
Prof. Dr. Servet ALTAY
Trakya Üniversitesi Tıp Fakültesi Kardiyoloji AD

Editor in Chief Balkan Medical Journal
TKD Hipertansiyon Yönetim Kurulu



 Gözlenen miyokard anormalliğine neden 
olacak kadar koroner arter hastalığı , 
hipertansiyon, kapak hastalığı ve konjenital
kalp hastalığının yokluğunda, kalp kasının 
yapısal ve işlevsel olarak anormal olduğu bir 
miyokard bozukluğu' olarak tanımlanır.



 Kardiyomiyopatileri kapsayan ilk uluslararası 
kılavuz

 Yeni fenotipik tanımlama
 Başvurudan tedaviye KMP yönetimi
 KMP ailelerine klinik-genetik tarama
 Pediatrik dönemden erişkinliğe KMP 

aşamalarına odaklanma
 SCD risk değerlendirme
 HCM tedavisinde yeni öneriler
 Multidispliner yaklaşım



 Tanımlama ilk tanıdaki 
dominant kardiyak 
fenotipe göre

 Morfolojik ve fonksiyonel 
karakteristiklere 
odaklanma

 Kanalopatileri KMP olarak 
kabul etmek için yeterli 
kanıt yok

 Sol ventriküler
Nonkompaction

 Takotsubo Sendromu



 Hipertrofik KMP

 Dilate KMP

 Nondilate Sol Ventriküler
KMP

 Aritmojenik Sağ Ventrikül
KMP

 Restiriktif KMP





 Titin gene truncating variants
(TTNtv)  alkolik kmp yatkınlık

 TTNtv kansere bağlı toksisiteye
yatkınlık

 PPKMP’de (%15) TTNtv, DSP , FLNC 
ve BAG3 

 LVH ve HCM’lerin %0.9’da FABRY

 ATTTR-CA, Aort stenozunda %8, 
LVH+HFPEF %12, karpal tünel %7

 Akut miyokarditte desmozomal
protein gen varyantları yüksek













 Yetişkinler: Yüklenme koşullarıyla 
açıklanamayan herhangi bir segmentte
LV duvar kalınlığının ≥15 mm veya 
13-14 mm+ genetik,aile öyküsü, EKG 
bulgusu

 Çocuklar: HCM LV duvar kalınlığının 
ortalamadan 2 standart sapma daha 
büyük olması  (z-puanı >2)

 Akrabalar: Erişkin birinci derece 
akrabalarında LV duvar kalınlığının 
≥13 mm 

 Çocukta z-skorlarının <2 olması 
durumunda ilişkili morfolojik veya EKG 
anormalliklerinin varlığı şüphe 
uyandırmalıdır ancak tek başına HCM 
için tanısal değildir.





 Hastaların %65'inde LGE 
mevcuttur

 Hipertrofi alanlarında 
yamalı orta duvar 
paterninde

 Ön ve arka RV giriş 
noktalarında

 Hipertrofiye olmayan 
segmentlerde olağan değil

 Tam kat LGE'nin eşlik ettiği 
hastalığın ileri evreleri













LGE>%15
LVEF <%50



 Anormal yükleme koşulları 
veya KAH ile açıklanamayan 
LV dilatasyonu ve sistolik
disfonksiyon

 Erkeklerde LVED >58 mm 
ve kadınlarda >52 mm

 LVEDV indeksinin 
erkeklerde ≥75 mL/m2 ve 
kadınlarda ≥62 mL/m2 
olması 

 LVEF <%50 



 Miyokardiyal ödem
 Fibrosis
 Karakterizasyon (demir,amiloid)
 Keskin Koroner Sendrom dışlanması
 Etyolojiyi belirleme
❖ Miyokardit >>>>subepikardiyal
❖ Sarkoidoz >>>yama şeklinde 
❖ Distrofinopatiler >>> inferolateral
❖ LMNA taşıyıcılarında>>> septal orta duvar 
❖ DSP ve FLNC varyant >>> halka benzeri



 DCM hastalarının %40’ı

 Kemoterapiye bağlı, alkolik veya peripartum
DCM%10-15

 Madrid DCM Genotype Score

 Ailesel olmayanlarda %20 

 LMNA, EMD, DES mutasyonu erken aritmi

 FLNC, DES, DSP, PLN, LMNA, TMEM43, RMB20 
SCD riski, aile MR taraması









 Global veya bölgesel duvar hareketi 
anormallikleri olsun veya olmasın;

 LV dilatasyonu yokluğunda iskemik olmayan 
LV skarlaşması veya yağ infiltrasyonu

 Skarlaşma olmaksızın izole global LV 
hipokinezisi (LVEF<50) ile tanımlanır. 

 Anormal yükleme koşulları (hipertansiyon, 
kapak hastalığı) veya KAH olmaması







 RV miyokatında progresif fibro-fatty değişim

 LV tutulum olabilir 

 Baskın LV hastalığı aynı aile

 20-40 yaş, erkek

 LBBB morfolojinde VE/VT

 V1-V3 T insersiyonu, düşük voltaj

 RV genişleme
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Aritmik Senkop
NSVT,
RVEF <40,
LVEF<45
EPS de Sustained VT
2019 ARVC risk calculator



 Normal veya azalmış diyastolik hacimler
 Normal veya azalmış sistolik hacimler 
 Normal ventriküler duvar kalınlığının 

varlığında 
 Kısıtlayıcı LV ve/veya RV patofizyolojisi
 Sıklıkla biatrial genişlemeyle prezente
 İleri aşamada venrikül dilate olabilir
 Hypertrophic’ or ‘dilated cardiomyopathy with 

restrictive physiology’
 Endokardiyal patoloji





 En kötü prognozlu KMP
 Restriktif fizyolojiden ayırmak için multimodal

görüntüleme
 Nöromuskuler sistem, metabolik

bozukluklardan ayrım
 Çocuklarda tanı-takipte kataterizasyon
 Spesifik tanıları dışlamak için 

endomiyokardiyal bx (Iıa)
 Seonder korumada ICD
 Çocuklarda miyokard iskemisi ve senkop

varsa ICD(IIb)



 Anderson–Fabry disease

 RASopathies

 Friedreich ataxia

 Glycogen storage disorders







Atrial Fibrilasyon







 Düşünülenden daha yaygındır

 İsimlendirmede başvuru sırasındaki baskın 
fenotip

 Fenotip için multimodal görüntüleme

 Multidisipliner yaklaşım

 Genetik testler kullanılmalı

 KMR, karakterizasyon, progresyon,risk
değerlendirme

 ATTR amiloidozda kemik sintigrafisi



TEŞEKKÜRLER…


