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Masif sol ventrikul hipertrofisi
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OZET

Hipertrofik kardiyomiyopati sebebi agiklanamayan, sol ventrikil hipertrofisi ile
karakterize kronik kalitsal bir kalp kasi hastaligidir. Hipertrofik Kardiyomiyopati
kardiyoloji pratiginde cok sik goriilmese de genetik gecisi ve ani kardiyak 6lim
riskinin ylksek olmasi sebebiyle ayri bir 6nem arz etmektedir. Ekokardiyografi
sol ventrikil hipertrofisinin gdsterilmesi ve taninin konulmasinda esas tetkiktir.
Biz burada literatlr de nadir gérilen masif sol ventrikdl hipertrofisi olan vakayi
tanimladik.
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SUMMARY
Massive left ventricular hypertrophy

Hypertrophic cardiomyopathy, is unexplained reasons and characterized with
left ventricular hypertrophy, is an inherited chronic disease of the heart muscle.
Hypertrophic cardiomyopathy is seen rarely but it is very important because of
genetic transmission and high risk of sudden cardiac death. Echocardiography is
basic application for diagnosis left ventricular hypertrophy. We defined a rare case
in literature which has massive left ventricular hypertrophy.
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Giris

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) genel olarak, hipertrofiye
sebep olacak kardiyak ve sistemik hastaliklarin yoklugunda
dilate olmayan sol ventrikil (LV) hipertrofisi olarak tanimla-
nir. HKM prevelansi yaklasik 500’de 1’dir ve ailesel kokenli
olarak gorilur. (1) Elektrokardiyografi (EKG) tanida yardimci
olsa da asil tani transtorasik ekokardiyografi ile konulur. HKM’
nin klinik tanisini en kolay ve glvenilir bicimde koymanin yolu,
iki boyutlu ekokardiyografide LV hipertrofisi’'nin (sol ventrikil
duvar kalinlagsmasinin yaygin veya segmental seklini gdsteren
ve tipik asimetrik dagilimli hipertrofi) gosteriimesidir. (2) Klinik
bulgular ve semptomlar; yorgunluk, dispne, miyokardiyal is-
kemi, senkop ve ani kardiyak 6liim (AKO) diir. HKM’nin yillik
mortalitesi %1'dir fakat ani 6lim riski tim HKM hastalarinda
esit degildir. Ani élen hastalarin %22’sinde semptom gorul-
memistir. AKO siklikla bilyiik gocuklarda ve geng erigkinlerde
gorilmektedir. (1)

Bu hastalarin tedavisinde farmakolojik, girisimsel ve cerra-
hi tedavi secenekleri olmasina ragmen, hastanin klinigi, eslik
eden patolojiler ve LV hipertrofisinin farkli &zellikleri sebebiy-
le kilavuzlarda tedavinin nasil yapilmasi gerektigine dair hala
tam bir ortak gortis bulunmamaktadir. Biz burada transtorasik
ekokardiyografide masif LV hipertrofisi tespit edilen geng eris-
kin bir vakay! yayinladik.

Olgu

20 yasinda erkek hasta klinigimize eforla olugan nefes darli-
g1 ve yorgunluk sikayeti ile basvurdu. Hastanin éykistinde 10
yil sigara igiciligi (1/2 paket/giin) haricinde herhangi bir 6zelligi
bulunmamaktaydi. Aile éyklsiinde ise abisinde 20 yasinda
nedeni bilinmeyen ani 6lum vardi. Herhangi bir ilag kullanim
Oykisu olmayan hastanin fizik muayenesinde kalp hizi 68/dk
ve dizenli, kan basinci 110/70 mmHg ve tiim odaklarda 2/6
sistolik Gftrim duyuldu. Elektrokardiyografide kalp hizi 64/dk
hizinda,yaygin voltaj artisi, V4-V6 ve inferolateral derivasyon-
larda T negatifligi ayrica ayni derivasyonlarda ST depresyon-
lari gorildi. (Resim 1) Patolojik Q dalgasi sadece aVL deri-
vasyonunda mevcuttu. Hastanin iki boyutlu parasternal uzun
aks ve apikal dort oda gorintisinde (Resim 2A, B) 1VSDd:
41mm, PWDd: 38 mm, LVIDd/s: 31/17 mm, LA:39 mm olarak
Olguldu. Sol ventrikil kitlesi Devereaux Formulu ile 1339 gram
olarak hesaplandi. Apikal dort oda goérintide LVOT gradienti
42 mmHg olcllen hastaya valsalva manevrasi yaptirildiginda
belirgin artis izlenmedi. Sistolik anterior hareket (SAM) pozitif
olarak izlendi. Apikal iki oda goériintiide inferior duvar diastolik
kalinlik 46 mm idi (Resim 3A). Apikal dért oda gorinttide mid-
kardiyak maksimum gradiyent 101 mmHg idi (Resim 3B). Ka-
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paklar degerlendirildiginde ise birinci derece mitral yetmezlik
ve minimal aort yetmezligi oldugu goéruldi. Hastanin sol vent-
rikul ejeksiyon fraksiyonu %70 olarak tespit edildi. Hastaya ve
birinci derece akrabalarina genetik analiz yapilamadi.

Hastanin 20 yasinda geng erigkin olmasi, ailesinde ani kar-
diyak 6lim 6ykustnin olmasi ve maksimum LV duvar kalinli-
ginin >30 mm olmasi sebebiyle ani kardiyak 6lim agisindan
riskli bulunarak monitor takibi amaciyla koroner yogun bakim
tinitesine (KYBU) yatirildi. Toplam 7 giin KYBU’de takip edilen
hastanin monitér takibinde herhangi bir ritm bozuklugu goérul-
medi. Hastanin AKO agisindan risk faktérleri degerlendirilerek
hastaya c¢ift odacikli kalici defibrilatér (DDD-R ICD) ve son-
rasinda septal alkol ablasyonu onerildi ancak hasta ve ailesi
6nerilen tim tedavi segeneklerini kabul etmedi. Biz bu olguyu
geng erigkin bir hastada basit bir nefes darli§i sikayetinin iyi
sorgulandigi ve tetkik edildiginde bizi kardiyolojinin spesifik
hastaliklarindan biri olan hipertrofik kardiyomiyopatiye gotir-
mesini ve masif sol ventrikil kitlesini tespit etmemizi saglayan
transtorasik ekokardiyografinin dnemini belirtmek igin sunduk.

Resim 3A, B: Ekokardiyografi
Tartisma

HKM’ye, genel kardiyoloji uygulamasinda c¢ok sik rastlan-
mamasil, hastalarin ¢ok farkl

sekillerde ortaya cikabilmesi, 6lim ve diger komplikasyonla-
ra yol agan mekanizmalarin gesitliligi ve hastanin olagan disi
nedenlerle bagvurmasi gibi nedenlerle, ilaclara veya cihazlara
iliskin kararlari belirleyen kanitlar genellikle randomize olma-
yan ve geriye donlk arastirmalardan elde edilmigtir. (3)
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HKM son 20 yilda ¢ok genis genetik heterojenite ile en
sik gorilen ailesel kalp hastaligi oldugunu gésterdi. Otozo-
mal dominant kalitim gésteren hastaligin kardiyak sarkomer
proteinlerini kodlayan 11 veya daha fazla gende 1400’den
fazla ~mutasyon cesitliligi tespit edilmistir. (4) Ekokardiyog-
rafi ani kardiyak élimin risk degerlendirmesi icin 6nemli bir
yontemdir ve 30 mm den fazla duvar kalinhdi olan hastalarda
ani 6lum riski %2 olarak daha yiksek bulunmustur. Bizim va-
kamizda da maksimum duvar kalinligi > 30 mm olarak tespit
edilmigtir. Obstriksiyonu olan hastalarin 2/3’G ekokardiyografi
kilavuzlugunda ve takibinde sadece uzun sureli medikal tedavi
ile (beta-blokerler, disopiramid, verapamil) basaril olarak ta-
kip edilebilirler. Medikal tedaviye cevap vermeyen ve semp-
tomatik obstriiksiyonu olan hastalara genellikle cerrahi septal
miyektomi, septal alkol ablasyonu veya DDD-R iCD implan-
tasyonu onerilir. (5) Ginimuzde de Morrow prosediirl olarak
isimlendirilen subaortik septal miyektomi temel cerrahi girisim
yontemi olarak gecerliligini korumaktadir.(6)

Literatiire bakildiginda AKO risk faktérleri su sekilde sinif-
landiriimistir:(7)
Ani Kardiyak Oliim Risk Faktérleri (7):

Kardiyak Arrest, Sustained Ventrikiiler Tasikardi, VentrikUler
Fibrilasyon oykusu

+ Ailede ani kardiyak 6lum 6ykusu

» Senkop

» Nonsustained ventrtikiler tasikardi

* Maksimum sol ventrikul duvar kalinhdinin >30 mm olmasi
» Egzersiz esnasinda anormal kan basinci cevabi

Bazi calismalar sol ventrikil ¢ikis yolu (LVOT) obstriiksiyo-
nunun, AKO ile anlamli iligkisinin olmadigini séylese de (8,9)
farkh galismalarda LVOT istirahat gradientinin > 30 mmHg ol-
masi yani ciddi LOVT obstriiksiyonu ile  AKO arasinda pozitif
korelasyon oldugu tespit edilmistir. (10,11)

Bizim vakamizda ailede AKO hikayesi ve maksimum duvar
kalinhginin 41 mm olmasi ayrica LVOT istirahat gradientinin
42 mmHg olarak élgtlmesi ve hastanin geng erigkin olmasi
sebebiyle, hastaya primer koruma amaciyla class lla dneri
DDD-R iCD implantasyonu énerildi. (3)

Sonug olarak degerlendirildiginde HKM’de hem taninin ko-
nulmasi hem de tedavinin ydnlendiriimesinde altin standart
tani yontemi transtorasik ekokardiyografidir. Gerek 2-boyutlu
ekokardiyografi ile gaplarin 6lgiiml gerekse gradient ve kapak
patolojilerinin degerlendiriimesinde ekokardiyografinin yeri tar-
tisilmazdir. Ozellikle geng eriskin, ailesinde AKO 6ykiisii olan
semptomatik hastalari poliklinikte degerlendirirken AKO'niin
genglerde en sik gorilme nedeni olan HKM'yi aklimizda tut-
mamiz ve transtorasik ekokardiyografinin tani ve tedavideki
rolinu unutmamamiz gerekmektedir.
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