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ÖZET 
Miyotonik muskiiler diSII·ojl (MMD) erişinlerde de görüle­
bilen bir nıüskiifer distrofi tipidir. Bu lıastaflğuı seyri sıra­
smda kareliyak rwultmı meydana gelebilnıekredir. Arriyal 
fiatter (AFL), MMD'Ii olgularda nadir olarak karşınma 
çıkmaktadır. Takdim edilen olgu sumununda MMD'ye 
bağlı olarak AFL'un ortaya çıktığı bir vaka ele almnııştır. 

Anahtar kelime/er: Atrial flaller, miyotonik muskiiler 
distrofi 

Miyotonik müsküler distrofi (MMD), otozornal do­

minat geçişli progresif bir nöromüsküler s istem has­

talığıdır. Görülme olası lığı 1 OO.OOO'de 3-5 dolayla­

rında olan MMD, erişkin yaşlarda tespit edi len en 
yaygın musküler distrofi tipidir ( 1,2) . Hastalığın tanı­

s ı genellikle kl inik bulgular ile konulur C2J. iskelet 
kaslarında kuvvetsizlik, katarak!, pitozis, frontal tip­

te kellik, mental retardasyon ve testiküler atrofi de 

MMD'li hastalarda karşımıza çıkabilmektedir. Bu ol­
gularda serum kreatin kinaz değerleri normal ya da 

hafifçe yükselmi ş bulunabilir. Tanısal amaçla e lekt­

romiyografi (EMG), kas biyopsisi ve DNA analiz le­

rinden de yararlanı lmaktadır. 

Miyotonik musküler distrofili hastalarda çeş itli seri­
lerde %20 ile %90 arasında değişen oranlarda kardi­

yak tutulurnun varlığı bildirilmiştir. His-Purkinje sis­

temi, s inüs düğümü ve atriyoventriküler düğümde 

fibrozis, yağ infiltrasyonu ve atrofi ortaya çıkabi l­

mektedir. MMD'lı olgularda miyokardiyal distrofiye 

bağl ı olarak, s inüs bradikardisi, atriyal ve ventriküle r 

aritmiler de gözlenebilmektedir C3J. 

Literatürde MMD ve atrial fiatter (AFL) birlikteliği­

ne nadir rastlanılması sebebi ile hastamızı olgu sunu­

mu şeklinde tartışmayı amaçladık. 

OLGUSUNUMU 

Yirmibir yaşında erkek has ta çocukluğunda başlayan ve 
g ide rek artan ellerinde kas ılma, çabuk yorulına ve hals iz­
lik ş ikayetleri olduğunu bir yıldır da düzens iz v urul ar 
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şeklinde hissettiği çarpıntı şikayetinin eklendiğini ifade et­
ti. Öyküsünden annesinde ve ağabeyinde de benzer yakın­
ınaların olduğu anlaşıldı. 

Olgunun fizik incelemesinde, apeksten kalp aııın hızı 

90/dk ve düzensiz idi. Arteriyal kan basıncı 130/80 mmHg 
olarak tespit edildi. Kareliyak oskülıasyonda kalp sesleri 
normaldi. Dö rt ekstremile distal kes imlerinde gevşek para­
lizi mevcuttu. Derin tendon refleksleri tüm eksıremitelerde 
hafif derecede azalmıştı . Hastanın her iki elini açıp kapaı­
ma iş lemini başaramad ığ ı gözlendi . Ellerde hipetenar böl­
gelere, delto id kası üzerine ve dilin la te ral bölümlerine vu­
rulduğunda bu bölgelerdeki kas larda kasılmaların meyda­
na geldiği izlendi. 

Rutin kan sayımı, kareliyak enzimleri de içeren biyokimya­
sal analizler ve tiroid fonks iyon testlerinde önemli bir 
özelli k saptanmadı. İğne EMG'sinde s inir iletimi normal 
bulundu. Yaygın miyojenik etkilenim ve miyotonik desarj­
lar saptandı. Mevcut EMG ve nöroloj ik muayene bulguları 
ile olguya MMD tanısı konuldu. 

Hastanııı EKG'sinde 3:1 ve 4: 1 bloklu AFL tespit edildi 
(Şekil 1 ). Göğüs radyogram ı ve iki boyutlu ve M-Mode 
ekokardiyografisi normal olarak değerlendirildi. 

TARTIŞMA 

Atriyal fiatter çoğunlukla, başta koroner arter hasta­

lıkları , ıniyokard infarktüsü ve kalp kapak hastalıkla­

rı olmak üzere a ltta yatan bir kalp hastalığına bağlı 

olarak ortaya çıkmaktadır. Pulmoner embolizm, kro­
nik akc iğer hastalığı ve tirotoksikoz gibi kalp dışı 

nedenle r de AFL etyolojisinde önemlidir. Hastamız­

da MMD dışında bir hastal ı k tespit edilmedi. Bu se­

beple, olg umuzdaki mevcut AFL'ın etyolojisinde 

MMD'nin yer aldığını düşünmektey iz. 

Miyotonik ınüsküler distrofi erişkin yaşlarda da tes­

pit edi lebilmektedir. Bir multisistem hastalığı olması 

sebebi ile, olgularda pek çok organ tutulumunun ya­

nında kalp tutulumu da gözlenebilmektedir. Direk 

kalp kasını etkiyebilen MMD, ileti yollarını da tuta­

rak çeşitli ritim ve ile ti bozukluklarına neden olabil­

mektedi r. 

Miyotonik müsküler dis trofide en sık rastlanı l an 

EKG bulguları , P-R mesafesinde uzaına, sol ön fasi­

kül bloku ve QRS genişliğinde artmadır (4) . Sinüs 
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Şekil 1. Olguının EKG'sinde değişic i blok lu aıriyal fiutıer'in varl ığı görülnıckıe 

bradikardisi, sinüs taşikardisi ve sinüs düğümü bo­

zuklukları da, MMD'l ı o lg ularda nadir olmayan 

EKG bulguları arasında yer almaktadır. Daha az s ık­

lıkla bu hastalarda ventriküler ve atrial aritmiler ele 

tespit edilebilmektedir. Kaymaz ve arkadaşlarının 
bir araştırmasında 19 MMD'lı olgunun EKG ve 24 

saatlik ritim değerlendirme leri yapılmış ve hastaların 

% 47'sinde sinüs bradikardisi, % 73'ünde sinüs arit­
misi, %84'ünde sinüs duraklaması , %52'sinde ise si­

nüs taşikardisi tespit edilmiştir. Hiç bir hastada atri­
yal fi atte r belirlenmem iş tir. Ayrıca, o l guların 

%21 'inde birinci derece atriyoventriküler blok, % 

26'inde inkomple t sağ dal bloğu , %26' ında komplet 

sağ dal bloğu ve %36'sinde ise sol ön hemiblok göz­
lenmiştir (S). 

Miyotonik müsküler distrofi li hastalarda, fokal fib­

rozis alan ları reentran aritmiterin oluşumuna zemin 

hazırlamaktadır (7). Tipik AFL'ın sağ atriyumun için­

de oluşan ve genellikle linea terminalis ile crista ter­

minalisin e lektriksel bir bariye r olarak işlev gördüğü 

makroreentri mekan izmasına bağlı olarak geliştiği 

gösterilmiştir (8) . Olgumuzcia da triküspit an ulusu ile 

inferior vena cava arasındaki bölgede (flutter devre­

sinin yavaş iletimden sorumlu olan anatomik kısmı) 

fibrozis ve skar geliş im inin AFL'nun oluşumunda rol 

oynadığını düşünmektey iz. Hastamıza elektrofizyo­

lojik çalışma yapma imkanımız olsa idi , bahsedilen 

bölge detaylı olarak haritalanarak, yavaş iletim, çift 

potansiye lle r gösteriJip aktivasyon sekansı çalışı la­

rak bu konuda daha ayrıntılı bilgiler elde etmemiz 

mümkün olacaktı. 
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Hastamızda ekokardiyografik olarak AFL'na neden 

olabi lecek bir bulguya rastlanmamıştır. Bununla be­

raber, MMD'li olgularda karel iyak yapılardaki fokal 

değişik lik lerin ortaya çıkarılması amacı ile hastam ız­

da sintigrafik çalı şmalar ve patolojik araştırmalar 

gerçekleştirilemenıiştir. 

Miyotonik müsküler distrofinin AFL'ın ender görü­

len bir sebebi olması nedeni ile olgumuzun sunulma­

sını uygun bulduk. 
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