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Sudden cardiac death case with massive fibrosis in heart in a 12 years old boy
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OZET

Olgumuz 12 yasinda, oyun oynarken fenalasip hastaneye 6li
duhul eden erkek ¢cocugudur. Dig muayenede sol meme bagt i¢
yanda igne pikiir izi ve gogiis onde defibrilatdr kasik izleri sap-
tandi. Otopside kalp hipertrofik bulundu (390 gr, sag ventrikiil
duvar kalinligi: 0,7 cm., sol ventrikiil duvar kalinligi: 2,7 cm.,
septum kalinlig1: 2 cm.). Bosluklar, kapakeiklar ve koroner ar-
ter liimenleri dogal olarak izlendi. Adale kesitlerinde sol vent-
rikiilde yaygin sedefi beyaz renkte alanlar mevcuttu. Diger or-
ganlarda nonspesifik bulgular gézlendi. Mikroskopik inceleme-
de kalpte adale liflerinin genis alanda ortadan kalkugs, yerini
kollagen bag dokusunun aldigs, liflerde hipertrofik goriiniim,
akcigerlerde amfizem bulgulari, karacigerde pasif konjesyon,
dalak parankiminde belirgin hiperemi ve fokal kanama saptan-
di. Erken yagta hipertrofik kalpte ortaya ¢ikan yaygin fibrozis
ve kalp yetmezligi bulgularinin ani kalp 6limii iizerindeki et-
kisini, olgumuzun 6zellikleri ile birlikte medikolegal acidan
tartisarak sunmay1 amaglamaktayiz.

Anahtar kelimeler: Kalp 6limii, miyokardiyal fibrozis,
Ergen.

SUMMARY

Our case was 12 years old boy already dead during hospital
admittance. He had been brought to the hospital after feeling
suddenly sick while playing game. There was pin prick on the
inner side of left nipple, and defibrilator spoon marks on the

anterior chest wall. In external examination on macroscopic

autopsy investigation heart was found hypertrophic (390 g we-
ight, right ventricle wall thickness: 0,7 cm., left ventricle wall
thickness: 2,7 cm., septum thickness: 2 cm.). Chambers, leaflets
and coronary artery lumina were normal on examination. On
myocardial sections wide white areas on left ventricle wall we-
re detected. There were nonspesific macroscopic findings in the
other organs. Heart muscle fibers disappeared on wide areas,
collogenous connecting tissue replaced, heart muscle fibers
hypertrophic, lung emphysema, passive liver congestion, sple-
enic paranchymal prominent hyperemia, focal bleeding had
been investigated. On microscopic evaluation we aimed to dis-
cuss effect of fibrosis and cardiac failure findings of young
hypertrophic hearts on sudden cardiac deaths in medicolegal
aspects.

Key words: Cardiac death, myocardial fibrosis,

Adolescents.

GIRIS

Koroner arter anomalileri, hipertrofik kardiyomiyo-
pati ve miyokarditlerin olusturduklar: fatal aritmiler
erken yaglarda goriilen ani kalp dliumlerinin baglica ne-
denleridir (1). Bu olgular arasinda koroner damar hi-
poplazisi gibi degisikliklerin, koroner arterlerde damar
cikis anomalileri iizerinde oncelikle durulmaktadir
(2,3). Geng atletlerde efor ve egzersiz sirasinda meyda-

na gelen ani 6liimler bildirilmekte, 25 yas alt1 ani 6lim-
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lerin hipertrofik kardiyomipati ile iligkili oldugunun al-
1 gizilmekte olup (4), geng yastaki oliimlerde hipertro-
fik kardiyomiyopati arastirmalar1 6nemli yer tutmakta-
dir (5,6). Erken yasta hipertrofik kalpte ortaya ¢ikan
yaygun fibrozis ve kalp yetmezligi bulgularinin ani kalp
olumi tzerindeki etkisini, olgumuzun 6zellikleri ile
birlikte medikolegal acidan tartisarak sunmay1 amagla-
maktay1z.

OLGU SUNUMU

Olgumuz 12 yaginda, 144 cm. boyunda, 45 kg agirli-
ginda daha 6nceden higbir sikayeti bulunmayan, okulda
oyun oynarken fenalagmasi sonucu hastaneye 6lii duhul
eden erkektir. Dig muayenede sol meme bast i¢ yanda
hastanede yapilan miidahalelere bagli igne pikiir izi, go-
giiste defibrilator izleri disinda 6zellik goriilmedi. Otop-
side makroskopik incelemede; kalp 390 g agirliginda tar-
tldr (Resim 1). Sag ventrikiil duvar kalinlig1 0,7 cm., sol
ventrikill duvar kalinlig1 2,7 cm., septum kalinlig1 2 cm.
olarak ol¢tldi. Kalp bosluklari, kapakgiklar: ve koroner
arter limenleri dogal olarak izlendi. Adale kesitlerinde
sol ventrikiilde yaygin sedefi beyaz renkte alanlar izlen-
di. Akciger ylizey ve kesitlerinde petesiyal kanamalar di-
sinda ozellik izlenmedi. Karaciger yiizeyi diizgiin, kesit-
leri konjesyone bulundu. Mikroskopik incelemede kalp-
te adale liflerinin genis alanda ortadan kalktg, yerini
kollagen bag dokusunun aldig1 (Resim 2), liflerde hipert-
rofik ve diizensiz gortinim (Resim 3) saptandi. Ayrica
akcigerlerde amfizem bulgulari, karacigerde pasif konjes-
yon, dalak parankiminde belirgin hiperemi ve fokal ka-
nama, bobrek ve pankreasta hiperemi izlendi. Laboratu-
ar incelemelerinde ise kanda alkol, kan ve idrarda uyutu-
cu uyusturucu, i¢ organ parcalarinda toksik bir maddeye
rastlanmadu.

Kalp adalesinde fibrozis bulunan olgunun 6limiimiin

kalp yetmezligi sonucu meydana geldigi rapor edilmistir.

TARTISMA

Olgumuzda oldugu gibi onceleri kardiak sikayetleri
bulunmayan gengler arasinda ani kardiyak Sliimler bildi-
rilmekte olup (7), olgularin 6nemli bolimiinde Sliimler
kalp ritm bozukluklarina baglanmaktadir ve esas patoge-
nez ortaya ¢ikarilamamaktadir (1,2,5). Otopsilerde orta-
ya konan bulgular arasinda ani kardiak dliimlerde koro-
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Resim 1. Kalbin dis goriiniimii

ner arter anomalileri, hipertrofik kardiyomiyopati ve
miyokarditlerin etkili oldugu bildirilmektedir (1,2). Ol-
gumuzun aksine anomali bulunan olgularin geng yaslar-
da bulgu verenlerinde koroner damar hipoplazisi, koro-
ner arterlerde damar cikis anomalileri iizerinde &ncelik-
le durulmaktadir (2,3).

Olgumuzda da saptandig: iizere geng yastaki olimler
arasinda hipertrofik kardiyomiyopati aragtirmalar:
onemli yer tutmaktadir (5,6). Doolan ve arkadaslar1 ani
geng kardiyak o6liim olgulart arasinda hipertrofik kardi-
yomiyopati oranimi %15 olarak tespit etmiglerdir (5). Hi-
pertrofik kardiyomiyopatilerde degisik genetik gegisler
bildirilmesine karsin, olgularin 6nemli kisminda primer
neden her zaman bulunamamakta (8), Noonan sendro-
mu gibi hastaliklarda yiiksek siklikta olabilecegi belirtil-
mektedir (9). Olgumuza benzer sekilde daha 6nceden
higbir belirti vermeden, egzersiz ve efora bagli ani kalp
olumlerin, kardiyak hipertrofi bulunan geng atletlerde
izlendigi bildirilmektedir (4,10,11). McKenna ve arkadas-
lary, kalp agirligs ve duvar kalinlik artiglarinin bazi ailesel
hipertrofili olgularda her zaman belirgin olmayabilecegi-
ni belirtmislerdir (12). Histopatolojik ve morfometrik
analizlerde sol ventrikiil ve asimetrik septum kalinlik ar-
tislarindan s6zedilmekte (4,6,13), duvar kalinliklarinin,
olgumuzda oldugu gibi 20 mm. iizerindeki degerleri ise
artmus ani 6lim riski ile iligkilindirilmektedir (6,13,14).
Spirito ve arkadaglar1 duvar kalinhik artusimi bagimsiz
prognostik faktor olarak 6ne ¢ikarmaktadir (15). Olgu-
muzda da bulunan adale liflerinde hipertrofik goriiniim
ve lif diizensizligi, belirleyici hipertrofik kardiyomiyo-
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Resim 2. Adale liflerinde genis alanda fibrozis, HE x 10

pati kriterleri olarak sunulmakta (6,13), miyosit lif di-
zensizligi prognostik belirte¢ olarak one ¢ikmaktadir
(16). Olgumuzda da izlendigi sekilde kalp adale liflerin-
de fibrozisin saptanmasi 6nemli bulgu olarak 6ne ¢ik-
maktadir (6,13,17). Choudhury ve arkadaslari, yaygin
miyokardiyal fibrozisin siklikla asemptomatik olgularda
goriildiigii ve hipertrofi bolgelerinde tespit edildigini be-
lirtmekte (18) iken, bazi aragtirmacilar ise fibrozisin kal-
bin elektriksel aktivitesini etkileyerek ani 6liime neden
olabilecegi gibi ritim diizensizlikleri ile semptom verebi-
lecegini savunmaktadir (6,16). Hipertrofik kardiyomi-
yopati dogasinin daha iyi anlagilmasiyla hastaligin miyo-
sit sarkomerik protein hastaligi diginda genis bir klinik
prezantasyona sahip oldugu ortaya ¢ikmakta (17,19),
farkl: klinik belirtiler veren olgularin klinikopatolojik
degerlendirilmesi ani 6liimler agisindan ayrica deger ka-
zanmaktadir.

Erken yasta ani kardiyak 6liim olgularinda kardiyak
hipertrofi ve yaygin fibrozis bulgularinin ortaya kon-
masimin geng populasyonda ani kardiyak 6liim kavra-
minin daha iyi anlagilmasina katki saglayabilmesi ya-
ninda, bu tiir olgularda yaygin histopatolojik 6rnekle-
me ile birlikte ileti sisteminin de degerlendirilmesi, ay-
rica genetik tiplendirmenin yapilmas: gerektigine inan-

maktay1z.
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Resim 3. Adale liflerinde hipertrofik ve diizensiz goviiniim, HE x 40
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