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YASLILARDA KARDIYOMIYOPATILER

Kardiyomiyopatiler yaghlarda kalp hastaliklarinin énemli bir nedenidir.
Kardiyomiyopatilerin klinik 6zellikleri ve seyirleri yaglt ve geng hastalarda fark-
liliklar gosterebilir. Hipertrofik kardiyomiyopati yaglilarda siktir ve sol ventrikiil
yapisinda yaslanma ile meydana gelen degisiklikler patolojik ve fizyolojik du-
rumlarin ayirt edilmesini glclestirebilir. Yagl hastalarda gen¢ hastalara gore
prognoz daha iyidir. Dilate kardiyomiyopati de yaghlarda siklikla goérilir ve
geng hastalara goére daha kotli prognoza sahiptir. Yaglilarda dilate kardiyomi-
yopati tedavisi siklikla daha zordur. Diyastolik disfonksiyonla seyreden restriktif
kardiyomiyopati yash hastalarda kalp yetersizliginin bir nedeni olarak daha cok
tan1 almaktadir. Ventrikiiler noncompaction ise oldukca nadir bir durumdur.
Cogu zaman tani ¢ocukluk ¢aginda konsa bile, literatiirde 70 yag tstli tanim-
lanmis olgu sunumlar: vardir. Bu derlemede yash hastalarda primer kardiyomi-
yopatilerin klinik 6zellikleri 6zetlenmistir.

Anahtar Sézciikler: Kardiyomiyopati; Yaglh

CARDIOMYOPATHIES IN THE ELDERLY

ABSTRACT

Cardiomyopathies are an important cause of heart disease in the elderly.
Clinical presentations and natural history of the cardiomyopathies in older and
younger patients may show some differences. Hypertrophic cardiomyopathy
is common and changes in left ventricular structure by aging often create dif-
ficulties in differentiating pathologic states from physiologic. The prognosis for
hypertrophic cardiomyopathy is more favorable in the elderly than in younger
patients. Dilated cardiomyopathy is also common and elderly patients have a
worse prognosis than younger patients with this disease. The medical manage-
ment of dilated cardiomyopathy is often more difficult in the elderly, Restrictive
cardiomyopathy with diastolic dysfunction is increasingly recognized as a cause
of congestive heart failure in elderly patients. Non-compaction of the ventricu-
lar myocardium is a rare disorder. Although most cases are detected in infancy,
late clinical onset has been reported in some cases at an age >70 years in the
literature. In this review, clinical features of primary cardiomyopathies in the
elderly are summarized.

Key Words: Cardiomyopathy; Aged
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GIRIS

Kardiyomiyopatiler énemli ve heterojen bir grup has-
taligr olugturmaktadirlar. Literatiirde kardiyomiyopatiler icin
pek cok siniflama olmasina ragmen 1995’de Diinya Saglik
Orgtii tarafindan gelistirilen simniflama esas kabul edilmistir
(1). Bununla birlikte son dénemde tanimlanan bircok klinik
tablo nedeniyle bu simniflama yetersiz kalmis ve “Amerika
Kalp Cemiyeti” tarafindan yeni bir siniflama yapilmigtir. Kar-
diyomiyopatiler, elektriksel ve/veya mekanik disfonksiyonla
iligkili miyokard hastaliklarinin bir heterojen grubudur ve sik-
likla genetik nedenlere baglidir. Bu tanimlamaya gére, kardi-
yomiyopatiler genellikle miyokardiyal yetersizlik ile iligkilidir-
ler ve bu ya mekanik (sistolik veya diyastolik) veya yasami
tehdit eden aritmilere yol acan primer elektriksel bozukluga
baghdir. Kardiyomiyopatiler ya sadece kalbi ilgilendirirler
veya sistemik hastaliklarin bir parcasi olabilirler (2). Basli-
ca iki gruba ayrlirlar. Primer kardiyomiyopatiler (genetik,
genetik olmayan, edinilmis) sadece kalp kasini ilgilendirirler
(Sekil 1). Sekonder kardiyomiyopatiler yaygin sistemik has-
taliklarin bir parcasi olarak patolojik miyokardiyal tutulum
gosterirler. Infiltratif hastaliklara, depo hastaliklarina, ilaclara
veya toksik metabolitlere, inflamatuar hastaliklara, endokrin
hastaliklara, otoimmun hastaliklara ve néromuskiiler hasta-

liklara bagli olarak sekonder kardiyomiyopatiler gelisebilirler
(Tablo 1).

Sekil 1— Primer Kardiyomiyopatiler

| Primer kardiyomiyopatiler

|

Inflamatuvar (miyokardit)

= Tako-tsubo kardiyomiyopati
= Peripartum kardiyomiyopati
= Taglkardiyomiyopat

Hipertrofik kardivomiyopati
Aritmojenik sag ventrikil
displazisi

Sol ventrikiil non-compaction
lietim defektleri
Mitokondriyal miyopatiler
Iyon kanal bozuklulan

* Dilate kardiyomiyopati
= Restriktif kardiyomiyopati

*Cogunlukla non-genetik.

Hipertrofik kardivomiyopati

Hipertrofik kardiyomiyopati 1:500 oraninda goriilen
otozomal dominant genetik gegisli bir kalp kast hastaligidir.
Morfolojik olarak hipertrofi ile karakterizedir ve baska bir
sistemik veya kalp hastaligi olmaksizin hipertrofiye, dilate
olmamig, normal sistolik fonksiyona ve anormal diyastolik
fonksiyona sahip sol ventrikiil ile tanimlanmaktadir. Hipert-
rofik kardiyomiyopatili hastalarin bircogunda istirahatte sol
ventrikil cikis yolu obstruksiyonu mevcuttur ve bu fizyolojik
provokasyon ile belirginlegebilir. Patolojik 6zellikler olarak

Tablo 1— Sekonder Kardiyomiyopatiler

Infiltratif hastaliklar (miyositlerin arasinda anormal
madde birikimi)
Amiloidoz
Gaucher hastaligr*
Hurler hastah@™
Hunter hastaligi*
Depo hastaliklari
Hemokromatoz
Fabry hastaligi*
Glikojen depo (Tip 1, Pompe) hastaligi*
Niemann-Pick hastaligr*
Toksisite
~ llaglar, agir metaller, kimyasal ajanlar
Inflamatuar hastaliklar (Grantilomatoz)
Sarkoidoz
Endokrin hastaliklar
Diyabetes Mellitus™
Hipertiroidi
Hipotiroidi
Hiperparatiroidi
Akromegali
Feokromasitoma
Endomiyokardiyal
Endomiyokardiyal fibrozis
Hipereozinofilik sendrom
Kardiyofasiyal
Noonan sendromu*
Lentiginozis™
Noéromuskuler/nérolojik hastaliklar
Friedreich ataksisi™*
Duchenne-Becker distrofisi*
Emery-Dreifuss distrofisi*
Myotonik distrofi*
Norofibromatoz*
Tuberozskleroz*
Besinsel etkinlik
Beriberi, pellegra, skorbut, selenyum, Kkarnitin,
kwashiorkor
Otoimmun/kollajen
Sistemik lupus eritematozis
Dermatomiyozit
Skleroderma
Poliarteritis nodoza
Elektrolit dengesizligi
Kanser Tedavisi Sonrasi
Antrasiklinler
Siklofosfamid
Radyasyon

* Genetik koken

miyosit hipertrofisi ve diizensizligi ile fibrozis mevcuttur (3).
Klinik tablo asemptomatik ve benign seyirden ani kardiyak
olime kadar degisebilir. Hipertrofik kardiyomiyopatilerin
yaklagik yarisi familyal olup, sarkomer proteinini kodlayan
genlerde defekt saptanmugtir. Bu sarkomer proteinleri; f-
miyozin agir zincir, kardiyak troponin T, o-tropomiyozin,
kardiyak troponin I, miyozin baglayan protein-C, titin,
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a-aktin, a-miyozin agir zincir, kas LIM proteini ile esansi-
yel ve dlzenleyici miyozin hafif zincirleridir (4). Hipertrofik
kardiyomiyopati genellikle erken erigkin donemde tani alsa
da, sarkomer protein gen mutasyonlarinin neden oldugu
gec¢ baslangicli hipertrofik kardiyomiyopati olgulart da mev-
cuttur. Niimura ve ark.’nin caligmasinda yasamin ge¢ do-
neminde baslayan hipertrofik kardiyomiyopatili 31 hastanin
%20’sinde sarkomer protein gen mutasyonu saptanmustir.
Hipertrofik kardiyomiyopati dort hastada miyozin baglayan
protein-C mutasyonuna, 2 hastada kardiyak troponin [ mu-
tasyonuna ve bir hastada a-miyozin agir zincir mutasyonu-
na baglt bulunmustur (4). Bu calisma yashlardaki hipertrofik
kardiyomiyopatinin de sarkomer protein mutasyonlari ile
iligkisi oldugunu desteklemektedir. Mutasyonlarin dagilimi
ise ailesel, erken baglangi¢h hipertrofik kardiyomiyopatiden
farkhlik gostermektedir. Ailesel hipertrofik kardiyomiyopati-
lerin %45’inden - miyozin agir zincir, kardiyak troponin T
ve o-tropomiyozindeki mutasyonlar sorumludur. Kubo ve
ark.’nin yaptigi bir aragtirmada 60 yas Usti 34 hipertrofik
kardiyomiyopati hastasinin genetik analizi yapilmigtir. Has-
talarin 6’sinda (%18) miyozin baglayan protein-C mutas-
yonu saptanmistir (5). Bu ve diger galismalar yasamin geg
doneminde Klinik olarak ortaya cikan kardiyak hipertrofinin
genetik bir bozukluk olabilecegini ve kardiyak miyozin bagla-
yan protein-C genindeki mutasyonun en sik saptanan neden
oldugunu desteklemektedir. Hipertrofik kardiyomiyopatili
yash hastalarda prognoz geng hastalara nazaran daha iyi-
dir (6,7). Total mortalite ve ani 6liim orani geng hastalarda
daha yiiksektir. Ote yandan kalp yetersizligi ve inme gériil-
me orant yas ilerledikge artmaktadir. Geng ve yasl hipertro-
fik kardiyomiyopatili hastalarda kardiyak morfoloji farkhdir.
Sol ventrikul hipertrofisi yash hastalarda daha hafif, sol vent-
rikil diyastol sonu capi ile sol atriyum boyutu daha fazladr.
Belirgin yarim-ay seklinde sol ventrikiil kavitesi genclerde
belirgin olup, genetik testi pozitif olan yagli hastalarda da go-
rilmektedir (8). Sekil 2’de hipertrofik kardiyomiyopatide ya-
sam boyu stiregelen sol ventrikiil remodeling’i ve geligebile-
cek komplikasyonlar gorilmektedir. Hipertrofide regresyon
veya progresyon, ge¢ donemde hipertrofi gelisimi, sol ventri-
kil dilatasyonu ve bazen sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarin-
da azalma gibi morfolojik ve fonksiyonel degisiklikler ile ani
olim, kalp yetersizligi, inme ve atriyal fibrilasyon gibi klinik
komplikasyonlar yagam boyu gortilebilmektedir.

Geng hastalarda oldugu gibi yagli hastalarda da gogts
agrist, dispne, halsizlik, carpinti ve senkop temel semptom-
lar olusturmaktadir. Bu yag grubunda hastalarda eslik eden
koroner arter hastaligi olabilir. Ventrikiiler tagikardi gelisebilir

Sekil 2— Hipertrofik kardiyomiyopatide sol ventrikiil degi-
siklikleri ve komplikasyonlar

Morfolojik degisiklik yok

Geg baslayan sol
ventrikiil hipertrofisi

Dereceli
progresyon

[ Cocuk Adolesan

Ani kardivak
dliim

ancak geng hastalara nazaran goriilme sikligi daha dustiktur.
Supraventrikiiler tasikardiler ve 6zellikle atriyal fibrilasyon
gelisimi siktir ve hemodinamik bozulmaya yol acabilirler.

Fizik muayene bulgulari degiskendir. Sol wventrikiil
¢ikis yolu obstruksiyonu olan hastalarda apikal vuru ikili-
Uglt hissedilebilir ve sol sternal kenarda ve apekste sistolik
tfirim duyulabilir. Provokatif manevralar (6rne@in val-
salva manevrasi, ¢omelip ayaga kalkma gibi) sistolik Gfii-
rumi siddetlendirirken, ¢omelme ile Gftrim siddeti azalir.
Apikal Gfirim eslik eden mitral yetersizligi ile iligkili olarak
pansistolik olabilir. Sol ventrikiil cikis yolu obstruksiyonu ol-
mayan hastalarda ise fizik muayene bulgular1 daha siliktir
(9). Ufirim agisindan hipertrofik kardiyomiyopati ile aort
darligi veya koroner arter hastaligina bagli papiller adale dis-
fonksiyonunun ayirici tanist yapilmalidir ki her iki durum da
yash hastalarda siklikla bulunabilir. EKG genellikle patolojik
degisiklikler gosterir. Sol atriyal biiytime, sol ventrikiil hipert-
rofisi, lateral prekordiyal derivasyonlarda T dalga negatifligi,
derin-dar Q dalgalar1 gorilebilmesine ragmen karakteristik
bir EKG paterni yoktur. Ekokardiyografi diyagnostiktir ve sol
ventrikiler hipertrofisinin 6zelliklerini ortaya koyar. Hipert-
rofiye olan bolgenin lokalizasyonu, kalp bosluklarinin ¢ap-
lar1, dinamik cikis yolu obstruksiyonunun derecesi ile sistolik
ve diyastolik fonksiyonlar degerlendirilebilir.

Gengclerde hipertrofik kardiyomiyopati ani kardiyak
6limiin en sik nedenidir. Bu ytizden bu yas grubunda imp-
lante edilebilir kardiyoverter defibrilatér tedavisi agisindan
hastalarda mutlaka ani kardiyak olim agisindan risk de-
gerlendirmesi 6nerilmektedir. Yagl hastalar gen¢ hastalara
nazaran daha iyi prognoza sahiptirler. Yagl hastalarda ani
kardiyak o6lim acisindan risk degerlendirmesi ise genellik-
le 6nerilmemektedir. Hipertrofik kardiyomiyopati ile iligkili
ani kardiyak 6lim bu yas grubunda sik degildir ve ileri yasa
ulasmis olmast ani kardiyak oltim riskinin diistik oldugunun
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bir gostergesi kabul edilmektedir (2). Medikal tedavi genc
ve yasli hastalarda benzerdir. Beta-blokerler ve kalsiyum ka-
nal blokerleri gibi negatif inotropik ajanlar dispne ve goguis
agrist gibi semptomlarin azaltlmasinda etkilidir. ilac tedavi-
sine ragmen ciddi semptomlari olan sol ventrikil ¢ikis yolu
obstruksiyonlu hastalar girisimsel septal alkol ablasyonu ve
cerrahi miyektomiden fayda gorebilirler. DDDR pacemaker
implantasyonu gecmis yillarda cerrahi miyektomiye bir al-
ternatif olarak goriilmesine ragmen randomize calismalar ile
faydast konusunda objektif kanitlar elde edilememistir. Yine
de ozellikle 65 yag Usti secilmis yaglt hastalar DDDR pace-
maker implantasyonundan fayda gorebilirler (10).

Dilate Kardiyomiyopati

Dilate kardiyomiyopati kalp bosluklarinda dilatasyon
ve sistolik disfonksiyonla karakterizedir. Dilate kardiyomi-
yopati progresif kalp yetersizligi nedenidir ve ventrikiiler ve
supraventrikiler aritmilere, iletim sistemi anormalliklerine,
tromboemboliye ve ani dlime yol agabilir. Dilate kardiyo-
miyopati prevalansi 1:2500'dir ve kalp transplantasyonunun
en sik nedenidir. Siklikla 3. veya 4. dekatta olmak tizere her
yas grubunda ortaya cikabilir. Dilate kardiyomiyopatinin
yaklagik %20- 35’1 aileseldir. Bunun disinda pek ¢ok nedeni
vardrr. Infeksiydz ajanlar (coxsackievirus, adenovirus, par-
vovirus, HIV gibi virtisler; bakteriler; mantarlar, parazitler),
toksinler, alkol, kemoterapoétik ajanlar, otoimmun hastalik-
lar, néromuskuler hastaliklar, metabolik ve endokrin hasta-
liklar baslica nedenleri olusturmaktadir. Otozomal dominant,
resesif ve X’e baglt kalitim s6z konusudur ve genetik gecis-
ten sorumlu pek ¢ok gen tanimlanmustir. Bunlardan bazist
kardiyak aktin, tropomyosin, troponin T, I, ve C, miyozin
agir zincir, miyozin baglayan protein C’dir (2). Hastalarin
yaklagik yarisinda etyoloji belirlenemez ve idiyopatik dilate
kardiyomiyopati olarak adlandirilir.

Klinik tablo asemptomatik sol ventrikiil disfonksiyonun-
dan hafif, orta veya agir kalp yetersizligine kadar degisebilir.
Semptomatik hastalarda artmig sol ventrikil diyastolik basin-
c1 ve distk kardiyak debiye bagh olarak nefes darligi, yor-
gunluk ve halsizlik belirgindir. Kalp yetersizligi semptomlari
yash hastalarda atipik olabilir (11). Kalp yetersizliginin tipik
semptomlari olan yagl hastalarda ise bazen bu semptomlar
kronik akciger hastaliklari, anemi ve yaglanmaya bagl genel
halsizlik hali ile iligkilendirilmekte ve tani gecikmektedir. Fizik
muayenede nabiz basinci daralmis olabilir. Apikal vurunun
yer degistirmesi, protodiyastolik ve presistolik galo ile mit-
ral yetersizligine bagl apikal tGftiriim siktir. Stvi retansiyonu
nedeniyle juguler vendz basincta artma ve periferik 6dem
tipiktir.

Dilate kardiyomiyopatinin tanisinda ekokardiyografi
esastir. Kalp bosluklarinin caplart ile fonksiyonlari degerlendi-
rilebilir ve kapak ve perikard anormallikleri diglanabilir. Tro-
ponin ve natritiretik peptidlerin 6l¢imu tani ve prognozun
belirlenmesinde yardimcidir. Kardiyak manyetik rezonans
goriintileme ve cok kesitli bilgisayarli tomografi gliniimtizde
kardiyomiyopatili hastalarda siklikla kullanilmaktadir. Dilate
kardiyomiyopatili yagli hastalarda koroner arter hastaliginin
diglanmast tedavinin seklinin belirlenmesinde 6énemlidir. Ko-
roner arter hastaliginin siklikla gortldiigi bu yas grubunda
anlamli koroner arter darhigini diglamak icin ¢cogunlukla ko-
roner anjiyografi yapilmas: gerekmektedir.

Dilate kardiyomiyopatili yash hastalar geng hastalara
gore daha kot prognoza sahip olsalar bile prognoz gecmis
yillara gore kalp yetersizligi tedavisinde iyilesmelere paralel
olarak diizelmistir. Bu o6zellikle anjiyotensin déntistirici
enzim inhibitérleri, anjiyotensin reseptér blokerleri ve beta-
blokerlerin kullanimi ile iligkilidir. Medikal tedavi ve hastali-
gin daha erken teshisi ile dilate kardiyomiyopatili yash has-
talarin yagsam oranlari son yirmi yilda belirgin artmigtir (12).
Yagh hastalarda ilaclara bagli yan etki gelisme riski daha
yliksek ve ilaclarin terapotik araligi daha dar olsa bile anjiyo-
tensin dontstirict enzim inhibitorleri/anjiyotensin reseptor
blokerleri ve beta- blokerler standart tedavi olarak mutlaka
onerilmelidir.

Ejeksiyon fraksiyonu = %35, QRS stresi = 0.12 sn,
optimal medikal tedaviye ragmen NHYA smif Il veya ge-
cici sinif IV semptonlart olan sinus ritmindeki hastalarda
implante edilebilir kardiyoverter defibrilatérle birlikte veya
degil, kardiyak resenkronizasyon tedavisi endikedir. Defibri-
lator olmaksizin kardiyak resenkronizasyon tedavisi 6zellikle
sadece yagam Kkalitesinin artirilmasinin hedeflendigi ciddi
ko-morbiditeleri olan yagli hastalarda distinulebilir (10).
implante edilebilir kardiyoverter defibrilatérlerin kanitlanmis
faydali etkilerine ragmen pek ¢ok hekim yagli hastalarda bu
tedavi modelini 6nermekten ¢ekinmektedir. Yash hastalarda
implante edilebilir kardiyoverter defibrilatér ve/veya kardi-
yak resenkronizasyon gibi cihaz tedavilerine karar verirken
tek belirleyici faktor beklenen klinik fayda degildir. Yasam
beklentisi, ko-morbiditeler- iglemle ilgili riskler ve hastanin
tercihi de g6zoéniine alinmalidir.

Restriktif Kardiyomiyopati

Restriktif kardiyomiyopati kalbin sistolik fonksiyonla-
rinin ve duvar kalnliklarinin normal ya da normale yakin
oldugu, diyastolik volimiin azaldigi ve restriktif dolus pa-
terninin gdézlendigi bir kalp kasi hastahi@idir. Atriyum siklikla
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dilatedir ve diyastolik fonksiyon bozulmustur. Sekonder rest-
riktif kardiyomiyopati hipertrofik, dilate ve iskemik kardiyo-
miyopatilerin ge¢ déneminde veya amiloid gibi spesifik mi-
yokard hastaliklarma bagh olarak gelisebilir (13). Idiyopatik
veya primer restriktif kardiyomiyopatide ise bu nedenlerin
higbiri s6z konusu degildir ve bu durum oldukg¢a nadirdir.
Amiloid kalp hastaligi yashlarda restriktif kardiyomiyopatinin
6nemli bir nedenidir ve infiltratif patolojiye bagl miyokar-
diyal katiigin artmasiyla iligkilidir. Amiloid infiltrasyonuna
bagl gelisen restriktif kardiyomiyopati ile kalpte yasa bagli
amiloid birikimini ayirt etmek gereklidir. Senil amiloidozun
iki formu tanimlanmustir. Birinci form 95 yag Usti hastala-
rin %95’inde bulunur. Kalp yapisal olarak normal goriintr
fakat mikroskopik inceleme ile genellikle atriyumda atriyal
natritiretik peptid benzeri madde birikimi saptanir. [kin-
ci tipte transtiretin hem atriyum hem de ventrikiilde birikir
(14). Ammash ve ark.’nin yaptigi bir calismada idiyopatik
restriktif kardiyomiyopatili 94 hastanin klinik 6zellikleri su-
nulmustur. Hastalarin %72’si 60 yas tistiinde olup, yash ka-
dinlarda erkeklere gore 1.5 kat daha fazla rastlanmistir. En
sik semptomlari dispne ve 6dem olusturmustur. Juguler ve-
no6z dolgunluk, sistolik Gftirim, S3 ve pretibial 6dem siklikla
saptanan bulgulardir (13). Idiyopatik restriktif kardiyomiyo-
patide elektrokardiyogramda atriyal fibrilasyon, prematiire
atimlar ve iletim defektleri siktir ve amiloidoza bagl restriktif
kardiyomiyopatinin aksine QRS voltaji normaldir. Hastali-
gin erken dénemlerinde akciger grafisi normal iken, ilerleyen
donemlerde biatriyal geniglemeye bagl kardiyomegali ve
pulmoner konjesyon geligebilir. Ekokardiyografi ile restriktif
kardiyomiyopatiyle iliskili yapisal ve fonksiyonel anormal-
likler ortaya konabilir. Restriktif kardiyomiyopati diistiniilen
hastalarda tanwy1 kesinlestirmek ve konstriktif perikardit ile
ayirict taniy1 yapmak icin genellikle hemodinamik degerlen-
dirme gereklidir. Ayirimda manyetik rezonans goértintiileme
de kullanilabilir (15). Brain natritiretik peptid seviyelerinin
restriktif kardiyomiyopatide konstriktif perikardite gére daha
yiksek (yaklagik 5 kat) oldugu bilinmektedir (16). Restriktif
kardiyomiyopati tedavisi geng ve yagh hastalarda benzerdir.
Diyastolik kalp yetersizligi tedavisinde ditiretik ve ACE in-
hibitorleri faydal olabilir ancak bu ajanlar yagh hastalarda
dikkatli kullanilmalidirlar. Tagikardisi olan hastalarda beta-
bloker kullanilabilir ancak bradikardiye karst dikkatli olun-
malidir. Diyastolik dolus basinglari ytiksek olan bu hastalar
bradikardiyi tolere edemezler. Tromboembolik komplikas-
yonlar stk oldugundan 6zellikle atriyal fibrilasyon ve distk
debi varliginda antikoagtilasyon gerekebilir (17).

Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi

Aritmojenik sag ventrikil kardiyomiyopatisi genellikle
genglerde gortilen bir miyokard hastaligidir. Primer olarak

sag ventrikill etkiler ve miyositlerin adipoz ve fibroz do-
kuyla kademeli olarak yer degistirmesi ile karakterizedir.
Sag ventrikiilde bolgesel veya global fonksiyon kaybi orta-
ya ctkar. Hastalarin yarisindan fazlasinda sol ventrikiilde de
fibroadipoz infiltrasyon ve dilatasyon rapor edilmistir. Sol
dal blogu morfolojisindeki stirekli ventrikiiler tagikardi, ani
kardiyak oliim, izole sag veya biventrikiiler kalp yetersizli-
gi ile ortaya cikabilir. Vakalarin cogunda 40 yas 6ncesinde
tan1 konmasina ragmen ileri yaglarda tanimlanan aritmoje-
nik sag ventrikil kardiyomiyopatili hastalar da literatiirde
mevcuttur. Onceden kalp yetersizligi semptomlar: olmaksi-
zin suirekli ventrikiiler tasikardi ile bagvuru yash hastalarda
nadirdir (18). Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi-
nin tan kriterleri major ve minor kriterlerden olusur ve ileri
yas icin tanimlanmis 6zel kriterler yoktur (19). Sag ventrikil
miyokardinin fibroadipoz infiltrasyonunun, yaslanmayla ge-
lisen miyokardiyal yag dokusu artist ile ayiriminin yapilmast
6nemlidir (20). Bazi vakalar miyokardit (enterovirus, adeno-
virus) ile iligkilendirilmistir. Otozomal dominant veya ressesif
olarak kalitilabilir. Klinik ve molekiiler genetik calismalar ile
desmozomal hiicre adhezyon proteinlerini kodlayan genler-
de mutasyonlar saptanmigtir (21). Semptomatik hastalarin
%90’'inda EKG anormaldir. Hastalarin %30’unda anteriyor
prekordiyal derivasyonlarda T dalgasi negatifligi ve epsilon
dalgasi bulunur (22). Carpinti, senkop, kalp yetersizligi ve
ani 6lim baglica semptomlari olusturur. Bu semptomlarin
non-spesifik olmast ve eslik eden diger hastaliklarda da (ko-
roner arter hastaligi, kalp yetersizligi, diabetes mellitus vb)
saptanabilmesi nedeniyle yasl hastalarda tani koymak gti¢
olabilmektedir (23).

Anamneze ek olarak 12 derivasyonlu EKG, sinyal or-
talamali EKG, ekokardiyografi, sag ventrikiilografi, manye-
tik rezonans goérintiileme ve bilgisayarli tomografi tani icin
kullanilan baglica testleri olusturmaktadir. Tedavide ani kar-
diyak 6limiin 6énlenmesi ve biventrikiiler tutulumu olan has-
talarda kalp yetersizligi semptomlarinin azaltilmasi hedeflen-
mektedir. Ancak yash hastalarda ani kardiyak 6liim riskinin
nasil de@erlendirilecegi ve hangi hastalara implante edilebilir
kardiyoverter defibrilatér dnerilecegi acik degildir.

Sol ventrikiiler “noncompaction” (Spongy Mi-
vokardiyum)

Ventrikiiler miyokardiyal “noncompaction” stingerimsi
miyokard olarak da adlandirilan, miyokard liflerinin olusum
stirecinin endomiyokardiyal embriyogenez agsamasinda du-
raklamasi sonucu miyokard yapisinda degisikliklerin olustu-
gu nadir bir konjenital kardiyomiyopati tirtidir. “Noncom-
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paction” baglica sol ventrikiiliin apikal bolimuini etkiler.

Sol ventrikiiler “noncompaction” izole olabilecegi gibi diger

konjenital kalp anomalileri ile de birliktelik gosterebilir. Aile-

sel ve sporadik formlari tanimlanmigtir (2).

Progresif kalp yetersizligi, ileti problemleri ve trombo-

embolik komplikasyonlar baglica Kklinik 6zelliklerini olugtur-

maktadir. Genellikle pediyatrik yas grubunda tani konulur

ancak ileri yaglarda da tanimlanmistir (24,25). Ekokardiyog-

rafi tanida altin standarttir. Kardiyak manyetik rezonans go-
rintiileme veya sol ventrikiilografi ile de tani konabilir.
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