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Amag: Hipertrofik kardiyomiyopati nedeni tam bilinmeyen kiiciik sol ventrikiil kavitesi, artmis sistolik fonksiyon ve bozulmug olan
diyastolik fonksiyonla karakterize primer kalp kasi hastaligidir. Klinigimizde cerrahi miidahalede bulunulan 10 hipertrofik
kardiyomiyopati olgusunu litaratiir egliginde sunmaktayiz.

Materyal ve Metod: 1985-2002 tarihleri arasinda hipertrofik kardiyomiyopati nedeni ile cerrahi girisimde bulunulan 10 olgunun 8’i
kadin, 2’si erkek olup yaslar1 5-68 yil arasinda degisiyordu. Carpinti ve nefes darligi baglica semptomdu. Hastalarin hepsine
preoperatif ve postoperatif ekokardiyografik inceleme ile 8 olguda preoperatif kateterizasyon yapildi.

Bulgular: Erken ve ge¢ dénem mortalite goriilmedi. Iki olguda postoperatif donemde gegici tam kalp blogu gelisti. Bir olguda
postoperatif ge¢ donemde supraventrikiiler tagikardi, 1 olguda da konjestif kalp yetmezligi goriildii.

Sonug: Hipertrofik kardiyomiyopati tedavisinde septal miyektomi girisimi, farmakolojik tedavinin yetersiz kaldig1 olgularda diisiik
mortalite ve morbidite oranlari ile yapilan cerrahi girisim seklidir.

Anabhtar kelimeler: Hipertrofik kardiyomiyopati, miyektomi, kalp kasi hastalig1, asimetrik septal hipertrofi
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Summary

Background: Hypertrophic obstructive cardiomyopathy is a primary cardiac muscular disease with unkonwn etiology, characterised by
small left ventricular cavity, increased systolic function and diastolic dysfunction. We presented here 10 patients with hypertrophic
obtructive cardiomyiopathy, who were operated on in our clinics, with literature review.

Methods: Between 1985 and 2002, ten patients were operated on due to hypertrophic obstructive cardiomyopathy in our clinics. Eight
patients aged between 5 and 68 years were female and 2 were male. Palpitation and dyspnea were the primary symptoms. All patients
underwent pre- and postoperative echocardiographic examination and cardiac catheterisation was performed in § patients.

Results: There was no early and late postoperative mortality. In two patients temporary complete AV-blok was observed during early
postoperative period. During long-term follow-up supraventricular tachycardia was observed and one patient was presented with
congestive heart failure.

Conclusion: Septal myectomy is the surgical treatment of choice performed with low mortality and morbidity rates in patients with
hypertrophic obtructive cardiomyopathy for whom the pharmacological treatment modalities are insufficient.

Keywords: Hypertrophic cardiomyopathy, myectomy, cardiac muscle disease, asymetric septal hypertrophy
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Gm§ erkek oran1 1/2°dir [2]. Hastalikdaki temel patoloji sol ventrikiil

c¢ikim yolundaki darlik ve mitral anterior kapagin anormal
Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM) nedeni tam bilinmeyen, sistolik hareketidir. Genellikle asemptomatik olmakla birlikte,
ancak genlerdeki mutasyon sonucu ortaya ¢iktig: diisiiniilen ve ilk bulgu ani 6liim de olabilir.

altta yatan herhangi bir patolojiye bagl olmayan kiiciik sol
ventrikiil kavitesi, artmig sistolik fonksiyon ve bozulmus olan
diyastolik fonksiyonla kirakterize primeil kalp kas1 hastal§1g1d1r Materyal ve MetOd
[1]. ik patolojik bulgular 19. yiizyilda tanimlanmis olmakla
beraber, hastaligin klinik profili Braunwald tarafindan
belirlenerek diger kardiyomiyopati tiplerinden ayrilmigtir.
Toplumda %0.2 (1/500) civarinda goriilmekte olup, kadin

Klinigimizde 1985-2002 tarihleri arasinda 10 olguya
hipertrofik kardiyomiyopati nedeni ile cerrahi girisimde
bulunuldu. Hastalarin 8’1 kadin, 2’si erkek olup yaslar1 5-68 yil
arasinda degisiyordu. Hastalarin karakteristik 6zellikleri Tablo
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Resim 1. Hipertrofik kardiyomiyopati (asimetrik septal
hipertrofi) olgusunun ekokardiyografik goriintiisii.

1’de goriilmektedir. Hastalardaki baslica basvuru sikayeti
carpinti olup, 2 hastaya asemptomatik olarak yapilan
incelemeler sonucunda tani konulmustu. Tanida fizik muayene,
elektrokardiyografi, telegrafi, ekokardiyografi (EKG) ve
kateterizasyon kullanildi. Hastalarin tiimiine iki boyutlu, M-
mode ve doppler ekokardiyografi yapildi. Hipertrofik
kardiyomiyopati tanisi, M-mode veya iki boyutlu
ekokardiyografide septum kalinliginin posterior duvara
orammn 7 1.3 olmasi, asimetrik hipertrofinin olmadig1
durumlarda diyastolde serbest duvar kalmhigmm Z 15 mm
olmasi veya mitral 6n yaprak¢igin belirgin sistolik anterior
hareket (SAM) gostermesi durumunda konuldu [3 ] (Resim 1).
Patoloji olgularin tiimiinde asimetrik septal hipertrofi seklinde
idi.

Anestezi

Operasyon oOncesi erigkin olgularda 10 mg intramuskuler
diazepam ile premedikasyon yapildi. Supin posizyonda, EKG
monitorizasyonu, brakiyal venden vendz sivi yolu, radiyal
arterden arteriyel monitorizasyon saglandiktan sonra erigkin
hastalarda 10 mg diazepam, ¢ocuklarda 0.1 mg/kg dormicum
tiim olgularda 0.1 mg/kg pancuronium ve 6 Mg/kg fentanil ile
indiiksiyon yapildiktan sonra endotrakeal entiibasyon yapildi.
Kontrollii mekanik ventilasyona gecilerek anestezi idamesi
volatil anestezik olan sevofluran ile saglandi. Vena jugularis
interna yolu ile santral venoz kateterizasyon yapildi. Swan-
Ganz kateteri takilarak pulmoner arter monitdrizasyonu
saglandi.

Cerrahi Teknik

Medyan sternotomi ile yaklasildi. Perikard acildiktan sonra
aortik arteriyel, sag atriyal vendz, sag superior pulmoner
venden vent yerlestirildi. Bes olguda antegrad, 5 olguda
retrograd koroner siniis yoluyla miyokard koruma ve orta
derecede hipotermi (30-32°C) ile operasyon gerceklestirildi.
Transvers aortotomi sonrasi eslik eden bir anomali yoniinden
aort kapak incelenerek eslik eden patoloji arastirildi.
Hipertrofiye septumun subvalvuler ¢ikintisini ortaya ¢ikarmak
icin aortik kapagin sag koroner yaprakcigi one dogru retrakte
edilerek septum ortaya g¢ikartildi. Septumda rezeksiyon igin
baslangic noktasi olarak sag koroner yaprak¢igin altinda sag
koroner ostium hizasi ve sag ile sol koroner yaprakg¢iklarin

95

Turkish J Thorac Cardiovasc Surg
2004;12:94-97

arasindaki  komissiir  kullanildi.  Septal = miyektomi,
interventrikiiler septumda sag aortik yaprak¢iga 2-3 mm’lik bir
mesafeden baglanarak sol ventrikiil apeksine dogru yapilan
insizyon ile gerceklestirildi. Yapilan insizyonlarin derinligi ise
hipertrofik septumun kalinligina bagli olarak degismekle
beraber, septum 10 mm olacak sekilde septum inceltildi. Bu
girisim esnasinda saga dogru insizyonda ileti sistemi, sola
dogru insizyonda mitral kapak ve kordalar korundu. Iki olguda
miyektomi alaninda yer alan membran sag ve sol yanlardan
mitral annulusa kadar rezeke edildi, diger kalan 8 olguda
miyektomi diginda harhangi ek bir islem uygulanmadi.
Aortotomiden septum palpasyonu ile yeterli agikligin saglanip
saglanmadig1 kontrol edildi. Yeterli aciklik saglandigindan
emin olunduktan sonra aortotomi kapatilarak, hava tahliyesini
takiben epikardiyal gegici pace teli konularak operasyon
sonlandirildi. Reoperasyon yapilan olguya daha énce HCM
tanisi ile bagka bir merkezde miyektomi yapilmisti. Hastanin
sikayetlerin devam etmesi nedeni ile reoperasyona alinarak
miyektomi ve membran rezeksiyonu uygulandi.

Izlem
Hastalar operasyon sonrasi klinik ve yillik ekokardiyografi
tetkiki ile izleme alindi1. Hastalar 626 hasta ay1 izlendi.

Bulgular

Erken ve ge¢ doénem mortalite goriilmedi. ki olguda erken
donemde geci¢i kalp blogu olustu. Hastalara postoperatif
donemde yapilan ekokardiyografilerde preoperatif ortalama
94.5 mmHg olan sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentinin, 21.2
mmHg’ya diistiigti gozlendi. Preoperatif ortalama 33.5 mm
olan septum kalinlig1 postoperatif donemde ortalama 11.7
mm’ye diistii (Tablo 2). Sekiz olguda preoperatif donemde
mevcut olan 1° mitral yetmezligi 7 olguda postoperatif
donemde de devam etti. Reoperasyon ile miyektomi yapilan
olgu postoperatif ikinci yilinda konjestif kalp yetmezligi ile
tedavi altina alindi, kontrol ekokardiyografide 2° mitral
yetmezligi ve 30 mmHg gradiyent tesbit edildi. Hasta medikal
tedavi ile takibe alindi. Bir olguda postoperatif ii¢iincii yilinda
supraventrikiiler tagikardi ataklar1 goriildii. Medikal tedavi ile
diizelen hastanin ekokardiyografisinde 20 mmHg gradiyent
tesbit edildi.

Tartigma

Hipertrofik kardiyomiyopatide sol ventrikiil morfolojisi
hastadaki hemodinamik durumu tayin eder. Mitral kapagin
sistolde anterior yondeki hareketi ve takibinde mitral
yaprakgiklarin birbirine degdigi diizeyin altindaki kisimlart
septuma degmesi subaortik obstriiksiyonun fizyopatolojik
mekanizmasint olusturmaktadir. Olgularin ¢ogunda mitral
kapagin sekil ve biiyiikliigiinde farklilik, elongasyon ve mitral
kapak alanlarinda normalin iki katina kadar artig mevcuttur.
Sistolik anterior harekete bagli olarak mitral anterior kapak
normalden biiyiik ve kalindir. Bu olgularda anormal septal
kalinligin anterior mitral yapragin pozisyonunu bozmasi,
papiller kasin anormal oryantasyonu ve artmis kontraksiyonu,
apeksin bazale dogru kisalmasina ve ventrikiil i¢i basincin agirt
artigina baglh olarak posterior yapragin asir1 gerginligi ile her
iki yapragin serbest uglarimin karsilikli gelmeyisi mitral
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Tablo 1. Hastalarin 6zellikleri ve yapilan cerrahi girigimler.

Erentug ve Arkadaslart
Hipertrofik Kardiyomiyopatide

Yas Sikayeti EKG Telegrafi Eko Kat  Operasyon Takip
Cins (ay)
1 14/K Carpinti NSR, LVH Kardiyomegali + + SM+membran 110
rezeksiyonu

2 12/K Asemptomatik NSR, LVH Normal + + SM 56

3 13/E Carpinti, NSR Kardiyomegali + + SM 48
Nefesdarligt

4 37/K Carpinti NSRI1 Normal + + SM 84

5 45/K Carpinti, NSR, LVH Kardiyomegali + + SM 93
Nefes darligi,
Anjina

6 7/E Carpinti, NSR Normal + - SM+membrane 28
Nefes darlig1 rezeksiyonu

7 46/K Nefes darlig1 NSR, LVH Kardiyomegali + + SM 34
Carpinti
Anjina

8 18/K Carpinti NSR Normal + - SM 40
Nefes darlig1

9 68/K Angina NSR, LVH Kardiyomegali + + SM 68
Nefes darlig1

10 8/K Asemptomatik NSR Normal + + SM 65

Eko = ekokardiyografi; Kat = kateterizasyon; LVH = sol ventrikiil hipertrofisi; NSR = normal siniis ritmi; SM = septum rezeksiyonu

Tablo 2. Hastalarin preoperatif ve postoperatif ekokardiyografik sonuglar.

Olgu No Preoperatif =~ Preoperatif Preoperatif Postoperatif Postoperatif =~ Postoperatif Kateterizasyon
SVCYOG.  SK (mm) MY SVCYOG. SK (mm) MY SVCYOG.
(mmHg) (mmHg) (mmHg)

1 100 26 1 20 12 1 95

2 105 38 - 25 10 - 110

3 90 24 1 30 12 1 80

4 110 35 1 15 10 - 105

5 95 37 - 20 13 - 85

6 55 22 1 22 11 2 -

7 75 26 1 15 12 1 70

8 115 42 1 20 13 1 110

9 105 45 2 20 11 1 105

10 95 40 1 25 13 1 100

Ortalama 94.5 335 8 21.2 11.7 7 95

deger

MY = mitral yetmezligi; SK = septum kalinli§1; SVCYOG = sol ventrikiil ¢tkim yolu obstiiriksiyonu gradiyenti

yetmezligine yol agcmaktadir.

Genglerdeki senkop ve kardiyak arrestin aritmiden daha ¢ok
miyokardiyal iskemi sonucu oldugu diisiiniilmektedir.
Miyokardiyal iskemi, istirahatte ve efor esnasinda olmaktadir.
Miyokardiyal iskemi, kalsiyum kanal blokerleri ve beta bloker
ilaclarla 6nlenmeye calisilmaktadir.

Hatal1 organizasyonlu miyozitlerin elektriksel uyarilari
bozarak instabilite olusturmasi aritmojenik ortam olugturarak

ventrikiil tasikardileri ve fibrilasyona neden olabilmektedir.
Atriyal fibrilasyona bagli zaman zaman carpinti, paroksismal
noktiirnal dispne (PND) ve konjestif kalp yetmezligi daha az
goriilen semptomlardir.

Ailede erken ani 6liim hikayesi olmasi, aile bireylerinde HKM
yoniinden belli araliklarla ekokardiyografik olarak arastirmay1
gerektirmektedir [4]. Olgularimizda aile taramas1 yapilmig olup
ailede HCM’e rastlanmamistir. Ani Oliim ve morbidite
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oldugundan daha yiiksektir (yillik mortalite %3-6). Ani 6lim
genellikle asemptomatik hastalarda goriiliir ve hastaligin ilk
kendini gosterme seklidir. Ventrikiiler tasikardi ve fibrilasyon
olimdeki primer mekanizmadir [5].

Hastalarin biiyiik kismini olugturan ¢ikim yolu darligi olmayan
olgulardaki tek ¢o6ziim farmakolojik tedavi ile ventrikiil
diyastolik dolumunu diizeltip miyokardiyal iskemiyi azaltarak
semptomlarin diizeltilmesidir. Beta blokerler ve kalsiyum
antagonistleri ventrikiil kompliyansinda iyilesme ve ventrikiiler
aritmilerin kontroliinii saglayarak semptomlar1 diizelecektir.
Eriskin HKM’1i hastalarin ¢cogunda goriilen atriyal fibrilasyon,
trombo-emboli ve kalp yetmezligi ile Olim riskini
artirmaktadir. Amiadaron, atriyal fibrilasyon ataklarindan
koruyacak en etkili ajanlardan biridir.

Farmakolojik tedavinin yetersiz kaldig1 olgulardan ¢ikim yolu
darligi olmayanlarda tedavi simirli olup, siddetli kalp
yetmezligi olanlarda tedavi kalp yetmezligi tedavisi (dijital,
diiiretik, ACE inhibisyonu) olmalidir. Sonugta bu hastalar kalp
transplantasyonu aday1 olurlar.

Morrow ve arkadaslari tarafindan tanimlanarak modifiye edilen
ve giiniimiizde de Morrow prosediirii olarak isimlendirilen
subaortik septal miyektomi basglica cerrahi girigsim yontemidir
[6]. Operasyon mortalitesi %2 civarinda olup ek cerrahi
prosediirler yapildiginda daha da artmaktadir. Operasyon
sonrasi hastalarda ¢ikim yolu gradiyenti azalir veya kalmaz,
mitral yetmezligi diizelir. Yetersiz cerrahi yapilmig olsa dahi
hastalarin farmakolojik tedaviden gorecegi fayda arttirilmig
olur. Atriyal fibrilasyonlu olgularda subaortik darlik ve mitral
yetmezligin ortadan kalkmasi ile hastada atriyal ritm
diizenlenmis olur ve atriyal fibrilasyona da tolerans artar.
Miyektomi sonrasi sol ventrikiil diyastolik dolum fonksiyonlari
da diizelmektedir.

Miyektomi sonrasi hastalarda goriilen gecgici kalp blogu
postoperatif birka¢ saatte gegcmekte olup, gegici pace destegi
gerekebilmektedir. Olgularin %S5’inde kalict pacemaker
implantasyonu gerekmektedir. 1ki olgumuzda postoperatif 48
saat icinde diizelen gegici kalp blogu olustu, geci¢i pace destegi
saglandi. Ventrikiiler septal defekt septal miyektomi sonrasi
oldukc¢a nadir kargilagilan cerrahi tedavi komplikasyonu olup
%0-2 arasinda karsilasilmaktadir. Aort yetmezligi ise %4
oraninda goriiliir, aortik kokden yapilan miyektominin
komplikasyonu olup ilk 6 ayda diizelir.

Rezidiiel darligin kaldig1 ve semptomlarda azalmanin olmadigi
vakalarda reoperasyon endikasyonu vardir. Persistan erken
SAM, istirahat esnasinda 50 mmHg’dan daha fazla ¢ikim yolu
gradiyenti ile orta dereceden daha fazla mitral yetmezligi olan
olgular hizla reoperasyona alinmalidir [7]. Bir olgumuzda
semptomlarin gegcmemesi nedeni ve 55 mmHg gradiyent ile
reoperasyon gerekti.

Hipertrofik kardiyomiyopatideki bir yaklasim da mitral
yetmezligin derecesine bakmadan kapak replasmani yapmaktir
[8,9]. Kapak replasmanin tasidig: riskler diisiiniilerek (kapakta
yetmezlik, emboli, enfeksiyon, warfarin sonucu kanama gibi)
bu girigsim 6zel durumlarda yapilmalidir. Septum kalinlig:r 18
mm’nin altinda olan olgularda, atipik septal morfoloji nedeni
ile hipertrofik bolgenin yeterli miyotomi ve miyektomi
giriginide uygun olmadig1 olgularda, yeterli miyektomiye
ragmen gradiyentin giderilemedigi ve semptomlarin persistan
oldugu olgularda, restenoz gelisen olgularda, mitral kapak
anomalilerinin fazla oldugu olgularda, organik mitral kapak
hastaligina bagli ciddi mitral yetmezligi ile HKM
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birlikteliginde mitral kapak replasmani gerekmektedir.
Hipertrofik kardiyomiyopatili olgularin tedavisinde iki
odacikdan pacing ve septal miyokardiyal ablasyon yontemleri
de kullanilmakta olup, sonuglarinin cerrahi kadar iyi olmamast,
ozellikle ablasyon tekniginin komplikasyonlarinin yiiksek
olmast nedeni ile smirli sayidaki hasta grubunda
yapilabilmektedir [10-12].

Sonug olarak, HKM tedavisinde septal miyektomi girigimi,
farmakolojik tedavinin yetersiz kaldig1 olgularda diisiik
mortalite ve morbidite oranlar1 ile yapilan cerrahi girisim
seklidir.
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