Pamukkale Tip Dergisi
Pamukkale Medical Journal

Koroner arter hastaligina eslik eden izole sol ventrikiil
hipertrabekiilasyonu

Isolated left ventricular hypertrabeculation associated with coronary artery disease

Mustafa Sacar*, Gokhan Onem*, Yalin Tolga Yaylali**, ibrahim Susam**, Selen Oztiirk*,
Osman Yasar Isikh*, Ahmet Baltalarli*

*Pamukkale Universitesi, Tip Fakiiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi AD, Denizli
**Pamukkale Universitesi, Tip Fakiltesi, Kardiyoloji AD, Denizli

Ozet

izole sol ventrikiil hipertrabekiilasyonu (miyokardiyal noncompaction) oldukgca nadir gérillen ve anatomik
olarak ventrikiler duvara yerlesen derin trabekiler yapilarla karakterize bir kardiyomiyopatidir. Hastalar
asemptomatik olabilecedi gibi, hipertrabekiilasyon kalp yetmezligi, ritim bozuklugu ve embolik olaylara da neden
olabilmektedir. Tanisi genellikle otopsi ile konmaktadir. Ancak goértntileme yontemleri ile erken tani konan
hastalarda komplikasyonlarin 6nlenmesi veya tedavisi mimkundur. Bu yazida, koroner arter hastaligi nedeniyle
operasyon hazirliklari esnasinda ekokardiyografi ile tani koyulan izole sol ventrikil hipertrabekiilasyonu olgusu
sunulmaktadir.
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Abstract

Isolated left ventricular hypertrabeculation (myocardial noncompaction) is a rarely seen cardiomyopathy
characterized by deep trabecular structures anatomically located in the ventricular wall. While patients may
be asymptomatic, hypertrabeculation may cause heart failure, rhythm disturbances, and embolic events. It is
generally diagnosed by autopsy. However, in patients diagnosed early with imaging studies complications could
be prevented or treated. In this report, we present a case with isolated left ventricular hypertrabeculation, which
was diagnosed by echocardiography during the work up for coronary artery by pass surgery.
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Girig kalinhdinin iki katindan fazla oldugu iki ayri

izole sol ventrikiil hipertrabekiilasyonu (ISVHT) ~ katmandan  olusan  endomiyokardiyumun
ventrikiler kavite ile birlesen, ekokardiyografide ~ gosteriimesi  tani koydurucudur.  Ayrica

blylk girintili gikintili lezyonlarla tanisi konulan, ISVHT de ek kardiygk finpmalinin OIma'maS|"da
asemptomatik seyredebilmekle birlikte klinik  tanisaldir [3]. Tedavi, klinik bagvuru sekline gore
olarak sistolik ve diyastolik disfonksiyona, diizenlenmektedir. Erken tani konulan olgularda

aritmilere ve sistemik embolik olaylara neden ~ komplikasyonlar gelismeden Once Onlemler
olabilen bir hastaliktir [1,2]. Sikligi kesin olarak ~ alinabilir.  Koroner arter baypas cerrahisi
bilinmeyen iISVHT genellikle farkli nedenlerden  uyguladigimizolgudakikoronerarterhastaliginin
dolayi ekokardiyografi yapilan hastalarda eslik ettigi sol ventrikulin hipertrabekullasyonu
tespit edilmektedir. Ekokardiyografide multipl ~ oldukga nadir goriimektedir.

trabekllasyonlar,  trabekdllerin  arasindaki
bosluklarla ventrikller kavite arasindaki kan o 5 o )
akimi, hipertrabekilasyon goérilen segmentteki Eforla gelen gogls agrisi ve istirahatteki

matiirasyonunu  tamamlamamis  miyokard bacak agrisi sikayetleri ile klinigimize bagvuran
Kisminin kalinhginin normal miyokard 73 yasindaki erkek hastanin sistemik fizik
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muayenesinde kan basinci 140/70, nabzi 70/
dakika idi. Dinlemekle mitral odakta hafif bir
ejeksiyon UfGrim0 vardi. Alt ekstremite distal
nabizlari zayif olarak alinmakta ve her iki ayak
bileginin distal kismi palpasyonda soguktu.
Diger sistemlerin muayenesi normaldi. Koroner
anjiografisinde 3 damar hastalgi, periferik
anjiografisinde  ise bilateral distal periferik
dolagim bozuklugu saptandi. Distal kisimda
periferik damar cerrahisi uygulanacak bir
segment yoktu. Distal tutulum igin sentetik bir
prostoglandinl,analoguolaniloprostinflizyonuna
baslandi. Sol 6n inen koroner arterde ardisik iKi
lezyonu (sirasiyla %70 ve %100) ile sirkumfleks
arterde %100, sag koroner arterde %100 lezyon
tespit edildi. Sirkumfleks arterin distalinde ciliz
dolug vardi. Koroner arter baypas cerrahisi
planlanan hastanin ekokardiyografisinde
sistolik fonksiyon kaybi (EF: %25-30), sol
ventrikil segmenter duvar hareket kusuru, sol
ventrikll apikal bodlgede trabekllasyon artisi
ve band goérinimi (miyokardiyal compaction),
hafif mitral ve trikUspid yetmezlik bulgulari vardi.
10 yilhk diyabetes mellitus, hipertansiyon ve 25
yilhk sigara dykusu olan hastanin 4 sene dnce
2 kez senkop gecirdigi o6grenildi. O zaman
cekilen bilgisayarli tomografide her hangi bir
serebro vaskuler patoloji veya doppler USG'de
karotis arter lezyonu saptanmadidi égrenildi.
Sekiz yildir sag ayaginda tsime ve kladikasyo
intemitant tarifleyen hastanin yapilan diger
rutin tetkikleri normaldi. Hastaya G¢ damarli
koroner arter baypas cerrahisi uygulandi.
Operasyonda yaygin perikardiyal yapisiklik
vardi. Palpasyonda sol ventrikil apikal bélgeden
posterolateral bdlgeye dogru uzanan Kkalsifik
kivamda, oldukga sert miyokardiyal kitle tespit
edildi. Sirkumfleks arter ¢ok inceydi ve distal
anastomoz igin ¢api uygun degildi. Sag koroner
arterin govdesine ve sol 6n inen arterin distal
kismina safen greftlerle distal anastomozlar
yapildi. Ardindan, hazirlanan sol internal torasik
arter grefti ile sol 6n inen arter proksimaline
distal anastomoz yapildi. Kros klemp alindiktan
sonra spontan kardiyak aktivite basladi.
Kontraksiyonlarin ~ glglenmesinden  sonra
side klemp altinda proksimal anastomozlar
tamamlandi. Postoperatif dénem olagan
seyretti. Operasyondan bir ay sonra yapilan
kontrol ekokardiyografisinde sol ventrikil
sistolik fonksiyonlarinda hafif bir dizelme (EF:
%35) ile birlikte apikal bolgedeki hipertrabekiler
yapi goézlendi (Resim 1).

Tartisma

izole sol ventrikil hipertrabekiilasyonu
(miyokardiyal noncompaction), ilk defa 1932
yilinda otopsi serilerinde tespit edilmis, 1984'de
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ise ekokardiyografik olarak tanimlanmistir [3].
Bu tanimlamadan sonra da ¢esitli hasta serileri
bildiriimeye baslamistir [4,5].
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Resim 1. Transtorasik ekokardiyografide apikal
hipertrabekilasyon gérinima (ok).

1995 yilinda Diinya Saglhk Orgiitii ve Uluslar
arasi Kardiyoloji Federasyonu tarafindan yapilan
calismalarla da kardiyomiyopatilerin sinifina
dahil edilmistir [6]. ilk serilerde sadece cocukluk
¢aginda tespit edilen olgular olmasina ragmen
yasli populasyon da dahil tim yas gruplarinda
gorilebildigi bildirilmistir [7]. ISVHT erkeklerde
daha sik gorilmektedir [8]. Ekokardiyografik
verilere gore toplumda prevalansi %0.014
olarak bildiriimesine ragmen gergek oran, tani
konamayan hastalarin ¢ok olmasi nedeniyle
daha vyuksektir [1]. Olgularin ¢oguna farkli
nedenlerden dolayl yapilan tetkiklerle tani
konulmaktadir. Koroner arter hastaligi nedeniyle
operasyon planladigimiz olguda da iISVHT tanisi
operasyon oOncesinde yapilan ekokardiyografik
degerlendirme esnasinda konulmustur.

Ug damarli  koroner baypas cerrahisi
uyguladigimiz hastada ekokardiyografik olarak
apikal bolgede tespit edilen hipertrabekilasyon
sahasina uyan boélgede operasyon esnasinda
kalsifik kivamda bir sertlik palpe edildi.
Genellikle sol ventrikil apikal ve lateral
duvarinda lokalize olan ISVHT nadiren septuma
uzanmakta ve nadiren kalsifiye olmaktadir [9].
Bu yaygin yerlesim bdlgesinin yaninda sag
ventrikile yayilan hipertrabekilasyon olgulari
da bildirilmistir. Ancak normalde trabekdiler
yapisi sol ventrikile gére daha belirgin olan
sag ventrikildeki patolojik trabekllasyonu
ayirmak ve tespit etmek oldukga gugtur [10].
Etkilenen segmentte duvar hareketleri
hipokinetiktir. Sistolik fonksiyon bozukluguna
neden olan bu durum Klinigi de belirlemektedir.
Etyolojisi net olarak bilinmeyen sol ventrikil
hipertrabekllasyonunakoronerarterhastaliginin
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eslik etme orani olduk¢a duasuktar — [11].
Finsterer ve arkadaslar koroner arter hastaligi
ile birlikte SVH tespit ettikleri 78 yasindaki
bir hastanin daha &nceki ekokardiyografik
tetkiklerinde bu  bulguya rastlanmadigini
bildirmislerdir. Tekrarlanan ekokardiyografilerde
goérilen bu bulgu, daha oOnceki tetkiklerde
g6zden kagabilmis olabilecegi gibi zaman
icinde de gelismis olabilir. Neden sonug iliskisi
agisindan degerlendirildiginde, koroner arter
hastaliginin  yayginligi ve sol ventriktler
hipertrabekuilasyonun nadir gorulmesine
bakilarak bazi hastalarda hipertrabekilasyona
koroner arter hastaliginin neden olabilecegi
distndlebilir. Ancak ISVH konjenital bir patoloji
olarak degerlendiriimektedir. Konu ile ilgili ilk
tanimlamalar miyokardiyal sintzoidler seklinde
yapilmis olmasina ragmen asil mekanizmanin
fetal hayattaki normal endomiyokardiyal
morfogenezisin durmasi oldugu belirtilmistir
[12]. Fetal hayatin erken ddnemlerinde
epikardiyumdan miyokardiyuma, kalbin
tabanindan apikal kismina dogru gevsek
miyokard dokusunun normal miyokardiyal
yapilaradénisumubaslar. Ancak 5.ile 8. haftalar
arasinda bu gevsek miyokard dokusunun
sikilasmasinin ve kalinlagsmasinin durmasina
bagli olarak trabekuler yapilar ince kivrimlara,
kapiller yapilara doénisememekte ve kalin
bantlar halinde kalmaktadirlar [13]. Miyokardin
beklenen sikismasindaki (compaction) bu
duraklama ventrikiler dilatasyonu, hipertrofiyi
ve disfonksiyonu tetiklemektedir. Nekropsi
calismalarinda genis trabekiler aglarinin
arasindaki keseciklerin normal miyokardiyal
duvara ulasmadiklari, koroner dolasimla iligkili
olmadiklari gosterilmigtir. Dolayisiyla genis
trabekuleryapilarin mattrasyonunutamamlayan
miyokard dokusundan farkh bir yapi oldugu
bildirilmistir [14]. Olgumuza daha &nceden
ekokardiyografi yapilmadigi i¢in hipertrabekuler
yapinin énceki durumu hakkinda bilgimiz yoktu.

ISVH tanisinda transtorasik ekokardiyografi
onemli rol oynamasina ragmen dusuk gorunti
kalitesi alinan hastalarda manyetik rezonans
gorintileme yontemi de kullanilabilir [15].
Transtorasik ekokardiyografi ile ISVHT tanisi
koyulan olgumuzda ek bir goérintlileme
tetkikine ihtiya¢ duyulmadi. Bu tlr hastalarda;
mobil, ekonomik, hizli ve non invaziv olma
ozelliklerinden dolayi ekokardiyografik
degerlendirme 6ncelikli olarak kullaniimalidir.

Miyokardiyal hipertrabekllasyon  gorllen
hastalarin klinik ozellikleri farklihk
gOsterebilmektedir.  Hastalarin ~ bir  kismi

yasam boyunca asemptomatik kalabilirken,
kalp yetmezIigi, aritmiler ve mikrosirkiilasyon

bozukluklarina neden olabilen embolik olaylarla
da basgvurabilmektedirler [10,12] Bununla birlikte
bazi hasta serilerinde %18’e varan ani kardiyak
Olum bildirilmistir [1]. Konjenital siyanotik
kalp hastaliklari, ekstrakardiyak anomaliler
ve koroner arter anomalileri de tabloya eslik
edebilmektedir[16,17]. Kalp yetmezligi hastaliga
en sik eslik eden bulgudur ve standart medikal
tedavi ile muidahele edilmelidir. ISVHTde
trabekuler yapilarin zamanla fibrozise ugrayarak
subendokardiyal  iskemiyi  tetikledigi  ve
ventrikller aritmilere yol agtigi 6ne surGimustiur
[1]. Atriyal fibrilasyon gorilen hastalarda
antikoagulasyon baslanirken ventrikiler
aritmilere bagl komplikasyonlardan kaginmak
icin implante edilen defibrilatérlerin kullaniimasi
Onerilmektedir. Atriyal fibrilasyon, geniglemis
ventrikll veya trabekuiller arasindaki staza
bagl ciddi embolik olaylar goérulebilmektedir.
Ozellikle ventrikiil fonksiyonlari bozuk olan,
atriyal fibrilasyon veya trombus tespit edilen
hastalarda uzun sdreli  antikoagilasyon
profilaksisi Onerilmektedir [1,10,13,18].
Olgumuzda, doért sene 6nce gorilen senkop
Oykusinde kardiyak fonksiyonlarin bozulmasina
bagll hipotansif bir atagin rol oynayabilecegi
gibi  trabeklller arasinda organize olan
mikrotrombuUslerin embolizasyonu da sorumlu
olabilir.  Bununla birlikte periferik arter
anjiografisinde gorulen distal damar tikanikligi
da kronik mikroembolizasyonlar sonucunda
gelismis olabilir. Bu ylzden disuk kalp debili
hastalar oncelikli olmak (zere ISVHT tanis
alan hastalarda antikoagllasyon kullaniimasi
gerektigi dusUnllerek hastaya postoperatif
doénemde antikoagulasyon tedavisi baslanmistir.

Hastanin soygecmisinde benzer rahatsizligi
olan yakininin olmadigi 6grenilmesine ragmen,
hipertrabekulasyonun kalitimsal bir hastalik
olabilecegi anlatilarak birinci derece yakinlarinin
ekokardiyografi ile degerlendiriimesi gerektigi
bildirildi. Genetik risk faktorleri hentiz net olarak
ortaya konulmamisken ailesel gegcis ile iligkili
olabilecek bazi sorumlu genler tanimlanmigtir
[19]. Olgularda %44’e kadar ailesel gegis
gosterildigi icin tani konulan hastalarin birinci
derece yakin akrabalarina da tarama amagli
ekokardiyografi yapilimasi oOnerilmektedir
[10]. Ayrica ISVHT tanisi kondugunda
kalp yetmezligine gidisi takip etmek icin de
ekokardiografi takibinin yapiimasi 6nemlidir
[1]. Bu sayede erken tani konulan hastalarin
risk durumlart da belirflenerek profilaktik
tedavi ve elektrofizyolojik calismalarla ani
olum riski azaltilabilecek ve komplikasyonlar
onlenebilecektir.
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