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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Miyokardiyal “noncompaction”: Iki olgu

Mpyocardial noncompaction: Report of two cases
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OzZET

Miyokardial “noncompaction” bir ya da daha fazla ventri-
kiil segmentinde belirgin trabekiiler ag ve derin intertra-
bekduler girintilerle karakterize, nadir gérilen bir dogumsal
kardiyomiyopatidir. Hastalar genellikle kalp yetersizligi,
ventrikller aritmiler ve sistemik embolilerin yol acgtigi
semptom ve bulgularla bagvurur. Bu ¢alismada birisinde
sol ventrikil tutulumu gdsteren ve sol ventrikiler disfonk-
siyon gelisen, digerinde ise biventrikiler tutulum gosteren
ve sag ventrikil gikim yolunda darlik yapan trabekdiler ya-
pilar nedeniyle cerrahi girisim gerektirmis iki olgu sunul-
du. Bu olgular bagvuru yakinmalari ve tedavi yaklagimlari
acisindan farkh bir klinik tablo sergilemeleri nedeniyle
dikkat gekicidir.

Anahtar kelimeler: Miyokardial “noncompaction”, kalp
yetersizligi, klinik bulgular

GIRIiS

Miyokardial “noncompaction” (MN) endokard ve
miyokardin normal embriyogenezinin duraklama-
st sonucu olusan bir kardiyomyopatidir.! Bir veya
daha fazla ventrikiil segmentinde belirgin ¢ikintil

trabekiiler ag ve derin intertrabekiiler girintilerle ka-
rakterizedir.

MN’de siklikla sol ventrikiil tutulmakla bir-
likte sag ventrikiil ve interventrikiiler septum da
tutulabilir.’Bu anomali izole olarak goriilebilecegi
gibi, sag veya sol ventrikiil ¢ikis yolu darlig1, komp-
leks konjenital siyanotik kalp hastaliklar1 ve koro-
ner arter anomalileri ile birlikte goriilebilir*Hastalar
asemptomatik olabilecegi gibi agir kalp yetersizligi,
aritmiler ve sistemik tromboemboliler gibi son de-
rece farkli klinik 6zellikler gosterebilir.!

ABSTRACT

Myocardial noncompaction is a rare type of congenital
cardiomyopathy, characterized by trabecular network and
deep trabecular recesses located in one or more ven-
tricular segments. Patients generally present with cardiac
failure, ventricular arrhythmias, and signs and symptoms
related to systemic embolies. We presented two cases
of myocardial noncompaction, one with left ventricular
involvement and dysfunction, and the other with biven-
tricular involvement and trabecular structures, causing
right ventricular outflow tract stenosis which required sur-
gical correction. These cases are remarkable as they had
atypical clinical picture including presentation findings
and treatment protocols.

Key words: Myocardial noncompaction, heart failure,
clinical presentation

Farkl1 bulgularla karsimiza ¢ikan iki MN olgu-
sunu literatiir bilgileri altinda karsilagtirmay1 uygun
bulduk. Olgular bagvuru sikayetleri ve tedavi yakla-
simlar1 yoniinden ¢ok farkli klinik tablo géstermek-
teydiler. Olgulardan birisinde biventrikiiler tutulum
saptanmis ve cerrahi girisim gerektirmistir. Diger
kardiyomiyopatilerle sik karigsan bu patolojinin ken-
di i¢indeki klinik farkliliklarin vurgulanmasinin bu
patolojiyle karsilasacak klinisyenlere yardimci ola-
cagi diisiincesindeyiz.

Olgu 1

Onalt1 yasinda erkek olgu efor intoleransi ve gogiis
agrist yakinmasi ile bagvurdu. Fizik muayenesinde
agirlik 50-75 persentil, boy 3-10 persentil, nabiz 88/
dk ritmik, kan basinci 100/60 mmHg, solunum sa-
yis1 22/dk bulundu. Rutin hematolojik ve biyokim-
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yasal tetkiklerinde herhangi bir patoloji saptanma-
di. Kardiyak oskiiltasyonu ve sistemik muayenesi
olagandi, 6zgegmisinde ve soy ge¢misinde 6zellik
saptanmadi. Elektrokardiyografik incelemesinde
normal siniis ritmi saptandi. Holter monitdrizasyo-
nunda aritmi saptanmadi. Iki boyutlu transtorasik
ekokardiyografisinde (TTE) sol ventrikiil apikal
ve posterolateral bolgede belirgin ¢ok sayida tra-
bekiilasyon ve derin intertrabekiiler araliklar iz-
lendi. Renkli doppler ekokardiyografi de belirtilen
trabekiilasyonlar arasinda kan akimi tespit edildi.
Tutulan ventrikiil segmentinde tipik ¢ift katmanh
yap1 izlenirken, noncompact subendokard/compa-
ct subepikard orani>2 bulundu (Sekil 1). Sol ven-
trikiil ejeksiyon fraksiyonu diisiik (%50) saptandi.
Sol ventrikiil end-sistolik ve end-diyastolik ¢aplar
normal smirlarda bulundu. Ekokardiyografik bul-
gularla ventrikiiler MN tanis1 ile enalapril ve anti-
koagiilan tedavi baslanarak olgu takibe alind. Iki
yillik takip sonunda olguda aritmi ve tromboemboli
goriilmezken, ejeksiyon fraksiyonunun %45’e geri-
ledigi goriildii.
1 Distance~ 044 cm
2 Distance= 1.14 cm
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Sekil 1. Transtorasik ekokardiyografi apikal 5 bos-
luk géruntude apikal ve postero-lateral duvarda ¢i-
kintili trabekulasyonlar ve derin intertrabekuler gi-
rintiler (LV: Sol ventrikil, NC: “Noncompaction”, C:
“Compaction”).

Olgu 2

Onyedi yasindaki kiz olgu halsizlik sikayeti ile bas-
vurdu. Fizik muayenesinde agirlik 10-25 persentil,
Boy 3-10 persentil, kan basme1 110/70 mmHg, so-
lunum sayist 20/dk bulundu. Kardiyovaskiiler sis-
tem muayenesinde sol iist sternal kenarda duyulan
3/6 siddetinde sistolik iifiiriim saptandi. Rutin he-
matolojik ve biyokimyasal tetkiklerinde herhangi

bir patoloji saptanmadi. Telekardiyografik ince-
lemesi normaldi. Elektrokardiyografik inceleme-
sinde normal siniis ritmi saptandi. Holter monit6-
rizasyonunda aritmi saptanmadi. iki boyutlu TTE
incelenmesinde sol ventrikiil apikal, posterolateral
ve septal bolgede derin intertrabekiiler araliklar
ve ¢ok belirgin trabekiilasyonlar, tutulan ventrikiil
segmentinde tipik ¢ift katmanli yap1 izlendi, non-
compact subendokard/compact subepikard orani >2
bulundu (Sekil 2). Renkli doppler ekokardiyografik
incelemede bahsedilen trabekiilasyonlar arasinda
kan akim tespit edildi. Sol ventrikiil end-sistolik
ve end-diastolik ¢aplar1 normal bulundu. Ejeksiyon
fraksiyonu %60 olarak tespit edildi. Sag ventrikiiler
incelemede subvalviiler pulmoner stenoz tespit edil-
di. Sag ventrikiiler ¢ikim yolunda atipik belirgin,
icinde kan akim1 mevcut olan trabekiilasyonlar sap-
tand1. Sag ventrikiiler ¢ikim yolu darlig1 i¢in olguya
kateterizasyon ile sag-sol ventrikiilografi ve hemo-
dinamik ¢aligma yapildi. Karakteristik biventrikiiler
trabekiiller ve bu trabekiiller arasina kontrast madde
gecisi ventrikiilografide de goriildii (Sekil 3). Atipik
trabekiiller sebebiyle daralmis sag ventrikiil ¢ikim
yolunda basing gradiyenti (maksimum 60 mmHg)
meydana getiren darlik saptandi. Olguya sag ven-
trikiiler ¢ikim yolu darligimi diizeltmeye yonelik
infundibuler miyektomi (Sekil 4) operasyonu uygu-
land1. Postoperatif antikoagiilan tedavi baslanarak
olgu takibe alindi. Bir yillik takibinde olguda aritmi
ve tromboemboli olmadigi, ejeksiyon fraksiyonu-
nun degismedigi gorildi.

| Distance= 0.60 cm
2 Distance= 151 cm

Sekil 2. Transtorasik ekokardiyografi parasternal
kisa eksen gorintide apikal ve postero-lateral du-
varda ¢ikintili trabekllasyonlar ve derin intertrabe-
kiler girintiler (RV: Sag ventrikal, LV: Sol ventrikl,
NC: “Noncompaction”, C: “Compaction”).
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Sekil 3. Ventrikllografide sag ventrikiler ve ¢ikim
yolunda trabekdler yapilar (siyah oklar).

TARTISMA

MN izole olarak veya diger konjenital kalp hasta-
liklart ile birlikte goriilen endomyokardial morfo-
genezde bozukluk nedeniyle olusan bir kardiyo-
miyopatidir. Bu intrauterin donemde miyokardial
liflerdeki maturasyonun erken durmasi sonucu
olusur.*Onceleri siniflandirilmayan kardiyomiyopa-
tiler olarak kategorize edilirken, giiniimiizde gene-
tik kardiyomiyopatiler (2006 kardiyomyopati sinif-
landirmasi) olarak siniflandirilmaktadir?

MN tutulan ventrikiilde belirgin trabekiilas-
yonlar ve derin intertrabekiiler girintilerle karakte-
rizedir. Siklikla sol ventrikiil tutulmakla birlikte sag
ventrikiil ve interventrikiiler septum tutulumu da
goriilebilir.’Bizim her iki olgumuzda da sol ventri-
kiil apikal ve posterolateral duvar tutulumlari tespit
edildi. Ek olarak ikinci olguda septal ve sag ven-
trikiil ¢itkim yolunu daraltan atipik trabekiillere de
rastlanarak biventrikiiler MN olarak degerlendirildi.

Sekil 4. a, b,c Sag ventrikdl ¢gikim yolunda darlik yapan belirgin trabekulasyonlar (beyaz oklar).
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MN ilk kez 1984 yilinda tanimlanmis olup top-
lumda %0,05 yaygimlikta goriilmektedir. Ancak, son
zamanlarda MN olgularinda gozlenen artis nedeniy-
le, MN olgularinin gozden kagtigi ve gergek sikligi-
nin daha yiiksek oldugu belirtilmektedir. Ozellikle
apikal hipertrofik kardiyomiyopati ve idiyopatik
dilate kardiyomiyopati ayirici tanisinda mutlaka dii-
stiniilmelidir.”

MN’de izole formlar olabildigi gibi ailesel
formlar da bildirilmektedir. Ailesel gecis gosteren
olgularda Xp28 G4.5 mutasyonu, 5q delesyonu,
1g43 delesyonu, 11p15 mutasyonu ve kardiyak sar-
komerinde mutasyon goriilmiistiir.>’Baz1 hastalar
rutin aile taramasinda saptanabilmektedir. Olgula-
rimizin aile bireyleri arasinda yapilan taramalarinda
baska bir MN vakasina rastlanmadi ve olgular izole
MN olarak degerlendirildi.

MN inrauterin donemde gelismesine ragmenkli-
nige yansima genellikle ¢ocuklukta, ergenlikte veya
yetigkin yaslarda ortaya ¢ikabilmektedir.'’Ancak li-
teratiirde fetal ve neonatal donemde tan1 alan vaka-
lar da bildirilmektedir "Her iki olgumuz da ergenlik
doneminde baslayan sikayetlerle basvurmustu.

MN’li hastalar genellikle kalp yetersizligi, ven-
trikiiler aritmiler ve sistemik embolilerin yol agti-
&1 semptom ve bulgularla bagvurur. Asemptomatik
olabilen cocuklarla kiyaslandiginda yetiskinlerde
daha agir semptom ve daha yliksek mortaliteye sa-
hiptir.'

izole sol ventrikiil MN hastalarinda ilk bul-
gular genellikle sol ventrikiil sistolik ve diyastolik
disfonksiyonuna baglidir. Halsizlikten agir konjestif
kalp yetmezligine varan kliniklerle hasta basvura-
bilir'?Birinci olgumuzda sol ventrikiil yetmezligine
bagli semptomlar 6n plandaydi. Biventrikiiler MN
olarak degerlendirilen ikinci olgumuzda ise ventri-
kiil fonksiyonlar1 korunmus, halsizlik gibi nonspe-
sifik bulgu ile bagvurdu.

MN’li olgularda basit Q-T uzamasindan bag-
layip atrial ve ventrikiiler fibrilasyonu da ige-
ren her tiir ileti bozukluguna rastlanabilmektedir.
En sik saptanan ileti bozuklugu ise ventrikiiler
ekstrasistoldiir.’Her iki olgumuzda da herhangi bir
aritmiye rastlanmadi.

MN tanisinda ilk tercih ekokardiyografidir, ge-
nellikle dikkatli bir sekilde yapilan ekokardiyogra-
fik inceleme ile tan1 konmaktadir. Ayrica ventrikii-
lografi, bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans

goriintiileme yontemleriyle de MN tanist konabilm
ektedir'*Ekokardiyografik incelemede tani lgiitleri
sunlardir: (a) En az dort adet belirgin trabekiilasyon
ve trabekiilasyonlar arasinda girinti bulunmasi; (b)
renkli Doppler ile ventrikiilden trabekiiller arasin-
daki girintilere kan akiminin izlenmesi; (c) tutulan
ventrikill segmentinde tipik ¢ift katmanl yapimin
izlenmesi ve sistol sonu nonkompaction subendo-
kardiyal tabakanin saglam subepikardiyal tabakaya
oraninin >2 olmasidir’Her iki olgumuzda da sol
ventrikiil apikal ve posterolateral bolgede, ikinci ol-
gunun septum ve sag ventrikiiler ¢ikim yolunda da
yaygin trabekiilasyon ve trabekiiller aras1 girintiler
saptand1. Trabekiilasyonlu segmentlerde tipik cift
katmanli yap1 ve Renkli doppler ekokardiyografik
incelemede trabekiilasyonlar arasina kan dolusu iz-
lendi. Noncompaction/compaction orani >2 bulun-
du.

Sag ventrikiilin normal anatomik yapisinin
sol ventrikiile gére daha belirgin trabekiiler yapida
olmas1 nedeniyle, sag ventrikiil ‘“‘noncompaction”
normal sag ventrikiil trabekdiler yapisi ile kolay ka-
risabilecegi, bu nedenle sag ventrikiil “noncompa-
ction” vakalarinin daha zor saptanabilecegi ve sol
ventrikill “noncompaction” vakalarina goére daha
kolay gozden kacgabilecegi her zaman akilda tutul-
malidir.

MN tedavisi genelde kalp yetersizligi, aritmiler
ve embolik olaylara yoneliktir. Sistolik ve diyastolik
ventrikiiler disfonksiyon i¢in standart medikal te-
davi uygulanmalidir. Diizelmeyen kalp yetersizligi
olanlara kalp tansplantasyonu uygulanir. Ventrikii-
ler tasikardilerin ani kardiyak 6liim ve sistemik em-
boli riski olusturmasi nedeniyle yillik ¢ekilen holter
EKG ile atrial ve ventrikiiler aritmiler degerlendi-
rilmelidir. Embolik olaylar1 dnlemek icin trombiis
olsun veya olmasin MN’l1 tiim hastalara dmiir boyu
proflaktik antikoagiilan tedavi Onerilmektedir'Her
iki olgumuza da mevcut bilgiler 1518inda medikal
tedavi baglanmis ve halen siirdiiriilmektedir.

Transplantasyon dis1 cerrahi tedavi olgulari,
MN bildirilerinin sayisindaki artisa paralel olarak
artmaktadir. Sol ventrikiiler fonksiyonu diizeltmeye
yonelik ventrikiiler restorasyon cerrahisi'*ve aort
kapak fonksiyonunu'*diizeltmeye yonelik basarili
girisimler bildirilmistir. Bildirdigimiz ikinci olguda
sag ventrikiiler ¢ikim yolunu diizeltmeye yonelik
yapilan basarili cerrahi girisimin, se¢ilmis olgularda
medikal tedaviye yardime1 olarak kullanilabilecegi-
ni desteklemektedir.
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Hastalarm uzun dénem prognozu hakkinda de-
gisik gortisler olmakla birlikte, olgularin biiytik kis-
mi kalp yetersizliginden kaybedilmektedir. Oechslin
ve ark'?yaptiklari bir caligmada 34 hastay1 ortalama
bes yil izlemis. Bu siire i¢inde 12 hasta dlmiistiir.
Alt1 hasta ani 6liim, dort hasta son déonem kalp ye-
tersizliginden kaybedilmistir. Yine Alehan'®dokuz
cocuk hastanin bes yillik takibinde, bu siire icerisin-
de bes olguda kalp yetersizligi bulgular gelistigini
ve bu olgularn ikisinin kaybedildigini bildirmistir.
Ritter ve ark'’izole MN’li hastalar1 30 ay siire ile
izlemisler ve asemptomatik olanlarin prognozunun
semptomatik olanlardan daha iyi oldugunu bulmus-
lar; buna karsin baska bir ¢alismada ise semptomlu
ve semptomsuz tiim hastalarda 10 y1l sonunda ven-
trikiil disfonksiyonu gelistigi goriilmiistiir'2Ikinci
olgunun takiplerinde cerrahi sonrasi sol ventrikiiler
fonksiyonun sabit kalmasi, sag ventrikiiler ¢ikim
yolunun diizeltilmesi ile halsizlik gibi nonspesifik
semptomlarda diizelme saptanirken, birinci olguda
semptomatoloji ve efor kapasitesinde belirgin bir
degisme olmadi ve sol ventrikiil disfonksiyonunda
ilerleme saptandi. Ancak ikinci olgumuzda goriilen
sag ventrikiil ¢ikim yolunda obstruksiyon yapan
trabekiiler yapilarin erken donemde operasyonla
alimmadig1 takdirde, normalde ‘‘noncompaction”
kardiyomyopatinin seyrinde goriilen ventrikiiler
fonksiyon bozuklugunun pulmoner stenozun katki-
styla da daha agir ve erken donemde gelismesine
katk1 saglayacagi kanisindayiz.

Literatiir bilgileri 1s181inda sundugumuz ve tar-
tistigimiz iki MN olgusundaki klinik farkliliklar,
cok bilinmeyen bu patolojinin dnemini vurgulamak
acisindan yararli oldugunu diisiiniiyoruz.

Nadir goriilen bu kardiyomiyopati tipi koti
prognozlu bir hastaliktir ve erken tani konulmasi
onemlidir. Sonug olarak farkli klinik tablolarla bag-
vuran hastalarda bile bu patolojiye rastlanabilecegi
unutulmamali ve daha sik goriilen aligilmig kardiyo-
miyopatilerle beraber goz dniine alinmalidir. Ozel-
likle sag ventrikiiliin normal trabekiiler yapisinin
sag ventrikiil miyokardiyal ‘“noncompaction” ile
kolayca karisabilecegi ve sag ventrikiil ¢ikis yolu
darlig1 yapan sebepler arasinda miyokardiyal “non-
compaction” disiiniilmelidir. Dikkatli ekokardiog-
rafik inceleme MN siiphesi durumunda tan1 konul-
masini saglamaktadir. Tani sonrasi tiim hastalar kalp
yetersizligi ve aritmi olsun olmasin antikoagiilan te-
daviye alinmalidir. Hasta takibinde de farkliliklarin

devam edebilecegi hatirlanmali ve olusan klinige
gore tedavi segenekleri aranmalidir.
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