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ÖZET 
Pediatrik Kardiyoloji Ünitesinde 1983-1993 yılları ara

sında hipertrofik kardiyomiyopati tanısı alan 26 erkek 
(%68), 12 kız (%32) ve ortalama yaşları 10.8 yıl olan 38 
hasta retrospektif olarak incelenmiştir. Ortalama izlem 
süresi 5.1 yıldır. Hipertrofik kardiyomiyopati tanısı klinik, 
elektrokardiyografik ve ekokardiyografik bulgular ile ko
nulmuş, 13 hastada ek olarak hemodinamik ve anjiogra-
fik çalışma yapılmıştır. Hastalığın ailevi görülüş sıklığı %13 
olarak saptanmıştır. Hastaların %50'si tanı konulduğunda 
semptomsuz olup, diğerlerinde en sık rastlanan belirtiler 
efordispnesi(%24), ve göğüs ağrı sidir (%10). 38 hastanın 
35'inde şiddeti 1-4 dereceler arasında değişen sistolik 
üfürüm, 25 hastanın (%66) göğüs radyogramlarında kar-
diyomegali, 27 hastanın (%71) elektrokardiyogramında 
sol veya sol ventrikül hipertrofisi, blventriküler hipertrofi, 
ST-T değişiklikleri veya derin Q dalgaları saptanmıştır. 
Ekokardiyografik olarak tüm hastalarda mitral kapağın sis-
tolde öne hareketi, 34 hastada (%90) asimetrik septal 
hipertrofi, 4 hastada (%10) konsentrik hipertrofi görül
müştür. 20 hastaya beta adrenerjik bloker verilmiş: bu 
hastaların 14'ünün (%70) klinik belirtilerinde düzelme ol
duğu gözlenmiştir. Tıbbi tedavi ile belirtileri düzelmeyen 
veya sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonu 50 mmHgnın 
üzerinde olan 11 hastaya miyotomi-miyektomi şeklinde 
cerrahi tedavi uygulanmış, ameliyat sonrası klinik iziemi 
yapılan 9 hastanın 8'inde (%89) klinik belirtilerde düzelme 
ve sol ventrikül çıkış yolu obstürksiyonunda azalma göz
lenmiştir. Ameliyat sonrası ikinci günde ventriküier fibri
la y on nedeniyle kaybedilen bir hasta dışında izlem sıra
sında ölüm olmamıştır. 
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SUMMARY 
A retrospective study was carried out on 38 

patients with hypertrophic cardiomyopathy, seen In 
the Pediatric Cardiology Unit of during the period 
between 1983-1993. The diagnosis of hypertrophic 
cardiomyopathy was made on the basis of clinical, 
electrocardiographic and echocardiography findings. 
Hemodynamic and angiographs studies were also 
carried out on 13 patients. 26 patients (68%) were 
male, 12(32%) were female. The mean age was 
10.8 years. Familial incidence was 13% and there 
was no clinical findings in 50% of patients at the 
time of diagnosis. The mean follow up period was 
5.1 years. The most frequent complaints were effort 
dyspnea (24%) and chest pain (10%). Of the 38 
patients 35(92%) had a systolic murmur ranging from 
1-4 degrees The chest roentgenograms were normal 
in 13 patents (34%), while in 25(66%) mild to 
severe cardlomegaly was detected. The 
electrocardiographic findings were normal in 11 
patients, in the others, conditions such as left or 
right ventricular hypertrophy, ST T wave changes, 
biventricular hypertrophy and deep 0 waves were 
determined. The most common echocardiographic 
finding was asymmetrical septal hypertrohy seen in 
34(90%) patients. Concentric hypertrophy was seen 
in 4(10%) patients, while systo,ic anterior motion of 
the mitral valve was detected in all of the patients. 
Beta blocking agents were administered to 20 
patients and in 14(70%) of these, symptoms 
disappeared. In 11 patients, in whom ventricular 
outflow tract perssure gradients were over 50 mmHg 
or medical treatment was failed, surgical intervention 
with myotomy-myectomy was carried out. One patient 
died during the early postoperative period because 
of ventricular fibrillation, and another patient did not 
come for medical controls after operation. Clinhal 
signs and symptoms disappeared in 8(89%) of the 
remaining 9 patinets. The was no sudden or cardiac 
death in the whole group except the one who died 
at the postoperative period. 
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Sonuç olarak hlp&rtrofik kardiyomlyopatili hastaların 
tedavisinde beta adrenerjik biokeriehn; tedaviden yarar 
görmeyen ya da so l ventrikü! çıkış yolu obstrüksiyonu 
belirgin olan hastalarda ise cerrahi girişimin büyük 
oranda etkin olduğu gözlenmiştir. 

Anahtar Kelimeler: Hipertrofik kardiyomiyopati, Beta 
adrenerjik bloker, Miyotomi, Miyektomi, 
Ekokardiyografi 
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It was concluded that medical treatment with beta 
blocking agents, and when this failed, surgical relief of 
hypertrophy as myotomoy or myectomy was highly 
effective in these patients. 

Key Words: Hypertrophic cardiomyopathy, Beta blocking 
agents, Myotomy, Myectomy, Echocardiography 

Anatolian J Pediatr 1995, 4:8-12 

Hipertrofik kardiyomiyopati, miyokardın nedeni bi
linmeyen primor bir hastalığı olup, sol ventrikülün özel
likle ventriküler septumun asimetrik hipertrofisi ile ka-
rekterizedir (1,2). Sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonu 
sık görüldüğü bu hastalık idyopatik hipertrofik kardiyo
miyopati olarak ilk kez 1907'de Scmineke tarafından 
tanımlanmış, o tarihten sonra bu konuda birçok araştır
ma yapılmıştır. Çalışmamızın amacı, kliniğimizde 1983-
1993 yıllan arasında hipertrofik kardiyomiyopati tanısı 
aian 38 hastanın klinik belirti ve bulguları ile tedavi so
nuçlarını, seyir ve prognozlarını incelemektir. 

MATERYEL VE METOD 
1983-1993 yılları arasında hastanemizde hipertro

fik kardiyomiyopati tanısı alan olan 38 hasta retros-
pektif olarak incelenmişt ir . Hastaların 26'sı erkek 
(%68), 12'si kız (%32) olup, ortalama yaşları 10.8 yıl
dır. 0-5 yaş arasında 19(%50), 6-11 yaş arasında 
13(%34), 12 yaş üzerinde 6(%16) hasta mevcuttur. Or
talama izlem süresi 5.1 yıldır 23 hasta 5 yıl ve daha 
uzun, 15 hasta ise 5 yıldan daha kısa süre izlenmiştir. 
Hastaların yaş ve cinsiyet dağılımı Tablo 1'de gösteril
miştir. Hipertrofik kardiyomiyopati tanısı klinik, elektro-
kardiyografik ve ekokardiyografik bulgular ile konulmuş, 
tüm hastalara göğüs radyogramı, 12 derivasyonlu elek-
trokardiyografik inceleme, M-mod, iki boyutlu ve cw 
Doppler ile ekokardiyografik çalışmalar uygulanmış, 13 
hastada kateterizasyon ile hemodinamik ve anjiografik 
çalışma yapılmıştır. Hastalığın ailevi görülüş sıklığı ince
lenirken, hastaların birinci derece akrabalıklarında hi
pertrofik kardiyomiyopati varlığı veya ani ölüm öyküsü 
ailevi hastalık olarak değerlendirilmiştir. 

BULGULAR 
Hastaların ilk muayenesinde saptanan belirtiler 

Tablo 2'de gösterilmiştir. 38 hastanın 19'u (%50) her
hangi bir yakınması olmayan; üfürüm duyularak ya da 
hipertrofik kardiyomiyopati tanısı konularak araştırma ve 
tedavi amacıyla hastanemize gönderilen hastalardır. 
Semptomatik hastalar içinde en sık rastlanan belirtiler 
dispne (%24) ve göğüs ağrısı (%10) olup; çarpıntı ve 
halsizlik %8 oranında saptanmıştır. 13 hastanın (%34) 
göğüs radyogramında kalp büyüklüğünün normal , 
17'sinde (%45) hafif, 8'inde ise (%21) belirgin artmış 
olduğu saptanmıştır. Çarpıntı yakınması olan hastaların 

elektrokardiyografisinde (EKG) distritmi bulgusu yoktur. 
Dispne belirtisi olan hastaların 5'inde EKG'de sol vent
rikül hipertrofisi görülmüş ve bu hastaların tümünde 
ekokardiyografik olarak 10 mmHg'dan fazla sol ventri
kül çıkış yolu gradlenti saptanmıştır. Göğüs ağrısı olan 
4 hastanın ekokardiyogramlarında sol ventrikül çıkış yo
lu darlığına neden olmayan hafif septal hipertrofi bulun
muştur. Hastalarımızın E K G bulguları Tablo 3'de göste
r i lmişt ir . En sık görü lün ekokard iyograf i bu lgusu 
34(%90) hastada saptanan asimetrik septal hipertrofi-
dir. 4 hastada (%10) konsentrik hipertrofi, tüm hastalar
da mitral kapağın sistolde öne hareketi saptanmıştır. 
Ekokardiyografi bulguları Tablo 4'de belirtilmiştir. Kate
terizasyon yapılan 13 hastanın 7'sinde sol ventrikül ç ı 
kış yolundaki gradient 50 mmHg veya üzerinde, 6'sın-
da 50 mmHg'nın altında bulunmuştur. 

Ek kardiak anomalileri olan 14 hastanın (%37) 
8'sında mitrai kapak yetersizliği, 4'ünde valvüler aort 
stenozu, 3'ünde ventriküler septum def ekti, bir hasta
da ise küçük sekundum atrial septum defekti bulun
muştur. Ventriküler ve atrial septum defekti bulunan 
hastaların tanıları, anjiografik olarak da gösterilmiştir. 
Bu hastaların pulmoner ve sistemik akımlar oranı 
2'nin altında ve sol ventrikül çıkış yolu gradientleri 

Tab lo 1. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastaların yaş ve 
cinsiyet dağılımı 

Yaş (yıl) E K Toplam 

0-5 13 6 19 (%50) 
6-11 8 5 13 (%34) 
12+ 5 1 6 (%16) 

Toplam 26 12 38 

Tablo 2. Hastalarımızda bulunan belirtiler 

E K Toplam 

Efor dispnesi 8 1 9 (%24) 
Göğüs ağrısı 2 2 4 (%10) 
Çarpıntı 3 — 3 (%8) 
Halsizlik 3 — 3 (%8) 
Şikayet yok 10 9 19 (%50) 
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Tablo 3. Hipertrofik kardiyomiyopatil i hastalarımızın 
elektrokardiyografi bulguları 

EKG Bulguları E K Toplam 

Sağ ventrikül hipertrofisi 6 1 7 
Sol ventrikül hipertrofisi 5 3 8 
Biventrıküler hipertrofi 2 2 4 
ST-T değişiklikleri 3 3 6 
Derin Q 2 — 2 
Normal 8 3 11 

Toplam 26 12 38 

Tablo 4. Hastalarımızın ekokardiyografi bulguları* 

Ekokardiyografi Bulgusu 

Asimetrik septal hipertrofi 34 <%90) 
Konsentrik hipertrofi 4 (%10) 

Toplam 33 (%100) 

'Tüm hastalarda mitral kapağın sistolde öne hareketi 
saptanmıştır. 

Tablo 5. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarımıza uy
gulanan tıbbi tedavi 

Propranolol 20 
Digital 2 
Diüretik + Digital 3 
Tıbbi tedavi görmeyen 13 

Toplam 38 

30 mmHg'dan daha az bulunmuş, klinik olarak iz
leme alınmışlardır. Kalp dışı hastalık olarak, 2 hasta
da juvenil hipotiroidizm, 1 hastada juvenil romatoid 
artrit, 1 hastada kistik fibrozis saptanmıştır. Hipertrofik 
kardiyomiyopati ile birlikte sık görülebilen dısritmiler, 
(özellikle atrial f ibri lasyon), embol izm gibi kompli-
kasyonlar hastalarımızda gözlenmemiştir (3). 

25 hastaya beta adrenerjik bloker, digital ve diüre-
tikler ile tıbbi tedavi uygulanmıştır. Tıbbi tedavide uygu
lanan ilaçlar Tablo 5'de görülmektedir. 11 hastaya 
miyotomi-miyektomi şeklinde cerrahi tedavi yapılmıştır. 
Kateterizasyon ile saptanan sol ventrikül çıkış yolu gra-
dientinin 50 mmHg'dan fazla olması ve/veya tıbbi teda
vi ile düzelmeyen belirgin semptomların bulunması cer
rahi tedavi endikasyonlarını oluşturmuştur. Bir hasta 
postoperatif erken dönemde ventriküler fibrilasyon ne
deni ile ölmüş, bir hasta kontrollere gelmemiş, 8 has
tanın şikayetlerinde ve ekokardiyografik olarak ölçülen 
sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonunda belirgin azal
ma olmuştur. 

GÜNAL ve Ark. 
HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ 

TARTIŞMA 
Hipertrofik kardiyomiyopatıde klinik belirti ve bulgu

lar hastalar arasında çeşitlilik gösterir (4). Büyük ço
cuklarda genellikle belirti yoktur ve üfürüm saptanması 
kardiak yönden araştırma nedenini oluşturur. Süt ço
cukluğu devresinde ise diğer konjenital kalp hasta
lıklarına benzer bulgular; siyanoz ve kalp yetmezliği 
bulguları görülebilir (5). Hastalarımızın %50'si tanı ko
nulduğunda asemptomatik olup, muayene sırasında üfü
rüm duyulması, kardiyomegali ya da E K G bulgularının 
saptanması nedeniyle araştırılan hastalardır. Diğer has
talarımızda ise çabuk yorulma, göğüs ağrısı, çarpantı gi
bi yakınmalar mevcuttur. En sık rastlanan belirtinin efor 
dispnesi (%24) olması bu konudaki diğer çalışmalar ile 
de uyumludur (6). 

Klinik bulguların belirtisiz hastalık ile ağır kalp yet
mezliği tablosu arasında büyük bir çeşitlilik göstermesi 
nedeniyle fizik muayene ile hipertrofik kardiyomiyopati 
tanısının konulması güçtür. Tanıda ekokardıyografinın 
büyük önemi vardır (7). Interventriküler septumda asi 
metrik kalınlaşma ve mitral kapağın sistolde öne hare
keti tanı için spesifiktir (8,9). Hastalarımızın %90'ında 
asimetrik septal hipertrofi, %10'unda konsentrik hiper
trofi, tüm hastalarda mitral kapağın sistolde öne hare 
keti saptanmıştır. 

Sistemik hastalığı bulunan hastalar içinde juvenil 
romatoid artritli hastamızdakı hipertrofik kardiyomıyopa-
tinin juvenil romatoid artrite ikincil olmadığını düşünmek
teyiz. Bu hastalıktaki kalp tutulumunun sıklıkla perikard 
efüzyonu, perikardit, ve daha az sıklıkla miyokardit 
şeklinde olduğu bilinmektedir (10). Kistik fibroziste ak
ciğer parankim değişikliklerine bağlı olarak sağ ventrikül 
hipertrofisi olabilmektedir. Kistik fibrozisli hastamızda 
pulmoner hipertansiyon olmaması nedeniyle bu hasta-
mızdaki asimetrik septal hipertrofi ayrı bir antite olarak 
düşünülebilir. Konjenital hipotiroidizmde ise hipertrofik 
kardiyomiyopati, perikardial efüzyon ve nadiren kalp 
yetmezliği olabileceği bilinmektedir (11). Konjenital hipo
tiroidizm ile birlikte asimetrik septal hipertrofi saptanan 
iki hastamızdaki bu bulgular literatür bilgileri ile uyumlu
dur. 

Hipertrofik kardiyomiyopatide %40 oranında gene
tik geçiş olduğu bilinmektedir. Hastalığın ailevi sıklığı bi
zim çalışmamızda %13 olarak bulunmuştur. Bu oran li
teratürde bildirilenden daha azdır (12). Çalışmamızdaki 
bu sonucun ailedeki mevcut ölümlerin nedeninin açıkla-
namaması ve tıbbi kontrollerin yetersiz yapılmış olma
sından kaynaklanabileceği düşünülmüştür. 

Hastalarımızın izlem süreleri 6 ay ile 10 yıl arasın
da, ortalama 5.1 yıldır. Miyektomi ameliyatını izleyen 
ikinci günde ölen bir, ve ameliyattan sonra kontrollere 
gelmeyen bir hasta dışında izlemleri yapılan 36 hasta
dan ölen olmamıştır. Ani ölüm hastalığın herhangi bir 
aşamasında görülebilir. Ani ölüm riskinin, ailevi hasta
lıkta, küçük yaş grubunda ve erkek hastalarda daha 
fazla olduğu bildirilmektedir (13,14). Literatürde belirtilen 
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5 yıllık mortalité %15, 10 yıllık mortalité ise %35 do
layındadır. Başta gelen ölüm nedenleri disritmiler (özel
likle atrial fibrilasyon) ve konjestif kalp yetmezliğidir 
(15.16). Hastalarımızda ani ölümün olmamasını izlem 
süresinin uzun olmaması ve ağır klinik belirti ve bulgu
ların bulunmaması ile açıklayabiliriz. 

Hipertrofik kardiyomiyopatide tedavi sol ventrikül çı
kış yolu obstrüksiyonunun giderilmesine yöneliktir. Tıbbi 
tedavide en sık kullanılan ajanlar beta adrenerjik blokör-
lerdir (propranolol) (17,18). Propranolol egzersiz sırasın
daki çıkış yolu obstrüksiyonunu azaltır, ancak istirahatteki 
obstrüksiyona ve mitral kapağın sistolde öne hareketine 
etkisi yoktur. Beta adrenerjik blokörler latent obstrük-
siyonu ya da hafif belirtileri olan hastalarda daha etkili 
olup, ağır semptomatik hastalarda uzun süreli yarar sağla
mazlar. Efor ile çıkış yolu obstrüksiyonlarının oluşturabi
leceği senkop tablosunun önlenmesi bu ilaçların en 
önemli yararıdır. Beta blokörlerin ani ölüm insidansını 
azaltmadığı, yapılan birçok araştırmalar ile gösterilmiştir 
(19). Çalışmamızda 20 hastaya beta adrenerjik blokör 
(propranolol) verilmiş, bu hastaların 14'ünün (%70) klinik 
belirtilerinde düzelme olmuştur. Son yıllarda kalsiyum ka
nal blokörleri de (verapamil) hipertrofik kardiyomiyopati 
tedavisinde kullanılmakta; bu tedavi ile sol ventrikül dias-
tolik doluşunun ve egzersiz kapasitesinin düzeldiği, sep-
tal kalınlaşmanın azaldığı bildirilmektedir (20,21). Hastala
rımıza verapamil tedavisi verilmemiştir. 

Hipertrofik kardiyomiyopatinin cerrahi tedavisi, sol 
ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonunun giderilmesi amacı
na yönelik septal miyektomi veya miyotomidir (22,23). 
11 hastamıza septal miyektomi ameliyatı yapılmıştır. 
Miyektomi ile birlikte iki hastaya mitral kapak replas-
manı, aort stenozu olan bir hastaya ise komissurotomi, 
diğer bir hastaya aort kapağı anjioplastisi uygulanmıştır. 
Cerrahi tedavi yapılan hastalar, göğüs ağrısı, dispne gi
bi belirgin semptomları olup, ilaç tedavisinden yarar 
görmeyen ya da semptomları hafif de o lsa katete-
rizasyon ile saptanan sol ventrikül çıkış yolu gradienti 
50 mmHg'den fazla olan hastalardır. 

Miyektomi uygulanan bir hastamız daha sonra 
kontratlara gelmemiş, bir hasta erken postoperatif dö
nemde ventriküler fibrilasyon nedeniyle kaybedilmiş, 
diğer 9 hastanın ise 8'inde (%89) ameliyattan sonra 
semptomlarda düzelme ve ekokardiyografik olarak öl
çülen sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonunda belirgin 
azalma olduğu saptanmıştır. Hipertrofik kardiyomiyopa
tide cerrahi tedavinin etki mekanizmalarından ilki ve en 
önemlisi subaortik darlığın ve mitral kapağın sistolde 
öne hareketinin azalması, ikincisi sol ventrikül basıncı
nın düşmesine bağlı miyokard oksijen tüketiminin azal
ması ve laktat metabolizmasının düzelmesi, üçüncüsü 
de subaortik gradientin azalmasına bağlı uzun süreli 
semptomatik iyileşme sağlanmasıdır (24,25). Çok sayı
da hasta ile yapılan birçok çalışmada miyektominin 
hastaların %70'inde uzun süreli iyileşme sağladığı bildi
rilmektedir (26,27). 
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Sonuç olarak hipertrofik kardiyomiyopatili 38 has
tayı incelediğimiz bu çalışmada, hastalarımızın %68'ini 
erkek, %32'sini kız olduğu, ailevi görülüş sıklığının %13 
olup, hastaların %50'sinde tanı konulduğu zaman klinik 
belirti bulunmadığı, en sık rastlanan belirtinin efor disp-
nesi olduğu saptanmıştır, izlem süresi içinde ani ölüm 
görülmemiştir. Beta adrenerjik blokör ile tedavinin hafif 
semptomlu hastalarda yarar sağladığı; ağır semptomlu 
ya da subaortik darlığı fazla olan hastaların büyük bir 
kısmının septal miyektomiden sonra semptomatik ve 
hemodinamik olarak iyileşme gösterdiği izlenmiştir. 
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