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Primer kas hastal1klarmda solunum kaslarmm tutulmasJyla akci
ger fonksiyonlannda, kalb kaslarmm tutulmasJyla dola~1m fonksiyo
nunda aksamalar oldugu bilinmektedir (1, 2). 

Bu iki sis.teme ait fonksiyonel bozukluklann erken ya~larda tes
plt edilebili r olmasma ragmen, gerek pulmoner gere·kse kardiyak ye.t
mezlik ileri ya$1arda geli$ir. Primer hastallg1n aglrl•9• ile de beHrli 
bir korelasyon gostermez (3). 

Pulmoner fonksiyonlardaki degi·~ikli:kler restriksiyon, kardiyak 
fonksiyonlardaki degi$iklikler elektrokardiyograf.i.k olarak tespit edi
len aritmilerdir (4, 5). Solu·num ve kalb yetmezligi pulmoner infek
siyonlarla provoke olup ortaya 91karlar (3, 6, 7, 8). 

Bu hastalann vekti:ir kardiyografik .bul.gulan ve Valsalva manev
rasma verdikleri kalb h1z1 cevaplan <;:ok az say1da va'ka guruplann
da incelenmi~tir (2, 9, 10, 11). 

• ~ayseri Oni. Gevher Nesice Tip Fakultesi lc; Hastallklan bilim dall ogretlm 
uyesi. 

Hacettepe Oni. Tip Fakultesi Kardiyoloji Bolumu 6gretim uyesi. 



Biz gogus hastal1klarr ve kardiyoloji yonunden incelemi9 oldugu. 
muz 9 progresif muskule.r _distrofi ve dor.t myotonya konjeni~a vaka
smdaki bularrmJZJ bu yazJm1zda sunacag1z. 

MATERVEL ve METOD 
J 

Norolajik olarak myopati tams1 konan vakalara 9u tetkikler ya . 
.pJim19t1r : 

1. Butlin olgularda tele mesa.fesinden PA akciger grafileri alm
m19t1r. 

2. Myotoni vakalarmda skopik olara•k baryumlu ozefagus grafi
fi-si qekilmi9tir. 

3. Olgulardan 12 sinde Collins tipi 9 litreHk spirometre ile Vi
tal kapasi·te (VK), Zaman!J Vital Kapasite (ZVK). Zorlu vital 
kapasitenin birinci saniyedeki voluml.i (FEY,), hava ak1m si.i
ratleri, dakika ventilasyonu, alveoler ventilasyon, oksijen sar
fiyatl , helium kapa!J sistem metodu ile Fonksiyonel rezidl.iel 
kapasite (FRK) ve rezidi.iel volum (RV). total akciger kapasi· 
tesi ol<;:ulml.i9ti.ir. 

4. Be9 olguda femoral arter kanmda kan gazlarr <;:aii9JimJ9t1r. 

5. Oniki olguda Valsalva manevras1 esnas1ndaki kalb h1z1 degi· 

9i~likleri el~ktrdkardiyografik olarak yazdmlm19 ve Valsalva 

oranlan hesaplanm19t1r (11). 

6. ButUn olgularda 12 derivasyonlu standart EKG ve 12 olguda 
Grishman Cube s·istemi ile Vektor kardiyografi <;:ekilmi9tir. 
Vektorkardiyog·mtik incelemede QRS ve T nin horizontal ve 
frontal planlarda. maksimal ve yarr alan a<;:Jian ara9t1r1l· 
m1~t1r. 

BULGULAR 

Noroloji ve gogus hastal1klarr bulgularr toplu halde Tablo-l'de 
gorulmektedir. 
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Radyolojik Bulgular : Progresi·f muskule: distro_fili ik_i o~g~da ka:-
gali bir olguda situs inversus totalls tesp1t edlim1~t1r B1r 

diyo~~ya konjenita vakas1nda 6zefagusta anormal kontra'ksiyonlarla 
myo 0 · d'l · •• o· ~ I I h · d birlikte yutma bozuklugu tes~1t e_ 1 ITJ'~··~r . . 1ger o gu ann epsm e 
radyolojik olarak 6zellik tesp1t edliemem1~t1r. 

Akciger Fonksiyonlan : Hir progres if muskuler distrofili vakada 
restriksiyon digerlerinde nonmal degerler izlenmi~Hr. Bir myotoni va- ·

1 

kasmda vital kapasite du~uklugu bulunmu~tur. Kan gazlan uygu-
lanan 5 vakadan ikisinde hafif hipoksi bulunmu~tur. 

Valsalva Manevras1 Cevaplan Valsalva oran1 hesaplanan 12 
vakadan sadece birinde 1,4 olmak uzere normal degerin altJ.nda, di
gerlerinde normal deger olan 1 ,5 in uzerinde degerler tespit edilmi~-

tir. 

EKG : 13 olgudan 8 inde EKG normal olu.p bir vakada tipiik dekst
ro kardi, birisinde birinci dereceden A/ V block ve nadir prematUre 
at1mlar tespit edi.ldi. Tek yumurta i'kizi olan iki vakadan ikisinde de 
EKG de P dal.gas1 g6ri.ilmuyordu. Dakikada 45- 50 aras1nda supra
ventrikuler bir r·itm dikkati c;:ekti. 

Vektorkardiyografi : QRS halkasmm maksimal ve yan alan vek
torleri aras1ndaki ac;1 horizontal ve frontal planda 20" den daha az bu
lundu. T halkas1mn ise maksimal ve yan alan vektorleri arasmda ac;1 
fark1 tespit edi lmedi. 

Horizontal planda QRS •halkas1 yan alan ve•kt6ru 12 vakam1z1n 11 
inde sola (320 ile 10 derece) arasmdaki 50 derecelik bolgeye yonel
mi~ti. Dekstrokardili vakada ise sag ve 6nde 145" idi. 

Frontal planda QRS halkas1 yan alan vektoru 12 vakan1n 9 unda 
sola a~ag1 (15 ile 60 derece) arasmdaki 45 derecelirk bolgeye yonel
mi~ti. (ortalama 45. ). EKG de sol eksen sapmas1 gosteren ikiz kar
de~lerde yan alan vekt.orleri 315 ve 350 derecede bulundu . Dekstro
kardili hastam1zda ise 135• idi. 

Horizontal planda T vektoru biraz one ve arkaya olmak uzere 11 
vaka~a sola 325 ile 65 derece arasmdaki 100 derecelik ac;1 bolgesi
ne ~onelmi·l}ti (ortalama 339. ). Dekstrokardili vakada T dalgas1 vekt6ru 
hor.~zontal planda sag ve 6nde 115 derecede idi. Frontal p·landa T vek
toru _ ~ola a~ag1 1 o· ile so· arasma yonelmil}ti (ortalama 46°). Dekstro
kardll, vai<ada ise sag ve a9ag1da 110 de recede idi. 
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U1 
CD 

Vaka No 

2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 

10 
11 
12 
13 

isim 

l;).D 
H.B 
H.D 
M.A 
A .A 
E.A 
M.A 
O.A 
S.A 
M .l 
C.l 
Z.G 

I.T 

·va~ 

9 
29 
29 
61 
23 
20 
17 
12 

6 
51 
20 
20 
20 

Cins Fizik Mua. E.M.G 

K Kah;a Kasla. + 
E . Proksimal at. + 
E Proksimal at. + 
E Proksimal at. + 
E Proksimal at. -
E Proksimal at. 
E Normul 
E Normal 
K Normal 
E Dizarti 
E Myotonik a. 
I: Pseudo H. + 
E Pseudo H. + 

Biopsi Tam Aile Hika. Akcig. Graf. Akcig. Fonk. Valsalva Or. 

P.M.D. - Normal M.B.C. dii(luk 

+ P.M .D. lkiz Ka. Kardio M. Normal 2,3 

+ P.M .D. lkiz Ka . Kardio M. Normal 2,2 

+ P.M.D. 5 <;:ocuk Normal R.Venti las. B. PO~dii~uk .1 ,4 

P.M.D . Baba 4 K. Normal Normal 2,3 
P.M.D. Baba 4 K. Situs I.T. M.B.C. dii~iik 1,8 
P.M.D . Baba 4 K. Normal P02 du~iik 2 

+ P.M.D. Baba 4 K. Normal Normal 2,3 

+ P.M.D. Baba 4 K. Normal - 1,8 

+ M.K. lkiz <;oc. Sol Diaf. M.B.C. du~iik 2,4 
M.K . Baba lkiz t:izefa. ( + ) Normal 2:oa 
M.K. 1 K. Normal V.K. 2.G 
M.K. 1 K. Norma l Normal 2,7 



TARTI~MA 

-
Primer kas hastal1klannda respiratuvar fonksiyon bozuklugu has-

t~ligln ag1rligl ile korelasyon gosteqneyen restri·ktif tipte bir fonksi-
~n bozuklugudur. Kompliyans ve diHi..izyon ·normaldir (3). Restri·ksi

y onun sebebi : skolyozis, toras* kolumna vertebral is duzlel?mesi, di
~afragmatik ve inter~ostal. ~asla;.m h~rek~t mahtudiyeti, bun.la.ra. bag-

1 

11 atalektaz.iler ve nuksed1c1 pnomonilerd1r. Bunlardan hang1•smm en 
onemli ro!U oynad1g1 bilinmez ve hastadan hastaya deg·il?ir. Myopa
tili hastalarda infeksiyon olmaiks1z1n pulmoner yetmezllik ancak ag1r 
generalize fonksiyonel yetmezlik olul?mu9 hastalarda goruli..ir. C02 re· 
tansiyonu hemen yok gibidir. Nitekim bizim vakam1zdan hir;; birisin
de pulmoner yetmezlik yoktu. Bir vakada restri'ksiyon, bir vakada VK 
dul?ukli..igu, ur;; vakada MBC dl.il?Liklugu, iki vakada da hafif hipoksi 

vard1. 

Myotoni vakalannda ozefagus fonksiyonu uzer.inde:ki r;;alil?malar 
peristaiHk hareketlerde bozukluk neticesi aspirasyon pnomonilerinin 
s1k oldugunu gostermil?tir (12). Bizim vakalanm1zm dordunde de 
akciger fonksiyonlan normaldi. Yaln1z bir va·kada ozefagus ir;;e risinde 
opak maddenin uzun sure kald1g1 gozlendi. Fakat vakalanm1zdan hir;; 
birisinde s1·k respiratuvar infe-ksiyon hi·kayesi yoktu, keza akciger 
grafilerinde de buna uyan gorunum tespit edilemedi. 

Myopatili hastalar.da degi$ik EKG bulgulan tespit edilmi9tir. Bi
zim progresif muskuler distrofili 9 vakanm 5 inde EKG normal bu
lunmu9tur. Bir hastada birinci dereceden A/ V blook, iki hastada ise 
45 · 50/ dk h1zda supraventrikuler rHm ve sol aks sapmas1, bir vakada 
ise dekstro:kardi bulgulan vard1. $u halde % 45 vakam1zda EKG degi
$ikligi vard1r. Bir vakam 1z harir;; butl.in vakalann yal?lannm 30 ya1?1n 
altmda oldugu dikkate alm1rsa bu oran hayli anlaml1d1r. Myotonili 
hastalann EKG lerinde bir anormallik bulunmaml!?tlr. 

Myopati vakalanndaki vektorkardiyografik tetki·kler sm1rl1 vaka 

gruplannda uygulanml$.tlr. Bizim vakalanm1zm 10 unda vektor normal 

bulunmu9tur. Bir vakada dekstrokardi ornegiyle birlikte muhtemel 

sag ventrikul hyrertrofisi bulunmu!?tur. EKG de sol eksen sapmas1 

ve supraventrikuler ritm olan i·ki vakan1n birinde vektor normaldi. 

Digerinde frontal planda sol i..ist kadrana yonelen ve saatin aksi yo

nunde donen ORS hal·kas1 sol dal on List dalc1k blocku dli9Lindurmli9-
tur. 
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Haz1 myopati vakalannda kardiyak ~ikayetler peri.feri!k kaslarda 

bir degi~·ikliok heni.iz ortaya <;:1kmadan geli~eb-i·lir. Bu nedenle sebebi 

bilinmeyen aritmilerde primer kas hastaliklannm da diski.isyona aim

mas! onerilebilir. Hastalar.da kalb ·yetmezliginin ender gori.ilmesi has

talann hareket yeteneklerinin tahdit edilmi~ olmas1yla izah edilmek

tedir (1 0). Bu sebepten vakalanm1z1n kardiyak rezervlarini ol.c;:.ll)ek 

i<;:in Valsalva manevras1 yapt1rarak kalb h1z1 cevaplann1 inceledik 

Bir vakada anormal cevap, iki vakada alt hududa yakm degerler bulduk. 

Bu yukandaki fikri desteklemektedir. 

OZET 

ilerleyici kas hastalig1 bulunan 13 olgunun akciger fonksiyonla
n, Valsalva manevrasma verdikleri kalp h1z1 cevaplan, EKG ve vek
torkardiyografi bul·gulan verilmi~tir . Bu konudarki literati.ir gozden ge
<;:irilerek, bulgular tart1~ilm1~t1r. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Es wurde 13 Patiellten mit progress·iv Muskelerkrankungen, und 
denen Lungenfunktions, Herzrlhy.thmusantwort von Valsalvas Manover, 
EKG und vektorkardiographiesohe Befunden beschrieben. Die Litera
tur, die Ober diesen T<hema beriohtet sind, wurde erleutert. 
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