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Ozet

Summary

Amag: izole ventrikiller miyokardiyal nonkompaksiy
(spongioz myokard, noncompaction) ¢ok nadir goride
konjenital kardiyomiyopatidir.

Olgu sunumu: Acil servise farkli klinik ile getirilen ve baki
saptaan tagikardi etiyolojisinin aratirilmasi slrecinc
ekokardiyografik bulgulari ile ventrikiiler miyokaydl
nonkompaksiyonu saptanan iki sunulmaktadir. Gergatik
lismalarda Barth sendromuna benzgédbildiriimektedir
(Xg28 kromozomun G4.5 geninde mutasyodilate
kardiyomiyopati, ndtropeni ve X'e gh geck gostermek-
tedir). Otozomal dominant veya X'e glaresesif geneti
geck gosterebilir.  Bilinmeyen nedenle miyokardiyal
embriyogenezisteki defekt sonucu trabekilegwdasme
olmamasi nedeni ile miyokaattderin trabekulasyonlar
intertrabekiler bguklar olusmaktadir.

Sonug: Kardiyak ritm bozukluklari, tromboemboli, ki
yetmezIgi gibi ¢esitli semptom ve bulgulara neden o
siniflandirilamayan kardiyomiyopatiler olarakgedendi-
rilen bu sirecte ekokardiyografik patern tanisaldir

Anahtar Kelimeler: Ventrikiler miyokardiyal nonkompaksiyon
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Purpose: Ventricular noncompaction (spongios myocardi
is a rare form of congenital cardiomyopathy.

Case report: We present two noncompaction cases adm
to emergency department with different complaintdud-
ing tachycardia. Genetic studies revealed a siitidarlike
Barth syndrome (mutation in G4.5 gene at Xq28 clo-om
some). An unknown defect causes a delay at ioeidr
endomyocardial trabeculation densing resulting dieap
beculations.

Conclusion: Cardiac rhythm disturbances, thromboembc
and congestive heart failure are main clinicalaitns ir
this unclassified cardiomyopathy with unique echdica
graphic pattern.

Key Words: Noncompaction of the ventricular myocardium
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Izole ventrikiler miyokardiyal nonkompaksi-
yon (spongiyoz miyokard) c¢ok nadir gorilen
konjenital kardiyomiyopatidir. Genetik cgtnalar-

mayarak derin trabekilasyonlar ve intertrabekiler
bosluklar olusmaktadir.izole veya dier konjenital
anomalilerle birliktelik goriilebilir. izole formu

da Xqg28 kromozomun G4.5 geninde mutasyongenellikle sol ventrikili tutar, bununla birliktegs

sonucu meydana gelen ve X'eghageck gosteren

ventrikdl ve interventrikiller septum da tutulabilir

Barth sendromu ile benzer goérulmektedir. Aile Spongiyoz miyokard kardiyak ritm bozukluklari,

icinde tekrarlama orani yuksektir,
dominanat ve X'e b#i resesif genetik gegigori-
lebilmektedir.

Fetal gelsim sirasinda bilinmeyen bir nedenle
kalpte myokardiyal ygunlssmada duraklama ol-
makta, trabekuler galaki gen§ bosluklar kaybol-
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otozomal kalp yetersizlgi ve tromboemboli gibi semptom ve

bulgulara neden olur.

izole formun dyinda dger konjenital anomali-
lerle gorulen formlar, Roifman sendromu (humoral
immun yetersizlik, spondiloepifiziyal displazi,
dismorfik ylz goérinimdi, bliylime gegili retinal
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distrofi, ventrikiler miyokardiyal nonkompak-
siyon), Barth sendromu (Xg28 lokalizasyonundaki
G4.5 geninde mutasyon, miyopati, nétropeni, bi-
yime  gerilgi, idrarda organik  asidiri,
mitokondriyal anomaliler), distal 5gq delesyonu,
Melnick-Needles sendromu vb. sendromlarin 06-

- .. ekil 1. Olguda saptanan supraventrikilegikardi ornegi
nemli bir komponentini olgturur (1,2). 3 g b P 5 €

gosteren elektrokardiyogrami
Bizde iki farkli klinikle gelen bakida saptanan

tasikardi etyolojisinin saptanmasi sirecinde eko-

kardiyografik incelemede ventrikiler miyokardiyal

nonkompaksiyon saptanan iki olguyu surfiaza

Vaka Takdimi

Vaka 1

Acil servise morarma yakinmasi ile getirilen 2
aylik kiz bebekte iki gin 6énce huzursuzluklba
mis. Busikayet nedeniyle asetilsalisilik asit verilmi
ancak genel durumu giderek bozukmiéralarinda
ikinci dereceden akrabalik olan anne babadan, be
sinci gebelik sonucu normal spontan vajinal yolla
hastanede miadinda 3500 gr. olaragrdas, asfiksi Sekil 2. iki boyut subkostal gériintiilemede sol ventrikiliin
dykiisii yok, anne situ ile besleniyor. Bir kaide Mnonkompakie yapisi
dogumdan hemen sonra 6lgi{nedeni bilinmiyor),
diger kardsleri sg ve s&likll. Gelis fizik bakida
siyanozu, solunum sikintisi olan nun vicgadlgs Vaka 2
3600gr (3persentilin altinda), boy 57 cm. (25  Onbe aylik kiz hastanemize ateylikseklgi
persentil), ba cevresi 35.5 cm. (3 persentil), viicud ,kahve telvgsi;eklindg 'kusma ve nefes alip verme-
Isisi 38C aksiller, kalp tepe atimi 170/dk, solunum d€ gucluksikayetleri ile bavurdu. Olgunun 6z-
sayisi 52/dk, kan basinci 70/mmHg, kardiy- 96Ms ve soyge¢nsinde patolojik ozellik yoktu

ovaskiiler sistem muayenesindgikardik, ek ses ve 1/ basvurudaki fizik bakida vicutg@rhg 10 kg
tifirim yok. Batin serbest, barsak sesleri normal,(¢9-50 persentil), boy 78cm (50 persentil),s ba
hepatosplenomegali saptanmadi. gécienfeksiyo- ~ Gevresi 45cm (3 persentil), vicut isisi 3€.2
nu ve konjestif kalp yetersigiion tanilaryla izleme ~ aksiller idi. Mukozalar kuru, dilde papillalar i
alindi. Rutin hematolojik ve biyokimyasal tetkikle- Pupiller izokorik,sik refleksi aliniyor, Kusmaul
rinde hafif 16kositoz ve hipoglisemi gnda patoloji ~ Solunumunda, kalp tepe atimi:182/dk (ritmik) ek
saptanmadi. Kan salisilat diizeyi normal sinirlardaSes Ve ufuram yok, bilateral femoral nabizlar alini

geldi. izlemde intravendz glukoz degtéle hipogli- YO, kan basinci 85/45mmHg, gastrointestinal sis-
semisi diizeldi. Tgkardisi nedeniyle cekilen elekt- tem ve norolojik muayene normaldi.
rokardiyografide siniizal §ikardi saptanmasi sonra- Ust gastrointestinal kanama, sepsis, asidotik

si cekilen ekokardiyografide sol ventrikiiler solunum nedeniyle yatirilarak izleme alindi. Ust
miyokardiyal nonkompaksiyon saptandi (Resim 1,2) gastrointestinal sistem kanama bulgulari hizla di-
ve digoksin, ditretik tedavisi plandi. Yaggun ba-  zelen olgunun kan gazi kontrollerinde strekli
kim izleminde saatler icinde kardiyopulmoner metabolik asidoz saptanmasi nedeniyle NaklCO
arrest gelien resusite edildi, ventilatére @andi replase edildi. Elektrokardiyografide atrial flatte
ancak 6 saatlik izlem sonrasi kaybedildi. saptandi, telekardiyografide her iki akei
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vaskularitesi arasinda fark saptandi. Ekokardi-maktadir. Klinik tabloya gore kalp yetersgihin
yografide sol ventrikil serbest duvarli ve apekstekonvansiyonel tedavisi, disritmi tedavisi, pace-

derin vyariklar ve iri trabekllasyonlar ve sol

ventriktl kompliyansinin azalmioldugu goéraldi.
Digitalize edildi, yetersizlik riski nedeniyle
hematokrit %35’'in  Uzerine c¢ikacaksekilde
transfiize edildi. infeksiyon kriterlerinin pozitif
olmasi nedeni ile gepispektrumlu antibiyoterapi

baslandi. izlemde metabolik asidozu infeksiyonun

kontrol altina alinmasiyla duzeldi. Atriyal flattda
medikal tedaviyle sonlandirildi.

Tarti sma
izole ventrikiler miyokardiyal nonkompaksi-

yon (spongiyoz miyokard) cok nadir gorilen

konjenital kardiyomiyopatidir. Ventrikil duvarinda
Ozellikle sol ventrikill, nadiren gaventrikill ve

maker implantasyonu, antikoagllan tedavi ve ¢ok
agIr vakalarda kalp transplantasyonu tedavi sece-
nekleridir. Kardiyomiyopati spektrumunda Dinya
Sglik  Orgitirnin  (WHO)  Siniflandirmasinda
(1996) siniflandirilamayan  kardiyomiyopatiler
olarak dgerlendirilen bu surecte ekokardiyografik
patern tanisaldir.
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