys

Yiksak riskli genotiplar, aritmik ve ya ursk ¢atismazliginin
agirlagsmalari ile slagali faktorlari olan va ya ciddi LVOT

osbtruksiyasi olan xastalerin elektiv NKC getmazdan avval Cc
alava ixtisaslagdiriimis tedgigatlar Giclin kardiomiopatiya

bdlmasina géndarilmasi tdvsiys olunur.

Birinci deraca qohumunda kardiomiopatiya askar edilen

65 yasdan asag| xsstelards simptomlara baxmadan NKC - C

dan 6nca EKQ ve TTE icra edilmasi tévsiys olunur.

EKQ, elektrokardioqrafiya; HKMP, hipertrofik kardiomiyopatiya; UG,irek gatismaziigi; LV, sol medacik;
LVOTO, sol madacik ¢ixis yolu trakti obstruksiyasi; NKC, non-kardiyak carrahiyya; NT-proBNP, N-
terminal pro-beyin natriuretik peptid; TTE, transtorasik exokardiografiya.

7.Kardiyomiyopatiya ile yagsamagq: xastaler liciin maslahat
Kardiomiyopatiyasi olan insanlarin sksariyyati normal ve mahsuldar hayat
srdr, lakin az bir hissasi shamiyyatli simptomlarla qarsilasir va xastalikle
alagali agirlagma riski altindadir. Xastealer, gohumlar ve baxicilarla
miizakira edilmali olan asas masalslera idman, pshriz ve alkoqol istifadssi,
sigaretgekma, reproduksiya ve cinsi faaliyyat, tehsil va maktab, pese
masalaleri, sigorta ve sirlicllik daxildir. Mivafig oldugda (masalen,
hamilelik barads dUstinarkan) xasteler diger mitexassis xidmatlerina
go6ndarilmalidir.

8. Kardiyomiyopatiyalarda komorbid hallar va lirek-damar
risk faktorlari
Kardiomiyopatiyali xastslarda lrak-damar risk faktorlarinin idars edilmasi
tctin tovsiya
Tovsiyalar Sinif  Seaviyya

Risk faktorlari ve musayist olunan xastaliklarin miisyyan
edilmasi ve idare edilmasi kardiomiopatiya xastslarinin
mualicasinin tarkib hissasi kimi tévsiya olunur.

C
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