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Hipertrofik kardiyomiyopatinin (HK) bugiinkii
anlamda ilk modern tarifi 1958de Donald Tea-
re tarafindan yapilmistir. Donald Teare, kalbin

asimetrik hipertrofisi veya miiskiiler hamartomu
olarak tarifledigi ve genc erigkinleri kapsayan 8
vakalik bir seri yayinlamistir. Vakalarin 7’si ani
kardiyak oliimle sonuglanmigstir. Kas liflerinin
ve gekirdeklerinin hipertrofiye ugradigi, daginik
olarak siralanmis kas demetlerinin bulundugu bir
patolojik tablo tariflemistir. Daha sonra 1964’te
Braunwald ve arkadaslar1 64 vakay analiz ettik-
leri bir seride “idiyopatik hipertrofik subaortik
stenoz” olarak isimlendirdigi hastalig1 histopato-
lojik, klinik bulgular, seyir ve tedavi yaklagimlar1
acisindan bir biitiin olarak tariflemistir (1-3).

HK, en sik goriilen genetik kardiyovaskiiler
hastalik olup, kardiyak sarkomer proteinleri kod-
layan genlerdeki ¢ok gesitli mutasyonlarin netice-
sinde olusmaktadir. Bu mutasyonlarin tipiyle ilis-
kili olarak hastaligin ailesel gegisi, hipertrofinin
derecesi, klinik seyri ve prognozu farklilik gos-
termektedir. Dolayisiyla, ayni aile bireyleri iginde
dahi heterojen bir karakter sergileyebilmektedir.
Klinik seyre bakildiginda hastalar asemptoma-
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tik olabildigi gibi kalp yetmezligi veya aritmiyle
iligkili semptomlar da gosterebilmektedir. Hatta
hastaligin ilk gostergesi olarak ani kardiyak 6lim
goriilebilmektedir. Nitekim, geng erigkin ve atlet-
lerdeki en sik ani kardiyak 6liim nedenidir (4,5).

HK, ekokardiyografi veya kardiyak manye-
tik rezonans ile goriintiilenen dilate olmayan
sol ventrikiil hipertrofisi ile karakterize bir has-
taliktir. HK teshisini koyabilmek igin kardiyak
hipertrofiye neden olabilecek diger kardiyak,
metabolik, sendromik ve sistemik hastaliklarin
bulunmadig teyit edilmelidir. HKde, kardiyak
hipertrofi ¢ogunlukla asimetriktir ve aort kapa-
gin hemen altindaki bazal interventrikiiler septu-
mu i¢ine almaktadir. Bunun diginda, apikal, kon-
santrik, mid-ventrikiiler, lateral duvar, posteriyor
duvar veya sag ventrikiiler hipertrofisiyle seyre-
den HK tipleri de bulunmaktadir (6-10).

HK, her iki cinsiyeti esit olarak etkilemekte-
dir. Bir¢ok irkta ve etnik toplulukta gosterilmistir.
Diinyanin %90’1n1 kapsayacak sekilde 122 iilke-
de bildirilmistir. Genel popiilasyonda bildirilen
prevalansi 1:500diir ve tiim diinyada yaklasik 20
milyon kisiyi etkiledigi diistintilmektedir. Ayrica,
klinik olarak vakalarin yalnizca %10’unun ta-
nimlanabildigi tahmin edilmektedir. Tanimlanan
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yonlarinin %1-5’ini kapsamaktadir. Mortalite
oranlari, diger kardiyomiyopatilere bagli morta-
lite oranlariyla benzerdir. Ancak transplantasyon
listesine alinan hastalarda bekleme stirecinde,
kiigiik sol ventrikiil kavitesi ve hizli degisen he-
modinamik karakteri nedeniyle sol ventrikiiler
destek cihazi kullaniminin daha az oldugu HK’li
hastalarda, dilate kardiyomiyopatisi olan has-
talara gore mortalite daha fazla olabilmektedir
(12,18,48).

implante Edilebilir Kardiyoverter Defibrilatér

Kisinin kardiyak arrest veya >30 sn siiren hemo-
dinamik bozulmaya neden olan siirekli ventri-
kiiler tagikardi oykiisiiniin olmasi durumunda
ikincil koruma amaciyla implante edilebilir kar-
diyoverter defibrilator takilmasi gerekmektedir.

Bunun disinda yukarida ani kardiyak 6liim
risk faktorleri arasinda belirtilen 7 maddeden en
az birinin olmasi durumunda birincil koruma
amaciyla implante edilebilir kardiyoverter takil-
masi Onerilmektedir.
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