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Hipertrofik Kardiyomiyopati

Ensar EKSI !

GIiRIS

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), hipertansiyon ve kapak hastalig1 gibi se-
konder nedenlerin yoklugunda, ozellikle sol ventrikiil (LV) (duvar kalinlig1 > 15
mm) olmak iizere kardiyak hipertrofi ile karakterizedir. Ozellikle sarkomer pro-
teinlerini kodlayan ¢ok sayida gendeki mutasyonlar nedeniyle en yaygin kalitsal
kardiyomiyopatidir. geng atletlerde ani kardiyak 6liimiin bir numarali sebebidir.
HKMP ile iligkili en 6nemli anormallik, hipertansiyon veya aort stenozu gibi bir
sebep yokken ortaya ¢ikan sol ventrikiiler hipertrofidir. En yaygin gézlemlenen
patern anterior interventrikiiler septumda asimetrik kalinlagmadir (asimetrik
septal hipertrofi). Bu patern, klasik olarak, mitral kapak sistolik anterior hareketi
ve dinamik sol ventrikiil ¢ikis obstriiksiyonu ile iliskilidir. Buna ragmen, vakala-
rin ¢ogunda (%75) hipertrofik kardiyomiyopati sol ventrikiil ¢ikis obstriiksiyonu
ile iligkili degildir ve bu sebepten isim Hipertrofik Obstruktif Kardiomiyopatiden
HKMP’ye degistirilmistir. Ayrica 1:500 oraninda goriiliir ve genellikle otozomal
dominant gegis gosterir (1).

ETIYOLOJi

HKMPnin ailesel formu, genetik gecis gozlenen otozomal dominant hastaliktir.
Cocuk ve eriskinlerde HKMP’ye sebep olacak birgok hastalik vardir (Tablo 1).
Bunlara 6renek olarak Noonan sendromu, Pompe hastalig1, diger metabolik has-
taliklar, Danon hastalig1 verilebilir.

Kardiyomiyopatiler i¢inde en sik genetik gecis gosteren HKMPdir. Ayrica
aile oykiisii olmayan bireylerde De Novo mutasyona bagl olarak da gozlemle-
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