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Ozet

Duschenne miiskiiler distrofisi (DMD) miiskdiler distrofiler icerisinde en sik gériilen ve en ciddi seyreden formudur. Distrofin proteinin-
deki mutasyon sonucu iskelet ve kalp kasinda dejenerasyon ve bunun yerini alan yag dokusu ve fibrosiz ile karakterize kalitsal bir has-
taliktir. Kardiyak tutulumun %90 oldugu bu hastalikta kalp yetersizligine ek olarak ritim problemleri de olabilmektedir. Bu olguda DMD
ile takip edilen ve senkop sikayeti olan bir hastaya elektrokardiyogramda (EKG) siniis duraklamalari olmasi nedeniyle kalici pacema-
ker implantasyonu yapildi. DMD’nin aritmik komplikasyonlarini bu vaka takdiminde kisaca tartismaya ¢alistik.

Anahtar Kelimeler: Miiskiiler distrofi, Sintis nod hastaligi, Pacemaker

Successful Pacemaker Implantation for Sinus Node Dysfunction in a Patient
with Duschenne Muscular Dystrophy

Summary

Duschenne muscular dystrophy (DMD) is the most frequent and severe form of the muscular dystrophies. The syndrome is hereditary
disease which is characterized with degeneration in the sceletal and cardiac muscle cells as a cause of mutation in the dystrophin pro-
tein. Cardiac involvement is about 90% and in addition to heart failure, rhythm disorders may also develop. In this case report, pa-
tient with a diagnosis of DMD presented with syncope and sinus pause in the electrocardiogram was referred to the cardiology and
pacemaker implantation was performed. We briefly discuss arrhythmic ccomplications of DMD in this case presentation.
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Olgu Sunumu

Yirmiiki yasinda, 6 yildir DMD ile takip edilen erkek
hasta nefes darligi ve senkop ataklari olmasi tzerine
klinigimize basvurdu. Trakeostomisi olan ve ev tipi me-
kanik ventilatore bagli olan hastanin ekstremitelerinde
kontrakttirleri ve gogtis deformitesi mevcuttu. Hastanin
cekilen elektrokardiyografisinde sintis bradikardisi
mevcuttu (kalp hizi: 44 atim/dk). Basvuru fizik muaye-
nesinde anlamli 6zellik yoktu. Transtorasik ekokardiyo-
grafide ciddi sistolik disfonksiyon (EF:%30) saptandi
(Sekil 1). Senkop ataklari ve garpintilari olan hastaya 24
saatlik EKG holter monitorizasyonu yapildi. Holterde
glinduiz saatlerinde olan ve en uzunu 4.1 sn siren sinus
duraklamalari izlendi (Sekil 2). Hastanin semptomatik
bradikardileri olmasi tizerine cift odacikh kalici pace-

maker (DDD) implantasyonu yapildi. Kalp yetersizligi
icin bisoprolol 2,5 mg/gtin ve kaptopiril 25 mg/giin ve-
rildi. Hasta 1 hafta sonra sifa ile taburcu edildi.

Sekil 1: Apikal 4-boslugu gésteren transtorasik ekokardi-
yografide kalbin sol bosluklarinin dilate oldugu gériilmek-
tedir.
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Sekil 2: EKG-Holter kaydinda tasikardi-bradikardi sikliisleri
ve 4022 ms siiren siniizal duraklama gériilmektedir.

Tartisma

Duchenne muskdler distrofi (DMD) X’e bagli rese-
sif kaltim gosteren erkek dogumda 1:3500 sikhkta go-
rilen kalitsal bir hastaliktir. Hastaligin patogenizini
distrofin genindeki mutasyon ve bunun sebep oldugu
ilerleyici kas yikimi olusturur.” DMD’de kardiyak tutu-
lum hem miyositler de hem de iletim sistemi hticrele-
rinde olabilmektedir ve DMD’li hastalarin yaklasik
%90’inda kardiyak tutulum olmakta ve hastalarin
%20 si bu sebeple lmektedirler.? iskelet ve kalp kasi-
nin iskeletini olusturan distrofin proteinin eksikligi
hiicresel battinlik, L-tipi kalsiyum kanallari ve meka-
nik gerilmenin etkilenmesine sebep olmaktadir.3# Bu
duruma sekonder olarak hticre igi kalsiyum calpainle-
rin artmasi sonucu proteazlarin aktive olmasi ve kont-
raktil proteinlerin kaybi neden olmaktadir. Sonug ola-
rak enflamatuvar hticrelerin ve fibroblastlarin enfiltras-

yonu ile kardiyak hticrelerin 6limu gerceklesmekte-
dir.> Dejenere olmus hticrelerin yerini alan yag doku-
su ve fibrozis stirecin histopatolojik yapisini olusturur.

Kardiyak tutuluma ait dispne, egzersiz entoleransi,
carpinti ve senkop gibi belirtiler genellikle 18 yasin-
dan sonra ortaya ¢tkmaktadir.> EKG’de en sik gorilen
aritminin sinus tasikardisi oldugu gosterilmistir.” Ayrica
DMD’nin kardiyak komplikasyonlari icerisinde daha
once, AF, sints nod disfonksiyonu gibi aritmik durum-
lar ve sol ventrikil sistolik disfonksiyonu gosterilmistir.
28 Kardiyak otonom sinir sisteminin 6zellikle parasem-
patik sistemin etkilenmesiyle kalp hizi degiskenligi
azalmakta ve bu durum sinoatriyal noddaki yapisal ve
fonksiyonel anormallikler ve bozulmus mekanoresep-
tor ve baroreseptor yanitiyla agiklanmaktadir.2 Corrado
ve ark.? tarafindan yapilan DMD hastalarindaki aritmi-
lerin prognostik 6neminin arastinldigi bir calismada,
hastalar 76 ay takip edilmis ve en sik ventrikiler erken
vurular (%32), ge¢ potansiyeller (%28) ve sol ventrikiil
sistolik disfonksiyonu (%35) saptanmistir. Literatiirde
vakamiza benzer sekilde 25 yasinda senkop ve dispne
ile bagvuran bir DMD hastasinda sistolik disfonksiyon
ve sintis nod disfonksiyonu saptanmis ve medikal te-
davi ile birlikte pacemaker implantasyonu ytiz guldu-
riici sonuglar vermistir.? Vakamizda oldugu gibi semp-
tomatik olan aritmik komplikasyonlarda kalici pace-
maker implantasyonu gerekli olabilmektedir. Ancak
prognozu kotu ve surveyi kisa olan bu hastalikta kalici
PM tedavisi icin karsit diistinceler ortaya ¢ikmaktadir.
Sonug olarak DMD gibi kardiyak tutulum olan miusk-
ler distrofilerde genel yaklasima ek olarak detayli bir
kardiyak muayene, EKG ve ekokardiyografik degerlen-
dirme yapilmasi son derecede faydali olacaktir.
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