
�ZET

Ani beklenmedik �l�m nedenlerinin �lkelerin ulaßtõÛõ saÛlõk

hizmetlerinin kalitesi ve yaygõnlõÛõna baÛlõ olarak �eßitlilik g�s-

terdiÛi belirtilmektedir. Progresif Musk�ler Distrofi olgusu ani

beklenmedik ß�pheli �l�me ilgin� bir �rnek olußturmasõ nede-

ni ile sunulmak istendi.  Adana Adli Tõp Kurumu Morg Ühtisas

Dairesi BaßkanlõÛõna g�nderilen �l� muayene ve otopsi tutana-

Ûõnda, evinde �lmesi �zerine savcõlõÛa haber verildiÛi ve Devlet

Hastanesi morgunda otopsi yapõldõÛõ, dõß muayenesinde ve or-

ganlarõn makroskobik incelenmesinde �zellik tespit edilmediÛi

histopotoljik ve toksikolojik inceleme i�in �rneklerin alõndõÛõ

kayõtlõdõr. �ukurova Tõp Fak�ltesi Adli Tõp Anabilim Dalõn-

da yapõlan histopatolojik deÛerlendirilmesinde; kalp kasõnda

Duchenne tipi Musk�ler Distrofi ile uyumlu myokardial bul-

gular saptandõ.  Olguda Progresif Musk�ler Distrofi (PMD)

seyri sõrasõnda ortaya �õkabilen kardiyak tutulum �l�m nedeni

olarak kabul edildi. Anabilim dalõnda ilk kez saptanan PMD

olgusu adli tõp �alõßanlarõnõn dikkatini �ekmek amacõyla kay-

naklar õßõÛõnda tartõßÝlmaktadõr.  

Anahtar kelimeler: Progresif Musk�ler Distrofi, Ani �l�m, 

Adli patoloji, Otopsi. 

SUMMARY

The cause in sudden postmortem mostly differs in various co-

untries in relation to the quality and range of health care sys-

tems. We wanted to present a Progressive Muscular

Dystrophy case in which we had diagnostic problems.

From the death examination and autopsy files, which were

sent to Morgue Department of Adana Branch of the Forensic

Medicine Council, it is learned that the prosecutor was infor-

med for the case who died at home and the autopsy was per-

formed at the State Hospital Morgue. As no special finding

was detected by the external examination of the body and mac-

roscopic examination of the organs, samples were obtained for

the histopatologic and toxicologic evaluation. Myocardial

signs consistent with the Duchene Muscular dystrophy were

detected by the histopatologic examination of the myocardial

sections that performed in the �ukurova University Medical

Faculty Hospital Departments of Forensic Medicine.  For this

case, cardiac involvement that occurred in the clinical course

of the progressive muscular dystrophy was accepted as the de-

ath cause. In this report, a case of progressive muscular dys-

trophy, the first case that was detected by the �ukurova Uni-

versity Medical Faculty Hospital Departments of Forensic Me-

dicine was discussed in the light of the references for the inte-

rest of forensic medicine members.

Key words: Progressive Muscular Dystrophy, Sudden death, 

Forensic Pathology, Autopsy. 

GÜRÜÞ
DoÛal nedenlere baÛlõ ani �l�mler adli tõp g�nl�k uÛ-

raßõsõnda, bu alanda �alõßanlar i�in �l�m nedeninin belir-

lenmesinde zorluklara neden olabilmektedir. D�nya

SaÛlõk �rg�t� (WHO) ani �l�m�; semptomlarõn ortaya

�õkõßõndan itibaren ilk 24 saat i�inde meydana gelen

�l�mler olarak tanõmlamaktadõr. Ani �l�mler hi�bir

bulgu ve/veya belirti vermeden ortaya �õkabildiÛi gibi
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bilinen bir kronik hastalõÛõn terminal d�neminde de or-

taya �õkabilmektedir. Hemen t�m hastalõklar ani �l�me

neden olmakla birlikte kardiyovaks�ler patolojilerin da-

ha sõk, Musk�ler Distrofilerin ise daha nadir neden oldu-

Ûu bilinmektedir (1-5).

Distrofi Òyetersiz beslenmeÓ anlamõna gelmekte olup

19.yy sonundan itibaren tanõnmaya baßlamõß ve g�n�m�ze

dek farklõ �zelliklerde bir �ok tipi tanõmlanmõßtõr. HastalõÛõn

genel �zelliklerinin �ocukluk �aÛõ veya erken erißkinlik d�-

neminde ortaya �õktõÛõ, kardiyak semptomlarõn yavaß yavaß

k�t�leßen musk�ler zayõflõk olduÛu belirtilmektedir (3-6). 

D�rt gruba ayrõlan Progresif Musk�ler Distrofiler

(PMD) i�inde en sõk g�r�leninin Duchenne tipi olduÛu,

hastalõÛõn X-R kalõtõm ile aktarõldõÛõ, X kromozomun kõ-

sa kolunda gen mutasyonu bulunduÛu klasik bilgilerimiz

arasõnda yer almaktadõr. HastalõÛõn hemen yalnõz erkek-

leri tuttuÛu, doÛumdan sonra kas g��s�zl�Û� ßeklinde iz-

lendiÛi, g��s�zl�Û�n �nce pelvis kaslarõnda baßladõÛõ,

sonra omuz kaslarõna ilerlediÛi, uyluk kaslarõnda izlenen

ps�dohipertrofinin ise hastalõÛõn karakteristik �zelliÛi ol-

duÛu bilinmektedir (4,7-9). 

HastalõÛõn temel mekanizmasõ; t�m v�cut kaslarõnda

distrofin kaybõ ve distrofin ile ilißkili glikoproteinlerin

(43DAG, 156 DAG) dramatik azalmasõ ile a�õklanmakta-

dõr. Distrofin kaybõnõn ise hastalõÛõ belirleyen patolojile-

rin ortaya �õkmasõna neden olmakta, n�ronal h�cre iske-

letinin etkilenmesine baÛlõ santral sinir sistemi lezyonla-

rõnõn ve entelekt�el bozukluklarõn ortaya �õkmasõ �rnek

olarak verilmektedir. Ayrõca �izgili kaslarda ve kalp ka-

sõndaki g�� kaybõ ise yaÛ ve fibr�z doku infiltrasyonuna

baÛlõ olarak gelißmekte, ps�dohipertrofi paradoksal ola-

rak karßõmõza �õkabilmektedir (6,8-10).

�l�m genellikle solunum kaslarõnõ tutulmasõna baÛlõ

solunum yetmezliÛi, labil taßikardi ve/veya kardiyak

aritmiler sonucu meydana gelmektedir. HastalõÛõn tanõsõ

EMG ve kas biyopsileri ile konulmaktadõr (11-14).

Ani beklenmedik �l�me yol a�an PMD olgusunun il-

gin� olmasõ nedeniyle sunulmak istendi. �l�m�n

PMDÕnin kardiyak tutulumu sonucu meydana gelmesi

ve olguda �izgili kas �rneÛi alõnmamasõ nedeniyle kalp

tulumu tartõßõldõ. Ayrõca ani beklenmedik ß�pheli �l�m-

lerde; adli tahkikat, dõß muayene, otopsi ve laboratuar in-

celemelerinin �l�m nedenini ortaya koymadaki �nemi-

nin bir kez daha vurgulanmasõ ama�landõ.  

OLGU 
�l� muayene ve otopsi tutanaÛõnda; 15 yaßõnda erkek

�ocuÛun, ß�pheli �l�m� nedeniyle SavcõlõÛa haber veril-

diÛi, cesedin Devlet Hastanesi morguna kaldõrõldõÛõ,

otopsinin yapõldõÛõ, dõß muayene ve organlarõn makros-

kobik histopatolojik deÛerlendirilmesinde �zellik tespit

edilmediÛi, alõnan kan ve organ �rneklerinin histopato-

lojik toksikoljik incelemesi i�in Adana Adli Tõp Kurumu

Morg Ühtisas Dairesine g�nderildiÛi kayõtlõdõr. 

�ocuÛun yakõnlarõndan alõnan anamnezde; altõ-yedi

yaßlarõndan itibaren semptom vermeye baßlayan kas ra-

hatsõzlõÛõ olduÛu, doktorlar tarafõndan PMD tanõsõnõ ko-

nulduÛu, bu rahatsõzlõÛõnõn ilerlediÛi, hareket etme yete-

neÛinin tamamen kaybolduÛu �Ûrenildi. G�nderilen

kan, organ �rneklerinde yapõlan toksikolojik incelemede

herhangi bir toksik madde bulunmadõÛõ �Ûrenildi. 

Organlarõn histopatoljik incelemesinde; kalp kasõnõn

deÛerlendirilmesi amacõ ile rutin Hematoksilen+Eosin

(H+E) boyasõnõn yanõ sõra Periyodik Asid Schiff (PAS),

Van Giesson, Mason Trikrom ve GomoryÕnin g�m�ßle-

me y�ntemli retikulum �zel histokimyasal boyalarõ uy-

gulandõ. T�m preparatlar õßõk mikroskobu ile deÛerlendi-

rildi. Endomizyal konnektif doku artõßõ, myokardiyal

fibrillerde rejenerasyon ve geniß alanlarda dejenerasyon

izlendi (Resim 1,2,3). Ayrõca Avidin-Biotin Kompleks

(ABC, Dako Pat, Poliklonal ÒAntimouse, Antigoat, An-

tirabbitÓ Universal Kit) y�ntemi ile uygulanan Anti-

Distrofin (Biogenex, Super Sensitive Monoklonal Mouse

Anti Distrofin Primer Antibody, Dy4 ÒAM243-5M) im-

m�noenzimatik y�nteminde myokardiyal fibrillerde be-

lirgin distrofin kaybõ tespit edildi.

Elde edilen bulgular sonucunda olgu, PMDÕnin kardi-

yak tutulumu olarak deÛerlendirildi. Histopatolojik

�zellikleri nedeniylede PMDÕnin Duchenne tipi ile

uyumlu olabileceÛi d�ß�n�ld�. 

�l�m�n; PMDÕnin kalp tutulumu sonucunda ortaya

�õkan kalp yetmezliÛine baÛlõ meydana geldiÛi belirtildi. 

TARTIÞMA
�l�m nedenlerinin, �zellikle doÛal nedenlere baÛlõ

olarak gelißen ani beklenmedik �l�mlerin, �lkelere g�re

deÛißkenlik g�sterdiÛi, o �lkede saÛlõk hizmetlerinin ka-

litesi yaygõnlõÛõ, toplumun sosyo-k�lt�rel ve ekonomik

yapõsõ ile ilintili olduÛu bilinmektedir. �oÛu kez saÛlõk

hizmetlerindeki bu �zellikler nedeniyle adli olgu olarak
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karßõmõza �õkan ani �l�mlerde �l�m nedeninin ve meka-

nizmasõnõn a�õklanabilmesi zor olmaktadõr. Ani �l�m-

lerde doÛru tanõya ulaßõlmasõnda, adli tahkikat, yakõnla-

rõndan elde edilen �yk�, varsa klinik muayene bulgularõ

ve postmortem laboratuar deÛerlendirmeleri �nem taßõ-

maktadõr. Yalnõzca otopsi bulgularõ ile histopatolojik ve

toksikolojik inceleme sonu�larõ doÛru tanõya ulaßõlma-

sõnda yeterli olmayabilmektedir (1,5,7,15).

PMDÕlerde, �zellikle Duchenne tipi olgularda myo-

kard kasõndaki patolojinin en sõk lateral duvarda bulun-

duÛu, bununda otopsi sõrasõnda g�r�ld�Û� bilinmektedir

(3). Bizim olgumuzda otopsi bir baßka merkezde yapõl-

mõß olup Anabilim Dalõna sadece histopatolojik incele-

meler yapabilmek i�in organ �rnekleri g�nderilmißtir.

Olgunun dosyasõnda otopsi sõrasõnda saptanan bulgular

yazõlmõß olmakla birlikte b�yle bir deÛerlendirmenin

bulunmadõÛõ g�r�ld�. Olgunun �zelliÛine g�re otopsi ve

�rnek alma tekniÛinde deÛißikliklerin olabildiÛi bilin-

mektedir(2,5,7,16).

Bu nedenle �ncelikle klinik bilgileri i�eren bir dosya ve

aileden �yk�, otopside olgu �zelliÛine g�re histopatolojik

inceleme i�in �rnek alõnmasõ gerektiÛi kanõsõndayõz. �r-

neÛin bu olguda bir �izgili kas �rneÛi alõnmamõß olmasõ ta-

nõya sadece kalp kasõnõn incelenmesi ile varõlmak istenme-

si zorluklara neden oldu. Kalp kasõ tutulumunun s�z ko-

nusu olmadõÛõ, bir benzer olguda, �izgili kas �rneÛi alõn-

mamasõ durumunda tanõya gidilemeyeceÛi a�õktõr.

PMD olgularõnda iskelet ve kalp kasõ �rneklerinde ter-

cihen dondurulmuß veya %10Õluk tamponlanmõß formal-

dehit sol�syonunda tespit edilen doku �rneÛinde imm�-

noenzimatik y�ntemler ile deÛerlendirme �zellikle Duc-

henne Musk�ler Distrofi peptidi (DMD peptidi) doÛru

tanõya ulaßõlmasõnõ saÛlamaktadõr (6,9,10,17).

�lkemiz koßullarõnda dondurulmuß doku saklanma-

sõnda zorluklarõn olduÛu, ancak %10Õluk tamponlanmõß

formaldehit sol�syonun hazõrlanabildiÛi ve �rneklerin

bu sol�syon i�erisinde tespit edilerek ilgili merkezlere

iletilebileceÛi kanõsõndayõz.

Olgumuzda H+E rutin boyasõnõn yanõ sõra uygulanan

PAS, Van Gieson, Mason Trikom histokimyasal boyala-

rõ ve ABC imm�noenzimatik y�ntemi ile uygulanan

Anti-Distrofin monoklonal antikoru doÛru tanõya ulaßõl-

masõ amacõyla kullanõlmõßtõr. Becker tipi PMDÕde (18)

kalp tulumun nadir olmasõ, Emery-Dreifuss Musk�ler

Distrofilerinin (10) ise ilk semptomlarõn ad�lesan d�-

nemde ortaya �õkmasõ ve Anti-Distrofin monoklonal an-

tikorunda izlenen boyama �zelliÛi nedeni ile Duchenne

tipi PMD olarak yorumlandõ (3-5).

Duchenne tipi PMD de kardiyak tuluma baÛlõ ortaya

�õkan ani gen� �l�m olgusun �oÛu kez �yk�lerini bile-

mediÛimiz ani �l�m olgularõna õßõk tuttuÛu ve iskemik

kalp hastalõklarõ dõßõnda, �eßitli hastalõklarõn kardiyak tu-

lumlarõnõ yada yansõmalarõnõn �l�me yol a�abileceÛinin

g�z �n�nde tutulmasõ gerektiÛini vurguladõÛõ ve adli tõp

uÛraßanlarõna yardõmcõ olduÛu kanõsõndayõz.
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Resim 1. Myokardiyal lifler arasÝnda izlenen endomizyal 
konnektif doku artÝßÝ,  H+Ex75.

Resim 2. Myokardiyal lifler arasÝnda izlenen endomizyal kon-
nektif doku artÝßÝ,  Van Gieson x75.

Resim 3. Myokardiyal lifler arasÝnda izlenen endomizyal kon-
nektif doku artÝßÝ,  Gomory Retikulum x75.
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