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OZET

Amag: Septal miyektomi; semptomatik hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopatili hastalarda
altin standart tedavi yontemidir. Bu caligsma ile klasik morrow ve modifiye morrow ameliyati
yapilan hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopatili hastalarin erken ve orta donem sonuglarinin
sonuclarinin karsilagtirilmasi amaclandi.

Gere¢ ve Yontem: Retrospektif olarak tasarlanan caligmaya 2014-2019 yillar1 arasinda
septal miyektomi ameliyat1 yapilan 48 hasta dahil edildi. Hastalar ameliyat prosediiriine gore
iki gruba ayrildi. Bu hastalardan 28’1 klasik morrow, 20’ si modifiye morrow teknigi ile
ameliyat edilmistir. Gruplar aras1 demografik/hasta verileri, preoperatif ve postoperatif septal
kalinlik, sol atriyum capi, kalic1 pacemaker ihtiyaci, sol vetrikiil outflow gradiyent degerleri,
ve mitral kapak yetmezlik dereceleri degerlendirildi.

Bulgular: Klasik Morrow ve Modifiye Morrow gruplarinin yas ortalamalari, cinsiyet
dagilimlari, boy, kilo ortalamalari1 arasinda anlamli bir fark gézlenmedi (p > 0,05). Gruplar
arast1 Diyabet, KOAH wvarlhigi, kalici pacemaker ihtiyaci, kross ve tpz, postoperatif
ekstlibasyon siiresi, yogun bakim yatis siiresi, hastanede kalis siireleri arasinda anlamli bir
fark gézlenmedi (p > 0,05). Klasik morrow grubunda 9, modifiye morrow grubunba 7 hastaya
mitral kapak replasmani yapilmistir. Klasik morrow grubunda 4 hastaya mitral ring
annuloplasti ameliyati yapilmistir. Gruplar aras1 ventrikiiler septal kalinlik, ejeksiyon
fraksiyonu agisindan arasinda anlamli bir fark goézlenmedi (p > 0,05). Modifiye morrow
grubunun preoperatif- postoperatif gradiyent diizelme ortalamalar1 klasik morrow grubunun
ortalamalarindan anlamli derecede yiiksek bulundu (p=0,0001). Gruplar arasi preoperatif-
postoperatif mitral kapak yetmezlik diizelme ortalamalar1 arasinda anlamli farklilik
gbzlenmedi. (p=0,693).

Sonug: Klasik morrow ve modifiye morrow prosediirii sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu
azaltip hastalarin semptomlariin hafiflemesini saglamaktadir. Modifiye morrow miyektomi
prosediiriiniin sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentinin distiriilmesi ile birlikte mitral kapak
replasmani insidansinin azalmasi acisindan klasik morrow prosediiriine gore daha {istiin
oldugu gortilmustiir. Kisith hasta sayisina ragmen bu ¢aligmadan elde edilen veriler yapilacak
daha biiyiik, prospektif calismalar i¢in yol gdsterici olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Hipertrofik Obstriiktif Kardiyomiyopati, Sol Ventrikiil Outflow Tract,
Sistolik Anterior Motion
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ABSTRACT

Objective: Septal myectomy; is the gold standard treatment for patients with symptomatic
hypertrophic obstructive cardiomyopathy. The aim of this study was to compare early and
midterm surgical results of patients with hypertrophic obstructive cardiomyopathy underwent
either classic Morrow septal myectomy or modified morrow surgery.

Material and Method: This retrospective study included 48 patients who underwent septal
myectomy surgery between 2014-2019. Among them, 28 patients were treated by the classic
Morrow myectomy and 20 patients via the modified procedure. Intergroup preoperative
demographic / patient data, preoperative and postoperative septal thickness, left atrium
diameter, left ventricular outflow tract (LVOT) pressure gradient (PG), and the presence of a
permanent pacemaker and mitral valve insufficient grade were recorded after operation and
follow-up.

Results: There was no significant difference between the mean age, gender distribution,
height, weight average of Classic Morrow and Modified Morrow groups (p> 0.05). There was
no significant difference between the groups in terms of diabetes mellitus, presence of COPD,
need for permanent pacemaker, cross and tpt, postoperative extubation time, ICU stay,
hospital stay (p> 0.05). 9 patients in the classic morrow group and 7 patients in the modified
morrow group was underwent mitral valve replacement. 4 patients in the classic morrow
group undervent mitral ring annuloplasty. There was no significant difference between groups
in terms of ventricular septal thickness and ejection fraction (p> 0.05). The mean preoperative
and postoperative gradient improvement of the modified morrow group was significantly
higher than that of the classical morrow group (p = 0.0001). There was no significant
difference between preoperative and postoperative mitral valve insufficiency improvement
between the groups. (P =0.693).

Conclusion: The classic morrow and modified morrow procedure reduces left ventricular
outflow obstruction and alleviates symptoms. The modified morrow myectomy procedure
was found to be superior to classical morrow procedure in terms of decreasing the incidence
of mitral valve replacement with decreasing left ventricular outflow tract pressure gradient.
Despite the limited number of patients, the data from this study will guide to the larger
prospective studies in the future.

Key Words: HOCM = hypertrophic obstructive cardiomyopathy, LVOT = left ventricular

outflow tract, SAM = systolic anterior motion.
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1.GIRIS VE AMAC

Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati, interventrkiiler septumun hipertrofisi ve mitral
kapagin sistolik anterior hareketi sonucunda sol ventriikiil ¢ikis yolu daralmasi ile karakterize
primer miyokardiyal bir hastaliktir. Medikal tedavinin ilk secenek olarak gosterildigi
semptomatik HOCM hastalarinda bu tedavi yonteminin basarisiz oldugu durumlarda cerrahi
olarak septal miyektomi Onerilir. Septal miyektomi LVOT gradiyenti yiiksek semptomatik
hastalarda altin standart tedavi yontemidir. Septal miyektomi prosediirii ge¢misten bu zamana
tyilestirilmis ve gelistirilmis olup deneyimli cerrahi merkezlerde diisiik mortalite ve morbidite
oranlartyla uygulanmaktadir.

Klasik morrow prosediirii ilk kez 1975 yilinda Andrew Glenn Morrow tarafindan
tanimlanmigtir. Klasik morrow prosediiriinde proksimal interventrikiiler septumdan kiiciik bir
kas rezeksiyonu yapilarak, sol ventrikiil ¢ikis yolu genisletilip mitral kapagin sistolik 6n
hareketi azaltilir ve sol ventrkiil ¢ikis yolu darlig1 hafifletilir.

Modifiye morrow prosediirii; klasik morrow prosediiriine ek olarak insizyon
midventrikiiler bolgeye uzatilarak rezeksiyon genisletilip, apikal bolgedeki interventriiler
septumla birlesmis papiller adele, anormal kas bantlar1 yapisikliklarinin azaltilmasidir. Bu
retrospektif ¢aligmada klasik morrow ve modifiye morrow ameliyati yapilan hipertrofik
obstriiktif kardiyomiyopatili hastalarin erken ve orta donem sonuglarinin karsilastiriimasi

amaglandi.



2.GENEL BILGILER

2.1. HIPERTROFiK KARDiYOMIYOPATI
2.1.1. GENEL BILGILER

Idiyopatik hipertrofik subaortik stenoz, hipertrofik obstruktif kardiyomiyopati veya
muskuler subaortik stenoz olarak da adlandirilan bu patoloji, gliniimiizde hastaligin degisik
tiplerini tek bir baslik altinda toplayabildiginden hipertrofik kardiyomiyopati olarak
adlandirilmaktadir.(1) Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati, mikroskopik incelemede
patolojik olarak “miyokardiyal diizensizlik” ile birlikte, cogunlukla interventrikiiler septumda
miyokardin anormal kalinlagmasi ile sonuglanir. HOCM klinik olarak kalp yetmezligine,
hayati tehdit eden aritmilere, mitral kapak yetersizligine ve ani kalp 6liimiine yol agabilir.
Yapisal olarak en c¢ok septum etkilenmekte olup serbest duvarin daha az etkilendigi
goriilmiistiir.

Sol ventrikiil ¢ikim yolundaki geometrik degisiklikler, septal hipertrofi ve mitral kapagin
sistolik One hareketi hastalarin yaklasik %60’mnda sol ventrikiil ¢ikim yolunda degisik
derecelerde obstruksiyon meydana getirerek gradiyent olusturur ve semptomatik hipertrofik
obstruktif kardiyomiyopati gelisir.(2) Toplum igerisinde goriilme siklig1 % 0.2 civarindadir
ve en sik goriilen genetik gecisli kalp damar hastalifi olarak kabul edilmektedir.(3)
Erkeklerde daha sik goriilmekle birlikte, kadinlarda daha erken yaslarda goriiliip daha agir
seyir gosterir. Otozomal dominant gecisli olup sporadik olarak da rastlanilabilir. Genglerde
genellikle asemptomatik olup, akrabalarinin taranmasi sirasinda rastlanilabilir. Orta ve ileri
yaslarda ise koroner arter hastaligi, aort darligi gibi hastaliklarin arastirilmasi sirasinda
tesadiifen ortaya cikabilir. Ancak belirgin hipertrofinin gelismesi icin belirli bir latent
donemin ge¢cmesi gerekir, bu nedenle ergenlik doneminin sonrasina kadar bu degisim devam
eder. Geng atletlerde hipertrofik kardiyomiyopati ¢ok nadirdir, buna karsin ani kalp
Oliimlerinin goriildiigli bu populasyonda ani dliimlerin en dnemli nedeni (1/3) ise hipertrofik
kardiyomiyopatidir.(4)

Sol ventrikul sistolik fonksiyonu normal veya hiperdinamik, diyastolik fonksiyon ise
bozulmustur. Azalmis sol ventrikul kompliyansi nedeniyle ¢ikim yolu obstruksiyonundan
cok, giris yolunun rolatif obstriiksiyonunun kardiyak disfonksiyona yol agan en 6nemli neden
oldugu bildirilmektedir.(5) Obstruktif olan ve olmayan tipleri vardir; ancak hastalarin %25

kadarinda obstruksiyon belirgin semptomlara yol acar. Ilk bulgu ani 6liim olabilir, ancak



konjestif kalp yetmezligi hicbir zaman ilk semptom olarak goriilmez. Oliim hipertrofik

miyokard dokusunda iskemi ve buna bagli aritmilere bagli olarak gelisebilir.

2.1.2. KARDIYAK MORFOLOJI
Miyokardin Histopatolojisi

Hipertrofik kardiyomiyopatide histolojik o6zellikler Tablo 1’ de verilmistir. Fibrozis ve
miyozitlerdeki hatali organizasyon karakteristik bir bulgu olup tanisal degere sahiptir ve
bulunmamasi halinde tanidan uzaklasilir. Miyokardiyal dokunun farkli bolgelerinde farkli
boyutlarda fibroz doku artis1 ve nedbe olusumu vardir. Hatali organizasyonlu miyozitlerin
elektriksel uyarilar1 bozarak insitabilite olusturmasi aritmojenik ortam yaratir ve sonugta
ventrikiil tagikardisine veya fibrilasyonuna yol acabilir. Yapilan bir biyopsi ¢alismasinda bu
histopatolojik degisikliklerin diyastolik disfonksiyon ile korelasyon igerisinde oldugu ve
hatali dizilmis miyozitlerin ¢ocukluk ve gen¢ yas grubunda anahtar rol oynadigi

gosterilmistir.(6)

Tablo 1. Hipertrofik kardiyomiyopatideki histolojik 6zellikler

1. Miyozitlerde hatali organizasyon ve hiicre sayisinda artis
2. Miyokardiyal doku bozulmasi ve fibrozis
3. interstisyel kollojen kompartmanin artisi

4. intramural kiiciik koroner arterlerde anomaliler

Sol Ventrikiil Hipertrofisi

Hipertrofik kardiyomiyopatideki temel patoloji sol ventrikiil hipertrofisidir. Ancak sol
ventrikiil boslugunun normal veya normalden kii¢clik olmasi nedeniyle, artmis olan sol
ventrikiil kitlesi kendini duvar kalmligindaki belirgin artis olarak gostermektedir.
Miyokardiyal hiicrelerin kalinligi artarken, septumun yaklagik 1/3’linde ve serbest duvarin
1/4’tinde hiicrelerin ve hiicre i¢i miyofibrillerin diziliminde bozulma goriliir. Ventrikiil
hipertrofisi degiskendir. Hipertrofi genelde asimetrik olmakla beraber diffiiz karakter
gostererek tiim septum ve serbest duvari kapsayabilir, ancak %2 olguda simetrik kalinlasma
mevcuttur. Miyokardiyal kalinlik normalin %33-250’sine, ortalama 2 katina kadar artabilir ve
60 mm’ye ulasabilir.(7)

Esas patoloji subvalvuler bélgenin (bazal septumun) dinamik obstruksiyonu

seklindedir. Septumdaki hipertrofinin en genis oldugu yer, diyastolde acik pozisyonda olan
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mitral kapak on yaprak¢igimin serbest ucuna denk gelen bolgedir (bazal 6n septum). Duvar
tutulumu degisik sekillerde goriilebilir. Lokalize tip genellikle septumun anterobazal kisminda
olmaktadir. Interventrikuler septum iist boliimiiniin asimetrik hipertrofisinin (215 mm;
normali £11 mm) tersine, mitral kapak arka yaprak¢iginin gevresindeki sol ventrikul arka
duvan kalinlagsmaz ve bu iki bolge arasinda septal hipertrofi lehine bir oran (en az 1.3-1.5 ile
3 kat1) gelisir. Septal hipertrofi nadiren sol ventrikiil orta kesiminde (kum saati veya iki
bosluklu goriiniim) veya apekse yakin (bosluk daralmasi seklinde) bulunabilir. Mitral kapak
on yaprak¢iginin papiller kasa tutunum yerinin hemen altinda olusan muskuler hipertrofi sol

ventrikiil boslugunun ortasinda darlik olusturur.

Mitral Kapak

Obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatili olgularda mitral kapak ventrikiiler septuma
normalden daha yakindir. Ayrica kapakta primer yap1 anomalisi de tespit edilmistir. Olgularin
cogunda mitral kapagin sekil ve biiylkliigiinde farklilik, elongasyon ve mitral kapak
alanlarinda normalin 2 katina kadar artis mevcuttur. Anormal sistolik harekete bagli olarak
mitral kapak 6n yaprak¢igi normalden biiyiikk ve kalindir. Mitral kapak morfolojisi, mitral
yetmezligini ve sol ventrikiil ¢ikim yolunu etkilese bile septal hipertrofiden bagimsiz bir
degiskendir. Subvalvar yapilardaki degisiklikler o6zellikle papiller adalelerin (6zellikle

anterolateral) yapisma noktalarina odaklanmistir.(8)

Mitral Kapak On Yaprakciginin Sistolik One Dogru Hareketi

Hastaligin ilerleyen donemlerinde mitral kapak mutlaka etkilenir ve mitral kapagin
sistolik anormal 6ne hareketi (abnormal systolic anterior motion =SAM) tabloya eklenir. Bu
hastalarda mitral kapak on yaprak¢igi yaklasik 1 cm daha uzundur ve normalde serbest
kenardan 3 mm igeriden koapte olan 6n yaprakg¢ik bu patolojide yaklagik 7 mm’ lik serbest
kenara sahip oldugundan sistolik anormal 6ne hareketi olusturur.(9) Normalden farkli olarak
mitral kapak arka yaprakgigi erken-sistol sirasinda 6n yaprak¢igin 1/3 dis kismi (orta ve
serbest kenar arasi bolge) ile koapte olur, agikta kalan 6n yaprak¢igin serbest ucu da sol
ventrikiil ¢ikim yoluna dogru ters istikamette hareket ederek buray1 mid-sistol sirasinda septal
hipertrofi ile birlikte daraltir. Mitral kapak 6n yaprak¢iginin septuma temas ettigi bolgede
sekonder kalinlasma meydana gelir. Bu iki mekanizma subaortik obstruksiyonun
fizyopatolojik mekanizmasini olusturmaktadir.(10) Anormal sistolik hareketin siddeti ile

obstruksiyonun siddeti arasinda ise yakin bir iliski mevcuttur.(11) Sistolik anormal hareket
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sistol ortasinda, ventrikiiler ejeksiyon sirasinda olmaktadir. Ventrikiil sistolu devam ettik¢e
subaortik gradiyent ve mitral yetmezligi artmaya baslar.

Septuma nazaran one yer degistirmis olan mitral kapak ile karsisindaki ileri derece
hipertrofik septumun birlikte sol ventrikiil ¢ikim yolunu daraltip anatomisini degistirmesi,
normalden daha g¢abuk ve erken ventrikiil ejeksiyonu sonucunda olusan kuvvetli basing
altindaki dar alandan ge¢mek zorunda kalan kanin emme kuvveti (Venturi etkisi)
olusturmasina neden olur. Venturi etkisi ile erken sistolde mitral kapak 6n yaprakc¢igr aortik
annulusa dogru emilir, ayrica kapak altindaki yiiksek ventrikiil basincinin da etkisi ile sol
ventrikiil ¢ikim yolu daha da tikanir. Olusan darlik dinamik tipte bir darlik olup mekanik
darliklardan (valvuler aort darlig1, diskret membranoz subaortik darlik gibi) farklidir. Istirahat
altinda gradiyent bulunmayan bazi hipertrofik kardiyomiyopati olgularinda fizyolojik ve

farmakolojik provokasyonla gradiyent olusabilmektedir.

Mitral Yetmezlik

Obstruktif hipertrofik kardiyomiyopatide mutlaka mitral yetmezligi mevcuttur.(12)
Anormal septal kalinligin mitral kapak 6n yaprak¢igin pozisyonunu bozmasi, papiller kasin
anormal oryantasyonu ve artmis kontraksiyonu, apeksin bazale dogru kisalmasi ve ventrikiil
ici basincin asir1 artis1 mitral kapak arka yaprakcigin asir1 gerginligine ve her iki yaprak¢igin
serbest uclarinin karsilikli gelemeyisine, dolayisi ile mitral yetmezligine yol agar.

Mitral yetmezliginin derecesini mitral kapak 6n yaprakc¢igin sistoldeki dne hareketinin
derecesi ile arka yaprak¢igin uzunluk ve hareketi belirlemektedir. Sistolik 6ne hareket
olmaksizin goriilen yetmezlik intrensek bir mitral kapak problemini gdosterir. Mitral
yetmezlik, mitral kapagin konjenital anomalileri sonucunda da olusabilir. Reglirjitan jet
akiminin 6ne dogru olmasi genellikle dejeneratif veya miksomatoz hastaliklarda goriiliir.
Olusan mitral yetmezlik ise kordalarin agilarmin degismesine ve asir1 kuvvete karsi
caligmalar1 sonucu riiptiiriine, romatizmal hastaligin patolojiye eklenmesine, sol ventrikiil
giris yolu daralmasi ile birlikte sol atriyum biiylimesine ve mitral aniiler genislemeye neden
olur.

Mitral kapagin anormal sistolik 6ne hareketi, 6n ve arka yaprakc¢iklar arasindaki
temasin sistol ortasinda kaybolmasina, dolayisi ile de sistolun ortas1 ve sonlarina dogru mitral
kapak kacagima neden olmaktadir. Sistolik anormal hareket disindaki mekanizmalar

obstruksiyonun derecesinden bagimsiz olarak mitral yetmezlige yol agabilir.(13)



Hipertrofik obstruktif kardiyomiyopatili hastalarda goriilen mitral kapak patolojileri
cesitli tiplerde goriilebilir (Tablo 2). En sik goriilen intrensek kapak problemi kalsifikasyon

veya kalinlagmaya bagli olarak yaprakg¢ik hareketlerinin kisitlanmasidir.

Tablo 2. Hipertrofik kardiyomiyopatiye eslik eden mitral kapak patolojisi

1. Dejeneratif (yaprakcikta prolapsus, kordal elongasyon veya riiptiir)

2. Miksomatoz

3. Papiller kas anomalileri

4. Restriktif kordal anomaliler (kalsifikasyon, kisalma, korda anomalileri)
5. Restriktif yaprak¢ik anomalileri (kalsifikasyon, kalinlagma, kisitlanma)
6. Uzun yaprakeik (6n yaprak¢igin > 2.5 cm; arka yaprak¢igin < 2 cm)

Sol Atriyum
Ventrikiil kompliyansinin azalmasina, bazen de mitral yetmezligine bagli olarak sol
atriyum dilate ve kalin duvarhidir. Fizyolojik septal hipertrofisi bulunan geng atletlerde sol

atriyumun daima normal olmasi ayirici tanida dnemlidir.

Koroner Arteriyel Sistem ve Miyokardiyal Perfiizyon

Hastalarin %80’ inde intramural koroner arterler de etkilenir, intimal ve/veya medial
kalinlagsma ve liimen daralmasi meydana gelir.(14) Koroner arter ¢aplari normalden genis
olmasina ragmen, olgularin yarisinda interventrikuler septumda ve ilaveten siklikla sol ve sag
ventrikiil serbest duvarindaki intramural koroner arterlerde duvar kalinlasmasi ve liimen
daralmas1 vardir.(15) Ayrica hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin sol anterior desandan
(LAD) arterlerinde anormal akis ve septal hipertrofinin derecesine bagli olarak azalmis
sistolik tepe akim hizlar1 bulunmustur. Septal hipertrofi ciddi boyutlara ulastiginda (>2 cm)
septal perforan dallarin baskiya ugramasina bagl olarak sistolik geriye akim ve buna bagh
olarak da iskemi ortaya g¢ikmaktadir.(16) Sol ventrikul gevsemesinin bozulmasi sonucu
diyastol suresince LAD arterdeki kan akimi yavaglamaktadir.(17) Sol anterior desandan
arterin kas i¢i seyretmesi (muscular bridge) siktir ve hatta sistol boyunca LAD tamamen
okliide olabilmektedir. Hastalarin ancak %35’ inde ise ateroskleroza bagli koroner arter

hastalig1 tabloya eslik edebilir.



Genetik Yapi

Hipertrofik kardiyomiyopatili olgularin ¢ogunda otozomal dominant gegis gdsteren
hastalikli bir bolge vardir. Kardiyak sarkomer kontraktil proteinlerini kodlayan genlerdeki
bozukluk sonucu gelisen ve genetik olarak heterojen bir hastaliktir.(18) Ozellikle b-miyozin
agir zincir,(19) miyozine baglh protein C(20) ve kardiyak troponin T(21) genlerindeki
mutasyonlar sonucu olusmaktadir. Miyozine bagimli protein C mutasyonu sonucu olusan
hipertrofik kardiyomiyopati bulgular1 c¢ok ileri yaslarda ortaya c¢ikabilmektedir.(22)
Sarkomerlerin protein mutasyonlart disinda bazi genetik faktdrlerin veya bilinmeyen bazi
cevresel faktorlerin hipertrofik kardiyomiyopatili olgularin bir¢ogunda etkin oldugu
diistiniilmektedir. Hipertrofik kardiyomiyopatinin prognozu, bulunan mutasyona gore
degismektedir. Hipertrofik kardiyomiyopati mutasyonuna yol agan ¢esitli genetik hastaliklar
Tablo 3’de verilmistir.

Tablo 3. Hipertrofik kardiyomiyopatiye yol acan hastaliklar.

1-Sendromlar 2-Metabolik Hastaliklar

a) Noonan sendromu a) Agil koenzim A dehidrogenaz
yetersizligi

b) Friedreich ataksisi b) Fosforilaz kinaz yetersizligi

¢) Beckwith-Wiedemann sendromu c¢) Debrancer enzim eksikligi

d) Kardiyofasial-kutanoz sendrom d) Karnitin yetersizligi

e) LEOPARD sendromu e) Selenyum yetersizligi

f) Lentijinozis f) Glikojen depo hastaliklar1 (Pompe)
g) Symer’ in gonadal disgenezisi g) Hurler sendromu

h) Hunter sendromu
i) Fabry hastalig
j) Fukosidoz
3-Mitokondriyal Sitopatiler
4-Diabetik Anne Bebegi

2.1.3. PATOFIZYOLOJI

Patofizyolojik degisiklikler 3 baslikta incelenebilir:
Diyastolik kompliyansta azalma
Sistolde sol ventrikiil kontraktilite artis

Sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentinin varlig1 ve miyokardiyal iskemi



Diyastolik Disfonksiyon

Tiim hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda tipik olarak sol ventrikiil katiliginda
artma ve gevsemesinde bozulma, bunlara bagli olarak da atim hacmi ve kalp debisinde azalma
goriiliir. Patolojinin etkiledigi miyokardiyal boliimler hem sol ventrikiil diyastolik ve sistolik
fonksiyonlarin1 bozar, hem de aritmojenik odaklar olusturarak Oliimciil aritmilere yol
acabilirler. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda obstriiksiyon olsun veya olmasin, sol
ventrikiil esnekliginde ve gevsemesinde goriilen bozulma miyokard iskemisi ve diyastolik
disfonksiyonun nedenidir. Sol ventrikiil diyastol sonu basincinda yeterli azalmanin olmamasi
ve izovolemik relaksasyon siiresinin uzamasi atriyal sistoliin kuvvetlenmesine ve sol ventrikiil
gevsemesinde bir gecikmeye, yeterli gevsemenin olmamasi da sol ventrikiiliin hizli dolum
fazinda dolum hizinin ve voliimiiniin azalmasina yol agar. Miyokardiyal gevseme kompleks
enerji gerektiren bir olay oldugundan, miyokardiyal iskemi sol ventrikiiliin gevseme hizini
azaltabilir ve hatta gevsemenin tamamlanmasina engel olabilir.(23) Yapisal anomalilere ek
olarak erken ventrikiiler gevseme bozukluguna yol agan bazi islevsel nedenler de mevcuttur:
1) hiicre-i¢i kalsiyum artisi, kontraktil proteinlerin uzamis aktivasyonu, kalsiyum kanallarinda
ve iskemide artma; 2) ardyiik ve gradiyent gibi yiik bagimli faktorler; 3) eszamanli olmayan
relaksasyon. Diyastolik disfonksiyon ve beraberinde goriilen sol ventrikiil diyastolik dolum
basincindaki artis semptomlarin nedenidir, ¢linkii diyastolik disfonksiyon atim hacminin

azalmasinin esas nedenidir.

Sol Ventrikiil Cikim Yolu Daralmasi

Sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyenti ne kadar fazla olursa sol ventrikiil o kadar zorlanir,
ventrikiil i¢i basing ve oksijen tiikketimi ¢ok artar. Bu gradiyentin seviyesi darligin derecesine
(¢apina, uzunluguna, sol ventrikiiliin tutulumuna) ve mitral kapak 6n yaprak¢iginin sistolik
anormal One hareketine (mitral yaprakciklarin uzunluguna ve mobilitesine, ejeksiyon
velositesine) baglidir. Mitral kapak ©on yaprakciginin sistolik anormal One hareketi bu
gradiyenti Ozellikle mid-sistolde ¢ok artirir, ancak mitral regiirjitasyon hafif veya orta
derecededir. Hipovolemi ile gradiyent artarken voliim replasman ile azalabilir.(24)

Egzersiz durumlarinda sistolik basingta azalma dahi goriilebilir. Hipertrofik
kardiyomiyopati, sol ventrikiil ¢cikiminda dinamik bir engel olusturdugundan ¢esitli etkenlerle

sol ventrikiil ¢ikim yolu darlig1 siddetlenip azaltilabilir (Tablo 4).



Tablo 4. Hipertrofik kardiyomiyopatide gradiyenti etkileyen faktorler

A- Gradiyentin artmasina yol acan nedenler
1. Hipovolemi
2. Hipotansiyon
3. Sol ventrikiil i¢i voliimiin azalmasi (Valsalva
manevrasi, nitrogliserin veya amil nitrit verilmesi)
4. Erken ventrikiiler kontraksiyonlar
5. Beta agonist verilmesi (izoproterenol)
6. Dijitalis
7. Egzersiz (6zellikle sonrasinda)
B- Gradiyentin azalmasina yol acan nedenler
1. Miyokardiyal kontraktilitenin azalmasi(beta bloker kullanimzi)
2. Sol ventrikiil i¢i voliimiin artmasi

3. Arteriyel basincin artmasi

4. Saf alfa agonist verilmesi (fenilefrin)

Miyokardiyal Iskemi

Hipertrofik kardiyomiyopatideki 6nemli patofizyolojik degisikliklerden birisi de
aterosklerotik kalp hastalig1 ile birlikte olmayan miyokardiyal iskemidir.(25) Hastaligin tipik
bir 6zelligi koroner arterlerin normal olmasina ragmen kiintlesmis perfiizyon rezervidir.(26)
Bozulmus sol ventrikiil gevsemesi ve artmis sol ventrikiil kompliyansi koroner iskemiye,
koroner iskemi de sol ventrikiil gevsemesinin ve kompliyansinin daha fazla kétiilesmesine yol
acarak bir kisir dongii olusturmaktadir.(27) Genglerdeki senkop ve kardiyak arrestin aritmiden
daha ¢ok miyokardiyal iskemi sonucu oldugu disiiniilmektedir.(28) Miyokardiyal iskemi

eforda veya efor sonrasi istirahat esnasinda olmaktadir.

2.1.4. KLINIK BULGULAR

Hipertrofik kardiyomiyopatinin semptomatik olmasi hemodinamik durumla ilgilidir.
Baslica semptomlar egzersiz kisitlanmasi, egzersiz dispnesi veya yorgunlugu, daha ciddi
durumlarda ortopne veya paroksismal nokturnal dispnedir. (Tablo 5) Goglis agris1 anjinal
agriya benzer. Ani 6liim bazen ilk belirtidir. Semptomlar genelde 20-40 yas aras1 belirginlesir

ve bu hastalarda yillik 6liim riski halen %1.5-5 arasindadir.(29)



Tablo 5. Hipertrofik kardiyomiyopatide gorulen semptomlar

. Nefes darlig1 ve egzersiz dispnesi

. Carpinti

. Bitkinlik, yorgunluk

. GOgiis agris1 (anjina)

. Senkop

. Sistemik embolizasyon (atriyal fibrillasyona bagli)
. Ani 6liim

. Akciger 6demi
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. Konjestif kalp yetmezligi

(paroksismal nokturnal dispne, ortopne)

Nefes Darhgi
Artmis sol ventrikiil diyastolik basincina bagli gelisen artmis sol atriyal ve pulmoner
basinglar sonucu olusan nefes darlig1 %90 oraninda goriilen ana semptomdur. Ozellikle ritim
problemlerinin ortaya ¢ikmasi durumunda atriyal kontraksiyonlarin sol ventrikiil ejeksiyonuna
katkis1 ortadan kalkabilir ve diisiik kalp debisi nedeni ile nefes darlig1 ve egzersiz intoleransi

gelisir.

Anjina Pektoris
Goglis agrist anjinal agriya benzemekle birlikte ateroskleroz yoktur, ancak arteriyel
anormalliklere baghdir, egzersizden bagimsiz olarak devam edebilir ve sternum arkasinda
hissedilir. Gogiis agrisi yapan nedenler Tablo 6’ da verilmistir. Bozuk diyastolik gevseme
subendokardiyal iskemi nedenidir. Yaslilarda patolojiye %20 oraninda aterosklerotik koroner

arter hastalig1 eslik eder.

Tablo 6. Hipertrofik kardiyomiyopatide miyokardial iskeminin patofizyolojisi

. Artmis miyokard kitlesi

. Artmig duvar stresi ve artmis miyokardiyal oksijen tiikketimi
. Artmus sol ventrikiil diyastol sonu basinci

. Anormal intramural koroner arterler

. Arterlerin sistolik kompresyonu

. Yetersiz kapiller yogunluk

. Bozulmus vazodilatasyon rezervi

. Uzamis izovolemik kontraksiyon siiresi

O 00 3 &N »n B~ W N =

. Ritim problemleri (6zellikle atriyal fibrillasyon)
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Senkop
Hipertrofik kardiyomiyopatide goriilen senkop esas olarak kendi kendine sonlanan
ventrikiil aritmileri, supraventrikiiler tagikardi, ciddi ¢ikim yolu darligi, bradi-aritmi, egzersize
yanit olarak kan basincinda azalma ve refleks senkop gibi mekanizmalarla gelisir.(30)
Ventrikiil boslugu kiigiik olan geng olgularda ventrikiiler tasikardi ataklar1 senkopa yol agar.
Senkop sikligr ile ani 6liim goriilme siklig1 arasinda anlamli bir iliski vardir. Cocuk ve
ergenlik doneminde senkop ve presenkop ani 6liim i¢in risk faktorii iken, erigkinlerde yillarca

klinik bozulma olmaksizin bu semptomla seyredebilir.

Ani Oliim

Ani 6liim her yasta goriilebilmekle birlikte 10 yasindan énce nadirdir.(31) Ugiincii
basamak merkezlerden yapilan bildirimlerde ani 6liim insidansi %6 civarinda veriliyorsa da,
toplum c¢aligmalarinda hastalik daha selim seyirlidir.(32) Cocuklardaki hipertrofik
kardiyomiyopati ergenlik oncesi pek goriilmez, ancak yenidogan ve bebeklerde bildirilen
tiplerin prognozu ¢ok kotiidiir. Ani 6liim 6zellikle ailevi hikayesi olanlarda daha siktir. Aile
anamnezinde erken ani Oliim hikayesi olan aile bireyleri hipertrofik kardiyomiyopati
yoniinden arastirilmali ve belli araliklarla ekokardiyografik olarak takip edilmelidir. Ani 6lim
genellikle asemptomatik hastalarda goriiliir ve hastaligin ilk belirtisidir.(33) Erken 6liimlerde
aritmiden daha ¢ok miyokardiyal iskemi etkendir.(34) Ani 6liim gelisiminde cesitli risk
faktorleri onemli rol oynar.(Tablo 7) Hastalifin seyri araya giren aritmiler (ventrikiiler
tasikardiler, hasta siniis sendromu, atriyoventrikiiler diigiim bozukluklari) veya sol ventrikiil
cikim yolu gradiyentinin artmasi ile kotilesir ve ani Olim gelisir.(35) Hipertrofik
kardiyomiyopatililerde 6liimler 6zellikle 3 sekilde goriilebilir:

1. Hipertrofik kardiyomiyopatili gen¢ atletlerde spor esnasinda ani Oliimler
goriilebilmektedir ve gengler arasinda sportif egzersize bagl goriilen liimlerin
birinci sebebidir.(36)

2. Orta yashlarda ilerleyici seyirli kalp yetmezlige baglh 6liimlerden 6nce hastalar
ilerleyici konjestif semptomlarla karakterizedir. Hipertrofik kardiyomiyopati
dilate kardiyomiyopatiye doniislir ve sol ventrikiil duvar kalinlig1 azalmig olup
sistolik fonksiyonlar bozulurken subaortik gradiyent de azalir. Hastalarin cogunda
geri doniistimsiiz miyokardiyal perfiizyon anomalileri goriiliir.

3. lleri yasta gériilen hipertrofik kardiyomiyopatiler genellikle idiyopatik olup hafif
seyirlidirler.(37) Ani oliim, genellikle atriyal fibrilasyonla birlikte gelisen

senkopa, hipertansiyona ve yasa bagli degisimler sonucu ortaya cikabilir
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Tablo 7. Hipertrofik kardiyomiyopatide ani 6liim riskini artiran faktorler

A .Major Risk Faktorleri

1. Daha 6nceden gegirilmis kardiyak arrest hikayesi

. Kendiliginden gelisen ve uzun siire devam eden ventrikiiler tagikardi

. Bir ¢ok kere tekrarlayan, ancak uzun siirmeyen ventrikiiler tasikardi ataklar1
. Aile anamnezinde ayni1 hastaliga bagl ani 6liim hikayesi bulunmasi

. Tekrarlayan senkop ataklar1 (6zellikle de egzersize bagli)

[©) WY, B NS B\

. Egzersize bagli hipotansiyon

7. 1leri derecede sol ventrikiil hipertrofisi

B.Minor Risk Faktorleri

1. Malign genotip

2. Miyokardiyal iskemi (proksimal LAD’nin intramiyokardiyal seyretmesi=myocardial
bridging)

3. Atriyal fibrilasyon

4. Sol ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyonu

5. Yogun fiziksel ¢aba (yarismaci sporlar vb.)

Atriyal fibrilasyon
Atriyal fibrilasyon, hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda en sik ortaya c¢ikan
aritmidir ve agressif tedavi gerektirir. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin %20-25’inde
paroksismal veya kronik atriyal fibrilasyon gelisir.(38) Septal miyektomi geciren hastalarda,
ozellikle de atriyal fibrilasyon hikayesi bulunanlarda preoperatif erken dénemde %30

oraninda gelisebilir. Ge¢ donemde de gelisebilir, ama ¢cogunlukla gecicidir.

Enfektif Endokardit
Hipertrofik kardiyomiyopatide enfektif endokardit gelisme riski disiiktiir ve %1’in
altindadir. Sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentinin yiiksek oldugu hastalar ve atriyal dilatasyon

gelismis (>50 mm) hastalarda enfektif endokardit riski ytikselir.

Kalp Yetmezligi
Son donem kalp yetmezligi gelisimi hipertrofik kardiyomiyopatide nadir olup,
teshisinde klinik siiphe esastir. Cok merkezli ve 1200’den fazla hastanin incelendigi bir
calismada son donem kalp yetmezligi olan hastalarin oran1 %3.5 olarak verilmis, hastalarda

hiperdinamik durumdan sistolik disfonksiyon gelismesine kadar uzunca bir siire gegtigi

12



(ortalama 14 yil) bildirilmistir.(39) Klinik seyir degisken olmakla beraber yillik 6liim orani
%10’un biraz iizerindedir. Genellikle ilerleyicidir ve atriyal fibrilasyona girenlerde fatal
olabilmektedir. Uzun siire sol ventrikiil ¢ikim yolu darliginin devam etmesi sol ventrikiil
basinglarinin artmasina, miyokard iskemisine ve miyozitlerin yer yer 6liip yerlerinin skar
dokusu ile kaplanmasina neden olur. Sonucta sol ventrikiil katilasir ve kompliyans1 azalir,

aritmi gelisimine duyarl hale gelir.

2.1.5. FIZIK MUAYENE

Fizik muayenede en Onemli tan1 yontemi kardiyak palpasyon ve oskultasyondur.
Palpasyonda ele gelen apikal vuru ciddi sol ventrikiil cikim yolu gradiyenti bulunan
olgularda siddetli olup, daha laterale dogru kaymistir. Gradiyent siddetinden bagimsiz
sistolik tril genellikle apekste hissedilir. Oskultasyon bulgulari da tipiktir. Sol ventrikiil ¢ikim
yolundaki daralmadan gegen kan akimina bagli mezokardiyak odakta duyulan midsistolik,
sert karakterli, yliksek frekansli ufurumun siddeti 3/6 veya daha fazla ise sol ventrikiil ¢ikim
yolu gradiyentinin 50 mmHg " y1 astig1 kabul edilir. Kalsifik aort darliginda duyulan sistolik
ifiirimden farki, aort darlig iiflirimi gibi boyuna yayilmamasidir. Siklikla birinci sesten
sonra baslayip apeks ve aksillada duyulan diisiik frekansli holosistolik karakterdeki tifiirim
ise mitral yetmezligine baglidir. Eger mitral yetmezIligi fazla ise transmitral yiiksek akima
bagl diyastolik rulman da duyulabilir.

Hipertrofik kardiyomiyopatide karotis nabzi tipik olup si¢rayici karakterdedir. Birden
yiikselir ve gradiyentin tesekkiilii ile birden diiser. Bu aort darliklarindan ayiric1 tanida
onemlidir. Aort ve subaortik bolgenin sabit darliklarinda zayif ve diigsiik amplitiidlii nabiz

(pulsus parvus et tardus) hissedilir.(40)

2.1.6. TANI
Elektrokardiyografi

Elektrokardiyografi hemen daima anormal bulgular igerir: sol ventrikiil hipertrofisi ve
yiiklenme bulgulari, sol atriyal genisleme, ST ve T dalgas1 negatifligi (v 4-6’da biiyiik negatif
T dalgasi izole apikal hipertrofi i¢in tipiktir), %20-40 olguda anormal derin Q dalgalari
goriiliir. Anormal Q dalgasinin nedeni miyopatik hiicrelerdeki depolarizasyon, fibrozis ve
nedbe dokusudur.

Sol veya sag dal bloklari, 6zellikle de sol 6n hemiblok goriilebilir. Yeni yapilan bir
elektrokardiyografi ile karsilagtirmali kontrast manyetik resonans goriintiileme ¢alismasinda

ventrikiiler aritmilerin varhigimin septal kalinlik veya beta bloker kullanimindan bagimsiz
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oldugu, buna karsin gelismis skar dokusunun biiyiikliigii ile orantili oldugu gosterilmistir.(41)

Elektrofizyolojik calismalar ani 6liim riski nedeniyle tartismalidir.

Telegrafi
Sol ventrikiil genislemesi en sik goriilen goriintiidiir. Asendan aortada poststenotik

genisleme ve hastaligin ilerleyen donemlerinde akciger konjesyonu goriilebilir.

Ekokardiyografi

Tani, takip ve taramada en degerli inceleme yontemidir. Normalde 11 mm olan septum
kalimliginin 15 mm’nin istiinde olmas1 halinde septal hipertrofiden s6z edilir. Tanida sol
ventrikiil hipertrofisinin gosterilmesi Onemlidir. Septal hipertrofi varligi ve hipertrofik
septumun farkli doku goriintiisii (buzlu cam manzarasi), septum esnekliginde azalma,
ozellikle de arka duvarda kompansasyon amaci ile asir1 artmis kontraksiyon, septum/arka
duvar oranmnin > 1.3:1 olmas1 tanida referans olarak alinmaktadir.(42) Izovoliimetrik
gevseme zamaninin uzamasi ve diyastolik dolus bozuklugunun gdosterilmesi Onemlidir.
Istirahat veya provakasyonla sol ventrikiil ¢ikim yolu darliginin gelismesi tamda degerlidir.
Tanida faydali olabilen diger bulgular sunlardir: mitral kapagin sistolik One hareketi
(obstriiksiyon olmayan durumlarda hafiftir veya goriilmez), mitral kapak koaptasyon alaninin
beklenenden daha 6nde yer almasi (normalde sistolde sol ventrikiil ¢ikim yolunu gosteren 6n
ve arka mitral kapak yaprakc¢iklarinin birlesme noktasindan septuma olan uzakligin 2 cm’ye
diismesi), papiller adalelerin insersiyon anomalisi ve diyastolik disfonksiyon. Mitral kapak 6n
yaprak¢igmin sistol sirasinda one, yani septuma dogru hareketinin miktar1 ¢ikim yolu
gradiyenti hakkinda bilgi verebilir. (Mitral kapagin sistoldeki 6ne hareketi asimetrik septal
hipertrofi olmaksizin da olabilir, burada mitral annulus ile ventrikiil arka duvarinin 6ne dogru
asir1 hareketi sorumludur: psddo-SAM olarak isimlendirilir.) Aortik kapagin midsistolik
kapanmas1 SAM’a nazaran gradiyenti daha i1yi gosterir. Midsistolde subaortik gradiyentin
artmas1 ile kapaktan gecen kan akimi azalir ve nonkoroner yaprakcik erken kapanir. Renkli
Doppler ekokardiyografi ile sol ventrikiil ¢ikim yolunda mozaiklesme ve gradiyent tespit
edilir.

Ekokardiyografik incelemede sol ventrikiil hipertrofisinin kisa eksen kesitlerindeki
dagilim ve derecesine bagl olarak mayo klinik tarafindan yapilmis bir siniflama mevcuttur.
Bu smiflamaya gore hipertrofik kardiyomiyopati 5 tipe ayrilir (Tablo 8). En sik goriilen tip 2
(%67) ve en nadir goriilen tip 3’tiir (%4) ve bunlar arasinda bir transformasyon olduguna dair

bir delil bulunmamaktadir.(43)
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Tablo 8. Hipertrofik kardiyomiyopatide etkilenen sol ventrikiil bolgesine gore tiplendirme
( Mayo klinik)

Tip 1. Septumu etkileyen hipertrofi

Tip 2. Septum ile beraber 6n ve yan duvari etkileyen hipertrofi
Tip 3. Arka duvari etkileyen hipertrofi

Tip 4. Apeks ile septumu etkileyen hipertrofi

Tip 5. Tiim sol ventrikiil ve septumun konsantrik hipertrofisi

Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyografi

Tani1 igin gerekli olmamakla beraber, 40 yas lizerinde koroner arter hastaligi tanisi
veya girisimsel tedavi planlanan hastalara yapilmalidir. Kateterizasyon her iki ventrikiile
yonelik olmalidir. Siddetli sol ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyonu cerrahi olarak tedavi
edilecekse ventrikiil voliimlerini, ¢ikim yolu gradiyentini ve bunu etkileyen manevralara
cevabini, mitral yetmezligin derecesini ve koroner arterlerin durumunu belirlemek
gerekebilir. Sistol sonunda yarik gibi “slit-like’” ventrikiil kavitesi tipik olup, gradiyent
ventrikiiliin apeksinde degil, orta kismindadir. Tanisal kateterizasyon bulgularindan biri de
Brockenbrough-Braunwald-Morrow isaretidir ve prematiire bir ventrikiil kontraksiyonu
sonrast nabiz basincindaki daralma ile karakterizedir.(44) Bazi1 aort darligi tiplerinde de

goriilmekle beraber, bu igaret dinamik ¢ikim yolu tikanikligi i¢in tipiktir.(45)

Tani Kriterleri

Son yillarda major ve mindr kriterler ile tan1 yaklasimlari kullanilmaya
baslanmistir(46) Tani icin 1 major veya 2 mindr ekokardiyografik kriter, ya da 1 mindr
ekokardiyografik kriter + 2 minor elektrokardiyografik kriter yeterli sayilmaktadir (Tablo 9).
Nedeni aciklanamayan sol ventrikiil hipertrofisi (erigkinlerde >15 mm) hipertrofik
kardiyomiyopati tanisi i¢in yeterlidir. Hipertrofik kardiyomiyopatili olgular daha siddetli
hipertrofi gosterirler ve septum 20 mm’den daha kalindir. Hipertrofik kardiyomiyopatide
asimetrik hipertrofi sik iken, hipertansiyonlularda konsantrik hipertrofiye daha sik
rastlanmaktadir. Atletlerdeki hipertrofi ise nadiren 13 mm’yi gecer, ventrikiil kavitesi de

biiytiktiir.
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Tablo 9. Hipertrofik kardiyomiyopatide tani kriterleri

A) Major Kriterler

a) Ekokardiyografi

1. Sol ventrikiil duvar kalinlig

- Anterior septum veya posterior duvar > 13 mm

- Posterior septum veya serbest duvar > 15 mm

2. Siddetli sistolik anterior hareket

b) Elektrokardiyografi

1. Sol ventrikiil hipertrofisi ve repolarizasyon degisiklikleri

2. DI’de T dalgasi inversiyonu ve aVL’de QRS-T aksinda > 3 mm diskordans (veya V3-
6’da > 3 mm veya DII, DIII, aVF’de > 5 mm)

3. Sol anterior hemiblok yoklugunda anormal Q dalgas1 (> 40 msn veya > %25 R dalgas1)
- DII, DIII, aVF, V1-4’den en az ikisinde veya DI, aVL, V5, V6

B) Minor Kriterler

a) Sol ventrikiil duvar kalinlig

1. Anterior septum veya posterior duvar 12 mm

2. Posterior septum veya serbest duvar 14 mm

b) Orta siddette sistolik anormal hareket (septal kontak yok)

¢) Artmis mitral yaprak dokusu

d) Sol derivasyonlarda komplet dal blogu, interventrikiiler ileti defekti

e) Sol ventrikiiler derivasyonlarda minor repolarizasyon degisiklikleri

f) V2°’de derin S dalgasi (> 25 mm)

g) Ac¢iklanamayan senkop, gogiis agrisi veya nefes darlig

Ayiricr Tam

Hipertansif kalp hastahigi: Belirgin sol ventrikiil hipertrofisi vardir. Ancak hipertrofik
kardiyomiyopatide hipertansiyon dykiisii yoktur.

Aort darhgi: Sistolik ejeksiyon iifiirimii nedeni ile sik karigir. Cesitli manevralarla
ifliriimiin farkli davranisi ile ayrilir. Aort darliginda ge¢ ve yavas yiikselen karotis nabzi
varken, hipertrofik kardiyomiyopatide karotis nabizlar1 gii¢liidiir. Floroskopik incelemede
aort kapaginda kalsifikasyon yoktur. Ekokardiyografide hipertrofik kardiyomiyopatide
uygunsuz septal kalinlagma mevcut olup, yaprakeiklarda kalinlagsma yoktur. Aort yetmezligi

ifliriimii yoktur.
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Pulmoner darhk: Ayrica sag ventrikiil ¢cikim yolu darlig1 olan hipertrofik kardiyomiyopati,
pulmoner darlig: taklit edebilir.

Mitral yetmezligi: Sistolik ifiiriim  sebebiyle karisabilir, ancak hipertrofik
kardiyomiyopatide manevralarla {ifiirtim karekteri degisir. Hipertrofik kardiyomiyopatililerin
cogunda mitral yetmezligi de mevcuttur.

Ventrikiiler septal defekt: Kaba ve uzun siireli iifiiriimii olan olgularda, anjina ve senkop

Oykiisii de varsa hipertrofik kardiyomiyopatiden siiphelenilmelidir.

2.1.7. TEDAVI

Tedavi secenekleri hastanin semptomlarina ve sol ventrikiil ¢ikim yolu darliginin
derecesine gore degisebilir. (Tablo 10) Hipertrofik kardiyomiyopati tanis1 konmus hastalarin
tedavisini diizenlemek i¢in yapilmasi gerekenler bir algoritma halinde Tablo 11°de
gosterilmistir. Hipertrofik kardiyomiyopatide tedavinin amaci semptomlarin azaltilmasi ve

ani 6lumiin 6nlenmesidir.

Tablo 10. Hipertrofik kardiyomiyopatide tedavi yontemleri

1. Medikal tedavi (beta blokerler, Ca-antagonistleri, antiaritmikler, vb)
2. Perkiitan transluminal septal miyokardiyal ablasyon

3. Kalp pili ile iki ventrikiil uyarimi

4. Cerrahi tedavi

a) Morrow operasyonu

b) Modifiye Konno operasyonu

c) Mitral kapak replasmani

d) Kalp transplantasyonu
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Hipertrofik Kardiyomiyopatili Hastalar

Genetik olarak etkilenenler ~ Ani 6liim riski diisiik olanlar  ilerleyici Kalp Yetmezlidi Atriyal Fibrilasyon Ani 6lim riski
(Semptomatik) Asemptomatik yiiksek olanlar
<> <>
Uzun donem takip Tags1z takip Tlagl1 takip Agresif Tedavi Koruyucu
Ca++ kanal blokerleri Kardiyoversiyon; antiaritmik, —amagh
Beta blokerler antikoagiilan ICD takilmasi
Disopiramid

}

Non-obstriiktif (istirahatte ve provakasyonla) Obstriiktif (istirahatte ve provakasyonla)
Medikal Tedavi l/ \L
\l/ Cerrahi (septal miyektomi) Alternatif Tedaviler

Kalp Nakli

Alkol septal ablasyon DDD pili

Tablo 11. Hipertrofik kardiyomiyopati tanis1 konmus hastalarda izlenecek tedavi algoritmasi

Farmakolojik Tedavi

Medikal tedavide esas amag fiziksel aktiviteyi kisitlamak, damar i¢i voliim azalmasini
onlemek, semptomlari kontrol altina almak, ani 6liime yol agan iskemi ve aritmileri 6nlemek,
aile ve akrabalar1 tarayarak muhtemel riskli kisileri bulmak olarak 6zetlenebilir. Medikal
tedavi diizenlenirken dogru tedavi ve dogru dozun ayarlanmasi zor olabilir. Oncelikle
yapilmasi gereken tikaniklig arttirabilecek tiim ilaglarin kesilmesidir.(46)

Beta blokorler medikal tedavide ilk secenek olarak kullanilirlar ve kalbin sempatik
uyarimin1 baskilayarak sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentini azaltirlar. Kalp hizinin ve
ventrikiiler aritmilerin kontroliinii saglayarak, ventrikiil kontraktilitesini ve duvar gerilimini

azaltarak, diyastolik dolus siiresini uzatarak miyokardiyal oksijen tiiketimini disiiriir ve
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anjina, nefes darlifi, egzersiz intoleransi veya konjestif kalp yetmezligi bulgularin1 ortadan
kaldirirlar. Tyi yanit alinmak istenen durumlarda, Doppler ile dl¢iilen sol ventrikiil ¢ikim yolu
gradiyentinin 30 mmHg’nin altina diismesi ve kalp hizinin 55-60/dakika arasina inmesi
hedeflenir. Anjina, diger semptomlara gore beta blokorlere daha iyi cevap verir. Beta
blokdrler ile ciddi semptomatik olgularin 2/3’linde diizelme olur. Ancak herhangi bir nedenle
ilacin kesilmesi gerekirse adrenerjik hipersensitiviteye bagli ribaund gelismemesi i¢in beta
blokdr tedavi yavas yavas kesilmelidir. Gradiyentin yiiksek oldugu olgularda beta blokor
etkinligi disiiktiir. Yiiksek dozda kullanimi ise halsizlik ve presenkop ataklarina sebep
olabilir.

Kalsiyum antagonistleri, tedavide ikinci segenek olan ilaglardir ve beta blokor
tedavinin yetersiz kaldigi baz1 durumlarda etkin olabilmektedirler. Ozellikle sol ventrikiil
¢ikim yolu gradiyentinin 30 mmHg’ nin altina diisiiriilemedigi durumlarinda tercih edilecek
ikinci sira ilaglardir. Kalsiyum kanal blokdrleri yavas kalsiyum kanallarini inhibe ederek
kalsiyumun hiicre igerisine girisini engeller, hiperkontraktibilite ve diyastolik dolum
bozuklugunu diizeltir, sol ventrikiil relaksasyonunu ve dolumunu olumlu yonde etkilerler.
Kalsiyum kanal blokérleri bazi olgularda gradiyenti ciddi 6lgiide arttirmaktadir. Istirahatte
ciddi gradiyenti olan olgularda ve yiiksek sol atriyal basinci olanlarda kalsiyum kanal
blokdrlerinin  kullanimi1 sakincali olup ug¢ olgularda kullanimi uygundur. Bu olgularda
vazodilatasyon gradiyenti arttirirken, negatif inotropik etki sistolik fonksiyonlar1 bozar. Ileti
sistemindeki bozukluk da tabloyu agirlastirir. Istirahatte gradiyent bulunan yiiksek ventrikiil
dolum basincina sahip olgularin %10’unda sol kalp yetmezligi, kardiyojenik sok ve hatta
Olim gelisebilmektedir. Verapamil ile olgularin yarisindan ¢ogunda diizelme saglanmakta
olup, nifedipin ve diltiazeme gore daha etkili bir farmakolojik ajandir. Pulmoner konjesyonu
veya ritim bozuklugu olanlarda beta blokér ve kalsiyum kanal blokorleri birlikte
kullanilicaksa oldukc¢a dikkatli olunmalidir. Ancak bu iki ilacin beraber verilmesinin
tistiinlligii tespit edilememistir.

Disopiramid, negatif inotropik ve periferik vazokonstriiktor etki ile mitral gradiyenti
ve yetmezligi azaltir. Ejeksiyon zamani ve kardiyak debi artar. Semptomatik diizelme olur.
Kalsiyum kinetigini degistirerek sol ventrikiil sistolik fonksiyonunu deprese eder, periferik
vazokonstriiksiyon yapar.(47) Etkinin zamanla azalmasi nedeniyle tek basina kullanilmaz,
beta blokér tedavisinin yetersiz kaldigi durumlarda takviye amagh kullanilabilir.
Antikolinerjik yan etkileri i¢in piridostigmin ile beraber verilebilir.

Amiodaron, atriyal fibrilasyon ataklarindan koruyacak en etkili ajandir. Beta blokor ve

kalsiyum kanal blokdrleri genellikle kronik atriyal fibrilasyon varhiginda kalp hizinin
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kontroliinde etkilidir. Eriskin hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin ¢ogunda goriilebilecek
atriyal fibrilasyon, tromboemboli ve kalp yetmezligi ile 6liim riskini artirmaktadir.(48) Bazi
olgularda atriyoventrikiiler diigiimiin ablasyonu ve kalp pili implantasyonu gerekebilir.

Inotropik ilaglar (digoksin ve beta-agonistler), &n yiik azaltici ilaglar ve diiiretikler
kontrendike olup, sadece hastaligin son devresindeki konjestif kalp yetmezliginde (incelmis
sol ventrikiil duvari, dilate sol ventrikiil kavitesi, sistolik disfonksiyon, pulmoner 6dem)
kullanilabilir.

Medikal tedavi, semptomlar1 baskilamasma karsin  hastalifin  gidisatin
degistirememektedir ve cerrahi tedaviye gore daha koti sonuglara sahip oldugu
bilinmektedir.(49) Farmakolojik tedavinin yetersiz kaldigi olgulardan ¢ikim yolu darligi
olmayanlarda tedavi smirli olup, siddetli kalp yetmezligi olanlarda tedavi kalp yetmezligi
tedavisi (dijital, diiiretik, ACE inhibisyonu) olmalidir. Sonugta bu hastalar kalp
transplantasyonu aday1 olurlar.

Asemptomatik ve hafif semptomlu hastalarda tedavinin faydali oldugunu gosteren
kontrollii bir calisma yoktur.(50) Risk faktorlerini icermeyen asemptomatik veya semptomatik
eriskin olgular ani 6liim i¢in diisiik riske sahiptirler ve olgularin ¢ogunu olusturmakta olup
tedaviye ihtiyag duymazlar.(51) Verapamil ve beta blokor ilaglarin da ani 6liimden
koruduguna dair yayinlar olmamasi nedeniyle asemptomatik olgularda hastaligin ilerlemesini
onlemek i¢in ilag vermenin geregi yoktur.

Tasikardiye bagli ani 6liimlerden korunmanin yolu yiiksek risk grubundaki hastalarda
amiadoron ile tedavinin ilk segenek olarak uygulanmasina baghdir.(52) Hipertrofik
kardiyomiyopati tedavisinde 100- 300 mg/giin diisiik doz amiadoron tedavisi baslanir, yiiksek
doz amiadoron kullanimi yiiksek mortalite ile birliktedir. Implantable kardiyoverter-
defibrilator uygulamasi, hipertrofik kardiyomiyopatideki etkinligi tam bilinmemekle birlikte,
yasami tehdit eden tasikardilerin ve gelismis modelleri pacemaker gibi ¢alisarak bradikardi
kokenli aritmilerin 6nlenmesinde etkindir.(53) Ciddi semptomlar1 olan, ancak sol ventrikiil
cikim yolu daralmasi bulunmayan olgularda semptomlarin giderilmesi icin tek ¢oziim
farmakolojik tedavi ile ventrikiil diyastolik dolumun diizeltilip miyokardiyal iskeminin

azaltilmasidir.

Perkiitan Transluminal Septal Miyokardiyal Ablasyon
Birinci septal koroner arterin perkiitan transluminal ablasyonu erken dénem sonuglari
ile de yiiz giildiirticii olan bir tedavi seklidir.(54,55) Uygulamada en sik kullanilan kimyasal
madde alkoldiir.(56) Amag birinci septal dali tikayarak septal enfarktiis olusturmaktir. Septal
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enfarktiis sonrasi septal hipertrofi yerini atrofiye birakir ve sol ventrikiil ¢ikim yolundaki
daralma ortadan kalkarak yeterli diizeyde genisleme saglanir. Sol ventrikiil ¢ikim yolunun
morfolojik, geometrik ve fonksiyonel olarak yeniden sekillenmesi sayesinde istirahat ve
egzersiz sirasinda gradiyentte belirgin azalma meydana gelir. Septal ablasyon, kalp pili
uygulamasi1 gibi primer tedavi yontemi olmayip ¢esitli komplikasyonlar1 vardir. Bu
komplikasyonlar arasinda ventrikiiler fibrilasyon (%2.2), LAD disseksiyonu (%1.8), komplet
kalp blogu ve kalic1 kalp pili ihtiyact (%10.5) ile perikardiyal effiizyon (%0.6) sayilabilir.
Ayrica hastalarin %6.6’sinda yeni bir ablasyon ve %1.9’unda cerrahi miyektomi ihtiyaci
oldugunu bildiren metaanalizler de mevcuttur.(57) Papiller adale riiptiiriine bagli akut mitral
yetmezligi diger Onemli bir komplikasyondur. Teknigin uygulamasinda olusan bir
komplikasyon da alkoliin LAD artere kacirilmasidir ve uygulama esnasinda septal arterin
balon ile tikanmasi sonucu gelisir. Kontrol amaciyla islem esnasinda LAD arter anjiyografisi
de yapilmali ve islem sirasinda okliide edilmelidir. Ablasyon ve cerrahi miyektomiyi
karsilastiran 150 vakalik bir seride islem sonrasi klinik diizelme her iki grupta benzer olmakla
beraber, miyektomi sonrasinda istirahat ve provokasyonla dlgiilen ¢ikim yolu gradiyentleri,
mitral sistolik ©6ne hareket ve fonksiyonel kapasite cerrahi grupta daha disiik

bulunmustur.(58)

iki Odaciktan Yapilan Pil Uyarim ile Subaortik Gradiyentin Giderilmesi

Cift kalp boslugu kalic1 pil uygulamasi (dual chember pacing) ilag tedavisine refrakter
konjestif kalp yetmezligi bulgulart bulunan eriskin hastalarda secilebilecek alternatif bir
tedavi  seklidir.(59) Giliniimiizde medikal tedaviye yamit vermeyen hipertrofik
kardiyomiyopatili olgularda veya operasyonun riskli oldugu durumlarda “pacing” uygulamast
faydali olabilmektedir. Etkinligi cerrahi kadar degildir, ancak atriyal aritmi varsa daha
fazladir. Ayrica septal kontraksiyonun formunu degistirerek obstriiksiyonu azaltir. Hipertrofik
kardiyomiyopatili olgularda iki odaciktan uyar1 verilmesi ile subaortik gradiyent
azalmaktadir. Bu nedenle cerrahi deneyimi fazla olmayan kliniklerde ve bazi yash hastalarda
tercih edilmektedir.

Pil ile septal miyektomi ameliyatlarinin karsilastirildigi bir ¢alismada, miyektomi
sonrast olgularin %90’inda semptomatik diizelme olurken, pil grubunda bu oran %47
olmustur. Egzersiz siiresi ve maksimal oksijen tiiketiminde miyektomi grubunda anlaml
diizelme goriiliirken, pil ile diizelme daha az olmustur. Pil islemine bagli olarak enfeksiyon,

elektrod deplasmani, 6liim gibi riskler oldugu da unutulmamalidir.(60)
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Cerrahi Tedavi

Hipertrofik kardiyomiyopatide cerrahi tedavi ilk kez 1957 yilinda septumdaki
hipertrofik miiskiiler kabarttya miyektomi yapilmasi seklinde uygulandi, daha sonralar
miyotomi ve miyektomi cerrahi tedavide yaygmlasti. Ik yillarda sol ventrikiilden direkt
gozlem ile cerrahi tedavi uygulanmaktaydi.(61) Dobell ve Scott tarafindan sol atriyal
yaklagimla mitral kapak 6n yaprak¢igin divizyonu, Lillehei tarafindan ise mitral kapak 6n
yaprak¢igin ringinden ayrilmasi ile septuma yaklasildi. Toronto grubunca uzun siire
uygulanan aortik yaklasimla miyotomi teknigi modifiye edilerek giliniimiizde de siklikla
kullanilan “Morrow prosediirii’’ gelistirildi.(62) Cooley ve arkadaslari(63) ise miyektominin
yetersiz kalacagi olgularda mitral kapak replasmanini giindeme getirdiler.

Operasyon sonrast hastalarda ¢ikim yolu gradiyenti azalir veya kalmaz, mitral
yetmezligi ise diizelir. Miyektomi sonrasi sol ventrikiil diyastolik dolum fonksiyonlar1 da
diizelmektedir. Subaortik darlik ve mitral yetmezliginin fizik muayene bulgular1 ortadan
kalkar. Senkop hemen hi¢ goriilmezken, bazi hastalarda hafif de olsa egzersiz dispnesi
goriilebilir. Yetersiz cerrahi yapilmis olsa dahi hastalarin farmakolojik tedaviden goérecegi
fayda arttirilmis olur. Atriyal fibrilasyonlu olgularda subaortik darlik ve mitral yetmezliginin
ortadan kaldirilmasi ile bu hastalarda atriyal ritim diizelmis olur ve atriyal fibrilasyona da

tolerans artar.

Cerrahi Girisim Endikasyonlari

Farmakolojik ajanlarla medikal tedavinin faydali olamadigi durumlarda miyektomi ve
mitral kapak replasmanmi gibi cerrahi girisimler uygulanmaktadir. Cerrahi girisim
endikasyonlar1 Tablo 12’da verilmistir. Farmakolojik tedaviye yanit alinamayan ileri derecede
¢ikim yolu darligt (>50 mmHg) ve ciddi semptomlari olan olgular cerrahi tedaviye
adaydir.(64) Cikim yolunda 100 mmHg’den daha fazla gradiyent olan olgularda ise cerrahi
tedavi kesin gereklidir. Provakasyonla 50 mmHg’ nin iistiine ¢ikan gradiyentlerde ise cerrahi
tartismalidir. Ayrica subaortik diskret membran varliginda mevcut olan septal hipertrofi icin
de cerrahi rezeksiyon, ameliyat sonrasi rezidiiel gradiyent kalmamasi ve semptomlarin

ortadan kalkmasi i¢in gerekli bir islemdir.(65)
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Tablo 12. Hipertrofik kardiyomiyopatide cerrahi endikasyonlar

1. Sol ventrikiil-aort gradiyenti

a) Istirahatteki bazal gradiyent >50 mmHg

b) Egzersiz gradiyentinin ¢esitli nedenlerle >100 mmHg
2. Fonksiyonel kapasite >NYHA class III
3. Tedaviye direncli konjestif kalp yetmezligi

4. Ciddi mitral yetmezligi

Septal Miyotomi ve Miyektomi

Morrow ve arkadaslar1 tarafindan tanimlanarak modifiye edilen ve giiniimiizde de
Morrow prosediirii olarak isimlendirilen subaortik septal miyektomi baslica cerrahi girisim
yontemidir.(62) Cerrahi teknigin esas1 septal miyektomidir, ancak papiller kaslarin
mobilizasyonu ve kismi rezeksizyonu ile mitral kapak on yaprakc¢igin plikasyonu diger
asamalar1 olusturmaktadir. Ameliyatin esas amaci sol ventrikiil icinde ve ¢ikim yolunda
sistolde yeterli kan akimini saglayacak acikligin olusturulmasidir. Hipertrofik miyektomide
tercih edilen yaklagim transaortik yaklasimdir.

Hasta ameliyata rutin acik kalp ameliyati gibi hazirlanir. Ameliyat masasina supin
pozisyonda yatirilan hastaya gerekli invaziv damar yollar1 ve arteriyel basing takip kateteri
yerlestirilir. Endotrakeal entiibasyon sonrasi santral vendz yol girilir. Yaklasim medyan
sternotomi iledir, ancak cilt ve sternum kesilerinde minimal girisim teknikleri kisith da olsa
uygulanabilir. Kanama kontrolii sonras1 perikard standart sekilde agilir. Tiim intraperikardiyal
olusumlar dikkatlice incelenir ve muhtemel dogumsal kalp anomalileri arastirilir. Asendan
aortanin olabildigince distal kesiminden arteriyel kaniilasyon uygulanir. Vendz kaniilasyon
tek veya c¢ift vendz kaniil ile yapilabilir. Sag siiperior pulmoner ven yoluyla dekompresyon
saglamak i¢in sol atriyum ve/veya sol ventrikiil icerisine vent yerlestirilir. Miyokardiyal
koruma antegrad veya retrograd yollarla saglanabilir.(66) Orta derecede hipotermi (30-32°C)
ile kardiyopulmoner bypass altinda cerrahi girisim uygulanir. Aorta ve sol ventrikiil igi
basinglari dl¢iiliir. Eger sol ventrikiil ¢ikim yolu gradiyenti 30 mmHg altinda ise isoproterenol
verilerek veya prematiire ventrikiil kontraksiyonlar1 olusturularak maksimal gradiyent
hesaplanir.(67)

Sag koroner ostiyumun yaklagik olarak 1.5 cm iizerinden transvers aortotomi yapilir
ve oOncelikle aort kapak eslik eden bir anomali ydniinden incelenir. Ozellikle aort kapak
yetmezligi 6n tanis1 bulunan hastalarda kapak koaptasyonu iyice degerlendirilmelidir. Ciinkii

miyektomi sonrast hemodinamik diizelmeye bagli aort kok fonksiyonlar1 da toparlanarak aort
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yetmezliginin kaybolmasina neden olur. Ek bir patolojiye rastlanilmamasi halinde cerrahi
isleme baslamak icin aort yaprakciklari ince aortik ekartorlerle ekarte edilerek subaortik bolge
incelenir. Ozellikle sag ve non-koroner yaprakgiklarin ekartasyonu sirasinda yaprakgeiklarin
zedelenmemesine dikkat edilmelidir. Bu yaprakg¢iklarin ince hassas pensetlerle tutulmasi bile
zedelenmeye yol acabileceginden bu yonde bir girisimden sakinilmalidir. Giinlimiizde
otomatik aort kapak ekartorleri kullanilarak hem aort duvari, hem de aort yaprakeiklar
zedelenmesi Onlenebilir. Hipertrofik septumun subvalvuler c¢ikintisi, aortik kapagin sag
koroner yaprak¢igi retrakte edildiginde ortaya ¢ikar.

Hipertrofik septumun sol ve sag koroner yaprak¢iklar arasindaki kommissiir
hizasindan sag koroner yaprak¢igin ortasina kadar olan miyokard kismi eksizyon i¢in giivenli
boliimdiir. Septal eksizyon diislinlilen bolge ventrikiiler septumun membrandz kisminin
onilinde iyi lokalize edilmeli ve His demetinin izledigi yonde kesiye dikkat edilmelidir.
Septumda baslangi¢ insizyonu igin refarans nokta, sag koroner ostiumun isdiiziimiinde sag
koroner yaprak¢igin tutundugu annulusun 2-3 mm altinda yer alir. Buradan baslatilan
insizyon sol ventrikiil apeksine kadar uzatilir ve en az 4-5 cm uzunlugunda olmasi tercih
edilir. Ancak cerrah gorebildigi yere kadar bu kesiyi devam ettirmeli, sol ventrikiil icerisinde
korlemesine hareketlerden kaginmalidir. ikinci insizyon, sol ve sag koroner yaprakgiklar
arasindaki kommisiir hizasinda subannuler bolgeden birinci kesiye paralel olacak sekilde
yapilir. Uglincii insizyon ile aortik annulusun 2-3 mm altindan ilk iki insizyon birlestirilir ve
bu kesi derinlestirilerek apekse kadar uzatilir. Yapilan insizyonun ve dolayist ile ¢ikarilacak
septum dokusunun derinligini belirlemek dnemlidir. Hipertrofik septum kalinlig1 en azindan >
%50 azaltilmalidir, ancak olusabilecek iyatrojenik ventrikiiler septal yaralanmalar1 dnlemek
icin septum kalinlig1 en az 9-10 mm arasinda birakilmalidir. Septal miyotominin derinligi sol
elin isaret parmagi ¢ikim yoluna yerlestirilerek ve kalbin dis 6n duvar1 bagparmak ile palpe
edilerek Olgiiliir. Hipertrofik kasin rezeksiyonu septumu perfore etmeden olabildigince
komplet ve derin bir sekilde olmalidir. Cikarilan hipertrofik septum genellikle 20-25 mm
genisliginde ve 40-50 mm uzunlugundadir, kalinlik ise 10 ile 18 mm arasindadir. Blok kas
band1 rezeke edilerek, septumda derin bir pasaj ve ¢ikim yolunu genisleten alan olusturulmus
olur. Septumun yeterli eksizyonu, dikdortgensel bir kanal saglayarak mitral kapak on
yaprak¢iginin sistol sirasinda septuma yaklastiginda olusturacagi tikanikligir onler.
Aortotomiden septum palpasyonu ile yeterli agikligin saglanip saglanmadigi kontrol edilir.
Miyektominin yeterli oldugunun bir diger gdstergesi de aortotomiden bakildiginda papiller
adalelerin ve apikal trabekiiler yapilarin goriilebilir olmasidir. Papiller kaslarin septum veya

serbest duvara yapismis kisimlar1 ayrilmali ve varsa mitral kapaga yapisan tiim anormal
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kordal ve fibroz yapilar rezeke edilmelidir. {1k insizyonun ¢cogunlukla bir fibroz lezyon olarak
kendini belli eden mitral-septal bileskeye ve apikale dogru papiller kaslarin diplerine kadar
uzatilmasi gerekebilir.(68) Bu islem sirasinda saga dogru insizyonda ileti sistemi, sola dogru
insizyonda mitral kapak ve kordalar zarar géormemelidir. Septal hipertrofi sag ventrikiil
cikimini da etkileyecek kadar biiylik ise, 6nce transaortik sol ventrikiil ¢ikim yolundan ve
daha sonra da aortadan yerlestirilen parmak kilavuzlugunda sag ventrikiilotomiden sag septal
miyektomi yapilir. Islem bitiminde cerrahi girisim standart sekilde sona erdirilir. Eger
transozefageal ekokardiyografi imkani varsa pompa girisinden Once ve perfiizyondan
¢ikildiktan sonra ol¢timler yapilmalidir.

Modifiye Morrow septal miyektomi teknigi ise insizyonun 5-6 cm e kadar uzatilarak
mitral kapagin anterior yaprakciginin septum ile temasta oldugu bolgeyi de igeren

midventrikiiler rezeksiyon yapilmasidir. (69)

Komplikasyonlar
Mortalite ve Sag Kalim

Operasyon mortalitesi %1-2 civarinda olup, ek cerrahi prosediirler yapildiginda ¢ok da
fazla artmamaktadir.(70) Mayo Klinigi'nin yayinladigi 47 vakalik aort kapak replasman ile
beraber yapilan septal miyektomi serisinde erken mortalite %2 olarak verilmistir.(71) Erken
mortalite icin belirgin risk faktorleri ileri yas, preoperatif konjestif kalp yetmezligi ve
aritmidir.(72) Yetersiz rezeksiyon da erken mortaliteyi artirmaktadir.(73) Taburcu olan
hastalarin uzun dénem sag kalim orani ilk 10 y1l i¢in %80’in iizerinde iken, 20 yildan sonra
bu oran %40’ altina gerilemektedir.(74,75) Ge¢ donem goriilen 6liimlerden en sik konjestif
kalp yetmezligi sorumludur ve genellikle besinci yildan sonra goriilmektedir. Ikinci sikliktaki
etken aritmiye bagli ani 6liimdiir, ancak onuncu yildan sonra ortaya ¢ikar. Ugiincii etken akut
norolojik disfonksiyon olup atriyal fibrilasyon veya miyokard enfarktiisiine baglidir. Brown
ve arkadaslari(76) 416 septal miyektomi uygulanmis olan hastalarinda 1, 5 ve 10 yillik sag
kalim oranlarini sirasi ile %99, %97 ve %85 olarak bulmusglardir. Ani kalp 6liim riski ise sol
ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentinin kaldirilmasiyla tam olarak ortadan kalkmamaktadir.
Semptomlarin tekrarlamasi ise nadiren goriiliir. Buna sebep olarak ventrikiil sistolik ve
diyastolik disfonksiyonu, ilerleyici mitral yetmezlik, aritmiler ve rekiiren sol ventrikiil ¢ikim

yolu gradiyenti verilebilir.(77)
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fleti Sistemine Ait Komplikasyonlar
Miyektomi sonrasi hastalarda goriilen gegici kalp blogu postoperatif birkac saat
icerisinde diizelir, nadiren gegici pil destegi gerekebilir. Ancak olgularin %5-10’unda kalic1

pil implantasyonuna ihtiya¢ duyulabilir.(78)

Iyatrojenik Komplikasyonlar
Ventrikiiler septal defekt miyektomi sonrasi olduk¢a nadir goriilen bir komplikasyon
olup gériilme oran1 %0-2 arasinda degismektedir(79). Interventrikiiler septum kalmligmmn 18
mm altinda olan olgularda goriilme siklig1 artar. Erken donemde gelisirse siklikla fazla
rezeksiyona, ge¢ donemde gelisirse miyokard enfarktiisiine baglidir. Aort yetmezligi ise aort
kokiinden yapilan miyektominin komplikasyonu olarak %4 oraninda goriiliip, yarisindan

fazlas1 postoperatif ilk 6 ay icerisinde gelisir.(80)

Rezidiiel Gradiyent

Cerrahi rezeksiyon ile olgularin %90’indan fazlasinda gradiyent ortadan kalkarken,
%10-25 olguda hafif gradiyent kalabilir.(81) Cerrahi sonras1 semptomlardaki diizelme 5 yilda
%70’den fazla devam eder. Septum kalinlhiginin 6nemli o6l¢iide azaltilabilmesi cerrahi
girisimin avantajidir, ancak bir miktar septal doku fazlalig1 kalabilir. Rezidiiel darligin kaldig1
ve semptomlarda azalmanin olmadig1 vakalarda reoperasyon endikasyonu vardir. Persistan
erken sistolik anormal 6ne hareket, istirahat esnasinda 50 mmHg’den daha fazla ¢ikim yolu
gradiyenti, septal one hareketin sebat etmesi ve orta dereceden daha fazla mitral yetmezligi
varlig1 erken reoperasyon endikasyonlaridir.(46,81) Reoperasyonda sol ventrikiil aortadan
yeniden yaklagim, modifiye Konno prosediirii ile yeniden septum rezeksiyonu, ventrikiiler

septum 18 mm’nin altinda ise mitral kapak replasmani tercih edilebilir.

Mitral Kapak Replasmam
Hipertrofik kardiyomiyopatideki ikinci bir yaklasim da mitral yetmezliginin
derecesine bakilmaksizin uygulanabilen mitral kapak replasmanidir.(82) Mitral kapak

replasmani endikasyonlar1 Tablo 13’de verilmistir.
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Tablo 13. Hipertrofik kardiyomiyopatide mitral kapak replasmani endikasyonlari.

1. Septum kalinligr < 18 mm

2. Atipik septal morfoloji nedeni ile hipertrofik bdlgenin yeterli miyotomi ve miyektomi
girisimine uygun olmamasi

3. Yeterli miyektomiye ragmen gradiyentin giderilememesi ve semptomlarin devam
etmesi

4. Restenoz

5. 1leri mitral yetmezligi (onarim basarisiz olacaksa)

6. Ciddi mitral kapak anomalileri

7. Organik mitral kapak hastaligina bagl ciddi mitral yetmezligi

ile hipertrofik kardiyomiyopati birlikteligi

Protez kapak replasmanin tagidigi riskler diisiiniilerek bu girisim 6zel endikasyonlar ile
sinirlandirilmalidir. Ventrikiil voliimiiniin diisiik olmas1 mitral kapak replasmani igin bir
risktir. Biyoprotez kapaklarda septuma yakin kapakgik sistolde anormal hareket gdstererek
darlik etkisi olusturur. Mitral kapak onariminda anniiloplasti de benzer bir etki nedeniyle
tercih edilmemekte, efer kullanilacaksa inkomplet ve Olgiilenden daha biiyilik bir ring ile
anniiloplasti yapilmasi Onerilmektedir. Bazen c¢ikim yolundaki darlik, mitral kapak on
yaprake¢iginin sistolik 6ne hareketinden farkli bir mekanizma ile olusur. Anormal bir papiller
adale direkt olarak mitral kapak On yaprak¢igina yapisir ve sol ventrikiilde orta seviyede bir
obstriiksiyon olusturur, cerrahi girisim sirasinda daha fazla miyektomi veya mitral kapak
replasmani gerekir.(83)

Bu vakalarda aortik kapaktan yaklasilarak uygulanacak septal miyektomi, mitral
kapagin anterior papiller kasmin tabanina kadar uzatilmalidir. Takiben mitral kapak
replasmani sol atriyumdan yaklasilarak uygulanir. Mitral kapagin sol ventrikiil ¢ikim yolu
tizerinde lokalize olan kordalar1 hari¢, digerleri korunur. Mitral kapak ve desteklendigi
yapilarin asimetrik septal hipertrofili sol ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyonunun olusumuna
katkida bulundugu bir takim durumlar vardir. Bu olgularda mitral kapak 6n yaprake¢igi, sistol
esnasinda belirgin olarak septuma dogru yaklasirken sol ventrikiil ¢ikim yolunu daraltir,
ancak ayn1 zamanda mitral kapakta belirgin inkompetans meydana gelir. Boyle bir durumda
septal miyektomi ile birlikte mitral kapak replasmani daha dogru bir yaklasim olacaktir.(84)
Mitral kapak miidahale geregi nadir olmakla birlikte (%4), preoperatif ciddi mitral yetmezligi
olanlarda bu oran daha yiiksektir.(85) Ozellikle mitral kapakta yapisal bozukluklar da varsa

girisim kacinilmazdir.
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3.GEREC VE YONTEM

Ocak 2014 ile Eyliil 2019 tarihleri arasinda T.C. Saglik Bilimleri Universitesi Kartal
Kosuyolu Yiiksek Ihtisas Saghk Uygulama ve Arastirma Merkezi Kalp ve Damar
Cerrahisi Klinigi'ne hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati tanisi ile bagvuran 48 hastaya
septal miyektomi ameliyati yapilmistir. Calisma Oncesinde T.C. Saghik Bilimleri
Universitesi Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas Saglik Uygulama ve Arastirma merkezi
girisimsel olmayan klinik arastirmalar etik kurulu onay1 alinmstir.

Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati tanili 18 yas iistii, ventrikiiler miyokardiyal
hipertrofisi bulunan semptomatik, istirahat sol ventrikiil ¢ikis yolu gradiyenti > 35
mm/Hg iizerinde olan septal miyektomi yapilmig hastalar ¢alismaya dahil edilmistir.
Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati tanisi ile aort kapak darligi, mitral kapak darlig
ve diskret subaortik membran tanisi olan hastalar calisma disinda tutulmustur.

Hastalarin tamaminin  dosyalar1 restrospektif olarak taranmis ve klinik,
ekokardiyografik ve laboratuvar verilerine ulasilmistir. Ekokardiyografik olarak
preoperatif-postoperatif interventrikiiler septum kalinligi, sol atriyum ¢api, sol ventrikiil
posterior ¢api, sol ventrkiil ¢ikis yolu gradiyenti, mitral yetmezlik derecesi, mitral kapakta
sistolik anterior hareket varligi, sol ventrikiil posterior ¢ap ve sol ventrkiil ejeksiyon
fraksiyonu  verileri elde edilmistir. Hastalarin  preoperatif -  postoperatif
elektrokardiyografik verileri, postoperatif kalic1 pacemaker ihtiyaci, atriyal fibrilasyon
Oykiisii, intraoperatif kross ve total perfiizyon siiresi, postoperatif ekstiibasyon, yogun
bakim yatig, hastane yatis siireleri verileri incelenmistir. Septal miyektomi ile beraber
mitral kapak replasmani ve mitral kapak tamiri ek operasyonu yapilmig hastalarin
verilerine ulagilmistir. Hastalarin yine postoperatif 3 ve 12. ay ekokardiyografik verilerine
medikal kayitlarindan ulasilmstir.

Bu caligmada biyoistatistiksel analizler NCSS (Number Cruncher Statistical System)
2007 Statistical Software (Utah, USA)  paket programi ile yapilmistir. Verilerin
degerlendirilmesinde  tamimlayici1  istatistiksel = metotlarin  (ortalama,  standart
sapma,median, interquartil range) yami sira Shapiro — Wilk normallik testi ile
degiskenlerin dagilimmma bakilmig, normal dagilim gosteren degiskenlerin zaman
karsilastirmalarinda eslendirilmis t testi, ikili gruplarin karsilagtirmasinda bagimsiz t testi,
normal dagilim gostermeyen degiskenlerin ikili gruplarin karsilastirmasinda Mann

Whitney U testi, nitel verilerin karsilagtirmalarinda ki-kare testi, nitel verilerin zaman
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karsilagtirmalarinda Stuart Maxell testi kullanilmigtir. Sonuglar, anlamlhilik p<0,05

diizeyinde degerlendirilmistir.

29



Tablo 14: Demografik ve Preoperatif -Postoperatif Veriler (¥*Bagimsiz t testi, TMann Whitney

U testi +Ki kare testi)

4. BULGULAR

Klasik Morrow Modifiye
n:28 Morrow n:20 p
MVR 9 32,14% 7 35,00%
CABG 2 7,14% 2 10,00%
ASD Kapama 1 3.57% 1 5,00%
Ameliyat-2 Mitral Ring Ann 4 1429% 0 0,00% 0,388+
Yas 51,79+16,02 45,75+16,7 0,213*
Erkek 16  57,14% 8 40,00%
Cinsiyet Kadin 12 42,86% 12 60,00% 0,242+
Boy (cm) 163,29+8,06 160,75+9,57 0,325%
Kilo (kg) 77,21+£11,87 75+12,3 0,533*
BMI 29,09+5,15 29,01+3,95 0,950*
Yok 12 42,86% 9 45,00%
Diyabet Var 16 57,14% 11 55,00% 0,883+
Yok 16 57,14% 15 75,00%
KOAH Var 12 42,86% 5 25,00% 0,202+
Ort£SS 82,894+42,44 76,35+33,61
Cross (Dakika) Median (IQR) 76 (53,25-96,5) 73,5 (50,75-106) 0,73071
Ort+SS 129,36+65,56 115,2+34,08
TPZ (Dakika) Median (IQR) 111 (87,25-162) 118 (81,25-146) 0,867%
Sicaklik 28,64+2,41 29,45+2,37 0,254*
Ort+SS 1,02+0,64 0,80+0,22
Euro Skore Median (IQR) 0,8 (0,53-1,76) 0,8 (0,60-0,98) 0,657t
Yok 26 92,86% 19 95,00%
Internal Pace Var 2 7,14% 1 5,00% 0,762+
Eksternal Pace Yok 19 67,86% 16 80,00%
Maker Var 9 32,14% 4 20,00% 0,351+
Yok 23 82,14% 15 75,00%
Atriyal Fibrilasyon Var 5 17,86% 5 25,00% 0,548+
Ekstubasyon Ort£SS 10,17+8,96 15,6+23,92
Siiresi (Saat) Median (IQR) 8 (6-12) 7,5 (6-12) 0,318
Ort£SS 616,07£370,95  602,5+393,53
Drenaj (cc) Median (IQR) 450 (362,5-750) 500 (312,5-825) 0,904
Yogun Bakim Ort£SS 3,00+1,36 3,05+2,46
Kalis Siiresi (giin) Median (IQR) 3(2-4) 2 (1-4,75) 0,9291
Hastane Kalis Ort£SS 9,00+4,96 9,70+5,55
Siiresi (Glin) Median (IQR) 7,5 (5-13) 7,5 (6-13,25) 0,648+
Ex 7 25,00% 0 0,00%
Ex Yasayan 21 75,00% 20 100,00% 0,016+
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Klasik Morrow ve Modifiye Morrow gruplarinin yas ortalamalar1 ve cinsiyet dagilimlari
arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilhik gozlenmemistir (p=0,213, p=0,242). Gruplar
arast Boy (cm), Kilo (kg) ve BMI ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
gbzlenmemistir (p=0,325, p=0,533, p=0,950). Gruplar arasi Diyabet ve KOAH varlig
dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik gozlenmemistir (p=0,833, p=0,202).

Gruplar arasi intraoperatif kross klemp (dakika) ve Total Perflizyon Zamam (Dakika),
intaoperatif kross zamani sicaklik ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
gbzlenmemistir (p=0,730, p=0,867)

Gruplar aras1 postoperatif Internal Pacemaker, Eksternal Pace Maker ihtiyaci, Atriyal
Fibrilasyon goriilme oranlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik gézlenmemistir
(p=0,762). Gruplar aras1 postoperatif Ekstubasyon Siiresi (Saat), Drenaj (cc), Yogun Bakim
Kalig Siiresi (giin), Hastane Kalig Siiresi (Giin) ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak
anlamli farklilik gézlenmemistir (p=0,318).

Klasik Morrow grubunda MVR orant 9 (32,14%) mitral ring annuloplasti oran1 4
(14,29%) , Modifiye Morrow grubunda 7 (35%) bulunmustur. Klasik Morrow grubunda
exitus varligt Modifiye Morrow grubundan istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek

bulunmustur (p=0,016).

Tablo 15: Klasik morrow ve modifiye morrow gruplarinin preoperatif- postoperatif erken orta

donem LVOT gradiyent ortalamalar1 (fMann Whitney U testi {Friedman Testi)

Klasik Morrow  Modifiye Morrow

Gradiyent n:28 n:20 pt
Ort+SS 73,21+25,97 81,854+26,10

Operasyon Oncesi  Median (IQR) 75 (55,25-81.,5) 77,5 (65-98) 0,224
Ort+SS 40,44+15,31 31,38+3,74

Operasyon Sonrast Median (IQR) 37 (29,75-47,75) 31,5 (28,5-35) 0,118
Ort+SS 32,14+12,49 25,56+7,28

3.Ay Median (IQR) 30 (23,75-33,5) 30 (21-31) 0,236
Ort+SS 33,62+26,50 26,33+5,87

12.Ay Median (IQR) 28 (22,5-30) 28 (20-31) 0,813
pi 0,0001 0,0001
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Klasik Morrow grubunun gradiyent operasyon dncesi, operasyon sonrasi, 3.Ay ve 12.Ay
ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli degisim gozlenmistir (p=0,0001). Operasyon
Oncesi gradiyent ortalamalar1 operasyon sonrasi, 3.Ay ve 12.Ay ortalamalarindan istatistiksel
olarak anlamli derecede yiiksek bulunmus (p=0,005, p=0,0001), Operasyon sonrasi gradiyent
ortalamalar1 3.Ay ve 12.Ay ortalamalarindan istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek
bulunmus (p=0,03, p=0,023), 3.Ay ve 12.Ay Gradien ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak
anlamli farklilik gézlenmemistir (p=0,152)

Modifiye Morrow grubunun gradiyent operasyon Oncesi, operasyon sonrasi, 3.Ay ve
12.Ay ortalamalar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli degisim goézlenmistir (p=0,0001).
Operasyon Oncesi gradiyent ortalamalar1 operasyon sonrasi, 3.Ay ve 12.Ay ortalamalarindan
istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek bulunmus (p=0,012, p=0,008), Operasyon sonrasi
gradiyent ortalamalar1 3.Ay ve 12.Ay ortalamalarindan istatistiksel olarak anlamli derecede
yiiksek bulunmus (p=0,048, p=0,028), 3.Ay ve 12.Ay gradiyent ortalamalari arasinda

istatistiksel olarak anlamli farklilik gézlenmemistir (p=0,763).

Tablo 16: Klasik ve modifiye morrow gruplarinin preoperatif-postoperatif septum, EF,

posterior, sol atriyum ¢ap karsilagtirilmasi (tEslendirilmis t testi)

Operasyon  Operasyon

Oncesi Sonrasi pt
Septum 2,32+0,29 1,91+0,29  0,0001
Ejeksiyon Fraksiyon 65+0 63,21+4,76 0,057
Posterior Cap 1,48+0,29 1,36£0,26 0,015
Klasik Morrow Sol Atriyum Cap 4,12+0,52 3,89+0,54 0,014
Septum 2,31+0,34 1,89+0,28 0,0001
Ejeksiyon Fraksiyon 65+0 64,5+2,24 0,330
Posterior Cap 1,50+0,39 1,43+0,32 0,035
Modifiye Morrow Sol Atriyum Cap 4,04+0,87 3,97+0,69 0,721

Klasik Morrow grubunun operasyon sonrasi septum ortalamalar1 operasyon oncesinden
istatistiksel olarak anlamli derecede diisiik bulunmustur (p=0,0001). Operasyon Oncesi ve
operasyon sonrasi ejeksiyon fraksiyon ortalamalari arasinda istatistiksel olarak anlamli

degisim gozlenmemistir (p=0,057). Operasyon sonrasi posterior ¢ap ortalamalari, sol atriyum
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cap ortalamalar1 operasyon Oncesinden istatistiksel olarak anlamli derecede diisiik
bulunmustur (p=0,015).

Modifiye Morrow grubunun operasyon sonrast septum ortalamalari operasyon
oncesinden istatistiksel olarak anlamli derecede diigiik bulunmustur (p=0,0001). Operasyon
Oncesi ve operasyon sonrasi ejeksiyon fraksiyon, sol atriyum cap ortalamalar1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli degisim gozlenmemistir (p=0,330). Operasyon sonrasi posterior
cap ortalamalar1 operasyon Oncesinden istatistiksel olarak anlamli derecede diisiik

bulunmustur (p=0,035).

Tablo 17: Klasik ve modifiye morrow gruplarinin preoperatif - postoperatif

elektrokardiyografik ve mitral yetmezlik acisindan karsilastiriimasi (Stuart Maxwell test)

Operasyon  Operasyon

Oncesi Sonrasi p!!

Normal Siniis Ritmi 26 92,86% 14 50,00%

Sol Dal Blok 2 T,14% 8 28,57%
EKG A-V Blok 0 000% 6 21,43% 0,002

Yok 1 357% 9 32,14%

Eser 10 35,71% 15 53,57%

Hafif 2 T7,14% 2 7,14%

Klasik Mitral Orta 6 21,43% 2 7,14%
Morrow  Yetmezlik Ileri 9 32,14% 0 0,000 0,0001

Normal Siniis Ritmi 18 90,00% 14 70,00%

Sol Dal Blok 2 10,00% 5 25,00%
EKG A-V Blok 0 000% 1 500% 0,125

Yok I 500% 9 4500%

Eser 6 30,000 9 45,00%

Hafif 3 15,00% 2 10,00%

Modifiye Mitral Orta 6 30,0006 0 0,00%
Morrow  Yetmezlik Tleri 4 20,0006 0 0,00% 0,001

Klasik Morrow ve Modifiye morrow gruplarinda operasyon sonrasi mitral yetmezlik
iyilesme oran1 operasyon Oncesinden istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek
bulunmustur (p=0,0001)
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Klasik Morrow ve Modifiye morrow gruplarinda operasyon 0ncesi ve operasyon sonrasi

EKG dagilimlar arasinda istatistiksel olarak anlamli degisim gozlenmemistir (p=0,125).

Tablo 18: Klasik ve modifiye morrow gruplarinin ekokardiyografik karsilastiriimasi(Mann

Whitney U testi)

Operasyon Oncesi-Operasyon Klasik Morrow Modifiye

Sonrast n:28 Morrow n:20 pT
Ort+SS 41,65+24,31 69,3+20,71

A Gradiyent Median (IQR) 39 (26-50) 70 (61,25-81,5)  0,0001
Ort+SS 0,42+0,21 0,43+0,13

A Septum Median (IQR) 0,4 (0,3-0,6) 0,45 (0,33-0,5) 0,952

A Ejeksiyon Ort+SS 1,79+4,76 0,50+2,24

Fraksiyonu Median (IQR) 0 (0-0) 0 (0-0) 0,268
Ort£SS 0,11+0,22 0,07+0,14

A Posterior Cap Median (IQR) 0 (0-0,1) 0,05 (0-0,18) 0,477

A Sol Atriyum  Ort£SS 0,23+0,45 0,08+0,92

Cap Median (IQR) 0,2 (0-0,5) 0,25 (-0,43-0,4) 0,460
Ayni 11 39,29% 8 40,00%

A Mitral Tyilesme 16  57,14% 12 60,00%

Yetmezlik Kotiilesme 1 3,57% 0 0,00% 0,693

Modifiye Morrow grubunun operasyon dncesi-operasyon sonrasi gradiyent (Fark veya
diizelme) ortalamalar1t Klasik Morrow grubunun operasyon Oncesi-operasyon sonrast
gradiyent ortalamalarindan istatistiksel olarak anlamli derecede yiikksek bulunmustur
(p=0,0001). Klasik Morrow grubu ve Modifiye Morrow grubunun operasyon Oncesi-
operasyon sonrast mitral yetmezlik ortalamalari arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

gbzlenmemistir (p=0,693).
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S. TARTISMA

Hipertrofik kardiyomiyopati miyokardin anormal hipertrofisi ile karakterize bir
hastalik olup klinik bulgular1 semptomsuz olabilmekle birlikte kendini ani 6liimle de
gosterebilmektedir. Genel olarak sol ventrikiil cikis yolu obstriiksiyonuna sebep olan
patofizyolojik olay; bazal septum hipertrofisi ve mitral kapagin sistolik 6n hareketidir.(86)
Medikal tedaviye cevapsiz olan siddetli semptomatik hastalarda cerrahi tedavinin altin
standart oldugu kanitlanmistir.(87)

Miyektomi prosediirii ilk olarak 1975 yilinda Morrow tarafindan tanimlanmigtir.
Devaminda bu prosediiriin zamanla degisik sonuglar ortaya koyabilen bir ¢ok varyasyonu
tanimlanmistir.(88) Bir ¢ok calismada modifiye morrow prosediiriiniin mitral kapagin sistolik
on hareketini klasik morrow prosediiriine goére daha c¢ok azalttigi ve postoperatif
semptomlarda daha cok iyilesme sagladigini gdstermistir. Biitiin bu bilgiler 1s18inda
calismamizin sonuglarma baktigimizda ise modifiye morrow prosediiriinde sol ventrikiil
c¢ikim yolu gradient ortalamasinda postoperatif donemde klasik morrow prosediiriine gore
daha belirgin diisiis oldugu goriilmiistiir. Ayn1 zamanda mitral kapak miidahale ihtiyacinin
operasyon esnasinda daha az gerektigi goriilmiistiir.

Mitral kapak yonetimi hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati cerrahisinde biiytlik bir
sorundur. Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati hastalarinin yaklasik % 66 sinda mitral
kapakta yapisal anomali, uzamis leaflet, anterior leaflete anormal yerlesmis papiller adele ve
kordalar goriilebilir. Bu anomaliler ameliyat esnasinda tespit edilip uygun sekilde
yonetilemezse postoperatif donemde rezidiial obstriiksiyona sebep oabilirler.(89) Intraoperatif
olarak sol ventrikiil serbest duvarina, interventrikiiler septuma yapismis anormal korda
tendinealar oldugu veya papiller adele flizyonu goriildiigiinde bunlar ayristirilmalidir.(88)
Modifiye morrow prosediirii ile yapilan daha genis rezeksiyon papiler adele fiizyonu sorununa
daha efektif bir ¢oziim olabilir ve hastalar1 postoperatif klinik sonuglar1 daha iyi olabilir.(90)
Bizim c¢aligmamizda klasik morrow prosediiriinde 13 ( % 44), modifiye morrowda 7 (%35)
hastaya mitral kapak miidahalesi gerekmistir. Mitral kapak replasmani sadece yapisal kapak
anomalisi, mitral valve prolapsu veya korda tendinea riiptiirii olan hastalarda tavsiye
ediliyor.(86) Yetersiz miyektomi veya mitral kapak yapisal anomalisi klasik morrow
grubundaki yiiksek mitral kapak insidansinin sebebi olabilir. Ancak mitral kapak replasmant,
mekanik kapag bagli komplikasyon riskini arttirmasina ragmen mitral kapagin sistolik

anterior hareketine bagli semptomlar1 ortadan kaldirir.(91)
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Klasik morrow prosediiriinde mortalite oraninin yiiksek oldugu, genelde bu 6liimlerin
postoperatif ilk saatlerde diisiikk kardiyak debiye bagli oldugu goriilmiistiir.Postoperatif
donemde internal pace ihtiyaci agisindan karsilagtirdigimiz zaman ise iki prosediir arasinda
bu agidan anlamli bir fark olmadig1 goriilmiistiir. Ayn1 zamanda iki grup arasi postoperatif ilk
saatlerde eksternal pacemaker ihtiyaci agisindan da anlamli bir fark olmadig1 goriilmiis olup
miyektomi rezeksiyon alanin genis tutulmasinin ileti yollarmi etkileyip etkilemedigi

tartisilabilir. Bu konuyla alakali literatiir ve ¢alismalarda yeterli bilgiye rastlanilmamastir.
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6. SONUC VE ONERILER

Sonug olarak klasik morrow ve modifiye morrow prosediirii sol ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonu azaltip hastalarin semptomlariin hafiflemesini saglamaktadir. Modifiye
morrow miyektomi prosediiriiniin sol ventrikiil ¢ikim yolu gradientinin disiiriilmesi ile
birlikte mitral kapak replasmani insidansinin azalmasi agisindan klasik morrow prosediiriine

gore daha iistiin oldugu gorilmiistiir.

37



10.

11.

7. KAYNAKLAR

. Delius RE. Congenital heart surgery nomenclature and database project: Pediatric

cardiomyopathies and end-stage congenital heart disease. Ann Thorac Surg,
2000;69:180-90.

Kaple RK, Murphy RT, DiPaola LM et al. Mitral valve abnormalities in hypertrophic
cardiomyopathy: Echocardiographic features and surgical outcomes. Ann Thorac
Surg, 2008;85:1527-35.

Maron BJ, Spirito P, Roman MJ et al. Prevalence ofthypertrophic cardiomyopathy in a
population-basedsampleof American Indians aged 51 to 77 years (theStrong Heart
Study). Am J Cardiol, 2004;93:1510-4.

Akalin F. Sporcularda ani 6liim. Tiirk Pediatri Arsivi 2006;41:131-8.

Goodwin JF, Oakley CM. The cardiomyopaties (Editorial). Br Heart J, 1972;34:545-
52.

Menon SC, Eidem BW, Dearani JA et al. Diastolic dysfunction and its
histopathological correlation in obstructive hypertrophic cardiomyopathy in children
and adolescents. J] Am Soc Echocardiogr, 2009;22:1327-34.

Maron BJ. Hypertrophic cardiomyopathy. In: Allen HD, Clark EB, Gutgesell HP,
Driscoll DJ, eds. Moss and Adams’ Heart Disease in Infants, Children, and
Adolescents. Lippincott Williams and Wilkins: Philadelphia, 2001:1167-86.

Shah PM, Taylor RD, Wong M. Abnormal mitral valve coaptation in hypertrophic
obstructive cardiomyopathy: Proposed role in systolic anterior motion of mitral valve.
Am J Cardiol, 1981;48:258-62.

Kanani M, Anderson RH. The anatomy of the mitral valve: A retrospective analysis of
yesterday’s future. J Heart Valve Dis, 2003;12:543-7.

Grigg LE, Wigle ED, Williams WG et al. Transesophageal doppler echocardiography
in obstructive hypertrophic cardiomyopathy: Clarification of pathophysiology and
importance in intraoperative decission making. J Am Coll Cardiol,1992;20:42-52.
Henry WI, Clark CE, Griffith J, Epstein SE. Mechanism of left ventricular outflow
obsturiction in patients with obstructive asymmetric septal hypertrophy (idiopathic

hypertrophic subaortic stenosis ). Am J 20 Cardiol 1975;35:337-45.

38



12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.
24.

Schwammental E, Nakatani S, Lever HM et al. Intraoperative transesophegeal studies
of mechanism of mitral regurgitation in hypertrophic cardiomyopathy. Circulation,
1994;90:1-70.

Wigle ED, Adelman AG, Auger P, Marquis Y. Mitral regurgitation in muscular
subaortic stenosis. Am J Cardiol, 1969;24:698-706.

Maron BJ, Epstein SE, Roberts WC. Intramural (small vessel) coronary artery disease
in hypertrophic cardiomyopathy. J] Am Coll Cardiol, 1986;8:545-57.

St John Sutlon MG, Lie JT, Anderson KR et al. Histopathological specificity of
hypertrophic obstructive cardiomyopathy: Myocardial fibre disarray and myocardial
fibrosis. Br Heart J, 1980;44:433-43.

Tomochika Y, Tanaka N, Wasaki Y et al. Assestment of flow profile of left anterior
descending coronary artery in hypertrophic cardiomyopathy by transesophageal pulsed
doppler echocardiography. Am J Cardiol, 1993;72:1425-30.

Memmola C, Iliceto S, Napoli VF et al. Coronary flow dynamics and reserve assessed
by transesophageal echocardigraphy in obstructive hypertrophic cardiomyopathy. Am
J Cardiol, 1994;74:1147-51.

Marian AJ, Roberts R. Recent advances in the molecular genetics of hypertrophic
cardiomyopathy. Circulation, 1995;92:1336-4137.

Watkins H, Rozenszweig A, Hwang DS et al. Characteristics and prognostic
implications of myosin missense mutations in familial hypertrophic cardiomyopathy.
N Eng J Med, 1992;326:1108-14.

Nimura H, Bachinski LL, Sangwatanaroj S et al.Mutations in the gene for human
cardiac myosin binding protein C and late onset familial hypertrophic
cardiomyopathy. N Eng J Med, 1998;338:1248-57.

Watkins H, McKenna WIJ, Thierfelder L et al. Mutations in the genes for cardiac
troponin T and tropomyosin mutations in hypertrophic cardiomyopathy. N Eng J Med,
1995;332:1058-64.

Charron P, Dubourg O, Desnos M et al. Clinical features and prognostic implications
of familial hypertrophic cardiomyopathy related to cardiac myosin-binding protein C
gene. Circulation 1998;97:2230-6.

Birincioglu CL. Hipertrofik kardiyomiyopati. T Klin Kardiyoloji 2003;16:14-34.

Fifer MA, Vlahakes GJ. Management of symptoms in hypertrophic cardiomyopathy.
Circulation 2008;117;429-39.

39



25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

Maron BJ, Wofson JK, Epstein SE, Roberts WC. Hypertrophic cardiomyopathy and
transmural myocardial infarction without significiant atherosclerosisof the extramural
coronary arteries. Am J Cardiol,1979;43:1086-102.

Knaapen P, Germans T, Camici PG et al. Determinants of coronary microvascular
dysfunction in symptomatic hypertrophic cardiomyopathy. Am J Physiol Heart Circ
Physiol, 2008;294:986-93.

Cannon RO, Rosig DR, Maron BJ et al. Myocardial iscemia in patients with
hypertrophic cardiomyopathy: Contrubition of inadequate vasodilator reserve and
elevated left ventricular filling pressures. Circulation, 1985;71:234-43.

Dilsizian V, Bonow RO, Epstein SE, Fananapazir L. Myocardial ischemia detected by
thallium scintigraphy is frequently related to cardiac arrest and syncope in young
patients with hypertrophic cardiomyopathy. J Am Coll Cardiol, 1993;22:796-804.
Merrill WH, Friesinger GC, Graham TP et al. Long-lasting improvement after septal
myectomy for hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Ann Thorac Surg,
2000;69:1732-6.

Avrupa Kardiyoloji Dernegi (ESC) Senkop Tan1 ve Tedavi Gorev Grubu. Senkop tant
ve tedavi kilavuzu. Tiirk Kardiyol Dern Ars 2009;Suppl 8.

Vasalli G, Seiler C, Hess OM. Risk stratification in hypertrophic cardiomyopathy.
Curr Opin Cardiol, 1994;9:330-6.

Zipes DP, Camm AlJ, Borggrefe M et al. American College of Cardiology; American
Heart Association Task Force; European Society of Cardiology Committee for
Practice Guidelines; European Heart Rhythm Association; Heart Rhythm Society.
ACC/ AHA/ESC 2006 guidelines for management of patients with ventricular
arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death: A report of the American
College of Cardiology/American Heart Association Task Force and the European
Society of Cardiology Committee for Practice Guidelines (Writing Committee to
Develop guidelines for management of patients with ventricular arrhythmias and the
prevention of sudden cardiac death) developed in collaboration with the European
Heart Rhythm Association and the Heart Rhythm Society. Europace. 2006;8:746-837.
Maron BJ, Roberts WC, Epstein SE. Sudden death in hypertrophic cardiomyopathy: A
profile of 78 patients. Circulation 1982;67:1388-94.

Spirito P, Bellone P, Harris KM et al. Magnitude of left ventricular hypertrophy
predicts sudden death in hypertrophic cardiomyopathy. N Eng J Med 2000;342:1778-
85.

40



35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

von Dohlen TW, Frank MJ. Current perspective in hypertrophic cardiomyopathy:
Diagnosis, chemical management, and prevention of disability and sudden cardiac
death. Clin Cardiol, 1990;13:247-52.

Maron BJ, Shirani J, Poliac LC et al. Sudden death in young competetive athletes:
Clinical, demographic, and pathological profiles. JAMA, 1996;276:199-204.

Lewis JF, Maron BJ. Clinical and morphologic expression of hypertrophic
cardiomyopathy in patients >65 years of age. Am J Cardiol, 1994;73:1105-11.
Olivotto I, Cecchi F, Casey SA et al. Impact of atrial fibrillation on the clinical course
of hypertrophic cardiomyopathy. Circulation, 2001;104:2517-24.

Harris KM, Spirito P, Maron MS et al. Prevalence, clinical profile, and significance of
left ventricular remodeling in the end-stage phase of hypertrophic cardiomyopathy.
Circulation, 2006;114:216-25.

Wigle ED, Rakowski H, Kimball BP et al. Hypertrophic cardiomyopathy: Clinical
spectrum and surgical treatment. Circulation, 1995;96:4268-72.

Cannon RO, Rosig DR, Maron BJ et al. Myocardial iscemia in patients with
hypertrophic cardiomyopathy: Contrubition of inadequate vasodilator reserve and
elevated left ventricular filling pressures. Circulation, 1985;71:234-43.

Musat D, Sherrid MV. Echocardiography in the treatment of hypertrophic
cardiomyopathy. Anadolu Kardiyol Derg, 2006;6(Suppl 2):18-26.

Gregor P, Widimsky P, Cervenka V, Sladkova T, Visek V. Distribution of
hypertrophy in obstructive and nonobstructive types of hypertrophic cardiomyopathy.
Cor Vasa, 1984;26:275-80.

Brockenbrough EC, Braunwald E, Morrow AG. A hemodynamic technic for the
detection of the hypertrophic subaortic stenosis. Circulation, 1961;23:189-94.

Wilson WS, Criley JM, Ross RS. Dynamics of left ventricular emptying in
hypertrophic subaortic stenosis: a cineangiographic and hemodynamic study. Am
Heart J, 1967;73:4-16.

Gregor P, Widimsky P, Cervenka V, Sladkova T, Visek V. Distribution of
hypertrophy in obstructive and nonobstructive types of hypertrophic cardiomyopathy.
Cor Vasa, 1984;26:275-80.

Fifer MA, O’Gara PT, McGovern BA et al. Effects of disophyramide on left
ventricular diyastolic function in hypertrophic cardiomyopathy. Am J Cardiol,

1994:74:405-8.

41



48.

49.

50.

51.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

Robinson K, Frenneaux MP, Stockins B et al. Atrial fibrilation in hypertrophic
cardiomyopathy: A longitudinal study. J] Am Coll Cardiol, 1990;15:1279-85.

Curtius JM, Stoecker J, Loesse B, Welslau R, Scholz D. Changes of the degree of
hypertrophy in hypertrophic obstructive cardiomyopathy under medical and surgical
treatment. Cardiology, 1989;76:255-63.

Spirito P, Seidman CE, McKenna WJ, Maron BJ. The management of hypertrophic
cardiomyopathy. N Eng J Med, 1997;336:775-85.

Spirito P, Bellone P, Harris KM et al. Magnitude of left ventricular hypertrophy
predicts sudden death in hypertrophic cardiomyopathy. N Eng J Med 2000;342:1778-
85.

McKenna WJ, Haris L, Rowland E et al. Amiodarone for long-term management of
patients with hypertrop- 22 hic cardiomyopathy. Am J Cardiol, 1984;54:802-10.

Zipes DP. Are implentable cardioverter-defibrillators better than conventional
antiarryhthmic drugs for survivors of cardiac arrest? Circulation, 1995;91:2115-7.
Kuhn H, Gietzen FH, Schifers M et al. Changes in the left ventricular outflow tract
after transcoronary ablation of septal hypertrophy (TASH) for hypertrophic
obstructive cardiomyopathy as assessed by transoesophageal echocardiography and by
measuring myocardial glucose utilization and perfusion. Eur Heart J, 1999;20:1808-
17.

Geitzen FH, Leuner ChJ, Raute-Kreinsen U et al. Acute and long term results after
transcoronary ablation of septal hypertrophy (TASH): Catheter interventional
treatment for hypertrophic cardiomyopathy. Eur Heart J, 1999;20:1342-54.

Lakkis NM, Nagueh SF, Kleiman NS et al. Echocardiography- guided ethanol septal
reduction for hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Circulation, 1998;98:1750-5.
Alam M, Dokainish H, Lakkis N. Alcohol septal ablation for hypertrophic obstructive
cardiomyopathy: A systematic review of published studies. J Interv Cardiol,
2006;19:319-27.

Ralph-Edwards A, Woo A, McCrindle BW et al. Hypertrophic obstructive
cardiomyopathy: Comparison of outcomes after myectomy or alcohol ablation
adjusted by propensity score. J Thorac Cardiovasc Surg 2005;129:351-8.

Maron BJ, Nishimura RA, McKenna W1 et al. Assestment of permanent dual-chamber
pacing as a treatment for drug-refractory symptomatic patients with obstructive
hypertrophic cardiomyopathy. A randomized, double-blind, crossover study (M-
PATHY). Circulation, 1999;83:2927-33.

42



60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.
67.

68.

69.

70.

71.

72.

73.

Kappenberger L, Linde C, Daubert C et al. Pacing in hypertrophic obstructive
cardiomyopathy: A randomized cross-over study. Eur Heart J, 1997;18:1249-56.
Morrow AG, Brockenbrough EC. Surgical treatment of idiopathic hypertrophic
subaortic  stenosis:  Technique and hemodynamic results of subaortic
ventriculomyotomy. Ann Surg, 1961;154:181-7.

Morrow AG. Hypertrophic subaortic stenosis. Operative methods utilized to relieve
left ventricular outflow obstruction. J ThoracCardiovasc Surg, 1978;76:423-30.
Cooley DA, Wukasch DC, Leachman RD. Mitral valve replacement for idiopathic
hypertrophic subaortic stenosis- results in 27 patients. J Cardiovasc Surg, (Torino)
1976;17:380-7.

Gol MK, Emir M, Keles T et al. Septal myectomy in hypertrophic cardiomyopathy.
Late results with stress echocardiography. Ann Thorac Surg, 1997;64:739-45.

Erentug V, Bozbuga N, Kirali K et al. Surgical treatment of subaortic obstruction in
adolescent and adults: Long-term fallow. J Cardiac Surg, 2005;20:16-21.

Kirali K. Sol ventrikiil ¢ikim yolu darliklari. T Klin Dergisi 2003;16:265-80.

Dearani JA, Ommen SR, Gersh BJ, Schaff HV, Danielson GK. Surgery insight: Septal
myectomy for obstructive hypertrophic cardiomyopathy: The Mayo Clinic experience.
Nat Clin Pract Cardiovasc Med, 2007;4:503-12.

Yakut C, Kirali K. Aort kapak hastaliklarinda cerrahi degerlendirme ve cerrahi
yaklasimlar. Tiirkiye Klinik Kardiyol, 2002;15:111-35.

Comparison of Modified With Classic Morrow Septal Myectomy in Treating
Hypertrophic Obstructive Cardiomyopathy Bangrong Song, MD and Ran Dong, MD
Published online 2016 Jan 15. Medicine (Baltimore)

Minami K, Boethig D, Woltersdorf H, Seifert D, Korfer R. Long term follow-up of
surgical treatment of hypertrophic obstructive cardiomyopathy (HOCM): The role of
concomitant cardiac procedures. Eur J Cardiothorac Surg, 2002;22:206-10.

Kayalar N, Schaff HV, Daly RC, Dearani JA, Park SJ. Concomitant septal myectomy
at the time of aortic valve replacement for severe aortic stenosis. Ann Thorac Surg,
2010;89:459-64.

Cooper MM, Mclntosh CL, Tucker E, Clark RE. Operation for hypertrophic subaortic
stenosis in the aged. Ann Thorac Surg 1987;44:370-78.

Mohr R, Schaff HV, Danielson GK et al. The outcome of surgical treatment of
hypertrophic obstructive cardiomyopathy. Experience over 15 years. J Thorac

Cardiovasc Surg, 1989;97:666-74.

43



74.

75.

76.

77.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

85.

Woo A, Williams WG, Choi R et al. Clinical and echocardiographic determinants of
long-term survival after surgical myectomy in obstructive hypertrophic
cardiomyopathy. Circulation 2005;111:2033-41.

Ommen SR, Maron BJ, Olivotto I et al. Long-term effects of surgical septal myectomy
on survival in patients with obstructive hypertrophic cardiomyopathy. J Am Coll
Cardiol, 2005;46:470-6.

Brown ML, Schaff HV, Dearani JA et al. Relationship between left ventricular mass,
wall thickness, and survival after subaortic septal myectomy for hypertrophic
obstructive cardiomyopathy. J Thorac Cardiovasc Surg, 2010 Sep 15

Balaram SK, Swistel D. Long-term prognosis of hypertrophic cardiomyopathy after
surgery. Anadolu Kardiyol Derg 2006;6(Suppl 2):37-39.

Mataract I, Polat A, Songur CM ve ark. Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopatide
cerrahi tedavi ve sonuglari. Tiirk Gogiis Kalp Damar Cer Derg, 2009;17:243-8.
Robbins RC, Stinson EB. Long term results of left ventricular myotomy and
myectomy for obsturictive hypertrophic cardiomyopathy. J Thorac Cardiovasc Surg,
1996;111:586-94.

Brown PS, Robert CS, McIntosh CL, Clark RE. Aortic regurgitation after left
ventricular myotomy and myectomy. Ann Thorac Surg, 1991;51:585-92.

Sherrid MV, Chaudhry FA, Swistel DG. Obstructive hypertrophic cardiomyopathy:
Echocardiography, pathophysiology, and the continuing evolution of surgery for
obstruction. Ann Thorac Surg, 2003;75:620-32.

Mclntosh CL, Greenburg GH, Maron BJ et al. Clinical and hemodynamic results after
mitral valve replacement in patients with obstructive hypertrophic cardiomyopathy.
Ann Thorac Surg, 1989;47:236-46.

Klues HG, Roberts WC, Maron BJ. Anormalous insertion of papillary muscle directly
into anterior mitral leaflet in hypertrophic cardiomyopathy: Significance in producing
left ventricular outflow obstruction. Circulation, 1991;84:1188-97.

McINtosh CL, Maron BJ, Cannon RO et al. Initial results of combined anterior mitral
leaflet plication and ventricular septal myotomy-myectomy for relief of left ventricular
outflow tract obstruction in patients with hypertrophic cardiomyopathy. Circulation
1992;86:60-7.

Wan CKN; Dearani JA, Sundt III TM, Ommen SR, Schaff HV. What is the best
surgical treatment for obstructive hypertrophic cardiomyopathy and degenerative

mitral regurgitation. Ann Thorac Surg, 2009;88:727-32.
44



86. Yongqgiang Lai, MD#, Hongchang Guo, MD, Jinhua Li, MD, Jiang Dai, MD,
Changwei Ren, MD, Yang Wang, MD Comparison of surgical results in patients with
hypertrophic obstructive cardiomyopathy after classic or modified morrow septal
myectomy Medicine (2017) 96:51(e9371)

87.Maron BJ, McKenna WJ, Danielson GK, et al. American College of
Cardiology/European Society of Cardiology clinical expert consensus document on
hypertrophic cardiomyopathy. A report of the American College of Cardiology
Foundation Task Force on Clinical Expert ConsensusDocumentsandthe European
Society of CardiologyCommittee for Practice Guidelines. J Am Coll Cardiol
2003;42:1687-713.

88. Dorge H, Schmitto JD, Liakopoulos OJ, et al. Extended myectomy for hypertrophic
obstructive cardiomyopathy after failure or contraindication of septal ablation or with
combined surgical procedures. Thorac Cardiovasc Surg 2004;52:344-8.

89. Klues HG, Maron BJ, Dollar AL, et al. Diversity of structural mitral valve alterations
in hypertrophic cardiomyopathy. Circulation 1992;85: 1651-60.

90. Vogel-Claussen J, Finn JP, Gomes AS, et al. Left ventricular papillary muscle mass:
relationship to left ventricular mass and volumes by magnetic resonance imaging. J
Comput Assist Tomogr 2006;30:426-32.

91. Ibrahim M, Rao C, Ashrafian H, et al. Modern management of systolic anterior motion

of the mitral valve. Eur J Cardiothorac Surg 2012; 41:1260-70.

45



	Boş Sayfa



