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Torif vo Epidemiologiya

Aritmogen Kardiomiopatiya (AKM), adeten sag madaciyin, bazan isa sol madaciyin miokardinin epikarddan endokarda dogru piy ve lifli (fibroz) toxuma ile

avazlenmasi ila xarakterize olunan, madacik aritmiyasi ve xususila genc xastalards gafil kardiak (Urak mangali) 6lum ils alaqgali olan irsi bir Urek azalasi
xostaliyidir.

AKM-nin texmini yayllmasi cografi farglare goére dayisir. Umumi populyasiyadaki yayiima tezliyi 1:5000 oldugu halda, italiya ve Almaniya kimi bazi Avropa
Olkalarinda bu gostarici 1:1000-a gadar yuksale biler.

Qafil kardiak 6lum ¢ox vaxt ilk alamat ola bildiyindan, aksar populyasiyalarda xastaliyin yayllma daracasi oldugundan daha az texmin edilir. Xastaliyin
genis yayildigi bolgalerds bu patologiya genc idmangilar arasindaki gafil drek 6lumu hallarinin esas sababidir.

Ehtimal ki, hormonal farglerle bagli olaraq xastaliys Kigilorde daha tez-tez rast galinir ve adatan ortalama baslangic yasi hayatin 2—4-cu onilliklarina (20—40
yas araligina) tesaduf edir. Xastalik kisilorde agkar edildikda prognozu daha agirdir.
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Niya artiq ARVC yox, ACM deyirik?
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Diagnostik meyarlarin takamull va xastaliyin tekca sag madacik xastaliyi olmadiginin anlasiimasi ile terminologiya dayismisdir:

ARVC — AKM
Toakca sag madacik deyil

Task Force Criteria Revised Criteria Padua Criteria \. J
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Terminologiyanin tekamulu

Ik bagda xiisusile sag madacik zedsloanmasine ve badxassali (malign) madacik aritmiyalarina diggast yetiran "aritmogen sag madacik
kardiomiopatiyasi" olaraq adlandiriimasina yol agan klinik paradigmanin bu gader mahdud olmadigi; gizli (concealed) ve ya subklinik
fenotiplarin, hatta biventrikulyar (har iki madaciyin) ve ya sol madacik zadalanmasinin Ustunluk taskil etdiyi tiplerin oldugunun ortaya gixmasi ila
asagidaki terminler istifada edilmisdir:

« "aritmogen sol madacik kardiomiopatiyasi (ASoVKM)"
* "sol ve/va ya sag dominant kardiomiopatiya"

« "aritmogen dilate kardiomiopatiya"

* ve an son olaraq "aritmogen kardiomiopatiya (AKM)"
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Displaziya ucbucagi

Triangle of
dysplasia

0"
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Xostaliyin patognomonik (xarakterik) xtususiyyatlari alt divarda, apeksds va sag
madacik infundibulum nahiyssinda tasvir edildiyi t¢ln bu U¢ nahiysa "displaziya
ucbucag!" olaraq adlandiriimisdir.

Sag madacik zedalenmasi askar olan xastelarde sag madacik mansali, yani His

dastesinin sol ayaqciginin blokadasi morfologiyasinda madacik aritmiyalari misyyan
edilir.

EKG-de V1-V3-da T daldasinin neqativliyi ve sag prekordial aparmalarda S
daldasinin genislanmasi (terminal aktivasiya lengimasi) yer alir.
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Epsilon dalgasi

Epsilon dalgasi, QRS kompleksi ile T dalgasi arasinda goriinan va
miokardial yag toxumasi daxilinda canli galan toxumalarin aktivliyini aks
etdiran xarakterik bir EKG tapintisidir.

Sag prekordial aparmalarda sag madacik, sol aparmalarda isa sol R avi va .',‘/ va:l
madacik zaedalanmasina igare edan bu dalga, diagnostik goruntulema e s R R RN asr e T RS SREULITRAIN.
usullarinin taqibi tgun kritik shamiyyate malikdir.
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Histopatologiya

Aritmogen Sag Madacik Kardiomiopatiyasinin differensial histopatoloji
xususiyyati sag madaciyin miokard hiceyralarinin itirilmasi va bu hidceyralarin
yerini piy toxumasinin ve ya piy-fibroz toxumanin avez etmasidir.

Nekrozlagsmis miositlari musayist edan (asasan T-limfositlarden ibaret)
regional iltihabi infiltrasiya ocaglarinin askarlanmasi naticesinda, patoloji

prosesin immun-vasitali bir mexanizmls inkisaf eda bilacayi ehtimal
olunmusdur.
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Patogenez va morfologiya

Yag va fibréz capiq toxumasi sag madaciyin epikardindan baslayaraq endokarda
dogru irslilayir, bu ise sag madaciyin sarbast divarinin nazilmasina ve anevrizmatik
dilatasiyasina (genislanmasina) sabab olur. Tutulma segmentar, daginiq ve ya parcga-
parca ola biler.

Sol madacik tutulmasi hallarin yaridan goxunda musahida edilir va tipik olaraq
subepikardiumda ve ya orta miokardda yerlasir; bu, cox vaxt posterolateral (arxa-yan)
nahiys ile mahdudlasir, lakin sirkumferensial (dairavi) paylanma da gdsters biler.

Coper (septum) az sayda hallarda zadslenir ve zadalendiyi teqdirde, adaten gepaerin
sag terafi tasirlonir. Yag infiltrasiyasinin agkar edilmasi daqiq bir diagnoz qoymagq tgln
kifayat deyil, onun olmamasi ise diagnozu istisna etmir.
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Mutant desmosomal proteinlar tarafinden hliceyre alagalerinin mexaniki va/ve ya
funksional olaraq neca pozuldugu ve kardiomiosit 6limina, ardinca iss fibroz ve piy
toxumasi ile evezlenmasina nece sabab oldugu hale de deqiq malum deyil. Anormal
hiceyrs adheziyasi (bitismasi) ile yanagi, anormal hiiceyradaxili signal yollari da (Wnt
ve Hippo/YAP) apoptoz, adipogenez va fibrogenez ile slagalendirilmisdir.

Takca hiiceyra adheziya molekullarinin deyil, hamginin ion kanallarinin da yeniden
formalagsmasinin (remodellagsmasinin) pozulmus mexaniki ve anormal elektrik
birlesmani (coupling) meydana gatirdiyi, bununla da aritmiyalara meylliliyi artirdigr irali
surtlmusdar.
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Simptomlar
Xostaliyin ilk marhalasinda olan bir xesta aritmiya ile muracist eda biler. Tangnafaslik, pretibial dem (incik simuyl 6nl 6dem) kimi slamatler daha az
Xususile nazeragarpan madacik disfunksiyasi olmadidi halda bir xaestada sixligla xastaliyin iralilemis marhalslarinds va ya sol madacik dominantli /
madacik aritmiyasi askar edilirse, AKM mutleq agila galmalidir. biventrikulyar tutulmal tiplerinde bas verir.
on tez-tez rast galinan muracist slamatlari sixligla Grekddyinmsa, Xastoliyin en muhum xUsusiyyatlerindan biri de progressiviesan (iralilayan)
basgicallanma va sinkopedir (bayilmadir). olmasidir. Bu sebabden zamanla xastelards farqgli simptomlar ortaya ¢ixa biler.

Fiziki garginlikle alagali olmayan vae istirahat etmakle kegmayan atipik dos
gafasi agrisi diger bir muracist formasidir. Mexanizm balli deyil, xastaliyin
aritmik va ya "isti" marhalasindaki iltihabla (inflamasiya ila) alagali ola bilar; bu
xostalerda koronar arteriya xastaliyini istisna etmak lazim gala bilar.
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Exokardioqrafiya

Aritmogen kardiomiopatiyada exoda asasan iki sey axtarilir:
1. Sag madaciyin béyimasi — RVOT diametrlarinin artmasi; bazal diametrin >41 mm olmasi
2. Sag madaciyin funksiyasinin zsiflomasi — FAC <40%; TAPSE <17 mm; RV free wall strainin pislesmasi; 3D RV EF <40%

Bunlar ARVC subhasi olan xastads ilk diggat yetirilon parametrlar sirasindadir.

Tablo 26. Aritmojenik kardiyomyopati siphesi olan veya kesinlegmis hastalarda énerilen kantitatif standart ve ileri
ekokardiyografik parametreler (ilgili kesim noktalariyla birlikte)

Parametre Asagidaki durumlarda anormal
PUE SavCY (mm)* =229
Indekslenmis PUE SaVCY (mm/m?)* 216

PKE SaVCY (mm)* >32
Indekslenmig PKE SavCY (mmy?)* =218

SaV bazal gap (mm) >4

SaV fraksiyonel alan degisikligi (%) <40
TAPSE (mm) <17

SaV serbest duvannin longitudinal straini (%) - %23 den disik
SaV mekanik dispersiyonu (Zirve straine kadar gegen srenin standart sapmass) (ms) > 25-30°

3B EKO SaVEF (%) <40

SaoV global longitudinal strain (%) ~9%18 den digik
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Exokardiografiya — tapintilar

Sag madacik geniglanib, atim fraksiyasi va strain dayarlari azalib,
sag ventrikul divarlari arasinda mexaniki dispersiya ise artib.
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® PADUA meyarlari (2020)

0’0

2020-ci ilde beynalxalq ekspert konsensusu olaraq yayimlanan ve Padua meyarlari (kriterileri) kimi de taninan AKM-in sol madacik
zadalanmasini do shata edacak sakilde yeni meyarlar taqdim edilmisdir, lakin genis regionlarda aparilan tedgiqatlarla bu meyarlarin
etibarhligi hala sinaqgdan kegirilmamisdir.

Bu konsensusda xastalik alave olaraq u¢ fenotipa ayrilmisdir.

0 osas yenilik

» Sol madacik zadslenmasi ds ilk defs diagnostik meyarlara daxil edilmigdir.
» Toxuma xarakteristikasi igun kardiak MR (KMR) tapintilari meyarlara slave olunmusdur.
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AKM fenotiplori

Fenotipik dominant-sag variant Biventrikulyar (iki madacikli) Dominant-sol variant

Klassik AKM fenotipi; dominant sag variant Aritmogen sol madacik

madacik zaedaloenmasi ile xarakterizo Hem sag madacik, ham da sol kardiomiopatiyasi olaraq da

olunur, sol madacik zaedalanmasi madacik zadslanmisdir. adlandirilir; sol madacik zedaleanmasi

yoxdur. ile xarakterize olunur, sag madacik

zadealanmasi yoxdur.
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Padua diagnostik meyarlari

Yena bu konsensusda diagnostik meyarlar alti kateqoriyaya bolunmusdur:
« morfo-funksional madacik anomaliyalari

 struktur madacik anomaliyalari

+ elektrokardiografik depolarizasiya dayisikliklori

* repolarizasiya dayisikliklori

« madacik aritmiyalari

« ailovi / genetik faktorlar
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Kardiak MR (KMR) ile toxuma xarakteristikasi

2020 Padua meyarlarinin diger bir yeniliyi, toxuma xarakteristikasi u¢un kardiak maqgnit rezonans (KMR) tapintilarini meyarlara daxil
etmasidir.

Qadoliniumlu KMR ile aparilan toxuma xarakteristikasinda askarlanan har iki madacik miokardinin piy-fibroz toxumasi ile avezlanmasi
endomiokardial biopsiya (EMB) ile yuksak uygunlug gostarmisdir ve gadoliniumun sag madacik, sol madacik ve ya har ikisindaki
paylanmasi sayssinda AKM-in ferqli fenotipik variantlarinin miayyan edilmasi mumkun ola bilmakdadir.
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Diagnostik meyarlar cadvali

Kateqoriya

I. Struktura
(Exo/MRT)

Il. Toxuma (MRT-
LGE)

lll. Repolyarizasiya

IV. Depolyarizasiya

V. Aritmiya

(Holter)

VI. Genetika / Aila

B sag Madacik (RV) Kriterilari

MAJOR: Regional
akineziya/anomaliya + RV
geniglanmasi

MAJOR: RV divarinda
transmural/regional LGE

MAJOR: V1-V3 aparmalarinda manfi
T dalgas!

MINOR: Epsilon dalgasi ve ya TAD 2
55 ms

MAJOR: LBBB formali MT / sutkada
>500 VES

MAJOR: Ailade ACM diagnozu va ya
genetik mutasiva

Azarbaycan
Kardiologiya
Coamiyyati

B sol Madacik (LV) Kriterilari

MINOR: Qlobal va ya regional LV
disfunksiyasi

MAJOR: LV sarbast

divar/arakesmada subepikardial LGE

MINOR: V4-Vé aparmalarinda menfi
T dalgas!

MINOR: Btraf aparmalarda asagl
QRS garginliyi

MINOR: RBBB formali MT / sutkada
>500 VES

MAJOR: Ailada ACM diagnozu va ya
aenetik mutasiva
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Diaqnostik algoritm

2020 Utust fterl (nm i) gbre aritmojenik tanisi igin kategori I den (yani marfo-fonksiyonal
mmuﬂldm)vqnl‘ﬁn!y-nim mmbnﬂhm‘mm-bﬁ in largd tidir. Olass, sinirda veyn
asin kisler aritmoj ti ks igin, hem sad hem de sol iiclile ait = W yonel ve/veya yapisal
kritere ek olarak kalan ylnj 1pd.lnl ol tutulumuna ait olabille.
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Diagnoz kateqgoriyalari

o @ Qati Diagnoz (Definite): 2 Major; ve ya 1 Major + 2 Minor; va ya 4 Minor kriteriya
fargli kateqoriyalardan yerina yetirildikds qoyulur.

e (  Serhad/Ehtimal Olunan (Borderline): 1 Major + 1 Minor; ve ya 3 Minor kriteriya
oldugda.

o @ Mumkiin Diagnoz (Possible): 1 Major; va ya 2 Minor kriteriya oldugda.
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Diferensial diagnostika

AKM siubhasi olan pasiyentlerin diferensial diagnostikasi asagdidaki patologiyalarla aparilir:

miokardit, sarkoidoz, sag madacik infarkti, dilatasion kardiomiopatiya, Saqas (Chagas) xastaliyi, perikardial ageneziya, pulmonar hipertenziya;

haddindan artig hacm ylklanmasi ile miUsayiet olunan anadangalma Urak qusurlari — Ebsteyn (Ebstein) anomaliyasi, qulagciqglararasi geparin
defekti va agciyar venalarinin anomaliyasi.

Diferensial diagnozda nazera alinmali digar bir patologiya ise idiopatik sag madaciyin ¢ixis traktinin ventrikulyar aritmiyasidir.
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idmancilar

Yuksak daraceda masq etmis idmancilarda, fiziki yUklenmaya gargi yaranan fizioloji adaptasiya da differensial diagnostikada mutlaq

nazara alinmalidir. Sag madaciyin dilatasiyasi, EKQ anomaliyalari va aritmiyalar — fiziki garginlik zamani artan hemodinamik yuklenmanin
tezahurudur.

Bunun aksina olaraq, global sag madaciyin sistolik disfunksiyasi ve/va ya diskineziyasi, eloca da anevrizmanin moévcudlugu AKM lehina
olan daha spesifik tapintilardir.

Fizioloji adaptasiya (idmanci iirayi) AKM lehina spesifik tapintilar

» Sag madaciyin simmetrik dilatasiyasi * Qlobal SM sistolik disfunksiyasi
+ EKQ-de adaptiv dayisikliklar » Diskineziya
* Yuklenma zamani yaranan aritmiyalar * Anevrizmanin movcudlugu
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Biomarkerlor

C-reaktiv protein, qaraciyer funksional testlari, NT-proBNP va ya BNP, boyrak funksional 2020-ci ilde Bariani ve hamkarlari xastaliyin "isti fazasini" (hot phase) teyin etmigler. Bu
testlori va troponin saviyyssi, AKM ilkin diagnozu qoyulmus har bir pasiyentde aparilmasi faza daha gox usaglarda ve genclerde muisahide olunur. Dés qafesinds agri ile xarakterize
tovsiya olunan laborator muayinslerdandir. olunan kaskin xastelik fazasinda miokardial nekroz fermentlerinin ifrazi va EKQ

dayisiklikleri geyda alinir; bu mearhalays sabab olan patogenetik mexanizm geyri-
muayyandir. Bununla bels, iltihabi prosesin ndvbati toxuma nekrozu tglin tatiklayici faktor
ola bilacayi ve fibro-piy toxumasi ile avezlenmaeni induksiya etdiyi giiman edilir.

Dos gafesinda agri, bazal 12 daracsli EKQ-de dinamik ST-T dalgasi dayisiklikleri va intakt
(normal) koronar arteriyalar fonunda troponin ylksakliyi de tez-tez geydas alinir ki, bu da
miokardit ve ya kaskin miokard infarkti ile differensial diagnostika teleb edir.

Miokarditi teglid edan bu klinik manzerads, ailede AKM anamnezi mitlaq arasdiriimali ve
differensial diagnostikada genetik testden istifade edilmalidir.
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Endomiokardial biopsiya

Avropa Kardioloji Camiyyatinin (ESC) 2023-cu il Kardiomiopatiyalar Uzre Klinik Rahbarliyi, xUsusile xastaliyin sporadik formasi agkar

edilmig pasiyentlorin idare olunmasi zamani miokardit ve sarkoidozun istisna edilmasi gun ehtiyac yarandigda EMB-ya muracist oluna
bilacayini geyd edir.

EMB, qgeyri-invaziv giymatloendirmanin yetarsiz qaldigi sec¢ilmis pasiyent qrupunda diagnostik shamiyyat kesb eds bilar. Elektroanatomik
voltaj xeritalemasinin baladgiliyi ila icra olunan EMB, xususile KMR tapintilari spesifik olmayan pasiyentlarde nazardan kegirila bilar.

a EMB na vaxt nazardan kegirilir?

* Qeyri-invaziv giymatlendirma yetarsiz oldugda
» Miokardit ve sarkoidozun istisna edilmasi teleb olundugda
+ KMR tapintilari geyri-spesifik olan sporadik formalarda
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Genetik analiz

Aritmogen kardiomiopatiya an gox desmosomal zulallari kodlayan genlerdaki mutasiyalarla slagslandirilir. ©n ¢ox rast galinen genlera PKP2, DSP, DSG2, DSC2
voe JUP daxildir.

» Genetik analiz diagnozun tesdiglanmasina, xastaliyin fenotipinin muayyanlasdiriimasina va aile Uzvlerinin skriningina imkan verir.

» Xususile sol dominant aritmogen kardiomiopatiyada DSP, FLNC, DES, LMNA va PLN mutasiyalari daha ¢ox migahida olunur ve yuksak aritmiya riski ilo
alagalandirila biler.

» Patogen va ya ehtimal olunan patogen mutasiyanin askarlanmasi Padua kriteriyalarinda diagnostik deyara malikdir ve fenotipik dayisiklikloer yaranmamis aila
uzvlerinin erkan muayyan edilmasina komak edir.

AKM-da genetik test yalniz xestaya diagnoz goymagq ugun deyil, galecakda xastelana bilacek ails Gzvlarini muayyan etmak Ugln da aparilir.
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Biventrikulyar ve sol dominant variantlar

Biventrikulyar ve sol dominant variantlar klassik AKM-dan farglenir. Ventrikulyar miokarddaki patoloji dayisikliklar yalniz sag madacikle
mahdudlasmayib, eyni zamanda ve ya bazan ustunluk taskil edacek deracade sol madaciyi de ahate edir.

Aparilan bir autopsiya arasdirmasinda, AKM ila alagali gefil kardial 6lum diagnozu qoyulmus pasiyentlarin boyuk aksariyystinda sol
madacik zaedalenmasi izlenilmig ve hallarin demak olar ki, besda birinds yegana patoloji tapinti kimi muayyan edilmisdir. Bu saebabdan sol
madacik zadalanmasinin vaxtinda agkarlanmasi boyuk klinik ahamiyyat kasb edir.

>50% =~1/5 +

hallarda sol madacik halda sol madacik yegana erkan askarlama klinik
tutulmasi1 musahida olunur patoloji tapintidir ahamiyyat dasiyir
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¢ Sol AKM-nin fenotipik xususiyyaetlori

1. EKQ-ds inferolateral aparmalarda T dalgasinin neqativliyi (ll, Ill, aVF valve ya V4-V6);
Otraflar aparmalarda asagi QRS voltaji (< 0.5 mV);

Sol madacik mansgali olmasini aks etdiren sad ayaqciq blokadasi (SDB) morfologiyali ventrikulyar aritmiyalar;

0D

"Hipokinetik, geyri-dilatasion va fibrotik sol madacik" il uzlasan morfo-funksional gérintilema meyarlari: yani yungul daracali sistolik disfunksiya nimayis etdiren,
dilatasiyasi olmayan (ve ya ¢ox yungul olan) ve genis sahada subepikardial/midmiokardial (geyri-isemik mansali) LGE geyda alinan sol madacik manzarasi.
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Strain exokardioqgrafiyasi

» Speckle-tracking strain exokardiografiyasi sol madaciyin global ve regional
funksiyasinin giymatlandiriimasinds ylksak hassasliq nimayis etdirir va aritmogen
kardiomiopatiyanin erkean marhalalerinin agkarlanmasina imkan verir.

« Taqdim olunan xastada sol madaciyin apikal va lateral seqmentlarinda longitudinal
strain azalmasi musahide olunur ki, bu da sol madacik tutulmasini ve miokardin
subklinik disfunksiyasini gdsterir.

» Exokardiografik dayisikliklor EKQ-da inferior va lateral derivasiyalarda T dalgasi
inversiyasi ile uzlasaraq sol dominant aritmogen kardiomiopatiya fenotipini
dastaklayir.

» Bu tapintilar struktur dayisiklikler tam formalagsmadan avval miokard zedslanmasinin
muayyan edilmasinda strain exokardiografiyasinin mahidm rolunu vurgulayir.

Sekil 90. Aritmojenik kardiyomiyopatili bir olgunun sol
ventrikil tutulumuna isaret eden apikal -4 bosluk sol ventrikiil
strain ekokardiyografi goriintilemesi.
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Bull-eye strain xaritasi

Bull-eye strain xaritasi sol madacik segmentlari Uzre regional miokard
deformasiya gostaricilarinin vizual giymatlandiriimasina imkan verir.

* Apikal ve lateral segmentlards longitudinal strain deyerlarinin azalmasi
regional miokard disfunksiyasini aks etdirir.

» Regional strain pozgunluglarinin geyri-homogen paylanmasi fibrofatty
miokard zadalenmasini va erkan struktur-remodelasiya prosesini
dusundurar.

* Bull-eye analizi subklinik sol madacik tutulmasinin musyyan edilmasinda
muhum diagnostik ustunluk tamin edir.

Sekil 91. Ayni hastanin bull-eye goriiniimi gosterilmistir.
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T dalgasi inversiyasi (EKQ)

EKQ-da inferior (Il, 1ll, aVF) ve lateral (I, aVL, V5-V6) derivasiyalarda T dalgasi
inversiyasl musahida olunur ki, bu da sol madacik miokardinin repolarizasiya
pozgunlugunu aks etdirir.

« Inferior ve lateral derivasiyalarda T dalgasi neqativliyi sol dominant ve ya
biventrikulyar tutulmanin an xarakterik elektrokardiografik slamatlerinden hesab

DN PR TR e p— olunur.
‘ v " » Bu dayisiklikler exokardiografiyada askarlanan regional strain pozdunluglari ile
s e o N e uygunluq teskil edir.
* Repolarizasiya anomaliyalari aritmogen substratin gostaricisi olmagla ventrikulyar
R T R T ) oy i ' i ‘ aritmiya ve qafil Grek 6lUmu riskinin giymatlandiriimasinde muhim shamiyyat
. VmeBion s Vi B, G g daslyir.
Wotiim LRI vt
s (...——n",.—w——‘v Jrre | et ‘,—~’-—‘-',.--——‘—' {m—— :.—---‘~., —~——
Seddl 92. Ayra hastann EKG'sinde sol ventrikid tutul igarat eden inferiyor ve Lateral derlvasyontan da igeren T dalga negatiftigi

Izlenmektedir.



ICD — mutlag/an glicli %6sta_riglar
Sekundar profilaktika?lCD gostarisdir, agar xastada:

* reanimasiya olunmus ani kardiyak 6lim
e *davamli VT,* VF,
e * hemodinamik geyri-stabil VT olubsa.

*  Bu qrupda ICD hayatqoruyucu mualicadir.
e 2025 ICD appropriate-use sanadinda da davamli VT/VF va SCD sonrasi hallar sekundar profilaktika tG¢lin asas gostaris kimi verilir.

* 2. Birincili profilaktika — ytksak riskli AKMICD dusunuliir / tovsiys olunur, agar xastada bir ne¢a risk faktoru varsa:

*  *jzahsiz sinkop, xususila aritmik mansa slibhasi varsa;

«  *NSVT;* yiksak PVC yiki;*

* sag madacik disfunksiyasi;*

*  sol madacik tutulmasi va LGE;*

* EFazalmasi;*

* ailada ganc yasda SCD;*

* yuksak-risk genotip: xtisusilea DSP, FLNC, TMEMA43, PLN, LMNA;*

» kisi cinsi, ganc yas, idman/aktivlik fonunda aritmiyalar.

* 3. EF asasl yanasmaAKM-da EF tak garar meyari deyil, amma vacibdir:* LVEF £35% va simptomatik Grak ¢catismazligi varsa — ICD ciddi sakilda
distnulur.*

* LV tutulmasi + LGE + NSVT/sinkop/genetik risk varsa,

* EF 35%-dan yuxari olsa bela ICD miizakira oluna bilar
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0"

Kateter Ablasiyasi: Aritmiyani mualica edirik, xastaliyi yox

Niya ACM-da VT yaranir? ACM-da ablasiya naticalari

+ Fibroz ve fibroyag dayigsikliklari naticasinda « Ik prosedurdan sonra texminan 60-80% VT azadligi alds olunur.

* Normal ve zadaloenmis miokard arasinda kegiriciliyin langidiyi » Lakin uzunmuddatli residivler tez-tez rast galinir — bu sababdan
sahalar yaranir tokrar ablasiya lazim ola bilar.

* Re-entry dovraleri formalasir

60-80%
Y Fibroz / fibroyag »  Kegiriciliyin longimesi Re-entry dévrasi > \A
doyisiklik e Y

ilk prosedurdan sonra
VT azadhgi
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Ablasiyanin magsadi

Ablasiya na edir?

v VT yukunU azaldir

v/ ICD soklarini azaldir

v Hayat keyfiyyatini yaxsilasdirir

X Qafil 6lim riskini tam aradan galdirmir

X ICD-ni avaz etmir

Azarbaycan  12-13 [YUN 2026
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Q’Q

Na vaxt ablasiya dusuntlir? (Class | gostarislar)
» Takrarlayan monomorf VT
+ Antiaritmik mualiceya baxmayaraq davam edan VT

» Tez-tez ICD soklari

» Electrical storm — tacili ablasiya gosterisi ola biler
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Yeni KMP tovsiyalarinda na var? (2023)

Yas, cinsiyyat (kisi cinsinin riski daha yuksakdir), son alti ay arzinde bayilma, neqativ T dalgasi olan aparma sayi, 24 saatliq ventrikulyar ekstrasistollarin sayi,
geyri-davamli ventrikulyar taxikardiya (QDVT) anamnezi vo SMAF (sag madaciyin atim fraksiyasi — KMR ila dlgulan) gostericileri bu risk kalkulyatorunda yer
aldigi halda, sol madacik zadalenmasi ile bagl har hansi bir deyisan (meyar) bura daxil edilmamisdir.

ESC 2023 Klinik Rahbearliyi ayrica bir tdvsiya ila, ylksak riskli AKM pasiyentlarinds, risk kalkulyatorunun naticasindan asili olmayaraq, birincili profilaktika
magsadils IKD (implantasiya edils bilon kardioverter-defibrilyator) implantasiyasini tévsiys etmisdir.

Bu yuksak risk grupuna aritmik sinkope va geyri-davamli ventrikulyar aritmiyalari olanlar, SMAF < 40%, LMAF (sol madaciyin atim fraksiyasi) < 45% olan
pasiyentlar vo EFC zamani dayanigli monomorf ventrikulyar taxikardiya induksiya olunan saxsler daxildir.

Risk kalkulyatorunun gostaricilari:

< Kisi cinsi ) < Sinkope (6 ay) ) < Negativ T dalgasi sayi ) < 24 saat VES sayi ) (QDVTanamnezi)
(SMAF (KMR))
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Taqib (Follow-up)

AKM pasiyentlarinda xastaliyin progressiyasini taqib etmak ve hayati tahdid edan
ventrikulyar aritmiya riskini yenidan giymaetloendirmak maqgsadile kardial
gorintilems Usullarinin miayyen intervallarla (miintezem olaraq) takrarlanmasi
zoruridir.

iIKD implantasiya olunmus pasiyentlorde iirek catismazligi simptomlari yarandiqda
exokardiografiyanin (ExoKQ) tekrarlanmasi tévsiya edilir. KMR ile giymatlendiriima
mutleq deyildir, lakin MR-uyumlu (MR-conditional) cihaz implantasiya edilibsae,
aks-gdstaris da hesab olunmur.

Azarbaycan  12-13 [YUN 2026
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iIKD implantasiya olunmamis AKM pasiyentloerinde xestsliyin progressiyasi lehine
har hansi simptom ve ya EKQ dayisikliyi geyds alinarsa, exokardiografiya derhal
toekrarlanmalidir; asemptomatik ve yeni EKQ tapintisi izlenilmadikda iss ilde bir
dafe exokardiografik giymatlendirma kifayatdir.

KMR ilkin diagnoz goyulduqda ve ya xastalik subhasi oldugda mutlaq icra
edilmalidir. Simptom ve ya EKQ deyigikliyi halinda KMR tekrarlanmali, pasiyent
asemptomatik seyr etdikde ise har 3-5 ildan bir yenidan apariimaldir.




O-ci URSK GATISMAZUIGINDA @ @@ Azrbayean 1213 [YUN 2026
g s . ‘ Kardiologiya

YENILIKLER KONQRESI Comiyyati FAIRMONT HOTEL - FLAME TOWERS, BAKI

Sarhad AKM va gohumlarin taqibi
Sarhad (borderline) AKM tapintilari olan 10 yasindan bdyuk pasiyentler 40 yasina Hec bir struktur xastalik tapintisi olmayan gohumlarin 10 yasindan etibaren
¢atana gader har il, 40 yasindan sonra ise haer iki ilden bir exokardiografiya dinamik tegiba alinmasi ve 40 yasina ¢atana gader har 1-2 ildan bir, 40 yasindan
(ExoKQ) ile giymatlendiriimalidir. ilkin giymatlandirma zamani KMR ds miitlaq icra sonra ise har 3-5 ildaen bir exokardiografiya ile giymatlendiriimasi kifayatdir.
olunmalidir. Eynila, bu saxslarda patoloji EKQ tapintilari ve ya simptom meydana ¢ixmadigi
EKQ dayisikliyi ve ya har hansi simptom yarandigda KMR darhal tekrarlanmali, muddaetca ilkin giymatlendirma zamani KMR edilmali, 40 yasina qadar har 1-2
asemptomatik galdiglari teqdirde ise 40 yasina qader har 1-2 ilden bir KMR ilden bir, 40 yasindan sonra ise har 3-5 ildan bir KMR takrarlanmasi tovsiya
tekrarlanmalidir. Qirx yagindan sonra (yeni simptom ve ya EKQ dayisikliyi olunur.

olmadigda) KMR-nin har 3-5 ilden bir tekrarlanmasi kifayetdir.
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Yekunda...

Aritmogen kardiomiopatiyanin an boytik tohliikaesi onun qafil 6liimls taqdim

olunmasi, an boyiik fiirsoti ise erkan askarlanmasidir. Bu xastoaliyi na qador tez
tanisaq, bir o goadar ¢cox hayati xilas eda bilarik.
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Q‘Q

ARITMOGEN KARDIOMIOPATIYA (ACM)
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