Tiirk Kardiyol Dern Ars - Arch Turk Soc Cardiol 2013;41(5):451-454 doi: 10.5543/tkda.2013.98223 451

Nasil yapalim? / Suggestions on how to do
(Ekokardiyografi / Echocardiography)

Noncompaction kardiyomiyopatisi tanisi nasil konur?
How to diagnose noncompaction cardiomyopathy?

Dr. Omag Tufekgioglu, Dr. Ibrahim Etem Celik

Turkiye Yuksek Ihtisas Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Embriyolojik gelisim sirasinda kalp, basit tiip sek-
lindeki yapisindan basing olusturabilen kontraktil dort
bosluklu bir yap1 haline gelir. Erken evrede miyokart
birkag hiicre sirasinda, ince kompakt ve ventrikiil bos-
luguna dogru yerlesen trabekiillerden olugan kalin non-
kompakt tabakalardan ibarettir. Trabekiillerin derin
bolgeleri zamanla kompakt hale gelirken, non-kompakt
tabaka incelerek kontraktil giicii saglayan ventrikiil mi-
yokardini olusturur. Bu evrede olusan patolojiler trabe-
kiillerin kalin non-kompakt endokardiyal embriyolojik
artik olarak kalmasia ve kompakt kontraktil tabaka-
nin incelmesine neden olur; bu durum “noncompaction
kardiyomiyopati” olarak tanimlanmaktadir. Sol ventri-
kiilde trabekiilasyon en fazla apikal segmentlerde, en
az ise bazal segmentlerde goriiliir. Bu nedenle hastalik
genellikle apekste izlenmektedir. Tanida en sik ekokar-
diyografi daha az siklikla da manyetik rezonans ve di-
ger gorlintiileme yontemleri kullanilir.

Klinik ozellikler
1. Sporadik veya ailesel olabilir.

2. Yeni dogandan ileri yagslara kadar her yas gru-
bunda goriilebilir.

3. Hastalar semptomsuz veya semptomlu olabilir,
bu nedenle rastlantisal olarak tani konabilecegi gibi,
klinik bulgularla da basvurabilirler.

4. Klinik bulgulari; klasik kalp yetersizligi, sup-
raventrikiiler aritmiler, 6limciil ventrikiiler aritmiler

ve periferik emboliler seklinde olabildigi gibi higbir
bulgu da olamayabilir.

5. Diger dogustan kalp hastaliklariyla birliktelik
gosterebildigi gibi bazen noromiiskiiler veya metabo-
lik hastaliklarla da beraber goriilebilir.

Ekokardiyografik tani

* Hastaligin en sik apeksi tutmasi nedeniyle paras-
ternal ve apikal goriintiilerden modifiye kesitler kul-
lanilarak apeks ayrintili goriintiilenmelidir. Optimal
iki boyutlu degerlendirmede miyokart patognomonik
olarak kalin ve cift tabakali olarak goriiliir. Yogun
goriilen kontraktil tabaka kompakt (C), trabekiillerle
derin reseslerden olusan endokardiyal tabaka non-
kompakt (NC) olarak isimlendirilir (Sekil 1).

Non-kompakt

Kompakt ) sk

Sekil 1. Kompakt ve non-kompakt tabaka.
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Sekil 2. (A) Doppler Nyquist limitinin azaltiimasi. (B) Aliasing’e bagli resesler igerisinde zit renk
kodu goruluyor.

* Renkli Doppler ile reseslerin sol ventrikiil bog-  Aliasing’e bagli resesler igerisinde zit renk kodunun
lugundan kanlandiginin goriilmesi gerekmektedir.  da gozlenebilecegi akilda tutulmalidir (Sekil 2b).
Ancak sol ventrikiilde ciddi sistolik fonksiyon bo-
zuklugu olmasi durumunda renkli Doppler ile reses-
lerin doldugu gozlenmeyebilir. Renkli Doppler ile
reseslerin doldurdugunun net goriilmesi i¢in Doppler
Nyquist limitinin azaltilmasi gerekebilir (Sekil 2a, b). 1. Diyastol sonunda parasternal kisa aks veya api-

» Ekokardiyografik olarak ii¢ degisik tanimlama
mevcuttur. Ekokardiyografik goriiniimiin tek bir ta-
nimlamaya uymasi tant igin yeterli olarak kabul edilir.
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Sekil 3. Trabekulasyonlarda tepe-vadi orani.

kal uzun aks goriintiilerinde sol ventrikiil apeksinde
ve/veya serbest duvarinda trabekiilasyonlarda tepe-
vadi oran1 (X/Y oranm) <0.5 olmalidir (Sekil 3).

2. Sol ventrikiilde endomiyokardiyal trabekiilas-
yonlar ve aralarinda derin resesler olmali, resesler sol
ventrikiil kavitesinden kanlanmalidir. Sistol sonunda
kompakt ve non-kompakt tabakalar kisa aks goriintii-
lerinde mid-lateral, mid-inferiyor ve apikal segment-
lerde degerlendirilir. Sistol sonunda 6l¢iilen kalinlik-
lardan NC/C >2 olmalidir (Sekil 4).

3. Sol ventrikiilde >4 trabekiilasyon olmalidir. Sol
ventrikiiliin apikal bolgesinde en az bir kesitte trabe-
kiilasyon izlenmelidir. Trabekiilasyonlar miyokart ile

benzer ekojenitede olmali ve miyokart ile senkron
hareket etmeli, resesler sol ventrikiil kavitesinden
kanlanmalidir. Apikal dort bosluk goriintiileri ve di-
ger modifiye kesitler trabekiilleri degerlendirmek i¢in
kullanilmal1 ve trabekiiller aberan bantlar ve yalanci
tendonlardan ayirt edilmelidir.

* Gergek zamanh ii¢ boyutlu ekokardiyografide
sol ventrikiiliin trabekiiler hacminin >15.8 mL olmasi
veya trabekiiller hacmin toplam sol ventrikiil hacmi-
nin >%12.8 olmasi tan1 koydurucudur.

* Sirkiimferensiyel aksta normalde sol ventrikiil
apeksi ile bazali sistol sirasinda zit yonlerde kasilir
(rotasyon-twist). Ancak noncompaction kardiyomiyo-

Sekil 4. Sistol sonunda dlgulen kalnlik.
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patide doku Doppler teknikleriyle sol ventrikiil apeks
ile bazalinin sistol sirasinda ayni yone dogru kasildig:
goriiliir. Kasilma diizenindeki bu bozukluk hastaligin
fonksiyonel goriintiilemeyle tanisina katkida bulunur.

Manyetik rezonans goruntuleme

* Diyastol sonunda NC/C >2.3 ve/veya trabekiiler
sol ventrikiil kitlesinin diyastol sonunda sol ventrikiil
global kitlesinin >%20 olmasi manyetik rezonans go-
riintiilemede tani kriteridir.

Kalp tomografisinde 6zellikle apikal segmentlerde
diyastol sonunda kompakt ve non-kompakt miyokart

tabakalarinin ayirt edildigi olgularda NC/C oranin
>2.2 olmas1 tam1 koydurucudur; ancak kontrast mad-
de yogunlugu ve iyonize edici 1s1mim nedeniyle bu
yoéntem tani i¢in daha az oranda tercih edilir. Invaziv
olarak da sol ventrikiilografide apikal trabekiilasyon
goriintiilenebilir.

Ayirict tanida sol ventrikiiliin kitleleri, trombiisle-
r1, yalanci tendonlari, aberan bandi ve anormal hipert-
rofisi akla getirilmelidir. Kontrast ekokardiyografiyle
sol ventrikiiliin opasifikasyonu ve ekokardiyografi
dis1 tant yontemlerinin de kullanimi ayirici taninin
yapilmasini kolaylastirmaktadir.



