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Özet
Duschenne müsküler distrofisi (DMD) müsküler distrofiler içerisinde en sık görülen ve en ciddi seyreden formudur. Distrofin proteinin-
deki mutasyon sonucu iskelet ve kalp kasında dejenerasyon ve bunun yerini alan yağ dokusu ve fibrosiz ile karakterize kalıtsal bir has-
talıktır. Kardiyak tutulumun %90 olduğu bu hastalıkta kalp yetersizliğine ek olarak ritim problemleri de olabilmektedir. Bu olguda DMD
ile takip edilen ve senkop şikayeti olan bir hastaya elektrokardiyogramda (EKG) sinüs duraklamaları olması nedeniyle kalıcı pacema-
ker implantasyonu yapıldı. DMD’nin aritmik komplikasyonlarını bu vaka takdiminde kısaca tartışmaya çalıştık.
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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 yaşında, 6 yıldır DMD ile takip edilen erkek

hasta nefes darlığı ve senkop atakları olması üzerine
kliniğimize başvurdu. Trakeostomisi olan ve ev tipi me-
kanik ventilatöre bağlı olan hastanın ekstremitelerinde
kontraktürleri ve göğüs deformitesi mevcuttu. Hastanın
çekilen elektrokardiyografisinde sinüs bradikardisi
mevcuttu (kalp hızı: 44 atım/dk). Başvuru fizik muaye-
nesinde anlamlı özellik yoktu. Transtorasik ekokardiyo-
grafide ciddi sistolik disfonksiyon (EF:%30) saptandı
(Şekil 1). Senkop atakları ve çarpıntıları olan hastaya 24
saatlik EKG holter monitorizasyonu yapıldı. Holterde
gündüz saatlerinde olan ve en uzunu 4.1 sn süren sinüs
duraklamaları izlendi (Şekil 2). Hastanın semptomatik
bradikardileri olması üzerine çift odacıklı kalıcı pace-
maker (DDD) implantasyonu yapıldı. Kalp yetersizliği
için bisoprolol 2,5 mg/gün ve kaptopiril 25 mg/gün ve-
rildi. Hasta 1 hafta sonra şifa ile taburcu edildi.

Şekil 1: Apikal 4-boşluğu gösteren transtorasik ekokardi-
yog rafide kalbin sol boşluklarının dilate olduğu görülmek-
tedir.
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Tartışma
Duchenne müsküler distrofi (DMD) X’e bağlı rese-

sif kalıtım gösteren erkek doğumda 1:3500 sıklıkta gö-
rülen kalıtsal bir hastalıktır. Hastalığın patogenizini
dist rofin genindeki mutasyon ve bunun sebep olduğu
ilerleyici kas yıkımı oluşturur.1 DMD’de kardiyak tutu-
lum hem miyositler de hem de iletim sistemi hücrele-
rinde olabilmektedir ve DMD’li hastaların yaklaşık
%90’ında kardiyak tutulum olmakta ve hastaların
%20 si bu sebeple ölmektedirler.2 İskelet ve kalp kası-
nın iskeletini oluşturan distrofin proteinin eksikliği
hücresel bütünlük, L-tipi  kalsiyum kanalları ve meka-
nik gerilmenin etkilenmesine sebep olmaktadır.3-4 Bu
duruma sekonder olarak hücre içi kalsiyum calpainle-
rin artması sonucu proteazların aktive olması ve kont-
raktil proteinlerin kaybı neden olmaktadır. Sonuç ola-
rak enflamatuvar hücrelerin ve fibroblastların enfiltras-

yonu ile kardiyak hücrelerin ölümü gerçekleşmekte-
dir.5 De je nere olmuş hücrelerin yerini alan yağ doku-
su ve fibrozis sürecin histopatolojik yapısını oluşturur. 

Kardiyak tutuluma ait dispne, egzersiz entoleransı,
çarpıntı ve senkop gibi  belirtiler genellikle 18 yaşın-
dan sonra ortaya çıkmaktadır.6 EKG’de en sık görülen
aritminin sinüs taşikardisi olduğu gösterilmiştir.7 Ayrıca
DMD’nin kardiyak komplikasyonları içerisinde daha
önce, AF, sinüs nod disfonksiyonu gibi aritmik durum-
lar ve sol ventrikül sistolik disfonksiyonu gösterilmiştir.
2,8 Kardiyak otonom sinir sisteminin özellikle parasem-
patik sistemin etkilenmesiyle kalp hızı değişkenliği
azal makta ve bu durum sinoatriyal noddaki yapısal ve
fonksiyonel anormallikler ve bozulmuş mekanoresep-
tör ve baroreseptör yanıtıyla açıklanmaktadır.2 Corrado
ve ark.9 tarafından yapılan DMD hastalarındaki aritmi-
lerin prognostik öneminin araştırıldığı bir çalışmada,
hastalar 76 ay takip edilmiş ve en sık ventriküler erken
vurular (%32), geç potansiyeller (%28) ve sol ventrikül
sistolik disfonksiyonu (%35) saptanmıştır. Literatürde
vakamıza benzer şekilde 25 yaşında senkop ve dispne
ile başvuran bir DMD hastasında sistolik disfonksiyon
ve sinüs nod disfonksiyonu saptanmış ve medikal te-
davi ile birlikte pacemaker implantasyonu yüz güldü-
rücü sonuçlar vermiştir.8 Vakamızda olduğu gibi semp-
tomatik olan aritmik komplikasyonlarda  kalıcı pace-
maker implantasyonu gerekli olabilmektedir. Ancak
prognozu kötü ve surveyi kısa olan bu hastalıkta kalıcı
PM tedavisi için karşıt düşünceler ortaya çıkmaktadır.
Sonuç olarak DMD gibi kardiyak tutulum olan müskü-
ler distrofilerde genel yaklaşıma ek olarak detaylı bir
kardiyak muayene, EKG ve ekokardiyografik değerlen-
dirme yapılması son derecede faydalı olacaktır.  
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Şekil 2: EKG-Holter kaydında taşikardi-bradikardi siklüsleri
ve 4022 ms süren sinüzal duraklama görülmektedir. 
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