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Giriþ

Hipertrofik kardiyomyopati (HKMP), hipertrofiye
neden olabilecek bir baþka kardiyak veya sistemik
hastalýk olmaksýzýn sol ventrikül duvar kalýnlaþmasý
ve dilate olmayan bir sol ventrikül kavitesi olarak
tanýmlanmýþtýr (1). Genel toplumda HKMP prevalansý
% 0.2 civarýndadýr (2). HKMP ile birlikte olan atriyal
septal defekt (ASD) ise oldukça nadirdir (3-8). Burada
ASD nin eþlik ettiði bir HKMP vakasýný sunuyoruz.

Vaka

14 yaþýnda bir kýz çocuðu eforla gelen nefes darlýðý,
çarpýntý ve bir kez aðýr eforda gelen bayýlma
þikayetleriyle Isparta Devlet Hastanesi Kardiyoloji
polikliniðine baþvurdu. Tansiyon arterial 120 / 75
mmg ve nabýz 82 / dak, düzenli idi. Fizik
muayenesinde sol parasternal bölgede duyulan sistolik
ejeksiyon üfürümü mevcuttu. Elektrokardiyogram�da
sol ventrikül hipertrofisi ve non-spesifik ST-T
deðiþikliði vardý. Telekardiyografide kardiyotorasik
indeks sýnýrdaydý. Transtorasik ekokardiyografi bize
þu önemli bulgularý saðladý; geniþlemiþ sol atriyum
(46mm), sol ve sað ventrikül hipertrofisi (septum:
23mm, arka duvar: 25mm), normal sol ventrikül

diastolik (45mm) ve sistolik çaplarý (30mm) ve
ejeksiyon fraksiyonu (%70), 3° mitral yetmezliði
(fibrotik mitral kapaklar), 1° trikuspid yetmezliði ve
artmýþ pulmoner akým hýzý (1.6 m/sn), ( Þekil 1). Sol
ventrikül çýkýþ yolunda obstruksiyon, gradient tesbit
edilmedi. Pulmoner basýnç, trikuspid yetmezliði
üzerinden 35 mmg hesaplandý. Renkli doppler
ekokardiyografi ile sol atriyumdan sað atriyuma geçiþ
gözlendi (Þekil 2). Ekokardiyografik olarak tesbit
edilen þant oraný Qp / Qs: 1.2 bulundu. Kardiyak
kateterizasyon�un yapýlmasý gerektiði hasta
yakýnlarýna uygun bir dille anlatýlmasýna raðmen
hasta yakýnlarý kateterizasyonu kabul etmedi. Bu
nedenle ekokardiyografik olarak tesbit edilen þant
oraný düþük olduðundan ASD için medikal tedaviyle
yakýn takibe karar verildi. Hastaya B bloker ve diüretik
tedavisi baþlandý. 3. aydaki kontrolünde hastanýn
þikayetlerinde azalma olduðu gözlendi. 6. aydaki
ekokardiyografi kontrolünde Qp / Qs: 1.2 ve 3° mitral
yetmezliði bulundu. Hastanýn ailesine tekrar
kateterizasyon yapýlmasý gerektiði anlatýldý fakat
ailesi iþlemi kabul etmedi. Hasta 3 aylýk yakýn takibe
alýndý.

Özet

Genel toplumda hipertrofik kardiyomyopati (HKMP) prevalansý % 0.2 civarýndadýr. HKMP ile birlikte olan
atriyal septal defekt (ASD) ise oldukça nadirdir. Burada ASD nin eþlik ettiði bir HKMP vakasýný sunuyoruz.
Hastanýn ailesi kardiyak kateterizasyonu kabul etmediðinden ve ekokardiyografik olarak tesbit edilen þant
oraný düþük olduðundan (Qp / Qs: 1.2) hasta yakýn medikal takibe alýndý.
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Abstract

Hypertrophic cardromyopathy associated with atrial septal defect, a case report

The prevelance of hypertrophic cardiomyopathy is 0.2 % in general population. Here we report a hypertrophic
cardiomyopathy associated with atrial septal defect. Because of the refusal of the cardiac catheterization by
the family of the patients and because of low shunt ratio (Qp / Qs: 1.2) detected echocardiographically,
patient is under strict medical pursuit.
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Þekil 1

Þekil 2

Tartýþma

Genel toplumda HKMP prevalansý % 0.2 civarýndadýr
(2). HKMP ile birlikte olan atriyal septal defekt
(ASD) ise oldukça nadirdir (3-8). Long JL ve
arkadaþlarý HKMP ile birlikte olan sinüs venosus tipi
atrial septal defekt vakasýný septal miyotomi, mitral
kapak replasmaný ve ASD� nin yama onarýmý ile
tedavi etmiþlerdir (7). Morito N ve arkadaþlarý koroner
spazm�ýn da eþlik ettiði 62 yaþýndaki erkek, ostium
sekundum ASD li bir apikal HKMP vakasýný
bildirmiþlerdir (6). Hastanýn yaþý da gözönünde
bulundurularak koroner anatomiyi, lezyonlarýn
ciddiyetini ve hemodinamik durumunu belirlemek
amacýyla transtorasik ekokardiyografi ve kardiyak
kateterizasyon yapmýþlardýr. ASD, yama ile baþarýlý
bir þekilde tedavi edilmiþtir. Hernandez-Reyes P ve
arkadaþlarý ilk kez transözefajial ekokardiyografi ile
sol ventrikül çýkýþ yolu obstruksiyonu olmayan ostium
sekundum ASD li 36 yaþýnda bayan bir hastayý
bildirmiþlerdir (5).
Bizim vakamýz 14 yaþýnda, bayan, ostium sekundum
tipi ASD nin eþlik ettiði, sol ventrikül çýkýþ yolu

obstrüksiyonu olmayan bir HKMP vakasýydý.
Ekokardiyografik olarak olarak tesbit edilen þant
oraný Qp / Qs: 1.2 idi. 3° mitral yetmezliði de eþlik
ediyordu. Fonksiyonel kapasite II civarýnda idi. Mitral
yetmezliði�nin derecesinin ve þant oraný�nýn
hemodinamik olarak teyid edilmesi için kateterizasyon
önerildi. Fakat hasta yakýnlarý kabul etmedi. Çeþitli
araþtýrmacýlar tarafýndan sað ve sol taraflý akým hýzlarý
(pulmoner arter/aorttaki ve trikuspid/ mitral
kapaklardaki) ile kardiyak kateterizasyonda ölçülen
pulmoner-sistemik akým oraný arasýnda yakýn bir
ilþkinin olduðu tesbit edilmiþtir (9, 10). Genellikle
sekundum tipi ASD� nin preoperatif tanýsý için
kardiyak kateterizasyon gerekli deðildir (11, 12).
Fakat bazen pulmoner vasküler obstrüktif hastalýk ya
da eþlik eden kardiyak defektler ilgili sorularýn
yanýtlanmasý için kateterizasyon yapýlmasý gerekli
olabilmektedir. Hastamýzda ASD� ye HKMP ve 3°
mitral yetmezliði eþlik ettiði, trikuspid yetmezliði
üzerinden tesbit edilen pulmoner basýncýn 35 mmHg
olmasý ve hastamýzýn da çok genç olmasý ve tedavide
geçikmiþ olmamak için kardiyak kateterizasyon
gerekli olduðuna karar verildi. Hastanýn ailesi kabul
etmediðinden, fonksiyonel kapasitenin iyi olmasý,
ekokardiyografik olarak tesbit edilen þant oranýnýn
1.2 olmasý  ve sol  ventr ikül  çýkýþ  yolu
obstrüksiyonunun olmamasý nedeniyle hasta medikal
tedaviyle takibe alýndý.
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