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Sag ventrikilden kaynaklanan apikal biventrikiiler hipertrofik
kardiyomiyopati ve spontan apikal sol ventrikil perforasyonu

Apical biventricular hypertrophic cardiomyopathy arising from the right ventricle and
spontaneous apical left ventricle perforation
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Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) genellikle sol ventri-
kiil hastalig1 olarak bilinir. Sag ventrikiil yetmezligi ve bi-
ventrikiiler tutulum nadirdir. Kirk dokuz yaginda kadin
hasta halsizlik, carpinti ve efor dispnesi yakinmalariyla
basvurdu. Ekokardiyografide sag ve sol ventrikiilii tutan
apikal HKM ile uyumlu goriiniim, kardiyak manyetik re-
zonans incelemesinde ise apikal biventrikiiler hipertrofi ve
apeks komsulugunda kitle izlendi. Kitleden spiral bilgisa-
yarlt tomografi esliginde ince igne biyopsisi alindi ve bu-
nun organize trombiis oldugu anlasildi. Sag kalp kateteri-
zasyonunda ileri trikiispid yetmezligi ve sag ventrikiil
apeksinde dolum defekti saptandi. Sol ventrikiilografide
“maca” belirtisi ve sol ventrikiil apeksinden kitle icerisine
kontrast madde gegisi izlendi. Hastanin klinik durumunun
kotiilesmesi tizerine cerrahi girisim karart alindi. Ameli-
yatta sag ventrikiil komsulugunda apikal yerlesimli 3x3
cm’lik kitle gozlendi. Kitle eksize edildiginde sol ventri-
kiile gecis izlendi. Kitlenin ¢ikartildig1 bolge Teflon yama
ile onarildi ve hastaya trikiispid annuloplasti uygulandi.
Ameliyat sonras1 donemde yetmezlik semptomlari belirgin
olarak geriledi. Miyokard biyopsilerinden hazirlanan pato-
lojik kesitler HKM ile uyumlu bulundu.

Anahtar sozciikler: Kardiyomiyopati, hipertrofik/tani; kalp ven-
trikiilii; hipertrofi, sag ventrikiil; yirtilma, spontan.

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) %0.2 siklikta
gozlenen nadir bir hastaliktir. Genellikle kalp kasinin ka-
litsal bir hastalig1 olarak bilinir. Hipertrofik kardiyomiyo-
pati, sol ve/veya sag ventrikiilde sarkomer tutulumu, mi-
yosit ve miyofibriler organizasyon bozuklugu, fibrosis ve
kiiciik damar yapisi ile seyreder. Genellikle asimetrik tu-
tulum gosterir. Otozomal dominant gecis s6z konusudur
(ailesel HKM). Sporadik olarak da gozlenebilir."™

Hipertrofi genellikle septumdan baglayarak ventrikiil
serbest duvarma dogru yayilir. Klinik belirtiler cocukluk

Hypertrophic cardiomyopathy is often associated with a left
ventricular disease; right ventricular dysfunction and biven-
tricular involvement are rare entities. A 49-year-old woman
presented with complaints of fatigue, palpitation, and exer-
tional dyspnea. Echocardiographic findings were consistent
with hypertrophic cardiomyopathy involving both ventricles.
Cardiac magnetic resonance imaging showed apical biven-
tricular hypertrophy and a mass lesion at the apex. A fine nee-
dle biopsy from the mass under spiral computed tomography
guidance revealed an organized thrombus. Right heart
catheterization showed severe tricuspid regurgitation and a
filling defect at the right ventricular apex. Left ventriculogra-
phy revealed a spade-like appearance and contrast filling
from the left ventricular apex into the mass. Upon worsening
of her clinical condition, a decision for surgery was made. At
surgery, an apical mass, 3x3 cm in size, was noted close to the
right ventricle. Excision of the mass disclosed a passage to
the left ventricle. The defect was closed with a Teflon patch
and tricuspid annuloplasty was performed. During the post-
operative period, signs of insufficiency showed a marked
regression. Pathological sections from the myocardial biop-
sies were consistent with hypertrophic cardiomyopathy.

Key words: Cardiomyopathy, hypertrophic/diagnosis; heart ven-
tricles; hypertrophy, right ventricular; rupture, spontaneous.

doneminde ortaya c¢ikabildigi gibi, eriskin donemde de
ortaya cikabilir. En sik asimetrik venrikiiler septal hi-
pertrofi seklinde; nadiren de apikal, midventrikiiler veya
simetrik hipertrofi seklinde g6zlenir. Olgularin %80’ in-
de sol ventrikiil diyastolik disfonksiyonu vardir."

Hipertrofik kardiyomiyopatide olgularin bagvuru
nedenleri dispne, anjina, presenkop veya senkoptur.
Obstriiktif tip HKM’de semptomlar daha agir seyreder-
ken, obstriiktif olmayan HKM’de semptomlar daha ha-
fiftir. Bagvuru sirasinda normal siniis ritmi ile birlikte
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lugunda kitle izleniyor.

kalp yetmezligi gozlenirken, ciddi obstriiksiyon, ciddi
sistolik ve/veya diyastolik disfonksiyonlu olgular ge-
nellikle atriyal fibrilasyondadir.™”

OLGU SUNUMU

Kirk dokuz yasinda kadin hasta halsizlik, carpint1 ve
efor dispnesi yakinmalariyla bagvurdu. Hastada NYHA
smif II semptomlar ve boyun vendz dolgunlugu, hepa-
tomegali ve gode birakan 6dem vardi. Laboratuvar bul-
gularinda CEA (10.8 ng/ml), CA 125 (352.8 U/ml) ve
CA 15.3 (56.5 U/ml) tiimor belirtegleri yiiksekti. Elekt-
rokardiyografide yiiksek ventrikiil yanith atriyal fibri-
lasyon izlendi. Ekokardiyografide (EKO) biatriyal ge-
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Sekil 2. (a) Anjiyografide “maca” belirtisi ve (b) ventrikiil perforasyonu nedeniyle sol ventrikiil apeksinden kit-
le icerisine kontrast madde gecisi (beyaz oklar).
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Sekil 1. (a, b) Kardiyak manyetik rezonans goriintiilerinde apikal biventrikiiler asimetrik hipertrofi ve apeks komsu-
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nisleme, hafif mitral yetmezlik, ileri derecede trikiispid
yetmezligi, sag ve sol ventrikiilii tutan apikal HKM ile
uyumlu goriiniim izlendi. Apekste ise, sol ventrikiil mi-
yokardindan ayr1 bir kitle goriiniimii vardi.

Kardiyak manyetik rezonans incelemesinde apikal
biventrikiiler asimetrik hipertrofi ve apeks komsulu-
gunda kitle izlendi (Sekil 1a, b). Kitleden spiral bilgisa-
yarli tomografi (BT) esliinde ince igne biyopsisi alin-
di1 ve bunun sonucunda organize trombiis ile uyumlu
bulgular saptandi.

Koroner anjiyografide koronerler normal bulundu.
Sag kalp kateterizasyonunda ileri trikiispid yetmezligi
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Sekil 3. (a) Apeksten ¢ikartilan trombiisiin goriiniimii; (b) vent-
rikiilotominin Teflon yama ile onarilmis hali.

ve sag ventrikiil apeksinde dolum defekti saptandi. Sol
ventrikiilografide “maca” belirtisi (Sekil 2a) ve sol
ventrikiil apeksinden kitle icerisine kontrast madde ge-
cisi izlendi (Sekil 2b). Agresif tibbi tedaviye ragmen,
hastanin klinik durumunun giderek kotiilesmesi lizerine
cerrahi girisim karar1 alindi.

Aorto-bikaval kaniilasyonla pompaya girildi. Ameli-
yatta sag ventrikiil komsulugunda apikal yerlesimli 3x3
cm’lik kitle gozlendi (Sekil 3a). Kitle eksize edildifinde
sol ventrikiile gecis izlendi. Kitlenin ¢ikartildigi bolge
Teflon yama ile onarildi (Sekil 3b). Miyokarddan biyop-
siler alindi, trikiispid annuloplasti uygulandi. Ameliyat
sonrast donemde yetmezlik semptomlar: belirgin olarak
geriledi. Miyokard biyopsilerinden hazirlanan patolojik
kesitler HKM ile uyumlu bulundu. Kitlenin organize
trombiisten, kapsiiliin de perikarttan olugtugu saptandu.

TARTISMA

Hipertrofik kardiyomiyopati prognozunda cinsiye-
tin, ailesel gecisin, semptom ve bulgularin 6nemi yok-

156

tur. Ayrica, NYHA sinifi, ventrikiil tutulum bolgesi, at-
riyal ¢aplar, R dalgasinin biiyiikligii, negatif T dalgasi-
nin ve atriyal fibrilasyonun da prognoz iizerine etkisi
yoktur."

Iki boyutlu EKO ve kontrasth EKO tani koyma ve
takibinde yardimci olsa da, kesin tan1 koymada yeter-
sizdir. Apikal HKM’de sol ventrikiilografide diyastolde
maca (spade-like) belirtisi tipiktir.”* Tan1 koymada di-
ger yardimci yontemler, BT, BT esliginde ince igne bi-
yopsisi, manyetik rezonans goriintiilemedir."” Tan1 koy-
mada zorlandigimiz bu olguda 6ncelikle EKO kullanil-
di. Yeterli veri saglanamadig1 i¢in manyetik rezonans
goriintiilemeye bagvuruldu. Son olarak da, apeksteki
kitlenin kaynagini anlamak icin BT egliginde ince igne
biyopsisi uygulandi. Tiim bu iglemlerden sonra olguya
cerrahi tedavi karari verildi. Koroner lezyon olup olma-
digim belirlemek amaciyla koroner anjiyografi ve vent-
rikiilografi uygulandi. Ozellikle apikal kitle varlig1 ve
tiimor belirteclerinin yiiksek olmasi nedeniyle, miyo-
kard kokenli bir tiimor i¢in ayirici tant gerekti.

Bilindigi gibi, HKM’li olgularda eger sol ventrikiil
¢ikim yolu obstriiksiyonu yoksa ilk tedavi secenegi
medikaldir. Obstriiksiyon bulunan olgularda ise mi-
yektomi veya alkol ablasyon yontemleri uygulanabilir.
Tibbi tedavi genelde semptomlara yoneliktir. Mid-
ventrikiiler, apikal bolge tutulumunda ise benzer yon-
temlerin yani1 sira miyokardin traglanarak kavitenin
genisletilmesi miimkiindiir. Eger olgularda mitral yet-
mezlik var ise genellikle mitral kapak replasmani ter-
cih edilir."** QOysa, bu olguda tutulum apikal ve bi-
ventrikiilerdi. Mitral yetmezlik hafif derecedeydi; fa-
kat, ciddi trikiispid yetersizligi bulunmaktaydi. Cikim
yolu obstriiksiyonu yoktu. Semptomlar sag ventrikiil
yetmezlik bulgulartyla iligkiliydi ve apekste kitle var-
di. Ameliyatta, kitle eksize edilip c¢ikartildiginda, anji-
yografi bulgulariyla uyumlu olarak sol ventrikiilden
trombiis yatagina gecis izlendi. Biyopsi alinirken sag
ventrikiil kavitesi kontrol edildi ve yeterli voliime sa-
hip oldugu gozlendi. Trikiispid kapaktaki yetmezlik
annuloplastiyle diizeltildi.

Hipertrofik kardiyomiyopati genellikle sol ventrikiil
hastalig1 olarak bilinir. Sag ventrikiil ve biventrikiiler
yerlesim nadirdir. Sag ventrikiil tutulumu ise neredeyse
gozlenmez.” Olgumuzda ise sag ventrikiil yetmezlik
semptomlari ile karakterize biventrikiiler tutulum vardi.
Apikal bolgeden hipertrofiye bagl spontan perforasyo-
na literatiirde rastlayamadik.
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