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Gecici iskemik atak sonrasi saptanan siingerimsi miyokart (hnoncompaction)

Myocardial noncompaction recognized following a transient ischemic attack

Dr. Ahmet Karabulut, Dr. ismail Erden, Dr. Emine Erden, Dr. Mahmut Cakmak

Ozel istanbul Medicine Hospital, Kardiyoloji Klinigi, istanbul

Suingerimsi miyokart (noncompaction) bir ya da daha
fazla ventrikul segmentinde asiri derecede cikintili trabe-
kiler ag ve derin intertrabekiler girintilerle karakterize,
nadir gérilen bir dogumsal kardiyomiyopati seklidir. Yirmi
bes yasinda erkek hasta, sol kol ve bacakta gli¢suzlik
sikayetiyle noroloji poliklinigine basvurdu. Sol Ust ve
alt ekstremitede hafif kas kuvveti kaybi saptandi. Akut
serebrovaskller olay dntanisiyla takibe alinan hastanin
sikayetleri uygulanan aspirin ve enoksaparin tedavisin-
den iki saat sonra dizeldi. Elektrokardiyografide sinus
ritmi, sol ventrikll hipertrofisi bulgulari ve prekordiyal
derivasyonlarda R dalgasi progresyon kaybi izlendi.
Transtorasik ekokardiyografide apikal hipokinezi ve belir-
gin sol ventrikil hipertrofisi saptandi. Sol ventrikul ¢caplar
normal sinirlarda iken, apeks ve lateral ve inferiyor duvar
apikalinde yaygin trabekulasyon ve trabekdller arasinda
derin girintiler (noncompaction) vardi. Renkli Doppler
ile trabekiller arasindaki girintilerde kan akimi izlendi.
Ayrica, hafif mitral yetersizligi ve restriktif tip diyastolik
disfonksiyon saptandi. Aspirin ve warfarin tedavisine
baslanan hasta poliklinik takibine alindi.

Anabhtar sézclkler: Kardiyomiyopati/dogustan; ekokardiyogra-
fi; kalp ventrikili/anormallik; intrakraniyal emboli/etyoloji.

Siingerimsi miyokart (myocardial noncompaction-
MN) nadir goriilen bir dogustan kardiyomiyopatidir;
miyokard gelisiminin intrauterin hayatta duraksama-
sina bagli belirgin trabekiilasyonlar ve bu trabekiilas-
yonlar arasinda derin girintilerle karakterizedir.!'"” En
sik sol ventrikiil apikal segment tutulumu gozlenmek-
tedir. Son yillarda izole sol ventrikiil MN olgularinda
artig goriilmektedir. Tanis1 genellikle kalp yetersizli-
gi, aritmiler ve sistemik embolilere bagli semptom ve
bulgularla konur; 6énemli bir morbidite ve mortalite
nedenidir.” Ozellikle MN’ye bagli serebral emboli
olgular1 nadir goriilmektedir.™

Myocardial noncompaction is a rare type of congenital
cardiomyopathy characterized by excessively prominent
trabeculations in one or more segments of the ventricles
and deep intertrabecular recesses in ventricular walls. A
25-year-old male patient presented to the neurology depart-
ment with complaints of weakness in the left extremities. A
mild loss of muscle strength was detected on neurological
examination. With a preliminary diagnosis of acute cere-
brovascular event, treatment with aspirin and enoxaparin
was instituted, which improved his complaints within two
hours. Electrocardiography showed sinus rhythm, left ven-
tricular hypertrophy, and loss of R-wave progression in the
precordial leads. Transthoracic echocardiography showed
apical hypokinesia, marked left ventricular hypertrophy,
and normal left ventricular diameters. There were numer-
ous trabeculations in the apex, apical, lateral, and inferior
walls, and deep intertrabecular recesses. Color Doppler
showed blood flow into the intertrabecular recesses. He
also had mild mitral regurgitation and diastolic dysfunction
of restrictive type. He was scheduled for outpatient follow-
up on aspirin and warfarin treatment.

Key words: Cardiomyopathies/congenital; echocardiography;
heart ventricles/abnormalities; intracranial embolism/etiology.

Bu yazida, serebral emboli etyolojisi arastirilirken
izole sol ventrikiil MN tanis1 konan geng¢ bir hasta
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Oncesinde herhangi bir yakinmasi olmayan 25
yasindaki erkek hasta, sol kol ve bacakta giigsiizliik
sikayetiyle bagvurdugu noroloji polikliniginden kar-
diyoloji poliklinigine yonlendirildi. Norolojik mua-
yenesinde sol iist ve alt ekstremitede hafif kas kuv-
veti kaybr (4/5-friist paralizi) saptanan hasta, akut
serebrovaskiiler olay ontanisiyla takibe alinmig ve
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Sekil 1. Apikal dort bosluk goriintllerde, sol ventrikil (A) apeks ve lateral duvar apikalinde ve (B) apikal segmentte yaygin

trabekulasyon ve derin girintiler.

aspirin 300 mg 1x1 ve subkiitan enoksaparin 8000
IU 1x1 tedavisi gormiistii. Bu sirada yapilan kraniyal
bilgisayarli tomografi ve karotis Doppler ultrasonog-
rafi incelemeleri normal bulunmustu. iki saat sonra
sikayetleri diizelen hasta kardiyoloji poliklinigine
yonlendirilmisti. Hastanin kan basinc1 85/60 mmHg,
nabz1 75/dk idi. Fizik muayenede belirgin patolo-
ji saptanmadi. Ozge¢misinde, yogun efor sonrasi
gelisen nefes darlig1 diginda yakinmasi yoktu. On
paket/y1l sigara igen hastanin soygecmisinde ozellik
saptanmadi. Elektrokardiyografide siniis ritmi, sol
ventrikiil hipertrofi olciitleri ve prekordiyal R prog-
resyon kaybi izlendi. Transtorasik ekokardiyografi
incelemesi GE Vivid 3 Pro cihazi ile 1.5-3.5 MHz
multifrekansli problar kullanilarak yapildi. Ejeksiyon

Sekil 2. Apikal iki bogluk gériintiide inferiyor duvar apikal seg-
mentte trabekdilasyon ve derin girintiler.

fraksiyonu %51 bulunan hastada apikal hipokinezi
ve belirgin sol ventrikiil hipertrofisi (IVS 2.0 cm;
PW 1.6 cm) saptandi. Sol ventrikiil ¢aplar1 normal
sinirlarda iken (diyastolik ¢ap 4.7 cm; sistolik ¢cap 3.6
cm), apeks ve lateral ve inferiyor duvar apikalinde
yaygin trabekiilasyon ve trabekiiller arasinda derin
girintiler (noncompaction) vardi (Sekil 1, 2). Renkli
Doppler ile trabekiiller arasindaki girintilerde kan
akimi izlendi. Ayrica, hafif mitral yetersizligi ve
restriktif tip diyastolik disfonksiyon saptanirken, sag
bosluklarda patoloji izlenmedi. Daha sonra yapilan
24 saatlik ritim Holter incelemesinde ortalama kalp
hiz1 61/dk bulunurken, 490 adet multifokal ventrikiil
ekstrasistolii, bir adet ikili ventikiil atimi, 110 adet bir
kismi aberan gecigli supraventrikiiler atim izlendi.
Aspirin ve warfarin tedavisine baglanan hasta polik-
linik takibine alindi.

TARTISMA

Dogustan bir kardiyomyopati tiirii olan MN tek
basina goriilebildigi gibi diger dogustan malformas-
yonlarla birliktelik gosterebilir.*! Aortik kapak steno-
zu, bikiispit aortik kapak, displastik trikiispit kapak,
Ebstein anomalisi, ¢ift orifisli mitral kapak, koroner
arter ¢ikis yeri anomalisi, ventrikiiler septal defekt,
pulmoner darlikla birliktelik gosteren MN olgulari
bildirilmistir. En sik izole olarak sol ventrikiilii ve
sol ventrikiil icinde apikal segmenti tutar. Tutulan
ventrikiil segmentinde agir1 derecede trabekiiler bir
ag ve trabekiiller arasinda kanlanan derin girintiler
gozlenir. 11k olgu 1984 yilinda tanimlanmis olup
toplum icinde %0.05 yayginlikta goriilmektedir.”
Ancak, son zamanlarda MN olgularinda gézlenen
artig nedeniyle, MN olgularinin gézden kagabilecegi
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ve gergek siklifinin daha yiiksek oldugu belirtilmek-
tedir¢! Ozellikle apikal hipertrofik kardiyomiyopati
ve idiyopatik dilate kardiyomiyopati ayirici tanisinda
akilda tutulmalidir.

Izole sol ventrikiil MN hastalarinda ilk bulgular
genellikle sol ventrikiil sistolik ve diyastolik disfonk-
siyonuna baglidir. Hastalar nefes darligindan konjestif
kalp yetersizligine varan kliniklerle hasta karsimiza
cikabilir.! Tedavisi standart kalp yetersizligi tedavi-
si gibidir. Biventrikiiler pacing yapilan ve kardiyak
transplantasyon uygulanan MN olgular1 da bildiril-
mistir.®” Olgumuzda hafif sistolik disfonksiyon (EF
%51) ve restriktif tip diyastolik disfonksiyon olmasina
karsin, fonksiyonel kapasitesi NYHA smif I idi ve
yogun eforda gelisen nefes darlig1 disinda yakinmasi
yoktu.

Kalp yetersizligi yaninda, MN’li olgularda ileti
bozukluklarina da siklikla rastlanmaktadir. En sik
saptanan ileti bozuklugu ventrikiil ekstrasistolleri-
dir™ Supraventrikiiler erken atimlar, atriyal fibri-
lasyon, supraventrikiiler tagikardi, Wolff-Parkinson-
White sendromu, AV tam blok karsilasilan diger ileti
bozukluklaridir. Ventrikiiler tasikardi ve ventrikiiler
fibrilasyon nedeniyle implante edilebilir kardiyo-
verter defibrilator takilan olgular bildirilmigtir.*"!
Olgumuzda 24 saatlik ritim Holter incelemesinde
490 adet multifokal ventrikiil erken atimi ve 110
adet bir kismi aberan gecisli supraventrikiiler eken
atim saptandi; malign ventrikiiler aritmi ve AV blok
izlenmedi.

Daha nadir saptanan komplikasyonlardan biri de
sistemik embolilerdir. Koroner emboliye bagli miyo-
kart enfarktiisii, siiperiyor mezenterik arter embo-
lisi yaninda'™'' iki olguda serebral emboli bildi-
rilmigtir.®'?! Serebral emboli olgularinin ikisinde
de serebral enfarkt izlenmistir. Olgumuzda serebral
enfarkt yoktu; klinigi gecici iskemik atak olarak
degerlendirildi. Hastanin yakinmalar1 iki saat sonun-
da diizeldi ve tekrarlamadi. Bu hastalarda onerildigi
tizere antikoagiilan tedaviye baglandi.

Stingerimsi miyokart gelisiminde genetik etken-
ler de saptanmistir. Ailesel gecis gosteren olgularda
Xg28 G4.5 mutasyonu, 5q delesyonu, 1g43 delesyonu,
11p15 mutasyonu ve kardiyak sarkomerinde mutasyon
izlenmigtir."*'* Olgumuzda genetik analiz yapilma-
mis olmakla birlikte, aile bireyleri arasinda yapilan
taramada baska bir MN hastasina rastlanmadi.

Stingerimsi miyokart tanisinda birincil yontem
ekokardiyografidir; ayrica, ventrikiilografi, bilgisa-
yarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiile-

me yontemleriyle de MN tanisi konabilmektedir."!
Ekokardiyografik incelemede tan1 olgiitleri sunlardir:
(i) En az dort adet belirgin trabekiilasyon ve trabe-
kiilasyonlar arasinda girinti bulunmasi; (ii) renkli
Doppler ile ventrikiilden trabekiiller arasindaki girin-
tilere kan akiminin izlenmesi; (iii) tutulan ventrikiil
segmentinde tipik c¢ift katmanli yapinin izlenmesi
ve sistol sonu siingerimsi subendokardiyal tabakanin
saglam subepikardiyal tabakaya oraninin 2°den biiyiik
olmasi. Olgumuzda sol ventrikiil apikal, lateral duvar
orta ve apikal bolimii ile inferiyor duvar apikal seg-
mentte yaygin trabekiilasyon ve girintiler saptandi
ve derin girintilerde renkli Doppler ile kan dolusu
izlendi. Sol ventrikiil belirgin hipertrofik yapida idi;
siingerimsi/saglam katman orani 2°den biiyiik bulun-
du. Bagka bir anomali eglik etmedigi icin, hasta izole
sol ventrikiil MN olgusu olarak degerlendirildi.

Hastalarin uzun dénem prognozu hakkinda degi-
sik goriigler bulunmakla birlikte, MN’li olgularin
biiyiik kismi kalp yetersizliginden kaybedilmekte-
dir"" Alehan"® dokuz ¢ocuk hastanin bes yillik taki-
binde, bes olguda kalp yetersizligi bulgular1 gelistigi-
ni, bu olgularin dérdiiniin hastaneye yatirildigini ve
ikisinin kaybedildigini bildirmistir. Oechslin ve ark.l”!
34 yetigkin hastay1 ortalama bes yil izlemislerdir. Bu
slire icinde 12 hasta olmiistiir. Alt1 hasta ani 6liim,
dort hasta son donem kalp yetersizliginden kaybedil-
migtir. Genel olarak, semptomatik olan hastalarda, ek
dogustan anomalili hastalarda, birden fazla ventrikiil
segmentinde tutulum olan ve siingerimsi/saglam doku
orani 3’ten biiyiik olan hastalarda prognoz daha kotii-
diir.

Sonug olarak, kalp yetersizligi, ventrikiiler aritmi
ve sistemik emboli gibi komplikasyonlar nedeniy-
le MN kotii prognozlu bir hastaliktir ve erken tani
onem kazanmaktadir. Ozellikle yetiskin hastalarda
yakinmalar ge¢ bagladigindan tan1 gecikebilmektedir.
Dikkatli bir ekokardiyografik inceleme MN olgulari-
nin tanisini kolaylastiracak ve erken donemde tedavi
altina alinmalarini saglayacaktir. Olgumuzda oldugu
gibi, nedeni bulunamayan santral ve periferik emboli
gelisen hastalarda dikkatli bir ekokardiyografik ince-
lemenin 6nemi biiyiiktiir.
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