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Transtorasik Ekokardiyografi ile Duchenne Muskiiler Distrofili Bir Olguda Kardiyak Tutulumun
Gosterilmesi: Sol Ventrikiil Posterolateral Duvar Anevrizmasi
Demonstration of cardiac involvement by Transthoracic Echocardiography in a Patient with Duchenne
Muscular Dystrophy: Left Ventricular posterolateral Aneurysm
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Muskuler Distrofiler, temelde kas-iskelet sistemini tutan
kalitsal gegisli bir hastalik grubudur. Bu grup hastaliklar
icinde bulunan Duchenne Muskiler Distrofi (DMD)
,1/3600-1/6000 oraninda erkeklerde gérilen, X’e bagh
gegis gosteren distrofin genindeki mutasyona bagl en sik
gorulen muskiler distrofidir. Distrofin bir membran
proteini olup,bozuk olmasi yada yoklugunda hiicre igi
kalsiyum artisina yol agarak kas kasilmasini bozar hatta
hiicre nekrozuna ilerleyebilir.(1-2) DMD tanisi igin en
onemli bulgular, ¢ogunlukla 5 yas civarinda baslayan,
baldir kaslarinda psodohipertrofi, proksimal kaslarda
gugstzlik, basamak g¢ikmada glgluk, yurime
anormallikleridir.(3) 18 yasin altinda DMD’li hastalarin
yaklagik %90’inda kardiyak tutulum saptanmistir ve bu
vakalarin ~ ¢ogunlugunu  dilate  kardiyomiyopatiler
olusturur.(4) Siddetli dilate kardiyomiyopati konjestif kalp
yetersizligine onderlik ederek DMD ’li hastalarin
%20’sinin  6lim  sebebini  olusturur. (3-4) DMD
hastalarinda kalp tutulumu sikligi ve ciddiyeti nedeniyle
son kilavuzlar tani konulduktan itibaren 10 yas altinda 2
yilda bir, 10 yas Uzerinde ise yilda bir kez transtorasik
ekokardiyografik goriintileme yapmayi 6nermektedir.(2)
DMD’de kardiyak tutulumu gosteren ekokardiyografik
kanitlar; sol ventrikal hipertrofisi, bolgesel duvar hareket
bozukluklari, kardiyak bosluklarda genisleme, kapak
anomalileri ve sol ventrikil sistolik disfonksiyonudur.(4)
DMD hastalarinda kardiyak tutulum oldukga yliksek
oranda olmasina ragmen izole sol ventrikil anevrizmasi
nadir gorilen bir durumdur. Sol ventrikil anevrizmalar

transtorasik ekokardiyografiyle rahatlikla
gorilebilmektedir. LV anevrizmalar igin %93 sensitivite
ve %94 Ozgulluge sahiptir. Gergek sol ventrikil
anevrizmalari, miyokardiyal hasar sonucu miyokardin
tim katmanlarinin fibrozisi ve incelmesiyle olusur. Ruptur
riski dasuktir. Yas ile iligkili olarak konservatif olarak
yonetilmesi 6nerilmektedir. LV anevrizmalari igin cerrahi
endikasyonlar; optimal medikal tedaviye ragmen
tekrarlayan  konjestif  kalp  yetersizligi, sistemik
embolizasyon, sirekli ventrikiiler aritmiler ve inatg
anginadir.(5-6)

Bilinen DMD nedeniyle takipli 18 yasinda erkek hasta,
gogus agrisi, ¢arpinti yakinmasiyla klinigimize basvurdu.
Tansiyon arteriyel 100/60 mmHg, nabiz 100/dk idi. Fizik
muayenesinde apikal odakta 2/6 sistolik Gftrim
mevcuttu. Cekilen elektrokardiyografisinde sinis ritmi ve
inferior derivasyonlarda ST elevasyonu tespit edildi.
Hastanin daha once kardiyak tutulum oykisi yoktu.
Hastaya vyapilan transtorasik ekokardiyografide sol
ventrikill ejeksiyon fraksiyonu %25, sol ventrikilde
genisleme, posterior segmentte lokalize anevrizma ve
hafif mitral yetersizligi saptandi (Resim 1-2). Saptanan
anevrizmanin, gergek sol ventrikil anevrizmasi olmasi ve
ruptdr riskinin distk olmasi nedeniyle medikal tedavi
duzenlenerek taburcu edildi. Sonug¢ olarak DMD
hastalarinda kardiyak tutulum asemptomatik olsalar bile
transtorasik ekokardiyografiyle rahatlikla tespit edilebilir.

Resim 1. Iki boyutlu transtorasik ekokardiyografik goriintilemede (parasternal uzun aks), sol ventrikiil posterior duvar bazal segmentte 1.8x2.9cm

anevrizma
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ntiilemede( parasternal kisa eksen), sol ventrikiil posterior duvar bazal segmentte
anevtizma.

Resim 2. . [ki boyutlu transtorasik ekokardiyografik g
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