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Abstract

Endomiyokardial morfogenezdeki duraklama sonucustitel
gi dustintlen ve suingersi (spongy) miyokardiyum olaraladin-
dirlan  miyokardiyal noncompaction (MNK), 6zel
kardiyomiyopati alt sinifi olarak kabul edilmektéup koti bi
prognoza sahiptir. Géli kalp disi konjenital anomalilen eglik
ettigi ve ¢cazunlugu coalk olan izole MNK vakalari yayinlang
olmakla birlikte, elektrofizyolojik ¢ajma yaplan ve ayni seans
midseptal yerlgmli atriventrikiller aksesuar yol ablasyonu yapi-
lan biventrikiler MNK olgusu yayinlanis desildir. Bu yazids
carpinti 6ykisu ve neaenkopsikayeti olan ve elektrofizyoloji
calismaya alinip, ayni seansta midseptal warié atriventrikile
aksesuar yol ablasyonu yapilan biventrikiler MNKahip 2.
yasindaki erkek bir hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Miyokardiyal noncompaction,
atriyoventrikiligksesuar yol,
radyofrekansaalybnu, kalp kateterizasyonu
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Myocardial noncompaction thought to be feslifrom halting ¢
the endomyocardial morphogenesis and named asyspyagardiur
as well, is classified as a special subgroup afi@aryopathy and h
poor prognosis. Although isolated myocardial nonmaction cast
associated with non-cardiac conggnanomalies were reported, a «
of biventricular myocardial noncompaction with nep&
atrioventricular accessory pathway ablated habe®t reported. In tl
case, we presented a 21 yelar-male patient with a history
palpitation and near syope, and then the patient underwent a c:
catheterization, which showed biventricular myoierabncompactio
Subsequently, electrophysiological study revealedatioventricule
accessory pathway located at midseptal region.tiew the accesst
pathway was successfully ablated by RF catheter.

Key Words: Myocardial noncompaction,
atrioventricular accessoryhpay,
radiofrequency ablation, heatheterization

Erken embriyo doneminde kalp, gek yapi
gosteren ve i¢c ice gecgni kas liflerinden
olusmaktadir. Kalbin gejimi ile birlikte miyokar-
diyum daha ygun hale gelirken endokardiyal
yluzeyde mevcut olan derin trabekilasyonlar diizle
ve kaybolurt Siingersi (spongy) miyokardiyum ola-

rak da adlandirilan miyokardiyal noncompaction'un

(MNK), endomiyokardiyal = morfogenezisdeki
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duraklama sonucu ggligi disindlmekte ve bir
kardiyomiyopati alt grubu olarak  kabul
edilmektedi® Cogunlugu pediatrik ya grubunda
olan ve kalp di ¢ssitli konjenital anomalilerin gik
ettisi MNK vakalari yayinlanny olmakla birlikte?®
atrioventrikiller aksesuar yolurslie ettigi erigkin
biventrikiiler =~ noncompaction olgusu  heniz
literatirde mevcut ddldir. Bu yazimizda, carpinti
Oykisu ve yuzey EKG'sinde bulunan preeksitasyon
paterni nedeniyle elektrofizyolojik cetnaya alinan
ve ayni seansda Radyofrekans (RF) kateter ablasyon
yontemiyle midseptal yedemli atriventrikiler
aksesuar yol ablasyonu vyapilan biventrikiler
noncompaction’a sahip 21 yadaki erkek bir hasta
sunulmakta ve tedavisi tamtmaktadir.
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Sekil 1. Hastanin, preeksitasyon paterni gdsteren 12 dsrivdu EKG'si.

Olgu Sunumu anatomi dahil herhangi bir yapisal kardiyak anor-
Yirmi bir yasinda erkek bir hasta tekrarlayan malligin olmadgi gézlendi §ekil 2).
carpinti ataklari nedeniyle gierlendirmeye alindi.

i o Tekrarlayan carpintgikayeti ve aksesuar yol
Hastanin dykisinden, carpigikayetinin yaklgik

varhgini diguindiren yizey EKG'si bulunmasinin

3 yildir devam etfii ve son 1 yil icinde bir kez o gira izole biventrikiler MNK'asék edebile-
near-senkop aganin oldgu ogrenildi. Carpintisi-  cel olasi ventrikiller aritmileri gerlendirmek

nin, aniden bayan ve 1-2 dakika strdukten sonra gmaciyla hastaya, kalp kateterizasyonu sonrasi
aniden sonlanan t')zelllkt_e ngim anl_@lldl. Hasta- ayni seansta elektrofizyolojik cgina (EFC) yapil-
nin dokumante herhangi birsteardi at& yoktu g, Her ki femoral ven yoluyla yiiksek atrium,
ve yuzey EKG’sinde, preksitasyon paterni meveut- i demeti ve sa ventrikill apeksine quadripolar
tu (Sekil 1). elektrod kateterler yenérildi. EFC'de Prucka
Hastanin sistemik fizik muayenesi normal idi. elektrofizyoloji sistemi kullanildi. Hastanin bazal
Gogus radyografisinde ve kan biyokimyasinda olciimleri  normal  sinirlar  icindeydi  (AH
herhangi bir anormallik yoktu. Hastaya transtorasik intervali=80 msn; HV intervali 45 msn,
ekokardiyografi yapildi ve her iki ventrikilin be- Wenckebach siklus uzurgu 350 msn). Hastada,
lirgin trabekilasyonlardan ve derin resessuslardartrikiispit antlisine yenérilen 4mm  uclu
olusan bir endokardiyal ylizeye sahip opdugoz- multicurve ablasyon kateteri (Marinr-Medtronic)
lendi. Hastanin sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu ile yapilan mapping sonucugenidseptal yerlgm
normaldi ve transtorasik ekokardiyografi ile ilave gosteren atrioventrikiler aksesuar yol vartespit
bir yapisal anormallik tespit edilmedi. Pulmoner edildi. Ablasyon kateteri ile yapilan koroner sinis
arter basincit normal sinirlar icerisindeydi. Bu-bul mapingi ile ilave aksesuar yol vaiina rastlanma-
gular izole MNK ile uyumluydu. Taniyi kesigle  di. Hastada, t¢ ayri siklus uzuglunda (600, 500,
tirmek ve glik edebilecek olasi ilave anormallikle- 400 msn) yapilan programli atriyal ve ventrikiler
rin tespiti amaciyla hastaya kalp kateterizasyonutekli, ikili ve Uc¢ll ekstra stimilasyonla herhaigi
yapildi ve biventrikiler MNK dinda koroner tasikardi  induklenemedi.  Aksesuar  yolun

Turkiye Klinikleri J Cardiol 2004, 17 361



Hurkan KURSAKLIO GLU ve Ark. ATRIYOVENTRIKULER AKSESUAR YOLUN ESLIK ETTIGI iZOLE BIVENTRIKULER MIYOKARDIYAL...

Sekil 2a. Sol ventrikilografide miyokardiyal noncompaction’a  Sekil 2b. Sg ventrikilografide miyokardiyal noncompaction’a
ait gérinim. ait goranim

anterograd effektif refrakter periyodu (ERP) bu icinde siniflandiriimaktadir. Ritter ve arkslda
260msn ve retrograd ERP’'u 280 msn idi. Kalp yaptiklar bir cagmada, yetkinlerde %0,045 ora-
hizini %50 arttiracak sekilde isoproterenol ninda gozlengini agiklamglardir (9). Bildirilmis
inflizyonu sonrasi ayni stimiilasyon protokolii tek- olgularin ¢@unlugu pediatrik ya grubundadif:°
rarlandi ancak yine herhangi bir atrial veya Buglne kadar yekinler Gzerinde en gepiseri,
ventrikuler taikardi induklenemedi. Sonug olarak, Oechslin ve arkagkar tarafindan yayinlangtir ve
mevcut bulgular ve tanisal gimnlerle hastada, major komplikasyonlar siklik sirasina gore kalp
herhangi bir atrial veya ventrikuler staritminin yetmezIlgi, tromboembolik olaylar ve ventrikiler
birliktelik gdstermedii ve en azindan laboratuar tasikardi olarak belirtilmgtir.** Otuz dért hastalik bu
sartlarinda reentrant gikardiye sebep olmayan bir seride herhangi bir aksesuar yol varbildirilmemis-
aksesuar yolun sék ettigi izole biventrikiler tir. Her ne kadar pediatrik yagrubunda atrioventri-
MNK’un mevcut oldgu anlaildi. kiler aksesuar yolurslék ettigi izole MNK vakalari
Hastada carpintikayetinin, near-senkop aga  bildirilmis olsa d&™ bildigimiz kadariyla bugiine
nin olmasi ve herhangi birsiiardi indiklenemese kadar, s@ midseptal lokalizasyon gosteren ve RF
de, malign taaritmiler igin zemin olgturabilecek kateter ablasyorglemi ile tedavi edilen atriyovent-
biventrikiiler noncompaction’nin olmasi nedeniyle, fikiller aksesuar yolun skk ettigi eriskin - izole
EFC ile ayni seansda aksesuar yolun RF katetePiventrikiler MNK olgusu yayinlanmdegildir.
ablasyonglemine gecildi. Saendokardial yakkam MNK'a sag veya sol ventrikile ait der yapi-
ile 4 mm uclu multicurve ablasyon kateteri (Marinr- sal konjenital anomaliler ile koroner arter anomali
Medtronic) kullanilarak sa midseptal bolgede, leri eslik edebilmektedir®*® Ancak bizim olgu-
aksesuar yolun karih bir sekilde RF kateter muzda koroner anatomi dahil ilave kardiyak yapi-
ablasyonu yapildiSekil 3). Hasta 8 aylik takip do- sal bir anormallik yoktu.izole MNK’a facial

nemi boyunca asemptomatik olarak seyretti. dismorfizmin glik edebilecgi belirtilmistir. Ichida
ve arkadslar ile Chin ve arkaddari bunun sira-
Tarti sma styla %33 ve %27 gibi nispeten yiksek bir oranda

Sol ventrikilliin izole MNK'I nadir bir vent- oldugunu ifade etmjierdir**® Ancak bizim olgu-
rikuller displazi 6rngidir ve kardiyomiyopati alt gru-  muzda facial dismorfizme ait bir bulgu yokiaole
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GENERAL EP Study/Ablation [3 cath] 4.1 12: 56: 20: 218
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Sekil 3. Saz endokardiyal yaklamla s& midseptal bélgeden radyofrekans (RF) enerjisilfgeauar yol iletiminin ortadan kaldiril-
dig1 gorilmektedir (ok RF uygulamasinin ilk iki saniyggnde sglanan ve HV intervali 36 msn olan preeksitasyon#fusiniis
atimini gostermektedir. hRA: YUksekgsatrium, ABL: ablasyon kateteri , & hizi:50mm/sn).

MNK ailesel olabilmektedir ve farkli yayinlara restriksiyon sonucu getigi distntlmektedir.
gore bu oran %12-50 arasindazigmektedir*®**  Sistolik disfonksiyonun nedeni tam olarak bilin-
Ancak olgumuzun birinci derece akrabalarinda, memekle birlikte, belirgin trabektlasyonlar goste-
yapilan tarama testleri sonucunda MNK’a ait bir ren miyokardiyumda, kan sunumu ve talebi arasin-
bulguya rastlanmadi. daki dengesizfie ba&li gelismis olabilecek

Cocuklarda, ilk taninin konulmasiyla birlikte Skeminin yol agmy olabilecgi miyokardial veya
vakalarinin yaklgk yarisina sol ventrikiil sistolik endo,kardlal fibrotik - dgisikler sunucu olabilir.
disfonksiyonu dagik etmekte ve bu oran yekin MNK’a endokardiyal fibrotik dgisikliklerin eglik
déneme dgru belirgin olarak artmaktadff®*on ~ €ttig bilinmektedir:®™* Ancak bizim olgumuzda,
yillik takipte, ventrikiil fonksiyonlari normal olan 9€rek ekokardiyografik inceleme gerekse de kont-
hastalarin yaklak 9%90°'ninda, sol ventrikil rast ventrikilografide sol ventrikil disfonksi-
sistolik veya diyastolik disfonksiyonu ggtiekte- ~ Yonuna ait bir bulguya rastlanmadi.

dir® Diyastolik  disfonksiyonun,  belirgin EFC’'de ablasyon kateteri ile yapilan haritala-
intrakaviter trabekulasyonlar nedeniyle bozumu mada, ylzey EKG'de tespit edilgni olan
ventriktler relaksasyon ve diastolik dgdukagl preeksitasyon paterninin, &a midseptal
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lokalizasyon gosteren atriyoventrikiler aksesuarbu 6zel kardiyomiyopati alt sinifinin akla getiril-

yol varligindan kaynaklangi anlaildi. Eriskin yas
grubunda MNK’a ¢lik eden Wolff-Parkinson-
White sendromu pediatrik yayrubuna gére olduk-
ca diuktir*®'® Bunda, MNK'a glik eden
progressif endokardiyal fibrozisin rolii olabitft**
Hastalarin énemli bir kisminda, morbidite ve

mortalite nedeni olarak ventrikulerstaritmiler ve
ileti sistemi bozukluklari ileri surtilmiiir.* Ancak

bizim vakamizda yapilan EFC’de, oldukca agresif

stimilasyon protokolt kullanilmiolmasina rg
men atriyal veya ventrikiler herhangi bigitardi
indiklenemedi ve bazal dlgiimler normal ileti sis-

temi varlgini géstermekteydi. Her ne kadar labora-

tuar sartlarinda herhangi bir ¢ikkardiye sebebiyet
vermese de, MNK gibi malign ventrikiler
tasiaritmilerin gelsimine yatkin olan bir kalpte
aksesuar yol mevcudiyeti, normal bir ventrikilde
bulunmasina gore daha ciddi sonuclagutabilir.
Aksesuar yol yoklgunda, masum olabilecek go
atriyal aritmiler, aksesuar yol vaglnda fatal
ventrikiler  aritmileri  indUkleyebilecek  ve
ventrikiler sok etkisi yaratma potansiyeline sahip
olacaktir. Atriyal fibrilasyonun, aksesuar yol varl
ginda ventrikuler fibrilasyona dejenere olma po-
tansiyeli cok iyi bilinmektedit® ilaveten MNK
gibi malign ventrikller tgiaritmiler yoninden
potansiyel tehlike olan bir yapisal kalp hagsain

olmasi bu riski daha da arttirmaktadir. Hastanin®:

oykisunde bildirmi oldugu near-senkop agenin
nedeni, MNK'a bgh gelismis ventrikiler
tasiaritmilerin dsinda, aksesuar yol vagl nede-
niyle atriyal aritmilere bgi tetiklenmesi olasi
ventriktler tagiaritmiler olabilir. Bu ylzden
MNK’a eslik eden aksesuar yollarin, atriyovent-
rikiler reentrant tgkardiye sebep olsun ya da

olmasin RF enerjisi ile ablate edilmelerinin daha {5

uygun bir yaklaim olac& disiincesindeyiz.

Sonug olarak ilk klinik manifestasyonlari kalp ;5

yetmezlgi, tromboembolik olaylar ve ventrikiler
veya atriyal tgiaritmiler olsa da MNK olgulari
EKG’de ventrikiler preeksitasyon paterni ile kar-
simiza ¢ikabilir. Carpintsikayeti nedeniyle evalue
edilen ve EKG'de ventrikuler
paterni gosteren hastalarda tedavi sgitinden

Once nadir gorilen ve kéti bir prognoza sahip olan
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mesi, hastanin prognozu ve tedavisinin planlanma-
si agisindan onemlidir.
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