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Girifl

Miyokardiyal “noncompaction” (MN), ventrikül
miyokard liflerinin bütünleflme sürecinin, endomiyo-
kardiyal embriyogenez s›ras›nda duraklamas› ve mi-
yokard duvar yap›s›ndaki de¤iflikliklerle karakterli, na-
dir rastlanan bir do¤umsal kardiyomiyopati türüdür
(1,2). Bir veya daha fazla ventrikül segmentinde afl›r›
derecede ç›k›nt›l› trabeküler a¤ ve derin intertrabekü-
ler girintilerle karakterlidir (3). ‹lk olarak çocuklarda
tan›mlanan bu hastal›k s›kl›kla sol ventrikülü ilgilendi-
rir, bununla birlikte sa¤ ventrikül tutulumuna da rast-
lanabilir (4). Kalp yetersizli¤i, ventriküler aritmiler ve
sistemik emboliler nedeniyle, mortalite ve morbidite-
si yüksektir (2). Nadir rastlanan ve uzun dönem prog-
nozu kötü olan bu kardiyomiyopati türünde ülkemiz-
den flimdiye kadar yaln›zca iki olgu bildirilmifltir (5,
6).

1. Olgu

Daha önce herhangi bir flikayeti olmayan 32 ya-
fl›nda erkek hasta, son bir y›ld›r bafllayan efor ile ne-
fes darl›¤›, halsizlik, ifltahs›zl›k ve ayaklarda fliflme ya-
k›nmalar›n›n on befl gündür istirahatte de olmas› ne-
deni ile hastanemize baflvurdu. 

Fizik muayenesinde genel durum orta idi. Nab›z
100/dk ritmik, kan bas›nc› 125/50mmHg, solunum
say›s› 20/dk bulundu. Skleralar subikterik görünüm-
de, jügüler venöz dolgunluk, hepatojügüler reflü ve
her iki alt ekstremitede pretibiyal ödem saptand›.
Solunum sistemi muayenesinde her iki akci¤er orta
zonlarda ve bazalinde krepitan raller duyuluyordu.
Kardiyovasküler sistem muayenesinde sol ventrikül
aktivitesi artm›fl; S3, aort oda¤›nda 2/6 kreflendo-
dekreflendo tarz›nda, boyuna yay›lan midsistolik
ejeksiyon üfürümü, sternumun sol kenar›nda 3.in-
terkostal aral›kta 2/6 fliddetinde erken diyastolik
üfürüm duyuldu. Karaci¤er palpasyonla kot kenar›n-
da 4 cm, a¤r›l› olarak ele geliyordu. Splenomegali
ve asit saptanmad›. 
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Özet: Miyokardiyal “noncompaction” endomiyokardiyal embriyogenezin erken döneminde bilinmeyen bir ne-
denle duraklama sonucu geliflen, nadir rastlanan bir do¤umsal kardiyomiyopati türüdür. Tipik olarak birçok
ç›k›nt›l› miyokardiyal trabekülasyonlar ve sol ventrikül bofllu¤u ile iliflkili derin intertrabeküler girintilerden olu-
flur. Hastal›k ço¤u zaman sol ventrikülü ilgilendirir. Kalp yetersizli¤i, aritmiler ve sistemik emboliler bafll›ca so-
runlar› oluflturur. Uzun dönem prognozu kötü olan ve nadir olarak rastlanan miyokardiyal “noncompaction”l›
iki olgudan ilki aort stenozlu olup, literatürde biyoprotez kapak tak›lm›fl di¤er bir olguya rastlanmamas› ve
“noncompaction” a ra¤men cerrahi giriflim sonras› kalp yetersizli¤i semptomlar›nda iyileflme görülebilece¤i-
ni göstermesi, ikinci olgu ise izole miyokardiyal “noncompaction”›n al›fl›lmad›k bir formu olmas› ve A-V blok
tan›s›yla birlikte literatürde bildirilen ilk olgu olmas› bak›m›ndan sunulmaya de¤er bulundu. (Anadolu Kardiyol
Derg, 2003; 3: 48-53)
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fiekil 2: Apikal 5 boflluk görüntüsünde kal›n, kalsifik
aort kapa¤› ile apikal ve lateral duvarlarda tipik
görünüm.

fiekil 1: Sol ventrikül k›sa eksen görüntüsünde apikal
ve posterolateral duvarlarda tipik trabeküler yap› ve
derin intertrabeküler girintiler.
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fiekli 6: Transözofajiyal ekokardiyografi ile triküspit
kapaktan ve geçici “pacemaker” tak›lmas› s›ras›nda
iyatrojenik olarak geliflen perforasyona ba¤l› hafif
derecede triküspit yetersizli¤i.

fiekil 3: Apikal 4 boflluk görüntüsünde apikal ve later-
al duvarlarda afl›r› trabekülasyonlar ve derin intertra-
beküler girintiler. (LV: Sol ventrikül).

fiekil 5: Apikal 4 boflluk görüntüsünde anteriyor mitral
klefte ait hafif mitral yetersizli¤i.

fiekil 4: Apikal 4 boflluk görüntüsünde interatriyal septal
anevrizma ve anteriyor mitral yaprakç›kta kleft. (LA: Sol at-
riyum, RA: Sa¤ atriyum, LV: Sol ventrikül, RV: Sa¤ ventrikül).



Laboratuvar incelemelerinde; lökositoz (11000/µL),
prerenal azotemi (üre:79mg/dL, kreatinin 1,3mg/dL),
AST (681 IU/L), ALT (1058 IU/L), LDH (890 U/L) ve
total bilirübin (5.8 mg/dL) seviyelerinde yükseklik
saptand›. 

Elektrokardiyografisinde sinüs ritmi, nadir ventri-
küler erken at›mlar ve sol ventrikül hipertrofi bulgu-
lar› mevcuttu. Teleradyografide kalp toraks oran›
kalp lehine artm›fl (0.62), sa¤ sinüs kapal› idi. Trans-
torasik ekokardiyografi GE-Vingmed sistem V ile
1.5-3.5 MHz multi-frekansl› problar kullan›larak ya-
p›ld›. Sol ventrikül normalden genifl (diyastolik çap:
6.8 cm, sistolik çap: 5.6 cm), duvar kal›nl›klar› artm›fl
(septum ve posteriyor duvar: 1.3 cm) ve global ola-
rak hipokinetik bulundu (EF: %33). Sol ventrikülün
apeksinde ve posterolateral duvar›nda belirgin tra-
bekülasyon mevcut olup, endokard s›n›r› belirgin de-
¤ildi ve derin girintiler göze çarp›yordu (fiekil 1).
Renkli Doppler ile bu girintilerin içlerinde kan ak›m›
izlendi. Sol atriyum normalden genifl (4.5 cm), aort
kapa¤› kalsifik yap›da olup (fiekil 2), CW Doppler ile
kapak üzerinde ortalama 20 mmHg, maksimal 40
mmHg gradiyent ölçüldü. Aort kapa¤› alan› 0.85
cm2 (0.4 cm2/m2), aort kapa¤› rezistans› 148 olarak
ölçüldü. Hafif derecede mitral, orta derecede aort
ve triküspit yetersizli¤i kaydedildi. Sa¤ kalp bofllukla-
r›nda hafif dilatasyon saptand›. Tahmini pulmoner
arter bas›nc› 55 mmHg de¤erinde bulundu. 

Kalp yetersizli¤i tedavisiyle enzimler yavafl yavafl
düfltü. (‹ki hafta sonra AST: 49 IU/L, ALT: 123 IU/L,
LDH:586 U/L, üre: 44, mg/dL kreatinin: 0.87
mg/dL, total bilirübin: 2.9 mg/dL)

Düflük kardiyak debiye ba¤l› düflük gradiyentli
ciddi aort darl›¤›n›n ayr›m› aç›s›ndan hastaya dobu-
tamin stres ekokardiyografisi yap›ld›. Ventrikül kont-
raksiyonlar› artt›, istirahatte LVOT.VT‹/AO.VT‹: 0.27
iken dobutamin ile bu oran 0.26 bulundu. Aort ka-
pa¤›ndaki bas›nç gradiyenti ise ortalama 53 mmHg,
maksimal 80 mmHg’ya, aort kapa¤› rezistans› da
240’a ç›kt›. “Miyokardiyal noncompaction” bulgula-
r›na kontraktil rezervi olan düflük kardiyak debiye
ba¤l› düflük bas›nç gradiyentli ciddi aort darl›¤›, orta
aort yetersizli¤i, hafif mitral yetersizli¤i ve pulmoner
hipertansiyon tan›lar› da eklendi. Ciddi aort darl›¤›,
orta aort yetersizli¤i ve konjestif kalp yetersizli¤i ne-
deniyle kapak tak›lmas›na karar verildi ve hastaya
25 numara biyoprotez aort kapa¤› tak›ld›. Ameliyat
sonras› hastan›n nefes darl›¤› azald›, oral antikoagü-
lan tedavi ile taburcu edildi.

Bir ay sonra yap›lan kontrol ekokardiyografisinde
EF’si %40’a yükseldi, sol ventrikül çaplar› küçüldü
(diyastolik 6 cm, sistolik 4.8 cm), aort kapa¤›nda or-
talama 12 mmHg, maksimal 20 mmHg bas›nç gra-
diyenti al›nd›. Ameliyat s›ras›nda trabekülasyonlar›n
mevcut oldu¤u bölgeden al›nan biyopside nonspesi-
fik bulgular mevcuttu (miyosit dejenerasyonu, in-
terstisyel fibroz, lenfosit infiltrasyonu). 

2. Olgu

On sekiz yafl›nda bayan hasta, tam AV blok tan›-
s›yla kal›c› “pacemaker” tak›lmas› amac›yla merkezi-
mize gönderildi. Daha önce kardiyak veya pulmoner
yak›nmas› bulunmayan hastaya, bafl dönmesi ve
presenkop yak›nmalar› nedeniyle baflvurdu¤u klinik-
te geçici “pacemaker” tak›ld›¤› ö¤renildi. 

Fizik muayenesinde, geçici “pacemaker”› kapal›
iken hastan›n kalp h›z› 36/dk, kan bas›nc› 130/70
mmHg olup kalp yetersizli¤i bulgular› yoktu, sistem
muayenelerinde de herhangi bir patoloji saptanmad›. 

Yüzey elektrokardiyografisinde “pacemaker spi-
ke”’lar› mevcuttu.

Transtorasik ekokardiyografisinde, sol ventrikü-
lün apikal, lateral ve posteriyor duvarlar›nda ilk olgu-
dakine benzer flekilde tipik görünüm ile hastaya mi-
yokardiyal “noncompaction” tan›s› kondu (fiekil 3).
Ayr›ca, anteriyor mitral yaprakç›kta hafif derecede
mitral yetersizli¤ine neden olan kleft (fiekil 4,5),
renkli Doppler ile sol-sa¤ geçifle neden olmayan in-
teratriyal septal anevrizma ve hafif derecede triküs-
pit yetersizli¤i tespit edildi (fiekil 6). Sa¤ atriyum için-
de görülen türbülan ak›m›n, triküspit kapa¤›n septal
yaprakç›¤›n›n yap›flma yerinden ya da sol ventrikül
ve sa¤ atriyum aras›ndaki bir defektten kaynaklana-
bilece¤i düflünüldü. Sol ventrikülün çaplar› ve ejeksi-
yon fraksiyonu normal s›n›rlarda bulundu. Transözo-
fajiyal ekokardiyografisinde (TÖE) kontrast madde
injeksiyonu da yap›larak endokardiyal yast›k defekti
ve atriyal septal defekt varl›¤› ekarte edildi. Transto-
rasik ekokardiyografide dikkati çeken sa¤ atriyum
içindeki sistolik türbülan ak›m›n, triküspit kapa¤›n
septal yaprakç›¤›n›n proksimal k›sm›ndan kaynaklan-
d›¤› ve geçici pacemaker uygulamas› s›ras›nda ka-
paktaki perforasyona ba¤l› olabilece¤i düflünüldü
(fiekil 6). Anteriyor mitral yaprakç›kta kleft, sol vent-
rikülden kan ak›m› alan çok miktarda trabekülasyon-
lar ve derin girintiler TÖE ile de gözlendi. Trombüs
tespit edilmedi.
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Herhangi bir komplikasyon olmadan DDD “pace-
maker” tak›lan hasta oral antikoagülan tedavi ile ta-
burcu edildi. On iki ayl›k izlem süresince yak›nmas›
olmad›. Birinci derece akrabalar›n›n ekokardiyogra-
fik taramas›nda bir özellik saptanmad›.

Derleme

Miyokardiyal “noncompaction”, endomiyokardi-
yal morfogenezde nedeni bilinmeyen, ani bir durak-
lama sonucu geliflen nadir bir kalp hastal›¤›d›r (7).
‹ntrauterin yaflam›n ilk ay›nda, koroner dolafl›m ge-
liflmeden önce, miyokard fibrillerinin süngerimsi bir
a¤›ndan meydana gelen embriyonik miyokard, derin
intertrabeküler girintiler oluflturur (8). Bu girintiler
ventrikül kavitesiyle iliflkili olup, kan miyokarda bu
boflluklarla ulaflt›r›l›r (4). Fötal hayat›n 5. ve 8. hafta-
s›nda ise bir taraftan koroner dolafl›m geliflirken, bir
taraftan da ventrikül miyokard› bütünleflerek nor-
mal görünümünü al›r. Bu normal geliflim sürecinde
prematür bir duraklama geliflti¤inde ventrikül seg-
mentlerinde, afl›r› derecede trabekülasyonlar ve de-
rin intertrabeküler girintilerle karakterize olan MN
görülür. Miyokard›n bütünleflme süreci epikarddan
endokarda ve kalbin taban›ndan apeksine do¤ru
olur (4). Tutulum, daha çok sol ventrikülün apikal
bölgesinde olsa da her iki ventrikülde de yerleflebilir.
Bizim olgular›m›zda da apikal ve posterolateral tutu-
lumlar tespit edildi. ‹zole formlar görülebildi¤i gibi
familyal formlar da tan›mlanm›flt›r (1,7). Familyal
formdan sorumlu olan gen X kromozomu üzerinde
Xq28 bölgesindeki G4.5 geninde bulunur (8). Ayr›-
ca kompleks siyanotik kalp hastal›klar›, embriyolojik
hayatta miyokard›n bütünleflme sürecinin durakla-
mas›na neden olabilecek ciddi “afterload” art›fl› (do-
¤umsal sol-sa¤ ventrikül ç›k›fl yolu obstrüksiyonu) ve
iskemi (sol koroner sistemin pulmonerden kaynak-
lanmas›) gibi di¤er do¤umsal anomalilerle de birlik-
te olabilir (9-12). Literatürde “Becker müsküler dist-
rofi”li bir olguda da MN olgusunun görülmesi, bu
hastal›¤›n sistemik miyopatik süreçte de geliflebile-
ce¤ini düflündürmektedir (13). 

Hastalar genellikle kalp yetersizli¤i, ventriküler
aritmiler ve sistemik embolilerin yol açt›¤› semptom
ve bulgularla ortaya ç›karlar (1,7). Kalp yetersizli¤i-
ne yol açan sistolik ve diyastolik fonksiyon bozuklu-
¤unun nedeni hakk›nda tam bir görüfl birli¤i yoktur.
Diyastolik disfonksiyonun, anormal ventriküler relak-
sasyon ve afl›r› miktardaki intrakaviter trabeküller

nedeniyle ventrikül doluflunun k›s›tlanmas› sonucu
geliflebilece¤i belirtilmifltir. Bununla birlikte sistolik
disfonksiyonun nedeni aç›k de¤ildir. Çok say›daki
miyokardiyal trabeküllerden dolay›, kan›n istem ve
sunumunda yetersizlik meydana gelir, bu da rölatif
olarak miyokard iskemisine yol açar ve sistolik fonk-
siyon bozuklu¤una neden olabilir (14). ‹lk olgumuz,
kalp yetersizli¤i semptomlar›yla gelen aort darl›kl›
bir hasta olmas› nedeniyle yüksek risk grubunda yer
almaktayd›. Ayr›ca MN’›n görülmesi hasta için ek bir
risk oluflturuyordu. Bu nedenle hastaya dobutamin
stres ekokardiyografisi yap›larak kontraktil rezerv ve
direnç art›fl› tespit edildi. Do¤umsal bir kardiyomiyo-
patisi olmas›na ra¤men kontraktil rezerv olmas› ne-
deniyle aort kapa¤›n de¤ifltirilmesinin do¤ru bir yak-
lafl›m olaca¤› düflünüldü. Ayr›ca endokardit flüphesi
nedeniyle biyoprotez kapak tercih edildi. 

‹leti bozukluklar› ve ciddi ventriküler aritmilere
ba¤l› ani kardiyak ölümlerin görülmesi de di¤er
önemli bir sorundur. Aritmilerin nedenleri ve elekt-
rofizyolojik mekanizmalar› ise hala tam olarak bilin-
memektedir (15). ‹lk olgumuzda tek tük ventriküler
erken at›m d›fl›nda anlaml› bir aritmi saptanmazken,
ileti bozuklu¤u da tespit edilmedi. Buna karfl›l›k 2.
olgumuz A-V tam blok tablosuyla karfl›m›za ç›kt›. 

Miyokardiyal “noncompaction” do¤uflta tüm
hastalarda bulunmas›na ra¤men ventrikül fonksiyon
bozuklu¤u çocuklukta, ergenlikte veya bizim olgula-
r›m›zda da oldu¤u gibi yetiflkin dönemde ortaya ç›-
kabilmektedir (3). 

Miyokardiyal “noncompaction” tan›s› tecrübeli
kifliler taraf›ndan yap›lan ekokardiyografik inceleme
ile konulabilir. S›kl›kla apikal bölgede miyokard yap›-
s›nda de¤ifliklik bulgusuyla dikkati çeken, afl›r› ç›k›n-
t›l› trabekülasyonlar ile ventrikül bofllu¤uyla iliflkili,
derin intertrabeküler girintilerin varl›¤› ve renkli
Doppler ile bunlar›n aras›nda kan ak›m›n›n mevcudi-
yeti tan› için patognomonik bulgulard›r. Olgular›m›z-
da bu özelliklerin yan› s›ra nonkompakt endokard›n
/ kompakt epikarda oran›n›n ≥ 2 olmas› da MN ta-
n›s›n› koymay› sa¤lam›flt›r (2). Ay›r›c› tan›da ilk olgu-
nun ciddi aort stenozuna ba¤l› dilate kardiyomiyo-
pati olabilece¤i de düflünüldü, fakat bunlarda ve
normalin varyantlar›nda trabekülasyonlar›n say›s›
(≤3) daha az olmas› ve intertrabeküler yap›lar›n
ventrikül içi bofllukla iliflkileri bulunmamas› nedeniy-
le bu olas›l›k ekarte edildi (16). Ekokardiyografinin
yan›s›ra ventrikülografi, bilgisayarl› tomografi ve
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manyetik rezonans görüntüleme teknikleri de tan›-
da yer al›r (9,17,18). 

Miyokardiyal “noncompaction” tedavisi di¤er
kardiyomiyopatili olgulara benzer. Kalp yetersizli¤i-
nin ve aritmilerin medikal tedavisi yetersiz kald›¤›n-
da transplantasyon ve “implantable” kardiyak defib-
rilatör düflünülmelidir (4,14). Derin intertrabeküler
girintiler içinde oluflabilecek trombüslerin neden ola-
ca¤› sistemik embolileri önlemek için de profilaktik
antikoagülan tedaviye bafllanmal›d›r. Bu hastal›¤›n
tespit edildi¤i kiflilerin birinci derece akrabalar›na da
genetik özelli¤i nedeniyle mutlaka ekokardiyografik
inceleme yap›lmal›d›r. Bizim olgular›m›zda genetik
geçifle sahip akrabalar tespit edilmedi. 

Uzun dönem prognozu hakk›nda de¤iflik görüfl-
ler mevcuttur. Ritter ve ark.(1) izole MN’l› hastalar›
30 ay takip etmifller ve asemptomatik olanlar›n
prognozlar›n›n semptomatik olanlardan daha iyi ol-
du¤unu belirtmifller; buna karfl›l›k Ichida ve ark.(2)
10 y›l sonunda semptomlu ve semptomsuz tüm has-
talarda ventrikül disfonksiyonu geliflti¤ini gözlemle-
mifllerdir. Biyoprotez kapak tak›lan, ventrikül fonksi-
yonlar› ve boyutlar›, kontrol ekokardiyografik incele-
melerinde daha iyi olan ilk olgunun, uzun dönemde
ventrikül fonksiyonlar› ve biyoprotez kapak dejene-
rasyonu yönünden; ikinci olgunun da MN’›n tipik bir
formu olmasa da ventrikül fonksiyonlar› ve di¤er
olas› komplikasyonlar aç›s›ndan yak›n takibi gerek-
mektedir. 

Sonuç olarak yetiflkinlerde ventriküler “noncom-
paction” tan›s› yak›nmalar›n geç bafllamas› nedeniy-
le genellikle gecikmektedir. Kalp yetersizli¤i, ventri-
küler aritmi ve sistemik emboli gibi ciddi yan etkile-
rin yüksek oranda görülmesi nedeniyle erken tan›,
semptomlara ve spesifik komplikasyonlara yönelik
tedavi oldukça önemlidir. Nadir rastlanan, klasik ol-
mayan formlarda da ortaya ç›kabilen bu hastal›¤›n
varl›¤›ndan ve tan› kriterlerinden haberdar olup has-
talar› bu yönden de de¤erlendirmek, tan›n›n konma-
s›n› kolaylaflt›racakt›r
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