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Süngerimsi miyokart (noncompaction) (SM) endo-
miyokardiyal embriyogenezin erken döneminde, bi-
linmeyen bir nedenle duraklama sonucu gelişen, nadir 
rastlanan bir doğumsal kardiyomiyopatidir. Bu has-
talıkta miyokart dokusunda birçok çıkıntılı trabekül 
ve ventrikül boşluğu ile ilişkili derin intertrabeküler 
girintiler oluşur. Bu yazıda, SM ve iskelet sistem ano-
malilerinden olan kifoskolyozun bir arada görüldüğü 
bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU
Daha önce herhangi bir yakınması olmayan 37 

yaşında erkek hasta, hastanemizin acil bölümüne üç 
aydır var olan ancak son günlerde sıklık ve şidde-
tinde giderek artma olan nefes darlığı yakınması ile 

başvurdu. Hasta 20 yıldır kifoskolyoz tanısıyla takip 
edildiğini ve sigara içtiğini (30 paket/yıl) belirtti. 
Soygeçmişinde herhangi bir özellik yoktu. Genel 
muayenede hastanın omurgasında belirgin kifos-
kolyoz görüldü. Kan basıncı 130/75 mmHg, nabız 
95/dk idi. Solunum sistemi muayenesinde her iki 
akciğer bazallerinde yaygın krepitan raller duyul-
du. Kardiyovasküler sistem muayenesinde üçüncü 
kalp sesi (S3) ve aort odağında 3/6 dereceli kreşen-
do-dekreşendo tarzında sistolik üfürüm duyuldu. 
Elektrokardiyografide sinüs ritmi, sık ventrikül erken 
atımları ve sol ventrikül hipertrofi ölçütleri izlen-
di. Laboratuvar incelemede hemogram, biyokimya, 
böbrek, tiroit ve karaciğer fonksiyon testleri normal 
bulundu. Hastanın akciğer grafisinde belirgin kifos-
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Süngerimsi miyokart (noncompaction) ventrikülün bir 
veya daha fazla segmentinde aşırı derecede çıkıntılı 
trabeküller ve derin intertrabeküler girintilerin görüldüğü 
nadir bir doğumsal kardiyomiyopatidir. Belirgin kifoskol-
yozu olan 37 yaşındaki erkek hasta nefes darlığı yakın-
ması ile başvurdu. Transtorasik ekokardiyografide sol 
ventrikülün apikal ve posterolateral segmentlerinde tra-
beküller ve ventrikül boşluğu ile ilişkili derin intertrabe-
küler girintiler görüldü. Renkli Doppler ile bu girintilerin 
içlerinde kan akımı izlendi. Sol ventrikül ve sol atriyum 
çapları artmış bulunurken, sol ventrikül global olarak hi-
pokinetik idi (ejeksiyon fraksiyonu %30). İleri derecede 
aort kapak darlığı vardı. Solunum fonksiyon testinde orta 
derecede sınırlayıcı tipte solunum fonksiyon bozukluğu 
saptanan hasta, ameliyat mortalitesi riskinin yüksek ol-
ması nedeniyle tıbbi tedavi programına alındı.
Anah tar söz cük ler: Ekokardiyografi; kalp defekti, doğuştan; 
izole süngerimsi ventrikül miyokardı; miyokart kontraksiyonu; 
omurga eğriliği.

Myocardial noncompaction of the ventricular myocar-
dium is a rare congenital cardiomyopathy characterized 
by excessively protrusive trabeculae and deep trabecu-
lar recesses in one or more segments of the ventricle. A 
37-year-old male patient with prominent kyphoscoliosis 
presented with dyspnea. Transthoracic echocardiog-
raphy showed trabeculations and deep intratrabecular 
recesses along the ventricular cavity in the apical and 
lateral segments of the left ventricle. Color Doppler imag-
ing showed blood flow in these recesses. Diameters of 
the left ventricle and atrium were increased, with global 
hypokinesis of the left ventricle (ejection fraction 30%). 
Severe aortic valve stenosis was noted. Pulmonary 
function test showed moderate restriction. Due to high 
perioperative mortality, the patient was scheduled to 
medical treatment. 
Key words: Echocardiography; heart defects, congenital; iso-
lated noncompaction of the ventricular myocardium; myocar-
dial contraction; spinal curvatures.
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kolyoz gözlendi (Şekil 1). Transtorasik ekokardiyogra-
fide miyokart dokusunun apikal, posteriyor ve lateral 
segmentlerinin birçok çıkıntılı trabekül ve ventrikül 
boşluğu ile ilişkili derin intertrabeküler girintiler-
den oluştuğu görüldü (Şekil 2a). Renkli Doppler ile 

bu girintilerin içlerinde kan akımı izlendi (Şekil 
2b). Endokart sınırı belirgin değildi. Sol ventrikül 
normalden geniş (diyastolik çap 6.2 cm, sistolik çap 
4.5 cm) ve global olarak hipokinetik bulundu (EF % 
30). Sol atriyum normalden geniş (ön-arka çap 4.5 

Şekil 1. Hastanın arkadan akciğer grafilerinde belirgin kifoskolyoz (oklar) görülmekte.

Şekil 2. (A) Sol ventrikül parasternal kısa eksen görüntüde posterolateral segmentte birçok çıkıntılı miyokart 
trabekülü ve ventrikül boşluğu ile ilişkili derin intertrabeküler girintiler görülmekte. (B) Renkli Doppler ile bu 
girintilerin içlerinde kan akımı izlenmekte. (C) Apikal beş boşluk görüntüde aort kapak yaprakçıkları, kalın, 
kalsifik ve kapak açılımı ileri derecede kısıtlı olarak izleniyor. Çıkan aort normalden geniş (6.6 cm). (D) Sürekli 
dalga Doppler ile aort kapak üzerinde en yüksek gradiyent 42 mmHg, ortalama gradiyent 22 mmHg ölçüldü.
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cm) ölçüldü. Aort kapak iki yaprakçıklı idi; yaprak-
çıklar kalın, kalsifik ve açılımı ileri derecede kısıtlı 
idi. Devamlılık eşitliği temel alınarak hesaplanan 
aort kapak alanı 0.9 cm2 bulundu. Valsalva sinüsü 
5.8 cm, çıkan aort geniş (6.6 cm) olarak belirlen-
di (Şekil 2c). Sürekli dalga Doppler ile aort kapak 
üzerinde ortalama 22 mmHg, en yüksek 42 mmHg 
gradiyent ölçüldü (Şekil 2d). Düşük kardiyak debiye 
bağlı düşük gradiyentli ciddi aort darlığının ayrımı 
açısından hastaya dobutamin stres ekokardiyografisi 
yapıldı. Ventrikül kontraksiyonlarında artış izlendi; 
istirahatte LVOT.VTİ/AO.VTİ 0.26 iken, dobutamin 
ile bu oran 0.25 bulundu. Aort kapağındaki basınç 
gradiyenti ise ortalama 45 mmHg, en yüksek 78 
mmHg ölçüldü. Aort kapak darlığının ileri derecede 
olduğu belirlendi. Hafif derecede triküspit , orta dere-
cede aort yetersizliği kaydedildi. Sağ kalp boşlukları 
normal bulundu. Triküspit kapaktan Bernoulli eşitliği 
ile hesaplanan tahmini sistolik pulmoner arter basıncı 
30 mmHg idi. Solunum fonksiyon testinde orta dere-
cede sınırlayıcı tipte solunum fonksiyon bozukluğu 
saptanan hasta için Bental ameliyatı düşünülmesine 
rağmen, yüksek ameliyat mortalitesi nedeniyle tıbbi 
tedavi ile takip kararı alındı.  

TARTIŞMA
Genetik bir kardiyomiyopati tipi olan SM’de tutu-

lum daha çok tek başına sol ventrikülde ve sol vent-
rikülün apikal ve lateral segmentlerinde görülmek-
tedir.[1] Etkilenen ventrikül segmenti genellikle aşırı 
trabekül ağı ve intartrabeküler girintilerden oluşmak-
tadır.[1,2] Sıklığı %0.05 civarlarında olmasına rağmen, 
son zamanlarda SM olgularında gözlenen belirgin ar-
tış nedeniyle hastalığın gerçek sıklığının daha yüksek 
olduğu düşünülmektedir.[3,4] Hastalar genellikle kalp 
yetersizliği, ileti bozuklukları ve sistemik embolilerin 
yol açtığı semptom ve bulgularla başvurmaktadır.[1,2] 
Olgumuzun yakınması nefes darlığı idi. Transtorasik 
ekokardiyografide sol ventrikülün apikal ve posterola-
teral segmentinde aşırı trabekül ağı ve intertrabeküler 
girintiler görülürken, sağ ventrikül tutulumu görülme-
di. Renkli Doppler ile intertrabeküler girintiler arasın-
da kan akımı izlendi.

Süngerimsi miyokart tek başına görülebildiği gibi, 
doğuştan kardiyak ve diğer organ ve doku bozukluk-
ları ile de birliktelik gösterebilir. Bu hastalığa en sık 
eşlik eden doğumsal kardiyak bozukluklar ise aort 
kapak darlığı, iki yaprakçıklı aort, çıkan aort geniş-
lemesi, Ebstein anomalisi, ventriküler septal defekt, 
koroner arter çıkış yolu anomalileri, pulmoner darlık, 
sağ ve sol ventrikül çıkış yolu tıkanıklıklarıdır.[5,6] Ol-
gumuzdaki SM’ye iki yaprakçıklı aort kapak, aort ka-

pak darlığı ve çıkan aort genişlemesi eşlik etmekteydi. 
Bazı genetik ve metabolik sendromlarda (Charcot-
Marie-Tooth hastalığı tip 1A; Barth, Melnick-Needles 
ve Nail-Patella sendromları) da SM görülebilmektedir.
[7] Marfan sendromlu, Becker, Duchenne ve miyotonik 
tipte kas distrofisi olan hastalarda da SM görülmesi, 
bu hastalığın sistemik bağ dokusu bozukluğunda ve 
miyopatik süreçte bile gelişebileceğini göstermekte-
dir.[8-11] İskelet sistem anomalileri ve SM birlikteliği 
ise Nail-Patella sendromunda görülebilmektedir. Bu 
sendrom tipik olarak tırnak hipoplazileri, çeşitli iske-
let sistem anomalileri, glokom, böbrek yetersizliği ile 
karakterizedir. Yapılan tetkikler sonucunda hastamız-
da Nail-Patella sendromunu düşündürecek herhangi 
bir bulguya rastlanmadı. 

Bu hastalığın genetik geçiş gösterme özelliğinden 
dolayı, hastalığın görüldüğü kişilerin birinci derece 
akrabalarına da ekokardiyografik inceleme yapılmalı-
dır.[1] Olgumuzun birinci derece akrabalarına yapılan 
ekokardiyografik incelemede SM’ye rastlanmadı.

Hastalığın uzun dönem prognozu hakkında deği-
şik görüşler bulunmaktadır. Hastaların büyük bölümü 
kalp yetersizliğinden kaybedilmektedir. Genel görüş, 
semptomatik hastalarda, ek doğuştan anomalili has-
talarda, birden fazla ventrikül segmentinde tutulum 
olan hastalarda ve süngerimsi/sağlam doku oranı 
3’ten büyük olan hastalarda prognozun daha kötü 
olduğudur.[1] Literatürde Nail-Patella sendromu dışın-
da, SM ve iskelet sistem anomalileri birlikteliği ile 
ilgili herhangi bir veriye rastlamamamıza rağmen, 
olgumuzdaki bu birlikteliğin sistemik bağ dokusu 
gelişim bozukluğu sonucunda ortaya çıktığını düşü-
nüyoruz. Belirtilerinin geç dönemde ortaya çıkması 
nedeniyle prognozu oldukça kötü olan SM’nin tek 
başına görülebildiği gibi, doğuştan kardiyak ve diğer 
organ ve doku bozuklukları ile de birliktelik göstere-
bileceği unutulmamalıdır. 
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