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Siingerimsi miyokart - 23 olgunun gozlemi

Spongy myocardium - observation of 23 cases
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Siingerimsi miyokart (ventrikiiler "noncompaction” kardiyo-
miyopati) ilk defa 1984 yilinda Engberding ve Bender tarafindan
tanimlanmistir (1). Ventrikiil segmentlerinde ileri derecede ¢ikin-
til trabekiilasyon ve trabekiiller arasi girintilerle karakterize
nadir goriilen bir kardiyomiyopati seklidir. Genellikle kalp yeter-
sizligi, tromboembolik olaylar ve aritmilerle karakterizedir. Biz bu
yazida klinigimizde siingerimsi miyokart (SM) tanisi ile izlenen 23
olgunun klinik ve ekokardiyografik dzelliklerini ve takip sonucla-
rini sunmak istedik.

Cahsmaya 2005-2010 yillari arasinda ekokardiyografi yapilan
ve daha dnce tani konmamig 23 SM hastasinin klinik ve ekokar-
diyografik parametreleri alindi. Gaziantep Universitesi‘nin etik
kurulu tarafinda onam alindi. Tiim hastalarin anamneazi, fizik
muayenesi, EKG, ekokardiyografi bilgileri kaydedildi. Belirtilen
kriterlere uyan hastalar SM olarak kabul edildi: 1-) diyastol
sonunda, 3 ve {izeri sayida, apikal bélgede, belirgin sol ventrikiil
trabekiilasyonlari, 2-) iki tabakali miyokart gériiniimii ile birlikte
nonkompakte tabakanin kompakte tabakaya oraninin >2 olmasi
3-) Renkli Doppler ile ventrikiilden trabekiiller arasindaki girinti-
lere kan akiminin izlenmesi.

Klinigimize basvurup SM tanisi koydugumuz hastalarin
(Tablo 1) 16'si erkek (%69.5), 7'si kadin (%30.5) idi. Yas dagilimi
17-85 yIl, ortanca yas 36 yil seklindeydi, hastalarin 13'ii nefes dar-
I ile 6 hasta atipik gogiis agnsi ile 2 hasta ¢arpinti ile bir hasta
Giflirim etiyolojisi, bir hasta serebrovaskiiler olay ve bir hasta da
asemptomatik olup anormal fizik muayene nedeniyle basvurdu.
Hastalarimizda baska bir kardiyak patoloji saptanmadi. Basvuru
sirasinda 13 hastanin (%57) efor kapasitesi NYHA II-1Il iken 10
(%43) hastanin efor kapasitesi NYHA | olarak saptandi. On bir
hastanin ejeksiyon fraksiyonu %35 ve altinda tespit edildi. Dért
hastanin ritmi atriyal fibrilasyondu (%17), bir hastada siireksiz
ventrikiiler tasikardi ataklari izlendi. iki hastada serebrovaskiiler

olay mevcuttu. Takip edilen tiim hastalardan biri tani konulduktan
bir hafta icinde (son dénem kalp yetersizligi), biri tanidan 3 ay
sonra (son donem kalp yetersizligi), biri takibin 2. yilinda (son
donem kalp yetersizligi) ve diger olgu 2 yil 9 ay sonra (ani kardiyak
oltim) vefat etti. Digerleri halen takip edilmektedirler.

Siingerimsi miyokart nadir gaoriilen, genetik kaynakl konjeni-
tal bir kardiyomiyopatidir. Erigkinlerde sikhigi 1.4-2.6/10000 olarak
bildirilmistir. Stingerimsi miyokart izole olabilecegi gibi siklikla
diger konjenital kardiyak malformasyonlarla (bikiispit aortik
kapak, ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, Ebstein
anomalisi, koroner miyokardiyal bant) birlikte goriiltr. Ayrica SM
noromiiskiiler hastaliklarla dailiskili bulunmustur (2). Olgularimizin
birinde bikiispit aorta ve bir digerinde koroner miyokardiyal bant
tespit edilmistir.

Genetik gecis: Ailesel SM tipik olarak inkomplet penetrans
ile otozomal dominant olarak gegmektedir, bununla birlikte oto-
zomal resessif ve X'e bagh gecisler de iyi bilinmektedir Ancak
SM’de sporadik olgular siktir. Ailesel gegis orani %25-40 oranin-
da bildirilmistir (3). Olgularin tiimiiniin ailesi rutin olarak tarandi
ve 3 kisinin (1 hastanin kizi ve 2 hastanin erkek kardesi) SM
oldugu tespit edildi.

Patogenez: Fetiisdeki miyokart ¢ok sayida béliinmis gevsek
lifler agindan olusur ve yiizey alanini genigleterek besin alis
verisini kolaylastirirlar. Miyokart gelisiminin intrauterin hayatta
normal sikisma (compaction) siirecini gergeklestirmesine bagh
gelisir. Stkisma siireci ventrikiil apeksinin i¢c kisminda tamamla-
nir, SM’de genel olarak bu segment tutulmaktadir. Siingerimsi
miyokardin spesifik histolojik bulgusu yoktur.

Klinik: Kalp yetersizligi en sik hastane yatis ve éliim nedeni-
dir. Hastaligin baslangi¢ sikdyetinde kalp yetersizligi bulgulari
%79, goglis agrisi %26 olarak bildirilmistir (4). Singerimsi miyo-
kart hastalarinda sistolik disfonksiyon en yaygin bulgudur.
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Tablo 1. Klinik ve ekokardiyografik veriler
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Olgu Yas Cinsiyet Basvuru NYHA EF, % Ritm Emboli Takip
nedeni oykiisii siiresi

1 37 E Nefes darlig Sinif 2-3 20 Siniis Yok 6 yil

2 56 K Nefes darlig Sinif 2-3 35 Siniis Yok 3ay

3 26 E Atipik gbgiis agrisi Simif 1 48 Siniis Yok 1.5yl

4 35 K Atipik gogiis agrisi Sinif 1 60 Siniis Yok 1yl

5 56 E Nefes darlig Sinif 2 20 Siniis Yok 6 ay

6 58 K Nefes darlig Sinif 2 38 AF Var 5yil

Gogis agnisi

7 31 E Atipik gbgiis agrisi Simif 1 45 Siniis Yok 1.5yl

8 85 Efor dispnesi Sinif 1-2 28 Siniis Yok 1. hafta 6lim

9 50 E Efor dispnesi Sinif 3 25 AF Yok 33. ayda
Carpinti oliim

10 17 E Carpinti Sinif 1 55 Siniis Yok 2 ay

" 30 E Rutin kontrol Simif 1 53 Siniis Yok 1.5yl

12 43 E Atipik gogiis agrisi Sinif 2 45 Siniis Yok 1yl

13 40 E Nefes darlig Sinif 2-3 23 Siniis Yok 4yl

14 36 E Atipik gogiis agrisi Sinif 1 65 Siniis Yok 4yl

15 50 Nefes darlig Sinif 2-3 35 Siniis Yok 3. ayda 6liim

16 24 E Atipik gogiis agrisi Sinif 1 64 Siniis Yok 3l

17 69 E Nefes darlig Sinif 3 20 Siniis Yok 25yl

18 36 K Nefes darlig Sinif 2 30 Siniis Yok 3yl

19 24 E Ufiiriim etiyolojisi Sinif 1 60 Siniis Yok 1.5yl

20 17 E Nefes darlig Simif 1 58 Siniis Yok Yeni tani

21 53 E Nefes darlig Sinif 2-3 55 AF Yok 5Yil

22 21 K Nefes darlig Sinif 3 20 AF Yok 2. yilda 6lim

23 47 E Serebrovaskiiler olay Sinif 2 30 Siniis Var 5yil

AF - atriyal fibrilasyon, E - erkek, EF - ejeksiyon fraksiyonu, K - kadin, NYHA - New York Heart Association

Diyastolik disfonksiyon da tanimlanmistir. Ventrikiiler disfonksi-
yon, aritmi ve gdgiis agrisi gelismesinde subendokardiyal hipo-
perfiizyon ve mikrosirkiilatuvar disfonksiyonun rol oynadigi
diistinlilmektedir (5). Hastalarimizin yaklasik %60inda kalp
yetersizligi bulgular tespit edilmistir. Olgu serimizde gdgiis agri-
si sikayeti diger serilerle benzer olarak %26 oraninda bulundu.

Siingerimsi miyokart hastalarinda her tiir ventrikiiler ve supra-
ventrikiiler aritmiler, erken vurular gdriilebilir. Ventrikiiler tasikardi
sikhigr %41, atriyal fibrilasyon sikigi %26 olarak verilmistir (4).
Olgularimizda bir hastada ventrikiiler tasikardi atag tespit edildi,
atriyal fibrilasyon sikligi %17 olarak tespit edildi.

Bir diger komplikasyon sistemik embolilerdir. Tromboembolik
olay sikligi %24 olarak tespit edilmistir. Tromboembolik olaylar:
serebrovaskiiler olaylar, gecici iskemik ataklar, mezenterik infarkt
ve pulmoner emboli hatta koroner emboli seklinde ortaya cikabilir
(6). Serimizdeki olgulardan ikisinde serebral emboli saptandi.

Tani: Siingerimsi miyokart hastalarinda birincil tani yontemi
transtorasik ekokardiyografi (Resim 1, 2) olmasina ragmen MRI,

kontrast ventrikiilografi ve bilgisayarli tomografi tanida kullanila-
bilir. Tani ve tedavi planlanmasinda ekokardiyografi secilecek ilk
yontemdir (7). Siingerimsi miyokart'da bir segment tutulabilecegi
gibi birden fazla segment de tutulabilir. Ozellikle sol ventrikiil
apikal, mid-lateral ve mid-inferiyor bolgeler tutulur, bazen de her
iki ventrikdil birlikte tutulabilir. Genellikle iki tabakali bir miyokart
yapisi mevcuttur. Birisi ince ve epikarda yakin bir sekilde sikis-
mis tabaka, digeri endokarda yakin bélgede sikismamis ve ara-
liklarla ayrilmig belirgin trabekiilasyonlarin bulundugu tabakadir.
Farkl ekokardiyografik tani kriterleri vardir ve hastaligin var
olandan az veya daha gok tani almasina yol agabilir. Bu ylizden
tani kriterlerimiz ydntem bdliimiinde vurgulanmgtir.

Elektrokardiyografide siklikla 6zgiin olmayan degisiklikler
vardir. Cocuklarda Wolf-Parkinson-White sendromu siklikla
rapor edilmistir.

Tedavi: Ozgiin tedavi sekilleri yoktur. Genel kabul goren yak-
lasim kalp yetersizligi, aritmi ve embolik olaylara 6zgii tedavilerin
uygulanmasidir (8). Tim SM hastalarina antikoagiilasyon tedavi
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Resim 1. Ekokardiyografik parasternal kisa aks gériintiide tipik siingerimsi
miyokart goriintiisii

Resim 2. Ekokardiyografik apikal dort bosluk gériintiide tipik trabekiiller
aras! girintiler (recessus) ve siingerimsi miyokart goriintiisii

verilmesi tartismali bir konudur. Genel kabul; atriyal fibrilasyon
varhgi, sol ventrikil sistolik fonksiyonu, dnceden inme gecirmis
olmasi durumunda oral antikoagiilasyon verilmesidir. Ventrikiiler
tasikardi sik olarak karsilagilan ve hayati tehdit edici bir aritmi
tirtidir. Ama ventrikiler tagikardiden birincil korunmada intra-
kardiyak defibrilator (ICD) yerlestirilmesi ile ilgili éneriler bulun-
mamaktadir. Ikincil koruma amaclh ICD implantasyonu vakalari
bildirilmistir (9). Kalp yetersizligi gelisen hastalarda, basarili kar-
diyak resenkronizasyon tedavileri bildirilmistir (10). Kalp yeter-
sizligi medikal tedaviye ragmen diizelmiyorsa, kalp nakli operas-
yonu degerlendirilmelidir.
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Prognoz: Prognozu kotiidiir, kalp yetersizliginin derecesi,
aritmi, sistemik embolilere baghdir. Mortalite orani yillik %35 gibi
yiiksek degerlerde bulunmustur (4). Serimizde mortalite orani
%17 olarak tespit edilmistir.

Sonuc olarak, SM ilerleyici bir kardiyomiyopati tiiriidir.
Hastaligin bilinirliginin artmasi ile son zamanlarda sikligi giderek
artmaktadir. Prognozu en fazla etkileyen durum kalp yetersizligi-
dir. Ozgiin bir tedavi sekli yoktur. Genetik gecis oldugu igin birin-
ci derece yakinlar ekokardiyografi ile taranmalidir.

Cikar catismasi: Bildiriimemistir.
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