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OZET

Aritmojenik sag ventrikiil displazisi (ARVD) sebebi tam olarak bilinmeyen baslica sag
ventrikiilii etkileyen kardiyomiyopati durumudur. Semptomlar ortalama 30 yas civarinda ortaya
¢cikmakla birlikte erken adolesan yas grubunda ve sporcularda belirgin olmak {izere ani
oliimlerden sorumludur (%20-22), ayrica sol dal blogunun eslik ettigi ventrikiiler tasikardi ile

seyreden bir hastalik olmasi nedeniyle erken tan1 ve tedavisi ¢ok onemlidir.

ARVD'de sag ventrikiilde belirgin olmak tizere sag ventrikiil miyokardiyumundaki yag
ve fibroz dokunun infiltrasyonuna sekonder yapisal ve fonksiyonel bozukluklar ile karakterize
hastaliktir. ARVD ‘de fibréz-yag doku replasmani siklikla sag ventrikiil anterolateral veya
septumun serbest duvarinda olmaktadir, sol ventrikiil tutulumu nadirdir. Fonksiyonel olarak

tutulan alanda akinetik veya diskinetik duvar hareketleri izlenir.

ARVD tanisinda klinikte mindr ve major tani kriterleri kullanilmaktadir. ARVD 'de
kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG) ile intramiyokardiyal yag infiltrasyonu,
miyokardiyal infilamasyon ve fibrozis, duvar kalinhk artis1 ve incelmesi, bolgesel ve global

fonksiyonlarda bozukluk saptanabilen bulgular arasindadir.

Bu ¢alismada, 23 (18 Erkek, 5 Kadin; yas ortalamasi 38.2 SD: + 13) ARVD kesin tanili
hastanin retrospektif olarak kardiyak MRG bulgulan degerlendirilmistir. Elde edilen sonuglar
sirastyla  end-diyastolik fazda sag ventrikiil dilatasyonu (42 mm< %78.2) ve sag atrium
dilatasyonu (41 mm< %78.2) olup bunu takiben miyokardda yag infiltrasyonu (%74), sol
ventrikiil dilatasyonu (42 mm< %74), Cine MRG incelemede paradoks hareket ve duvar hareket
bozukluklarn (%43.5), miyokard kontraksiyonunda azlama (%30.4), post-kontrast fibrozis lehine
tutulum (%21.7), RVOT dilatasyonu (%21.7), trabekiilasyon artis1 (%17.4) ve eslik eden diger

anomaliler (trikiispit kapak yetersizligi: %4.3 ve ebstain anomalisi: %4.3) seklinde bulunmustur.



Miyokard i¢inde adipoz doku varligt T1 agirlikli incelemede yiiksek sinyal intesnsitesi
seklinde olup en sik sag ventrikiil serbest duvar1 diizeyinde goriiliir. Ancak genel kural olarak
miyokardiyal yag infiltrasyonu, sag ventrikiil ve atrium dilatasyonu, diskinetik degisiklikler ve
Post-kontrast goriintillerde fibrozis ARVD lehine klinik bulgularla korele olarak
degerlendirilmelidir. Sag ventrikiil global fonksiyonlari ve bolgesel duvar hareket bozukluklan
Cine gorintiiler ile degerlendirilebilir. ARVD hastalarinda sag ventrikiil yaninda daha nadir
olmakla birlikte sol ventrikiil de tutulabilir. Bu nedenle sol ventrikiilin de yag infiltrasyonu
yoniinden dikkatli bir sekilde incelenmesi gerekmektedir. Ayrica ventrikiiler non-compaction ve
ebstain anomalisi gibi anomaliler de eslik edebilen durumlar olmasi nedeniyle kardiyak MRG

tetkikinde ARVD tanist alan hastalar ek anomaliler yoniinden degerlendirilmelidir.
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ABSTRACT

Arritmogenic right ventricle displasia (ARVD) is one of the cardiomyopathy condition
which mainly involves the right ventricle. Its etiology has not been completely understood.
Although the avarage age of symptoms is about 30 yearsold, it is responsible for the sudden
death in early adolecents and athletic people with the rate of %20-22. Also it may associated
with left ventricle bundle block which may accompanied with ventricular tachycardia, so

because of this reason its early diagnosis and treatment is most of value.

Due to infiltration of fibrofatty tissue in the right ventricle myocardium, it is
characterized with structural and functional abnormalities. The fibrofatty replacement in ARVD

is mostly involves the right ventricle and the anterolateral part or the septum. Involvement of the

left ventricle is a rare condition.

There are major and minor criteria for the clinical diagnosis of ARVD. Also Cardiac
magnetic Resonans Imaging (CMR) can play an essential role for the detection of findings in
ARVD including intramyocardial fatty replacement, myocardial inflamation and fibrosis, wall

thickening and thinning.

In this findings of cardiac MR Imaging was evaluated on 23 (18 male, 5 female; mean
age 38.2 SD: + 13) ARVD patient retrospectively. Results was observed as followings: right
ventricular dilatation in end-diastolic phase (42 mm< %78.2), right atrial dilatation
(41 mm< %78.2), myocardial fatty replacement (%74), left ventricular dilatation
(42 mm< %74), ventricle wall motion disorders on Cine MRI (%43.5), decrease in myocardial
contractions (%30.4), post-contrast enhancement due to fibrosis (%21.7), RVOT dilatation
(%21.7), trabeculation (%17.4) and other accompanied anomalies (tricuspit insuficiency: %4.3

and ebstain anomaly: %4.3).
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Intramyocardial fatty tissue is a high signal intesity on T1 weighted imaging, is mostly
seen in right ventricule wall. As a general rule myocardial fatty replacement, right ventricle and
artial dilatation, diskinetic changes or motion disorders and postcontract enhacement due to
fibrosis should be evaluated with corolation of ARVD clinical findings. Right ventricle global
functions and regional wall motion disorders can be assessed by Cine MR imaging. Left
ventricule involvement in ARVD patients is a rare condition. Thus, myocardial fatty infiltration
of the left ventricle should be carefully evaluated. On other hand ventricular non-compaction and
ebstain anomaly may accompany ARVD, therefore in cardiac MRI of ARVD patients should be

aware of presence of such these anomalies.
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BOLUM I
GIiRiS

Aritmojenik sag ventrikiil displazisi (ARVD) sebebi tam olarak bilinmeyen baghca sag
ventrikiilii etkileyen kardiyomiyopati durumudur. Ozellikle geng yaslarda ve sporcu hastalan
etkileyen, birlikte sol dal blogunun eslik ettigi venrikiiler tasikardi ile seyreden bir hastaliktir.
Miyokard duvari hareket bozukluklan, EKG depolarizasyon- repolarizasyon degisiklikleri, gizli
anevrizmatik dilatasyon gibi yapisal anomaliler ve sag ventrikiil yag infiltrasyonlari bulgular
arasindadir (1-5). Erken adolesanlarda ve atletlerde belirgin olmak fizere ani 6liimlerin sebebi
(%20-22) olmasi nedeniyle erken tam ve tedavisi biiyiik 6énem arz etmektedir (6). ARVD
tamisinda McKenna ve arkadaglarinin 1994 yilinda ARVD Task Force Report galigmalarinda
klinik olarak genetik, elektrokardiyografik, patofizyolojik ve histopatolojik parametrelerini
iceren mindr ve major faktdrlere dayali simiflandirma kullanilmaktadir (7) . Buna gore iki major,
bir major bir mindr veya dort mindr kriterin olmasi ARVD tamsinda yeterlidir. Goriintiileme
yontemi olarak konvansiyonel anjiografi, ekokardiyografi, radyoniiklid anjiografi, bilgisayarh

tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme kullanilabilir (8).

MRG ventrikiiler anatomi ve hacmi hakkinda ii¢ boyutlu degerlendirmeyi saglar ve

mitkemmel uzaysal ¢oziintirliigi, sinirsiz goriintii alaninin (FOV) olmas1t MRG ‘yi sag ventrikiil

degerlendirmesinde vazgegilmez yontem kilmaktadir (9-14).

MR gériintii degerlendirmesi: ARVD tansinda MRG miyokardiyal yag / fibro-yagl
doku replasmamm gostermektedir (10). Birgok galigmada ARVD’de T1 agirhkh gériintiillemede
sag ventrikill miyokardiumundaki yag dokusunda ait karakteristik yiiksek sinyal intensitesi
bildirilmistir (1,6,16-18). Bu yagh infiltrasyon yaghlardaki normal kalplerin %350’sinden
¢ogunda goriilebilir (19,20).

Sag ventrikil hastalifinda ilk belirtisi sag ventrikiil ¢iks1 tagikardisi olanlarda MRG
tamsal degerini gosteren birgok ¢alisma bildirilmistir. Globits (18) ve Carlson (21) sag ventrikiil

¢ikis tagikarsidinin sag ventrikiil lokal yapisal ve duvar hareket anomalisi ile iliskili oldugunu ve



MRG ile saptanabilen bu anomaliklerin ekokardiyografi ile siklikla tespit edilemeyecegini
gostermislerdir.

MRG‘de sistolik ve diastolik fonksiyonlar degerlendirilmekte olup sag ventrikiiler
diastolik disfonksiyonun varligi hastalifin erken dénem bulgularindan olabilir (hatta sistolik

fonksiyonlar korunsa bile) (14,22)

MRG kriterleri: (8)

T1 agirhkli goriintiilemede sag ventrikiil miyokardiumunda yiiksek sinyal intensitesinde
yagl infiltrasyon

e Fibro-yagh replasmana sekonder sag ventrikiil miyokardiyumunda difiiz incelme

e Sag ventrikiil ve sag ventrikiiler ve atrial ¢ikis diizeyinde anevrizma

o Sap ventrikiil ve sag ventrikiiler ¢ikis diizeyinde dilatasyon

e Bolgesel kontraksiyon anomalileri

Caligmamizda, ARVD ontanist ile MRG yapilan hastalar retrospektif olarak
degerlendirildi. Klinik olarak ARVD tamisi alan olgularda MRG’de tanimlanan bulgular
incelenerek ARVD tanisinda MRG bulgular ve tanisal degeri ortaya konuldu.



Tablol: ARVD Tam Kriterleri (8)

ARVD Tam Kriterleri

Faktor

Major Kriter

Minér Kriter

Global veya bolgesel

disfonksiyon, yapisal degisim

RV ciddi dlatasyonu, azalmig
RV ejeksiyon fraksiyonu, RV
segmental dilatasyonu, lokalize
RV  anevrizmasi  (diyastolik
bulging ile seyreden akinenik

veya diskenitik alan)

RV hafif dilatasyonu veya
azalmis ejeksiyon fraksiyonu,
RV hafif segmental dilatasyonu,

bolgesel RV hipokinezisi

Doku karakterizasyonu

Endokardiyal biyopside

miyokardiyumda fibro-yagh

doku replasmam

Repolarizasyon anomalisi,

Ters T dalgas: (V2-V3)

Depolarizasyon ~ veya ileti | Epsilon dalgasi veya V1-V3’te | Geg potansiyeller
anomalileri uzamig QRS kompleksi
(>110ms)
Aritmiler Sol dal blogu ile VT , Sik VES
Aile hikayesi Nekrobiyopsi veya cerrahi ile | Stipheli ARVD’ye bagh ani
teyit edilen ailevi hastalik prematiir 5liim Sykiisii,
Not: RV: Sag vetrikiil, VES: Ventrikiiler ekstrasisto!, VT: Ventrikiiler Tagikardi




BOLUM 1T

GENEL BIiLGILER

2.1. KALBIN ANATOMISI

Kalp toraks boslugunda orta mediastinumda lokalize bir organdir. Fascies diafragmatica
(inferior), Fascies sternocostalis (anterior), facsies pulmonalis dexter ve sisnister olmak lizere
dort ylizii; Margo dexter (sag atrium), margo superior (sol atrium), Margo sinister ve margo
inferior olarak dort kenari; en distan en ige dogru Pericarium, myocardium ve endocardium

olarak ii¢ tabakas1 bulunmaktadir (23) (Sekil 1).

Myocardium: [stem dis1 ¢alisan ¢izgili kaslardan olusan tabaka olup sempatik sinirler
tarafindan inerve edilir. Kas liflerinin yonii spiral ve sirkiiler seklindedir. Bu kas lifleri atrial,

ventrikiiler ve iletim sistemine ait olmak tizere {ige aynhr:

1. Atrial kas lifleni: ylizeyel ve derin tabakalar seklindedir. Yiizeyel tabakadaki lifler
heriki atriumu sararken derin tabaka lifleri heriki atriumu ayn ayn sarar.
2. Ventrikiiler kas lifleri: apeks diizeyinde vortex cordis ‘i olusturur

3. iletim sistemine ait lifler: dzellegmis kas lifleridir.



'

Sekil 1: Posteriolateral duvan disseke sol
ventrikiil.

1) epikardiyal yagh doku 2) miyokard
3) endokard 4) perikardiyal yansima

5) anterior ve posterior papiller kaslar

- 6) corda tendinea 7) koroner siniis

Kalbin dis yiiziinde atriumlar1 ve ventrikiilleri birbirinden ayiran sulcus coronarius
bulunmakta olup 6n boliimiinde kalan kisim fascies sternocostalis’te, arka kisimdaki boéliimii
fascies diafragmatica’da bulunur. Her iki ventrikiilii birbirinden ayiran kalbin on tarafinda sulcus
interventricularis anterior, kalbin arka yiiziinde sulcus interventricularis posterior bulunmaktadir.

Sulcus coronarius ve interventricular sulcuslarda kalbin kendi vaskiiler yapilari yer alir (23).

2.1.1.Kalp Bosluklar: :

e Sag atrium: kalbin sag-On-alt kismini olusturur. Posteriorsuperior duvarina v.cava
superior agilir, bu diizeyde kapak bulunmaz. Arka duvarin alt kismina v.cava inferior ve
bununda medialine sinus coronarius agilir. Onde perikardium ve plevra araciligiyla
akcigerlerin mediastinal yiizleri ile, lateralde hilum pulmonis ile; arka-sol tarafta sol
atrium, arka-sagda v.pulmonalis dextra’lar ile , medialde asendan aorta ve truncus
pulmonalis ile komsuluk yapar. Sag atrium i¢ yiiziinde v.cava superior ve inferiorun
agildin yerde crista terminalis ve bu olugsumun igerisinde kalp iletim sisteminin baslangi¢

yeri olan sinuatrial nod bulunmaktadir. Crista terminalisin 6niindeki atrium duvarinda



musculi pectinati bulunmaktadir. Heriki atrium septum interatriale ile birbirinden ayrilir.
Bu septumun alt yarisinda fossa ovalis bulunur.

e Sol atrium: kalp tabaninin biiyiik boliimiinii olusturur. Sol atriuma pulmoner venler drene
olmaktadir. Sol atrium ile sol ventrikiil arasinda bicuspis mitral kapak bulunmaktadir.

e Sag ventrikiil: Sag ventrikiil ile sag atrium arasinda Trikiispit kapak, sag ventrikiil ile
trunkus pulmonalis arasinda da ostium trunci pulmonalis ve pulmoner kapak bulunur.
Kanin gegisi bu valvler aracilifiyla gergeklesmektedir. Septum interventrikiilare pars
memranacea ve pars muscularis olarak iki kisimdan olugmaktadir. Sag ventrikiiliin arka
duvarinin iist kisminda, ostium atrioventriculare dextrum ile ostium trunci pulmonalis
arasinda crista supraventricularis denilen kabarcik yer almakta olup kanin sag ventrikiile
girig - ¢ikigimi kontrol eder. Ventrikiil duvarinin i¢ yiiziinde papiller kaslar bulunmaktadir.
Papiller kaslardan tricuspit kapak serbest kenarina uzanan chordae tendineae denen fibroz
bantlar bulunmaktadir. Ventrikiiliin septal duvarindan 6n duvarina giden kismen modifiye
trabecula carnea olan trabecula septomarginalis bulunur, igerisinde kalbin iletim
sisteminin bir pargasi olan fasciculus atrioventriculare’in crus dextrumun dallan seyreder.

e Sol ventrikiil : duvar kalinh@: saga gore daha kalin olup transvers kesitte daire seklinde
goriiliir.ventrikiil duvarinin i¢ yiiziinde trabecula carnea bulunur. Ostium aorta ‘daki aort
kapagi aracihigyla kan sol atriumu terk eder. Valvula aorta valvulalarnin iist kisimlarinda
birer siniis bulunur, sag ve sol siniislerden kalbi besleyen a.coronaria dextra ve

a.coronaria sinistra gikar.

2.1.2. Kalbin Arterleri:

Arteria Coronaria dextra, bulbus aortae’min sag siniis aortae’sindan baslar. Truncus
pulmonalis ve sag atrium arasindan sulcus coronarius’a girer ve asagiya dogru devam ederek
arka tarafa gecer. iki dala aynlr, bir dali sol koroner arterin Circumflex dali ile anastamoz
yapar, diger dali ise sulcus interventricularis posterior igerisinde seyreder ve ramus

interventricularis posterior adini alir (23) (Sekil 2).



Sag koroner arter dallari:
e Atrioventrikiiler dal
e Konal arter
e Sinatrial nod arteri
e Atrial dallar
e Sag marginal dal
e Atrial intermedius dal
e Posterior interventrikiiler dal
e interventrikiiler septal dal
e Atrioventrikiiler nod dah

e Sag posteriolateral dal

Sol koroner arter: sag koroner arterden daha biiyiiktiir. Bulbus aorta’min sol siiniis
aorta’dan baslar. Truncus pulmonalis ‘in hemen arkasindan, sol aurikulanin &niinden sola dogru
ilerler, ramus interventricularis anterior ve ramus circumflexus olmak iizere iki ana dala ayrilir.
Ramus interventricularis anterior sulcus interventricularis anterior igerisinde seyrederek apekse
kadar ilerleyerek arkaya gegerek sag koroner arter interventrikiiler posterior dali ile anastamoz
yapar. Ramus circumflexus ise solda sulcus coronarius ‘un igerisinde arkaya dolanir ve sag

koroner arterin bir dah ile anastamoz yapar ($ekil 2).

Sol koroner arterin dallari:

e Anterior interventrikularis dah ¢ Sol marginal dal

e Konal arter dah e Atrial intermedius dal

e Lateral dal e Sol posterior ventrikiil dal
e interventrikiiler septal dallar e Sinatrial nod dah

e Sirkumfleks dal e Atrioventrikular nod dah
e Atrial anastomotik dallar e Atrial dallar

e Atrioventrikiiler dallar



Sekil 2: Kalbin arterleri. [A] Sag koroner arter ve dallar : 1) sinatrial nod arteri 2) Sag koroner arter 3) Sag marjinal
dal 4) Posterior desendan arter 5) Sag posteriorlateral dallar 6) Konal arter. [B] Sol koronerl arter ve dallari: 1) Sol
ana koroner arter 2) Sirkumfleks arter 3) Sol koroner arter 4) Diagonal dallar 5) Sol marjinal dal.

2.1.3. Kalbin Venleri: kalbin vendz drenajinin 2/3 ‘i kalbin venleri ile saglanir. Bu
venlerin tagidig1 vendz kan kalbin alt yiiziindeki sulcus coronaiusun igindeki sinus coronarius’a
ve buradan da sag atrium'a drene olur. 1/3 drenaj kalbin biitiin bogluklarina dogrudan vv.cordis
minimae ile saglanir. Vv.ventriculi dextri anteriores ve v.marginalis dextra dogrudan sag

atrium'a agilir.

Sulcus interventricularis anterior igerisinde v. interventricularis anterior yer alir, bunun
devami olan v. Coronaria sisnitra sulcus coronarius igerisinde arkaya dolanarak
sinus coronarius ‘a agilir. V.cardiaca parva sag koroner arter dali olan ramus marginalis dexter
ile kalbin inferiorunda seyreder ve sulcus coronarius ‘a girdikten sonra v.coronaria dexter adini

alarak sinus coronarius’a agilir (23).



Kalbin venleri:

V. interventricularis anterior

V. Cardiaca parva

e V. Coronaria sinister

V. Ventriculi dextri anterior(es)

e Sinus cononarius e Vy. Atriales dextrae

e V. Obliqua atrii sinistri e Vv.atriales sinistrae

e V. Ventriculi sinistri posterior(es) e Vv.atrioventriculares
e V. interventricularis posterior e Vv.cardiacae minimae
e V. Marginalis dextra e Vv.ventriculares

e V. Coronaria dextra

2.1.4. Kalbin iletim sistemi: Kalbin inervasyonu otonom sinir sitemi tarafindan
saglanmaktadir. Kalbin uyar1 merkezi nodus sinatrialis (SA nodule, Keith-Flack nodiilii)’tir.
Normalde kalbin dakikadaki atim hizi 60-90 civarindadir. Kiigiik ¢ocuklarda 90-140 ve
yashlarda ise 70-80°dir. SA nodiiliinden baslayan impuls atriumlarin normal kas lifleri
vasitasiyla septum interatrialenin iginde ve sinus coronarius’un agildig yerin hemen iizerinde
bulunan nodus atrioventricularis ‘e (AV nodule, Ashoff-Tawara nodiilii) ulasir. Gelen impuls
buradan fasciculus atrioventricularis (His hiizmesi) ile ventrikiillere iletilir. Bu fasciculus,
septum interventriculare’nin membrandz pargasimin arkasindan gegerek crus dextrum ve
crus sinistrum dallarina ayrnlarak endocardiumun altinda seyrederler ve en sonunda purkinje
lifleri adim alir. Sag ventrikiile ait trabecula septomarginalis igerisinden ileti sisteminin crus

dextrum’u geger.
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Sekil 3: Kalp iletim sistemi.

? ! ¥ : 43¢ 1) Sinatrial nod, 2) AV nod, 3) Atrioventricular bundle,
‘ ’ 4) Sag dal, 5) Purkinje lifleri

N

L,
K

2.1.5. Kalbin inervasyonu: Sempatik ve parasempatik sinir sisteminden gelen lifler
saglar. Bu sinirlerin ¢ogu hem afferent hemde efferent lifler igerir. Sempatik afferentler kalpten

agn duyusunu tagir, parasempatik afferentler ise genellikle bazi refleksler ile ilgilidir.

Kalbin sempatikleri: kalbe truncus sympathicus’un belirli yerlerinden sinirler gelir.
e Ganglion cervicale superius — n.cardiacus cervicale superior
e Ganglion cervicale medium — n.cardiacus cervicalis medius
e Ganglion servicothoracicum (stellatum) — n. cardicacus cervicalis inferior

e Ganglia thoracica 1-4 : rami cardiac thoracici

Kalbin parasempatikleri :
e Rami cardiaci cervicales superiors
e Rami cardiaci cervicales inferiores

e Rami cardiaci thoracici
Bu sinirler parasempatik presinaptik efferent lifler ve afferent lifler igerir. Parasempatik

efferent lifler kalbin duvarindaki ganglion hiicreleri ile sinaps yapar, bu hiicrelerden postsinaptik

lifler baglar (23).
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Kalbe giden biitiin sinirler plexus cardiacus ‘u olusturur. 1-4 rami cardiac thoracici ile
seyreden afferent lifler kalpten agr duyusunu tagir. Kalp patolojilerinde ortaya ¢ikan agnlar
medulla spinalis’in 1-4 torakal segmentlerine gider. Bu aym segmentler tarafindan inerve edilen

diger bolgelerde de agn duyusunun ortaya ¢ikmasina yol agar (vuran agn) (23).

2.1.6. Kalbin Kesitsel Anatomisi

Miyokard segmentleri Amerikan Kalp Birligi (American Heart Association) tarafindan
anormal tutulum veya duvar hareket bozukluklarina gore 17 segmentte kategorize edilmistir.

Bunlar ii¢ major koroner arterlerin dagilimina goére siniflandirilmgtir.

&7 2
Y 'O

RCA

LCx

17 segment modeli:

1. Anterior - bazal 10. Mid inferior

2. Anteroseptal - bazal 11. Mid inferolateral
3. Inferoseptal - bazal 12. Mid anterolateral
4. inferior - bazal 13. Apikal anterior
5. Inferolateral - bazal 14. Apikal septal

6. Anterolateral - bazal 15. Apikal inferior
7. Mid anterior 16. Apikal lateral
8. Mid anteroseptal 17. Apeks

9. Midinferoseptal
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2.2. DOLASIM FiZYOLOJiSi

Dolagim sistemi gérevleri agisindan birbirinden farkl dort kisimda incelenebilir:
1- Kam pompalayan organ (Kalp)
2- Kam dolagtiran ve dokulara dagitan damarlar (4rterler ve arterioller )
3- Hiicrelerde gida, gaz ve artiklarin alig veriginin yapildig1 kisimlar ( Kapillerler )

4- Gida artiklarim (Katabolizma iiriinleri) ve O, 'sini verip CO, 'yi almig kanin toplanip tekrar

kalbe gotiiriildiigii damarlar (Veniiller ve Venalar)

2.2.1. Kalp
Erigkinde 250-350 gr. agirhginda i¢i bos bir organdir. Kalp duvan ii¢ tabakadan

yapilmistir, bunlar igten diga dogru asagidaki gibi siralanmgtir:
- Endocardium
- Myocardium

- Epicardium

2.2.2. Biiyiik ve Kiiciik Dolagim
Sol ventrikiilden kanin aortaya gegmesi ve bunun biitiin viicut kapillerlerine kadar

dagilmasi, sonra kanlarin venalarda toplanarak Vena Cava superior ve Vena Cava inferior ile

sag atrium'a gelmesine Biiyiik dolagim veya Sistemik dolasim denir (Sekil 4).
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Pulmoner Arter Pulmaner Ven

Sunerior vena cava

Inferior vena cava

Aorta

Mezenterik Arter

Partal ven

Renal Arter

Sekil 4: Kan dolagim gemasi

Sag ventrikiilde CO, yiiklii kanin Art. Pulmonalis ile akcigerlere gitmesi kapillerlerde
dolagtiktan sonra V. Pulmonalisler ile O, yikli olarak  Sol atrium'a gelmesine de
Kiigiik dolasim veya Akciger dolagimi denir (Sekil 4) (24).

2.2.3. Kalp Kapaklan

Kalbin atriumlari ile ventrikiilleri arasinda birer agikliklar birer kapak ile kapanmistir.
Bu kapaklar iiggen seklinde bag dokusundan yapilmis pargalardan olusur. Sag atrium ile sag
ventrikiil arasinda valvula tricuspitalis mevcut olup ii¢ adet iicgen bigiminde pargadan
yaptlmigtir. Sol atrium ile sol ventrikiil arasindaki kapaga valvula bicuspidalis veya mitral

kapag denir. iki adet iiggen bigimindeki par¢adan yapilmistir (Sekil 5).
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B
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i
D :
Sekil 5: Kalp Kapaklari. A- Pulmonar semilunar kapak, B- Aortik semilunar kapak, C- Arteria Coronaria, D-
Mitral kapak, E- Trikiispit kapak.
Kapaklardaki pargalarin  kenarlarina  kuvvetli kordonlar tutunur, bunlara

Chordae tendineae denir. Bu kordonlarin diger ucu uzun kiigiik kaslara tutunur, bu kaslara da
musculus papillaris denir. Papiller kaslar kalp duvarina tutunurlar. Diyastolde atriumlardan kan
ventrikiillere geger. Ventrikiiller kasildigi zaman papiller kaslarda beraber kasilir ve sag, sol
atriventrikiiler kapaklar kapanir. Chordae tendineaelarin gerilmesi ile kapaklarin atriuma dogru
gitmeleri dnlenir, ventririkiiller igindeki kanda atriumlara geri dénemez Ventrikiillerin kasilmasi

ile iglerindeki kan sagda Art. Pulmonalis, solda aorta igine geger.

2.2.4. Vaskiiler Yapilar
a) Kan Damarlan

Kalbin sag ve sol ventrikiillerinden ¢ikan damarlar viicudun en bilyiik arterleridir. Sag
ventrikiilden Art. Pulmonalis g¢ikar ve bu O, 'sini kaybetmis, CO, yiiklii kani akcigerlere gétiirir.
Sol ventrikiilden Aorta ¢ikar. Her iki arterin ventrikiilden ¢iktifn deliklerde kapaklar vardir.
Bunlar yarim aya benzediginden Vavula semilunalis isimlerini alirlar. Pulmoner arterdekine
Valvula semilunalis pulmonalis, aortadakine de Valvula semilunaris aortica ismi verilir.
Ventrikiiller kasilinca bu kapaklardan gegerek Aorta ve Arteria pulmonalis'e girer. Ventrikiiller

gevseyince seminular kapaklar kapanir ve kanin ventrikiillere geri dsnmesi 6nlenir.
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Aorta kalpten ¢iktiktan sonra viicudun her tarafina yayilan dallar verir. Arterler kalpten
uzaklastikga kiigiiliir ve 0.2 mm oluncaya kadar bu dallanma devam eder, bu kiigiik captaki
arterlere arteriol ismi verilir. Arteriollerden de mikroskopik kapiller denen daha kiigiik
damarlar ¢ikar . Kapillerler birleserek en kiigiik toplar damar (Vewriil), bunlarda birbirleri ile
birleserek daha biiyiik toplar damar (Vena) yaparlar. Biitin veniiller iki biiyiik vena'ya dokiiliir.
Bas ve iist taraftakiler Vena Cava superior, alt taraftakiler V. Cava inferior'a agihirlar. Bu iki
bilyik ven sag atrium'a drene olurlar. Buradan sag ventrikiile gegen kan temizlenmek

(O; lenmek) tizere Art. Pulmonalis ile akcigerlere gider (24).

b) Arter ve Arterioller
Arterlerin duvari, yaninda bulundugu venadan daha kuvvetli ve daha elastikdir, ¢linkii
arterlerin icinde bulunan kan basinci venadakinden ¢ok yiiksektir. Bityiik arterlerin duvarinda

arterlerin beslenmesi igin " Vasa vasorum" ismi verilen kii¢iik damarlar vardir.
Arter duvarlar {i¢ tabakadan olusur:

|- Tunica interna (endothelium)

2- Tunica media,

3- Tunica externa

ic tabakada elastik bir zar lizerine yerlesmis tek sira skuaméz tipte bir epitel hiicre

tabakas1 vardir. Direnci azaltir ve pthtilasmayi dnler.

Tunica media arterin asil aktive tabakasidir. Burada ¢ogu sirkiiler tipte olan kas lifleri ve

sart elastik lifler vardir.

Dis tabaka daha ziyade beyaz fibroz dokudan yapilmigtir, damara gerilme direncini bu

tabaka verir.



Arterlerin  bir kismu kanin sevk edilmesine yarar. Arteria pulmonalis, Aorta,
Art. Subclavia bu tip arterlere omektir. Bunlarin ¢apt genistir, duvarlann nisbeten incedir.
Tunica media’larinda daha ¢ok elastik lifler vardir. Bu tip arterlere sevk edici arter, elastik tip

arterler denir. Diger bir kisim arterler kanin organizmaya dagilmasini temin ederler.

¢) Kapillerler

Kapillerlerin duvarlan bir sira endotel hiicresinden yapilmistir. Kapillerlerin uzunluklan
0.5-1 mm. arasinda degisir. Diametrleri yaklasik olarak 0.01 mm. dir. Bir eritrositin ancak
gecebilecegi kadar diametri olan kapillerler vardir. Dolagim sisteminin fonksiyon bakimindan en
onemli kismim kapillerler teskil eder. Ciinkii gidanin ve oksijenin hiicrelere gegisi ve

hiicrelerden kullanilarak atilmasi gereken maddeler kapillerlerin duvarindan geger.

d) Venalar

Venalann duvarlan ii¢ tabakadan yapilmistir. Fakat vena duvarlan arterlere gore ¢ok
incedir. Venalarda kas ve elastik doku az gelismistir, fakat beyaz bag dokusu ¢ok geligmistir.
Bundan dolay: venalarin genigleme ve elastikiyet kabiliyeti arterlerden azdir. Arterlerle venalar
arasinda bir diger fark, venalarda geri akimi onleyecek kapaklarin bulunmasidir. Bu kapaklar

bozuldugu zaman alt tarafta varisler meydana gelir.

2.2.5. Hemodinami (Kan Akimimin Mekanizmasi)
Kanin kalpten gikmasi ve damarlarda dolasarak tekrar kalbe donmesi dért mekanik
faktoriin etkisi altindadir (24):
1- Kani kalpten iten kuvvet, basing,
2- Kamin dolagiminda rastladigi direng,
3- Kan akimimn hizi (Velocity of Flow) ,

4- Dolagan kanin voliim (Volume Flow).
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2.2.6. Kan Akim

Bir zaman iinitesi i¢inde kapillerler kombinasyonu iginden gegen kan miktari, aorta
iginden gegenin aymsidir. Tek bir kapillerin diametri 0.01 mm gibi mikroskopik diizeyde olsada,
organizma igindeki kapillerlerin olusturdugu kapiller yataginin toplam diametri aortanin
400-800 kat1 kadardir. Yetigkin bir insan aortasinin diametri 21-22 mm dir. Aortada akim hizi
saniyede 320 mm dir. Kan aortadan arter dallarina gegince arter yatag gittikge genigler ve buna

uygun olarak akim hizi azalr.

2.2.7. Nabiz

Sistol ve diyastol arasindaki farktir. Nabiz, ventrikiil sistolii ile itilen kanin damarlan
germesinden ve arterlerin elastikiyeti dolayisi ile tekrar daralmasindan ileri gelir. Bir arter
icindeki akim hiz1 saniyede 100-500 mm. iken bu zaman igindeki nabiz dalgas1 6000-9000 mm
bir mesafe alir. Kalpten ¢ikan kan 11 saniyede ayaga ulasir. Basing ya da nabiz dalgas: ise bu

mesafeyi 0,2-0,3 saniyede keser.

2.2.8. Venidz Dolasima Etki Eden Faktorler

Venalardaki dolasimi saglayan en biiylik kuvvet kapillerlere kadar kam iten kalbin itici
kuvvetidir. Kan basinci arter ve arteriollerden kapillerlere; buradan da veniil ve venalalara
iletilir. kan kalbe gerisi geriye itilir. Diger bir deyimle sol ventrikiil kasinin enerjisi kami kalbe
gerisi geriye iter. Venalardaki basing kalbe yaklastik¢a sifir ve sag atriumda negatif olur. Venoz
kanin kalbe doniigiine yardim eden diger faktorlerden en 6nemlileri:
a) Solunumun pompa gibi kanin sag atriuma emilmesini saglamasi

b) iskelet kaslarinin ritmik kontraksiyonudur.
Her solunumda plevra boslugunda negatif bir basing olusarak akcigerlerin disaridan hava

almasma ve aym zamanda vendz kamin atriumlara emilmesine yardim eder. Iskelet kaslari

kastldig1 zaman,venalar sikigir ve iglerindeki kan kalbe dogru itilir.
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2.3. ARITMOJENIK SAG VENTRIKUL KARDiYOMIYOPATISI
(ARVC)/ DISPLAZISi (ARVD)

Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi (ARVC) veya displazisi (ARVD) ilk kez
1977 wyilinda tanimlanan kalp kasim ilgilendiren bir durum olup sag ventrikiil
miyokardiyomundaki yag ve fibroz dokunun infiltrasyonuna seconder olarak elektriksel
dengesizlik ve ani ¢liimler ile sonuglanabilen yapisal ve fonksiyonel bozukluklar ile karakterize

hastahktir (2, 12, 25,26).

ARVD siklikla ailesel  (%30-50) olup otozomal dominant ve otozomal resesif
(Naxos hastahigr) gegisli olabilir (25, 27). Semptomlarin gériilldiigii ortalama yas 30 civarinda
olup semptomlar siklikla egzersiz sirasinda ortaya ¢ikmaktadir. Bu, sag ventrikiil (RV) kokenli
rekiiren ventrikiiler tasiaritmiye neden olup egzersiz sonucu gelisen RV ¢ikis diizeyi trakti

kokenli otomatik ventrikiiler tagiartimiden ayirt edilmelidir.

ARVD tamsinda mindr ve major tam kriterleri kullaniimaktadir (28). Bu kriterler yapisal,
histolojik, elektrokardiyografik, artimik ve genetik faktorleri igermektedir (Tablo 2). iki major
kriter, bir maj6r iki minér veya farkh gruplardan dért minér kriterin olmast ARVD tanisini

koydurur.

Histolojik incelemede nekroz ile seyreden inflamatuar inflamasyon ve fibroadipoz
replasmani gorilir (19). Baslangigta, ventrikiiler miyokardiyomun kismi yada tam olarak
konjenital yoklugu seklinde diisiiniilsede klinik ve patolojik bulgular bunun kronik hasar ve tamir
siirecine sekonder olarak kazamlmig bir bozukluk oldugu lehinedir (29). Sag ventrikiil
miyokardiyomunun fibroz-yagh doku ile replase olmasi ii¢ farkh mekanizma ile

gergeklesmektedir:
(1) apoptozis (veya programlanmis hiicre 6liimii)

(2) inflamatuar kalp hastalig:
(3) miyokardial distrofi (1, 2, 30).
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ARVD ‘de fibroz-yag doku replasmami sikhikla sag ventrikiil anterolateral veya
septumun sag yarisinda olmaktadir, sol ventrikil tutulumu nadirdir. Daha ileri asamalarda
ventrikiil duvarinda bulging ile seyreden fokal veya difiiz incelme dikkat g¢ekmektedir.

Fonksiyonel olarak tutulan alanda akinetik veya diskinetik duvar hareketleri izlenir.

Aritmi igin yiiksek egilim zemini hazirlayan bu fiboz-yag replasmam, piir yagh
replasmandan ayirt edilmelidir. RV endomiyokardiyal biyopsisi fibroz-yagl doku replasmanini
invivo gostermede potansiyel yontem olsada bu testin sensitivitesi giivenlik ve drnegin alinan
lokalizasyonu nedeniyle diisiiktiir, ayrica testin invazif olmasi nedeniyle perforasyon ve

tamponat riski mevcuttur.

ARVD klinik prezentasyonu ¢ok degiskendir olup progresif bir hastalik oldugu

diisiintilsmektedir.
Dort farkh klinik-patolojik faz mevcuttur:

1. Gizli Faz : hafif RV yapisal degisiklikleri, +/- mindr ventrikiiler aritmi, ani kardiyak &liimler

(siklikla spor veya fiziksel egzersiz sirasindaki genglerde )

2. Belirgin elektriksel bozukluk : Semptomatik RV aritmi belirgin RV fonksiyonel ve yapisal

anomali ile iliskilidir.
3. RV kas bozukluguna bagh RV yetmezligi
4. Sol ventrikiil tutulumuna seconder olarak biventrikiiler pompalama yetersizligi
Kardiyak MRG ‘de ARVD tanisi intramiyokardiyal yag birikimi, morfolojik olarak duvar
kalinlagmasi ve incelmesi, anormal duvar hareketleri, miyokardiyal inflamasyon ve fibrozisin

gosterilmesi ile konmaktadir. Halbuki angiografi ve ekokardiyografi yanhz fokal veya difiiz

ventrikiiler bulging’i gosterebilmektedir.
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gosterilmesi ile konmaktadir. Halbuki angiografi ve ekokardiyografi yanliz fokal veya difiiz

ventrikiiler bulging’i ggsterebilmektedir.

Tablo 2. ARVC/D Tam Kriterleri (2)

1. Aile Hikayesi
- Majér: Nekrobiyopsi/ cerrahi ile teyit edilmis aile hikayesi
- Minor: - Ani 6lim aile hikayesi (<35 yas )

- aile hikayesi (klinik tan1 mevcut kriterlere dayanmaktadir)

2. EKG depolarizasyon/iletim anomalileri
- Major : epsilon dalgalan veya sad prekordial derivasyonda (V1-V3) QRS kompleksinde loklize
uzama (> 110 ms)

- Minér: sinyal averaged EKG’de geg potansiyellerin olmas:

3. EKG repolarizasyon anomalileri

- Mindr: Sag prekordial derivasyonda ters T dalgas: (V2 ve V3)

4. Aritmi (mindr)
- Aralikli yada arahksiz sol dal blok tipi ventrikiiler tasikardi

- Sik ventrikiiler ekstrasistoller (Holter monitorizasyonda > 1000/24 saat )

5. Global veya bolgesel disfonksiyon ve yapisal degisikliklerin olmasi:

- Major: - Ciddi dilatasyon ve RV ejeksiyon fraksiyonunda azalma ( LV tutulumu yok
veya minimal olabilir)
- Lokalize RV anevrizmasi
- Diyastolik bulging ile birlikte akinetik veya diskinetik alanlarin olmasi

- RV ciddi segmental dilatasyon

- Mindr: - Hafif global RV dilatasyonu veya ejeksiyon fraksiyonda azalma, sol ventrikiil
normal.
- RV hafif segmental dilatasyon
- RV bolgesel hipokinezi

6. Duvar doku karakterizasyonu

- Major: endomiyokardial biyopside miyokardiyumda fibroz-yagh doku replasmani
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A — Intramiyokardiyal Yagh Doku Saptanmas:

Adipoz doku T1 Agirhkh gériintiillerde yiksek sinyal ozellligindedir (15,16,31)

(Resim 1). RV anterolateral duvarinda kiigiik intramiyokardiyal yag birikimleri izlenebilir.

Sag ventrikiil serbest duvan degerlendirmede perikardiyum {izerinde yiizeyel koil
kullanilir (12,32). RV serbest duvarinin uzaysal ¢éziiniirligiinii artirmak igin kiigiik FOV
degeri kullanilmalidir (120-140 mm gibi). Akim sinyal artefakt:, ventrikiil duvarinda yiiksek
sinyalde odaklarin olugmasina neden olmaktadir, bunun 6nlenmesinde gift satiirasyon bantlan
kullanilmalidir. Cift ters gevrilmis Hizli spin-echo MRG sekanslarinda nefes tutmali gériintiilerin

elde edilmesinde kalp bosluklarindaki kan sinyali daha fazla baskilanir (33, 34).

Intramiyokardiyal yagin optimal saptanmasinda ince kesit kalinligi (5 mm), 5 mm kesit
araligx Onerilmektedir (34). Aksiyel ve kardiyak kisa aks (SA) goriintiilerin kombinasyonu sag
ventrikiiliin optimal goériintiilenmesini saglamaktadir. Baz1 grup ¢aligmalarda yagh infiltrasyonun
teyit edilmesinde spin-echo goriintiller ile yag baskilamah sekanslarin kombinasyonu

kullanilmistir (35).

Miyokardiyal yag varliginin saptanmasi daha ¢ok MRG goriintiilerin kalitesine baghdir

(Resim 2). Bu durum 6zellikle MRG ¢ekimi sirasindaki aritmili hastalar i¢in gegerlidir.

MRG ‘nin intramiyokardiyal yagin tespit edilmesindeki duyarliligi ve 6zgilligi
bilinmemektedir. RV serbest suvarinda intramiyokardiyal yagin saptanmasi (2.740.4 mm, ve
sadece 1.9+1.1 mm anterior RV apekste) ve komgsu epikardiyal yag dokusundan ayirimi
onemlidir (Resim 3). Diger taraftanda intramiyokardiyal yagin olmasi ARVD tamsi igin
patognomonik degildir, intramiyokardiyal alanda &zelliklede antero-apikal bolgede yagin
bulunmasi normal bir kalpte ¢ok sik goriilmeyen bir 6zellik degildir. Burke ve arkadaglan (19)
RV displazisinin yagh tipi inflamasyon ve fibrosis olmaksizin bildirilmigtir. ARVD yoklugunda
RV aritmisinde morfolojik ve fonksiyonel bozukluklar saptanabilmektedir (6rmegin idiopatik

RV c¢ikis trakt tasikardisi) (11, 18, 21, 36).
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Bu bozukluklar sabit ve fikse duvar incelmesi, yagh miyokardiyal infiltrasyon ve lokal
bulging igermekte olup siklikla RV serbest duvarina sinirhidir.  Morfolojik ve fonksiyonel

bozukluklara ragmen bu hastalarin normal RV hacmi ve fonksiyonu bulunmaktadir.

Diger taraftan Bluemke ve arkadaglarinin yaptii ¢alismada MRG ile saptanan
intramiyokardiyal yag doku birkimi ARVD tamsinda giivenilir bir parametre degildir (37). Kural
olarak miyokardiyal yag birikiminin olmasi yada olmamas: ve diger morfolojik bozukluklar

herzaman fonksiyonel ¢aligmalar ile kombine edilerek degerlendirilmelidir (35) (Resim 3).

Resim 1: (a) T1 agirlikli kisa aks fast spin eko (SE) (b) T1 agrilikhi yag baskilamali uzun aks fast SE. Miyokardda

yiiksek sinyal intensitesinde yag infiltrasyonu.

Resim 2: Aritmojenik Sag Ventrikiil Displazisi. Aksiyel , T1-Agirlikli fast SE-MRG hasta pron pozisyonda yatarak
elde edilmigtir. RV serbest duvar ve perikardiyal kese arasinda Subepikardiyal yag dokusu, yag doku birikimi ile

karigabilir (oklar)
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Resim 3: ARVD tanili 53 yaginda erkek hasta. RV ¢ikig trakti ve RV serbest duvan diizeyinden gegen Aksiyel
T1- Agirhikh fast SE-MRG (a, b). Cine MRG, b-SSFP teknigi kullanilarak elde edilen aksiyel (c) kisa aks goriintii
(d). RV anterolateral duvarda tamamen yagh doku replasmani (ok bagi) ve cine MRG ‘de fokal bulging ve diskinezi

gosterilemktedir (ok).

B — Miyokardiyal inflamasyon ve Fibrozisin Saptanmas:

inflamatuar infiltrasyon ve fibrozis ARVD ‘nin iki temel 6zelligi olmasi nedeniyle

bunlarin saptanmasi ARVD tanisinda daha net bir tan1 konmasinda katkida bulunabilir.

Yeni CE-IR (Contrast Enhancement Inversion Recovery) MRG sekanslarla normal ve
patolojik miyokardiyum kontrasti ayirt edilebilmektedir. Bu sekanslar ayrica miyokard
enfarktiisii gegiren hastalarda miyokard nekrozunun varlii, uzanimi ve skar dokusunun varhgmi
gostermektedir. Baz1 gruplar CE-IR MRG sekanslarin tanisal roliinii siipheli ARVD olgularinda
degerlendirmiglerdir (38-41).

23



Tandri ve arkadaslari ARVD hastalarinda histopatolojik olarak fibrozis varhg ile MRG
goriintiilerde gecikmis kontrast tutulumu arasindaki iligkiye dikkat g¢ekmektedirler (41).
Hastalarin higbirinde ARVD tanis1 olmadan gecikmis tutulum gézlenmemistir. Benzer sonuglar

bagka caligma gruplan tarafindan da bildirilmistir.

Ge¢ miyokardiyal tutulum diger hastalahiklarda (miyokardit, sarkoidoz gibi) da
goriilmesi ve nonspesifik fenomen olmasina ragmen CE-IR MRG rolii ARVD tanisinda tam
olarak belirlenmelidir (42).

C — Duvar kahnlagmasi ve incelmesinin Saptanmasi

RV anterolateral duvarda fibroz-yagh doku replasmaninin olmasi ARVD tamisinda
kullanilan bir seri morfolojik anomalilere neden olmaktadir. Agir yagh infiltrasyon trabekiiler
dagmiklik (yogun Y sekilli trabekiile RV 6-11 mm kalinhginda) ile giden duvar kalinlagmasina
(8 mm <) neden olmaktadir (32). Ayrica moderator band hipertrofisi de bildirilmistir.
Miyositlerin segmental kayb: ile giden geg fibrotik donem duvarin asir1 incelmesine (< 2 mm)
yol agmakta olup bu, RV duvarinda tek veya birden ¢ok anevrizma veya digsan ¢ikan kese

benzeri yapilarin olusumuna neden olmaktadir (Resim 3).

Bilgisayarl1 Tomografi (BT) ile birlikte MRG tam olarak duvar kalinhg o6l¢iimiinde en
iyi tanisal modalitedir (43).

D — Bolgesel ve Global Fonksiyonlarin Degerlendirilmesi

Bolgesel ventrikiiler fonksiyonlarin detayh degerlendirilmesinde (6rnegin duvar hareketi,
duvar kalinhg, ve SSFP cine MRG teknik ile global ventrikiiler fonksiyonlari net
degerlendirilmesi, RV ve sol ventrikiil) miyokardiyal fibroz-yagl degisikliklerin saptanmasi

6nemlidir (Resim 4 ve 5).

Disfonksiyonel alanlar tipik olarak sag ventrikiil serbest duvarinda, apeksi ve RV giris /
¢ikis traktinda lokalize olup yama tarzinda alanlardan daha uniform ve yaygin tutulum alanlarina
kadar degisilik gosterebilmektedir, intrakardiyak elektrogramda anormal disiik amplitiid
tarzinda degisiklikler goriilmektedir (44).
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Birgok galigmada ARVD tanili hastalarda daha genis RV voliim ve diisiik RV ejeksiyon
fraksiyonu Dbildirilmigtir (26) , belirtilmesi gerekir ki ARVD erken dénemlerinde global RV

fonksiyonlar1 normal sinirlar igerisinde beklenmektedir (45,46).

Kalbin yapisal ve fonksiyonel bozukluklarinin ARVD ‘deki bozukluklara benzer olmasi

nedeniyle MRG’de ARVDyi taklit eden miyokardit, idiopatik dilate kardiyomiyopati (DCM) ve

cor-adiposum gibi hastaliklardan ayirt edilmesi gerekir.

Resim 4: Aritomojenik sag ventrikiil displazili hastada ciddi RV dilatasyon ve disfonksiyon. b-SSFP teknigi
kullanilarak mid-ventrikiiler cine MRG incelemesi (a) end- diyastolde (b) end- sistolde. Ciddi dilate RV kavitesi ve
azalmg RV global fonksiyonu. Bolgesel ve bazi alanlarda duvar kalinlik artis1 akinetik ve diskinetik duvar

hareketlerini gostermektedir. Sol ventrikiil boyutu ve fonksiyonlari normaldir.

(a) (b) (©

Resim 5: Ciddi sag ventrikiil ve atrial dilatasyon ile seyreden son dénem aritmojenik sag ventrikiil displazisi.

b-SSFP teknigi kullanmlarak elde edilen aksiyel cine MRG. Hasta kardiyak transplant oldu.
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2.4. KARDIiYAK MRG'NIN TEMEL PRENSIiPLERI

2.4.1. Giris

Kardiak MRG prensipleri viicudun diger kisimlarina uygulanan MRG teknigine
benzerdir. islem sirasinda hasta yiiksek gerilimli statik manyetik alanina maruz kalarak spinleri
hizalamaktadir (47). Bu spinler uyanlabilir ve koil ile saptanabilmektedir. Dokulardan gelen
sinyaller iki relaksasyon zamam (T1 ve T2), proton dansitesi, akim ve hareket, duyarhliktaki
(susceptibility) degisiklikler, molekiiler difiizyon, manyetizasyon transferi v.s. tarafindan

etkilenmektedir

Uyan pulslarinin zamanmi ve ardigtk manyetik alan gradiyenti goriintli kontrastim

belirler (48).

2.4.2. Niikleer- Spin Fenomen
T1 ve T2 Relaksasyonu

Protonun asimetrik niikleusu, eksternal manyetik alan varligina duyarhdir. Niikleusun bu
manyetik alan ile etkilesimi “spin” denilen &6zelligi ile agiklanabilir. “Spin” veya “manyetik

momentum” belirli frekansta (Larmor Frekans) manyetik alan ¢evresinde donmektedir.

Daha genis gii¢c alam daha yiiksek presesyonel frekansini olugturur. Daha biiyiik spin
grubunda net etki spinlerin eksternal manyetik alana hizalanmas: ile olusur . Radyofrekans (RF)

puls bu hizalama diizenini bozarak manyetik momentum olusumuna neden olmaktadir.

T1: 90° pulsundan hemen sonra longitudinal manyetizasyon degeri sifirdir (paralel ve

antiparalel konumdaki spinlerin sayisi esitlenmigtir).

T2: Transvers manyetizasyon, bir vokseldeki transvers diizleme projekte olan tiim
dipollerin toplamindan olusan bir vektordiir. 90° pulsdan hemen sonra transvers

manyetizasyonun miktar pulstan énceki longitudinal manyetizasyona esittir.
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Dokudaki bu manyetik momentum alan ig¢indeki bir vektérde bozulabilir, buna
longitudinal manyatizasyon, ve bu alana perpendikiiler olaninada transvers manyetizasyon adi

verilir.

Uyanidan sonra, spinler yavas yavas istirahat konumuna doénerler. dolaysiyla bunlarin

manyetik komponenti manyetik alan boyunca artacaktir, transvers plandaki komponenti ise

kaybolur.

flk siire¢ T1 relaksasyon zamani olarak tamimlanmistir (Sekil 6). RF puls sonrasi uzun
T1 relaksasyon zamam olan dokuda kisa T1 'li doku spinleri manyetik alan hizasinda
siralanirlar. Uyar pulsundan sonra Transvers planda manyetik alanin yavas yavas kaybolmasina
T2 relaksasyonu denir ($ekil 7). Transvers manyetizasyonda hizhh kaybolan dokuya kisa T2

denir. Bu T1 ve T2 relaksasyon siireglerinin goriintii kontrasti major etkileri mevcuttur (49).

&

' F
AT VT o o0

Sekil 6. T1 relaksasyonun sematik agiklamasi. Uyari pulsundan sonra mayetizasyon transvers plana dogru yatar.
Relaksasyon sirasinda  Longitudinal relaksasyon (77) geri doner, kisa T1 olan dokuda bu daha hizh olacaktir.

Ikinci bir 90° puls geri dénen sinyali tekrardan transvers planda yatirarak 6l¢iimiinii saglar.
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Sekil 7. T2 relaksasyon 6lgiilmii. Uyan pulsundan sonra manyetik alan transvers planda yatar. Relaksasyon
sirasinda transvers manyetizasyon (72) yavasca azalir, kisa T2 olan dokuda bu hizli olacaktir. ikinci bir 90° puls

geri doénen sinyali tekrardan transvers planda yatirarak l¢iimiinii saglar.

2.4.3. Spin-Eko ve Gradiyet- Eko

Kardiyak MRG sekanslar arasinda iki temel sekans mevcuttur. Birinci en sik kullanilan
puls sekans1 Spin-Eko sekansidir. Spin- Eko sekansinda spin sistemine ilk olarak 90° ‘lik bir
puls uygulamir, 90 derecelik puls manyetizasyonu XY diizlemine ¢evirerek transvers
manyetizasyon defaze olmaya baglar. Tam bu sirada 90 derecelik puls sonrasinda (¢ogunlukla
TE yansinda) 180° ‘lik bagka bir puls uygulanarak manyetizasyon aksi dogrultusunda 180
derece dondiiriiliir. Bu 180° ‘lik puls manyetizasyonu en azindan kismi refaze ederek Eko
denilen sinyalin iiretilmesine neden olur (50) (Resim 6a). Kardiyak MRG ’de konvansiyonel

spin-eko tekniklerinde, ozelliklede birgok sinyal avaraj ile uygulandiklari zaman, hareket

artefatlar1 sorun yaratmaktadir (51).

Daha sik olarak fast spin-eko teknigi (FSE/TSE) kardiyak frekansina uygulanan TR ile
kullanilmaktadir. T1- agirhkh sekans i¢in TE degeri kisa (5-15 ms) ve TR degeri ise hasta
EKG’sinde tek bir R-R aralifinda denk gelecek sekilde segilir (52, 53). Hareket artefaktlarim
azaltmak igin diyastol sirasinda goriintiiler k-space ¢izgileri sayis1 ( k ; tipik olarak 9-15,

turbofaktor veya eko train) ile sekillenir.

28



Her uyan pulsunda uzay ¢izgilerinin sayis1 her kardiyak siklus bagina total kazang
penceresini (acquisition window) belirlemesi nedeniyle pratikte g¢izgilerin sayis1 hastamin kalp
hiz1 ile ters orantihdir (Resim 6b). spin-Eko goriintilemede major dezavantaj maksimum
sinyalde TR tekrarindan &nce transvers manyetizasyon kendi denge pozisyonunu geri kazanmak

zorundadir. T1 uzun oldugu zaman, goriintiileme sekanslarinda belirgin uzama olur.

Gradiyent-Eko (GE) goriintiileme sekansinda, ilk bir kesit segici (slice-selective) RF puls
uygulanir. Bu RF pulsu tipik olarak 10° ve 90° arasinda rotasyon agisi olusturur. Daha sonra faz
kodlayic1 gradiyent uygulanir. Kazang periyodu merkezinde spinlerin olabilmesi igin defaze
edici frekans kodlayic1 gradiyet, faz kodlayic1 gradiyet sirasinda uygulanir. Sinyal toplama
sirasinda frekans kodlayici gradiyet agik iken bu gradiyet negative isaretlidir.

Frakans kodlayici gradiyent agik oldugunda bir eko iiretilir, ¢iinkii bu gradiyent defaze
gradiyent tekrar odaklamaktadir (Sekil 7).

TE denilen periyod RF puls baslangicindan maksimum sinyal arasindaki zamam belirtir.

Sekans her TR saniyesinde tekrarlar. TR periyodu onlarca milisaniyeler kadar kisa olabilir (54).
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Resim 6. Goriintii zelliklerinde k-space doldurma etkisi a) Sadece diisiik uzaysal frekans bilgileri ( k-space ortasi)
elde edildiginde diisiik ¢oziiniirlitkte goriintii elde edilmig olur b) Sadece periferik k-space gizgileri ile rekonstriikte
edilmis bir az kontrasth goriintii ¢) k-space tamami alindiginda maksimum ¢&ziiniirliikte ve kontrastta goriintii elde

edilir.
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Resim 7. Gradiyet Eko prensibinin sematik goriiniimii. Uyasi pulsu sornasi faz kodlayici gradiyent ve eszamanl

olarak defaze frekans kodlayic: gradiyent kazang periyodu ortasinda (TE) uygulanarak refaze sinyali elde edilir.

Kardiyak MRG ‘de Spesifik Ol¢iimler
Sekanslar

Diger anatomik bdlgelerle kiyasla, kardiyak MRG *de kardiyak ve solunumsal artefaktlar,
akim fenomeni v.s. kendine 6zgii problemler mevcuttur. Buyiizden uygulanan yada kullanilan

MRG sekansi daha farkh olmalidir.

2.4.4. Kalp Hareketleri

a) EKG Senkronizasyonu

Kardiyak MR goriintiilemede goriintii kalitesindeki major belirleyici faktor kalp kasinin

kasilmasidir.

Konvansiyonel MRG protokoliiniin uygulanmasi hareket artefakti nedeniyle
okunamayan imajlarin olugmasina neden olur (55). Kalbin elektriksel aktivitesi senkronize
edilerek kullanilmas: ile MRG verileri elde edilebilir. Elektrodlar ayrica manyetik alanin kan
akiminda olusturdugu elektriksel akimi &lgebilir, buna magnetohidrodinamik etki adi
verilmektedir. Bu etki kan damarlarinda seyreden iyonlarin indiikledigi voltajdan olusur.

Bu voltaj artefaktlar1 baghca EKG’de ST segmenti iizerine sistolde kanin ejeksiyonu sirasinda
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superpoze olur. ST segment amplitiidiindeki artis R dalgas: saptama algoritmasinda yanlis QRS
saptanmasina neden olabilir. Iyi kalitede goriintiiniin elde edilmesinde EKG 'de dogru pikin

saptanmasi ¢ok kritik olmas1 nedeniyle daha iistiin tespitler i¢in ¢esitli sistemler gelistirilmistir.

Bu sistemler uzaysal bilgileri vektor kardiyogramda (VCG) kullanarak R dalgasinin
MRG ortaminda saptanmasim saglar. Ug boyutlu ve ortogonal derivasyon sistemler ile kalbin
elektriksel aktivitesi dipolar elementlerde dekonstriikte edilerek R-R araliginin 3D uzaysal vektor

seklinde kaydedilmesine olanak saglar.

EKG ‘de diger giiriiltii kaynaklart RF puls ve gradiyent alanlar arasindaki gecisten
kaynaklanmaktadir. Bunlar EKG tespit sistemlerinde fiber optiklerin kullanimi ve karbon
kablolarin kullanim ile giderilebilir. optimal sinyal transdiiksiyonu igin diisiik yan iletken optik
veya lazer teknolojisinin kullannmi MRG ortaminda EKG tetiklemede (triggering) diizelmeye

neden olmustur.

b) Prospektif Tetikleme ve Retrospektif Gating

Kazangta (acquisition) EKG esiliginde kullanilan birgok metod mevcuttur.  Bu
tekniklerden biri R dalgasimin  R-R intervali veya kardiyak siklusta veri toplamasi i¢in tetik
olarak kullanmasi y&ntemidir. Buna prospektif tetikleme (prospective triggering) adi verilir.
Verilerin devamlh olarak elde edilemesindeki diger bir strateji, daha onceden elde edilen
datalarin bilgisayar belleginde kaydedilen EKG trasesi ile karsilagtirma yontemidir, buna
retrospektif gating adi verilmektedir.

Prospektif tetikleme en sik kullanilan yaklasimdir. R dalgas: tetik puls olarak gorev
yapmaktadir. Kardiyak MRG’de tetikleme yontemi kullamlmasiyla k-space kendi igerisinde
Ozgiin ¢izgilere veya ¢izgi gruplarina boliiniir. Bu ¢izgi gruplarinin herbiri bagka bir faz
kodlamaya ihtiyag¢ duyar. Her R-R interval puls bagina elde edilen 6zgiin ¢izgi gruplarina k-space
segmentleri ad1 verilir. Her uyarici pulsun ardindan faz kodlayici tablolar gogalir ve segment
veri toplamasi olur ($ekil 8). Sekansa bagl olarak statik morfolojik goriintiileme i¢in tek bir
segment yada multifazik goriintiileme igin segmentler serisi gerekebilir. Prospektif tetiklemede

anahtar nokta kazang uzunlugunun R-R arahigindan kisa olmasidir. Eger uzunlugu bu periyodu
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gegerse bir sonraki R dalgas1 ihmal edilebilir ki bu total kazang siiresinde veya nefes tutma
siiresinde gereksiz uzamaya neden olur. Baz1 kazanglarda efektif TR ‘deki degisiklikler R-R
arah@indaki degisiklige bagh olarak R dalgasi kaybi halinde artefakta neden olacaktir.
Prospektif tetiklemedeki sinirlama diyastol sonu ve erken atrial kontraksiyonlar eksik olabilir. Bu
da relaksasyon sirasinda fizyolojik fenomenin zayif goriilmesine ve atrioventrikiiler kapak
icinden gegen akim Olgiimiinde net olmayan Olgiimlere neden olur. Bu durum klink olarak
diyastolik kalp yetmezliginde, restriktif kalp hastaliginda veya konstriktif perikardit durumunda
kagirilmamalidir. Bu nedenle tercih R-R araliginin tamamimi alabilen retrospektif gating
tekniginden yana olmalidir. Retrospektif gating ’de devaml ardigik uyarilma ve veri okunmasi
gerceklesmekte olup faz kodlama tablolar sabit zaman sonrasinda gogalmaktadir. EKG 6l¢iim
sirasinda kaydedilmekte olup 6l¢iim sonrasinda sinyaller kardiyak siklustaki zamanlarina gore
k-space ‘te yeniden dagitilmaktadir. Daha yeni sekanslarda eszamanli olarak elde edilen

k-space bilgileri ortalama R-R aralifina gore tekrardan 6lgiilmektedir (Sekil 8).

| | |
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Sekil 8. Prospektif tetikleme. Bu multifaz kazang 6rneginde her R dalgasi sonrasinda k-space ‘in bir seri ¢izgileri
elde edilmektedir. Belirtilmesi gerekirki kazang uzunlugu R-R araliindan daha kisa olup bu 6rnekleme hizinda
kardiyak siklus sonu kaybolumustur. b) Konvansiyonel retrospektif gating diizeni (R1) kullanilarak kazang arahig

R-R arahig yerini almaktadir. Bu tam kardiyak siklusun efektif veri elde edilmesini saglar, ancak total gekim

siiresini uzatir.
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¢) Eszamanh (Real- time) Dinamik MRI

Mevcut modern MRG, yeni tarama teknikler ile yiiksek temporal ve uzaysal ¢oziiniirliikte
Cine MR sekanslar elde edilebilmektedir. SSFP protokolii ve paralel gériintiileme kullanilarak
tam Cine MR goriintiileri 10 saniyelik 5-10 nefes tutma periyotlarla elde edilebilir. Ancak bu

islem aritmi, uzun ve birden ¢ok nefes tutmakta zorlanan hastalarda komplike olabilir.

Konvansiyonel k-space Ornekleme stratejisinde her goriintii kardiyak tetikleme yada
gating sirasinda k-space segmentlerine komprese olur. Eszamanh sekanslarda k-space genellikle
¢ekimde doldurulur. Goriintiileme matriksi azaltilir. Kardiyak tetikleme kullanilmaz veri

odrnekleme hizini artirmak igin paralel goriintiileme kullanilir.

Tek bir goriintii 100 ms ‘den kisa siirede elde edilir. Veri toplama siiresi kisa olmasi
nedeniyle nefesin tutulmasi istege bagh olarak degisir ki bu kritik hastalarda kullanilabilir. Bu

teknik konusunda ¢aligmalarin standart birgok nefes tutmali denemeler ile kiyaslanabilecek

sonuglarin oldugunu gostermigtir (Resim 7) (56, 57).

Resim 7. Retrospektif Cine MRG (sol) ve eszamanl gating olmadan yapilan Cine MRG (sag) kargilagtirilmasi.
Gating olmadan alinan goriintiide diigiik uzaysal ¢oziiniirlik mevcuttur. Cekim sirasinda temporal ¢oriiniirliige

oncelik verilmigtir.

Goriintiileme planina bagh olarak esitsiz derinlikte nefes tutmalar veya serbest solunum
arasindaki diyafragmatik siftler 1 cm ‘e varan kardiyak siftlere neden olmaktadir. Bu, &l¢iim

sirasinda kardiyak voliimiin agin yada daha az tahmin edilmesine yol agar.
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Benzer degerlendirme sekli miyokarda kontrast maddenin ilk gegisi olan miyokard
perfiizyon sekans: i¢in gegerlidir. Yiiksek uzaysal ¢oziiniirliik, perflizyon galigmalarinda temel
gereksinim degildir. Perfliizyon veri toplamasinda kisa kazang zamani ve uygun T1 agirlikhi
sekans major gerekli parametrelerdir. Pratikte Single-shot T1 agirlikli gradiyent eko sekansi

kullanilmaktadir. Bu sekanslar satiirasyon geri doniistiirme (recovery) prepuls kullaniimaktadir.

d) Respiratuar Hareket

Solunum ile iligkili hareketler torakal ve abdominal organlardan kaynaklanmaktadir. Bu
tiir hareketler kardiyak kontraksiyon sirasinda sinyal kazancina superimpoze olup goriintii

kalitesini etkilemektedir.

Sinyal ortalamasindaki (average) artis goriintiideki hareket artefaktim azaltir, ancak total
siire uzar. Genel olarak kardiyak MRG ‘de kullanilan teknik hizlandirilmig kazang diizeni

(fast spin-echo, turbo-gradient echo) ‘dir (58).

e) Respiratuar Gating

Kardiyak tetiklemeye benzer olarak veri toplama respiratuar sikluslar ile saglanir.
Solunum kemeri kullamlarak uyarilma ve sinyalin okunmasi ekspriumun sonuna yonlendirilir.
Bu yaklasimin dezavantaji veri toplanmasi1 daha uzun siirede gergeklesmektedir. Tek bir
solunum siklusu 5 saniye yada daha uzun siirede olabilir, minimal efektif TR 5 saniyedir.

Pratikte bu yontem nadiren kullanmlir.
f) Nefes Tutmah Kardiyak MRG

MRG ‘deki gelismeler tek nefes tutma ile goriintiilemeyi miimkiin kilmistir. Genellikle

10-15 saniye kadar nefes tutulabilir. Amag bu zaman dilimi igerisinde veriyi toplayabilmektir.
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Morfolojik olarak nefes tutmali goriintiilemede genellikle FSE veya TSE sekanslar
kullanilmaktadir. Burada her kalp atisindaki ¢izgilerin sayisi diyastol fazindaki gevseme
periyoduna denk gelmektedir. Gerekli oldugunda parallel goriintiileme teknolojisi total ¢ekim
siiresini kisaltmak igin kullanilabilir. Benzer kazang diizeni GE protokoliinde Cine MRG ve akim

Sl¢timiiniin tek nefes tutmal kesitte elde edilebilmesini saglar.

2.4.5. Kardiyak MRG ‘de Kontrast Mekanizmasi
a) T1 ve T2 Agirhkh Teknikler

Kardiyak MRG’de statik goriintiiler siklikla anatomik degerlendirme igin kullanilir. Bu
goriintiiler yiiksek goriintii kontrasti ve yeterli uzaysal ¢oziiniirliige sahip olmalidir. Goriintii
agirh@ ¢ekime bagh olarak degisir, 6rnegin miyokardiyal ddem goriintiilenmesi istenildigi
zaman T2 agirlikh ¢ekim optimal iken RV yada LV kalinligi, perikardiyal kalinhk dlglimiinde

T1 agirhikh goriintiiler daha yararh sekanslar olacaktir.

Intravenéz kontrast madde sonrasi yapilarin goriiniir hale gelmesinde (infarkt, kitle,

fibrozis gibi) T1 agirlikh sekanslar kullanmilmalidir (Resim 8).

Konvansiyonel spin-eko teknikte yayilan hareket artefaktlar baslica problemdir hatta bu,
birgok sinyal avarage ve uzun TE kullanilmasina ragmen olabilir. Bundan dolay1 bu teknik terk

edilmigtir.

Sikhikla kardiyak frekansina uygulanan TR ile fast spin eko teknigi (FSE/TSE)
kullanilmaktadir. T1 agirlikli goriintiilemede TE degeri kisa (5-15 ms) tutulur ve TR degeri hasta
EKG 'sindeki tek bir R-R araligina denk gelecek sekilde ayarlamir. Goriintiiler k-sapce
gizgilerinin (tipik olarak 9-15) hareket artefaktlari minimalize etmek i¢in her diyastolde
toplanmasiyla sekillenir. Her uyan pulsunda k-space ¢izgilerinin sayis1 her kardiyak siklusta
total kazang penceresini belirlemekle birilikte pratikte ¢izgilerin sayisi hastanin kalp hizi ile ters

orantili olarak uyarlanmahidir.
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GE kazanci T1-agirhikli TSE kazancina alternatif olarak kullamlabilir. Bir GE veya
turbo-FLASH (fast low-angle shot teknigi) kazanci minimal TR/TE ve IR (inversion recovery)
ile single-shot veya multishot olarak alternatif olarak kullamlabilir (54). T2 agirhikli kazang hizhi

kazang dizisiyle uygulanabilir.

Fast spin-eko (TSE/FSE) ve ekoplanar goriintiileme (EPI) tekniklerin herikisi aragtirildi.
Turbo faktdér veya T2 agirhikh goriintiilemede kabuledilebilir k-space ¢izgilerinin sayisi
T1 agirhkh kazang benzeri uyarlamaya tabidir. T2 agnlhikli TSE igin turbo faktorii
TSE goriintiilemede genellikle yiiksek (21-33) ve TR uzundur (2 veya 3 kalp vurusu) ki bu
T2 agirhikh kontrast igin yararhidir. Bu Slglimler siklikla yag baskilamali teknikler ile goriintii
kontrastim artirmak ig¢in kombine edilir (52). T1 ve T2 agirlikh goriintiilerde kontrasti artirmak

icin bu sekanslara ¢ift ters gevirme (inversion) veya siyah kan pulsu yerlestirilir.

Resim 8. TI ve T2 agirhikh teknikler. Sol: Akut miyokard infaktiisii olan hasta elde edilen T2 agirlikli yag
baskilamali TSE gériintii. infarktiise sekonder doku ddemi anterior duvarda artmis sinyal olarak gdsterilmistir.
Sag: Asimetrik septal hipertrofisi olan hastada kontrast madde enjeksiyonu sonrasi elde edilen T1 agirlikli gradiyent
eko goriintiisii. Miyokard liflerindeki diizensizlik ve artmg interstisyel fibrozis kontrast tutan duvar segmenti olarak

gosterilmigtir.

Postkontrast T1 agirhkli MRG miyokard infarkti ile normal miyokard dokusunu
ayirmada yararhidir. Baz1 yazarlara gore kontrast tutulumu en iyi GE ¢ekimlerinde
gozlenmektedir. Yeni MRG sekanslarda 6rmegin  inversion-recovery fast GE ( IRFLASH,
IR-FFE, CE-IR MRI gibi) sekanslarda T1 agirhikl sekans olarak veri elde edilir, inversion-
recovery prepulsu (IT: inversion time. 200-300 ms) normal miyokard: baskilayarak normal ve

patolojik miyokard dokusunu ayirmada énemlidir ($ekil 9) (59).
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Tl or inversion time

Sekil 9. Kontrasth inversion recovery (CE-IR ) teknigi. Longitudinal relaksasyon doku spesifik oldugundan 180°
(inversion) prepulsu normal (siyah) ve skar (parlak) ile arasindaki kontrast igin, inferior miyokard infarktiisii

gegirmis hastada oldugu gibi, kullanilabilir.

b) Siyah kan veya PRESTO inversion Prepulslan

Siyah kan pulsu tiim kalp bdoliimlerine uygulanan 180° 'lik tersine gevrilmis pulstur.
Kesit segici 180° 'lik puls hemen bu pulsu takip eder. Bu pulsa PRESTO (Preceding IR
preparing pulse pair) adi1 verilmektedir ve buna benzer pulslar igeren sekanslar ¢ift IR sekanslar

olarak bilinir (52).

Siyah kan pulsu belirli kesitlerde sabit dokularda ilk puls etkisini yok eder. Normal
sartlarda miyokardda spinler igin hi¢ bir etki yoktur. Sinyalleri belirgin olarak azalir veya
kismen tersine doner. Kavite igerisinde siyah kan sinyali, spinlerin net manyetizasyonu olmadi
zaman veri toplama iglemi gergeklesir (Resim 9). Puls hazirh§ ve goriintii ¢ekim islemi
arasindaki optimum TI, hastaya ve akima baghdir. Genellikle 600 ms civarinda TI iyi bir
degerdir. Pratikte bu puls single-shot teknigine veya uzun eko train length ile olan gekime
oncellikli olarak kullamilir, kaviteden gelen artefaktlari baskilar ve miyokardi goriintiilemekte

¢ok yararhdir (60).
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Resim 9. Siyah kan T1 agirhkli TSE MRG. Kan akim sinyali ¢ift inversiyon prepuls tarafindan reddedilmistir.

¢) Miyokard Kontrasth IR (Inversion Recovery) MRG

Yapilan birgok ¢aligmada miyokard infarkth dokunun en iyi olarak paramanyetik kontrast
madde enjeksiyonundan sonra 180° 'lik IR prepuls GE sekansi kullamlarak gériintiilenebilecegini
gostermistir, bu ¢ekime kontrasthh IR (inversion recovery) MRG adi verilir (CE-IR MRI)
(61,62). Bu sekanslarda IR pulsu, STIR sekansinda oldugu gibi yag sinyalini baskilamak igin
kullanilmamaktadir, sadece normal miyokard doku sinyalini baskilar  (Sekil 9).
TI (inversion time) bu sekans i¢in 6nceden belirtilmemis ancak degigebilir, TI hastanin kilosu,
kontrast madde dozu, renal fonksiyon ve enjeksiyon sonrasi zamanina bagimhidir. inversiyon
pulstan sonra dokular manyetizasyonu diizeltmeye baglar, gériintii verileri tam olarak normal
miyokard sifir ¢izgisine gectiginde alinmahdir. Sonug¢ goriintiileri normal miyokardi siyah,
kontrast tutan dokuyu parlak olarak gosterecektir. Diger dokular yagdan baskilanabilir, zira bu

sekanslardaki TI miyokard baskilamada ve yag baskilamada kullanilmaktadir (Resim 10) (63).

CE-IR MRG i¢in hem 2D hemde 3D sekanslar mevcuttur. 3D sekanslarin kesin
avantaji ventrikiilleri tek nefes tutmal periyodda tamamini kaplayabilme &zelliginin olmasidir.
Bununla beraber tek nefes tutmali 3D ¢ekimde eko train length olduk¢a uzun olmak zorundadir
ki bu, yiikksek kalp hizi bulunan hastalarda hareket bulaniklasmasina (motion blurring) neden
olur (64).
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(a) (b)
Resim 10. CE-IR MRG, kisa aks (a) ve vertikal uzun aks (b) goriintiiler kontrast madde enjeksiyonundan 25 dakika

sonra alinmistir. Ventrikiiliin biiyiik bir kismi inversion pulsuna bagh olarak hipointens goriiniimdedir. Kan biraz

daha intens goriiniimdedir. infarkte miyokard kisa T1 degerine bagh olarak ¢ok daha intens sinyal 6zelligindedir

2.4.6. MRG Kontrast Maddelerinin Temel Prensibi
a) Klinik MRG'de Gériintiilleme Sinyallerinin Kaynaklarn

insan viicudunun 2/3 'ii sudan olusmaktadir. Su molekiilii bir oksijen atomunun (O,) iki
hidrojen (;H) atomuna baglanmas ile olusur. Dahasit MRG 'de gériinebilir viicut bilegenlerinden
digeri stearik, palmitik ve oleik asitleri gibi yag asitlerinden olusan yag dokusudur. Yag asitleri

kovalent sekilde birbirlerine gliserol ile baghdirlar.

Klinik uygulamadaki MRG sinyal 6zellikleri pozitif yiiklii protonlara baghdir. Benzer
Ozellikler aynica tek sayili proton igeren izotopik gekirdeklerde bulunmaktadir (13C, oF, 23Na,
31P). Viicut yiiksek manyetik alana maruz kaldiginda dokudaki ;H ¢ekirdekleri manyetik alana

dogru yénelmeye baglarlar.

Radyodalga pulsu gonderildiginde niikleuslarin oryantasyonu ve enerjisi degisir, eski
haline relakse oldugu sirada rezonans radyodalgas: veya MRG sinyali yaymaya baslar. MRG
icin kullanilan elektromanyetik dalga frekans: 10° = 10° Hz arasindadir, bu iyonize X-i1m

(10"~ 10 Hz) ve y-iginindan (10*' - 10** Hz) daha diisiik frekanstadir.
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Akut miyokardiyal iskemi sirasinda ektraselliler ve  intraselliiler ,3Na
konsantrasyonundaki dramatik degisiklik, miyositlerdeki geri doniisiimsiiz hasari belirlemede
intrensik kontrast olarak kullanilabilir, zira hasarda sodyum konsantrasyon gradiyenti hiicresel
membrandan gegisi kesilir. Bunun klinik MRG uygulamasinda olabilmesi i¢in daha ¢ok efor
yapmak gerekmektedir (65). Diger taraftan ;P kimyasal sift goriintiileme bolgesel adenozin
trifosfat (ATP) ve fosfokreatinin (PCr) igerigi, enerji durumu ve goriiniir miyokard hakkinda

bilgi saglayabilir (66).

b) MRG Kontrast Maddelerin Benzersiz Mekanizmasi

MRG 'de ana kontrast belirteci |H proton dansitesi, ;H proton dansitenin longitudinal
(T1) veya transvers (T2) relaksasyon zamani ve manyetik duyarlih@idir. Dokunun su igerigi
yada H proton dansitesi aslinda degisebilemez olmasi nedeniyle T1, T2 ve duyarhlik
ozellikleri kontrast maddelerin gelisiminde majér parametre olmustur. Hasarh miyokardda T1
ve T2 genellikle uzamasina ragmen normal, geri doniisebilir ve geri doniisiimsiiz hasarh
miyokard relaksasyon zamanlari arasinda kayda deger iistiiste binmeler olmaktadir, bu durumda

kontrast maddeye ihtiyag vardir.

Gadolinyum (Gd*"), manganez (Mn®"), disprosyum (Dy’") ve demir (Fe’") gibi baz
paramanyetik gegisli metal elementlerin dis orbitinde ¢ift olmayan elektron spinleri mevcuttur

ki bunlarin goreceli olarak relaksasyon siiresi uzundur.

Elektron tarafindan olusturulan manyetik alan |H protonunun olusturdugundan daha
giigliidiir, dolayisiyla paramanyetik elementler doku H protonlarinin T1 ve T2 'lerini etkileyen
MRG kontrast madde iiretimi igin ideal adaydirlar. Kontrast tutulumu dokudaki sinyal
yogunlugunun artmasi yada azalmasi seklinde olusur, sinyalin arkaplan giiriiltii oram1 (SNR),
farkli dokuya olan relatif kontrastlanma (kontrast orani: CR) ve/veya arkaplan giiriiltiisii (CNR)

onemlidir.
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Kontrast madde dozu, uygulanan MRG sekans: gibi etkili faktorlere bagh olarak T1- kisa
(pozitif) veya T2- kisa (negatif) kontrast etkileri belirgin olabilir. Pozitif kontrastlar tipik olarak
Gd veya Mn igeren paramanyetik sellatlardir. Bunlar dokudaki hem T1 hemde T2 'yi
kisaltirlar, ancak T1, T2 'ye nazaran daha uzun oldugundan bunlarin baskin etkisi diiiik
dozlarda bile T1 'i kisaltmalanidir. Dolayisiyla doku kontrast madde tutumuna baglh olarak
T1 agirhkh goriintiilerde parlak yada hiperintens goriiniimde olacaktir. Ancak T1 veya pozitif
kontrast ajan lokal konsantrasyonu daha yiiksek olursa T2 kisalma etkisi ortaya ¢ikar.
Negatif kontrast maddeler  Superparamanyetik yada duyarhh kontrast maddeler olarak
adlandirihr. Bunlar 300 nm 'den kiigiik partikiiller yada ferromanyetik veya superparamanyetik
kristaller seklinde kiigiik Fe;O4 partikiil agregatlari olarak olusturulabilir. Manyetik alan
gradiyetleri iireterek birinci manyetik alan homojenitesini dagitirlar.

Ancak hemoglonin gibi intrensik kontrast maddeler deoksihemoglobin paramanyetik 6zelligine
bagh olarak lokal manyetik alanda distorsiyona neden olup duyarliblk , beyin fonksiyonel
MRG 'de kan oksijen diizeyi bagimh (BOLD) olarak kullanilabilir (67).

¢) Kontrast Tutulum Efikasisi ile Doz iliskisi

MRG  kontrast maddeleri kilogram  bas1  verilebilen = mikromollerdir
(yaklasik 5-300 mmol/kg). Bu kontrast maddelerin T1 ve T2 'de kisalma etkileri ve bunlarin
kontrast tutulumuna nefatif yada pozitif etkileri mevcuttur. Burada uygulanan total doz, verilen
kontrast maddenin birikimi ile olusan lokal konsantrasyon, doku komponentleri ile olan

etkilesimi 6nemli rol oynamaktadir.

Ik ge¢is miyokard perfiizyon MRG igin bolus kontrast madde diisiik dozda yiiksek
hizda (3-5 ml/sn) intraven6z olarak 0.005-0.05 mmol/kg 'dir. Bu belirli hacimde %9 'luk salin

ile yikanir.
Akut miyokard infarktiisiinde ekstraselliiler kontrast madde kullanimiyla stabil olmayan

kontrast tutulumunun kompansasyonunda miyokard nekrozunu saptamak igin sabit Gd-DTPA

infiizyonu 6nerilmektedir (68).
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BOLUM 111

GEREC VE YONTEM

3.1. Hasta Secimi

Nisan 2002- Aralik 2010 tarihleri arasinda istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi
Kardiyoloji Anabilim Dali tarafindan aritmojenik sag ventrikiil displazisi (ARVD) kesin tanisi
konmus ve/veya bu nedenle tedavi edilmig 40 hastanin manyetik rezonans goriintiileri (MRG)
retrospektif olarak incelenerek ¢aligma grubuna dahil edildi. Hastalarin 10'unun MRG tetkikinin
olmamasi ve 8'inin klinik takibi olmamasi nedeniyle ¢caligma dis1 birakildi. Toplam 23 olgunun

verileri galigma kapsamina alimigtir.

3.2. istatistiksel Analiz

Verilerin analizi i¢in SPSS 14.0 programi (SPSS Inc., Chicago, Illinois. USA)

kullanilmagtir.
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BOLUM 1V

BULGULAR

Caligmaya dahil edilen hastalarin 18 tanesi Erkek (%78), 5 tanesi kadindi ( %22).
Hastalarin cinsiyet dagilimi Tablo 3 ve Sekil 10 'da gosterilmigtir.

Cinsiyet Erkek Kadin
Hasta Sayisi 18 (%78) 5 (%22)

Tablo 3: Cinsiyet Dagilim

Sekil 10: Cinsiyet Dagilimi

Hastalarda en kiigiik yas 20, en biiyiik yas 69 olup yas ortalamasi 38.2 (SD: + 13) olarak
hesaplandi. Hastalarin yas dagilimi Tablo 4 ve Sekil 11 ' de gosterilmistir.

Yas Dagilimi Hasta Sayisi
20-29 8 (%34.7)
30-39 4(%17.5)
40-49 6 (% 26)
50-59 4 (%17.5)
60-69 1(%4.3)

Tablo 4: Yas Dagilimi
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Sekil 11: Yas Dagilim

4.1. Kalp bosluklar:

Cine dort bosluk incelemede end-diyastolik ve end-sistolik fazda atrium ve ventrikiil
¢aplan ilgili boglugun endokard-endokard mesafesi lgiilerek hesaplanmugtir.

Sol ventrikiil end-diyastolik ¢ap dl¢iimleri Sekil 12'de verilmistir. End-diyastolik fazda en
kisa sol ventrikiil ¢ap1 36 mm, en genis sol ventrikiil gap1 58 mm, ortalama ¢ap 49.1 (SD: + 5.1)
olarak Olgiilmiigtiir. 23 hastanin 17 'sinde (%74) sol ventrikiil end-diyastolik ¢ap1 42 mm
tizerinde bulunmusgtur.

MR.LV.EDmm

L

36.00 40.00 41.00 42.00 43.00 45.00 46.00 47.00 48.00 49.00 51.00 52.00 54.00 55.00 56.00 58.00

Sekil 12: End-diyastolik fazda sol ventikiil ¢gaplarinin dagilim
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Sag ventrikiil end-diyastolik ¢ap Ol¢iimleri Sekil 13'de verilmistir. End-diyastolik fazda
en kisa sag ventrikiil cap1 33 mm, en genis sag ventrikiil ¢ap1 62 mm, ortalama gap 49 (SD: + 8)
olarak 6lgiilmiigtiir. 23 hastamin 18 'unda (%78.2) sag ventrikiil end-diyastolik g¢ap1 42 mm

tizerinde bulunmustur.

2 8 8 38 8888888888688 S5 S
Sekil 13: End-diyastolik fazda sag ventikiil caplarinin dagilimi

Sol atrium end-diyastolik faz ¢ap 6l¢limleri $ekil 14 'de verilmistir. End-diyastolik fazda
en kisa sol atrium gap1 20 mm, en genis sol atrium ¢ap1 52 mm, ortalama ¢ap 49.1 (SD: + 8.8)
olarak o6l¢iilmiigtiir. 23 hastanin 5'inde (%21.7) sol atrium end-diyastolik ¢ap1 42 mm iizerinde

bulunmugtur.

\‘;:'\"‘
{1
ég

.00 36.00 40.00 41.00 44.00 50.00 51.00 5200

Sekil 14: End-diyastolik fazda sol atrium g¢aplarinin dagihm
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Sag atrium end-diyastolik faz ¢ap Sl¢iimleri Sekil 15 'de verilmistir. End-diyastolik fazda
en kisa sag atrium ¢ap1 21 mm, en genis sag atrium ¢ap1 65 mm, ortalama gap 46 (SD: + 8.4)
olarak &l¢iilmiistiir. 23 hastanin 17 'unda (%74) sag atrium end-diyastolik ¢ap1 41 mm iizerinde

bulunmustur.
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Sekil 15: End-diyastolik fazda sag atrium g¢aplarinin dagilim

4.2. Hareket Bozukluklar

Cine dort bosluk ve kisa aks incelemelerde 10 hastada (% 43.5 ) ventrikiil duvarinda
paradoks hareketler (Sekil 16) mevcut olup paradoks hareketleri saptanan hastalarin 3 ‘'linde
(%13) sag ventrikiil apikal diizeyde, 5 hastada (%21.7) sag ventrikiil lateral duvarinda, 2 hastada
(%8.7) sag ve sol lateral ventrikiill duvarinda diskinezi veya akinetik hareket gdzlenmistir
(Tablo 5, Sekil 17). 7 hastada (% 30.4) miyokard kontraksiyonlarinda azalma saptanmigtir
(Sekil 18).

Diskinetik hareketlerin Saptandif1 Lokalizasyon | Hasta Sayisi Yiizdesi (%)
Normal 13 56.6

Sag Ventrikiil Apeksi 3 13

Sag Ventrikiil Lateral Duvar 5 21.7

Sag — Sol Ventrikiil Lateral Duvar 2 8.7

Tablo 5: Diskinetik hareketlerin yerine gore dagilim
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Apkel  Seg

Sekil 16: Diskinetik hareketler Sekil 17: Diskinetik hareketlerin dagilimi

VAR

Sekil 18: Miyokard Kontraksiyonlarindaki azalma dagilimi

4.3. Trabekiilasyon

Cine kisa aks goriintiilerde trabekiilasyon artisi 4 hastada (%17.4) izlenmis olup
(Sekil 19) hastalarin 1 'inde (% 4.3 ) sag ventrikiil, 2 hastada (% 8.7) sag ve sol ventrikiil,
1 hastada (% 4.3) sag-sol ventrikiil ve apikal alanda dagilhim gostermekte idi (Tablo 6, Sekil 20).
Trabekiile / nontrabekiile segment oram 2< bulunmustur.
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Trabekiilasyon artisinin oldugu lokalizasyon Hasta Sayisi Yiizdesi (%)
Normal 19 82.7

Sag ventrikiil 1 43

Sag — Sol ventrikiil Lateral Duvari 2 8.7

Sag — Sol ventrikiil ve apikal alan 1 43

Tablo 6: Trabekiilasyon artiginin yerine gore dagilim

VAR oK
MR.TRABEKULASYON

Sekil 19 - 20: Trabekiilasyon artigi1 ve dagilimimi gésteren tablolar

4.4. Yagh infiltrasyon

T1 agirhkh dort bosluk (4CH) ve kisa aks (SA) goriintiilerde 17 hastada (% 74) pozitif
miyokardial yagh doku infiltrasyonu izlenmis olup (Tablo 7, Sekil 21) hastalarin 15 'i (%88.2)
erkek, 2 'si kadin (%11.2) idi (Tablo 8). Pozitif yagh doku infiltrasyonu olan hastalarin 7 'sinde
(% 30.4) sag ventrikiil miyokardinda, 3 hastada ( % 13) sag ve sol ventrikiil miyokardinda,
6 hastada (% 26.1) apikal alanda ve 1 hastada (% 4.3) interventrikiiler septumda yagh doku

infiltrasyonu izlenmigtir (Tablo 9 , Sekil 22).

T1 Agirhikh incelemde yag infiltrasyonu

Var

Yok

Hasta Sayis1 (%)

17 (%74)

6 (%26)

Tablo 7: T1 Agirlikli dort bosluk ve kisa aks incelemde yag infiltrasyonu
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T1 Agirlikh incelemde Pozitif Yagh infiltrasyon

Erkek

Kadin

Hasta Sayisi1 (%)

15 (%88.2)

2 (%11.2)

Tablo 8: T1 Agirlikli incelemde yag infiltrasyonunun cinsiyete gore dagulimi

VAR YOK
MR.T1.YAG.INFILTRASYONU

Sekil 21: T1 Agirlikh dort bosluk ve kisa aks incelemelerde miyokardiyal yag doku infiltrasyonu

T1 agirhkh incelemede yag infiltrasyonunun yeri | Hasta Sayisi %
Sag ventrikiil miyokard 7 30.4
Sag — Sol ventrikiil miyokard 3 13
Apikal alanda 6 26.1
Interventrikiiler septum 1 43

Tablo 9: T1 agirlikh 4CH ve SA incelemede yag infiltrasyonunun yerine gore dagilim
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0

Sag Vertrkul  Sag ve sol Ventrkul Aphal iteratrial septum

Sekil 22: T1 Agirhkh dort bosluk ve kisa aks incelemelerde miyokardiyal yag doku infiltrasyonun lokalizasyonuna
gore dagilim

4.5. Post-kontrast Fibrozis

Dinamik post-kontrast incelemede 5 hastada (% 21.7) geg faz goriintiilerde fibrozis lehine
kontrast tutulumu izlenmis olup bunlarin 2 'si (% 8.7) sag ventrikiil miyokardinda, 2 'si (%8.7)
sag ve sol ventrikiil miyokardinda ve 1 tanesi (% 4.3) sag ventrikiil miyokardinda ve apikal

alanda dagilimi izlenmistir ( Tablo 10 -11 , Sekil 23).

Post-kontrast Fibrozis Var Yok
Hasta Sayis1 (%) 5 (%21.7) 18 (%78.3)

Tablo 10: Post-kontrast fibrozis

Post-kontrast incelemde fibrozis Hasta Sayisi %
Sag ventrikiil miyokard 2 8.7
Sag — Sol ventrikiil miyokard 2 8.7
Sag ventrikiil miyokard — apikal 1 4.3

Tablo 11: Post-kontrast incelmede miyokard fibrozisin lokalizasyonununa gore dagilimi
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Normal Sag Ventrikul Sag - Sol Ventrikul Sag Ventrikul - Apkal

Sekil 23: Dinamik post-kontrast incelemede miyokardda ge¢ dénem kontrast tutulumundaki dagilim

4.6. RVOT Dilatasyonu

Sag vetrikiil ¢ikis diizeyine (RVOT) yonelik yapilan cine incelemede total 23 hastanin
5 'inde (%21.7) RVOT dilatasyonu izlenmis olup minimum ¢ap: 20 mm, maksimum gap:
32 mm, ortalama ¢ap degeri 28.6 mm olarak 6l¢iilmiistiir.

Hastalarin 1'inde (% 4.3) trikiispit kapakta minimal yetersizlik ve retrograd akim,
1 hastada (% 4.3) Ebstain anomalisi (trikiispit kapak mitral kapaga gore 1.3 mm inferior
yerlesimli) gézlenmistir.
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BOLUM V

OLGU ORNEKLERI

Resim 5.1: 22 yasinda ARVD tamli kadin hastanin kardiyak MRG tetkikinde: sag ventrikiil serbest duvarda

T1 agirlikh sekansta yiiksek sinyal 6zelliginde yag infiltrasyonu (oklar).

Resim 5.2: 20 yaginda ARVD tamili erkek hastanin kardiyak MR Gériintillemesinde sag ventrikiil serbest duvarda
T1 agirhkh sekansta yiiksek sinyal 6zelliginde yag infiltrasyonu (siyah ok) ve trabekiilasyon (beyaz ok). Cine dort

bosluk incelemde yagh infiltrasyon alanina uyan lokalizasyonda hareket diskinezisi izlendi.
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Resim 5.3: 35 yasinda ARVD tamh erkek hastanin kardiyak MRG ve BT incelemesi. T1 agirlikhi dért bosluk

incelemede (A,B) ve kisa aks incelemede (C,D) interventrikiiler septum sag yariminda ve sol ventrikiil lateral
duvarda supepikardiyal yag infiltrasyonuna ait yiiksek sinyal artis1 (beyaz oklar). Uzun aks kontrastsiz
kardiyak BT incelemede (E) septum ve sol ventrikiil lateral duvar lokalizasyonunda diisiikk dansiteli yagh
infiltrasyon alanlan (beyaz oklar). Post-kontrast goriintillemede sag ventrikiil duvarinda fibrozis lehine kontrast

tutulum alani (kisa oklar).
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Resim 5.4: 28 yasinda ARVD tanili erkek hastanin kardiyak MRG incelemesi. T1 agirlikli uzun aks incelemede
(A) apikal diizeyde yagh infiltrasyon ile uyumlu sinyal artisi (beyaz oklar). Uzun aks (B) ve kisa aks (C) incelemede

non-compaction ile uyumlu belirgin trabekiilasyon arti1 ve lateral duvarda incelme (siyah ok).

Resim 5.5: 35 yasginda ARVD tamli hastanin kardiyak MRG incelemesi. T1 agirhkli dort bosluk SE ve GE

incelemede subepikardiyal alandan baglayarak duvarda incelme, yagh infiltrasyon ve sol ventrikiil tutulumu

(oklar).
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BOLUM VI

TARTISMA

Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi (ARVC) veya displazisi (ARVD) nedeni
tam olarak bilinmemekle birlikte sag ventrikiil miyokardindaki yag ve fibroz dokunun
infiltrasyonuna ikincil olarak elektriksel dengesizlik ve ani 6lumler ile sonuglanabilen yapisal ve
fonksiyonel bozukluklar ile karakterize hastaliktir (2,12,25,26). Tamsi konulamamis senkop,
tekrarlayan ventrikiiler tasikardi, kalp yetmezligi ve ani olimlere neden olabilir (10).
Toplumdaki prevalansi 1/ 1000- 5000 olarak tahmin edilmektedir. Ailevi olgular %50 'ye
yakindir. ARVD spordaki %3-4 oliimden ve 65 yas altindaki %35 ani kardiyak 6liimden
sorumludur (6,69).

ARVD siklikla ailesel  (%30-50) olup otozomal dominant ve otozomal resesif
(Naxos hastalig1) geg¢isli olabilir (25, 27). Semptomlarnn gériildiigii ortalama yas 30 civarinda
olup semptomlar siklikla egzersiz sirasinda ortaya ¢ikmaktadir. Erkek / kadin orani : 3/1 olarak
bildirilmistir (70,71). Bu, sag ventrikiil (RV) kokenli rekiiren ventrikiiler tagiaritmiye neden olup
egzersiz sonucu gelisen RV ¢ikis diizeyi trakti kokenli otomatik ventrikiiler tasiartimiden ayirt

edilmelidir.

ARVD tamisinda minér and major tami kriterleri kullamiimaktadir (7). Bu kriterler;
yapisal, histolojik, elektrokardiyografik, aritmik ve genetik faktorleri igermektedir (Tablo 2). iki
major kriter, bir major iki mindr veya farkh gruplardan dort minér kriterin olmast ARVD tanisimi
koydurur. Miyokard duvart hareket bozukluklari, EKG depolarizasyon- repolarizasyon
degisiklikleri, gizli anevrizmatik dilatasyon gibi yapisal anomaliler ve sag ventrikil yag

infiltrasyonlan bulgular arasindadir.

Histopatolojik incelemelerde miyokardda nekroz ile seyreden inflamasyon ve fibroadipoz

replasmani goriilmektedir (19).
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ARVD‘de fibroz-yaglh doku replasmam siklikla sag ventrikiil anterolateral veya septum
sag yarisinda saptanmakla birlikte sol ventrikiil tutulumu nadirdir. Diger yandan anterior
infundibulum, sag ventrikiil apeksi ve sag ventrikiil diyafragmatik yiiziinde (displazi triadi)
goriilebilir. Displazi gelisen yerde paradoks hareketlerle iligkili olarak dilatasyon, anevrizma

formasyonu goriilmektedir (71).

Murphey ve arkadaglarimin yaptigi ¢ahismada kardiyak biyopside mevcut durumda
ARVD tanisindaki major kriter, ventrikiilde yag infiltrasyonun saptanmasidir (71).

ARVD klinik presentasyonu ¢ok degisken olup progresif bir hastalik oldugu
disiiniilmektedir. ARVD ayrici tanisinda RVOT (Right Venrtricle Outflow Tract) tasikardisi
diisiiniilmelidir, bu ikisinin ayirimi son derece onemlidir, zira RVOT tasikardisi progresif bir

durum degildir (72).

Kardiyak MRG*‘de ARVD tanisi intramiyokardiyal yag birikimi, morfolojik olarak duvar
kalinlagmas1 ve incelmesi, anormal duvar hareketleri, miyokardiyal inflamasyon ve fibrozisin
gosterilmesi ile konmaktadir. Angiografi ve ekokardiyografi yanhz fokal veya difiiz ventrikiiler

bulging’i gosterebilmektedir (73-75).

ARVD tanisinda kardiyak MRG sensitivitesi ve spesifitesi %22-100 arasinda
degigmektedir (5,14,16,76)

ARVD tanmisinda mindér ve major kriterler yeralmaktadir. Bunlar Tablo 12 ‘'de

belirtilmigtir.
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Tablo 12. ARVC/D Tam Kriterleri (2)

Kriterler

Minér

Major

Aile Hikayesi

Nekrobiyopsi/ cerrahi ile teyit edilmis aile

- Ani 6liim aile hikayesi (<35 yas )

- Aile hikayesi (klinik tam mevcut

hikayesi kriterlere dayanmaktadir)
EKG Epsilon dalgalann veya sag prekordiyal
depolarizasyon/iletim Sinyal  averaged EKG’de  geg¢ | derivasyonda (VI-V3) QRS
anomalileri potansiyellerin olmasi kompleksinde loklize uzama (> 110 ms)
EKG repolarizasyon | Sag prekordiyal derivasyonda ters T
anomalileri dalgas1 (V2 ve V3) ’

- Arahkl yada araliksiz sol dal blok tipi

ventrikiiler tagikardi
Aritmi - Sik ventrikiiler ekstrasistoller (Holter -

monitorizasyonda > 1000/24 saat )

- Hafif global RV dilatasyonu veya - Ciddi dilatasyon ve RV ejeksiyon

o . fraksiyonunda azalma ( LV tutulumu yok

Global veya bolgesel | ejeksiyon  fraksiyonda  azalma, sol

disfonksiyon ve yapisal

degigikliklerin olmasa:

ventrikiil normal.

- RV hafif segmental dilatasyon

- RV béolgesel hipokinezi

veya minimal olabilir)

- Lokalize RV anevrizmasi

- Diyastolik bulging ile birlikte akinetik
veya diskinetik alanlarin olmasi

- RV ciddi segmental dilatasyon

Duvar  doku

karakterizasyonu

Endomiyokardiyal  biyopside

miyokardiyumda fibroz-yagh doku

replasmani
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T1 Agirhikli incelemde yag dokusu yiiksek sinyal ozelliginde oldugudan (15,16,31)
RV anterolateral duvarinda kiiglik intramiyokardiyal yag birikimleri T1A goriintiilerde
saptanabilir. Bagka bir deyisle sag ventrikiilde T1 agirhikli incelemede yiiksek sinyal varlig
(esittir yag sinyal intensitesi) ARVC/D ile iligkilidir (15,78-83).

MRG*nin intramiyokardiyal yagin tespit edilmesindeki duyarhih@ ve ozgillugi
bilinmemektedir. RV serbest duvarinda intramiyokardiyal yagin saptanmasi (2.7£0.4 mm, ve
sadece 1.9+1.1 mm anterior RV apekste) ve komsu epikardiyal yag dokusundan aymrm
oénemlidir. Diger taraftanda intramiyokardiyal yagmm olmast ARVD tamsi igin patognomonik
degildir, intramiyokardiyal alanda &zelliklede antero-apikal bslgede yagin bulunmasi normal bir

kalpte rastlanabilen bir 6zelliktir (19).

Bluemke ve arkadaslart (37) tarafindan yapilan benzer bir ¢ahiymada Task Force
kriterlerine gore 7 kesin ARVD tanis1 konmus hastadan 6 's1 iizerinde yapilan incelemede RV
genislemesi, RV anormal morfolojisi, sol ventrikiil genigslemesi, T1 agnhkh gorintilemede
miyokardda yaga ait yiiksek sinyal varh@ ve lokalizasyonu degerlendirlimistir. Her bir MRG
tetkiki 8 farkh radyolog ve 5 kardiyolog tarafindan degerlendirilmistir. Degerlendirenler hasta
gruplan arasinda sag ventrikiilde yliksek sinyal intesitesi saptamadilar (p> 0.05). Sag ventrikiil
dilatasyonu ARVC/D 'li hastalarda kontrol gruba kiyasla daha fazla bulunmustur (kesin ARVD
tanihi grupta %58, kontrol grupta %14; p<0.0001). Blumke ve arkadaglarimin yaptig1 ¢aligma
sonuglan yag sinyalinin saptanmasimin sag ventrikiil geniglemesi ve morfolojik degisikliklere

gore daha az giivenilir oldugunu belirtmektedir.

Bizim ¢aligmada kesin tani almis 23  ARVD olgusunun  MRG goriintiilerinin
retrospektif incelemesinde T1 agirlikli incelemede miyokardiyal yag infiltrasyonu lehine %74
pozitif yiiksek sinyal artis1 (% 88.2 Erkek, %11.8 kadin) saptanmig olup birinci sik gorildiigi
yerlesim alam sag ventrikiil lateral duvan (%30.4) , bunu takiben ikinci sik gorildiigii yer apikal
alanlar  (%26.1) olarak bulunmustur. Cahgmamizda sag ventrikiil end-diyastolik fazda en kisa

¢ap1 33 mm, en genig ¢ap1 62 mm, ortalama ¢ap 49 (SD: * 8) olarak bulunmus olup dilatasyon

izlenmistir.
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Diger yandan Cesare tarafindan yapilan ¢alismada miyokardiyal yag birikimin tek bagina
degerlendimesi iki ana nedenden dolayr hatali oldugunu belirtmektedir. Birincisi kiigiik
non-transmural fokal yag alanlar1 normal eriskinlerde dahi bulunabilmesi ; Ikincisi ise 6zellikle
uzun aks incelemelerde subepikardiyal yaga bagh parsiyel voliim etkisi ve faz sift hareketine
bagl hayalet artefaktt nedeniyle cilt alti yagh dokudan kaynaklanan miyokardda yiiksek sinyal
spotlan bulunabilmesidir. Bu nedenle izole yagh replasmani ARVD anlamina gelmemektedir
(84). Spin —Eko goériintiilerde yag replasmani intra ve inter-observer konkordans analizi (K test)
% 75 ve 81 bulunmustur, aym: ¢alismada sag ventrikiil dilatasyonu intra ve inter-observer
konkordansi %100 ve %92.4, kinetik analiz %94 ve %90 olarak bulunmustur. Sonug olarak

yagli doku replasmani tek bagina biyopsi ile teyit edilmis olsa dahi tani1 koydurucu kriter degildir

(84).

Macedo ve arkadaslan cine MR goriintiilerde sag ventrikiilde lipomatoz infiltrasyon
global veya bolgesel fonksiyonel bozukluk olmaksizin olabilecegini; dolayisiyla RV yag

infiltrasyonunun tek basina ARVD anlamina gelebilemeyecegini bildirdiler (89).

Bunun yaninda farkh yazarlar (85-87) MRG 'nin ARVD saptamasinda tamimlanan
parametrlerden bir ya da birden fazla parametre varliginda degerli oldugunu belirtmektedirler, bu
parametreler 1) sag ventrikiil kasinda yiiksek sinyal intensitesi ( fokal veya difuiz infiltrasyon) ,
2) miyokard kalinlagmasi (fibroz-yag replasmant), 3) sag ventrikiil ¢ikigi ektazisi, 4) diskinetik

bulging, 5) sag ventrikiil dilatasyonu, 6) sag atrium dilatasyonu seklindedir.

Kural olarak miyokardiyal yag birikimi ve diger morfolojik bozukluklar her zaman

fonksiyonel galismalar ile kombine edilerek degerlendirilmelidir (35).
Ayrica yash hastalarda, uzun siireli steroid tedavisi alanlarda, diger kardiyomiyopati ve

RVOT tasikardisi durumlarinda izole yag replasman alanlari bildirilmistir (76). Sag ventrikiil

duvarinda yagl replasman ile obezite iligkili olabilir (88).
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Kardiyak MRG bolgesel ve diyastolik (sag ve sol) ventrikiiler disfonksiyonlar,
dolayistyla ARVD 'nin erken belirtilerini benzersiz bir sekilde saptayabilir (14,90).

Bolgesel ventrikiiler fonksiyonlarin detayll degerlendirilmesinde (duvar hareketi, duvar
kalinhgi) miyokardial fibroz-yagh degisikliklerin saptanmasi 6nemlidir. Disfonkstyonel alanlar
tipik olarak sag ventrikiil serbest duvarinda, apeksi ve RV giris / ¢ikig traktinda yerlegim

gostermektedir. Yama tarzinda alanlardan daha uniform ve yaygin tutulum alanlarma kadar

degisilik gosterebilmektedir (44).

Auferman ve arkadaslan invazif elektrofizyolojik ¢alismasi sirasinda indiiklenebilir
ventrikiiler tagikardisi olan hastalarin %33 'tinde, tasikardisi indiiklenmeyen hastalarin %11 'inde
MRG 'nin yagh replasman tespit ettigini bildirmislerdir (91). Hastalanin % 28 'inde global
dilatasyon mevcut iken sag ventrikiil miyokardinda bolgesel degisiklikler 36 ARVD tamih

hastalarin 31 'inde mevcuttu.

Bagka bir diger ¢alismada Carson ve arkadaslar idiopatik sag ventrikiiler ¢ikig diizeyi
tagikardisi olan hastalarda Cine MR inceleme kullanarak %95 gibi yitksek oranda kardiyak
anomalileri bildirmislerdir. Fikse fokal duvar kalinhigi, boélgesel azalmis duvar kalinligi, anormal

duvar hareketleri sag ventrikiiler tagikardisi olan 22 hastada tespit edilmistir (21).

Buna benzer yapilan c¢aligmalarda yiiksek oranda kardiyak  bozukluklar

bildirilmigtir (11,36,92).

Kontrast tutulumu kardiyak MRG incelemede sag ve sol ventrikiillerin her ikisinde
ARVD 'li hastalarda miyokardiyal fibroz-yagl degisikliklerin saptanmasinda 6nemlidir (93,94).
Kardiayak MRG 'de saptanan fibr6z doku histopatolojik ve elektrofizyolojik ¢aligmalar ile
korelasyon gostermekte olup RV disfonksiyonu ile ve elektrofizyolojik ¢aligmalarda ventrikiiler

tagikardi uyarilmasi ile iligkili oldugu gosterilmistir (93).
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Miyokardda fibréz doku replasmam yagli dokudan ¢ok daha aritmojenik olduguna
inanilmaktadir (19). ARVD gibi non-iskemik kalp hastalifinda gecikmis kontrast tutulumu

koroner arter dagilimma uymaz, subendokariyal yada transmural alandan ziyade daha ¢ok orta

duvarda goriliir (95).

Tandn ve arkadaglari ARVD hastalarinda histopatolojik olarak fibrozis varligi ile MRG
goriintilerde gec¢ikmis kontrast tutulumu arasindaki iligkiye dikkat g¢ekmektedirler (41).
Hastalarin hi¢birinde ARVD tanisi olmadan gecikmis tutulum goézlenmemistir. Benzer sonuglar

bagka ¢aligma gruplan tarafindan da bildirilmigtir.

Bizim ¢alismamizda 23 ARVD tanili hastada ge¢ faz dinamik post-kontrast incelemede
5 hastada (% 21.7) fibrozis lehine kontrast tutulumu izlenmis olup bunlarn 2 'sinde (% 8.7)
sag ventrikiill miyokardinda, 2 'sinde (%8.7) sag ve sol ventrikiil miyokardinda ve I'inde

(% 4.3) sag ventrikiil miyokardinda ve apikal alanda dagilimi izlenmigtir.

Ayirict tamda ge¢ miyokardiyal tutulum gosteren miyokardit, sarkoidoz gibi diger
hastaliklar akilda bulundurulmalidir, ancak nonspesifik fenomen olmasina ragmen IR kontrasth
MRG 'nin rolii ARVD tanisinda tam olarak belirlenmelidir (42,97). Inflamatuar infiltrasyon ve

fibrozis ARVD ‘nin iki temel 6zelligi olmasi nedeniyle bunlarin saptanmast ARVD tanisinda

daha net bir tan: konmasinda katkida bulunabilir.

ARVD ayric1 tanisinda RVOT tasikardisi yer almaktadir, bunun oldugu oigularda MRG
ile saptanan ek bozukluklar bildirilmistir. White ve arkadaslart RVOT tagikardisi olan 46
olgunun %?74'tinde duvarda incelme veya duvar hareketlerinde azalma saptamiglardir.
Bu bozukluklarin en sik yerlesim yeri sag ventrikiil anterior duvanidir. Bu olgulardan
8 (%25)'inde yagh infiltrasyon bulunmustur (11). Diger taraftan Grimm ve arkadaglarinin RVOT

tagikardisi olan 14 olgudaki ¢aligmalarinda kardiyak MRG ile saptanan bir bozukluk olmadigin
bildirmiglerdir (98).
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Birgok galismada ARVD tanili hastalarda daha genis RV voliimii ve diisiik RV ejeksiyon
fraksiyonu bildirilmigtir (27), belirtilmesi gerekirki ARVD erken donemlerinde global RV

fonksiyonlar1 normal sinirlar igerisinde beklenmektedir (45, 46).

Kalbin yapisal ve fonksiyonel bozukluklarinin ARVD“deki bozukluklara benzer olmasi
nedeniyle MRG’de ARVD’yi taklite eden miyokardit, idiopatik dilate kardiyomiyopati (DCM)

ve cor-adiposum gibi hastaliklardan ayirt edilmesi gerekir.

Aritmojenik sag ventrikiil displazisi otozomal resesif fomu olan Naxous hastaligi, UHL
anomalisi (sag ventrikiil duvarinda ileri derece incelme) (99) ve ebstain anomalisi ile birlikte

goriilebilir. Bizimde ¢alismanmzda 1 hastada (%4.3) Ebstain anomalisi saptanmigtir.

ARVD 'de agir yagh infiltrasyon trabekiiler daginikhik ile giden duvar kalinlagmasina
(8mm <) neden olmaktadir (32). Bizim ¢alisgmamizda 23 hastanin 4 ‘linde (%17.3) trabekiilasyon

artigt mevcut olup 1 hastada (% 4.3 ) sag ventrikiil, 2 hastada (% 8.7) sag ve sol ventrikiil, 1

hastada (% 4.3) sag-sol ventrikiil ve apikal alanda saptanmstir.

ARVD 'de sol ventrikiil tutulumunun prevalanst %16 (106) - %76 (107) olarak
bildirilmigtir. Bauce ve arkadaslan ARVD g¢aligma hastalarinin yansinda ekokardiografide sol
ventrikiil bozukluklarn saptamislardir (108). Lindstrom ve arkadaglart ARVD hastalarinin
%93 ‘linde sol ventrikiil bozukluklarinin varligim miyokard perfiizyonu ve ekokardiyografi ile
gosterdiler (110). Literatiirde tam fikir birligi olmamakla birlikte ARVD 'de sol ventrikiil

tutulumu farkl bir bozukluk gibi ele alinmamali, ayrica diger ciddi hastaliklarin bir komponenti

olabilir (109).

Sol ventrikiil miyokardda yagh veya fibro-yagl doku replasmaninin subepikardiyumdan
trabekiiler miyokardiyuma dogru olduguna inanilmaktadir (112). Sol ventrikiilde fibroz-yagh
doku replasman, sol ventrikiil anteroseptal ve posteriorbazal segmentinde miyokardiyal belirgin
perfiizyon defekti ile korelasyon gostermektedir (110). ARVD 'de bildirilen kalitatif ve kantatif

sol venrikiil bozukluklari, sag ventrikiilde oldugu gibi, artnug sol ventrikiil end-diyastolik
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basinci, azalmig EF, AV blok, bélgesel duvar hareket bozukluklari, anevrizma (siklikla apikal
alanda), asinerjik alanlarin varhi@ ( siklikla apeks ve inferior-posterior duvarda) ve dilatasyon

icermektedir (113). Ayrica sol ventrikiil tutulumu asemptomatik veya kisa siireli semptomu olan

hastalarda da saptanmustir (110, 114,115).

Aile fertlerinin birgogunun ARVD'den etkilenen ailelerde, sol ventikiil tutulumu daha sik
ve daha ciddi seyirlidir (113, 116). Bizim ¢alismamizda ARVD tanili 23 hastanin 4'iinde (%17)
sol ventrikill miyokardinda T1 agirhikli incelemde yagh infiltrasyon, 2 hastada (%8.7)

post- kontrast incelemde sol ventrikiil miyokardinda fibrozis saptanmigtur.
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BOLUM VII

SONUC

Manyetik Rezonans Goriintiilleme, ARVD 6n tamh hastalarda sag ventrikiil morfoloji ve
boyutlarini non-invaziv olarak gdstermesi nedeniyle vazgegilmez bir goriintilleme modalitesidir.
Caligmamizda ARVD tanili hastalarda MRG’de saptanan en sik bulgu end-diyastolik fazda sag
ventrikiil dilatasyonu (42 mm< %78.2) ve sag atrium dilatasyonu (41 mm< %78.2) olup bunu
takiben miyokardda yag infiltrasyonu (%74), sol ventrikiil dilatasyonu (42 mm< %74),
Cine MRG incelemede paradoks hareketler (%43.5), miyokard kontraksiyonunda azlama
(%30.4), post-kontrast fibrozis lehine tutulum (%21.7), RVOT dilatasyonu (%21.7),
trabekiilasyon artisi (%17.4) ve eslik eden diger anomaliler (trikiispit kapak yetersizligi: %4.3 ve
ebstain anomalisi: %4.3) olarak bulunmustur. Yag doku infiltrasyonu T1 agirlikli incelemede
yiiksek sinyal intensitesi seklinde gosterilebilir. Yag infiltrasyonunun en sik saptandig diizey sag
ventrikiil serbest duvaridir. Ancak bunun yoklugu durumunda sag ventrikiil ve atrium
dilatasyonu ve diskinetik degisikliklerin olmasi ARVD lehine klinik bulgularla korele olarak
degerlendirilmelidir. Post kontrast goériintiilerde fibrozisin varligin ARVD tamsi agisindan
anlamhdir. Sag ventrikiil global fonksiyonlari ve boigesel duvar hareket bozukluklari Cine
goriintiiler ile degerlendirilebilir. ARVD hastalarinda sag ventrikiil yaninda daha seyrek olmakla
birlikte sol ventrikiil de tutulabilir. Bu nedenle sol ventrikiiliin de yag infiltrasyonu yoniinden
dikkatli bir gekilde incelenmesi gerekmektedir. ARVD ’ye ventrikiiler non-compaction ve
ebstain anomalisi gibi anomaliler de eglik edebilmektedir. On tan: da belirtilmese de MRG

tetekikinde ARVD tanist alan hastalar ek anomaliler yoniinden de incelenmelidir.
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