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GIRIŞ

Hipertrofik kardiyomiyopatinin (HK) bugünkü 
anlamda ilk modern tarifi 1958’de Donald Tea-
re tarafından yapılmıştır. Donald Teare, kalbin 
asimetrik hipertrofisi veya müsküler hamartomu 
olarak tariflediği ve genç erişkinleri kapsayan 8 
vakalık bir seri yayınlamıştır. Vakaların 7’si ani 
kardiyak ölümle sonuçlanmıştır. Kas liflerinin 
ve çekirdeklerinin hipertrofiye uğradığı, dağınık 
olarak sıralanmış kas demetlerinin bulunduğu bir 
patolojik tablo tariflemiştir. Daha sonra 1964’te 
Braunwald ve arkadaşları 64 vakayı analiz ettik-
leri bir seride “idiyopatik hipertrofik subaortik 
stenoz” olarak isimlendirdiği hastalığı histopato-
lojik, klinik bulgular, seyir ve tedavi yaklaşımları 
açısından bir bütün olarak tariflemiştir (1-3).

HK, en sık görülen genetik kardiyovasküler 
hastalık olup, kardiyak sarkomer proteinleri kod-
layan genlerdeki çok çeşitli mutasyonların netice-
sinde oluşmaktadır. Bu mutasyonların tipiyle iliş-
kili olarak hastalığın ailesel geçişi, hipertrofinin 
derecesi, klinik seyri ve prognozu farklılık gös-
termektedir. Dolayısıyla, aynı aile bireyleri içinde 
dahi heterojen bir karakter sergileyebilmektedir. 
Klinik seyre bakıldığında hastalar asemptoma-

tik olabildiği gibi kalp yetmezliği veya aritmiyle 
ilişkili semptomlar da gösterebilmektedir. Hatta 
hastalığın ilk göstergesi olarak ani kardiyak ölüm 
görülebilmektedir. Nitekim, genç erişkin ve atlet-
lerdeki en sık ani kardiyak ölüm nedenidir (4,5).

HK, ekokardiyografi veya kardiyak manye-
tik rezonans ile görüntülenen dilate olmayan 
sol ventrikül hipertrofisi ile karakterize bir has-
talıktır. HK teşhisini koyabilmek için kardiyak 
hipertrofiye neden olabilecek diğer kardiyak, 
metabolik, sendromik ve sistemik hastalıkların 
bulunmadığı teyit edilmelidir. HK’de, kardiyak 
hipertrofi çoğunlukla asimetriktir ve aort kapa-
ğın hemen altındaki bazal interventriküler septu-
mu içine almaktadır. Bunun dışında, apikal, kon-
santrik, mid-ventriküler, lateral duvar, posteriyor 
duvar veya sağ ventriküler hipertrofisiyle seyre-
den HK tipleri de bulunmaktadır (6-10). 

HK, her iki cinsiyeti eşit olarak etkilemekte-
dir. Birçok ırkta ve etnik toplulukta gösterilmiştir. 
Dünya’nın %90’ını kapsayacak şekilde 122 ülke-
de bildirilmiştir. Genel popülasyonda bildirilen 
prevalansı 1:500’dür ve tüm dünyada yaklaşık 20 
milyon kişiyi etkilediği düşünülmektedir. Ayrıca, 
klinik olarak vakaların yalnızca %10’unun ta-
nımlanabildiği tahmin edilmektedir. Tanımlanan 
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yonlarının %1-5’ini kapsamaktadır. Mortalite 
oranları, diğer kardiyomiyopatilere bağlı morta-
lite oranlarıyla benzerdir. Ancak transplantasyon 
listesine alınan hastalarda bekleme sürecinde, 
küçük sol ventrikül kavitesi ve hızlı değişen he-
modinamik karakteri nedeniyle sol ventriküler 
destek cihazı kullanımının daha az olduğu HK’li 
hastalarda, dilate kardiyomiyopatisi olan has-
talara göre mortalite daha fazla olabilmektedir 
(12,18,48). 

İmplante Edilebilir Kardiyoverter Defibrilatör

Kişinin kardiyak arrest veya >30 sn süren hemo-
dinamik bozulmaya neden olan sürekli ventri-
küler taşikardi öyküsünün olması durumunda 
ikincil koruma amacıyla implante edilebilir kar-
diyoverter defibrilatör takılması gerekmektedir.

Bunun dışında yukarıda ani kardiyak ölüm 
risk faktörleri arasında belirtilen 7 maddeden en 
az birinin olması durumunda birincil koruma 
amacıyla implante edilebilir kardiyoverter takıl-
ması önerilmektedir.
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