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Bir tip fakiltesi egitim hastanesinde apikal hipertrofik kardiyomiyopati
tanisi konan olgularin sikhgi, klinik ve morfolojik 6zellikleri

The prevalence, clinical, and morphological characteristics of cases with
apical hypertrophic cardiomyopathy diagnosed in a training hospital of a medical faculty

Dr. Hiirkan Kursakhoglu, Dr. Turgay Celik, Dr. Atila iyisoy, Dr. Sedat Kose,
Dr. Basri Amasyali, Dr. Ersoy Isik
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Amagc: Hastanemizde son 13 yil icinde hipertrofik kardi-
yomiyopati (HKM) tanisi konan hastalar arasinda apikal
HKM'nin gérece sikligi ve bu hasta grubunun klinik ve
morfolojik 6zellikleri incelendi.

Calisma plani: Calismada, 1991-2004 yillar arasinda
HKM tanisi konan 193 hasta arasindan apikal HKM ta-
nisi konan 11 olgunun (%5.7; 3 erkek, 8 kadin; ort. yas
56; dagilim 41-70) klinik, demografik, elektrokardiyogra-
fik, ekokardiyografik ve anjiyografik verileri geriye dénik
olarak incelendi.

Bulgular: Apikal HKM'li hastalarda en sik rastlanan
elektrokardiyografik bulgular prekordiyal derivasyonlarda
gdzlenen 10 mm’nin tzerinde dev T negatiflikleri (7 has-
ta, %63.6) ve sol ventrikil hipertrofisinin voltaj zellikleri
(6 hasta, %54.6) idi. Ekokardiyografik incelemede tim
hastalarda papiller adalenin altinda kalan sol ventrikdil
apikal bélgesinde 15 mm’nin Gzerinde duvar kalinlagsma-
s1 gorildu. Ayrica, iki hastada hafif derecede mitral yeter-
sizlik, iki hastada hafif derecede aort yetersizligi, iki has-
tada orta derecede trikUspit yetersizligi saptandi. En
6nemli bulgu ise, kontrast ventrikiilografide tim hastalar-
da diyastol sonunda tipik “maca asi” géruntisinin izlen-
mesi idi. Koroner anjiyografide, bir hastada iki damar has-
taligi, bir hastada koroner ektazi, bir hastada ise sol 6n
inen koroner arterin orta segmentinde miyokardiyal kas
bandi belirlendi. Bir hastada sol 6n inen koroner arter ile
sol ventrikil arasinda mikrofistiller saptandi.

Sonug: Tum Ulke i¢in genelleme yapmak mimkin olma-
sa da, hastalarimizda apikal HKM Bati Ulkelerine gére
daha sik gérulmektedir. Ayrica, hastalarimizin klinik, mor-
folojik, elektrokardiyografik ve ventrikulografik bulgular
Japon tipi apikal HKM'yle benzerlik gdstermektedir.

Anahtar sézclkler: Kardiyomiyopati, hipertrofik/epidemiyoloji;
koroner anjiyografi; ekokardiyografi; elektrokardiyografi.

Objectives: We evaluated the relative frequency and clin-
ical and morphological features of apical hypertrophic car-
diomyopathy (HCM) among patients diagnosed as having
HCM in our hospital in the last 13 years.

Study design: Among 193 patients whose diagnoses of
HCM were made between 1991 and 2004, we reviewed
clinical, demographic, electrocardiographic, echocardio-
graphic, and angiographic data of 11 patients (5.7%; 3
males, 8 females; mean age 56 years; range 41 to 70
years) who were found to have apical HCM.

Results: The most frequent electrocardiographic finding
in patients with apical HCM was giant negative T waves
more than 10 mm in depth in the precordial leads (7
patients, 63.6%) followed by voltage criteria for left ventric-
ular hypertrophy (6 patients, 54.6%). Echocardiographic
examination showed left ventricular apical wall thickness
of greater than 15 mm below the papillary muscles in all
the patients, and mild mitral (n=2), aortic (n=2), and tri-
cuspid (n=2) valve insufficiencies. Most importantly, the
typical “ace of spades" configuration of the left ventricle at
end-diastole was observed in all the patients during con-
trast ventriculography. On coronary angiography, three
patients had two-vessel disease, coronary ectasia, and
myocardial muscular bridge in the middle segment of the
left anterior descending artery, respectively. One patient
had microfistulae between the left anterior descending
artery and the left ventricle.

Conclusion: Although it is difficult to generalize for the
overall population, apical HCM seems to be more frequent
in our patient population compared to that of western coun-
tries, with clinical, morphological, electrocardiographic, and
ventriculographic findings similar to the Japanese type.

Key words: Cardiomyopathy, hypertrophic/epidemiology; coro-
nary angiography; echocardiography; electrocardiography.
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Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM), hipertansi-
yon ya da aort darlif1 gibi sol ventrikiil hipertrofisine
neden olabilecek patolojilerin yoklugunda, ciddi mi-
yokardiyal hipertrofiyle seyreden, obstriiksiyona ne-
den olabilen primer bir miyokard hastaligidir."* Ge-
netik bir kalp hastaligi olarak kabul edilmektedir.
Morfolojik olarak temel bulgusu ise asimetrik duvar
kalinlagmasi1 gosteren, ancak genisleme gdstermeyen
hipertrofik sol ventrikiildiir."

Hipertrofik kardiyomiyopatide hipertrofi genel-
likle diffiiz olmasina ragmen, lokalize sekilleri de
gozlenebilir.” Apikal HKM ilk kez 1976 yilinda bir
Japon hastada tanimlanmis®™ ve 1979 yilinda da kli-
nik ve morfolojik 6zelikleri ortaya konmustur."”’ Api-
kal HKM’de duvar kalinlagsmasi papiller adalelerin
altinda, apeks bolgesindedir.”® Ayrica, istirahat
elektrokardiyografisinde (EKG) prekordiyal derivas-
yonlarda dev negatif T dalgalari, sol ventrikiilografi-
de ise diyastol sonunda tipik “maca as1” goriintiisii
izlenir.®"

Apikal HKM Japonya’daki tiim hipertrofik kardi-
yomiyopatilerin yaklasik %25’ini olusturmaktadir.
Ancak, Japonya disindaki goriilme sikliginin %1-2
oldugu tahmin edilmektedir.™ Ulkemizde apikal
HKM’nin siklig1 ve klinik 6zellikleri hakkinda ayrin-
t1l1 bilgi bulunmamaktadir.

Bu calismada, hastanemize son 13 yil icinde bas-
vuran HKM’li olgularin kayitlari incelenerek, bu
hasta grubunda apikal HKM nin gorece sikligi ve kli-
nik, morfolojik 6zellikleri arastirildi.

HASTALAR VE YONTEMLER

Hastalar. Bu kesitsel calismada hemodinami la-
boratuvarimizda 1991-2004 yillar1 arasinda ventrikii-
lografi yapilan 27.835 olgunun kayitlarina bakildi.
Bu siire icinde 193 hastaya (118 erkek, 75 kadin; ort.
yas 54+6) HKM tanis1 kondugu belirlendi. Bu olgu-
larin klinik bilgileri, EKG’leri, ikiboyutlu ekokardi-
yografileri ve ventrikiilografileri incelendiginde 11
hastada (%5.7; 3 erkek, 8 kadin; ort. yas 5619; dagi-
lim 41-70) taninin apikal HKM oldugu goriildii. Di-
ger tanilar 177 sinde (%91.7) asimetrik septal hipert-
rofi, besinde ise midventrikiiler obstruksiyon (%2.6)
idi. Apikal HKM’li olgularin klinik, demografik,
elektrokardiyografik, ekokardiyografik ve anjiyogra-
fik verileri degerlendirildi.

Ekokardiyografi. ikiboyutlu ekokardiyografi ve
Doppler inceleme 2.5 Mhz transdiiser ile (Hewlett
Packard, Sonos 1000 ve 2000, Massachusetts, ABD)
yapildi. Hipertrofik kardiyomiyopati tanisi, sol vent-
rikiilde, hipertrofi yapabilecek baska nedenlerin yok-

lugunda hipertrofi goriilmesi (duvar kalinligit >15
mm) ve genisleme olmamas: ile kondu.” Apikal
HKM’nin ekokardiyografik tanist ise, apikal 4 oda
goriintiilerde papiller adalelerin altinda sol ventrikiil
apeksinde kalinlasma g6zlenmesiyle kondu."”

Elektrokardiyografi. Tiim hastalarin 12 derivas-
yonlu istirahat EKG’leri alind1 (Hewlett Packard M
1700 A, Houston, ABD). Bu EKG’lerde prekordiyal
derivasyonlarda dev negatif T dalgalarinin (>10
mm), sol ventrikiil hipertrofisinin voltaj 6zellikleri-
nin (Cornell indeksi ile), anormal Q dalgalarinin ve
sol atriyal biiyiime bulgularmin varlig1 degerlendiril-
di.

Sol kalp kateterizasyonu ve koroner anjiyografi.
Koroner anjiyografi ve sol ventrikiilografi sag femo-
ral arterden Judkins yontemi ile standard teknikler
kullanilarak gerceklestirildi. Sol ventrikiilografi 30
derece sag anterior oblik ve 45 derece sol anterior ob-
lik pozisyonlarda, ortalama 30-45 ml (saniyede yak-
lagik 10-15 ml) kontrast madde ile ve kateter uygun
pozisyonda iken yapildi. Apikal HKM tanis1 30 dere-
ce sag anterior oblik pozisyonlarda yapilan ventrikii-
lografide sol ventrikiil apeksinde hipertrofi ve buna
bagh “maca as1” goriintiisiiyle kondu. Ayrica, sol
ventrikiil icinde basing gradiyentlerine bakildi, sol
ventrikiil diyastol sonu basinclar1 hesaplandi, bolge-
sel duvar hareket bozuklugu ile mitral yetersizlik de-
gerlendirildi.

BULGULAR

Klinik ozellikler. En sik goriilen semptom nefes
darlig1 idi (6 hasta, %54.6). Ayrica, gogiis agrisi, car-
pmt1 ve cabuk yorulma da sik goriilen semptomlar
arasindaydi (Tablo 1). Hastalarin hi¢birinde sol vent-
rikiil hipertrofisine neden oldugu bilinen hastaliklar
yoktu. Apikal HKM’ye eslik eden hastaliklar ise kro-
nik tikayici akciger hastalig1 (2 hasta), peptik iilser (1
hasta), troid nodiilii (1 hasta), diyabetes mellitus (2
hasta), anemi (1 hasta) ve akciger adenokarsinomu (1
hasta) idi.

Elektrokardiyografi. Apikal HKM’li yedi hasta-
da (%63.6) prekordiyal derivasyonlarda 10 mm’den
fazla derin dev negatif T dalgalari, altisinda (%54.6)
sol ventrikiil hipertrofisinin voltaj 6zellikleri, dor-
diinde anormal Q dalgalar1 (%36.4), dordiinde sol at-
riyal biiylime bulgusu saptandi.

Ekokardiyografi. Apikal hipertrofi tiim hastala-
rda sadece papiller adalelerin altinda idi. Hicbir has-
tada mitral kapagin sistolik 6n hareketi gozlenmedi;
ayrica, sol ventrikiil icinde gradiyent saptanmadi. Bir
hastada bolgesel duvar hareket bozuklugu, iki hasta-
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Tablo 1. Hastalarin temel demografik ve klinik 6zellikleri

No Yas Cinsiyet

Semptom*

Fizik muayene

Eslik eden hastalik

1 55  Erkek Nefes darhgi (sinif 1)

2 40 Kadin Nefes darhgr (sinif 1), garpinti
3 41 Kadin Nefes darhgi

4 70 Kadin Gdgus agrisi (tipik, sinif 11)

5 54  Erkek Gogus agrisi (tipik, sinif 11)

6 67 Kadin Gabuk yorulma, halsizlik

7 65 Kadin Nefes darlidi, gégus agrisi (sinif 1)
8 50 Kadin Gogus agrisi (atipik)

9 47 Kadin Nefes darhigi (sinif 1), garpinti
10 57 Kadin Halsizlik, bas dénmesi

11 64 Erkek Nefes darligi

Her iki akcigerde orta-bazal ronkdsler,
mezokardiyak 2/6 sistolik ftirim

Aortik, apikal 1/6 sistolik Gflirim

Normal

Aortik 2/6 sistolik Gflirim
Her iki akcigerde bazalde ince raller

Normal

Mezokardiyak 2/6 sistolik Gftiriim,
obezite

Apikal, aortik 1/6 sistolik Gflrim

Sternum solunda 1/4 diyastolik
Uflrdm

Normal

Konjunktivalar soluk

Aortik 1/6 sistolik Gftirim

Sol akciger bazalde kaba raller

Kronik tikayici akciger
hastaligi

Troid nodulu

Yok

Diyabetes mellitus,
hiperlipidemi

Yok

Kronik tikayici akciger
hastali§i, obezite

Peptik Ulser

Diyabetes mellitus

Yok
Anemi
Akciger adenokarsinomu

*Nefes darliginin de@erlendiriimesinde New York Kalp Dernegi'nin, gégus agrisinin degerlendiriimesine Kanada Kalp Dernegi'nin siniflandirmasi esas alinmigtir.

da hafif derecede mitral yetersizlik, iki hastada hafif
derecede aort yetersizligi, iki hastada orta derecede
trikiispit yetersizligi belirlendi.

Sol kalp katerizasyonu ve koroner anjiyografi.
Tiim hastalarda, 30 derece sag anterior oblik pozis-
yonda yapilan sol ventrikiilografide diyastol sonunda
tipik “maca as1” goriintiisii izlendi (Sekil 1). Bir has-
ta disinda tiim hastalarda sol ventrikiil bolgesel duvar
hareketleri normal olarak degerlendirildi. iki hastada
(%18.2) hafif derecede mitral yetersizlik gozlendi.
Sol ventrikiil diyastol sonu basinci, duvar hareket bo-
zuklugu olan bir hasta diginda biitiin hastalarda nor-
mal (<12 mmHg) bulundu. Koroner anjiyografide,
bir hastada iki damar hastaligi, bir hastada koroner
ektazi, bir hastada ise sol 6n inen koroner arterin or-

[
Sekil 1. Apikal hipertrofik kardiyomiyopatili bir hastada sag an-
terior oblik pozisyonda yapilan sol ventrikulografide diyastol
sonunda tipik “maca asi1” gérinimu.

ta segmentinde, sistolde liimeni %70 daraltan miyo-
kardiyal kas bandi belirlendi. Eslik eden koroner
anomaliler incelendiginde, sadece bir hastada sol 6n
inen koroner arter ile sol ventrikiil arasinda mikrofis-
tiiller saptandi.

TARTISMA

Bu caligmada 13 yillik bir siire icinde hastanemi-
ze bagvuran ve apikal HKM tanist konan olgularin
tim HKM olgular i¢indeki goreceli siklifint ve bu
hastalarin temel demografik, klinik, elektrokardiyog-
rafik, ekokardiyografik ve ventrikiilografik 6zellikle-
rini inceledik. Hipertrofik kardiyomiyopatili olgular
icinde apikal HKM’li olgularin oraninin Bat1 iilkele-
rinden daha fazla oldugunu (%35.7); klinik, ekokardi-
yografik ve ventrikiilografik bulgularin Japon tipine
oldukca benzedigini; ancak, hem bat iilkeleri hem de
Japonya’daki durumun tersine, apikal HKM’nin ka-
dinlarda daha sik goriildiigiinii (%72.3) gozledik.

Temel demografik ve klinik ozellikler. Apikal
HKM, ilk kez Japonya’da, sol ventrikiil apeksi ile si-
nirlt hipertrofi seklinde goriilen ve tikayict olmayan
HKM tipi olarak tanimlanmistir.” Apikal HKM nin
goriilme oran1 Japonya’da %13-25 arasinda bildiril-
mesine ragmen,” bu oran Japonya digindaki iilkeler-
de %1-2’dir."" Kore’de yapilan kiigiik ¢apli bir goz-
lemsel calismada, apikal HKM’nin tiim HKM’nin
%33’iinii olusturdugu bildirilmistir. Calismamizda,
%S5.7 olarak bulunan apikal HKM orani iilkemizdeki
apikal HKM sikligim1 tam olarak yansitmamasina
ragmen, apikal HKM nin iilkemizde Bati toplumlari-
na gore goreceli olarak daha sik goriildiigiinii diisiin-
diirmektedir.
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Japonya ve Japonya disinda goriilen apikal
HKM’de erkeklerin bu hastalifa daha sik tutuldugu,
olgularin ¢ogunun asemptomatik oldugu ve uzun do-
nemli prognozun iyi oldugu gosterilmistir. Olgulari-
mizin ise biiyiik bir kismi1 (%72.3) kadindi. Yas orta-
lamas1 (5619) ag¢isindan Japon tipine benzerlik gortil-
dii. Olgularin biiyiik kisminda ana semptom nefes
darlig1 idi. Japon tipinde semptomlar olmamasina rag-
men Bati tipinde daha sik semptom gozlenmekte-
dir.”* Bu yoniiyle, hastalarimiz Bat1 tipine benzemek-
teydi. Ayrica, Japon tipinde apikal HKM’ye genellik-
le hafif sistemik hipertansiyon eslik etmesine ragmen,
olgularimizin higbirinde hipertansiyon yoktu."

Elektrokardiyografi. Dev negatif T dalgasi lateral
prekordiyal derivasyonlarda 10 mm’den derin T dal-
ga inversiyonu olarak tanimlanmaktadir. Dev negatif
T dalgas1 Japon tipi apikal HKM nin en sik ve 6nem-
li 6zelliklerinden biri olmasina ragmen, Japonya di-
sindan bildirilen olgularin ¢ogunda bu elektrokardi-
yografik bulgu yoktur.”"'"? Sadece apikal hipertrofi-
nin varlig1 degil, hipertrofinin derecesi ve bolgesi de
dev negatif T dalgalarinin olusumunda rol oynamak-
tadir."™” Olgularimizin da, Japon tipi apikal HKM’ye
benzer sekilde, biiylik bir kisminda (%63.6) dev ne-
gatif T dalgas1 gozlendi. Ayrica, apikal HKM’li olgu-
larda biitiin HKM’lerde oldugu gibi sol atriyal genis-
leme, repolarizasyon bozukluklari, patolojik Q dal-
galar (6zellikle inferolateral derivasyonlarda) ve sol
ventrikiil hipertrofisi bulgular1 goriilebilir."* Apikal
HKM’li hastalarin %54.6’sinda sol ventrikiil hipert-
rofisi, %36.4’tinde anormal Q dalgalari, %36.4’iinde
sol atriyal biiylime bulgusuna rastlandi.

Ekokardiyografi. Ikiboyutlu ekokardiyografide
nedeni aciklanamayan 15 mm’den biiyiik sol ventri-
kiil duvar kalinlasmast HKM tanist i¢in yeterlidir."”
Apikal HKM’de ise sol ventrikiil duvar kalinlagmasi
papiller adalelerin altinda, sol ventrikiil apeksindedir
ve en iyi bir sekilde apikal 4 bosluk goriintiilerde de-
gerlendirilir."” Japon tipinin “saf ya da orijinal” api-
kal HKM oldugu ve hipertrofinin sol ventrikiil apek-
siyle sinirlt oldugu; Bati iilkelerinde gozlenen olgu-
larda ise “karisik” tip oldugu ve hipertrofinin sadece
apikal segmentte degil distal/bazal septumda da goz-
lendigi bildirilmigtir.*’ Olgularimizin tiimiinde hi-
pertrofi, Japon tipine benzerlik gostererek sol ventri-
kiil apeksinde idi.

Kalp kateterizasyonu ve koroner anjiyografi. Sol
ventrikiilografide diyastol sonunda tipik “maca as1”
goriintiisii, dev negatif T dalgalar ile birlestirildigin-
de apikal HKM tanisim1 koydurmaktadir. Chikamori
ve ark.™ sol ventrikiilografi bulgularina dayanarak

apikal HKM’yi, “maca as1” gériiniimlii Japon tipine
ve “maca as1” goriiniimlii olmayan Bat1 tipine ayir-
mislardir. Bu yazarlara gore “maca as1” goriiniimlii
olgularda sadece apikal hipertrofi goriiliirken, Batr ti-
pi ya da “maca as1” goriiniimlii olmayan olgularda ise
ozellikle apikal bolgeyi icine alan distal asimetrik hi-
pertrofi goriilmektedir. Koga ve ark."” “maca as1”
goriiniimii olmayan olgularin HKM’nin genis yelpa-
zesinin bir parcast oldugunu ileri siirmiiglerdir. Olgu-
larimizin hepsinde tipik “maca as1” goriiniimii vardi
ve bu acidan Japon tipine oldukca benzemekteydi.
Ulkemizden bildirilen bir olguda da ayn1 bulgu bildi-
rilmistir."” Hastalarin hi¢gbirinde sol ventrikiil i¢inde
sistolik gradiyent yoktu. Iki damar hastalig1 ve bolge-
sel duvar hareket bozuklugu olan bir hasta disinda
tiim hastalarda sol ventrikiil diyastol sonu basinglari
12 mmHg’den kiigiiktii. Tlging olarak bir hastada sol
inen koroner arterde miyokardiyal kas bandi goriildii.
Bu bulgunun Japon tipi apikal HKM’li sadece bir ol-
guda bildirildigini gozledik."

Genetik, 1rksal ve hatta gevresel faktorler apikal
HKM’nin fenotipik varyasyonlarindan sorumlu ola-
bilir™” ve bu nedenle apikal HKM siklig1 iilkeden iil-
keye farklilik gosterebilir. Sonug olarak, iilkemizde
apikal HKM nin Bati iilkelerine gore daha sik goriil-
diigiinii; klinik, elektrokardiyografik ve ventrikiilog-
rafik 6zelliklerinin Japon tipine olduk¢a benzerlik
gosterdigini soyleyebiliriz. Tiim iilkeyi kapsayacak
biiyiik capli, cok merkezli calismalar bu durumu da-
ha iyi ortaya koyacaktir.

Caligmanin simwrldiklari. Bu calisma sadece has-
tanemize bagvuran hastalarla yapildigindan HKM’li
ve apikal HKM’li olgular hakkinda kesin bir genelle-
me yapilmasi oldukca zordur. Apikal HKM nin mor-
folojik taniminda ve kullanilan tani yontemlerinde
heniiz tam bir fikir birligi saglanamamasi da karigik-
liga neden olmaktadir. Diger bir kisitlilik da genetik
calismanin yapilamamasidir. Bununla birlikte, HKM
heterojen klinik ve morfolojik bulgular1 olan ailesel
bir hastalik olmasina ragmen, apikal HKM’de ailevi
gecis cok sik degildir ve bu olgularda molekiiler ge-
netik calisma oldukca zordur.
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