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OLGU SUNUMU

Ani olume neden olan hipertrofik kardiyomiyopati ve
ileti sistemi bozuklugunda gorilen morfolojik
degisiklikler: iki olgu sunumu

Ayhan Ozcan (*), Harun Tugcu (**), Caglar Ozdemir (**), Biilent Celasun (¥)

Ozet

Kardiyovaskiiler hastaliklar, ani ve beklen-
meyen Olumlerin biyik bir bolimini
olusturmaktadir. Ani kardiyak nedenli
olumler icinde en sik neden, koroner
aterosklerozdur. Kalp ileti sistemi bozuk-
lugundan kaynaklanan ani 6liimlere seyrek
olarak rastlanmaktadir. Bu yazida, 20 ve
30 yasinda iki erkek olguda oliime yol
actigl belirlenen, ileti sistemi bozuklugu
ile iliskili morfolojik bulgular sunulmustur.
Olgu 1, 20 yasindadir ve fiziksel aktivite
sirasinda ani olarak 6ldigu bildirilmistir.
Otopside, kardiyomegali disinda makros-
kopik patoloji saptanmamistir. Histopato-
lojik incelemede; kalp ileti sisteminde
fibrozis, yagli degisiklik/infiltrasyon ve
miyokardiyal hipertrofi saptanmistir.
Olim nedeninin hipertrofik kardiyomi-
yopati ve kalp ileti sistemindeki degisiklik-
ler sonucunda gelisen ani dolasim yeter-
sizligi sonucu olduguna karar verilmis-
tir. Olgu 2, 30 yasindadir ve agir egzersiz-
den alt1 saat sonra, ani olarak fenalasmasi
sonrasinda getirildigi acil serviste olii
duhul kabul edilmistir. Otopside, kardiyo-
megali disinda makroskopik bir patoloji
saptanmamistir. Histopatolojik inceleme-
de; kalp ileti sisteminde fibrozis, yagl
degisiklik/infiltrasyon, kalp kasi liflerinde
dejeneratif degisikler ve fibrozis saptan-
mistir. Olumun, Olgu 1'deki gibi, ayni ne-
denlere bagli olduguna karar verilmistir.
Otopside miyokardiyal hipertrofi belirgin
oldugunda, hipertrofik kardiyomiyopatiye
ek olarak kalp ileti sisteminde de bozukluk
olabilecegi dustintilmelidir. Ozellikle geng
yaslardaki ani olumlerde, otopside kalp
ileti sistemi bozukluguna bagli belirgin
morfolojik degisiklik saptanamayabilecegi
gbz oniine alindiginda, histopatolojik in-
celeme icin kalp ileti sisteminden ayrintili
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ornekleme yapilmasi onemlidir.
Anahtar kelimeler: Kalp ileti sistemi, ani
olum, otopsi, miyokardiyal hipertrofi

Summary

Morphological changes in the association of
hypertrophic cardiomyopathy and disorder
of conduction system causing sudden
death: report of two cases

Cardiovasculary diseases constitute the
majority of sudden and unexpected deaths.
The most common cause of sudden deaths
due to cardiac reasons is coronary athero-
sclerosis. Sudden deaths due to disorders of
conduction system are rare. We herein pre-
sent morphological changes associated with
disorders of conduction system, which were
determined to have caused death in two male
cases aged 20 and 30 years. Case 1 was 20-
year-old and had died suddenly during physi-
cal activity. No macroscopic pathology
except for cardiomegaly was determined at
the autopsy. Histopathological examination
revealed fibrosis and fatty alteration/infiltra-
tion in conduction system, and myocardial
hypertrophy. The cause of death was deter-
mined as sudden circulatory failure resulting
from hypertrophic cardiomyopathy and con-
duction system disorder. Case 2 was 30-year-
old and had died when brought to hospital
after deteriorating suddenly six hours after a
heavy exercise. Only cardiomegaly was deter-
mined macroscopically at the autopsy.
Histopathological examination revealed
fibrosis and fatty alteration/infiltration in
conduction system, and degenerative
changes and fibrosis in fibrils of myocardium.
The cause of death was determined as the
same as in the Case 1. When myocardial
hypertrophy is prominent at autopsy, the pos-
sibility of cardiac conduction system disorder
should be considered in addition to hyper-
trophic cardiomyopathy. Considering that
obvious morphological changes due to con-
duction system disorder can not be macro-
scopically determined at the autopsy in sud-
den young deaths, detailed sampling of car-
diac conduction system for histopathological
examination is especially important in these
cases.

Key words: Cardiac conduction system, sud-
den death, autopsy, myocardial hypertrophy

Giris

Diinya Saglk Orgiitii, ilk belirtilerin
baglamasindan sonraki 24 saat iginde
ger¢eklesen oliimleri, "ani 6lim" olarak
tamimlamaktadir (1). Ancak bu siirenin
¢ok uzun oldugu, ilk bir saat ile kisitlan-
masi gerektigi, 24 saatlik bir siirede tani ve
tedavi agisindan birgok girisimde bulunu-
labilecegi de bildirilmektedir (1,2). Ani
o6lim nedenleri i¢inde kardiyovaskiiler
hastaliklar, en biiyiik grubu olugturmak-
tadir (1-5). Bu oliimlerin siklikla 20-65
yag grubu erkeklerde goriildiigii ve en sik
6lim nedeninin koroner ateroskleroz
oldugu bildirilmektedir (1,5). Koroner
aterosklerozu siklik sirasina gore, hiper-
tansif kardiyovaskdiler hastaliklar, kardi-
yomiyopatiler (KMP), valviiler kapak has-
taliklar1, miyokardit ve ileti sisteminden
kaynaklanan dlimler izlemektedir (5).

Kardiyak ileti sistemindeki bozukluga
bagli ani 6limler nadirdir. Ani kardiyak
Sliimlerde iskemik morfolojik bulgularin
olmayabilecegi ve ventrikiiler hiper-
trofinin 6n planda oldugu durumlarda,
kardiyak ileti sisteminin ayrintili olarak
incelenmesinin  géz ardi edilebildigi
bildirilmektedir (3). Bu islem i¢in rutin
ornekleme diginda, ilave olarak; sino-
atriyal nod (SAN), atriyoventrikiiler nod
(AVN), His hiizmesi ve dallarindan ¢ok
sayida Ornekleme gerekmektedir. Ayrin-
tilt bir histopatolojik inceleme yapilma-
diginda, 6liim nedeni yanlis olarak deger-
lendirilebilmektedir (6).

Agiklanamayan ani kardiyak olim-
lerin 6nemli bir kisminin, kalp ileti siste-
mindeki bozukluktan kaynaklanmig ola-
bilecegi diisiiniilmektedir (3,7-9).



Bu yazida, 20 ve 30 yasinda iki erkek
olguda oliime yol actig disiiniilen ileti
sistemi bozuklugu ile iligkili morfolojik
bulgular sunulmus olup, otopside mak-
roskopik bulgu saptanamayan ani 6lim
olgularinda, kalp ileti sistemini de icere-
cek sekilde ayrintili histopatolojik ince-
leme yapilmasi gerektigi vurgulanmigtir.

Olgularin Sunumu
Olgu 1

Fiziksel aktivite (barfiks g¢ekme)
sirasinda aniden fenalagarak kaldirildig
acil servise 6lii duhul ettigi bildirilen
olgunun, 20 yasinda, 176 ¢cm boyunda,
75-80 kg agirhginda erkek ceset oldugu
belirlendi. Ilgili savciligin talebi iizerine
adli otopsi yapildi. Otopside her iig
bosluk agildi. Makroskopik deger-
lendirmede; beyin-beyincik 1400 gr
tartildi, beyin ve beyincik yiizeylerinde
hiperemi disinda patoloji saptanmadi. Sag
akciger 650 gr, sol akciger 450 gr olup,
kesit yiizeylerinin konjesyone oldugu
belirlendi. Kalp 400 gr tartildi ve %10'luk
formalin i¢ine konuldu. Karaciger 1950 gr
olup, kesit yiizeylerinde hiperemi diginda
patoloji saptanmadi. Midede az miktar-
da koyu yesil renkli sivi igerik goriildii.
Sag bobrek 300 gr ve sol bobrek 350 gr
tartildi. Her iki bobregin dis yiizlerinde ve
kesitlerinde hiperemi diginda patolojik
bulgu saptanmadi. Beyin, her iki akciger,
karaciger, pankreas, dalak, her iki bobrek
ve bobrek iistii bezi, abdominal ve torasik
aortadan histopatolojik inceleme i¢in
ornekler alindi. Kan, idrar ve mide igeri-
ginden alinan orneklerde toksik madde
bulunmadi.

Kalbin makroskopik incelemesinde;
sol ventrikiil duvar kalinhigi 0.8 cm, sag
ventrikiil duvar kalnhg 2.1 cm, interven-
trikiiler septum 1.7 c¢m, aort kapak ¢evre-
si 7.4 cm, mitral kapak cevresi 11.2 cm,
trikiispit kapak gevresi 12.4 cm, pulmoner
kapak ¢evresi 7.8 cm olarak ol¢iildi.
Koroner arterler actk bulundu. Kalpten
ileti sistemini gosterecek sekilde ¢ok sayi-
da 6rnek alindi.

Kalbin ileti sisteminin mikroskopik
incelemesinde; atriyum duvarinda daha
belirgin olmak iizere SAN ve AVN'un
¢evresinde yagl infiltrasyon ve fibrozis
gortildii (Sekil 1a, 1b, 1c). Purkinje sinir
liflerinde fokal lenfosit ve makrofaj hiicre
topluluklari, yer yer fibrozis ve dejeneratif
degisiklikler izlendi (Sekil 1d). Interven-
trikiiler septumda ve sag ventrikiil
duvarinda (Sekil 1e) bazilar iri hiperkro-
matik ¢ekirdekli hipertrofik miyofibriller
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ve miyofibrillerde yer yer dejeneratif
degisiklikler ile interstisiyel fibrozis sap-
tand1 (Sekil 1f).

Histopatolojik incelemede; akciger,
dalak, karaciger ve bobrekte konjesyon
saptandi. Diger Orneklerde, patolojik
bulgu saptanmadi.

Olgu 2

Olgunun, agir bir egzersizden (pen-
tatlon) alt1 saat sonra ani olarak fenalagtig
ve getirildigi acil serviste 6l duhul kabul
edildigi bildirilen 30 yaginda, 180 cm bo-
yunda, 75-80 kg agirhiginda erkek ceset
oldugu belirlendi. Tlgili savcihgin talebi
tizerine, adli otopsi yapildi. Otopside her
ii¢ bosluk agildi. Makroskopik deger-
lendirmede; beyin-beyincik 1450 gr
tartildi, beyin ve beyincigin dis yiizlerinde
ve kesitlerinde patoloji saptanmadi. Beyin
ve beyincigin tamami histopatolojik
inceleme i¢in alindi. Sag akciger 1000 gr,
sol akciger 850 gr olup, sag akcigerin
interlober yiizeylerinde az sayida petegiyal
kanama odag gorildi. Her iki akciger
yiizeylerinin gergin, parlak goriintimde
oldugu ve kesit yiizlerinden sikmakla
kanl koépiikli sivinin geldigi saptandi.

Kalp 450 gr olarak tartild: ve tamamu
%10'luk formalin igine konuldu. Kara-
ciger 1725 gr olarak tartildi ve kesit yiiz-
lerinde makroskopik patoloji saptanmadi.

Midede 200 ml yar1 sindirilmis besin
oldugu gorildi. Sag bobrek 300 gr ve sol
bobrek 350 gr olarak tartildi. Her iki
bobregin dis yiizeyinde ve kesitlerinde
hiperemi diginda 6zellik saptanmadi. Her
iki akciger, karaciger, pankreas, dalak, her
iki bobrek ve bobrek istii bezinden
histopatolojik inceleme i¢in 6rnek alindi.
Kan ve idrardan ve mide igeriginden tok-
sikolojik inceleme i¢in alman érneklerde
toksik madde bulunmadi.

Kalbin makroskopik incelemesinde;
sol ventrikiil duvar kalinhg 1.7 cm, sag
ventrikiil duvar kalinligi 0.7 cm, interven-
trikiiler septum 2.1 cm, aort kapak cevre-
si 6.7 cm, mitral kapak ¢evresi 9.5 cm,
trikiispit kapak ¢evresi 12 cm, pulmoner
kapak ¢evresi 6.5 cm olarak olciildi.
Koroner arterler agik bulundu. Aort
¢ikisinda koronerler cevresinde kalsifiye
odaklar, arkus aortada sar1 renkli plaklar
oldugu goriildii. Kalpten, ileti sistemini
gostereceksekilde, gok sayida 6rnek alind.

Kalbin ileti sisteminin mikroskopik
incelemesinde; atriyum duvarinda daha
belirgin olmak {izere SAN ve AVN'un
¢evresinde yagli infiltrasyon ve fibrozis
izlendi (Sekil 2a, 2b, 2¢). Purkinje sinir
liflerinde yer yer fibrozis ve lenfosit agr-
likl: inflamatuvar hiicre topluluklar
goriildii (Sekil 2d). Interventrikiiler sep-
tumda (Sekil 2e) ve sol ventrikiil duvarin-

Sekil 1. Kalp ileti sistemi bozukluguna bagli morfolojik degisiklikler (H&E, x100)

la. Atriyumda yagh infiltrasyon,

1b. SAN'da yagli infiltrasyon ve fibrozis, 1c. AVN'da yagl

infiltrasyon ve fibrozis, 1d. Purkinje liflerinde dejeneratif degigiklikler ve inflamatuvar hiicre toplu-
luklari, 1e. Sag ventrikiil duvarmna ait hipertrofik miyofibriller, 1f. Septumun aort ¢ikiminda

saptanan interstisiyel fibrozis
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da bazilart iri hiperkromatik c¢ekirdekli
hipertrofik miyofibriller ve bazi miyofib-
rillerde dejeneratif degisiklikler ile hafif
derecede interstisiyel fibrozis saptand:
(Sekil 2f).

Histopatolojik incelemede; akciger,
dalak, karaciger ve bobrekte konjesyon
saptandi. Diger orneklerde patolojik
bulgu izlenmedi.

Tartisma

Adli otopsi yapilan dogal nedenli ani
6lim olgularinda, en sik 6liim nedeninin
kardiyovaskiiler hastaliklar oldugu bildi-
rilmektedir (2,4). Yaghlarda kalp ileti sis-
temi bozukluguna bagh élimler daha az
goriilmekle birlikte, koroner arterlerdeki
aterosklerotik degisiklikler, kalp kokenli
Slimler iginde en biyiik grubu olugtur-
maktadir (5). Geng olgularda da, ileti sis-
temindeki bozukluga bagh gelisen ani
Sliimler nadir goriilmektedir (1-3,7-12).

Israil Silahli Kuvvetlerinde, ani ve
beklenmeyen nedenle 6len 44 olgunun
yedisinde myokardit, altisinda hipertrofik
kardiyomiyopati (HKMP), birinde ise
kalp ileti sistemi bozuklugu saptandig
bildirilmigtir (10). Phillips ve ark., 19 ani
oliim olgusunun sekizinde myokardit,
ikisinde HKMP saptadiklarimi ve 17 olgu-
da oliimiin, fiziksel aktivite sonrasinda
geligtigini bildirmiglerdir (11). Ug olguda
ise anatomik bir neden belirlenememistir
(11). Kramer ve ark., 83 ani olim
olgusunda 30 yagsin dstiinde en sik
iskemik kalp hastaliginin (%58), 30 yasin
altinda miyokardit ve kardiyak ano-
malilerin (%52) ve bir olguda ise kalp ileti
sistemi bozuklugunun bulundugunu
bildirmiglerdir (12). Olgularin 25'inde
(%30) olim, egzersiz swrasinda veya
egzersizden sonraki altr saat igerisinde
geligmigtir (12). Bizim olgularimizdan
Olgu 1'de ani 6lim, egzersiz sirasinda,
Olgu 2'de ise egzersizden alt1 saat sonra
gergeklesmistir. Olgularimizda da Sliimle
egzersiz arasinda bir iliski oldugu
goriilmustiir. Egzersiz sonrasi ortaya
¢ikan ve agiklanamayan ani oliimlerin,
kalp ileti sistemi bozuklugu ile iligkili ola-
bilecegi diisiiniilmelidir.

Ani kardiyak oliimlerde, ventrikiiler
hipertrofinin 6n planda oldugu durum-
larda, oncelikli olarak HKMP diisiiniil-
mektedir. Bu neden, ani 6liim nedenini
agiklamak icin genellikle yeterli goriildii-
giinden, kalp ileti sisteminin incelenmesi
g6z ardi edilebilmektedir (3). Tk olgu-
muzda, sag ve sol ventrikil ile septum
kalinlagmasi, ikinci olgumuzda ise sol
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Sekil 2. Kalp ileti sistemi bozukluguna bagli morfolojik degisiklikler (H&E, x100)

2a. Atriyumda yagli infiltrasyon, 2b. SAN'da yagh infiltrasyon ve fibrozis, 2c. AVN'da yagh
infiltrasyon ve fibrozis, 2d. Purkinje liflerinde dejeneratif degisiklikler, 2e. Septum duvarina ait
hipertrofik miyofibriller, 2f. Septumun aort ¢tkiminda saptanan interstisiyel fibrozis

ventrikiil ve septum kalinlagmasi seklinde
asimetrik hipertrofik degisiklikler sap-
tandi. Bu bulgular da, tiim otopsilerde
kalbin duvar kalinliklarinin = sistemli
olarak ol¢tilmesi geregini desteklemekte-
dir. Otopsi sirasinda kalbin 6rneklenme-
sinde, normal degerleri agan kalinliklar ile
karsilastirildiginda, bu konuda daha dene-
yimli kisilerden yardim istenebilir.
Beklenmeyen ani kardiyak oliim
olgularinda, ileti sistemi bozukluguna
koroner arter lezyonlari da eglik edebilir.
Bu nedenle, koroner arter lezyonu tespit
edilen olgularda, ileti sisteminde de bir
bozukluk olabilecegi distintilmelidir.
Miyokardiyal hipertrofinin, ileti siste-
mindeki bir lezyonla iligkili olarak arit-
miye neden oldugu durumlarda, 6liimiin,
ventrikiiler fibrilasyon ve kardiyak asistoli
sonucu olustugu diisiintilmektedir (3).
fleti sistemindeki morfolojik degisiklik-
lerin, AVN'da %50 oraninda, SAN'da ise
%25 oraninda goriildiigh bildirilmektedir
(3,7-9,13,14). Song ve ark.'min 230 olgu-
luk otopsi serisinde, SAN'da fibrozis ve
yagl infiltrasyonun, ilk olarak 40 yasindan
sonra goriildiigii ve sonraki yillarda daha
belirgin hale geldigi belirtilmektedir. Yine
ayni ¢calismada, AVN'da 30 yagindan sonra
yagh infiltrasyonun, 60 yasindan sonra
fibrozisin, 40 yasindan sonra ise, His
hiizmesinde fibrozis ve yagl infiltras-
yonun daha sik goriildiigii bildirilmekte-
dir (15). Bu tir morfolojik degisikliklerin

goriildigii 30 yas altindaki olgularda, kalp
ileti sistemi bozuklugu mutlaka diistinil-
melidir. Calismamizdaki iki olgu da geng
erkek olup, AVN ¢evresinde daha belirgin
olmak tizere her iki nodiilde de fibrozis ve
yagl infiltrasyon izlendi.

Yasli hastalarda da, kardiyak ileti siste-
minde iskemiye bagli olarak benzer mor-
folojik degisiklikler goriilebilmektedir.
Bu degisiklikler, iskeminin erken déne-
minde belirgin morfolojik bulgu ver-
memektedir. Ancak kronik iskemide
morfolojik degisiklikler belirginlesmekte-
dir (7). Sunulan iki olguda da, iskemik
morfolojik degisiklik izlenmemistir.

Histopatolojik incelemede miyokar-
diyal hipertrofinin belirgin oldugu olgu-
larda, ileti sistemi bozuklugu da
diigiiniilmelidir. Bu tiir olgularda, uygun
ornekleme yapilmadiginda; Sliimiin yal-
nizca hipertrofik kardiyomiyopatiden
kaynaklandig1 diistiniilebilir. HKMP'de
hipertrofi genellikle asimetriktir (septum
ve sol ventrikiil hipertrofisi) ve interven-
trikiiler septum kalinliginin sol ventrikiil
duvar kalinligina orani 1.3'den biiyiiktiir
(6). Sundugumuz ilk olguda makroskopik
incelemede, HKMP'yi distindiirecek
sckilde asimetrik hipertrofi saptandi.
Ancak, bu olguda klasik HKMP'den fark-
I1 olarak; sag ventrikiil hipertrofisinin sol
ventrikiil ve septum hipertrofisinden
daha belirgin olmasi, farkli nedenlerin de
olabilecegini diigiindiirmiistiir. Pulmoner
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kapaklarda, pulmoner arterde ve akciger
parankiminde sag ventrikiil hipertrofisini
agiklayabilecek bir morfolojik bulgu sap-
tanmadi. Ancak, yine de ilk olgumuzda
interventrikiiler septum kalinhigimin sol
ventrikiil duvar kalinhgmna oraninin
1.3'den yiiksek olmasi (1.7/0.8=2.12)
nedeniyle, izole sag ventrikiil tutulumu
gortilen hipertrofik kardiyomiyopati ola-
rak degerlendirildi. Tkinci olguda ise, yal-
nizca septum ve sol ventrikiil kalinlagmasi
seklinde hipertrofi bulunmaktaydi. Inter-
ventrikiiler septum kalinhiginin sol ven-
trikdil duvar kalinligina orani 1.3'den biraz
disik (2.1/1.7=1.23) olmakla birlikte,
makroskopik goriiniimii daha ¢ok hiper-
trofik kardiyomiyopatiyi diistindiirmek-
teydi. Her iki olguda da, kalp ileti sistemi
bozukluguna bagl morfolojik degisiklik-
ler mevcuttu.

Kalp kasindaki hipertrofik degisiklik-
lerle birlikte kalp ileti sistemi bozukluk-
larinin bulunabilecegi bildirilmistir (16).
Ancak, hipertrofik kardiyomiyopati ve
kardiyak ileti sistemi bozukluguna ait
morfolojik degisiklikler daha 6nceden
bildirilmemistir. Sundugumuz her iki
olguda, hem kalp ileti sistemi bozuk-
lugunda goriilen morfolojik bulgularm,
hem de hipertrofik kardiyomiyopatinin
bulunmas: (birlikteligi), dikkat ¢ekmigtir.

Kalpte hipertrofi saptandiginda, ayiri-
c1 tanida amiloidozis de goz 6niinde bu-
lundurulmalidir. Amiloidozis ile birlikte,
kalp ileti sisteminde de bozukluk goriile-
bilmektedir (8). Sunulan olgularda, Kongo
kirmizist ile yapilan incelemede, amiloid
birikimi saptanmamugtir.

Miyokardiyal hipertrofi, fibrozis ve
yagl infiltrasyon gibi morfolojik degisik-
likler, miyokarditlerde de goriilebilmek-
tedir. Ancak, bu morfolojik degisikliklerle
birlikte, miyofibriller arasinda bulunan
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interstisyel yogun mononiikleer infla-
matuvar hiicre infiltrasyonu, ayirici tanida
6nemlidir (13). Sundugumuz olgularda
miyokarditi diisindiirecek bulgu goriil-
memistir.

Ani 6liimler, adli tip agisindan ayri bir
6neme sahiptir. Ani 6liim, dogas1 geregdi,
beraberinde bir ¢ok siiphenin dogmasina
neden olabilir. Bu olgularda ger¢ek 6liim
nedeninin saptanmasi ve adaletin tam ve
dogru olarak yerine getirilebilmesi igin,
6zel gaba gosterilmesi gerekebilir. Kalp
ileti sistemine ait patolojiler, Tiirk Ceza
Kanununun 451. ve 452. maddelerinde
tarif edilen durumlar dahilinde (17), ceza
indirimine dayanak teskil edebilir. Bu tiir
olgularda, ayrmntili histopatolojik incele-
me ile kesin taninin konulmasi biiyitk
onem tagimaktadir. Egzersizle iligkili geng
erkek oliimlerinde, miyokardiyal hiper-
trofinin belirgin oldugu durumlarda, ileti
sisteminde de morfolojik degisikliklerin
bulunabilecegi diigtiniilerek, olgular bu
yonden de degerlendirilmelidir.
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