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Haziran ayinda Fransa'da yapilan
6. FIFA Konfederasyon Kupasi'nda 28
yasindaki Kamerun’lu Marc Vivien
Foe’nun ani 6limdyle, gozler bir kez
daha kalp saglig1 ve kalp hastaliklari-
na cevrildi. Foe, yesil sahalarda yitiri-
len ilk geng degil. Ayrica, ylizme, ma-
raton gibi pek ¢ok farkli spor dalinda
da kalple ilgili sorunlar ytiziinden ani
6limler yasaniyor. Umudumuz,
Foe’nun son 6rnek olmasi igin, en
azindan sporcularin diizenli saglik
kontrollerinden gecirilmeleri, aile hi-
kayelerinin iyi belirlenmesi, her ne du-
rumda olursa olsun, asiri zorlanma-
malar1 gibi temel 6nlemlerin alinmasi.
Tabii bu 6nlemler herkes igin gecerli.

Ani 6lim sendromu terimi, goru-
niste son derece saglikli olan geng in-
sanlarin beklenmeyen ve aciklanama-
yan ani 6limlerini tanimlamada kulla-
niliyor. Bu olgularin cogunda 61tim ne-
deni, kalple ilgili sorunlar. Yaklasik tic-
te birindeyse, sporcularin kardiyomi-
yopati olarak bilinen, tanis1 konmamis
bir rahatsizliklar1 oldugu ortaya ciki-
yor. Genelde genetik bir anormallik so-
nucu olusan kardiyomiyopati, basitce
kalbin anormal bir sekilde buylimesi.
Kurbanlarin ¢ogunda, tehlikede olduk-
larina dair ¢ok az belirti gordltirken,
ilk belirti ani 6lim de olabiliyor.

Kardiyomiyopatiye neden olan ge-
netik kusurlar hakkinda, giderek daha
fazla bilgiye sahip olmaya basliyoruz.
Simdiye kadar, mutasyona ugradikla-
rinda kardiyomiyopatiye neden olan
yaklasik 20 gen belirlendi. Bunlarin
cogu, kalp ve iskelet kaslarinin tipik
yapilarini olusturan ve kas kasilmala-
rin1 saglayan, aktin ve miyozin gibi
proteinleri kodluyor. Edinilen bilgiler
yalnizca kardiyomiyopatiyle degil, esit
derecede tehlikeli ama ¢ok daha yay-
gin olan kalp yetmezligiyle savasta da
yardimci oluyor. Kalp yetmezligi, geci-
rilen bir kalp krizinin biraktigi hasar
va da damarlardaki yiiksek kan basin-
a1 gibi etkenlerle, kalp kaslarinin kan
pompalama islevini giderek kaybetme-
siyle olusuyor.
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Belirlenen mutasyonlar, dolayli ya
da dolaysiz olarak kalp hiticrelerinin
kalsiyum tutma vyetilerini olumsuz
yonde etkiliyor. Bu, tehlikeli bir so-
run; ¢linkd kalsiyum iyonlar1 kas ka-
stlmalarini baslatiyor ve hiicre diizen-
leyici etkileri var. Kalsiyum iyonlari-
nin yoklugu, kas hticrelerinin anormal
bir sekilde genisleyerek kalp duvarla-
rinin kalinlasmasi ve bir tdr hicre in-
tihari olan apoptozun baslamasinda
da bir etken. Mutasyona ugrayan gen-
lerin saptanmasi, etkilenen aile tyele-
rinin izlenmesini de olanakli kiliyor.
Béylece bu kisiler, kalpleri belirgin bir
sekilde bliyimeden énce belirlenerek,
agdir viicut egzersizlerinden kaginmak
gibi bazi 6nlemler almalar1 saglanabi-
liyor. Ayrica, kalsiyum iyon degisimle-
rinin meydana gelmesine yardimci
olan birkac¢ molektil de belirlendi. Mo-
lekullerden bazilar1 yalnizca kardiyo-
miyopati degil, diger kalp rahatsizlik-
lar1 icin de yeni tedavi potansiyelleri
olusturuyor.

Kalp krizi geciren hastalari yasama
doéndiirmede daha fazla basari géste-
rilmesine karsin, kalp yetmezligi nede-
niyle Olimler yikselis gostermekte.
Kalp krizi geciren hastalar, genelde
hasar gérmds bir kalple yasama de-
vam ediyorlar. Ancak, yalnizca

r==a ]

.1 i -y -__L'_-
- n& 1.'.'.. g ._rl:_. -‘.I
J h M= '

&

- '..i' W

ABD’de her yil kalp yetmezligi tanisi
konmus yaklasik 550.000 kisinin yak-
lasik yarisi, bu duruma yenik ddstyor.
Teshisten sonraki yasam beklentisiy-
se, yaklasik 7 yil. Bu kosullarda hasta-
ligin kanserden daha kétd bir tablosu
var. Yine de, arastirmacilar, kalp yet-
mezligini tedavi etmede de yeni bulgu-
lardan olduk¢a umutlular.

Genetigin Rolu

1950’1erin sonlarina dogru, bazi ai-
lelerin pek cok tiyesinde ani 6liimlerin
gerceklestiginin farkedilmesi, kardiyo-
miyopatinin kalitimsal olabilecegi di-
stincesini dogurdu. Arastirmalar, daha
sonralart kullanilmaya baslanan yik-
sek frekansh ses dalgalariyla (ultra-
son) kalp duvarlarinin ve kapakciklari-
nin hareketli gortintiistind elde etme-
ye yarayan ekokardiyografi yontemi
sayesinde biraz kolaylasti. Bu teknik,
herhangi bir sakincasi olmadigindan,



tim aile bireylerine uygulaniyor; be-
lirti gostermeyen bireylerin de kalp-
lerinin blyimis oldugu anlasiliyor-
du.

Genetikciler daha sonra dikkatle-
rini, bu durumdan sorumlu olabile-
cek gen kusurlarini bulmak tzere,
bu ailelere cevirdiler. 1980’lerin son-
larina dogru bir arastirma baslatildi
ve sonraki birka¢ yil icinde arastir-
macilar hipertrofik kardiyomiyopa-
ti'nin (HCM: kalp karinciklar1 duvar-
larinin kalinlastigi kalp kasi hastali-
81), miyozin agir zinciriyle, troponin
T ve a tropomiyozin proteinlerini
kodlayan genlerdeki mutasyondan
kaynaklanabilecegini buldular. Bu
proteinler, kas hticrelerinin kasilabi-
len birimleri olan sarkomerlerin olu-
sumuna yardim ederler. Bulgu, bir
strpriz olmustu; clinkd arastirmaci-
lar, kusurun yapisal proteinlerde ola-
bilecegini hi¢ tahmin etmiyorlardi.
Bekledikleri, mutasyonlarin kas hitic-
relerinin biiytimesini kontrol eden
genlerde olmasiydi. Ancak, o zaman-
dan beri, aktin ve miyozin baglayici
protein C’nin de icinde bulundugu bir-
ka¢ baska sarkomer protein geninin
daha mutasyonlarla HCM’ye neden
olabilecegi dogrulandi.

Mutasyona ugrayan bu protein
genlerinden bazilari, kardiyomiyopati-
nin ortaya c¢ikmasina, 6tekilerden da-
ha fazla neden oluyor. Mayis ayinda
sonuglari agiklanan, 197 HCM hastasi-
nin mutasyon acisindan incelendigi
bir calismada, hastalarin %40’inda mi-
yozin agir zinciri geninin, %42’sindey-
se miyozin baglayici protein C geninin
mutasyonlarla degismis oldugu goriil-
mus.

Arastirmacilar, kalitsal dilate kardi-
yomiyopati’de (DCM: karincik odala-
rinin genisledigi kalp kasi hastaligi)
rol alan genlerin birkacini da belirle-
meyi basardilar. Bunlarin arasinda
HCM ailelerinde belirlenen sarko-
mer genleri de var. Mutasyonlarin
farkli olmasina karsin, bu bulgu
sasirtictyds; ¢linkdi, DCM ve HCM
farkli klinik olusumlar olarak di-
stndliyordu. Ancak, DCM baska
genlerin mutasyonundan da kay-
naklanabiliyor. Sézgelimi, kas
hiicresi zariyla ilgili proteinleri
kodlayan genlerdeki mutasyonlar,
cesitli kas dokusu bozulmalariyla
sonuclanabiliyor.

Kalp pilinin takilist

Kalsiyumun Etkisi

Kas hticrelerinin temel yapisal pro-
teinleri kodlayan genlerde gercekle-
sen bu mutasyonlar, kalp kaslarinin
kasilma performanslarini degistiriyor.
Arastirmacilar, hala bu degisen kasil-
ma yeteneginin tam olarak nasil olup
da kardiyomiyopatiye neden oldugu
lizerinde calisiyorlar ve sasirtict ipuc-
lart yakaliyorlar. Ornegin, yakin za-
manda California Universitesi'nde ya-
pilan bir calisma, bazi DCM mutasyon-
larinin, kalp kaslarinin normalden da-
ha fazla kasilmasina neden oldugunu

—

ve boylece kalbin biytidugini gos-
terdi. Arastirmacilar, farelerde kas
hiicrelerinin normal yapisini koru-
mak icin gerekli olan MLP proteinini
devre dis1 birakarak, insanlardaki
DCM’ye ¢ok benzer bir durum olus-
turdular ve farelerde, insanlarda go-
riilen kalp yetmezligi belirdi.

Tipik kalp yetmezliginde, kalp ka-
s1 hiticrelerinde kalsiyum tutulumu-
nun altist oldugu bilindiginden,
arastirmacilar MLP’nin devre dist bi-
rakildigi farelerin kalp yetmezliginde
kalsiyumun rolini arastirdilar. Bir
sinir uyartisi ya da baska bir uyarici,
hticrelerin icine kiiclik miktarda kal-
siyum iyonlarinin girisini tetikledi-
ginde, kas kasilmalari baslatiliyor.
Bu, sarkoplazmik retikulumdan (SR:

kaslarin kasilmasi icin gerekli olan
kalsiyumun hiticre icindeki depo yeri)
cok daha fazla sayida kalsiyum iyonu
salinmasina neden oluyor. Kritik bir
konsantrasyonda bu iyonlar kasiimay:
baslatiyor. Kalsiyum iyonlari SR’ye ge-
ri pompalandigindaysa, kasilma sona
eriyor ve kalp kaslart baska bir kasil-
maya hazirlaniyor.

Kalsiyum pompasi, fosfolamban
proteinince diizenleniyor. Adrenalin
hormonu gibi kalp islevlerini destekle-
yen uyaricilara tepki olarak fosfat gru-
bu eklendiginde, fosfolamban pompa-
dan aciliyor ve kalsiyum iyonlarinin
SR’ye daha hizli hareket etmesini sag-
liyor. Sonug olarak kalp daha etkin
bir sekilde atiyor.

Yaklasik dort yil 6nce, ayni bilima-
damlar1 farelerde hem islevsel MLP
genini hem de fosfolamban genini dev-
re disi birakmislardi. Bu farelerin
kalplerinde, yalnizca MLP’si devre di-
st birakilmis farelerden farkli olarak,
DCM ve kalp yetmezligi olusma-
mistt. Daha yakin zamanda

yapilan arastirmalarin  so-

nuclary, fosfolambanin
_ = yoklugunun, farelerde
koruyucu etki yaratmasi-

. p\w;_.!
oty nin nedenini aciklayabili-

yor.
Ayni ekibin Japon ve Avrupali
bilimadamlariyla ortaklasa yap-
tiklart calismada, MLP’nin, kas
hiicrelerinin gerilme algilayici-
sinin bir par¢asi oldugu anlasil-
di. Bu algilayici, hiicre asir1 ge-
nislediginde dtizeltici etki
yapabiliyor. MLP’nin yok-
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lugunda kalp kasi genisliyor ancak,
ayni zamanda fosfolamban da ortam-
dan alinmissa ya da engellenmisse
kalp rahatliyor ve blylime engelleni-
yor. Insanlarda goriilen kardiyomiyo-
patinin nedeni de benzer bir mekaniz-
ma olabilir. Ekip, dokuz ailede
DCM’ye neden olan bir proteini kodla-
yan gendeki bir mutasyonu belirleye-
rek MLP genini, insan DCM’siyle bag-
lantili genler listesine ekledi. Ayrica,
yine gerilme algilayicisinin parcalari
olan titin ve T-cap proteinlerindeki ku-
surlarin da kardiyomiyopatiye neden
oldugunu belirledi.

Fosfolambanin DCM’deki 6nemi,
Harvard Tip Okulu ve Toronto Univer-
sitesi’nden arastirmacilarin da, insan-
larda DCM’ye neden olan bir fosfolam-
ban mutasyonunu belirlemesiyle des-
teklendi. Burada degisime ugramis

protein, kalsiyumun pompadan salini-
m1 icin fosfolambana fosfat ekleyen
enzimi baglayarak, SR kalsiyum pom-
pasini baskiliyor.

Tium bunlar, fosfolambanin SR’nin
kalsiyum pompasini baskilamasini 6n-
leyici tedavilerin, tipik kalp yetmezIligi-
ni tedavi etmede kullanilabilecegini
gosteriyor. Bu yaklasim hayvanlarda
ise yariyor. California Universite-
si'nden bilimadamlari, normal poteinin
SR kalsiyum pompasini baskilamasini
engelleyen bir fosfolamban trettiler.
Bu fosfolamban genini, genetik kardi-
yomiyopatili hamster’lara aktardikla-
rinda, kalplerinin daha iyi islev gordd-
gunu farkettiler. Gen ayrica, farelerde
kalp yetmezligini de engelledi.

Bazi arastirmacilardan gelen son
sonuglarsa, fosfolambanin hareketini
engellemenin her zaman iyi sonug ver-

meyecegi yénlinde. Bu arastirmacilar
insanlarda DCM’ye neden olan baska
bir mutasyon belirlediler. Bu durumda
hastalarin kalbi, proteinin anormal bir
formunu tiretmek yerine, aslinda hig
fosfolamban tretmiyor gibi géziku-
yor. Eger boyleyse, bu tiir hastalar,
fosfolambani devre disi birakilmis
DCM’ye direncli farelerle ayn1 durum-
da oluyorlar. Ancak, mutasyonlu has-
talar hastalig1 6ylesine siddetli yasiyor

Kardiyomiyopati Nasil Bir Hastalik?

Kardiyomiyopati, kalbin etkin bir sekilde kan
pompalama yetisini kaybettigi bir kalp kasi hasta-
g1 (cardio: kalp, myo: kas, pathy: hastalik). Has-
talik, genetik anormalliklerin kalitimiyla olusabile-
cegi gibi, viral enfeksiyonlara bagh olarak da geli-
sebiliyor. Ayrica, bagka bir hastalik ya da onun te-
davisinin sonucunda da olusabiliyor: Dogustan ge-
len kalp hastaligi, gida yetersizligi, kontrol edile-
meyen hizli kalp ritmi ya da ¢ocukluk kanserlerine
uygulanan bazi kemoterapi tiirleri gibi.

Kardiyomiyopatinin iki ana tipi var: Hipertrofik
ve dilate. Hipertrofik kardiyomiyopatide (HCM) ka-
rinciklarin ya da alt kalp odaciklarinin duvarlari,
carpia bir bicimde kalinlagiyor. Bunun nedeni,
kalp kas! hiicrelerinin sayica degil, dlcii olarak bii-
yiimeleri. Dilate kardiyomiyopatideyse, (DCM) yine
karinaik duvarlari kalinlasiyor; ancak, kalbin biiyii-
mesi biiyiik 6lciide karincik odalarinin genisleme-
sinden kaynaklaniyor. ilk baslarda bu degisiklikler
cok az bir zarara neden oluyor ve hatta karincik-
lardan kanin pompalanmasina yardimlari bile olu-
yor. Ancak er ge, hiicreler 6ldiikce ve yerlerini ya-
ra dokularina biraktikca, kalp kotiiye gidiyor. Bu
durum, ileri derecede kalp ritm bozukluguna bag-
I ani 6liimle sonuclanabiliyor ya da ¢ogu kalp yet-
mezliginde oldugu gibi, kalp etkin bir sekilde kasI-
lip gevseyemediginden, kan pompalayamaz hale
geliyor ve hastaya kalp nakli yapilmasi gerekiyor.

Kalitimsal HCM’nin nedeniyse, genelde kalbin
kasilmasindan sorumlu proteinleri yapan genlerde-
ki anormallikler. Bu genlerdeki mutasyonlar, kalp
kasi hiicrelerini, dolayisiyla kasin yapisini, boyutu-
nu ve fonksiyonunu etkiliyor. Eger ebeveynlerden
biri HCM’ye neden olan bir mutasyon tasiyorsa, ¢co-
cuklarinin da bu mutasyonu tasima olasiligi % 50.
Bu yiizden HCM kusaktan kusaga aktarilabiliyor ve
bazi kaynaklarda "ailesel hipertrofik kardiyomiyo-
pati" olarak geciyor. Ebeveynlerden HCM mutasyo-
nu tasiyan genleri almis olmak, ebeveyndeki so-
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runlarin aynisinin yasanacagi anlamina gelmiyor.
Bu, anne ve babadan alinan diger genlere ve ebe-
veynlerle paylasilmayan farkli cevre faktorlerine de
bagl. Ancak, bir ailede HCM teghisi konulan biri
varsa, bu kisinin birinci dereceden yakinlarinin da,
herhangi bir HCM belirtisi olsun ya da olmasin, ge-
rekli testleri yaptirmasi oneriliyor.

Hastaligin belirtileri ve siddeti, kisiden kisiye
degisiklik gosteriyor. Kalp kaslarinin biiylimesi,
dogumdan dnce, ceninin kalbi heniiz gelisme asa-
masindayken baslayabildiginden, belirtiler herhan-
gi bir yas grubunda goriilebiliyor. Bazi hastalar-
daysa hicbir belirti olmazken hastalik, fiziksel ola-
rak asiri zorlanma sirasinda ya da ardindan, ilk be-
lirti olarak beklenmeyen ani dliimlere neden olabi-
liyor. En yaygin belirtiler, nefes nefese kalma, ge-
nelde fiziksel cabayla olusan gogiis agrisi ve car-
pinti (hizl, diizensiz kalp atis).

HCM teshisinde, belirtilerin hikayesi, aile gec-
misi ve tam bir fiziksel inceleme olduk¢a onemli.
Elektrokardiyogram (EKG) ve ekokardiyogramsa
yardimai teknikler. EKG’de goglise ve el ve ayak
bileklerine yerlestirilen elektrotlarla, kalpten gelen
elektrik sinyalleri kaydediliyor. Eger hastada HCM
varsa, EKG genellikle kaslarin kalinlasmasina bag-
Ii olarak, anormal elektrik sinyalleri gosteriyor.
Hamilelikte uygulanan ultrason goriintiilemeye
benzeyen ekokardiyogramlaysa, kalp kaslarinin
kalinligi olgiilebiliyor. Dopplerle birlikte, kalbin
icindeki kan akisinin renkli goriintiisii de elde edi-
lebiliyor, kalbin kasilma ve dolumu dl¢iilebiliyor.

HCM’nin su an icin tedavisi yok. Tedaviler or-
taya cikan sorunlarin ve belirtilerin ilerlemesini 6n-
lemeye ve ani 6liim riskini azaltmaya yonelik. Bu
tedavilerde ilaglar ve gecici kalp pilleri kullaniliyor;
ender de olsa ameliyata basvuruluyor. Bazense
hastalara yalnizca yasam tarzlarini degistirmeleri
oneriliyor. 6rne§in, squash, futbol, maraton, agir-
lik kaldirma gibi zorlayici agir etkinliklerden kacin-

mak gerekiyor. Ozel durumlar disinda, diizenli ya-
pilan hafif sporlar oneriliyor. Cok sicak banyo ya
da dus almaktan kaginmak ve ishal ya da kusma
nedeniyle viicudun susuz kalmasini engellemek ge-
rekiyor. Dengeli bir beslenme programina uyulma-
si, boyla orantili bir kiloda kalmaya 6zen gosteril-
mesi de 6nemli. Ve elbette sigaraya elveda demek.

DCM’deyse, kalbin ana pompalama odaciklari-
nin biiyiytip zayif bir sekilde kasilmalarindan dola-
y1, kalpten diisiik diizeyde kan cikisi oluyor ve kalp
yetmezligi ozellikleri beliriyor. DCM’nin nedenleri
de genelde belirsiz; kalitim ve viral enfeksiyonlar-
sa yine bilinen baslica nedenler. Asiri alkol tiiketi-
minin de kalp kaslari iizerinde zayiflatici bir etkisi
oldugu ve altta yatan kardiyomiyopatiyi daha kot
bir duruma getirebildigi biliniyor. Alkol alimini bi-
rakmaksa, daha fazla hasar olusmasini engelliyor.
DCM’nin bir formu, hamileligin son donemlerinde
ve dogumu izleyen kisa zaman dilimi icinde gelise-
biliyor. Bunun nedeni tam bilinmemekle birlikte,
hamileligin kalbe getirdigi ek yiikiin hastaligin ge-
lismesinde baslangi¢ faktorii olabilecegi diisiintilii-
yor.

DCM’nin belirtileri, hastaligin asamasina gore
degisiklik gosteriyor. Fiziksel zorlanmayla daha da
kotiileyen yaygin bir belirti, nefes nefese kalma.
ileri asamalarda bu belirti dinlenirken bile ortaya
cikabiliyor. Kalbin pompaladigi kan miktarinin az
olmasi ve dolayisiyla viicudun yeteri kadar kan ala-
mamasi nedeniyle, kaslar normal olarak kasilami-
yor ve kolayca yoruluyor. Bdylece enerji eksikligi
ya da halsizlik olusuyor. Viicut dokularinda, ilk ola-
rak ayak bileklerinde baslayan swvi toplanmasi
(6dem) goriilebiliyor. Genelde bas donmesi ve ba-
yilmanin eslik ettigi ritm bozukluklan da yaygin
belirtilerden. Bu durumda kalp ya ¢ok hizl carpi-
yor (tasikardi) ya da cok yavas (bradikardi). Spor
yaparken ya da dinlenirken olusan gdgiis agrisi da
bagka bir belirti.



Sol karincik

Sag karinaik

Normal kalp: Kalp odaciklari gevseyip doluyor
ve daha sonra kasilip kani pompaliyor.

lar ki, bunlardan ikisine hentiz 16 ve
27 yaslarindayken kalp nakli gerek-
mis. Arastirmacilarin, hastalarin kalp
dokularinda fosfolamban bulamamala-
rina karsin, hicreler, proteinin kalsi-
yum pompasini engelleyebilecek kisa
Omdrld bir tdrind tretmis ya da kalp
kast islevlerinde baska sorunlar ortaya
¢ikmis olabilir. Bilimadamlari simdiler-
de bu olasiliklar (izerinde calismaya
devam ediyorlar. Sonuclar ne c¢ikarsa
ciksin, fosfolamban, kalp yetmezligi te-
davileri icin btiytik bir hedef olarak g6-
riltiyor. Yine de, hastalar1 bir fosfo-
lamban baskilayicisiyla tedavi etmeye
baslamadan énce, durumlarinin tam
olarak neden kaynaklandiginin belir-
lenmesi gerektigi distindltyor.
Kalsiyum iyonlari, DCM’nin yani si-
ra HCM’de de rol oynuyor. Arastirma-
cilar farelere, insan HCM’sinde bulu-
nan mutasyonlardan birini tastyan bir
miyozin geni aktarmislar. Bu farelerin
kalp duvarlari, ayni insan HCM hasta-
larininki gibi kalinlasmis. Hatta, gene-
tik yapisi degistirilen farelerin kalp ka-

Tropomiyozin

Miyozinin
baglandig
bdlge

Dilate kardiyomiyopatili kalp: Kas dokulari gerilmis,
kalp odaciklar genislemis.

“kalinlagmis.

s1 hiticrelerinde, kalsiyum iyonlari
SR’den sarkomerlere ge¢mis. Bu kal-
siyum iyonu gecisine tam olarak neyin
neden olduguy, su an igin net degil; an-
cak, bunun kalbin kasilma yetisini
bozma, genin etkilerini degistirme ve
apoptozisi baslatma gibi pek cok so-
nucu olabilir.

Kardiyomiyopati, kalp krizi ya da
herhangi bir strese baglh olarak bir
kalp yetmezligi olustugunda, kalp
hiicrelerindeki genlerin etkilerinde be-
lirgin bir degisiklik oluyor. Kalp hiic-
releri, yetiskin proteinleri tretmek ye-
rine, normalde yalnizca cenin déne-
minde Uretilen proteinleri {iretmeye
basliyorlar. Ayrica, hiicre biiyltimesini
kontrol etmeye yardimci olan genler
de harekete geciyor. Son kanitlar,
bunlara hiicrelerdeki degisen kalsi-
yum dengesinin neden oldugunu gos-
teriyor. Ornegin kalmodulin proteini,
hticre kalsiyum derisimlerindeki degi-
sikligin algilanmasinda ve bu bilginin,
degisimlere tepki gelistiren cesitli en-
zimlere iletilmesinde kritik bir rol oy-

Kalsiyumun baglandigi bélge

Troponin kompleksi

Hipertrofik kardiyomiyopatili kalp: Kas dokular
ranormal sekilde biiytimiis, kalp duvarlar

nuyor. Kisa bir siire dnce
Texas Universitesi'nden bir
grup, kalmodulin bagimh
enzimlerin, iki farkli gen ya-
zilim1 yoluyla kardiyak hi-
pertrofiye (kalp irilesmesi)
yol actigin1 gosterdi.

Kalp Hiicreleri-
nin Olim Nedeni

Arastirmacilar kalbin biiylimesine
ya da hipertrofik olmasina neden
olan yollar1 aciga cikarmanin yanisi-
ra, kalp htcrelerinin 6ltp, yerlerini
yara dokularina biraktiklar siireci de
anlamaya basliyorlar. Bu, pek cok
hastanin 6liimiiyle sonuclanan bir si-
rec. Yakin zamanda yapilan arastir-
malar, kromozomlarin uclarini érten
yapilar olan telomerlerin yipranmasi-
nin, hiicre 6limiind baslatan bir sin-
val olabilecegini gésteriyor. Ornegin,
29 Nisan’da yayimlanan bir calisma-
da, kalp yetmezliginden élen hastala-
rin kalplerindeki telomerlerin, diger
nedenlerle 6len insanlarin kalplerin-
dekine oranla yaklasik % 25 daha ki-
sa oldugu belirtildi. Telomer kisalma-
s, telomerlerde normal kosullarda
bulunan proteinlerden biri olan
TRF2 konsantrasyonunda azalmayla
birlikte goérdliyor. Arastirmacilar,
TRF2 {retimini engelleyerek, kalp
hiicresi kdltiirlerinde telomer kisal-
mast ve sonucta apoptoz olusturula-
bilecegini, TRF2 eklendigindeyse bu
degisikliklerin bloke edildigini gos-
terdiler.

Kardiyomiyopati ve kalp yetmezli-
gi lizerine yapilmakta olan tim calis-
malar, tedaviler icin pek ¢cok umut ve-
rici hedef ortaya cikariyor. Geng
sporcularin 6limd toplumlart sasirt-
maya devam edecek belki ama, onla-
rin gizli katillerini sorusturan arastir-
malar, sayilar1 oldukca fazla olan
kalp hastalarinin tedavilerine er gec
yarayacak.
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