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Süngerimsi miyokart (myocardial noncompaction- 
MN) nadir görülen bir doğuştan kardiyomiyopatidir; 
miyokard gelişiminin intrauterin hayatta duraksama-
sına bağlı belirgin trabekülasyonlar ve bu trabekülas-
yonlar arasında derin girintilerle karakterizedir.[1,2] En 
sık sol ventrikül apikal segment tutulumu gözlenmek-
tedir. Son yıllarda izole sol ventrikül MN olgularında 
artış görülmektedir. Tanısı genellikle kalp yetersizli-
ği, aritmiler ve sistemik embolilere bağlı semptom ve 
bulgularla konur; önemli bir morbidite ve mortalite 
nedenidir.[2] Özellikle MN’ye bağlı serebral emboli 
olguları nadir görülmektedir.[3] 

Bu yazıda, serebral emboli etyolojisi araştırılırken 
izole sol ventrikül MN tanısı konan genç bir hasta 
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Öncesinde herhangi bir yakınması olmayan 25 
yaşındaki erkek hasta, sol kol ve bacakta güçsüzlük 
şikayetiyle başvurduğu nöroloji polikliniğinden kar-
diyoloji polikliniğine yönlendirildi. Nörolojik mua-
yenesinde sol üst ve alt ekstremitede hafif kas kuv-
veti kaybı (4/5 - früst paralizi) saptanan hasta, akut 
serebrovasküler olay öntanısıyla takibe alınmış ve 
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Süngerimsi miyokart (noncompaction) bir ya da daha 
fazla ventrikül segmentinde aşırı derecede çıkıntılı trabe-
küler ağ ve derin intertrabeküler girintilerle karakterize, 
nadir görülen bir doğumsal kardiyomiyopati şeklidir. Yirmi 
beş yaşında erkek hasta, sol kol ve bacakta güçsüzlük 
şikayetiyle nöroloji polikliniğine başvurdu. Sol üst ve 
alt ekstremitede hafif kas kuvveti kaybı saptandı. Akut 
serebrovasküler olay öntanısıyla takibe alınan hastanın 
şikayetleri uygulanan aspirin ve enoksaparin tedavisin-
den iki saat sonra düzeldi. Elektrokardiyografide sinüs 
ritmi, sol ventrikül hipertrofisi bulguları ve prekordiyal 
derivasyonlarda R dalgası progresyon kaybı izlendi. 
Transtorasik ekokardiyografide apikal hipokinezi ve belir-
gin sol ventrikül hipertrofisi saptandı. Sol ventrikül çapları 
normal sınırlarda iken, apeks ve lateral ve inferiyor duvar 
apikalinde yaygın trabekülasyon ve trabeküller arasında 
derin girintiler (noncompaction) vardı. Renkli Doppler 
ile trabeküller arasındaki girintilerde kan akımı izlendi. 
Ayrıca, hafif mitral yetersizliği ve restriktif tip diyastolik 
disfonksiyon saptandı. Aspirin ve warfarin tedavisine 
başlanan hasta poliklinik takibine alındı.

Anah tar söz cük ler: Kardiyomiyopati/doğuştan; ekokardiyogra-
fi; kalp ventrikülü/anormallik; intrakraniyal emboli/etyoloji.

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.
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aspirin 300 mg 1x1 ve subkütan enoksaparin 8000 
IU 1x1 tedavisi görmüştü. Bu sırada yapılan kraniyal 
bilgisayarlı tomografi ve karotis Doppler ultrasonog-
rafi incelemeleri normal bulunmuştu. İki saat sonra 
şikayetleri düzelen hasta kardiyoloji polikliniğine 
yönlendirilmişti. Hastanın kan basıncı 85/60 mmHg, 
nabzı 75/dk idi. Fizik muayenede belirgin patolo-
ji saptanmadı. Özgeçmişinde, yoğun efor sonrası 
gelişen nefes darlığı dışında yakınması yoktu. On 
paket/yıl sigara içen hastanın soygeçmişinde özellik 
saptanmadı. Elektrokardiyografide sinüs ritmi, sol 
ventrikül hipertrofi ölçütleri ve prekordiyal R prog-
resyon kaybı izlendi. Transtorasik ekokardiyografi 
incelemesi GE Vivid 3 Pro cihazı ile 1.5-3.5 MHz 
multifrekanslı problar kullanılarak yapıldı. Ejeksiyon 

fraksiyonu %51 bulunan hastada apikal hipokinezi 
ve belirgin sol ventrikül hipertrofisi (IVS 2.0 cm; 
PW 1.6 cm) saptandı. Sol ventrikül çapları normal 
sınırlarda iken (diyastolik çap 4.7 cm; sistolik çap 3.6 
cm), apeks ve lateral ve inferiyor duvar apikalinde 
yaygın trabekülasyon ve trabeküller arasında derin 
girintiler (noncompaction) vardı (Şekil 1, 2). Renkli 
Doppler ile trabeküller arasındaki girintilerde kan 
akımı izlendi. Ayrıca, hafif mitral yetersizliği ve 
restriktif tip diyastolik disfonksiyon saptanırken, sağ 
boşluklarda patoloji izlenmedi. Daha sonra yapılan 
24 saatlik ritim Holter incelemesinde ortalama kalp 
hızı 61/dk bulunurken, 490 adet multifokal ventrikül 
ekstrasistolü, bir adet ikili ventikül atımı, 110 adet bir 
kısmı aberan geçişli supraventriküler atım izlendi. 
Aspirin ve warfarin tedavisine başlanan hasta polik-
linik takibine alındı.

TARTIŞMA

Doğuştan bir kardiyomyopati türü olan MN tek 
başına görülebildiği gibi diğer doğuştan malformas-
yonlarla birliktelik gösterebilir.[4] Aortik kapak steno-
zu, biküspit aortik kapak, displastik triküspit kapak, 
Ebstein anomalisi, çift orifisli mitral kapak, koroner 
arter çıkış yeri anomalisi, ventriküler septal defekt, 
pulmoner darlıkla birliktelik gösteren MN olguları 
bildirilmiştir. En sık izole olarak sol ventrikülü ve 
sol ventrikül içinde apikal segmenti tutar. Tutulan 
ventrikül segmentinde aşırı derecede trabeküler bir 
ağ ve trabeküller arasında kanlanan derin girintiler 
gözlenir. İlk olgu 1984 yılında tanımlanmış olup 
toplum içinde %0.05 yaygınlıkta görülmektedir.[5] 
Ancak, son zamanlarda MN olgularında gözlenen 
artış nedeniyle, MN olgularının gözden kaçabileceği 

Şekil 2. Apikal iki boşluk görüntüde inferiyor duvar apikal seg-
mentte trabekülasyon ve derin girintiler.

Şekil 1. Apikal dört boşluk görüntülerde, sol ventrikül (A) apeks ve lateral duvar apikalinde ve (B) apikal segmentte yaygın 
trabekülasyon ve derin girintiler.
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ve gerçek sıklığının daha yüksek olduğu belirtilmek-
tedir.[6] Özellikle apikal hipertrofik kardiyomiyopati 
ve idiyopatik dilate kardiyomiyopati ayırıcı tanısında 
akılda tutulmalıdır.

İzole sol ventrikül MN hastalarında ilk bulgular 
genellikle sol ventrikül sistolik ve diyastolik disfonk-
siyonuna bağlıdır. Hastalar nefes darlığından konjestif 
kalp yetersizliğine varan kliniklerle hasta karşımıza 
çıkabilir.[7] Tedavisi standart kalp yetersizliği tedavi-
si gibidir. Biventriküler pacing yapılan ve kardiyak 
transplantasyon uygulanan MN olguları da bildiril-
miştir.[8,9] Olgumuzda hafif sistolik disfonksiyon (EF 
%51) ve restriktif tip diyastolik disfonksiyon olmasına 
karşın, fonksiyonel kapasitesi NYHA sınıf I idi ve 
yoğun eforda gelişen nefes darlığı dışında yakınması 
yoktu.

Kalp yetersizliği yanında, MN’li olgularda ileti 
bozukluklarına da sıklıkla rastlanmaktadır. En sık 
saptanan ileti bozukluğu ventrikül ekstrasistolleri-
dir.[1] Supraventriküler erken atımlar, atriyal fibri-
lasyon, supraventriküler taşikardi, Wolff-Parkinson-
White sendromu, AV tam blok karşılaşılan diğer ileti 
bozukluklarıdır. Ventriküler taşikardi ve ventriküler 
fibrilasyon nedeniyle implante edilebilir kardiyo-
verter defibrilatör takılan olgular bildirilmiştir.[4,10] 

Olgumuzda 24 saatlik ritim Holter incelemesinde 
490 adet multifokal ventrikül erken atımı ve 110 
adet bir kısmı aberan geçişli supraventriküler eken 
atım saptandı; malign ventriküler aritmi ve AV blok 
izlenmedi.

Daha nadir saptanan komplikasyonlardan biri de 
sistemik embolilerdir. Koroner emboliye bağlı miyo-
kart enfarktüsü, süperiyor mezenterik arter embo-
lisi yanında[10,11] iki olguda serebral emboli bildi-
rilmiştir.[3,12] Serebral emboli olgularının ikisinde 
de serebral enfarkt izlenmiştir. Olgumuzda serebral 
enfarkt yoktu; kliniği geçici iskemik atak olarak 
değerlendirildi. Hastanın yakınmaları iki saat sonun-
da düzeldi ve tekrarlamadı. Bu hastalarda önerildiği 
üzere antikoagülan tedaviye başlandı.

Süngerimsi miyokart gelişiminde genetik etken-
ler de saptanmıştır. Ailesel geçiş gösteren olgularda 
Xq28 G4.5 mutasyonu, 5q delesyonu, 1q43 delesyonu, 
11p15 mutasyonu ve kardiyak sarkomerinde mutasyon 
izlenmiştir.[13,14] Olgumuzda genetik analiz yapılma-
mış olmakla birlikte, aile bireyleri arasında yapılan 
taramada başka bir MN hastasına rastlanmadı.

Süngerimsi miyokart tanısında birincil yöntem 
ekokardiyografidir; ayrıca, ventrikülografi, bilgisa-
yarlı tomografi ve manyetik rezonans görüntüle-

me yöntemleriyle de MN tanısı konabilmektedir.[15] 

Ekokardiyografik incelemede tanı ölçütleri şunlardır: 
(i) En az dört adet belirgin trabekülasyon ve trabe-
külasyonlar arasında girinti bulunması; (ii) renkli 
Doppler ile ventrikülden trabeküller arasındaki girin-
tilere kan akımının izlenmesi; (iii) tutulan ventrikül 
segmentinde tipik çift katmanlı yapının izlenmesi 
ve sistol sonu süngerimsi subendokardiyal tabakanın 
sağlam subepikardiyal tabakaya oranının 2’den büyük 
olması. Olgumuzda sol ventrikül apikal, lateral duvar 
orta ve apikal bölümü ile inferiyor duvar apikal seg-
mentte yaygın trabekülasyon ve girintiler saptandı 
ve derin girintilerde renkli Doppler ile kan doluşu 
izlendi. Sol ventrikül belirgin hipertrofik yapıda idi; 
süngerimsi/sağlam katman oranı 2’den büyük bulun-
du. Başka bir anomali eşlik etmediği için, hasta izole 
sol ventrikül MN olgusu olarak değerlendirildi.

Hastaların uzun dönem prognozu hakkında deği-
şik görüşler bulunmakla birlikte, MN’li olguların 
büyük kısmı kalp yetersizliğinden kaybedilmekte-
dir.[1] Alehan[16] dokuz çocuk hastanın beş yıllık taki-
binde, beş olguda kalp yetersizliği bulguları geliştiği-
ni, bu olguların dördünün hastaneye yatırıldığını ve 
ikisinin kaybedildiğini bildirmiştir. Oechslin ve ark.[7] 
34 yetişkin hastayı ortalama beş yıl izlemişlerdir. Bu 
süre içinde 12 hasta ölmüştür. Altı hasta ani ölüm, 
dört hasta son dönem kalp yetersizliğinden kaybedil-
miştir. Genel olarak, semptomatik olan hastalarda, ek 
doğuştan anomalili hastalarda, birden fazla ventrikül 
segmentinde tutulum olan ve süngerimsi/sağlam doku 
oranı 3’ten büyük olan hastalarda prognoz daha kötü-
dür.

Sonuç olarak, kalp yetersizliği, ventriküler aritmi 
ve sistemik emboli gibi komplikasyonlar nedeniy-
le MN kötü prognozlu bir hastalıktır ve erken tanı 
önem kazanmaktadır. Özellikle yetişkin hastalarda 
yakınmalar geç başladığından tanı gecikebilmektedir. 
Dikkatli bir ekokardiyografik inceleme MN olguları-
nın tanısını kolaylaştıracak ve erken dönemde tedavi 
altına alınmalarını sağlayacaktır. Olgumuzda olduğu 
gibi, nedeni bulunamayan santral ve periferik emboli 
gelişen hastalarda dikkatli bir ekokardiyografik ince-
lemenin önemi büyüktür. 
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