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Apikal Hipertrofik Kardiyomiyopati (Yamaguchi Sendromu)
Apical Hypertrophic Cardiomyopathy (Yamaguchi Syndrome)
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Ozet:

Apikal tip hipertrofik kardiyomiyopati (Api-HKMP), Yamaguchi Sendromu adiyla da bilinen nispeten nadir
goriilen bir hipertrofik kardiyomiyopati seklidir. 59 yasinda bayan hasta tipik gogiis agrisi ile acil servise
basvurdu. Ozge¢misinde diyabetes mellitus ve hipertansion disinda herhangi bir 6zellik saptanmadi. Hastanin ilk
¢ekilen elektrokardiyografisinde; siniis ritmi, V3-V6, D1, DIl, aVL, aVF derivasyonlarinda T negatifligi ve sol
ventrikiil hipertrofisi (LVH) lehine bulgu izlendi. Ekokardiyografisinde sol ventrikiil apikal kalinligr 16 mm (6-
11 mm), arka duvar kalinligi 10 mm (6-11 mm) o6lgtldi, Ejeksiyon fraksiyon normal sinirlarda izlendi. Labora-
tuvar testlerinde herhangi bir anormal deger saptanmadi, Troponin ve CK-MB normal sinirlarda idi. Koroner
anjiografide koroner arterler normal, ventrikiilografide Yamaguchi Sendromu igin tipik goriiniim olan sistolde
sol ventrikiil maga as1 gériiniimii izlendi.

Anahtar kelimeler: Apikal tip hipertrofik kardiyomiyopati, Yamaguchi Sendromu

Summary:

Apical hypertrophic cardiomyopathy (Api-HCM), is known also Yamaguchi Syndrome, is a relatively rare form
of hypertrophic cardiomyopathy. A 59 years old female patient with history of diabetes mellitus and hyperten-
sion attended the emergency room with angina pectoris. The 12 lead electrocardiogram showed sinus rhtym with
inverted T waves in V3-V6, D1, DII, aVL, aVF leads with voltage criteria of left ventriculehypertrophy (LVH).
In the echocardiography apikal thickness was 16 mm (6-11 mm), the posterior wall thickness was 10 mm (6-11
mm) with normal ejection fraction. In the blood test no elevation of myocardial enzymes was observed. On the
angiography coronary arteries were normal and the ventriculography revealed the ace of spade like shape of the
LV cavity in systole.
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Giris ponya disindaki goriilme sikliginin %1-2 oldugu
tahmin edilmektedir (5,19). Api-HKMP tipik
Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP) éz§llikleri, ilk olarak Sakamoto (3) ve Yamggu-
miyokardin sarkomer proteinlerini kodlayan chi (4) tarafindan tanimlanmistir. Bu 6zellikler
dokuz genden birinin mutasyonu sonucu olusan elektrokgrdlyograflde dev T negatlf dalgalart (3)
otozomal dominant gegisli bir hastaliktir (1,2). ve ventrikiilografide sol ventrikiilin maga asi
Apikal tip hipertrofik kardiyomiyopati (Api- goriintimiidir (4).
HKMP) nispeten nadir goriilen ve agirhikli olarak . . . . )
apikal tutulumu olan hipertrofik kardiyomiyopa- Bu olgu sunumu ile apikal hipertrofik kardiyo-
tinin bir formudur (3,4). Apikal HKM Ja- miyopati _(Yamaguchl Sendron_1u) ozellikleri
ponya’daki tiim hipertrofik kardiyomiyopatilerin gosteren bir vaka sunularak, nadir goriilen vaka
yaklasik %25’ini olusturmaktadir. Ancak, Ja- tartigilmigtir.
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Olgu

Ellidokuz yasinda bayan hasta, yaklasik bir saat
stiren tipik gogiis agris1 olmasi iizerine acil ser-
vise basvurdu. Hastanin 6zge¢cmisinde diyabetes
mellitus ve hipertansiyon mevcuttu. Hastanin ilk
fizik muayenesinde tansiyon arteryel degeri
130/80 mmHg, kalp attm hizi 90 atm/dk
saptandi. Kardiyak oskiiltasyonda herhangi bir
tifiirim duyulmadi. 12 lead elektorkardiyografi-
sinde V3-V6, D1, DII, aVL, aVF derivasyonlarda
negatif T dalgalar1 ve sol ventirkiil hipertrofisi
lehine voltaj bulgular izlendi (Sekil 1). Labora-
tuvar degerlerinde ise troponin T ve CK-MB

negatif, biyokimyasal parametreler ve hemogram
normal simirlarda saptandi. Hastaya gekilen eko-
kardiyografide (Sekil 2) sol ventrikiil apeks
kalinhigr 16 mm (6-11 mm), arka duvar kalinligi
10 mm (6-11 mm) olgiildii. Kalp bosluklar ve
ejeksiyon fraksiyon normal smairlarda izlendi.
Yapilan koroner anjiografide normal koroner
arterler, ventrikiilografide (Sekil 3) sol ven-
trikiilde Yamaguchi Sendromu i¢in tipik olan
sistolde maca as1 goriiniimii izlendi. Hastaya
diltiazem tedavisi baglandi ve go6giis agrist
sikayeti tekrarlamadi. Takiplerinde de klinigi ve
hemodinamisi stabil seyretmis olup kardiyoloji
polikliniginde diizenli kontrolii yapilmaktadir.

Sekil 1. V3-V6, D1,DII aVL, aVF derivasyonlarda negatif T dalgalari ve sol ventirkiil hipertrofisi lehine voltaj

bulgulart
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Sekil 2. Hastanin ekokardiyografisi
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Japonya’da Api-HKMP, tiim hipertorfik kar-
diyomiyopatilerin %13-25’ni tegkil etmekte, bu
oran batil iilkelerde ise %1-2 dir (5,6). Hipertro-
fik kardiyomiyopatide goriilen diffiiz hipertrofi-
nin aksine, bu hastalikta duvar kalinlagsmas1 pa-
piller kas1 altinda apeks bolgesindedir (4,7). Hi-
pertrofik kardiyomiyopatiye gore daha iyi prog-
noz gosterir, ancak atriyal fibrilasyon, miyokart
enfarktiisii ve ani 6liim gibi baz1 komplikasyonlar
goriilebilir (8,9).

Bu hastalar apikal bolge iskemisine bagh olarak
tipik gogiis agrisi ile basvurabilirler. Artms
miyokard dokusu, kiicik damar hastaligi ve
bozulmus vazodilator rezervi miyokard iskemisi-
nin olas1 nedenleri olarak belirtilmistir (10,11).
Anterolateralde repolarizasyon bozuklugu Api-
HKMP’li vakalarin tiimiinde go6zlenirken dev
negatif T dalgalar1 ise vakalarin yaklasik
yarisinda izlenebilir (12). Bu hastalar sesmptomlar
ve EKG bulgular1 nedeniyle genellikle koroner
arter hastalig1 ile karistirilir (13,14). Cogu olguda
cekilen anjiografide koroner arterler normal sap-
tansa bile kiiciik bir grupta koroner arter hastalig
gosterilmistir (12,15). Sunulmus olan vakada
koroner arterler tamamen normal izlenmis ve
anti-iskemik tedavi dusiintilmemistir.  Aritmi
acisindan yakin takip edilen vakada herhangi bir
malign aritmi saptanmamustir.

Hastaliga 6zgii baska bir tipik bulgu ise sol ven-
triktilografide izlenen maga asi goriiniimidiir
(3,4). Daha o6nce anterolateral derivasyonlarda
tanimlanan erken repolarizasyon saptanan hasta-
larda Api-HKMP tanis1 akilda bulundurulmalidir
(16). Bu hastalarin degerlendirilemsi i¢in transto-
rasik ekokardiyografi ilk se¢enektir ancak apikal
bolgeyi gormesi artefaktlar ve zayif ekojenite
nedeniyle her zaman miimkiin olmamaktadir
(17). Bu gibi durumlarda, baska incelemeler
(manyetik rezonans goriintiileme, kontrast ven-
trikiilografi) diisiintilmelidir (18). Sunulan vaka-
da da Klinik, ekg bulgular, ekokardiyografi ve
ventrikiilografi tetkiklerinde apikal kardiyomiyo-
pati tanis1 kesinlestigi i¢in ek bir ileri tetkike
gerek duyulmamistir.
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