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Girifl

Hipertrofik kardiyomiyopati (KMP), miyokard hi-
pertrofisi ile karakterize, ani ölüm riski bulunan bir
hastal›kt›r. Ani ölümün en s›k nedeni ventriküler tafli-
aritmilerdir (1) ve özellikle çocuklarda ve gençlerde
ani ölüm daha s›k görülebilmektedir (2). Hipertrofik
KMP’li hastalarda ani ölüm risk faktörleri; ailesel ani
ölüm anamnezi, aç›klanamayan senkop, Holter kay›t-
lar›nda sürekli olmayan ventriküler taflikardi ataklar›,
egzersiz testinde anormal kan bas›nc› cevab› ve mak-
simal sol ventrikül hipertrofisi olarak bildirilmifltir (3).
Bu hasta grubunda, atriyal ve ventriküler aritmilerin
yan› s›ra baz› hastalarda ileti sisteminde de¤iflik dere-
celerde bloklar, atriyoventriküler aksesuar yollar bu-
lunmaktad›r (4-6,). 

Bu makalede, atriyoventriküler nodal reentran
taflikardinin efllik etti¤i hipertrofik KMP’ li bir hastan›n
klinik ve laboratuvar bulgular› ile tedavisi tart›fl›ld›. 

Olgu Sunumu

Yirmi bir yafl›nda genç bayan hasta çarp›nt›, nefes
darl›¤›, çabuk yorulma flikayetleri ile klini¤imize müra-
caat etti. ‹lk kez 6 y›l önce benzer flikayetlerle müra-
caat etti¤i bir kardiyoloji merkezinde yap›lan ekokar-
diyografik inceleme, kalp kateterizasyonu ve endomi-
yokardiyal biyopsi tetkikleri sonras› restriktif KMP ta-
n›s› konulmufl ve kalp nakli olmas› önerilmifl. ‹ki farkl›
merkez taraf›ndan kalp transplantasyonu program›na
al›nan hasta, klinik flikayetlerinin artmas› sonucu klini-
¤imize baflvurmas› nedeniyle ileri tetkik amac› ile yat›-
r›ld›. Hastan›n özgeçmifli sorguland›¤›nda annesinin
34, bir erkek kardeflinin 23 ve di¤er erkek kardeflinin
20 yafl›nda ani olarak kaybedildi¤i ö¤renildi.

Klinik muayenede, kan bas›nc› 90/60 mmHg, na-

b›z at›fllar› düzenli ve 105/dk idi. Prekordiyal- apikal
bölgede sol koltuk alt›na do¤ru yay›lan 2/6 fliddetin-
de pansistolik üfürüm, akci¤er bazallerinde staz ralle-
ri saptand›. Elektrokardiyogramda (EKG), temel ritm
sinüstü, s›k atriyal erken at›mlar ve minimal ST-T de-
¤ifliklikler› saptand›. Teleröntgenogramda kardiyoto-
rasik oran normal olmakla birlikte, kalbin sol s›n›r›nda
düzleflme, hiler dolgunluk ve pulmoner venlerde dol-
gunluk gözlendi.

Ekokardiyografik incelemede, mid-septal bölgede
belirgin olmak üzere sol ve sa¤ ventrikülde hipertrofi,
her iki atriyumda geniflleme, birinci derece mitral ve
triküspit yetersizli¤i, restriktif patern özelli¤i gösteren
diyastolik dolufl ak›m örne¤i, her iki atriyum ve sol
ventrikülde spontan eko-kontrast görünümü saptan-
d› (fiekil 1a, 1b). Tablo 1’de y›llara göre ekokardiyog-
rafik bulgulardaki de¤ifliklikler özetlenmifltir.

Hastaya son 4 y›l içerisinde 3 kez ambulatuvar
EKG monitorizasyonu uygulanm›flt›. En son yap›lan in-
celemede, zaman zaman “trigeminy” ve çift fleklinde
gelen unifokal s›k ventriküler erken at›mlar, çok s›k
supraventriküler erken at›mlar, 40 defa supraventri-
küler taflikardi ataklar› saptand›. Supraventriküler ta-
flikardi ataklar› ve sinüs taflikardisi s›ras›nda ST depres-
yonu gözlendi (Tablo 2).

Kalp kateterizasyonunda, koroner arterler normal
bulundu. Sol ve sa¤ boflluklar aras›nda flant gözlen-
medi. Bas›nç de¤erleri Tablo 3’de özetlenmifltir. Bin
dokuz yüz doksan yedi y›l›nda yap›lan endomiyokar-
diyal biopsi de¤erlendirilmesinde miyosit hipertrofisi
ve normal endokard yap›s› tespit edilmifl. 

Elektrofizyolojik inceleme “Prucka” marka cihaz
ile yap›ld›. Femoral vene konulan introducerler vas›ta-
s›yla sa¤ atriyum, HIS ve sa¤ ventrikül apeksine “qu-
adripolar” diyagnostik elektrodlar yerlefltirilerek bazal
ölçümler al›nd›. Bazal siklus uzunlu¤u 655 ms, A-H
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(Atriyum-His) aral›¤› 132 ms, H-V (His-Ventrikül) aral›-
¤› 44 ms olarak ölçüldü. Sa¤ atriyumdan 600 ve 400
ms siklus uzunlu¤unda 30 sn süreli S1 uyar› sonras›
cSNRT (Corrected Sinoatrial Recovery Time) s›ras›yla
350 ve 325 ms olarak saptand›. Atriyoventriküler dü-
¤üm Wenckebach periyodu 400 ms, efektif refrakter
periyodu ise 500/300 ms olarak ölçüldü. 

Sa¤ atriyumdan 500/310 ms S1-S2 uyar›s› ile atri-
yoventriküler nodal reentran taflikardi (AVNRT) ile
uyumlu, siklus uzunlu¤u 350 ms ve h›z› 170/dk. olan
taflikardi indüklendi (fiekil-2a). ‹ntraatriyal kateter
manipülasyonu s›ras›nda ayn› özellikte iki defa tafli-

kardi bafllad›. Koroner sinüs kay›tlar›nda sol tarafa ait
aksesuar yol gözlenmedi. Taflikardi s›ras›nda kan ba-
s›nc›nda hafif düflme olmakla birlikte fluur durumun-
da de¤ifliklik olmad›. Taflikardi, sa¤ atriyumdan
340/320 msn S1-S2 programl› uyar›larla sonland›r›ld›.

Ventriküler aritmi araflt›rmak amac›yla sa¤ ventri-
kül apeksinden ve ç›k›fl yolundan S4’e kadar yap›lan
programl› uyar›larla ventriküler taflikardi indüklenme-
di (500/240/230/210; 500/270/250/210 ms). ‹sop-
roterenol infüzyonu alt›nda sa¤ ventrikül apeksinden
400/240/230/220 ms uyar› ile h›zl› ventriküler tafli-
kardi indüklendi (fiekil 2b). Taflikardi h›z› 240/dk, sik-
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fiekil 1b. Transtorasik ekokardiyofide miyokard hipert-
rofisi ve restriktif m›tral ak›m örne¤i

Tarih SAÇ SAÇsa¤ IVS PD SVDSÇ EF(%) E/A DT

1995 52 38 13 11 44 67 3 -

1997 58 40 15 11 47 70 2.7 100

2000 53 43 15.6 11.5 40 68 3 110
E/A: mitral ak›m›nda E/A oran›,  EF: ejeksiyon fraksiyonu,  DT: deselerasyon zaman› (ms), IVS: interventriküler septum (mm), 
PD: arka duvar (mm), SAÇ: sol atriyum çap› (mm), SAÇsa¤: sa¤ atriyum çap› (mm), SVDSÇ: sol ventrikül diyastol sonu çap› (mm)

Tablo 1. Ekokardiyografik parametreler

Tarih VEA VT SVEA SVT ST-T

1997 4 - 508 1 +

1998 19 - 3332 4 +

2000 1768 - 10800 40 +

ST-T: ST-T de¤iflikliklerinin mevcudiyeti. SVEA: supraventriküler erken at›m, SVT: Supraventriküler taflikardi, VEA: ventrikül erken at›m
VT: ventriküler taflikardi

Tablo 2. Ambulatuvar elektrokardiyogram bulgular›

SA SV PA PCWP SoV AO

14 47/15 45/25 25 95/28 100/70

AO:Aort bas›nc› (mmHg), PA: Pulmoner arter bas›nc› (mmHg), PCWP: Pulmoner kapiller wedge bas›nc› (mmHg), SA: Sa¤ atriyum bas›nc›
(mmHg),  SoV: Sol ventrikül bas›nc› (mmHg), SV: Sa¤ ventrikül bas›nc› (mmHg)

Tablo 3. Hemodinamik bulgular

fiekil 1a. Transtorasik ekokardiyofide miyokard hipertrofi-
si, biatriyal geniflleme ve spontan ekokontrast görünümü



lus uzunlu¤u 250 ms idi. Çok k›sa süre içerisinde flat-
ter ve fibrilasyona dejenere oldu. Kan bas›nc› h›zla
düfltü ve fluur durumu bozuldu. Sinüs ritmi 360 Joule
eksternal defibrilasyon ile sa¤land› .

‹kinci bir seansta hastaya radyofrekans (RF) ab-
lasyon yap›ld›. Sa¤ atriyum, His ve sa¤ ventrikül
apeksine diyagnostik elektrodlar konuldu. Medtro-
nic radyofrekans ablasyon kateteri femoral venden
introducer vas›tas›yla sa¤ atriyuma ilerletildi. Floros-
kopi ve intrakardiyak kay›tlar rehberli¤inde sa¤ atri-
yum posteroseptal bölgede yavafl yol lokalizasyonu-
na baflar›l› RF ablasyon uygulamas› yap›ld›. Hastaya,
RF ablasyonunu takiben ayn› seansta sol infraklavi-
kuler yaklafl›mla Medtronic GEM III DR 7275 tak›la-
bilir-kardiyoverter defibrilatör (ICD) implantasyonu
gerçeklefltirildi. 

Tart›flma

Olgu, ekokardiyografik ve hemodinamik bulgula-
ra göre restriktif patern özelli¤i gösteren hipertrofik
KMP olarak de¤erlendirildi. Ani olarak kaybedilmifl
annesi ve iki kardeflinin dosyalar›ndan hipertrofik kar-
diyomiyopati ile uyumlu bulgular elde edildi ve henüz
genetik inceleme yap›lamamas›na ra¤men olgunun
ailesel bir özelli¤e sahip olabilece¤i düflünüldü. 

Hipertrofik KMP, miyokardda hipertrofi ile karak-
terize, ani ölüm riski bulunan bir hastal›kt›r. Ölüm,
ani olarak geliflir ve özellikle çocuklarda ve gençlerde
daha s›k görülebilmektedir (2). Hipertrofik KMP olgu-
lar›nda ventriküler orijinli aritmiler daha s›k görülür-
ken, restriktif KMP olgular›nda ise her türlü ritm bo-
zuklu¤u gözlenebilir (7). Vakam›z›n ambulatuvar
EKG kay›tlar›nda çift fleklinde gelen s›k ventriküler er-
ken vurular saptanmas›na ra¤men supraventriküler

kaynakl› aritmiler daha yo¤un olarak gözlendi. ‹ntra-
atriyal bas›nç art›fl›, atriyumlarda geniflleme, atriyum
dokusunda histoanatomik ve elektrofizyolojik de¤i-
fliklikler supraventriküler aritmilerin oluflmas›nda te-
mel faktörleri olarak bilinmektedirler. Ventriküler kay-
nakl› aritmiler primer olarak aritmojenik substrat
odaktan veya sekonder olarak iskemi, diyastolik dis-
fonksiyon, supraventriküler taflikardiler vas›tas›yla te-
tiklenme sonucu bafllar ve hipertrofik KMP’li hastalar-
da ani ölümün en s›k nedeni ventriküler taflikardidir
(1). Ani ölüm aktif çocuk ve gençlerde daha s›k gö-
rülmekte, efor k›s›tlamas› sekonder ventriküler tafli-
kardiye ba¤l› ani ölüm oluflmas›n› önlemektedir (8).
Hastan›n çabuk yorulma, nefes darl›¤› ve çarp›nt› ne-
deni ile günlük aktivitesini ve eforunu k›s›tlamas› se-
konder ventriküler taflikardi ve senkop geliflmesini
önlemifl olabilir. Ambulatuvar EKG kay›tlar›nda sapta-
nan k›sa süreli supraventriküler taflikardi ataklar›na
klinik olarak presenkop veya senkop ataklar› efllik et-
memesine ra¤men hastan›n tarif etti¤i presenkop
ataklar›n›n uzun süreli supraventriküler taflikardi veya
ventriküler aritmiye ba¤l› olabilece¤i düflünüldü.

Hipertrofik KMP’li hastalar›n ani ölüm aç›s›ndan
riski belirlenmeli ve tedavi buna göre planlanmal›d›r.
Ani ölüm risk faktörleri; ailesel ani ölüm anamnezi,
aç›klanamayan senkop, ambulatuvar EKG kay›tlar›n-
da sürekli olmayan ventriküler taflikardi ataklar›, eg-
zersiz testinde anormal kan bas›nc› cevab› ve maksi-
mal sol ventrikül hipertrofisi olarak bildirilmifltir (3).
Birlikte olan risk faktörlerinin say›s› artt›kça ani ölüm
riski daha da artmaktad›r. Egzersize al›nan anormal
kan bas›nc› cevab› ve sol ventrikül hipertrofisi ani
ölüm aç›s›ndan en ciddi risk faktörleri olarak belirtil-
mektedir. Vakam›zda, ani ölüm aç›s›ndan aile anam-
nezi, maksimal ventrikül hipertrofisi, anormal kan ba-

fiekil 2a. Elektrofizyolojik çal›flmada indüklenen atriy-
oventriküler nodal reentran taflikardi

fiekil 2b. Elektrofizyolojik çal›flmada h›zl› ventriküler
taflikardi indüklenmesi
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s›nc› cevab› olmak üzere 3 risk faktörü birlikte bulun-
makta idi. 

Hipertrofik KMP’li hastalarda, atriyal ve ventrikü-
ler aritmilerin yan› s›ra baz› hastalarda ileti sisteminde
de¤iflik derecelerde bloklar, atriyoventriküler aksesu-
ar yollar bulunmaktad›r (4-6). ‹leti sisteminin de¤er-
lendirilmesi, aritmojenik odaklar›n araflt›r›lmas› ama-
c›yla hastaya elektrofizyolojik tetkik yap›lmas› plan-
land›. Elektrofizyolojik incelemede atriyoventriküler
dü¤üm çift yol fizyolojisi, tipik atriyoventriküler nodal
reentran taflikardi, h›zl› monomorfik ventriküler tafli-
kardi saptand›. ‹ndüklenen ventriküler taflikardiyi ta-
kiben hemen ventriküler fibrilasyon geliflti ve defibri-
le edilerek sinüs ritmi sa¤land›. ‹kinci bir seansta ba-
flar›l› bir flekilde yavafl yol ablasyonu yap›ld›. Olgu, hi-
pertrofik KMP ile birlikte bulunan atriyoventriküler
nod çift yol fizyolojisi aç›s›ndan literatür baz›nda ilk
olguyu oluflturmaktad›r. Çarp›nt› ataklar› ile birlikte
olan presenkop ataklar›n›n altta yatan sebeplerden
birinin atriyoventriküler nodal reentran taflikardi ola-
bilece¤i düflünüldü. Yavafl yolun ablasyonu ile gerek
hemodinamiyi bozarak presenkop ataklar›na yol aça-
bilen gerekse ciddi ventriküler aritmiyi indükleyerek
ani ölüme neden olabilecek aritmojenik odak orta-
dan kald›r›ld›. 

Hasta, ani ölüm aç›s›ndan yüksek risk grubuna
girdi¤i ve ventriküler taflikardi-fibrilasyon indüklendi-
¤inden dolay› ICD implantasyonu planland›. Tak›labi-
lir kardiyoverter defibrilatör, ani ölümü önlemesinin
yan› s›ra kalp transplantasyonu için köprü vazifesi ya-
paca¤› fleklinde de¤erlendirildi. Primo ve ark. (9) hi-
pertrofik KMP’li 13 hastal›k çal›flmada 10 hastaya kli-
nik olarak geliflen ventriküler fibrilasyon ve 2 hastaya
stimülasyonla geliflen ventriküler fibrilasyon nedeni
ile ICD uygulamas› yapm›fllard›r. Takipte (ortalama
26±18 ay) hastalar›n %21’ine flok uygulamas› yap-
m›flt›r. Hastaya ICD implantasyonu sonras› cihaz iki
defa flok tedavisi uygulad›. Klinik takipte paroksismal
supraventriküler taflikardinin nüksetmesi üzerine atri-
yoventriküler yavafl yol bölgesine tekrar ablasyon iflle-
mi gerçeklefltirildi. Kalp transplantasyonu ICD implan-
tasyonundan 18 ay sonra yap›ld›. Transplantasyon
sonras› takip edilen hasta normal aktif hayat›na de-
vam etmektedir.

Sonuç olarak, hipertrofik KMP olgular› ani ölüm ris-
ki tafl›yan, aritmi ve bloklar›n birlikte görülebildi¤i bir
hastal›kt›r. Olgu, restriktif patern gösteren hipertrofik
KMP’ye atriyoventriküler nod çift yol fizyolojisi ve atri-

yoventriküler reentran taflikardinin efllik etti¤i literatür
kay›tlar›nda ilk olguyu oluflturmaktad›r. Bu hasta gru-
buna ICD implantasyonundan önce elektrofizyolojik
tetkik yap›lmas› hastal›¤a efllik edebilen aritmi odakla-
r›n›n belirlenmesini ve tedavisini mümkün k›lmaktad›r.
Efllik eden aritmojenik odaklar›n tedavisi gerek ciddi
ventriküler aritmilerin tetiklenmesini önleyecek gerek-
se ICD implantasyonu sonras› supraventriküler taflikar-
di nedeni ile uygunsuz flok tedavisini azaltacakt›r. 
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