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Slingerimsi miyokart zemininde gelisen kalp yetersizligi ve inme

Development of heart failure and stroke in the setting of myocardial noncompaction

Dr. Goniil Zeren, Dr. Sinan inci, Dr. Zekeriye Kaplan, Dr. ismail Bayal”

Aksaray Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, #GGQUS Hastaliklari Klinigi, Aksaray

Ozet — Bu yazida, yeni baslangich kalp yetersizligi ile
birlikte inme gelisen ve stingerimsi miyokart saptanan
30 yasinda erkek hasta sunuldu. Hasta son 15 glnddr
var olan ve giderek artan nefes darligi yakinmasiyla
basvurdu. Akciger grafisinde iki tarafli yaygin infiltras-
yon ile birlikte her iki hiler bélgede dolgunluk izlendi.
Elektrokardiyografide sinus ritmi, sol ventrikil hipertro-
fisi bulgulari ve yaygin T dalga negatifligi vardi. Trans-
torasik ekokardiyografide sol ventrikul sistolik fonksiyo-
nunda orta derecede azalma, anterolateral ve inferiyor
duvar apikalinde yaygin girintili ¢ikintili (trabekduler)
alanlar izlendi. Sol ventrikll kavitesi icinde yogun spon-
tan eko kontrast vardi. Aort kapak ise bikuspitti. Yatisin
8. saatinde hastada inme gelisti. Heparin inflizyonu ve
kalp yetersizligi tedavisine baslandi. Trans®zofageal
ekokardiyografide trombis saptanmadi. Takiplerinde
hastanin klinik tablosu ve radyolojik bulgularinda be-
lirgin diizelme izlendi. Oral antikoaglilasyon tedavisine
baslanan hasta kontrol énerileriyle taburcu edildi. Siin-
gerimsi miyokart, kardiyak manyetik rezonans géruntu-
leme ile de gdsterildi.

Sﬁngerimsi miyokart (myocardial noncompac-
tion), intrauterin yasamda miyokart ve endo-
kardiyumun embriyolojik gelisiminin duraklamasina
bagli gelistigi diisiiniilen ve nadir goriilen siniflandiri-
lamamus bir kardiyomiyopatidir.! Miyokart dokusun-
da cok sayida belirgin trabekiilasyonlar ve bu trabekii-
lasyonlar arasinda derin girintilerle kendini gosterir.
Cogunlukla tek basina goriilen bu duruma, nadir de
olsa diger kalp anomalileri eslik edebilir.”’ Hastaliga
ait klinik bulgular genis bir yas araliginda ortaya ¢i-
kar. Kalp yetersizligi, aritmi ve embolik olaylar olmak
tizere {li¢ temel klinik tablo goriilebilir. Tromboembo-

Summary — We present a 30-year-old male patient who
developed new-onset heart failure and stroke in the setting
of myocardial noncompaction. He presented with short-
ness of breath that progressively worsened in the past
15 days. Chest X-ray showed diffuse bilateral infiltration
with bilateral hilar fullness. Electrocardiography showed
sinus rhythm, signs of left ventricular hypertrophy, and dif-
fuse T-wave negativity. Transthoracic echocardiography
demonstrated moderate systolic dysfunction of the left
ventricle and trabeculations and intertrabecular recesses
in the anterolateral and apical regions of the inferior wall.
Dense spontaneous echo contrast was seen in the left
ventricular cavity. He also had a bicuspid aortic valve. The
patient developed stroke at the eighth hour of hospitaliza-
tion. Heparin infusion and heart failure treatment were
started. Transesophageal echocardiography showed no
thrombus. Clinical and radiological findings improved sig-
nificantly during the follow-up. Oral anticoagulant therapy
was initiated and the patient was discharged with control
recommendations. Myocardial noncompaction was also
demonstrated by cardiac magnetic resonance imaging.

lik olaylar atriyum fibri-
lasyonu olan hastalarda
sik olmakla birlikte,
geng erigkinlerde daha
azdir. Ozellikle geng
erigkinlerde gelisen inmenin nadir goriilen bir nede-
nidir.®! Literatiirde SM tanist alan kalp yetersizligi
olgularinda klinik durumun koétiilesmesi ile birlikte
inme gelisimi bir olguda bildirilmistir."! Benzerlikler
gostermekle birlikte, sunulan olgu, yeni baslangich
kalp yetersizligi ile birlikte inmenin geng erigkin bir
hastada gelismesi agisindan farklilik gostermektedir.
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OLGU SUNUMU

Otuz yasindaki erkek hasta, son 15 giindiir bagla-
yan ve giderek artan nefes darlig1 yakinmasi ile kar-
diyoloji klinigine bagvurdu. Fonksiyonel kapasitesi
NYHA III olan hastanin 6zge¢mis ve soygecmisinde
bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde hasta ortopneik
idi; nabz1 100/dk ve ritmik, kan basinci1 110/70 mmHg,
solunum say1s1 25/dk idi. Kardiyovaskiiler sistem mua-
yenesinde dinlemekle S,, S, normal, S, mevcut, S, yok-
tu. Sternumun sag iist kenarinda 2/6 derecede diyasto-
lik iifiirlim vardi. Solunum sistemi muayenesinde her
iki akciger bazalinde krepitan ralleri vardi. Elektro-
kardiyografisinde siniis ritmi ve sol dal bloku izlendi.
Akciger grafisinde yaygin iki tarafl infiltrasyon ve her
iki hiler bolgede dolgunluk goriildii (Sekil 1a). Trans-
torasik ekokardiyografide sol ventrikiil ¢caplarinda ha-
fif artis ve orta derecede global hipokinezi goriildii.
M-mod ile dl¢iilen ejeksiyon fraksiyonu %40 idi. An-
terolateral, inferiyor duvar apikalinde yaygin trabekii-
lasyon ve trabekiiller arasinda derin girintiler izlendi
(Sekil 1b, ¢). Renkli Doppler ile trabekiiller arasindaki
girintilerde kan akimi izlendi. Sol kalp bosluklarinda
yogun spontan eko kontrast izlenirken, trombiis goriil-
medi. Ayrica, aort kapak bikiispitti ve hafif-orta dere-

cede aort yetersizligi vardi. Sol ventrikiilde restriktif
tip diyastolik disfonksiyon saptanirken, sag kalp bos-
luklarinda patoloji izlenmedi. Risk faktorii bulunma-
masl, iskemik semptom olmamasi ve TTE’de duvar
hareket bozuklugu izlenmemesi nedeniyle, hastanin
tanisinda 6n planda koroner arter hastalig1 diisiiniil-
medi. Ekokardiyografide kardiyomiyopatiye yol aca-
bilecek diger nedenlerin (kapak hastaligi, dogustan
anomali, vb.) olmamas1 ve belirgin trabekiiler yapinin
goriilmesine bagli olarak, 6ntanida kardiyomiyopatiye
yol agan SM diisiiniilerek hasta yatirildi.

Kalp yetersizligine yonelik, intravenéz pozitif
inotrop, diiiretik, nitrat ve ACE inhibitorii ile birlik-
te enoksaparin 0.8 ml 2x1 tedaviye baglandi. Hasta-
da yatigin 8. saatinde konugsma bozuklugu ile birlikte,
viicudunun sol tarafinda giicsiizliik gelisti. Noroloji
boliimiine danigildi ve cekilen kraniyal bilgisayarli to-
mografide sag pariyetal bolgede gecis bolgesi infarkti
ile uyumlu hafif hipodens alan saptandi. Enoksaparin
tedavisi kesilerek, etkinlestirilmis kismi tromboplas-
tin zamani takibi ile birlikte intraven6z heparin infiiz-
yonuna baglandi. Yatigin ikinci giiniinde, ndromotor
hareketlerde hafif yavaglama ile birlikte klinik tabloda
belirgin diizelme goriildii. Kardiyak emboli kaynagi
acisindan yapilan transdzofageal ekokardiyografide
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Sekil 1. (A) Akciger filminde iki tarafli yaygin infiltrasyonlar ve hiler dolgunluk gériintisi. Transtorasik ekokardiyografi
(B) dort bosluk gérintisiinde apikal ve lateral duvarda, (C) kisa eksen goérintilemede anterolateral ve inferiyor api-
kalde trabekuler gérinim. (D) Transézofageal ekokardiyografi kisa eksen géruntiilemede bikuspit aort kapak izleniyor.

(E) Kraniyal bilgisayarli tomografi kesitlerinde sad parietal bélgede gegis boélgesi enfakti ile uyumlu hipodens alanlar.
(F) Kardiyak manyetik rezonans incelemede sol ventrikil anterolateral ve inferiyor apikal bélgede trabekuler gérint.
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yogun spontan eko kontrast diginda kitle ve trombiis
izlenmedi. Bikiispit aort kapak yapisi belirgindi (Sekil
1d). Yatigin ikinci giliniinde c¢ekilen kontrol bilgisayar-
I1 tomografide hipodens alanin belirginlestigi goriil-
dii (Sekil 1e). Varfarin tedavisine baslanan hasta INR
degeri etkin diizeye geldikten sonra kalp yetersizligi
tedavisi ile birlikte taburcu edildi. Klinik tanry1 kesin-
lestirmek icin kardiyak manyetik rezonans incelemesi
diisiiniildii ve hasta bir dig merkeze yonlendirildi. Bu
inceleme sonucu SM ile uyumlu bulundu (Sekil 1f).
Kontrollerde, INR degeri etkin olmakla birlikte, SV
sistolik fonksiyonlarinda hafif derecede diizelme ve
spontan eko kontrast miktarinda azalma goriildii.

TARTISMA

Siingerimsi miyokart, miyokart dokusunda derin
girinti ve ¢ikintilarla kendini gosteren, nadir goriilen
bir dogustan kardiyomiyopatidir."! Cocukluk done-
minde tan1 konan kardiyomiyopatiler arasinda iiciin-
cli sirada yer almakta iken (%9.2), eriskin donemde-
ki siklig1 kesin olarak bilinmemektedir. Gozlemsel
calismalarda erigkinlerdeki siklig1 %0.014 ile %0.26
olarak bildirilmistir.>¢! En sik tek bagina SV’yi tutan
formu goriilmekle birlikte, diger dogustan kalp ano-
malileri ile birlikte de goriilebilir. Aort kapagi darligi,
bikiispit aort kapagi, displastik trikiispit kapak, Ebs-
tein anomalisi, ¢ift orifisli mitral kapak, koroner arter
cikis yeri anomalisi, ventrikiiler septal defekt, pulmo-
ner darlik, hipoplastik sol kalp sendromu ile birlikte-
lik gosteren SM olgular bildirilmigtir.'”» Cavugoglu ve
ark."! bikiispit aort kapak ile birliktelik gosteren bir
SM olgusu bildirmislerdir. Benzer bir olgu olmakla
birlikte, olgumuzda klinik tablo farklilik gostermek-
tedir. Daha cok cocukluk doneminde tanimlanmig
olmakla birlikte, literatiirde 94 yasinda bir hastada
SM bildirilmistir.® Hastaliga ait klinik bulgular, kalp
yetersizligi, aritmi ve embolik olaylar olmak iizere ii¢
temel sekilde ortaya ¢ikmaktadir.

Siingerimsi miyokarda bagli kalp yetersizligi, SV
sistolik ve diyastolik fonksiyonlarinda bozulma ve SV
genislemesine bagh olarak geligir. Nedeni acik olma-
makla birlikte, mikrovaskiiler kan akiminda bozulma,
subendokardiyal fibrozis ve belirgin trabekiilasyonla-
rin SV’nin sistolik ve diyastolik fonksiyonlarinda bo-
zulmaya yol a¢tig1 diigiiniilmektedir.**! Kalp yetersiz-
ligine bagli klinik bulgular hastaligin siddetine gore
cesitli yag gruplarinda goriilebilmekle birlikte, cocuk
ve geng eriskinlerde klinik tablo cogunlukla sessizdir.
Sol ventrikiil fonksiyonlarinda giderek kotiilesmeyle
klinik bulgu veren hastalarda semptomlarin baslan-

gict 80’li yaslara kadar gecikebilir.®!” Olgumuzda
semptomlarin baglangici erken yasta idi.

Stingerimsi miyokardin nadir komplikasyonlarin-
dan biri olan sistemik embolik olaylar, siklikla inme,
pulmoner emboli ve mezenterik enfarkt seklindedir.
Hastalarin ¢cogunda ilk embolik olay 40 yasin {izerin-
dedir ve eslik eden herhangi bir pihtilasma bozuklugu
yoktur.l¥! Kardiyoembolik olaylarda mekanizmanin,
derin girintiler arasinda kan akiminin yavaglamasina
bagli trombiis olugmasi, SV sistolik fonksiyonlarinin
bozulmasi ve gelisen atriyum fibrilasyonu ile iligkili
oldugu diistiniilmusgtiir.*'"! Kardiyak kaynakli emboli-
ler geng erigkin hastalarda gelisen inmenin 6nemli bir
nedenidir. Bununla birlikte, genc¢ erigkinlerde gelisen
inme etyolojisinde SM’ye nadir rastlanmaktadir.!'2!3!

Stingerimsi miyokart hastalarinda tedavi diger
kardiyomiyopatilerden farkli degildir. Kalp yetersiz-
liginin semptomatik tedavisi yaninda, ileri donemler-
de kalp nakli gerekebilmektedir. Yagsami tehdit eden
aritmilerde, antiaritmik ilaclar ve defibrilator (ICD)
tedavisi uygulanmaktadir. Antikoagiilasyon tedaviye
baglanmasinda uygun zamanlama ile ilgili tartismalar
ise halen siirmektedir. Baz1 yazarlar, trombiis varligi
ve SV sistolik fonksiyonlarinda bozulma olmadan
profilaktik olarak antikoagiilan ilaglara baslanmasi
gerektigini savunurken,’®'” SM hastalarinda SV sis-
tolik fonksiyonlarinda bozulma, atriyum fibrilasyonu
ve emboliye yol acan diger risk faktorleri olmadan
sistemik emboli goriilmeyecegini diislinenler de var-
dir.®! Literatiirde takipte olan SM olgularinda kalp ye-
tersizliginin kotiilesmesine bagli olarak inme gelisimi
bildirilmistir.¥ Olgumuzda da SV fonksiyonlarinin
bozulmasi ile inme gelisimi eszamanlidir.

Onceleri az bilinen bir kardiyomiyopati tiirii olan
SM tanisinda esas olanin siipheci davranmak oldugu
bilinmektedir. Ekokardiyografik tani olgiitleri yanin-
da, kesin tanida kardiyak manyetik rezonans bulgula-
rindan da yararlanilmaktadir.'-?

Giinlimiize kadar bildirilen olgular gbéz Oniine
alindiginda, olgumuz, kalp yetersizligi ile birlikte
inme geg¢irmis, izole olmayan SM’li en geng olgudur.
Sonug olarak, geng erigkin hastalarda gelisen inme
tanisinda kardiyoembolik nedenler ve ozellikle de
SM g6z 6niine alinmalidir. Ayrica, sunulan olgu SM
hastalarinda SV sistolik fonksiyonlarinda bozulma
ile birlikte inme gelisme riskinin arttig1 goriisiinii
desteklemekle birlikte, bu konuda kapsamli caligma-
lara ihtiyag¢ vardir.
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