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Giris

Hipertrofik kardiyomiyopati (KMP), miyokard hi-
pertrofisi ile karakterize, ani &ltim riski bulunan bir
hastaliktir. Ani élimun en sik nedeni ventrikdiler tasi-
aritmilerdir (1) ve &zellikle ¢ocuklarda ve genclerde
ani 6lim daha sik gordlebilmektedir (2). Hipertrofik
KMP'li hastalarda ani 6liim risk faktérleri; ailesel ani
Oldim anamnezi, agiklanamayan senkop, Holter kayit-
larinda surekli olmayan ventrikiiler tasikardi ataklari,
egzersiz testinde anormal kan basinci cevabi ve mak-
simal sol ventrikdl hipertrofisi olarak bildirilmistir (3).
Bu hasta grubunda, atriyal ve ventriktler aritmilerin
yani sira bazi hastalarda ileti sisteminde degisik dere-
celerde bloklar, atriyoventriktiler aksesuar yollar bu-
lunmaktadir (4-6,).

Bu makalede, atriyoventrikller nodal reentran
tasikardinin eslik ettigi hipertrofik KMP’ li bir hastanin
klinik ve laboratuvar bulgulari ile tedavisi tartisildi.

Olgu Sunumu

Yirmi bir yasinda gen¢ bayan hasta carpinti, nefes
darligl, cabuk yorulma sikayetleri ile klinigimize mura-
caat etti. ilk kez 6 yiIl 6nce benzer sikayetlerle muira-
caat ettigi bir kardiyoloji merkezinde yapilan ekokar-
diyografik inceleme, kalp kateterizasyonu ve endomi-
yokardiyal biyopsi tetkikleri sonrasi restriktif KMP ta-
nisi konulmus ve kalp nakli olmasi 6nerilmis. iki farkl
merkez tarafindan kalp transplantasyonu programina
alinan hasta, klinik sikayetlerinin artmasi sonucu klini-
gimize basvurmasi nedeniyle ileri tetkik amaci ile yat-
rildi. Hastanin 6zgegmisi sorgulandiginda annesinin
34, bir erkek kardesinin 23 ve diger erkek kardesinin
20 yasinda ani olarak kaybedildigi 6grenildi.

Klinik muayenede, kan basinci 90/60 mmHg, na-

biz atislar diizenli ve 105/dk idi. Prekordiyal- apikal
bélgede sol koltuk altina dogru yayilan 2/6 siddetin-
de pansistolik uftirim, akciger bazallerinde staz ralle-
ri saptandi. Elektrokardiyogramda (EKG), temel ritm
sinUstu, sik atriyal erken atimlar ve minimal ST-T de-
isiklikleri saptandi. Teleréntgenogramda kardiyoto-
rasik oran normal olmakla birlikte, kalbin sol sinirinda
duzlesme, hiler dolgunluk ve pulmoner venlerde dol-
gunluk goézlendi.

Ekokardiyografik incelemede, mid-septal bélgede
belirgin olmak tizere sol ve sag ventriktlde hipertrofi,
her iki atriyumda genisleme, birinci derece mitral ve
trikUspit yetersizligi, restriktif patern ézelligi gdsteren
diyastolik dolus akim 6rnegi, her iki atriyum ve sol
ventriklilde spontan eko-kontrast gérinimu saptan-
di (Sekil 1a, 1b). Tablo 1'de yillara gére ekokardiyog-
rafik bulgulardaki degisiklikler 6zetlenmistir.

Hastaya son 4 yil icerisinde 3 kez ambulatuvar
EKG monitorizasyonu uygulanmisti. En son yapilan in-
celemede, zaman zaman “trigeminy” ve ¢ift seklinde
gelen unifokal sik ventriktler erken atimlar, cok sik
supraventrikiler erken atimlar, 40 defa supraventri-
kiler tasikardi ataklari saptandi. Supraventrikdiler ta-
sikardi ataklari ve sinus tasikardisi sirasinda ST depres-
yonu gézlendi (Tablo 2).

Kalp kateterizasyonunda, koroner arterler normal
bulundu. Sol ve sag bosluklar arasinda sant gézlen-
medi. Basin¢ degerleri Tablo 3'de &zetlenmistir. Bin
dokuz yuiz doksan yedi yilinda yapilan endomiyokar-
diyal biopsi degerlendiriimesinde miyosit hipertrofisi
ve normal endokard yapisi tespit edilmis.

Elektrofizyolojik inceleme “Prucka” marka cihaz
ile yapildi. Femoral vene konulan introducerler vasita-
siyla sag atriyum, HIS ve sag ventrikil apeksine “qu-
adripolar” diyagnostik elektrodlar yerlestirilerek bazal
Olctimler alindi. Bazal siklus uzunlugu 655 ms, A-H
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(Atriyum-His) araligi 132 ms, H-V (His-Ventrikdil) arali-
g1 44 ms olarak &lctildu. Sag atriyumdan 600 ve 400
ms siklus uzunlugunda 30 sn sureli ST uyari sonrasl
¢SNRT (Corrected Sinoatrial Recovery Time) sirasiyla
350 ve 325 ms olarak saptandi. Atriyoventrikdler du-
guim Wenckebach periyodu 400 ms, efektif refrakter
periyodu ise 500/300 ms olarak 6lctildd.

Sag atriyumdan 500/310 ms S1-S2 uyarisi ile atri-
yoventriktler nodal reentran tasikardi (AVNRT) ile
uyumlu, siklus uzunlugu 350 ms ve hizi 170/dk. olan
tasikardi indtiklendi (Sekil-2a). intraatriyal kateter
maniptlasyonu sirasinda ayni Gzellikte iki defa tasi-

kardi basladi. Koroner sinus kayitlarinda sol tarafa ait
aksesuar yol g6zlenmedi. Tasikardi sirasinda kan ba-
sincinda hafif diisme olmakla birlikte suur durumun-
da degisiklik olmadi. Tasikardi, sag atriyumdan
340/320 msn S1-S2 programli uyarilarla sonlandirild.

Ventrikdler aritmi arastirmak amaciyla sag ventri-
kil apeksinden ve cikis yolundan S4’e kadar yapilan
programli uyarilarla ventrikuler tasikardi induklenme-
di (500/240/230/210; 500/270/250/210 ms). isop-
roterenol inflizyonu altinda sag ventrikil apeksinden
400/240/230/220 ms uyari ile hizli ventrikdler tasi-
kardi induklendi (Sekil 2b). Tasikardi hizi 240/dk, sik-

Sekil 1a. Transtorasik ekokardiyofide miyokard hipertrofi-
si, biatriyal genisleme ve spontan ekokontrast gortintimui

Tablo 1. Ekokardiyografik parametreler

Sekil 1b. Transtorasik ekokardiyofide miyokard hipert-
rofisi ve restriktif mitral akim 6rnegi

Tarih SAC SACsag IVS PD SVDSC 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 15.6 115 40 68 3 110

E/A: mitral akiminda E/A orani, EF: ejeksiyon fraksiyonu, DT: deselerasyon zamani (ms), IVS: interventrikdler septum (mm),
PD: arka duvar (mm), SAC: sol atriyum ¢api (mm), SACsag: sag atriyum capi (mm), SVDSC: sol ventrikul diyastol sonu capi (mm)

Tablo 2. Ambulatuvar elektrokardiyogram bulgulari

Tarih VEA VT SVEA SVT ST-T
1997 4 - 508 1 +
1998 19 - 3332 4 +
2000 1768 - 10800 40 +
ST-T: ST-T degisikliklerinin mevcudiyeti. SVEA: supraventrikiler erken atim, SVT: Supraventrikdiler tasikardi, VEA: ventrikdl erken atim
VT: ventrikdiler tasikardi

Tablo 3. Hemodinamik bulgular
SA SV PA PCWP SoV AO
14 47/15 45/25 25 95/28 100/70

AO:Aort basinci (mmHg), PA: Pulmoner arter basinci (mmHg), PCWP: Pulmoner kapiller wedge basinci (mmHg), SA: Sag atriyum basinci
(mmHg), SoV: Sol ventrikil basinci (mmHg), SV: Sag ventrikdl basinci (mmHg)
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lus uzunlugu 250 ms idi. Cok kisa stire icerisinde flat-
ter ve fibrilasyona dejenere oldu. Kan basinci hizla
duistu ve suur durumu bozuldu. Sinds ritmi 360 Joule
eksternal defibrilasyon ile saglandi .

ikinci bir seansta hastaya radyofrekans (RF) ab-
lasyon yapildi. Sag atriyum, His ve sagd ventrikdil
apeksine diyagnostik elektrodlar konuldu. Medtro-
nic radyofrekans ablasyon kateteri femoral venden
introducer vasitasiyla sag atriyuma ilerletildi. Floros-
kopi ve intrakardiyak kayitlar rehberliginde sag atri-
yum posteroseptal bélgede yavas yol lokalizasyonu-
na basarili RF ablasyon uygulamasi yapildi. Hastaya,
RF ablasyonunu takiben ayni seansta sol infraklavi-
kuler yaklasimla Medtronic GEM 1l DR 7275 takila-
bilir-kardiyoverter defibrilatér (ICD) implantasyonu
gerceklestirildi.

Tartisma

Olgu, ekokardiyografik ve hemodinamik bulgula-
ra gore restriktif patern 6zelligi gésteren hipertrofik
KMP olarak degerlendirildi. Ani olarak kaybedilmis
annesi ve iki kardesinin dosyalarindan hipertrofik kar-
diyomiyopati ile uyumlu bulgular elde edildi ve hentiz
genetik inceleme yapilamamasina ragmen olgunun
ailesel bir 6zellige sahip olabilecegdi ddstintldu.

Hipertrofik KMP, miyokardda hipertrofi ile karak-
terize, ani 8lim riski bulunan bir hastaliktir. Olim,
ani olarak gelisir ve 6zellikle cocuklarda ve genclerde
daha sik gérilebilmektedir (2). Hipertrofik KMP olgu-
larinda ventrikdler orijinli aritmiler daha sik gordiltir-
ken, restriktif KMP olgularinda ise her tuirld ritm bo-
zuklugu g6zlenebilir (7). Vakamizin ambulatuvar
EKG kayitlarinda cift seklinde gelen sik ventrikdiler er-
ken vurular saptanmasina ragmen supraventrikiler

kaynakli aritmiler daha yogun olarak gézlendi. intra-
atriyal basing artisi, atriyumlarda genisleme, atriyum
dokusunda histoanatomik ve elektrofizyolojik degi-
siklikler supraventrikdler aritmilerin olusmasinda te-
mel faktérleri olarak bilinmektedirler. Ventrikdler kay-
nakli aritmiler primer olarak aritmojenik substrat
odaktan veya sekonder olarak iskemi, diyastolik dis-
fonksiyon, supraventrikdiler tasikardiler vasitasiyla te-
tiklenme sonucu baslar ve hipertrofik KMP'li hastalar-
da ani élimun en sik nedeni ventrikdiler tasikardidir
(1). Ani 6ltim aktif cocuk ve genclerde daha sik g&-
rilmekte, efor kisitlamasi sekonder ventrikdiler tasi-
kardiye bagli ani 6lim olusmasini énlemektedir (8).
Hastanin cabuk yorulma, nefes darligi ve carpinti ne-
deni ile glnluk aktivitesini ve eforunu kisitlamasi se-
konder ventriktiler tasikardi ve senkop gelismesini
onlemis olabilir. Ambulatuvar EKG kayitlarinda sapta-
nan kisa sureli supraventriktler tasikardi ataklarina
klinik olarak presenkop veya senkop ataklari eslik et-
memesine ragmen hastanin tarif ettigi presenkop
ataklarinin uzun sureli supraventrikiler tasikardi veya
ventrikdler aritmiye bagli olabilecegi dustndldd.
Hipertrofik KMP'li hastalarin ani éltim agisindan
riski belirlenmeli ve tedavi buna gore planlanmalidir.
Ani Slim risk faktorleri; ailesel ani 6lim anamnezi,
aclklanamayan senkop, ambulatuvar EKG kayitlarin-
da strekli olmayan ventrikdler tasikardi ataklari, eg-
zersiz testinde anormal kan basinci cevabi ve maksi-
mal sol ventrikdl hipertrofisi olarak bildirilmistir (3).
Birlikte olan risk faktérlerinin sayisi arttikca ani 6ldm
riski daha da artmaktadir. Egzersize alinan anormal
kan basinci cevabi ve sol ventrikil hipertrofisi ani
Olim agisindan en ciddi risk faktérleri olarak belirtil-
mektedir. Vakamizda, ani élim agisindan aile anam-
nezi, maksimal ventrikil hipertrofisi, anormal kan ba-
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Sekil 2a. Elektrofizyolojik calismada indliklenen atriy-
oventrikiiler nodal reentran tasikardi

Sekil 2b. Elektrofizyolojik calismada hizli ventriktiler
tasikardi indtiklenmesi
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sincl cevabl olmak Uzere 3 risk faktéru birlikte bulun-
makta idi.

Hipertrofik KMP'li hastalarda, atriyal ve ventriku-
ler aritmilerin yani sira bazi hastalarda ileti sisteminde
degisik derecelerde bloklar, atriyoventrikiler aksesu-
ar yollar bulunmaktadir (4-6). ileti sisteminin deger-
lendirilmesi, aritmojenik odaklarin arastirilmasi ama-
cyla hastaya elektrofizyolojik tetkik yapiimasi plan-
landi. Elektrofizyolojik incelemede atriyoventrikdiler
ddgum cift yol fizyolojisi, tipik atriyoventriktiler nodal
reentran tasikardi, hizli monomorfik ventriktler tasi-
kardi saptandi. indtiklenen ventriktiler tasikardiyi ta-
kiben hemen ventrikdiler fibrilasyon gelisti ve defibri-
le edilerek sinis ritmi sagland. ikinci bir seansta ba-
sarill bir sekilde yavas yol ablasyonu yapildi. Olgu, hi-
pertrofik KMP ile birlikte bulunan atriyoventrikdiler
nod cift yol fizyolojisi agisindan literatlir bazinda ilk
olguyu olusturmaktadir. Carpinti ataklari ile birlikte
olan presenkop ataklarinin altta yatan sebeplerden
birinin atriyoventrikiler nodal reentran tasikardi ola-
bilecegi dustintldd. Yavas yolun ablasyonu ile gerek
hemodinamiyi bozarak presenkop ataklarina yol aca-
bilen gerekse ciddi ventrikdler aritmiyi indtkleyerek
ani 6ltime neden olabilecek aritmojenik odak orta-
dan kaldirildr.

Hasta, ani 6ldim agisindan yuksek risk grubuna
girdigi ve ventrikdler tasikardi-fibrilasyon induklendi-
ginden dolayi ICD implantasyonu planlandi. Takilabi-
lir kardiyoverter defibrilatér, ani 6limu dnlemesinin
yani sira kalp transplantasyonu icin kdpru vazifesi ya-
pacagi seklinde degerlendirildi. Primo ve ark. (9) hi-
pertrofik KMP'li 13 hastalik calismada 10 hastaya kli-
nik olarak gelisen ventrikdiler fibrilasyon ve 2 hastaya
stimulasyonla gelisen ventrikdler fibrilasyon nedeni
ile ICD uygulamasi yapmislardir. Takipte (ortalama
26+18 ay) hastalarin %21'ine sok uygulamasi yap-
mistir. Hastaya ICD implantasyonu sonrasi cihaz iki
defa sok tedavisi uyguladi. Klinik takipte paroksismal
supraventrikdler tasikardinin niksetmesi tizerine atri-
yoventrikuler yavas yol bdlgesine tekrar ablasyon isle-
mi gerceklestirildi. Kalp transplantasyonu ICD implan-
tasyonundan 18 ay sonra yapildi. Transplantasyon
sonrasi takip edilen hasta normal aktif hayatina de-
vam etmektedir.

Sonug olarak, hipertrofik KMP olgulari ani 8ltim ris-
ki taslyan, aritmi ve bloklarin birlikte gérdilebildigi bir
hastaliktir. Olgu, restriktif patern gdsteren hipertrofik
KMP'ye atriyoventrikuler nod cift yol fizyolojisi ve atri-

yoventrikuler reentran tasikardinin eslik ettigi literatuir
kayitlarinda ilk olguyu olusturmaktadir. Bu hasta gru-
buna ICD implantasyonundan 6nce elektrofizyolojik
tetkik yapiimasi hastaliga eslik edebilen aritmi odakla-
rinin belirlenmesini ve tedavisini mdmkdn kilmaktadir.
Eslik eden aritmojenik odaklarin tedavisi gerek ciddi
ventrikuler aritmilerin tetiklenmesini énleyecek gerek-
se ICD implantasyonu sonrasi supraventrikiler tasikar-
di nedeni ile uygunsuz sok tedavisini azaltacaktir.
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