Apikal Hipertrofik Kardiyomyopati Vakasi
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(..)
Otuzyedi yasinda kadin hasta eforla gelen gégis adri-
s ve dispne sikayeti ile klinigimize yatinldi.  Ekokardiyog-
rafi, anglokardiyografi, magnetik  rezonans  gériintiileme
ve biyopsi metodlari  incelenerek apikal hipertrofik  kar-
diyomyopati tanisi  konuldu.  Bu bildiride s6z konusu ilging
vakanin  takdimi uygun bulundu ve lgili literatiir ~gézden
gegcirildi.
Anahtar Kelimeler: Hipertrofik kardiyomyopati
T Klin Kardiyoloji 1996,9:38-40
Hipertrofik kardiyomyopati ventrikller arasi septum

ve serbest duvarin belirgin olarak diffiz kalinlagsmasin-

dan, sadece apikal segmentte saptanan hipertrofiye
kadar cesitli formlarda ortaya ¢ikabilen, degisken klinik
Apikal

hipertrofik kardiyomiyopati ilk kez Sakomoto ve ark (1)

belirtileri olan, primer bir miyokard hastaligidir.
tarafindan 1976 yilinda Japon hastalarda tarif edilmistir.
Daha sonralari Japonya disindan yapilan yayinlarda
apikal hipertrofik kardiyomiyopatili degisik formda hasta-
larda bildirilmistir (2-5). Japon hastalarda tarif edilen hi-
pertrofik kardiyomiyopatide karakteristik olarak duvar
kalinlagsmasi
dikkat cekici

kilografide kavite tipik olarak maga asi

apikal boélgededir, elektrokardiyografide

dev negatif T dalgalari bulunur, ventri-
seklinde gori-

IUr.

Oldukga nadir goérilen bir hastalik olmasi ve il-

ging Ozellikleri nedeniyle apikal hipertrofik kardiyo-

miyopatili bir hastanin makale olarak takdimi uygun

bulunmustur.
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SUMMARY
A 37 year
effort
The patient
graphy,
and  biopsy, was

old female patient was evaluated due to

induced angina pectoris and dyspnea on  exertion.

investigated by the methods of echocardio-

angiocardiography, magnetic  rezonans imaging

diagnosed as an apical hypertrophic

cardiomyopathy. This case was reported and related lite-
rature was reviewed.
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OLGU

Otuzyedi yasinda kadin hasta, eforla gelen gdégis
agrisi ve nefes darligi sikayeti ile 29.11.1994 tarihinde
2243 protokol numarasi ile Bu-sa Yiiksek Ihtisas Has-
tanesi Kardiyoloji klinigine yatirildi. Hikayesinden yakin-

malarinin 8 aydir mevcut oldugu 6grenildi.

Hiperkolesterolemi, hipertansiyon, diabetes melli-
tus, sigara, obezite gibi risk faktorleri mevcut olmayan
hastanin anamnezinde zaman zaman hafif carpintilar
disinda bir 6zellik olmadigl ve birinci derece akrabalari-
nin sag ve saghkli oldugu 6grenildi. Fizik muayenede:

Suuru acik, aktif ve koopere idi. Arteryel kan basinci
120/80 mmHg, nabiz dakika sayisi 76 ve ritmik olarak
saptandi, periferik arterlerin muayenesi normaldi. Kalbin
muayenesinde apeks vurusu mldklavikuler hatta 4. in-
her iki

mezokardiyak odakta duyulan 2/6 siddetinde

terkostal araliktaydi, ventrikal aktivitesi (+) idi.
En iyi
midsistollk karakterde Gfurim dikkati cekti. Diger sistem

muayeneleri normal bulundu. Laboratuvar bulgular::
Eritrosit sedimentasyon hizi 30 mm/saat, hemogram ve
idrar tahlili normal, kan biyokimyasinda elektrolitler nor-
mal sinirlarda, albumin 3.8 gr/dl idi. EKG'de ritm sinu-
aVL ve

mevcut

sal, frontal dizlemde aks 22 derece, DI, Dil,
V4-V6'da 2 mm derinlikte negatif T dalgalari
idi. ki
11 cm,

boyutlu ekokardiyogramda septum kalinliginin

arka duvar kalinliginin 1.2 cm, apikal septum
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Sekil 3.
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Sekil 4.

Sekil 5.

kalinliginin 2.9 cm oldugu saptandi ve sol ventrikil du-
varinin apikal bélgede kordalarin ventrikil duvarina ya-
pistigi yerde kalinlasarak ventrikil limenini daralttigi ve
apikal bolgede kalsifikasyon oldugu dikkati c¢ekti. Hafif
derecede mitral yetmezligi saptandi. Bu bulgularla has-
tanin teshisinin apikal hipertrofik kardiyomiyopati. timor
infiltrasyonu veya kalsifikasyonu nedeni ile trombus
veya kist hidatik olabilecegi dusinuldu, ileri tetkik igin
yatirildi. Transdzofageal ekokardiyografik incelemede
kalsifikasyon daha belirgin olarak gézlendi (Sek*
Hemodinamik galismada sol ventrikil sistolik '

130 mmHg, diyastol sonu basinci 12 r-

sinct 130/70 mmHg bulundu, intrakf

tanmadi. Koroner anjiyografisi nor
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kiilografide ventrikiil boslugunun normal seklini kaybet-
tigi apikal boélgenin tikali oldugu goézlendi (Sekil 3). Bu
tikali bolgede kalsifikasyon dikkati ¢ekti. Magnetik rezo-
nans gorintillemede myokardda kist goriilmemesi (ze-
rine (Sekil 4) agik biyopsi yapilmasina karar verildi. Ali-
nan biyopsi orneklerinin incelenmesinde kas fibril-
lerinde belirgin derecede diizensizlik, birka¢ alanda be-
lirgin interstisiyel fibrozis, nukleuslarda hiperkromazi,
nukleomegali, asirn diizensizlik gosteren liflerin yakin-
dan incelenmesinde ¢izgilenmede kaybolma ve yer yer
lizis alanlari gézlendi (Sekil 5). Kas liflerinde herhangi
bir iltihabi olay olmadigi goézlendi. Yogun fibrozis gdste-
ren alanlarda kas hiicrelerinin ortadan kalktigi gorildi.

Bu bulgularin timinin 1s1§1 altinda hastada apikal
hipertrofik kardiyomiyopati oldugu anlasildi. Hasta ser-
viste izlendigi siire zarfinda iki kez iskemik agr tarif etti.
Yapilan 24 saatlik holter incelemesinde tasikardi atagi
saptanmadi. iskemik ataklar sirasinda beta bloker ve-
rildi ve tedaviye metoprolol 2x100 mg ile devam edildi.
Bir ay sonra yapilan kontrolde iskemik agrisinin olmadi-
g1 ancak zaman zaman hafif carpinti sikayeti oldugu go6-
rildi.

TARTISMA

Apikal hipertrofik kardiyomiyopati ilk kez 1976 yi-
linda Japonya'da yayinlanmistir (1). Hipertrofik kardiyo-
miyopatinin bu formunda duvar kalinlagsmasi sol ventri-
kiilin apikal kismindadir, EKG'de prekordial deviasyon-
larda dev negatif T dalgalari bulunur ve ventrikil
boslugu anjiyografide maca asi sekiinde goriiliir. Daha
sonralari Japonya disindan da apikal hipertrofik kar-
diyomiyopatili olgular yayinlanmigtir (2-5). 1982 yilinda
Amerika Birlesik Devletleri (ABD)'nde ilk apikal kardiyo-
miyopatili olgu bildirilmistir (6). Japonya disindan bildiri-
len olgularda karakteristik olarak hipertrofi sadece api-
kal segmentte degil bitin ventrikiil duvarini kapsamak-
tadir, intrakaviter gradiyent bulunmaz ve ventrikiil
boslugu anjiografide maca asi goriniiminde degildir.
Louie ve ark (7) 1987 yilinda ABD'de 965 hipertrofik
kardiyomiyopatili hastanin incelenmesinde apikal hiper-
trofi sikhigini %2 (23 hasta) olarak saptamiglardir. Bu 23
hastada hipertrofi sadece apikai segmentte olmayip ba-
zal segmentlere kadar ilerlemistir, prekordial derivas-
yonlarda dev negatif T dalgalari biiyiik ¢cogunlukta go-
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riilmemistir ve ventrikiilografide kavite degisik sekillerde
gorilmistir. Ulkemizde de Kaymaz ve ark (8) tarafin-
dan apikal bodlgede hipertrofi, magca asi gorimiiniide
ventrikil kavitesi olan fakat prekordial derivasyonlarda
derin negatif T dalgalari olmayan bir olgu bildirilmistir.

Bizim olgularimiz ventrikiil boslugunun tipik maca
as1 seklinde olmamasi, prekordial derivasyonlarda derin
negatif T dalgalarinin olmamasi, sporadik olmasi nede-
niyle Japonya disindan bildirilen olgularla benzerlik
gostermektedir. Apikal bdlgede kalsifikasyon saptanma-
si olgunun ayrica ilging 6zelligidir.

Sonug olarak ilging morfolojik bulgulari ve o6zellikle
kalsifikasyonu nedeni ile sik goriilmeyen bir hastalik
olan apikal hipertrofik kardiyomiyopatili bir hasta sunul-

mustur.
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