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Hipertrofik kardiyomiyopati (HCM), cocuklarda en sik gorilen kardiyomiyopati tirl olup ani
kardiyak olimin 6nemli bir nedenidir. Erken teshis ve uygun tedaviyle pediatrik mortalitenin
azaltilmasi mimkin olabilmektedir. HCM’li yetiskinlerde artmis voltajlar, patolojik Q dalgalari,
ST depresyonu, T dalgasi inversiyonu ve aks sapmasi gibi EKG bulgulari; tanisal streclerde yaygin
kullanilsa da HCM'li cocuklarda EKG bulgularini genis olgekte inceleyen calismalar sinirlidir. Bu
calisma, HCM'li cocuklarda EKG anormalliklerini incelemek ve risk altindaki hastalarin erken
belirlenmesine katki saglamak icin blyUk, cok merkezli bir pediatrik kohortu ele almistir.

Yontemler: Calismada, 21 yas ve altindaki fenotipik HCM'li hastalarin EKG’leri
degerlendirilmistir. Hipertrofi tanisi normalin 2 SD Uzeri olarak kabul edilmis, 18 yas Uzeri icin
Z-skor bakilmamistir. Genetik, ndrolojik, metabolik ve sekonder hipertrofi nedenleri
(hipertansiyon, koarktasyon vb.) dislanmistir. EKG bulgulari, yasa 6zgl kriterlere gore bir
pediatrik elektrofizyolog tarafindan degerlendirilmis ve anormallikler: dnce dar-genis QRS
olarak, sonrasinda; hipertrofi, strain paterni ve patolojik Q dalgalari olarak ayrilmistir. Sol
ventrikdl hipertrofisi (LVH) icin V5, V6, |, aVL'deki R dalgasi voltajlarinin yasa gore 98.
persentilden biyik olmasi, sag ventrikil hipertrofisi (RVH) icin V1 veya V2'deki R dalgasi
voltajlari yasa gore 98. persentilden blyik olmasi, biventrikiler hipertrofi (BVH) icin hem LVH
hem de RVH icin pozitif voltaj kriterleri kabul edildi. Strain paterni, ST segmentinde 1 mm'den
fazla depresyon veya lateral (V4, V5, V6) veya inferior derivasyonlarda (l1, Ill, aVF) T dalgasi
inversiyonunun varligi olarak tanimlandi. V1 ve V2 derivasyonlari RV strain paterni icin
kullanildi. Patolojik Q dalgalari, Ill. derivasyon ve aVR disindaki derivasyonlarda >0,04 s
genisliginde, >3 mm derinliginde veya QRS genisliginin >%25'inden fazla Q dalgasi olmasi
olarak tanimlandi

Sonuglar: Calisma kohortu, 1 giinile 21 yil arasinda degisen yaslara sahip 482 hastadan (%70
erkek) olusmaktadir. %88’inde EKG anormallikleri tespit edilmistir. Ana bulgular asagidaki gibi
Ozetlenebilir:
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e %22 hastada LVH, %24'inde BVH ve %5'inde izole RVH,
e %27 hastada hipertrofi ile birlikte strain paterni, %9 hastada izole strain paterni,

e %15'inde izole, %7’sinde hipertrofi veya strain paternini eslik ettigi patolojik Q
dalgalari,

e %5’inde sag (%3) ve sol (%2) dal blogu,
e %3’Unde preeksitasyon paterni ve %6’sinde diger anormallikler saptanmistir.

o 1 yas altindaki cocuklarda diger gruba kiyasla, daha distk hipertrofi orani
saptanmasina karsin; daha yUksek izole patolojik Q dalgasi (%31,3'e karsi %15) ve
hipertrofi ile beraber Q dalgasi (%12,5'e karsi %6) gdzlenmistir.

Tartisma: HCM'li cocuklarda EKG anormalliklerinin dagilimi, yetiskinlerden bazi farklar
gdstermektedir. Ornegin, calismada saptanan normal EKG orani (%12) yetiskin ¢alismalarina
gore oldukca yiksek olup, bu durum HCM'nin siddetinin yasla birlikte ilerlemesi ile
aciklanabilir.

EKG bulgularinin ani 6lim riskini tahmin etmede kullanimi bu ¢alismanin kapsami disindadir.
Daha 6nce yapilan arastirmalar, EKG anormalliklerinin ani 6lUm riski ile tutarsiz iliskiler
gosterdigini ortaya koymustur.

Ventrikiler hipertrofi ve strain paterni, HCM hastalarinda sik gérilmektedir ve klinik olarak
HCM stphesi olup EKG anormalligi saptanan hastalarda ekokardiyografi incelmesinin bu
acidan dikkatle yapilmasi gerekmektedir.

Calismada birden fazla anormallik saptanan hastalarin (%34) sikhgi; béyle bir durumda ileri
degerlendirme yapilmasi icin uyarici oldugunu dislindirmektedir.

Patolojik Q dalgalarinin olus mekanizmalari, miyokardiyal fibrozis veya hipertrofinin
bulundugu bolgelerde elektriksel aktivite degisiklikleri ile iliskilendirilmistir. Daha dnceki
calismalar, patolojik Q dalgalarinin saglikl atletlerden ayirt edilmesi icin cesitli kriterler
belirlemistir ve bu dalgalarin HCM tanisinda énemli bir gésterge oldugu vurgulanmistir.
Calismamizda da patolojik Q dalgalarinin yaygin olarak gortlmesi, patolojik Q dalgalari
saptanmasi halinde daha ileri degerlendirmelerin yapilmasi gerektigini gdstermektedir.

Calisma kohortunun elektrofizyologlar tarafindan toplanan oldukca secici bir grup oldugu
kabul edilmektedir. Tim yaslarda genis QRS sinirinin 120 ms kabul edilmesi degerlendirme
yanlisliklarina yol agmis olabilir. Kontrol grubu olmamasi ¢calismanin 6nemli kisithhklarindandir.

Bu calisma pediatrik HCM poptlasyonunda EKG bulgularini gdstermeyi amaclayan tanimlayici
bir calismadir ve EKG anormalliklerinin duyarhihgini ve 6zgGllGginU belirlememekte ve bir risk
skorlamasi 6Gnermemektedir.

Sonug: Normal bir EKG fenotipik HCM varligini dislamamaktadir. Hipertrofi, strain paterni ve
patolojik Q dalgalari gibi EKG anormallikleri, pediatrik popUllasyonda yaygin olarak
gorilmustir. Calisma, cocuklarda HCM'yi saptamada potansiyel olarak kullanilabilecek EKG
parametrelerini tanimlamaya yonelik ilk adimi atmistir. Ancak, daha az secici hasta gruplarini



kapsayan, cok merkezli ve kontrol gruplarini iceren daha genis 6lcekli calismalara ihtiyac
duyulmaktadir.

Yorum: Makale HCM’nin EKG bulgularina dikkat cekmek agisindan degerlidir. Ozellikle heniiz
egitimi devam eden biz cocuk kardiyoloji asistanlari icin klinik ve tariflenen EKG bulgulari
olmasi halinde ekokardiyografi ile daha dikkatli ve hedefe yonelik inceleme yapiimasini
vurgulamasi dnemlidir.

HCM tanisi, ailede HCM 6ykUs, kardiyak olay gibi semptomlarin varligi, fizik muayene
sirasinda kalp Gftrima duyulmasi gibi diger endikasyonlar icin yapilan 12 derivasyonlu EKG
veya ekokardiyografi degerlendirmeleri konabilir. Burada iki durum onemlidir;

1- HCM aile 6ykisi veya klinigi ile basvuran bir hastada sadece EKG ile degerlendirmek
yetersiz olacaktir. ClinkU eriskin hastalarin aksine ¢cocuk yas gurubundaki HCM
hastalarinda normal EKG gortlmesi daha olasidir.

2- Farkli bir endikasyon ile yapilan EKG degerlendirmesinde; hipertrofi bulgulari varliginda
HCM acisindan degerlendirme yapilmasi akla gecektir. Ozellikle strain paterni varligi ve
patolojik Q dalgalari gérilmesi halinde bu acidan 6lcim ve Z-skor degerlerine bakiimasi
tanisal strecleri kolaylastiracaktir.

HCM’li hastalarda ani kardiyak 61im 6 yas altinda ¢ok nadir olup, 9-15 yas arasi pik yaptigini
belirten calismalar mevcuttur. Bir veya daha fazla birinci derece akraba HCM tanisi olsun veya
olmasin <40yas ani 6lUm oykisit veya ozellikle eforla olan néro-kardiyojenik olmayan senkop
gibi 6ykulerle basvuran hastalarda tariflenen EKG bulgularinin bilinmesi HCM tanisinin gdzden
kacmasini engelleyecektir.

HCM hastalari; ani kardiyak 6ltim, sol ventrikil ¢cikim yolu obstriksiyonu, diastolik disfonksiyon
iliskili kalp yetersizligi, tromboembolik olaylar gibi riskler altindadir®. Yapilacak calismalarda bu
risklerin EKG bulgulari ile korelasyonu agisindan genis kapsamli ¢calismalar, yalnizca ¢ocuk
kardiyoloji hekimleri icin degil bu hastalarin takiplerinde rol alacak pediatri hekimleri icin yol
gosterici olabilir.

HCM'li hastalarinin, yaklasik %30 ila %60'l tanimlanabilir bir patojenik veya olasi patojenik
genetik varyanta sahiptir?. Fenotipik bulgularin cocukluk caginda gec ortaya cikabilecegi
vurgusu; aile taramasinda genetik mutasyon pozitifligi gdsterilmis ancak fenotipi heniiz
olusmamis hastalarda EKG ve ekokardiyografi taramalarinin aralikl olarak yapilmasi gerektigi
gostermektedir. Yine bu genetik mutasyonlar ile klinik, EKG ve ekokardiyografi bulgularinin
karsilastirmali degerlendirmeleri yararl olabilir.
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