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Kifoskolyozlu bir hastada siingerimsi miyokart (noncompaction)

Myocardial noncompaction in a patient with kyphoscoliosis
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Slngerimsi miyokart (noncompaction) ventrikulin bir
veya daha fazla segmentinde asiri derecede cikintili
trabekdiller ve derin intertrabekdler girintilerin géraldagu
nadir bir dogumsal kardiyomiyopatidir. Belirgin kifoskol-
yozu olan 37 yasindaki erkek hasta nefes darligi yakin-
masi ile basvurdu. Transtorasik ekokardiyografide sol
ventrikdlin apikal ve posterolateral segmentlerinde tra-
bekuller ve ventrikll boslugu ile iligkili derin intertrabe-
kiler girintiler goralda. Renkli Doppler ile bu girintilerin
iclerinde kan akimi izlendi. Sol ventrikil ve sol atriyum
caplari artmis bulunurken, sol ventrikll global olarak hi-
pokinetik idi (ejeksiyon fraksiyonu %30). ileri derecede
aort kapak darhgi vardi. Solunum fonksiyon testinde orta
derecede sinirlayici tipte solunum fonksiyon bozuklugu
saptanan hasta, ameliyat mortalitesi riskinin yluksek ol-
mas| nedeniyle tibbi tedavi programina alindi.

Anahtar sézclikler: Ekokardiyografi; kalp defekti, dogustan;
izole stingerimsi ventrikil miyokardi; miyokart kontraksiyonu;
omurga egriligi.

Siingerimsi miyokart (noncompaction) (SM) endo-
miyokardiyal embriyogenezin erken ddneminde, bi-
linmeyen bir nedenle duraklama sonucu geligen, nadir
rastlanan bir dogumsal kardiyomiyopatidir. Bu has-
talikta miyokart dokusunda bircok cikintili trabekiil
ve ventrikiil boslugu ile iligkili derin intertrabekiiler
girintiler olusur. Bu yazida, SM ve iskelet sistem ano-
malilerinden olan kifoskolyozun bir arada goriildiigii
bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Daha once herhangi bir yakinmasi olmayan 37
yasinda erkek hasta, hastanemizin acil boliimiine ii¢
aydir var olan ancak son giinlerde siklik ve gsidde-
tinde giderek artma olan nefes darlig1 yakinmasi ile

Myocardial noncompaction of the ventricular myocar-
dium is a rare congenital cardiomyopathy characterized
by excessively protrusive trabeculae and deep trabecu-
lar recesses in one or more segments of the ventricle. A
37-year-old male patient with prominent kyphoscoliosis
presented with dyspnea. Transthoracic echocardiog-
raphy showed trabeculations and deep intratrabecular
recesses along the ventricular cavity in the apical and
lateral segments of the left ventricle. Color Doppler imag-
ing showed blood flow in these recesses. Diameters of
the left ventricle and atrium were increased, with global
hypokinesis of the left ventricle (ejection fraction 30%).
Severe aortic valve stenosis was noted. Pulmonary
function test showed moderate restriction. Due to high
perioperative mortality, the patient was scheduled to
medical treatment.

Key words: Echocardiography; heart defects, congenital; iso-
lated noncompaction of the ventricular myocardium; myocar-
dial contraction; spinal curvatures.

bagvurdu. Hasta 20 yildir kifoskolyoz tanisiyla takip
edildigini ve sigara ictigini (30 paket/yil) belirtti.
Soygecmisinde herhangi bir ozellik yoktu. Genel
muayenede hastanin omurgasinda belirgin kifos-
kolyoz goriildii. Kan basinct 130/75 mmHg, nabiz
95/dk idi. Solunum sistemi muayenesinde her iki
akciger bazallerinde yaygin krepitan raller duyul-
du. Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde {iglincii
kalp sesi (S;) ve aort odaginda 3/6 dereceli kresen-
do-dekresendo tarzinda sistolik {ifiirtim duyuldu.
Elektrokardiyografide siniis ritmi, sik ventrikiil erken
atimlar1 ve sol ventrikiil hipertrofi olgiitleri izlen-
di. Laboratuvar incelemede hemogram, biyokimya,
bobrek, tiroit ve karaciger fonksiyon testleri normal
bulundu. Hastanin akciger grafisinde belirgin kifos-
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Sekil 1. Hastanin arkadan akciger grafilerinde belirgin kifoskolyoz (oklar) gérilmekte.

kolyoz gozlendi (Sekil 1). Transtorasik ekokardiyogra-
fide miyokart dokusunun apikal, posteriyor ve lateral
segmentlerinin bir¢ok cikintili trabekiil ve ventrikiil
boslugu ile iligkili derin intertrabekiiler girintiler-
den olustugu goriildii (Sekil 2a). Renkli Doppler ile

bu girintilerin iglerinde kan akimi izlendi (Sekil
2b). Endokart sinirt belirgin degildi. Sol ventrikiil
normalden genis (diyastolik cap 6.2 cm, sistolik cap
4.5 cm) ve global olarak hipokinetik bulundu (EF %
30). Sol atriyum normalden genis (6n-arka cap 4.5

D Wpeaky= 324 mis
Peal 10 mmHg
MeanPG

Sekil 2. (A) Sol ventrikiil parasternal kisa eksen gérlintiide posterolateral segmentte bircok ¢ikintili miyokart
trabekull ve ventrikll boslugu ile iligkili derin intertrabekdler girintiler gérilmekte. (B) Renkli Doppler ile bu
girintilerin iclerinde kan akimi izlenmekte. (C) Apikal bes bosluk goériintide aort kapak yaprakgiklari, kaln,
kalsifik ve kapak acilimi ileri derecede kisith olarak izleniyor. Gikan aort normalden genis (6.6 cm). (D) Surekli
dalga Doppler ile aort kapak Gizerinde en ylUksek gradiyent 42 mmHg, ortalama gradiyent 22 mmHg 6él¢aldi.
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cm) Olciildii. Aort kapak iki yaprakcikli idi; yaprak-
ciklar kalin, kalsifik ve agilimi ileri derecede kisith
idi. Devamlilik esitligi temel alinarak hesaplanan
aort kapak alani 0.9 cm? bulundu. Valsalva siniisii
5.8 cm, ¢ikan aort genis (6.6 cm) olarak belirlen-
di (Sekil 2c). Siirekli dalga Doppler ile aort kapak
tizerinde ortalama 22 mmHg, en yiiksek 42 mmHg
gradiyent ol¢iildii (Sekil 2d). Diisiik kardiyak debiye
bagh diisiik gradiyentli ciddi aort darliginin ayrimi
acisindan hastaya dobutamin stres ekokardiyografisi
yapildi. Ventrikiil kontraksiyonlarinda artis izlendi;
istirahatte LVOTVTI/AOVTI 0.26 iken, dobutamin
ile bu oran 0.25 bulundu. Aort kapagindaki basing
gradiyenti ise ortalama 45 mmHg, en yiiksek 78
mmHg olciildii. Aort kapak darliginin ileri derecede
oldugu belirlendi. Hafif derecede trikiispit , orta dere-
cede aort yetersizligi kaydedildi. Sag kalp bosluklar1
normal bulundu. Trikiispit kapaktan Bernoulli esitligi
ile hesaplanan tahmini sistolik pulmoner arter basinci
30 mmHg idi. Solunum fonksiyon testinde orta dere-
cede simirlayici tipte solunum fonksiyon bozuklugu
saptanan hasta icin Bental ameliyat1 diisiiniilmesine
ragmen, yliksek ameliyat mortalitesi nedeniyle tibbi
tedavi ile takip karar1 alindi.

TARTISMA

Genetik bir kardiyomiyopati tipi olan SM’de tutu-
lum daha ¢ok tek basina sol ventrikiilde ve sol vent-
rikiiliin apikal ve lateral segmentlerinde goriilmek-
tedir.!"! Etkilenen ventrikiil segmenti genellikle asiri
trabekiil ag1 ve intartrabekiiler girintilerden olugmak-
tadir."? Siklig1 %0.05 civarlarinda olmasina ragmen,
son zamanlarda SM olgularinda g6zlenen belirgin ar-
tis nedeniyle hastaligin gercek sikliginin daha yiiksek
oldugu diistiniilmektedir.*#' Hastalar genellikle kalp
yetersizligi, ileti bozukluklar1 ve sistemik embolilerin
yol actig1 semptom ve bulgularla bagvurmaktadir.!?
Olgumuzun yakinmast nefes darligi idi. Transtorasik
ekokardiyografide sol ventrikiiliin apikal ve posterola-
teral segmentinde asir1 trabekiil ag1 ve intertrabekiiler
girintiler goriiliirken, sag ventrikiil tutulumu goriilme-
di. Renkli Doppler ile intertrabekiiler girintiler arasin-
da kan akim1 izlendi.

Stingerimsi miyokart tek basina goriilebildigi gibi,
dogustan kardiyak ve diger organ ve doku bozukluk-
lar1 ile de birliktelik gosterebilir. Bu hastaliga en sik
eslik eden dogumsal kardiyak bozukluklar ise aort
kapak darlig1, iki yaprakg¢ikli aort, ¢ikan aort genis-
lemesi, Ebstein anomalisi, ventrikiiler septal defekt,
koroner arter ¢ikis yolu anomalileri, pulmoner darlik,
sag ve sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikliklaridir.> Ol-
gumuzdaki SM’ye iki yaprak¢ikli aort kapak, aort ka-

pak darlig1 ve cikan aort genislemesi eslik etmekteydi.
Bazi genetik ve metabolik sendromlarda (Charcot-
Marie-Tooth hastalig1 tip 1A; Barth, Melnick-Needles
ve Nail-Patella sendromlar1) da SM goriilebilmektedir.
" Marfan sendromlu, Becker, Duchenne ve miyotonik
tipte kas distrofisi olan hastalarda da SM goriilmesi,
bu hastaligin sistemik bag dokusu bozuklugunda ve
miyopatik siirecte bile gelisebilecegini gostermekte-
dir®" skelet sistem anomalileri ve SM birlikteligi
ise Nail-Patella sendromunda goriilebilmektedir. Bu
sendrom tipik olarak tirnak hipoplazileri, cesitli iske-
let sistem anomalileri, glokom, bobrek yetersizligi ile
karakterizedir. Yapilan tetkikler sonucunda hastamiz-
da Nail-Patella sendromunu diisiindiirecek herhangi
bir bulguya rastlanmadi.

Bu hastaligin genetik gecis gosterme 6zelliginden
dolay1, hastaligin goriildiigii kisilerin birinci derece
akrabalarina da ekokardiyografik inceleme yapilmali-
dir Olgumuzun birinci derece akrabalarina yapilan
ekokardiyografik incelemede SM’ye rastlanmadi.

Hastaligin uzun dénem prognozu hakkinda degi-
sik goriisler bulunmaktadir. Hastalarin biiyiik bolimii
kalp yetersizliginden kaybedilmektedir. Genel goriis,
semptomatik hastalarda, ek dogustan anomalili has-
talarda, birden fazla ventrikiil segmentinde tutulum
olan hastalarda ve siingerimsi/saglam doku orani
3’ten biiyiik olan hastalarda prognozun daha kotii
oldugudur.!" Literatiirde Nail-Patella sendromu disin-
da, SM ve iskelet sistem anomalileri birlikteligi ile
ilgili herhangi bir veriye rastlamamamiza ragmen,
olgumuzdaki bu birlikteligin sistemik bag dokusu
gelisim bozuklugu sonucunda ortaya ¢iktigini diisii-
niiyoruz. Belirtilerinin ge¢ donemde ortaya ¢ikmasi
nedeniyle prognozu oldukca kétii olan SM’nin tek
bagina goriilebildigi gibi, dogustan kardiyak ve diger
organ ve doku bozukluklari ile de birliktelik gostere-
bilecegi unutulmamalidir.
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