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OZET

Pediatrik Kardiyoloji Unitesinde 1983-1993 yillari ara-
sinda hipertrofik kardiyomiyopati tanisi alan 26 erkek
(%68), 12 kiz (%32) ve ortalama yaglari 10.8 yil olan 38
hasta retrospektif olarak incelenmistir. Ortalama izlem
stiresi 5.1 yildir. Hipertrofik kardiyomiyopati tanisi klinik,
elektrokardiyografik ve ekokardiyografik bulgular ile ko-
nulmus, 13 hastada ek olarak hemodinamik ve anjiogra-
fik galisma yapilmistir. Hastaligin ailevi goriiliis sikligi %13
olarak saptanmugtir. Hastalarin %50'si tani konuldugunda
semptomsuz olup, digerlerinde en sik rastlanan belirtiler
efordispnesi(%24), ve gégis agri sidir (%10). 38 hastanin
35'inde siddeti 1-4 dereceler arasinda degisen sistolik
ufiirim, 25 hastanin (%66) gdéglis radyogramlarinda kar-
diyomegali, 27 hastanin (%71) elektrokardiyograminda
sol veya sol ventrikiil hipertrofisi, blventrikiiler hipertrofi,
ST-T degisiklikleri veya derin Q dalgalar saptanmisgtir.
Ekokardiyografik olarak tiim hastalarda mitral kapagin sis-
tolde &ne hareketi, 34 hastada (%90) asimetrik septal
hipertrofi, 4 hastada (%10) konsentrik hipertrofi goriil-
mugtir. 20 hastaya beta adrenerjik bloker verilmig: bu
hastalarin  14'tnin (%70) Klinik belirtilerinde diizelme ol-
dugu gézlenmigtir. Tibbi tedavi ile belirtileri diizelmeyen
veya sol ventrikiil ¢ikig yolu obstriiksiyonu 50 mmHgnin
lizerinde olan 11 hastaya miyotomi-miyektomi seklinde
cerrahi tedavi uygulanmig, ameliyat sonrasi klinik iziemi
yapilan 9 hastanin 8'inde (%89) klinik belirtilerde diizelme
ve sol ventrikiil ¢ikis yolu obstiirksiyonunda azalma gb6z-
lenmigtir. Ameliyat sonrasi ikinci glinde ventrikdier fibri-
layon nedeniyle kaybedilen bir hasta disinda izlem sira-
sinda 6liim olmamustir.
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SUMMARY

A retrospective study was carried out on 38

patients  with  hypertrophic  cardiomyopathy, seen In
the Pediatric Cardiology Unit of during the period
between  1983-1993. The diagnosis of hypertrophic

cardiomyopathy was made on the basis of clinical,
electrocardiographic and  echocardiography  findings.
Hemodynamic and angiographs studies were also
carried out on 13 patients. 26 patients (68%) were
male, 12(32%) were female. The mean age was
10.8 years. Familial incidence was 13% and there
was no clinical findings in 50% of patients at the
time of diagnosis. The mean follow up period was
5.1 years. The most frequent complaints were effort
dyspnea (24%) and chest pain (10%). Of the 38
patients 35(92%) had a systolic murmur ranging from

1-4 degrees The chest roentgenograms were normal
in 13 patents (34%), while in 25(66%) mild to
severe cardlomegaly was detected. The
electrocardiographic ~ findings  were  normal in 11
patients, in the others, conditions such as left or
right ventricular hypertrophy, ST T wave changes,

biventricular hypertrophy and deep 0 waves were
determined. The most common  echocardiographic
finding was asymmetrical septal hypertrohy seen in
34(90%) patients.  Concentric hypertrophy was seen
in 4(10%) patients, while systo,ic anterior motion of
the mitral valve was detected in all of the patients.
Beta  blocking agents were administered to 20
patients and in 14(70%) of these, symptoms
disappeared. In 11 patients, in whom ventricular
outflow tract perssure gradients were over 50 mmHg
or medical treatment was failed, surgical intervention
with myotomy-myectomy was carried out. One patient
died during the early postoperative period because
of ventricular fibrillation, and another patient did not
come for medical controls after operation. Clinhal
signs and symptoms disappeared in 8(89%) of the
remaining 9 patinets. The was no sudden or cardiac
death in the whole group except the one who died
at the postoperative period.
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Sonug¢ olarak hipé&rtrofik  kardiyomlyopatili hastalarin
tedavisinde beta adrenerjik biokeriehn; tedaviden yarar
gbrmeyen ya da sol ventriki! c¢ikis yolu obstriiksiyonu
belirgin olan hastalarda ise cerrahi girisimin  blylk
oranda etkin oldugu gbézlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Hipertrofik kardiyomiyopati, Beta
adrenerjik bloker, Miyotomi, Miyektomi,
Ekokardiyografi
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Hipertrofik kardiyomiyopati, miyokardin nedeni bi-
linmeyen primor bir hastaligi olup, sol ventrikilin 6zel-
likle ventrikiler septumun asimetrik hipertrofisi ile ka-
rekterizedir (1,2). Sol ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonu
sik goéruldugu bu hastalik idyopatik hipertrofik kardiyo-
miyopati olarak ilk kez 1907'de Scmineke tarafindan
tanimlanmis, o tarihten sonra bu konuda birgok arastir-
ma yapilmistir. Calismamizin amaci, klinigimizde 1983-
1993 yillan arasinda hipertrofik kardiyomiyopati tanisi
aian 38 hastanin klinik belirti ve bulgulari ile tedavi so-
nuglarini, seyir ve prognozlarini incelemektir.

MATERYEL VE METOD

1983-1993 yillari arasinda hastanemizde hipertro-
fik kardiyomiyopati tanisi alan olan 38 hasta retros-
pektif olarak incelenmistir. Hastalarin 26'si erkek
(%68), 12'si kiz (%32) olup, ortalama yaslari 10.8 yil-
dir. 0-5 yas arasinda 19(%50), 6-11 yas arasinda
13(%34), 12 yas lzerinde 6(%16) hasta mevcuttur. Or-
talama izlem siresi 5.1 yildir 23 hasta 5 yiIl ve daha
uzun, 15 hasta ise 5 yildan daha kisa sure izlenmistir.
Hastalarin yas ve cinsiyet dagilimi Tablo 1'de goésteril-
mistir. Hipertrofik kardiyomiyopati tanisi klinik, elektro-
kardiyografik ve ekokardiyografik bulgular ile konulmus,
tim hastalara goégis radyogrami, 12 derivasyonlu elek-
trokardiyografik inceleme, M-mod, iki boyutlu ve cw
Doppler ile ekokardiyografik ¢alismalar uygulanmis, 13
hastada kateterizasyon ile hemodinamik ve anjiografik
calisma yapilmistir. Hastaligin ailevi goérulus sikhgi ince-
lenirken, hastalarin birinci derece akrabaliklarinda hi-
pertrofik kardiyomiyopati varligi veya ani 6lim &6ykusu
ailevi hastalik olarak degerlendirilmistir.

BULGULAR

Hastalarin ilk muayenesinde saptanan belirtiler
Tablo 2'de gosterilmistir. 38 hastanin 19'u (%50) her-
hangi bir yakinmasi olmayan; ufarim duyularak ya da
hipertrofik kardiyomiyopati tanisi konularak arastirma ve
tedavi amaciyla hastanemize godnderilen hastalardir.
Semptomatik hastalar iginde en sik rastlanan belirtiler
dispne (%24) ve gdéguis agrisi (%10) olup; carpinti ve
halsizlik %8 oraninda saptanmistir. 13 hastanin (%34)
g6gus radyograminda kalp buyukliginin normal,
17'sinde (%45) hafif, 8'inde ise (%21) belirgin artmis
oldugu saptanmistir. Carpinti yakinmasi olan hastalarin
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It was concluded that medical treatment with beta
blocking agents, and when this failed, surgical relief of
hypertrophy as myotomoy or myectomy was highly
effective in these patients.

Key Words: Hypertrophic cardiomyopathy, Beta blocking
agents, Myotomy, Myectomy, Echocardiography
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elektrokardiyografisinde (EKG) distritmi bulgusu yoktur.
Dispne belirtisi olan hastalarin 5'inde EKG'de sol vent-
rikil hipertrofisi goérilmis ve bu hastalarin timinde
ekokardiyografik olarak 10 mmHg'dan fazla sol ventri-
kul ¢ikis yolu gradlenti saptanmistir. Gégus agrisi olan
4 hastanin ekokardiyogramlarinda sol ventrikil ¢ikis yo-
lu darliina neden olmayan hafif septal hipertrofi bulun-
mustur. Hastalarimizin EKG bulgulari Tablo 3'de godste-
rilmistir. En sik goérulin ekokardiyografi bulgusu
34(%90) hastada saptanan asimetrik septal hipertrofi-
dir. 4 hastada (%10) konsentrik hipertrofi, tim hastalar-
da mitral kapagin sistolde 6ne hareketi saptanmistir.
Ekokardiyografi bulgulari Tablo 4'de belirtiimistir. Kate-
terizasyon yapilan 13 hastanin 7'sinde sol ventrikil ¢i-
kis yolundaki gradient 50 mmHg veya Ulzerinde, 6'sin-
da 50 mmHg'nin altinda bulunmustur.

Ek kardiak anomalileri olan 14 hastanin (%37)
8'sinda mitrai kapak yetersizligi, 4'Unde valvller aort
stenozu, 3'Unde ventrikiler septum defekti, bir hasta-
da ise kuguk sekundum atrial septum defekti bulun-
mustur. Ventrikliler ve atrial septum defekti bulunan
hastalarin tanilari, anjiografik olarak da gdsterilmistir.
Bu hastalarin pulmoner ve sistemik akimlar orani
2'nin altinda ve sol ventrikil ¢ikis yolu gradientleri

Tablo 1. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin yas ve
cinsiyet dagilimi

Yas (yil) E K Toplam
0-5 13 6 19 (%50)
6-11 8 5 13 (%34)
12+ 5 1 6 (%16)
Toplam 26 12 38
Tablo 2. Hastalarimizda bulunan belirtiler
E K Toplam
Efor dispnesi 8 1 9 (%24)
Gogus agrisi 2 2 4 (%10)
Carpinti 3 - 3 (%8)
Halsizlik 3 _ 3 (%8)
Sikayet yok 10 9 19 (%50)
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Tablo 3. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarimizin
elektrokardiyografi bulgulari

EKG Bulgulari E K Toplam
Sag ventrikil hipertrofisi 6 1 7
Sol ventrikil hipertrofisi 5 3 8
Biventrikiiler hipertrofi 2 2 4
ST-T degisiklikleri 3 3 6
Derin Q 2 2
Normal 8 3 11
Toplam 26 12 38
Tablo 4. Hastalarimizin ekokardiyografi bulgulari®

Ekokardiyografi Bulgusu

Asimetrik septal hipertrofi 34 <%0)
Konsentrik hipertrofi 4 (%10)

Toplam 33 (%100)

'Tim hastalarda mitral kapagin sistolde 6ne hareketi
saptanmigtir.

Tablo 5. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarimiza uy-
gulanan tibbi tedavi

Propranolol 20

Digital 2

Dilretik + Digital 3

Tibbi tedavi gérmeyen 13

Toplam 38

30 mmHg'dan daha az bulunmus, klinik olarak iz-
leme alinmiglardir. Kalp disi hastalik olarak, 2 hasta-
da juvenil hipotiroidizm, 1 hastada juvenil romatoid
artrit, 1 hastada kistik fibrozis saptanmistir. Hipertrofik
kardiyomiyopati ile birlikte sik gorilebilen disritmiler,
(6zellikle atrial fibrilasyon), embolizm gibi kompli-
kasyonlar hastalarimizda gézlenmemistir (3).

25 hastaya beta adrenerjik bloker, digital ve dilire-
tikler ile tibbi tedavi uygulanmistir. Tibbi tedavide uygu-
lanan ilaglar Tablo 5'de gdriulmektedir. 11 hastaya
miyotomi-miyektomi seklinde cerrahi tedavi yapilmistir.
Kateterizasyon ile saptanan sol ventrikul ¢ikis yolu gra-
dientinin 50 mmHg'dan fazla olmasi ve/veya tibbi teda-
vi ile dizelmeyen belirgin semptomlarin bulunmasi cer-
rahi tedavi endikasyonlarini olusturmustur. Bir hasta
postoperatif erken dénemde ventrikller fibrilasyon ne-
deni ile 6lmis, bir hasta kontrollere gelmemis, 8 has-
tanin sikayetlerinde ve ekokardiyografik olarak olgllen
sol ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonunda belirgin azal-
ma olmustur.

GUNAL ve Ark.
HIPERTROFIK KARDIYOMIYOPATI

TARTISMA

Hipertrofik kardiyomiyopatide klinik belirti ve bulgu-
lar hastalar arasinda cesitlilik goésterir (4). Buylk ¢o-
cuklarda genellikle belirti yoktur ve ufurum saptanmasi
kardiak yénden arastirma nedenini olusturur. Sit ¢o-
cuklugu devresinde ise diger konjenital kalp hasta-
liklarina benzer bulgular; siyanoz ve kalp yetmezligi
bulgulari gorilebilir (5). Hastalarimizin %50'si tani ko-
nuldugunda asemptomatik olup, muayene sirasinda ufu-
rim duyulmasi, kardiyomegali ya da EKG bulgularinin
saptanmasi nedeniyle arastirilan hastalardir. Diger has-
talarimizda ise ¢abuk yorulma, gégus agrisi, ¢carpanti gi-
bi yakinmalar mevcuttur. En sik rastlanan belirtinin efor
dispnesi (%24) olmasi bu konudaki diger calismalar ile
de uyumludur (6).

Klinik bulgularin belirtisiz hastalik ile agir kalp yet-
mezligi tablosu arasinda blyuk bir gesitlilik gostermesi
nedeniyle fizik muayene ile hipertrofik kardiyomiyopati
tanisinin konulmasi gugtir. Tanida ekokardiyografinin
blylk 6nemi vardir (7). Interventrikiler septumda asi
metrik kalinlagsma ve mitral kapagin sistolde 6ne hare-
keti tani icin spesifiktir (8,9). Hastalarimizin %90'inda
asimetrik septal hipertrofi, %10'unda konsentrik hiper-
trofi, tim hastalarda mitral kapagin sistolde 6ne hare
keti saptanmistir.

Sistemik hastaligi bulunan hastalar iginde juvenil
romatoid artritli hastamizdaki hipertrofik kardiyomiyopa-
tinin juvenil romatoid artrite ikincil olmadigini disinmek-
teyiz. Bu hastaliktaki kalp tutulumunun siklikla perikard
eflizyonu, perikardit, ve daha az siklikla miyokardit
seklinde oldugu bilinmektedir (10). Kistik fibroziste ak-
ciger parankim degisikliklerine bagli olarak sag ventrikul
hipertrofisi olabilmektedir. Kistik fibrozisli hastamizda
pulmoner hipertansiyon olmamasi nedeniyle bu hasta-
mizdaki asimetrik septal hipertrofi ayri bir antite olarak
dusundlebilir. Konjenital hipotiroidizmde ise hipertrofik
kardiyomiyopati, perikardial eflizyon ve nadiren kalp
yetmezligi olabilecedi bilinmektedir (11). Konjenital hipo-
tiroidizm ile birlikte asimetrik septal hipertrofi saptanan
iki hastamizdaki bu bulgular literatir bilgileri ile uyumlu-
dur.

Hipertrofik kardiyomiyopatide %40 oraninda gene-
tik gecis oldugu bilinmektedir. Hastaligin ailevi sikligi bi-
zim galismamizda %13 olarak bulunmustur. Bu oran li-
teratirde bildirilenden daha azdir (12). Calismamizdaki
bu sonucun ailedeki mevcut élimlerin nedeninin agikla-
namamasi ve tibbi kontrollerin yetersiz yapilmis olma-
sindan kaynaklanabilecegi dusinulmustur.

Hastalarimizin izlem sireleri 6 ay ile 10 yil arasin-
da, ortalama 5.1 yildir. Miyektomi ameliyatini izleyen
ikinci giinde 6len bir, ve ameliyattan sonra kontrollere
gelmeyen bir hasta disinda izlemleri yapilan 36 hasta-
dan o6len olmamigtir. Ani 6lim hastaligin herhangi bir
asamasinda goérulebilir. Ani 6lum riskinin, ailevi hasta-
likta, kugiuk yas grubunda ve erkek hastalarda daha
fazla oldugu bildirilmektedir (13,14). Literaturde belirtilen
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5 yillik mortalité %15, 10 yillik mortalité ise %35 do-
layindadir. Bagsta gelen 6lim nedenleri disritmiler (6zel-
likle atrial fibrilasyon) ve konjestif kalp yetmezligidir
(15.16). Hastalarimizda ani 6limin olmamasini izlem
slresinin uzun olmamasi ve agir klinik belirti ve bulgu-
larin bulunmamasi ile agiklayabiliriz.

Hipertrofik kardiyomiyopatide tedavi sol ventrikil ¢i-
kis yolu obstriksiyonunun giderilmesine yoneliktir. Tibbi
tedavide en sik kullanilan ajanlar beta adrenerjik blokor-
lerdir (propranolol) (17,18). Propranolol egzersiz sirasin-
daki ¢ikis yolu obstriksiyonunu azaltir, ancak istirahatteki
obstriksiyona ve mitral kapagin sistolde 6éne hareketine
etkisi yoktur. Beta adrenerjik blokérler latent obstrik-
siyonu ya da hafif belirtileri olan hastalarda daha etkili
olup, agir semptomatik hastalarda uzun sdureli yarar sagla-
mazlar. Efor ile ¢ikis yolu obstriksiyonlarinin olusturabi-
lecedi senkop tablosunun o6nlenmesi bu ilaglarin en
6nemli yararidir. Beta blokérlerin ani 6lum insidansini
azaltmadigi, yapilan birgok arastirmalar ile gosterilmistir
(19). Calismamizda 20 hastaya beta adrenerjik blokédr
(propranolol) verilmis, bu hastalarin 14'intn (%70) klinik
belirtilerinde diizelme olmustur. Son yillarda kalsiyum ka-
nal blokérleri de (verapamil) hipertrofik kardiyomiyopati
tedavisinde kullanilmakta; bu tedavi ile sol ventrikul dias-
tolik dolusunun ve egzersiz kapasitesinin dizeldigi, sep-
tal kalinlagsmanin azaldigi bildiriimektedir (20,21). Hastala-
rimiza verapamil tedavisi verilmemistir.

Hipertrofik kardiyomiyopatinin cerrahi tedavisi, sol
ventrikll ¢ikis yolu obstriksiyonunun giderilmesi amaci-
na yonelik septal miyektomi veya miyotomidir (22,23).
11 hastamiza septal miyektomi ameliyati yapiimistir.
Miyektomi ile birlikte iki hastaya mitral kapak replas-
mani, aort stenozu olan bir hastaya ise komissurotomi,
diger bir hastaya aort kapag! anjioplastisi uygulanmistir.
Cerrahi tedavi yapilan hastalar, gégis agrisi, dispne gi-
bi belirgin semptomlari olup, ila¢ tedavisinden yarar
gdérmeyen ya da semptomlari hafif de olsa katete-
rizasyon ile saptanan sol ventrikil ¢ikis yolu gradienti
50 mmHg'den fazla olan hastalardir.

Miyektomi uygulanan bir hastamiz daha sonra
kontratlara gelmemis, bir hasta erken postoperatif do-
nemde ventrikliler fibrilasyon nedeniyle kaybedilmis,
diger 9 hastanin ise 8'inde (%89) ameliyattan sonra
semptomlarda dizelme ve ekokardiyografik olarak ol-
cllen sol ventrikdl ¢ikis yolu obstriiksiyonunda belirgin
azalma oldugu saptanmistir. Hipertrofik kardiyomiyopa-
tide cerrahi tedavinin etki mekanizmalarindan ilki ve en
6nemlisi subaortik darhgin ve mitral kapagin sistolde
6ne hareketinin azalmasi, ikincisi sol ventrikil basinci-
nin dismesine bagli miyokard oksijen tiketiminin azal-
masi ve laktat metabolizmasinin dizelmesi, uguncusu
de subaortik gradientin azalmasina bagli uzun sureli
semptomatik iyilesme saglanmasidir (24,25). Cok sayi-
da hasta ile yapilan birgok c¢alismada miyektominin
hastalarin %70'inde uzun sureli iyilesme sagladig! bildi-
rilmektedir (26,27).
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Sonug¢ olarak hipertrofik kardiyomiyopatili 38 has-
tayr inceledigimiz bu c¢alismada, hastalarimizin %68'ini
erkek, %32'sini kiz oldugu, ailevi goérilis sikliginin %13
olup, hastalarin %50'sinde tani konuldugu zaman Kklinik
belirti bulunmadigi, en sik rastlanan belirtinin efor disp-
nesi oldugu saptanmistir, izlem siresi iginde ani 6lim
gorulmemistir. Beta adrenerjik blokér ile tedavinin hafif
semptomlu hastalarda yarar sagladigi; agir semptomlu
ya da subaortik darligi fazla olan hastalarin buyuk bir
kisminin septal miyektomiden sonra semptomatik ve
hemodinamik olarak iyilesme goésterdigi izlenmistir.
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