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Ozet: Miyokardiyal “noncompaction” endomiyokardiyal embriyogenezin erken déneminde bilinmeyen bir ne-
denle duraklama sonucu gelisen, nadir rastlanan bir dogumsal kardiyomiyopati tirtdur. Tipik olarak bircok
cikintili miyokardiyal trabekdlasyonlar ve sol ventrikul boslugu ile iliskili derin intertrabekdiler girintilerden olu-
sur. Hastalik cogu zaman sol ventrikdld ilgilendirir. Kalp yetersizligi, aritmiler ve sistemik emboliler baslica so-
runlari olusturur. Uzun dénem prognozu kétu olan ve nadir olarak rastlanan miyokardiyal “noncompaction”li
iki olgudan ilki aort stenozlu olup, literattirde biyoprotez kapak takilmis diger bir olguya rastlanmamasi ve
“noncompaction” a ragmen cerrahi girisim sonrasi kalp yetersizligi semptomlarinda iyilesme gértlebilecegi-
ni géstermesi, ikinci olgu ise izole miyokardiyal “noncompaction”in alisiimadik bir formu olmasi ve A-V blok
tanisiyla birlikte literatdrde bildirilen ilk olgu olmasi bakimindan sunulmaya deger bulundu. (Anadolu Kardiyol

Derg, 2003, 3: 48-53)
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Giris

Miyokardiyal “noncompaction” (MN), ventrikdil
miyokard liflerinin btttnlesme stirecinin, endomiyo-
kardiyal embriyogenez sirasinda duraklamasi ve mi-
yokard duvar yapisindaki degisikliklerle karakterli, na-
dir rastlanan bir dogumsal kardiyomiyopati turtdur
(1,2). Bir veya daha fazla ventriktl segmentinde asiri
derecede cikintili trabekuiler ag ve derin intertrabeku-
ler girintilerle karakterlidir (3). ilk olarak ¢ocuklarda
tanimlanan bu hastalik siklikla sol ventrikdilu ilgilendi-
rir, bununla birlikte sag ventrikdl tutulumuna da rast-
lanabilir (4). Kalp yetersizligi, ventrikdler aritmiler ve
sistemik emboliler nedeniyle, mortalite ve morbidite-
si yuksektir (2). Nadir rastlanan ve uzun dénem prog-
nozu kétd olan bu kardiyomiyopati tirtinde tilkemiz-
den simdiye kadar yalnizca iki olgu bildirilmistir (5,
6).
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1. Olgu

Daha énce herhangi bir sikayeti olmayan 32 ya-
sinda erkek hasta, son bir yildir baslayan efor ile ne-
fes darligi, halsizlik, istahsizlik ve ayaklarda sisme ya-
kinmalarinin on bes glindr istirahatte de olmasi ne-
deni ile hastanemize basvurdu.

Fizik muayenesinde genel durum orta idi. Nabiz
100/dk ritmik, kan basinci 125/50mmHg, solunum
sayisi 20/dk bulundu. Skleralar subikterik gérinim-
de, jlguler venéz dolgunluk, hepatojtigtiler reflt ve
her iki alt ekstremitede pretibiyal 6dem saptand.
Solunum sistemi muayenesinde her iki akciger orta
zonlarda ve bazalinde krepitan raller duyuluyordu.
Kardiyovaskdiler sistem muayenesinde sol ventrikdil
aktivitesi artmis; S3, aort odaginda 2/6 kresendo-
dekresendo tarzinda, boyuna yayilan midsistolik
ejeksiyon Uftirimd, sternumun sol kenarinda 3.in-
terkostal aralkta 2/6 siddetinde erken diyastolik
Gftirdm duyuldu. Karaciger palpasyonla kot kenarin-
da 4 cm, agrili olarak ele geliyordu. Splenomegali
ve asit saptanmadi.
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Sekil 1: Sol ventrikiil kisa eksen gortintiistinde apikal  Sekil 2: Apikal 5 bosluk gériintiistinde kalin, kalsifik
ve posterolateral duvarlarda tipik trabekiiler yapi ve  aort kapagi ile apikal ve lateral duvarlarda tipik
derin intertrabektiler girintiler. gorunim.

Sekil 3: Apikal 4 bosluk goriintiistinde apikal ve later-
al duvarlarda asir1 trabektilasyonlar ve derin intertra-
bekiiler girintiler. (LV: Sol ventrikdil). Sekil 4: Apikal 4 bosluk gortintiistinde interatriyal septal
anevrizma ve anteriyor mitral yaprakgikta kleft. (LA: Sol at-
riyum, RA: Sag atriyum, LV: Sol ventrikiil, RV: Sag ventrikdil).

Sekli 6: Transozofajiyal ekokardiyografi ile triktispit
kapaktan ve gecici “pacemaker” takilmasi sirasinda
Sekil 5: Apikal 4 bosluk gériinttisiinde anteriyor mitral iyatrojenik olarak gelisen perforasyona bagh hafif
klefte ait hafif mitral yetersizligi. derecede triklispit yetersizligi.
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Laboratuvar incelemelerinde; I6kositoz (11000/uL),
prerenal azotemi (lire:79mg/dL, kreatinin 1,3mg/dL),
AST (681 1U/L), ALT (1058 1U/L), LDH (890 U/L) ve
total bilirtibin (5.8 mg/dL) seviyelerinde ytikseklik
saptand.

Elektrokardiyografisinde sinds ritmi, nadir ventri-
kiler erken atimlar ve sol ventrikdl hipertrofi bulgu-
lari mevcuttu. Teleradyografide kalp toraks orani
kalp lehine artmis (0.62), sag sinus kapali idi. Trans-
torasik ekokardiyografi GE-Vingmed sistem V ile
1.5-3.5 MHz multi-frekansl problar kullanilarak ya-
pildi. Sol ventrikdl normalden genis (diyastolik cap:
6.8 cm, sistolik cap: 5.6 cm), duvar kalinliklarr artmig
(septum ve posteriyor duvar: 1.3 cm) ve global ola-
rak hipokinetik bulundu (EF: %33). Sol ventrikdiltin
apeksinde ve posterolateral duvarinda belirgin tra-
bektlasyon mevcut olup, endokard siniri belirgin de-
gildi ve derin girintiler géze carpiyordu (Sekil 1).
Renkli Doppler ile bu girintilerin iclerinde kan akimi
izlendi. Sol atriyum normalden genis (4.5 cm), aort
kapag kalsifik yapida olup (Sekil 2), CW Doppler ile
kapak tzerinde ortalama 20 mmHg, maksimal 40
mmHg gradiyent Olctildd. Aort kapagr alani 0.85
cm’ (0.4 cm?/m?), aort kapadi rezistansi 148 olarak
Olclildu. Hafif derecede mitral, orta derecede aort
ve trikUspit yetersizligi kaydedildi. Sag kalp boslukla-
rinda hafif dilatasyon saptandi. Tahmini pulmoner
arter basinci 55 mmHg degerinde bulundu.

Kalp yetersizligi tedavisiyle enzimler yavas yavas
dustui. (Iki hafta sonra AST: 49 IU/L, ALT: 123 1U/L,
LDH:586 U/L, dre: 44, mg/dL kreatinin: 0.87
mg/dL, total bilirtibin: 2.9 mg/dL)

Dstik kardiyak debiye bagl dustik gradiyentli
ciddi aort darliginin ayrimi acisindan hastaya dobu-
tamin stres ekokardiyografisi yapildi. Ventrikil kont-
raksiyonlari artti, istirahatte LVOT.VTI/AO.VTi: 0.27
iken dobutamin ile bu oran 0.26 bulundu. Aort ka-
pagindaki basing gradiyenti ise ortalama 53 mmHg,
maksimal 80 mmHg'ya, aort kapad: rezistansi da
240'a ciktl. “Miyokardiyal noncompaction” bulgula-
rina kontraktil rezervi olan dustik kardiyak debiye
bagl dustik basing gradiyentli ciddi aort darligi, orta
aort yetersizligi, hafif mitral yetersizligi ve pulmoner
hipertansiyon tanilari da eklendi. Ciddi aort darhg,
orta aort yetersizligi ve konjestif kalp yetersizligi ne-
deniyle kapak takilmasina karar verildi ve hastaya
25 numara biyoprotez aort kapagi takildi. Ameliyat
sonrasl hastanin nefes darligi azaldi, oral antikoagu-
lan tedavi ile taburcu edildi.

Bir ay sonra yapilan kontrol ekokardiyografisinde
EF'si %40'a yukseldi, sol ventrikdl caplari kdcuildu
(diyastolik 6 cm, sistolik 4.8 cm), aort kapaginda or-
talama 12 mmHg, maksimal 20 mmHg basin¢ gra-
diyenti alindi. Ameliyat sirasinda trabektilasyonlarin
mevcut oldugu bdlgeden alinan biyopside nonspesi-
fik bulgular mevcuttu (miyosit dejenerasyonu, in-
terstisyel fibroz, lenfosit infiltrasyonu).

2. Olgu

On sekiz yasinda bayan hasta, tam AV blok tani-
siyla kalici “pacemaker” takilmasi amaciyla merkezi-
mize gdénderildi. Daha 6nce kardiyak veya pulmoner
yakinmasi bulunmayan hastaya, bas dénmesi ve
presenkop yakinmalari nedeniyle basvurdugu klinik-
te gegici “pacemaker” takildigr 6grenildi.

Fizik muayenesinde, gecici “pacemaker”i kapali
iken hastanin kalp hizi 36/dk, kan basinci 130/70
mmHg olup kalp yetersizligi bulgulari yoktu, sistem
muayenelerinde de herhangi bir patoloji saptanmadi.

Yizey elektrokardiyografisinde “pacemaker spi-
ke"'lar mevcuttu.

Transtorasik ekokardiyografisinde, sol ventriku-
Itin apikal, lateral ve posteriyor duvarlarinda ilk olgu-
dakine benzer sekilde tipik gériiniim ile hastaya mi-
yokardiyal “noncompaction” tanisi kondu (Sekil 3).
Ayrica, anteriyor mitral yaprakcikta hafif derecede
mitral yetersizligine neden olan kleft (Sekil 4,5),
renkli Doppler ile sol-sagd gecise neden olmayan in-
teratriyal septal anevrizma ve hafif derecede trikus-
pit yetersizligi tespit edildi (Sekil 6). Sag atriyum icin-
de godrdilen tdrbdlan akimin, trikdspit kapagin septal
yaprakg¢idinin yapisma yerinden ya da sol ventrikdil
ve sag atriyum arasindaki bir defektten kaynaklana-
bilecegdi dustndldd. Sol ventrikultin caplari ve ejeksi-
yon fraksiyonu normal sinirlarda bulundu. Transézo-
fajiyal ekokardiyografisinde (TOE) kontrast madde
injeksiyonu da yapilarak endokardiyal yastik defekti
ve atriyal septal defekt varligi ekarte edildi. Transto-
rasik ekokardiyografide dikkati ¢eken sag atriyum
icindeki sistolik turbdlan akimin, triklspit kapagdin
septal yaprakciginin proksimal kismindan kaynaklan-
digi ve gecici pacemaker uygulamasi sirasinda ka-
paktaki perforasyona bagli olabilecegi dustndildu
(Sekil 6). Anteriyor mitral yaprakcikta kleft, sol vent-
rikiilden kan akimi alan ¢cok miktarda trabekdlasyon-
lar ve derin girintiler TOE ile de g6zlendi. Trombis
tespit edilmedi.
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Herhangi bir komplikasyon olmadan DDD “pace-
maker” takilan hasta oral antikoagtilan tedavi ile ta-
burcu edildi. On iki aylik izlem stresince yakinmasi
olmadi. Birinci derece akrabalarinin ekokardiyogra-
fik taramasinda bir ¢zellik saptanmadi.

Derleme

Miyokardiyal “noncompaction”, endomiyokardi-
yal morfogenezde nedeni bilinmeyen, ani bir durak-
lama sonucu gelisen nadir bir kalp hastaligidir (7).
intrauterin yasamin ilk ayinda, koroner dolasim ge-
lismeden 6nce, miyokard fibrillerinin stingerimsi bir
agindan meydana gelen embriyonik miyokard, derin
intertrabekdiler girintiler olusturur (8). Bu girintiler
ventrikll kavitesiyle iliskili olup, kan miyokarda bu
bosluklarla ulastirilir (4). Fétal hayatin 5. ve 8. hafta-
sinda ise bir taraftan koroner dolasim gelisirken, bir
taraftan da ventrikdl miyokardi bdtlinleserek nor-
mal gérindmdnu alir. Bu normal gelisim stirecinde
prematur bir duraklama gelistiginde ventrikul seg-
mentlerinde, asiri derecede trabektilasyonlar ve de-
rin intertrabekdler girintilerle karakterize olan MN
gorlir. Miyokardin butlinlesme sureci epikarddan
endokarda ve kalbin tabanindan apeksine dogru
olur (4). Tutulum, daha ¢ok sol ventrikdiltin apikal
bélgesinde olsa da her iki ventriktilde de yerlesebilir.
Bizim olgularimizda da apikal ve posterolateral tutu-
lumlar tespit edildi. izole formlar gértilebildigi gibi
familyal formlar da tanimlanmistir (1,7). Familyal
formdan sorumlu olan gen X kromozomu Uizerinde
Xq28 bdlgesindeki G4.5 geninde bulunur (8). Ayr-
ca kompleks siyanotik kalp hastaliklari, embriyolojik
hayatta miyokardin bdttinlesme strecinin durakla-
masina neden olabilecek ciddi “afterload” artisi (do-
gumsal sol-sag ventrikdil cikis yolu obstriiksiyonu) ve
iskemi (sol koroner sistemin pulmonerden kaynak-
lanmasi) gibi diger dogumsal anomalilerle de birlik-
te olabilir (9-12). Literattirde “Becker muskdiler dist-
rofi”li bir olguda da MN olgusunun gérulmesi, bu
hastaligin sistemik miyopatik stirecte de gelisebile-
cegini dustindurmektedir (13).

Hastalar genellikle kalp yetersizligi, ventrikler
aritmiler ve sistemik embolilerin yol actigi semptom
ve bulgularla ortaya cikarlar (1,7). Kalp yetersizligi-
ne yol acan sistolik ve diyastolik fonksiyon bozuklu-
gunun nedeni hakkinda tam bir gérus birligi yoktur.
Diyastolik disfonksiyonun, anormal ventriktiler relak-
sasyon ve asirl miktardaki intrakaviter trabekdiller

nedeniyle ventrikul dolusunun kisitlanmasi sonucu
gelisebilecedi belirtilmistir. Bununla birlikte sistolik
disfonksiyonun nedeni acik degildir. Cok sayidaki
miyokardiyal trabektillerden dolayi, kanin istem ve
sunumunda yetersizlik meydana gelir, bu da rolatif
olarak miyokard iskemisine yol agar ve sistolik fonk-
siyon bozukluguna neden olabilir (14). ilk olgumuz,
kalp yetersizligi semptomlariyla gelen aort darlikli
bir hasta olmasi nedeniyle ytiksek risk grubunda yer
almaktaydi. Ayrica MN'in gérulmesi hasta icin ek bir
risk olusturuyordu. Bu nedenle hastaya dobutamin
stres ekokardiyografisi yapilarak kontraktil rezerv ve
direnc artisi tespit edildi. Dogumsal bir kardiyomiyo-
patisi olmasina ragmen kontraktil rezerv olmasi ne-
deniyle aort kapagin degistirilmesinin dogru bir yak-
lasim olacag@i ddsundldu. Ayrica endokardit stiphesi
nedeniyle biyoprotez kapak tercih edildi.

ileti bozukluklar ve ciddi ventrikiiler aritmilere
baglh ani kardiyak 6&ldmlerin gériilmesi de diger
onemli bir sorundur. Aritmilerin nedenleri ve elekt-
rofizyolojik mekanizmalari ise hala tam olarak bilin-
memektedir (15). ilk olgumuzda tek tiik ventrikiler
erken atim disinda anlamli bir aritmi saptanmazken,
ileti bozuklugu da tespit edilmedi. Buna karsilik 2.
olgumuz A-V tam blok tablosuyla karsimiza cikti.

Miyokardiyal “noncompaction” dogusta tium
hastalarda bulunmasina ragmen ventrikil fonksiyon
bozuklugu ¢ocuklukta, ergenlikte veya bizim olgula-
rimizda da oldugu gibi yetiskin dénemde ortaya ¢I-
kabilmektedir (3).

Miyokardiyal “noncompaction” tanisi tecrtibeli
kisiler tarafindan yapilan ekokardiyografik inceleme
ile konulabilir. Siklikla apikal bélgede miyokard yapi-
sinda degisiklik bulgusuyla dikkati ¢ceken, asiri ¢cikin-
till trabekdlasyonlar ile ventrikdl bosluguyla iliskili,
derin intertrabekdler girintilerin varligi ve renkli
Doppler ile bunlarin arasinda kan akiminin mevcudi-
yeti tani icin patognomonik bulgulardir. Olgularimiz-
da bu &zelliklerin yani sira nonkompakt endokardin
/ kompakt epikarda oraninin > 2 olmasi da MN ta-
nisini koymayi saglamistir (2). Ayirici tanida ilk olgu-
nun ciddi aort stenozuna bagh dilate kardiyomiyo-
pati olabilecegi de dustindldy, fakat bunlarda ve
normalin varyantlarinda trabekdlasyonlarin sayisi
(£3) daha az olmasi ve intertrabekdler yapilarin
ventrikul ici boslukla iliskileri bulunmamasi nedeniy-
le bu olasilik ekarte edildi (16). Ekokardiyografinin
yanisira ventriktlografi, bilgisayarli tomografi ve
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manyetik rezonans gérlinttileme teknikleri de tani-
da yer alir (9,17,18).

Miyokardiyal “noncompaction” tedavisi diger
kardiyomiyopatili olgulara benzer. Kalp yetersizligi-
nin ve aritmilerin medikal tedavisi yetersiz kaldigin-
da transplantasyon ve “implantable” kardiyak defib-
rilatér ddstintlmelidir (4,14). Derin intertrabekdiler
girintiler icinde olusabilecek trombdislerin neden ola-
cagi sistemik embolileri 6nlemek icin de profilaktik
antikoagtlan tedaviye baslanmalidir. Bu hastaligin
tespit edildigi kisilerin birinci derece akrabalarina da
genetik 6zelligi nedeniyle mutlaka ekokardiyografik
inceleme yapilmalidir. Bizim olgularimizda genetik
gecise sahip akrabalar tespit edilmedi.

Uzun ddénem prognozu hakkinda degisik gors-
ler mevcuttur. Ritter ve ark.(1) izole MN’li hastalari
30 ay takip etmisler ve asemptomatik olanlarin
prognozlarinin semptomatik olanlardan daha iyi ol-
dugunu belirtmisler; buna karsilik Ichida ve ark.(2)
10 yil sonunda semptomlu ve semptomsuz tiim has-
talarda ventrikil disfonksiyonu gelistigini gdzlemle-
mislerdir. Biyoprotez kapak takilan, ventrikdl fonksi-
yonlari ve boyutlari, kontrol ekokardiyografik incele-
melerinde daha iyi olan ilk olgunun, uzun dénemde
ventrikdl fonksiyonlari ve biyoprotez kapak dejene-
rasyonu yonuinden; ikinci olgunun da MN'in tipik bir
formu olmasa da ventrikil fonksiyonlari ve diger
olasi komplikasyonlar agisindan yakin takibi gerek-
mektedir.

Sonug olarak yetiskinlerde ventrikdiler “noncom-
paction” tanisi yakinmalarin ge¢ baslamasi nedeniy-
le genellikle gecikmektedir. Kalp yetersizligi, ventri-
kdler aritmi ve sistemik emboli gibi ciddi yan etkile-
rin ylksek oranda gdrulmesi nedeniyle erken tani,
semptomlara ve spesifik komplikasyonlara yénelik
tedavi oldukca 6nemlidir. Nadir rastlanan, klasik ol-
mayan formlarda da ortaya ¢ikabilen bu hastaligin
varligindan ve tani kriterlerinden haberdar olup has-
talari bu yénden de degerlendirmek, taninin konma-
sini kolaylastiracaktir
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