
Tiirk Kardiyol Dem Arş 2002; 30: 302-309 

Bir Restriktif Kardiyomiyopati Olgusu ve 
Aile Taraması Bulguları 

Doç. Dr. Dilek URAL, Y. Doç. Dr. Ahmet VURAL, Y. Doç. Dr. Ayşen AGAÇDİKEN, 
Y. Doç. Dr. Ertan URAL, pr. Teoman KILIÇ, Y. Doç. Dr. Göksel KAHRAMAN, 
Prof. Dr. Baki KOMSUOGLU 
Kocaeli Üniversitesi T1p Fakültesi Kardiyoloji Anabilim Dali, Derince, Kocaeli 

ÖZET 

Resiriktif kardiyonıiyopati nadir görülen bir kalp kas1 
hastailğldlr. Bu makalede resiriktif kardiyonıiyopati tam
Siyla izlenen !Jir olgunun klinik bulgulan incelenmiş ve ai
le taraması sonuçlan sunulmuştur. 

Etkilenen olgularm tümünde çarp11111 ve atipik göğiis ağ n
sı nıevcuttu. Ekokardiyografik incelemede iki olguda hafif 
- orta derecede ve fokalize sol ventrikül hipertrofisi, biat
riyal genişleme ve resiriktif doluş paterni, bir olguda sol 
ventrikiil orta kesinılerinden başlayan hipertraft ve retak
sasyon !Jozukluğu patemi gözlendi. Anıbu/atuar EKG nıo
nitorizasyommda iiç olguda da sık supraventrikiiler aritmi 
ve ST segment depresyonu saptand1. İki olgu ta111 konul
duktan sonra 9 ay içinde ani ölüm ile kaybedildi. Üçiincii 
olguda ise antiaritmik, antikoagiilan ve kalp yetersizliği 
tedavisi haş!GIIdl. Elektrofizyolojik çalişmada atriyovent
rikiiler nodal reentran taşikardi, ventrikiiler taşikardi -
fibrilasyon indiiklenen hastaya başan/ı yavaş yol radyof
rekans kateter ablasyonu uygulandi ve !CD taklld1. Aym 
aile bireylerinde fark/J fenatipik bulgularla ortaya çıkan 
ve yüksek ani ölüm riski, dolaylSiyla kötü prognoz ile sey
reden hem rest ri ktif lıenı de lıipertrofik kardiyomiyopatiye 
uyan özellikler gösteren kardiyomiyopatinin klinik özellik
leri tarfişı/di. Tiirk Kardiyol Dem Arş 2002; 30: 302-309 

Analı/ar kelime/er: Kardiyomiyopati,fanıilyal, ani ölüm 

Restriktif kardiyomiyopati (KMP) kalbin s istolik 

fonks iyonl arının ve duvar kalınlıklarının normal ya 

da normale yakın olduğu , diyasto lik volümün azaldı

ğı ve restri ktif doluş paterninin gözlendiği bir kalp 
kası hastalığıdır ( 1) . Her iki ventrikülün tutu labilece

ği gibi sadece tek bir ventrikülde de patolojik bulgu

lar izlenebilir. Restriktif KMP'nin etyoloj isi ve a ile

sel karakteri halen aydınl atılm ış deği ldir. Aıniloidoz, 

sarkoidoz veya endomiyokardiyal hastalıklar ile iliş

kili o labileceği gibi altta yatan belirl i bir neden o l

maks ızın da (primer veya idiyopatik) ortaya çıkabi 

lir. 
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Bu makalede, bir restriktif KMP o lgusu ve ai le tara

masının sonuçları sunulmuştur. 

OLGULAR 
OLGU 1. A.G, 21 yaşındaki kadın hasta acil servise akut 
pulmoner ödem tablosu içinde başvurdu. Hasta, 6 y ıl önce 
bir kardiyoloj i kl iniğine dispne ve çarpınt ı şikayetleriyle 

başvurnıuş, ekokardiyografik inceleme, kalp kateterizas
yonu, manyetik rezonans görüntülenıe ve endonıiyokard i 
yal biyopsi tetkikleri sonrasında hastaya restrikı i f KMP ta
nısı konulnıuştu. Özgeçnıişinde üç kez senkop, bir kez 
presenkop atağ ı nıevcuttu. Annesi 34 yaşında ani ölüm ne
deniyle kaybedilnıişti. Sorgulanıada annede de vefatından 
önce benzer şikayet leri n mevcut olduğu öğrenild i. Üç kar
deşi olan hastanı ızın kardeşlerinin ikisinde çarpıntı yakın

nıası mevcuııu. Fizik nıuayenede kan basıncı : 1 00!70 
mmHg, kalp hızı 97/dk ve düzenliydi. Oskültasyonda bila
teral akciğer bazallerinde krepitan raller, S3 ve apikal böl
gede sol koltuk altına yayılan 2/6 ş iddetinde kısa sisto lik 
üfü rüm duyuldu. EKG'de sinus ritmi, s ık atriyal erken 
atınılar, sol atriyunı genişlemesi ve non-spesifi k ST-T de
ğiş iklikleri kaydedildi. Kan biyoki nıyasında özellik yoktu. 
Demir, demir bağlama düzeyi ve eosinofil sayıs ı normald i. 

Ekokardiyografik incelemesinde biatr iyal geniş leme, scp
tunı ortasında ve apekste belirgin olmak üzere her iki vent
rikülde hipcrtrofi ve restriktif d iyastolik doluş patemi sap
tandı (Tablo 1, Şekil 1 A). Sağ ventrikül s istolik basıncı 70 
mmHg olarak ö lçüldü. Harnıon ik görüntülemecle olgu si
nüs ritminde ve s isıolik fonksiyonlar normal olduğu halde, 
sol atr iyunıda ve sol ventrikülde be lirg in sponıan cko 
konırast gözlennıekteydi . 

Hastaya son dört yıl içerisinde üç kez anıbulatuar EKG 
nıonitorizasyonu uygulannııştı (Tablo 2). En son yapı lan 

incele meye göre izleyen yıllar içerisinde ventriküler ve 
supraventriküler erken atını sayıs ı ve kompleks aritmi sa
y ıs ı nın artmış olduğu gözlendi. Kalp hızındaki artı ş lar 
("' 11 0/dk<) belirg in ST segme nt depresyonuna sebep ol
nıaktaydı. 

Elektrofizyolojik tetkik (EFT) öncesi hemodinamik basınç 
ölçümü yapıldı. Sol ventrikül 98/28 mmHg, ortalama pul
moner kapiller tıkalı basıncı 26 mmHg, pulmoner arter ba
sıncı 45/25 mmHg, sağ ventrikül basıncı 47/15 mmHg öl
çüldü. Basınç değerler i resir ikti f kardiyomiyopati ilc 
uyumlu olarak değerlendirildi . 

Hastaya elekımfizyol oj ik tetki k anıiodaron tedavisi altında 
yapıldı. Bazal ölçümler normal bulundu. Bazal s iklus 
uzunluğu : 655 nıs , atriyunı-His: 132 nıs, His-ventrikül : 44 
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Tablo 1. O lgu 1, olgu 2, olgu 3 ve olgu 4'ün ekokardiyografi bulguları 

Tarih LAD ı vs PW LVDD EF E/A DT 

1995 52 13 ll 44 0,67 3 -

Olgu ı 1997 S8 ıs ll 47 O,SS 2,7 100 

2000 S3 ı s 12 40 0 ,70 3 11 0 

Olgu 2 2000 so lO 13 46 0,68 2 160 

Olgu3 2000 43 17 9 38 0,80 1,29 160 

0Jgu4 1992 53 7 8 46 0,70 - -

LAD sol atriyımı çapı (mm); /VS interventrikiiler septum kalınlığı (mm); PW arka duı•ar kalmlığı (mm); LVDD sol ventrikiil diyastolik çapı 
(mm): EF ejeksiyonfraksiyomı : EIA mitral akımmda EIA oram; DT deselerasyon zamam (nıs) 

Tablo 2. Olgu 1, olgu 2 ve olgu 3'ün 24-saatlik ambulatuvar EKG monitorizasyonu bulguları 

Tarih VEA VT SVEA SVT ST-T 

1997 4 - S08 ı + 

Olgu ı 1998 19 - 3332 4 + 

2000 1768 - 10800 40 + 

Olgu 2 2000 14 ı 236 2 + 

Olgu3 2000 - - 328 - + 

VEA vemrikiil erken at11111 sayısı; VT vemrikiiltaşikardisi sayısı; SVEA supravemrikiiler erken atını sayısı; SVT supraventrikiiler taşikardi 
atağı sayısı; ST-T ST-T değişikliklerinin mevcudiyet 

ms ölçüldü. Yüksek sağ atriyumdan (HRA) 600 ve 400 ms 
siklus uzunluğunda 30 sn süreli yapılan S 1 uyarı ile düzel
tilmiş sinoatriyal topariama zamanı (cSNRT) s ırasıyla 350 
ve 325 ms ölçüldü. AV Wenkebach 400 ıns, atriyoventri
küler clliğlinı efekti f refrakter period 5001300 ms saptandı. 

HRA'dan programl ı uyan larla atrioventriküler nodal reent
ran ıaşikardi (A VNRT) ilc uyumlu taşİkardi indüklencli 
(Şekil 2). Programlı uyanlarla taşİkardi sonlandırı ldı. Sağ 

ventrikül çı kış yolundan isoproterenol infüzyonu altında 
500/270/250/21 O m s programlı S l-S4 uyanlarla hemen 
ventriküler fıbrilasyona (VF) dejenere olan ve hastanın he
modinamisini, şuurunu hızl a bozan ventriküle r taşikarcli 
(VT) indüklendi (Şekil 3). Ventrikliler fibrilasyon 360 Jo
ule ile defibrile edilerek sinüs ritmi sağlandı. 

İkinci Çir seansta A VNRT ablasyonu için maksimum 62, 
ortalama 60 derecede, topl anı 94 s, yavaş yol bölgesine 3 
defa radyofrekans abiasyon akımı uygulandı. Akım uygu
l amasından hemen ve 30 dk. sonra programlı uyanlarla, 
ayrıca isoproteronol altında taşikardi indüklenmedi, ç ift 
yol fizyolojisinin de ortadan kalktığı belirlendi. Ablasyonu 
takiben implantabl kardioverter defıbrilatör (ICD) yerleşti
rilmesi i ş lemine geçildi. Supraventriküler taşikardi atakla
rının olması , her iki atriyumun ile ri derecede geniş olması 

nedeni ile atriyal fibrilasyon gelişme ihtimalinin yüksekl i
ği de dikkate alınarak çift odacıklı GEM III DR 7275 ICD 
cihazı inıplanıe edildi. 

Hastan ın medikal tedavisi loop cliüretiği , beta bloker, ami
odaron, anjiyotens in dönüştü rü enzim (ACE) inhibitörü, 
aspirin ve oral antikoagulan ile düzenlendi. ICD takılma-

sınclan 3 ay sonra hastada senkop atağı gelişti. ICD'nin 
kontro lünde senkop ile uyumlu dönemde ventri kül fibri
lasyonu geliştiği ve cihazın DC şok uyguladığı gözlendi. 

OLGU 2. E.G, A.G'nin ağabeyi (23 yaşında) 2-3 yı ldı r 
eforla gelen retrosternal basınç hissi tanımlıyordu. Hasta
nın fizik muayenesi normaldi. EKG'de sol atriyal genişle- . 
me, Y4-V6'da simetrik T negati fl iği saptandı. QRS vol taj 
ve genişliği normaldi. Ekokardiyografik incelemede sol at
riyal genişleme, sol ventrikül arka duvarında mid segment
te hafif kalınlaşma, normal sol venırikül sistolik fonksiyo
nu ve resiriktif doluş patemi belirlendi (Şek i l LB). 

24-saatlik ambulatuar EKG monitorizasyonunda 14 adet 
ventrikül erken atımı, bir kez 4 vuruluk süreksiz ventrikü
ler taşikardi atağı , s ık supraventriküler erken atınılar ve 2 
kısa supraventriküler ıaşikardi atağı gözlendi. Yüksek kalp 
hızında belirgin ST segment depresyonu mevcuttu. Hasta
ya e lekırafizyoloji k çalışma öneriid i ve 13-bloker başlandı. 
Ancak hasta kontrollerine gelmedi ve 8 ay sonra an i ö liim 
nedeniyle kaybedildi. 

OLGU 3. G.G, A.G'nin küçük kardeşi (20 yaşında), 2 yı l
dan beri d ispne ve çarpıntı şikayeti tanımlıyordu . Fizik 
muayenesinele öze ll ik saptanmadı. EKG'de sol ventrikül 
hiperirofisi mevcuıtu. Ekokardiyografık incelemede biatri
yal geniş leme, interventriküler septumun orta ve apikal se
viyesinde belirgin hipertrofi ve normal sol ventrikül s isto
lik fonksiyonları izlendi (Şekil LC). Ambulatuar EKG nıo
nitorizasyonunda 328 izole supraventriküler erken atını 
saptandı. Yenirikül erken atımı tespit edilmedi. Bu hastada 
da yüksek kalp hızında ST segment depresyonu mevcuttu. 
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Şekil!. Olgu grubunun ekokardiyografik bulguları. RV= Sağ ventrikiil. RA= Sağ atriyum, LV= Sol ventrikiil, LA= Sol atriyım ı 

EKO'da her iki aıriyuıııun geniş o lduğu, apeksııe belirgin olmak üzere her ik i venırikülde hiperırofi ve resiriktif diyasıolik dolu ş patern i gö
rülmektedir. 

Hastaya P-bloker ve ikinci kontrolünde ek olarak aınioda
ron başlandı. Elekırofizyolojik çal ı şına planlandı, ancak 
tetkiki yapılamadan hasta bu tedav i al tında iken egzersiz 
sonrası gelişen ani ölüm nedeniyle kaybedildi. 

O LGU 4. A.G'ni n annesi, 34 yaşında ani ölüm nedeniyle 
kaybedilın işti. Hasta yakınlarının elinde bulunan dosyasın
dan alınan bilgilere göre dispne ve çarpıntı şikayeti mev
cuttu .. EKG'sinde sin us ritmi ve s ık atriyal erken atıın lar, 
dü şük voltaj ve non-spes ifik ST-T değişikl iğ i görülmek
teydi. 1992 yılında yapı lan ekokardiyografik incelemede 
biatriyal geniş leme, hafi f sol ventrikül hiperirofisi saptan
mış ve konstrüktif perikardit olabileceği kanı sına varılmış

t ı. Doppler kayıtları mevcut değildi. 

Olgu 1 'in babası ve küçük erkek kardeşinin klinik ve eko
kardiyografik bulguları norınaldi. Ancak henüz 8 yaşında 
olan küçük kardeşinin düzenli takibine karar verild i. An
neannesinde 54 yaşında ani ölüm öyküsü olduğu için anne 
tarafındaki akrabaları kontrole çağrıldı. Dayısında (45 ya
şında) dilate KMP ve normal koroner arterler tespit edildi. 

TARTIŞMA 

Restriktif KMP nadir görülen bir hasta lık olup, hak
kındaki bilgilerimiz diğer KMP tiplerine kıyasla ol
dukça sınırlıdır. Tanımının morfolojik özelliklerden 
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çok hemodinam ik anornıallikl ere dayandınlmas ı 

doğru teşhis ve tedavi yaklaşımında çeşitli güçlükler 
doğurmaktadır. 

Restriktif KMP, oluşumuna yol açan nedenlere göre 
miyokardiyal ve endomiyokardiyal olmak iizere iki 
başlık altında incelenmektedir (2). Miyokard iyal ne
denler arasında idiyopatik KMP, familya! KMP, hi
pertrofik KMP, skleroderma, d iyabetik KMP, anı ilo

idoz, sarkoidoz, hemokromatoz ve çeş itli depo has
talıkları yer almaktadır. 

Birinci olgunun değerlendirilmesinde karşılaştığımız 

en önemli giiçlük, 'hastalığın tanıs ı' olmuştur. Olgu, 
ilk bakışta ileri derecede biatriyal genişleme, restrik

tif diyastolik doluş patemi ve hemodinamik incele
me bulguları ışığında bir idiyopat ik restrikt if KMP 

olgusu gibi görünmektedir. Ancak, midseptal ve 
apekste belirgin olan hipertrofi olgumuzun idiyopa
tik restriktif KMP'den ziyade hipertrofik KMP zemi
ninde gelişmiş bir 'noninfiltratif miyokardiyal rest
riktif KMP' olgusu olarak tanımlanmas ı gerektiğini 

düşündürmüştür . 
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Şekil2. Olgu l 'in elektrofizyolojik çalışması: Atriyovenıriküler nodal reenıran ıaşikardi. A= Atriyal aktivasyon, V= Ventrikiiler aktivasyon 

Bu aşamada sorgulanması gereken konu, olgunun hi

pertrofi ile seyreden bir primer restriktif KMP mi, 

yoksa restriktif patern gelişmiş bir hipertrafik KMP 

(sekonder restriktif KMP) olgusu mu olduğudur? Bu 

sorunun yanıtını mevcut klinik tetkiklerle vermek 

mümkün değildir. Restrikti f KMP'Ii olguların aile ta

ramaları ile ilgili yayın larda birinci derecedeki ya

kın larında hipertrefik KMP saptanabi leceği bildiril

nıiştir (3-6). Bu durum söz konusu iki hastalığın , sar

kemeri kodlayan genle rdeki bir nıutasyonun farklı 

fene tipik görünümleri olabileceği savını doğurmuş

tur. Ai le pedigrisi değerlendirildiğinde olgu grubu

muıda otozonıal dominant bir geçiş göze çarpmakta

dır (Şekil 4). Olguların biri dı şında diğer 3 olguda 

klasik hipertref ik KMP'de görıneye alı ştığımız dere

celerde bir hipertrafınin bulunmaması , ancak s ık ani 

ölüm öyküsü, hafif hipertrofi ile seyreden otozornal 

dominant geçişli bazı hipertrefik KMP mutasyonla
rını hatırlatmaktadır. Bunlar arasında ilk sırada tre

ponin T mutasyonu (TNTII) ve mo rfolojik özellikle

ri bakımından miyozin hafif z inciri ınutasyonu 
(MYL 3) sayılabilir (7-12). Hipertrefik KMP olgula

rında aynı ınutasyonunun fark lı morfolojik değ işik-

likle r yaratabileceği bilinmektedir ve bu durum bi

zim olgu grubumuz için de geçerli olabil ir. Olgu 

grubuınuzda genetik çalışına planlanmış , olgu 1, ol

gu 3' ve anne tarafındaki 45 aile bireyinden kan alın

mıştır. Genetik analizierin sonucu KMP'nin tipi ko

nusuda aydınlatıcı olacaktır. 

Restriktif KMP olgularındaki başlıca semptomlar 
dispne ve ödemdir. Atipik göğüs ağrısı ve palpitas

yon diğer yakınmalardır. Olgu 1 sık akut sol kalp ye

ters izliği atakl arı ile hastaneye yatırı l nı ı ştır. Ancak 

olgu 2 ve olgu 3'de kalp yetersizliğine ait semptom

lar ön planda değildir. Günlük aktivitede belirgin bir 
kısıtlamanın olmaması özellikle olgu 3'de efor son

rası ani ölüm gelişmesine yol açarak bir risk ya

ratmıştır. 

Ekokardiyografik incelemede restriktif KMP ile ilg i

li tanımlamalar karınaşıktır. Bazı yayınlarda biatri
yal genişlemesi olan, sol ventrikül duvar kalınlıkları 

ve sistolik fonksiyonları normal olgular restriktif 

KMP olarak sunulmuş, bazı yayınlarda ise restrikt if 

KMP'de hafi f-orta derecede h ipertrofi olabileceği 

bildirilmiştir (3,4, 13-15). Sol ventrikül duvar kalınlık-
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Şekil 3. Olgu l 'in clekırofizyolojik çalışması : Yentrikül taşikardisi - fibrilasyonu 

Olgu 2 Olgu 1 Olgu 3 

Şekil 4. Olgu grubunun pcdigre 

ları olgu ı 'de orta, olgu 2'de hafif derecede artmı ş, 

ikisinde de sol atriyum daha belirg in olmak üzere 

her iki atriyum ileri derecede genişlemiştir. Olgula

rın sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu normal, ancak 

diyastolik akımları restriktif doluş patemi şeklinde

dir. Olgu 3'de ise sol ventrikül hipertrofisi belirgin, 

diyastolik doluş patemi ise psödonormalizasyon şek

lindedir. 

Bu bulgular çeşitli soruları akla getirmektedir: I -Ha

fif hipertrofi ile seyreden hipertrafik KMP olgul arın

da biatriyal genişlemenin bu kadar belirg in olmas ı 

beklenir mi? 2-Hastalar d aha 20-21 yaşlarında 

olduklarına, hatta olgu ı 'in ilk tanısı I 5 yaşında ko-
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nulduğuna göre, hipertra fik KMP iseler bu kadar er

ken yaşta restriktif patemin gelişmesi normal midir? 

3-Sol ventrikül diyastolik fonksiyonları daha e rken 

bir evrede bozulmuş, sol ventrikül hipertrofisi sonra

ki yıllarda yavaş yavaş belirginleşmiş o labilir mi? 

4-Yaşasaydı olgu 3'de de restriktif patern geli şecek 

miydi? Bu soruların yanıtı mevcut literatürler arasın

da bulunamamıştır. 

Ekokardiyografik değerlendirmemizde en ilginç bul

gu lardan biri, olg u 1 'de harmoni k görüntüleme ile 

sol atriyumda saptanan yoğun spantan eko kontrastı

dır. Bu bulgu olgu sinus ritminde olsa dahi, diyasto

lik fonksiyon bozukluğuna bağlı olarak atriyal akti

vitenin ileri derecede kıs ıtlandığı nı düşündürınüş ve 

hastaya oral antikoagülan başl anmı ştır. 

Restriktif KMP ile ekokardiyografik özellikleri en 
fazla karışan patoloj i, konstrüktif perikardittir. Nite

kim o lgu 4'ün ekokardiyografi raporl arından bir ta

nesinde tanı konstrüktif perikardit olarak yazı l mıştır. 

TTE ile bu iki patolojinin ayırımında kullanılan en 

klasik yöntemlerden biri , PW-Doppler'de solunum 

ile oluşan değ iş ikliklerin incelenmesidir (16- 19). 

Restriktif KMP'de solunum ile mitral ve triküspid 

akımlarında anlamlı bir değişiklik olmaz iken kons-
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trüktif perikarditte akım hızlarında belirgin derecede 

değ işken l ik (%25<) gözlenmektedir. Olgu 1 ve olgu 

2'de PW-Doppler akım trases inde solunum ile her

hangi bir değ işme gözlenmemi şt ir. İki olguda da 

konstrüktif perikarditten uzaklaştı ran en önemli bul

gu, ilk olguda tetkik amacıyla, ikinci olguda tesadü

fen istenen manyetik rezonans görüntülemedir. Her 

ikisinin de perikard kalınlıkları normal olarak değer

lend irilmi ş ve kalsifikasyon saptanmamıştır. 

Olgu 1 'e 1997 yılında kalp kateterizasyon u uygulan

mış, yine bu tarihte endomiyokardiyal biyopsi yapı

larak miyozit hipertrofisi ile normal endokard yapısı 

tespit ed ilm iştir. Herhangi bir madde depolanmasına 

ait bulgu e lde edilememiştir. Hipertrafik KMP'de 

miyokard biyopsisindeki tipik bu lgular nı iyosit hi

pertrofisinin yan ı sıra hemen tüm olgularda çeş itli 

derecelerde görülebilen miyositlerin düzensiz dağılı

mıdır (20). Bu bulgu bizim olgumuzda mevcut değil

dir. Primer restriktif KMP'de ise bulgular interstisyel 
fibrozis, ın iyos i t hipertrofisi, bazı olgularda endokar

diyal bazıl arında subendokardial f ibrozistir (3,4) . An

cak gerek hipertrofik KMP, gerek ise restriktif KMP 

için kesin kriterler mevcut değildir. 

Olgul arın aınbu latuvar EKG monitorizasyonu ilginç 

bulgular ortaya çıkarmı ştır. O lgu 1 'de yı llar içerisin

de supraventriküler a ritmilerinin sayısında sı kl aşma, 

olgu 2 ve olgu 3'de yine supraventriküler aritmi ha

kimiyeti gözlenmiştir. Hipertrafik KMP'li hastalarda 

yapılan ambula tuar EKG monitorizasyonlannda ön

celikle ventriküler aritmileri gözlenmektedir. Rest

riktif KMP olgularında ise her türlü ri tim bozukluğu 

gözlenebili r (21) . Her üç hasta içi n de geçerl i olan 

önemli bir bulgu, kalp hı zının artması ile birlikte ST 

segmentinde beli rg in bir çökmenin olmasıdır. Bu 

bulgu artmış sol ventrikül basıncı ve hipertrofi nede

ni ile koroner perfüzyonun kı s ı tlanması ve günlük 

aktivitelerde dah i yetersiz kalabild iğ i şek linde yo

rum lanmıştır. Aınbu l atu ar E KG moni torizasyonu 
bulgul arına dayanarak hastalara efor kı sıtl aması öne

rilmiş ve medikal tedav i olarak be ta-bloker ve amio

daron başlanmıştır. 

Restriktif KMP'de tedavi konusunda fazla veri yok

tur. Kalp yetersizl iği , klasik tedavide yer alan diüre
tikler ile düzeltilmektedir (3). Ancak kaptopril gibi 

ACE inhibitörlerinin hipotansif etkilerine karş ı dik

katli olunmalıdır. Tedaviye direnç li olgularda çözüm 

kalp naklidir. N itekim olgu ı bir kardiyoloj i merke-

zinin kalp nakli programındadı r. Aritmik olay ları n 

önlenmesi, özellikle sinus ritminin korunması hemo

dinarnİ açısından önem taşımaktad ır. Bu amaçla ter

cih edilen ilaç amiodarondur. 

İskemi bulgusu saptanan olgularda beta-bloker tercih 

edilebilir. Antikoagülasyon kronik atriyal fibrilasyon 

ve kard iyak am iloidoz olgularında önerilmektedir 
(22). Olgu 1 'de yoğun spontan eko kontrast nedeni ile 

antikoagülan tedavi başlanmış ve INR 2-3 olacak şe

kilde dozu titre edilmiştir. 

Ani ölüm hipertra fik KMP iç in tip ik olsa da restrik

tif KMP olgularında da bildirilmektedir (23). Restrik

tif KMP'de aritmi kaynakl ı ölüınierin yan ısıra özel

likle çocuk yaş grubunda sol ventrikü l kavitesinde 

basınç artışına bağlı olarak mi yokard infarktüsü göz- . 
lenmişti r. Rivenes ve arkadaşlarının (23) serisinde ani 

ölüm ile kaybe ttikleri ol guların çoğunda o lay efor 

sonrası gelişmiş ve olguların tümünde Holter kayı t

lannda kalp h ı zının artması ile birlikte başlayan ST 

segment depresyonu ve bir olguda Torsades de Poin

tes saptanmıştır. T üm ol guların otopsi lerinde miyo

kard infarktüsü veya subendokardiyal iskemi/nekroz 

bulunmuştu r. H içbirinde koroner arterlerde obstrük

siyon mevcut değildir. Yazarlar göğüs ağrısı ve sen

kopu ani kardiyak ölüm için risk faktörü olarak be

l i rlemişlerdir. Hipertrafik KMP'de ise an i ö lüm iç in 

bel irlenen risk faktörleri; tan ı konu lduğu sı rada ol

gunun genç yaşta olmas ı (<30 yaş), malign a ile öy

küsü, eforla ortaya çıkan iskem i bulguları, efora 

anormal kan basıncı yanıtı, genetik nıutasyonun tipi, 

süreksiz ventrikül taşikardisinin olması , sol ventrikül 

hipertrofisinin derecesi ve beli rg in sol atriyum ge

nişlemes idir (26) . Olgu 2 ve olgu 3'deki risk faktörle

ri genç yaş, malign a ile öyküsü, EKG monitorizas

yonunda saptanan iskemi bulguları ve olgu 2 için 

ile ri sol atriyum genişlemesi ve süreksiz ventrikül ta

ş i k ard isi atağının varlığıdı r. Oropsi yapı lamaması . 

nedeni ile olgu 2 ve 3'ün ölüm nedenlerini kesin ola- · 

rak aydınlatmak mümkün olmamıştır. Kalp yeters iz

li ği ile gelen olgularda ani ölümün nispeten daha az 

olduğu bildirilmektedir. 

EFf yap ılan olgu 1 'de tekrarlayan senkop atakları , 

genç yaş, a ile anamnezi, ventrikül hipertrofisi olmak 

üzere 4 risk faktörü bulunmaktaydı. Birlikte bulunan 

risk faktörlerinin say ısı artt ı kça ani ölüm riski de art

maktadır. Yine bu olguda EFT'de A YNRT tespi t 

ed ilm işt i r . Hipertrafik KMP'l i hastal arın bir kısmın-
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da atriyal ve ventr ikül a ritmilerinin yanı sıra ile ti 

s isteminde değ i şik d erecelerde blokla r, s inoatriyal 

düğüm dis fo nksiyonu ve atriyoventriküle r yan yollar 

bulunabileceği bilinmektedir (27-29). 

Hipertrafik KMP'li hastalarda ani ölümden sorumlu 

o larak tespit edilen e n sık mekanizma ven triküle r ta

şiaritmilerdir (30). Ve ntriküler taşiaritmi , primer ola

rak aritmojenik substrat odakta n veya sekonder o la

rak iskemi , ventriküle r disfonksiyon, s upraventrikü

ler taş iaritmiler vas ıtasıyla te tik lenme sonuc u başlar. 

Primo ve arkadaşları HCMP'li 13 hastalık çalışmala

rında 1 O hastaya klinik ola rak gelişen VF ve 2 hasta

ya stimülasyonla gelişen VF nedeni ile ICD uygula

ması yapmışlardır (3 1). Ortalam a 26 ±18 aylık takip

te hastaların %21 'ine cihaz şok uygulamas ı yapmış

tır. Olguınuza, a ni ölüm aç ı sından yüksek risk g ru

bunda bulunduğu ve EFT'de ve ntriküler taşikardi

fibrilasyon indüklendiğinden dolayı, ICD implantas

yonu ve A VNRT'ye yöne lik yavaş yol ablasyo nu 

gerçekleştirilmiştir. İşlem sonras ı 3 aylık takipte VF 

atağı ve DC şok uygulaması tespit edilmiştir. 

Olgu grubumuzda c iddi a ni ölüm riski ile seyreden 

ve a ile bireyle rinde farklı fenatipik görünümlerle or

taya çıkan bir KMP tipi sunulmuştur. Bu KMP'nin 

bir kısım özellikleri hipertrafik KMP ile bir kısım 

özellikleri ise restriktif KMP ile uyum! udur. Bu du

rum , ailevi geçiş göste ren KMP'le rde her zaman aynı 

morfolojik ö zellikle rin bu lunmayabileceği ve bazı 

olguların geçi ş formu (ove rlap syndrome) oluştura

bileceğini gös termes i, EFT yapılan olguda hipertra

fik KMP ile birlikte AV nod çift yol f izyolojis inin 

birlikte olmas ı açısından ilginç tir. 

Teşekkür: 

Olgu l'in AVNRT yavaş-yol abiasyon uygulaması ve 

ICD implantasyonunu f akiiltemizde gerçekleştiren Sayın 

Prof Dr. Kamil Adalet' e teşekkürü bir borç biliriz. 
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