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ÖZET 

Apikal hipertro/ik kardiyomiyopati kendine özgü mO/fo/o­
jik ve klinik özellikleriyle hipertro/ik kardiyomiyopatilerin 
özel bir alt grubwıu oluşturmaktadır ve ilk kez bildirdiği 
.Japonya dışmdaki toplumlarda oldukça nadir görülmekte­
dir. Bu yazula klini,~imize aripik göğüs ağrısıyla başvu­
ran: ramsı EKG. iki boyutlu ekokardiyografi ve manyetik 
rezonan.~ incelemeleri sonucu konulan apikal hipertrafik 
kardiyomiyopari olgusu ve ilgili literatür sunulmaktadır. 

Atıalıtar kelimeler: Hipertro/ik kardiyomiyopati, apika/ 

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) değişik klinik 
ve morfolojik özellikler gösterebilmektedir. Japon 
araştırıcılar hipertrofinin özellikle sol ventrikül 
apeksine lokalize olduğu; elektrokardiyogramda 
(EKG) prekordiyal deri vasyonlarda "dev" negatif T 
dalgaları (> 1 O mm), sol ventrikülogramda diyastol 

sonunda karakteristik "maça ası" görüntüsü veren ilk 

apikal hipertrofik kardiyomiyopati (AHKM) olgula­
rını tarif etmişlerdir (1.2). İlk önceleri sadece Asya 

kökenlilerde rastlanıldığı düşünüise de, dünyanın di­
ğer bölgelerinden de Japon olgularına benzeyen va­
kalar yayınlanmıştır (3.4.5.6). Genel populasyonda 

prevalansı ortalama %0.02-%0.2 arası olduğu bili­
nen hipertrofik kardiyomiyopatilerin Japonya'da 
yaklaşık %25'i apikal tipte görülürken, diğer ülkeler­
de bu oran en fazla %1-2 dolaylarında kalmamakta­
dır (5.7.8). Bu yazıda apikal tipte hipertrofik kardiyo­

miyopati olgusu sunulmakla ve ilgili literatür tartışıl­
maktadır. 

OLGU 

70 yaşında kadın hasta atipik göğüs ağrısı şikayctiylc baş­
vurdu. Hastanın öyküsünden göğüs ağrısının uzun süredir 
var olduğu, son 2 senedir de efor kapasitesinde hafif düş­
mc olduğu öğrenildi. Hasta kan basıncında zaman zaman 
hafif yükselmeler olduğunu, ancak ölçümlerde 160/90 
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mmHg'yi aşamadığını belirtti. Bu şikayctlerlc başvurduğu 
başka bir merkezde patolojik EKG bulguları ve öyküsü 
üzerine yapılan anjiyografisindc koroner arterlerinin nor­
mal bulunduğunu belirten hastanın ayrıca 1 yıldır da hipcr­
lipidcmisi olduğu öğreni ldi. Fizik muayenesinde kan ba­
sıncı 150/90 mmHg, kalp h ızı 78/dk ve düzenli olarak sap­
tandı. Kardiak oskültasyonda stemumun solunda l-2/6 de­
receden sistolik ejcksiyon ül'ürümü haricinde bulgusu yok­
tu ve diğer sistem muayeneleri tümüyle norma ldi. Biyo­
kimyasal tctkiklcrindc total kolcstcrolü 254 mg/dl olarak 
bulundu. Diğer bulguları normal sınırlarda idi. Telegrafide 
kardiyotorasik indeks normalin üst sınırında olarak değer­
lendirildi. EKG'dc ritm si nüs, aks yaklaşık +60 derecede, 
V3-V6 arası yüksek R dalgaları (V5'dc 34 mm); O l aVL 
ilc V2-V6 arası l ının'ye varan ST depresyonu ve simetrik 
T ncgatiOiği (V3'tc 6 mm), 02, 03 aVF'dc bizaf'ik T dal­
gaları saptandı (Şekil 1 ) . 

Şekil I. isıirahat EKG'sindeki ST veT dalgası deği~ik lik leri 

İki boyutlu ekokardiyografik incelemede standart ölçüın­
lerde bazal scptuın ve arka duvar kalınlıkları ve vcnırikül 
boyutları normal sınırlarda saptanı rken; apikal dört boşluk, 

apikal uzun eksen ve parasicmal kısa eksen planlarda sol 
vcntrikül apcksindc lolcali zc h ipcrtrofi o lduğu gözlendi 
(Şekil 2). Hastada ayrıca hafif derecede mitral yetmezliği 
mitral anülcr kalsifikasyon ve sol atrium dilatasyonu sap­
tandı. Mitral kapakla sistolik öne hareket yoktu ve çı kış 
yolunda sistolik gradient saptanmadı. Sol ventrikül sisto lik 
fonksiyonu normal olarak değerlendirildi. Hastanın kard i­
ak magnctik rezonans incelemes inde sol vcntrikülün api­
kal bölgesinin septum ve serbest duvarını içeren hipertrori 
gösterildi ve ölçülen duvar kalınlığı yaklaşık 3 cm o larak 
bulundu (Şekil 3). Hastaya mevcut bulgularıyla apikal 
non-obstrüktif hipertrafik kardiyomiyopati tanısı kondu ve 
Veraparnil 2x 120 mg başlandı, ayrıca lipid düşürücü dict 
öncrildi. 
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Şekil 2. İki boyutlu ekokardiyografik incelemede sol ventrikül 
apeks ine lokalize hipertnıfi (ok lar). Apikal dört boşluk planda di ­
astol sonu. LA=sol atriyurn. LY=sol ventrikül 

Şekil 3. Manyetik re7.onans inceleme si transvers kes itte sol vent­
rikül apeksine lokali7.e hipertrofi. Diasıol sonunda sol ventrikül 
kavitesinde "nıaça ası" görüntüsü. LY=sol ventrikül. 

TARTIŞMA 

HKM genetik kökenli bozukluk sonucu gelişen pri­

mer kalp kası hastalığıdır ve yak laşık %55'i ailesel, 

kalanı da sporadik olarak ortaya çıkmaktadır (9). 

HKM populasyonunda sol ventrikül hipertrofisinin 

segmental dağılımı ve şiddeti hastalığın ortaya çıkı ş 

yaşı ve klinik özellikleri farklılıklar gösterebilmekte­

dir. Bu fenotipik değişkenlikle hastalıktan sorumlu 

gen ve nıutasyon say ı s ındaki farklılıkların yol açtığı 

genetik heterojenilenin ve çevresel faktörlerin etki li 

olabileceği düşünülmektedir (9. 10). HKM populasyo­

nunda yapılan incelemelerde sadece sol ventrikül 
apeks ine lokalize hipeı1rofinin yaklaşık %1-2 dola­
yında olduğu saptanm ıştır (5.7. 10). AHKM ilk kez Ja­

pon araştırmacı lar tarafından tipik e lektrokardiyog­

rafik ve anjiografik özel likleriyle tarif edilmişti r 

(1.2). Japonya'da HKM populasyonunun %25'ini 

oluşturan AHKM genellikle yaşlı ve hafif hipertansi­

yon öyküsü olan erkeklerde görülmektedir ve o lduk­

ça iyi bir prognoz göstermektedir. Japonya dışında 
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AHKM olguları oldukça ender görülmektedir. Di ğer 

batı ülke lerinin yanı sıra Türk iye'den de iki vaka ya­
yınl anmıştır ( 1 1.12). Batı kökenli vakal arın baz ı ları­

nın sol ventrikülogramında tipik "maça ası " görüntü­

sü saptanmakta; bir kı smında da EKG'de T dalgas ı 

negatifliği 10 nım'den az olabilmekted ir (3.5.6) . Japon 

ve diğer ülkelerde saptanan AHKM vakaları arasın­

da görülebilen farklılı kl arın nedeni bilinmemekted ir. 

Irk, gene tik ve diet gibi çevrese l faktörle ri n etk ili 
olabileceği düşünülmektedir (7). Sunulan olgu mev­

cut özellikleriyle daha çok Batı ve Akdeniz ii lke le­

rinde görülenle rle benzeri ik göste rmektedir. Benign 

klinik seyrinin yanı s ıra, EKG'sinde özellik le prekor­

diyal derivasyon l aı·dak i T dal gas ı deği ş ik lik leri , iki 

boyutlu ekokardiyografi ve magne tik rezonans ince­

lemesinde (MRI) sol ventrikül apeksine foka lize lı i ­

pertrofinin gösterilmesiyle tanı konmuştur. Ekokar­

diyografi hastalığın tan ısında en yararlı tarama yön­

temidir, bununla beraber MRI'da tan ı amac ıy l a başa­

rıyla kullan ıl abilmektedir (5 .1 3). AHKM diğer HK M 

tiplerine göre prognozu o ldukça iyi olan bir hastal ı k­

tı r; hastaların büyük çoğunluğu k linik ola rak stabil 

veya asenıptomatik seyretmektedir. Bu hastal arda 

ari tmi , an i ölüm ve d iğer kardiyovaskiile r kompli­
kasyonlar oldukça nadir görülmektedi r (3.7. 14). Bazı 

semptomatik hastaları n diğer HKM olgularında ol­

duğu gibi verapamil tedavis inden fayda gördükleri 

bildirilmiştir (1 5) . EKG 'sinde prekord iya l derivas­

yonlarda derin negat if T dalgaları saptanan; t ip ik ve­

ya atipik göğüs ağrısı, efor dispnesi tari f eden, ya da 

asemptomatik olup, be lirgin h ipertansiyon veya ko­

roner arter hastalı ğ ı tespit edilemeyen vakalarda 
AHKM tanısı akla gelme li ve bu yönde araştırma 

yapılmalıdır. 
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