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OZET

Kardiyomiyopatiler kalp kasinin nedeni bilinmeyen hasta-
liklaridir. Primer miyokardial kardiyomiyopatiler baglica dila-
te, hipertrofik, restriktif, obliteratif ve ARVC alt gruplarindan
olusmaktadir. Caligmanin amac, geng erigkin ani 6liim olgula-
rinda ¢ok sik olmayan bu patolojinin makroskopik ve mikros-
kopik ozelliklerini tanimlamakur.

2003-2006 yillart arasinda Adli Tip Kurumu Morg Thtisas Da-
iresi’nde otopsileri yapilan 5°i erkek, 6’s1 kadin olan yas aralig
15-35 arasinda degisen 11 olgu caligmaya alindi. Otopside ali-
nan kalp 6rneklerinin patolojik degerlendirilmesi sonucunda 7
olgu hipertrofik kardiyomiyopati, 3 olgu dilate kardiyomiyo-
pati, 1 olgu amiloid birikimine bagl: restriktif kardiyomiyopa-
ti olarak degerlendirildi. Olgularin toksikolojik incelemesinde
herhangi bir maddeye rastlanmadi. Oliim nedenleri kardiyomi-
yopatiye bagli kardiyovaskiiler kaynakli 6liim olarak degerlen-
dirildi.

Siupheli ani olim olgularinda gercek dlim nedenini ortaya
koymak olayin adli boyutunu dogru bir sekilde degerlendir-
mek agisindan 6nemlidir. Geng erigkinlerde ani 6liim olgula-
rinda kardiyovaskiiler kaynakli 6liimleri aragtirirken kardiyo-
miyopati tanist koymak ancak kalbin ayrintili makroskopik ve
mikroskopik incelenmesi ile miimkiindiir.
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SUMMARY

Cardiomyopathy is a group of myocardial muscle disease of
unknown origin. Primary ones consist of dilated, hypertrop-
hic, obliterative and ARVC subgroups. The aim of this study

is to describe macroscopic and microscopic features of this pat-
hologic entity that is a rare cause of death among young adult
population.

Eleven cases of cardiomyopathy were detected in autopsy
population of the Council of Forensic Medicine between 2003
and 2006. Of these cases, 5 were male and 6 were female and
age range was 15-35. After histopathologic examination of the-
se cardiomyopathy cases, seven were detected to be hypertrop-
hic, three dilated and one restrictive cardiomyopathy resulting
from amyloid accumulation. No toxic substances were detec-
ted on routine toxicological analysis. The cause of death in the-
se 11 sudden death cases was reported to be cardiac death resul-
ting from cardiomyopathy.

In order to support the legal investigation process in sudden
deaths, it is crucial to establish the cause of death. Detailed mac-
roscopic and microscopic examination of heart must be perfor-
med in order to detect cardiomyopathies during investigating
the sudden death of young adults,
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GIRIS

Kardiyomiyopatiler (KMP) kalp kasinin nedeni bilin-
meyen hastaliklaridir. KMP terimi kalp kasinin fonksi-
yonel anormallikleri igin kullanilmakla birlikte son 25
yil igerisinde degisime ugramistir. En 6nemli revizyon
1996 yilinda WHO tarafindan yapilmus, spesifik kardi-

yomiyopati teriminin kullanilmas: kararlagtirilmistir (1).
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Primer miyokardiyal kardiyomiyopatiler baglica hiper-
trofik (HKMP), dilate (DKMP), restriktif, obliteratif ve
ARVD (Aritmojenik sag ventrikiiler displazi) alt grupla-
rindan olugmakta ise de bu siniflamada yer almayan idi-
yopatik miyokardiyal fibrozis ve endokardiyal fibroelas-
tozis de benzer morfolojik ve fonksiyonel sonuglari ne-
deni ile 6nemlidir (1).

Calismanin amaci, geng eriskinlerde ani-siipheli 6lim
olgularinda kardiyak incelemede kardiyomiyopati olasili-
giun akilda bulundurulmasi, kardiyomiyopatilerin mak-
roskopik ve mikroskopik ozelliklerini bilerek bu yonde

inceleme yapilmasinin gerekliligini vurgulamakutir.

GEREC VE YONTEM

Caligmada Adli Tip Kurumu Morg Thtisas Dairesi’nde
2003-2006 yillar1 arasinda otopsileri yapilan ve kardiyo-
miyopati tanst almis olan 11 olgu degerlendirmeye alin-
di. Olgularimiz yas, cins, 6liim sekli, kalbin makrosko-
pik, mikroskopik bulgular: ve 6lim nedenleri agisindan

degerlendirildi.

BULGULAR

Calismamiza alinan 11 olgunun 6’s1 erkek, 5’1 kadind:.
Yas araligi 15-35, ortalama yas 25 idi. Olgularin 1’1 harig
higbirinde bilinen kalp hastalig oykiisii yoktu. HKMP
tarust alan 7 olguda kalpte makroskopik olarak sol ven-
trikiil ve septum kalinliginin artuigs goriildi. Tim olgu-
larda septum kalinliginin sol ventrikiil kalinligina orani
2’nin iizerindeydi. Mikroskopik incelemede ise; miyo-
kardda kas liflerinin normal paralel diziliminde bozul-
ma, miyositlerin ¢ap ve uzunluklarinda farkliliklar,
anormal miyositlerin yer yer fibrozis alanlarini gevrele-
digi saptand. Kas lifleri gekirdekleri boyut ve sekil fark-
liliklar1 gostermekte olup, yer yer pleomorfik, iri diizen-
siz hiperkromatik ¢ekirdekli ve genis sitoplazmali idi.
Kas lifleri arasinda ve damar gevresinde bag dokusu arti-
st izlendi (Resim 1). Bu makroskopik ve mikroskopik
bulgular esliginde olgular hipertrofik kardiyomiyopatiye
bagli ani 6liim olarak degerlendirildi. DKMP tanist alan
3 olguda ise, makroskopik olarak ventrikiillerde dilatas-
yon, trabekiiler kaslarda silinme ve miyokard kesitlerin-
de beyaz-sar1 renkli alacali alanlar goriildi. Mikroskopik
olarak, miyosit ¢ekirdeklerinde irilesme, hiperkromazi,
miyositlerde miyofibril kayb, bir olguda odaklar halin-
de graniilasyon dokusu alanlar1 ve yer yer interstisyel

lenfosit infilrasyonu goriildii (Resim 2).
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Resim 1. HKMP’de belirgin hipertrofi ve interstisyel
fibrozis (HEX400)

Resim 2. DKMP’de miyokardda nedbelesen graniilasyon
dokusu alanlar. (HEX400)

Resim 3. Miyokardda amiloid birikimi (HEX400)



Tablo 1. Olgularin yas, cins, 6liim nedenleri ve bistopatolojik bulgular:

Adli Tip Biilteni

Yas Kalp Makroskopik Mikroskopik Dosyada Verilen
Agirhigi(g) Bulgular Bulgular Oliim Nedeni
20 465 Hipertrofi Hipertrofi, interstisyel Hipertrofik
fibrozis, diizensiz goriiniim  kardiyomiyopati
15 330 Hipertrofi, Hipertrofi, Hipertrofik
fibrotik mitral kapak interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
diizensiz goriiniim
15 380 Hipertrofi,ASD, Hipertrofi, nedbeler ASD ve Hipertrofik
kapanmis VSD interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
diizensiz goriiniim
25 530 Hipertrofi, sol Hipertrofi, nedbeler Hipertrofik
ventrikiil anevrizmast  interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
diizensiz goriiniim
35 470 Hipertrofi, Hipertrofi, nedbeler Hipertrofik
nedbe alanlar interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
diizensiz goriiniim
25 450 Hipertrofi, Hipertrofi, Hipertrofik
fibrotik interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
cizgilenmeler diizensiz goriiniim
20 350 Fibrotik alanlar, Multifokal nedbeler Dilate kardiyomiyopati
miyokardda alacali
goriiniim, sol ventrikiil
dilate, trabekiiller
diizlesmis
35 650 Hipertrofi, Hipertrofi, nedbeler Hipertrofik
aort girisinde darlik, interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
fibrotik alanlar diizensiz gbriiniim
25 330 Her iki Hipertrofi, Peripartum
atrium-ventrikiiller interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
dilate, trabekiiller diizensiz gbriiniim
diizlesmis
22 500 Endokardial kalinlagma, Hipertrofi, Idiyopatik dilate
her iki atrium- interstisyel fibrozis, kardiyomiyopati
ventrikiiller dilate, miyofibril kayb:
trabekiiller diizlesmis
37 760 Hipertrofi, Interstisyumda ve L.ATIK’ de
sag ventrikiiler damar duvarilarinda degerlendirilmesi

dilatasyon, miyokard
kesitleri soluk

yaygin amiloid
birikimi

61



Cile 11, Say1 2, 2006

Amiloid birikimine bagli restriktif kardiyomiyopati
olarak degerlendirilen 1 olguda ise, miyokardda interstis-
yel alanda miyositleri tek tek saran ya da kafes yapist
olusturan yogun amiloid birikimi Kongo Red boyas:
kullanilarak da dogrulandi (Resim 3, 4). Higbir olguda
koroner arter anomalisi saptanmadi.

Travmatik bulgu olmamasi, toksikolojik inceleme so-
nuglarinin negatif bulunmasi ve var olan kardiyak pato-
lojiler g6z 6niine alinarak, olgular, kardiyovaskiiler kay-
nakli 6lim olarak degerlendirildi. Olgularin yas, cins,
oliim nedenleri ile kalbin makroskopik ve mikroskopik

bulgularinin dokiimii Tablo 1°de verilmektedir.

TARTISMA

Kardiyomiyopatiler igerisinde 6nemli bir grubu olus-
turan HKMP, genetik gecis gosteren, sebebi bilinmeyen,
miyokardiyal hipertrofi ve diastolde dolum direncinin
artmasiyla karakterize kalp kasi hastaligidir. Genellikle
total kalp agirligs sol ventrikiil hipertrofisi nedeni ile art-
mugtir (Ortalama 500 g). HKMP’de kasilmalar kuvvetli
olmakla birlikte koordine degildir (1-4). DKMP’lerin ak-
sine bu olgularda kalp kas: genigligi artmigtir. Transvers
miyosit ¢apt 40 mikronun Uzerine ¢ikar ( normal miyo-
sit gap1 15 mikron). DKMP’e oranla nadir rastlanmalari-
na ragmen, HKMP ani 6liim riskinin daha yiiksek olma-
st nedenti ile 6zellikle adli patoloji pratiginde 6nemlidir
(2). Olgularimizin tiimiinde histolojik olarak belirgin sol
ventrikil hipertrofisi, interstisyel fibrozis ve miyokardi-
yal disarray saptanmistir. HKMP’ler her iki cinste ayni
oranda ve genellikle geng yaslarda goriilmekte birlikte
her yas grubunda karsimiza gikabilir (1,2). Klinikte ge-
nellikle dispne, angina, yorgunluk, bayginlik ve carpinu
bulgular: goriliir. Bazi hastalar ise tamamen semptom-
suz seyredebilir. Semptomatik olsun olmasin HKMP’li
hastalarda ani 6liim riski her y1l i¢in %0,6-%1,5 arasinda
degismektedir ve bu hastalar beklenmedik ve ani 6liim
tablosuyla kaybedilebilir (1-5). Calismamizda HKMP
olarak degerlendirilen 7 olgunun hepsinde ani dlim go-
rilmigtir. Sadece 1 olguda 6nceden tani konulmug ASD
varlig1 bilinmektedir. Olgularin tiimii geng erigkinler
olup, yas ortalamasi 25°dir.

Diger bir kardiyomiyopati alt grubunu olusturan
DKMP’de ventrikiillerde sistolik kasilmalar bozulmustur,
sol ventrikiiler diastol sonu voliimii artmis olup, sol ven-
trikiil kavitesi geniglemis, duvar kalinlig1 ise azalmugtir.

Genellikle sol ventrikiil disfonksiyonu ve kronik kardi-
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yak yetmezlikle ortaya ¢ikmaktadir (1,2). Patogenezi ol-
dukca heterojen olan DKMP’lerin ¢ogu idyopatiktir.
Ancak postviral, otoimmiin, toksik, peripartum kardi-
yomiyopati tipleri de bilinmektedir. DKMP’de miyosit-
lerde hipertrofi, miyofibril kayb, interstisyel fibrozis ve
T-lenfosit artis1 goriilmektedir. DKMP’nin hastada 6nce-
den semptomatik kalp yetmezligi olusturmaksizin ani
kardiyak 6liime yol agmasi nadir goriilen bir durumdur
(2). Olgularimizdan birinde miyokardda odaklar halinde
graniilasyon dokusu alanlarinin bulunmasi DKMP’nin
gecirilmis miyokardite bagli olabilecegini diisiindiirmiis-
tiir. Dogumdan hemen sonra 6len 1 olgu postpartum dé-
nemde gelismis DKMP olarak degerlendirilmis, ancak at-
rium ve ventrikiillerde dilatasyon, trabekiiler kaslarda
diizlesme gortlmekle birlikte, kalp agirligi KMP tanisi
igin alt sinirlarda bulunmugtur. Bir olguda ise hastanin
hikayesine ait bir bilgiye ulagilamamistir. Bu nedenle id-
yopatik grupta degerlendirilmistir.

KMP’nin amiloid birtkimine bagli gelistigi diistiniilen
olguda ise, kardiyak amiloid birtkimine karaciger, dalak
ve akcigerde damar duvarlarinda amiloid birikiminin eg-
lik ettigi goriilmiigtiir. Bu nedenle olgu sistemik amiloi-
doz olarak degerlendirilmistir. Adli tip agisindan Snemli
olan amiloidin kalp tutulumudur. Kalpte amiloid biriki-
mi 2 farklt morfolojide izlenir. Bunlardan ilki 80 yagini
agmis kisilerde goriilen, sadece atriumlari tutan ve klinik
semptom vermeyen tipidir (6). Diger tipte ise, hem atri-
um hem de ventrikiillerde birikim gorilir (1). Bu tipte
amiloid birikimi, familyal olabilecegi gibi, kronik enfek-
siyonlara bagli olarak da gelisebilir. Degisik gruplarda
farkls prekiirsor proteinler birikmesine kargin tiim amilo-
id fibrillerinin mikroskopik goriiniimii aynidir. Amiloid
birikimi kas liflerinde atrofiye ve kalp yetmezligine ne-
den olabildigi gibi damar duvarlarini tutarak iskemiye,
ileti sisteminde birikerek aritmilere neden olabilir, klinik-
te ani kalp 6liimii olarak karsimiza gikar (1,2,6,7). Bizim
olgumuzda da hasta endoskopi ve kolonoskopi islemleri-
nin hemen ardindan beklenmedik bigimde kaybedilmisti.

Stipheli 6lim olgularinda gercek 6lim nedenini ortaya
koymak, olayin adli boyutunu dogru bir sekilde deger-
lendirmek ¢ok onemlidir. Kardiyomiyopatiye bagli ani
kalp oliimlerinde hekimin sorumlulugu ailesel gecisli
olabilen bu hastaliklar ortaya ¢iktiginda aileyi bilgilen-
dirmektir. Olgularimiz ani beklenmedik Slimlerde siste-

mik otopsinin degerini bir kez daha gostermektedir.
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