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ÖZET 

Çifr arifisli mirral kapak nadir göriilen konjenita/ bir ano­
malidir. Stk!tk/a başka kareliyak anomaliler ile beraber 
göriiiebi/eceği gibi tek başma da bulunabilir. Miyokardi­
yal noncompaction izole ve izole olmayan olarak ikiye ay­
nlmakradtr. i zole olmayan nonconıpaction ASD, VSD, 
pulmoner stenoz gibi konjenita/ kalp hasta/tklannda gö­
riilmektedir. Olgu sununıu izole olmayan noncompaction 
ile çift arifisli milral kapağı beraberinde bulundurması 
bakmundan ilktir. Aynca izole olmayan nonconıpactiomn 
kalp yetersizliğine sebep olabileceğine işaret ederek iler­
de yaptiocak ça!tşmalar için fikir vernıekredir. Tiirk Kardi­
yol Dem Arş 2002; 30: 

A nalı/ar kelime/er: Çift arifisli mitral kapak ve izole ol­
mayan noncompaction 

Çift arifis li mitral kapak nadir görüle n konjenital bir 

anonıalidir. K ard iyak anonıaliler0-5) ile beraber gö­

rülebileceği g ibi tek başına da bulunabil ir (6) . İlk kez 

tanımlandığından bu yana bu a na m a li hakkındaki 

bilg ilerimiz a rtmakla beraber daha önce hiç tanınma­

mış yeni o lgular b ildirilmektedir. En son b ildiren ör­

neği ise ç ift arifis li mitral kapak ile izole miyokardi­

yal noncompaction anomalilerinin b irlikte bulunma­

sıdır m. B izi m o lgumuzda ise ç ift a rifis li mitral ka­

pak ile beraber görüle n izole o lmayan nonc ompacti­

on olmas ı bakımından ilktir. 

OLGUSUNUMU 

Son 4 ayd ır nefes darl ığı, çarpıııtı , sağ yan ağrısı, yürüye­
meme ve moram1a şikayetleri olan 25 yaşındaki erkek has­
ta ileri tetkik amacıyla merkezi m ize sevk edil miştir. 

Hastaya 1 yaşında iken yapılan anj iyografi sonucunda kal­
)inde delik olduğu söy lenm iş ve tıbbi takip önerilmiş. 8 ay 
ıskerlik yapan ve askerde şikayet leri artan hastaya burada 
rapılan e kokardiyografi ve anjiyografi sonucuna göre 
\SD ve VSD teşh i s i konarak amel iyatı düşünUlmüşse de 
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izah edilemeyen sol ventrikü l fonksiyonlarındaki bozuk­
luktan dolay ı vazgeçilmiş . Son 4 aya kadar Class 2 
(NHY A) kalp yetersizliği tanımlayan hasta karaciğer ve 
kalp yetersizliği nedeniy le hastanede yatırı lmış. Klinik du­
rumu düzelmeyince ileri tetkik ve tedavi amacıyla merke­
zimize sevk edilmiştir. 

Fizik muayenede sol sternal kenar boyunca 2-3/6 pansisto­
Jik üfürüm, 4 cm ele gelen karaciğer, juguler venöz dol­
gunluk, hepatojugu ler reflü saptandı. EKG sinüs taşikardi­
si ve sol ventrikül hipertrofi örneği göstermekle beraber 
te leradyografide kardiyetorasik oran ileri derecede artmış 
ve pulmoner kon us düzleşmiş bulundu. 

Yapılan transtorasik ekokardiyografidekısa aks görüntü­
sünde mitral kapağın ç ift o ri fisden ol uştuğu (Şeki l 1) ve 
renkli akım doppler ile her iki orifisden hafif derecede mit­
ral kaçak olduğu tespit edildi (Şekil 2). Bu aneımıliye ila­
veten perimembranöz inlet tipi YSD (Şekil 3) ve sekun­
dum tipi ASD (Şeki l 4) saptandı. Sol venırikli l diyastol so­
nu çap 8.7 cm, sistol sonu çap 7.9 cm, ejeks iyon fraksiyo­
nu %25 ile dilate ve yaygın olarak hipekinetik özellikler 
gösteriyordu. Sol ventrikül anıerolateral duvarda ve apeks­
de kal ınlaşmış, belirgin trabe külasyonla birlikte g irintilcr 
oluşturarak süngerimsi yapı görünümü taşımaktaydı (Şekil 
5). Renkli akım girintiler iç ine kadar ilerleyerek noncom­
paction tanısın ı desıeklemekteydi . Sağ boşluklar normal­
den geniş bulundu. 

Sol ventrikü lografide !(+) mitral kaçağı ve VSD saptandı. 
Bu bulgulara ilave olarak kontrası maddenin trabekülasyo­
nun içine girmesiyle oluşan noncompacıionı teyid eden si­
nüzoidal görüntü elde edi ld i (Şekil 6). Sol venırikül basın­
cı 90/30 mm/Hg, aort basıncı 95/65 mmHg saptandı. Sağ 
kalp kateterizasyonda sağ aıriyumdan sol atriyuma geçi ldi, 
kan gazları ile ASO teyid edilerek basınçlar kaydedildi. 
Pulmoner kapiller kama bas ıncı 30 mmHg, pulmoner arter 
basıncı 45/30 mmHg, sağ atriyum basıncı 15 mmHg, sol 
atriyum basıncı 17 mmHg, sağ ventrikül basıncı ise 45/20 
mmHg olarak saptandı. 

Kateterizasyon bulguları nın bir çeşit kardiyomiyopaıi olan 
miyokardiyal noncompactionı teyid etmesi üzerine hasta 
kardiyak transplanıasyon programına alınabi leceği bir 
merkeze refere edildi. 

TARTIŞMA 

Çift arifisli mitral kapak tek başına olabileceği g ibi 

(6) truncus arteriosus, VSD , pulmoner stenoz, aort 
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Şekil 1. Parasterııal kısa akscia çift orifis li mitral kapak görüntüsü, 2. Sistolde her iki mitral kapak orifisinden hafif derecede mitral kaçak gö­
rülmektedir 

2 

Şekil 3. Apikal beş boşlukta VSD den sağ ventriküle ve sağ atriyuıııa iki ayrı geçiş akımı, 4. ASO aracılığıy la sağdan sola şant akımı 

koarktasyonu, biküspit aorta, Fallot tetralojisi ve 

Ebstein gibi ek anomali le r ile beraber de görülebil­
mekte ( 1-4) en sık atriyoventriküler kanal defektierin­

de ortaya çıkmaktadır (5). Bunlara ilaveten izole mi­

yokardiyal noncompaction ile birlikteli ğ i de bildiri l­

miştir m. Olgumuz ise ç ift arifisli mitral kapak ile 

izole olmayan miyokardiyal nonconıpactionı berabe­

rinde bulundurması bakımından ilktir. 

Çift orifisli mitral kapağın üç tipi bildirilmiştir (8-10). 

Endokardiyal yastık defektinde görülen şeklinde 

ikinci orifis yani daha küçük ol anı mitral kapağın ön 

yaprakçığında bu lunurken ikinci tipinde arka yap­

rakçığa yerleşmiştir. Üçüncü tip ise ek kardiyak ane­

malinin daha az görüldüğü ve her iki orifisin büyük­

lüklerinin kabaca birbirine eşit olduğu tiptir. Kapa­

ğın çift orifisli oluşu konjenital mitral stenozun se-
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heplerinden biri olabi leceği gibi hafif dereceden ağır 

derecedeye kadar mitral kaçağa da sebep olabilmek­
tedir ( 1,2, 10). Olgumuzda küçük olan orifis arka yap­

rakçığa yerleşmi ş olup her iki orifisden hafif derece­

de mitral kaçak mevcut idi (Şeki l 1 -2). 

Miyokardiyal nonconıpaction izole ve izole olmayan 

olarak ikiye ayrılmaktadır (ll ) . Miyokardiyal non­

compaction izole yani tek başına başka kard iyak 

anomal i eşlik etmeksizin bulunabilir. Bu durumda 
izole noncompaction adını alır C ll , 12). Nonconıpacti­

on, ASD, VSD, pulmoner stenoz gibi başka konjeni­

tal kalp hastalıkları ile beraber bu l unması durumun­

da ise izole olmayan noncompaction olarak ad l andı ­

rılmaktadır (11, 12). Bu iki tip birbirlerinden fark l ı 

olup iki ayrı anomali şeklinde kabul edilme eği li· 

mindedirler. izole olmayan noncompactionın oluşurr 
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Şekil 5. Sol venıri kül arikal ve: anıc:rolatcra l duvarda noııcuınpac­
ıioıı ile uyuml u süngerimsi mi yokard dokusu 

Şek il 6. Miyokardiyal noııconıpacıion sol ventrikülografik gö­
rüntü 

mekanizması olarak , basınç yükü veya miyokardiyal 

iskemin in miyokard iyal embriyonik s inüzoidlerin 

gerilemesini engell ed iği düşünülmektedir (12). Bu 

ınomalide trabekülle r arasındaki g irintiler hem sol 

•entrikül kavitesi ve hemde koroner arter sistemi ile 

lişki içersinde ike n ( 13) izole miyokardiyal noncom­

>actionda bu girintiler sadece sol ventrikül kavites i 

le bağlantılıdır ( 12). Ayrıca izole ventriküler non­

:ompaction kardiyomiyopati o larak kabul edilmek­

edir (14) . Bu kardiyomiyopati doğumda mevc ut olup 

.zun süreli takiplerde s is tolik ve diyastolik kalp ye­

!rsi zliğine yol açtığı gözlenmiştir. Erişkinlerde kalp 

eters izli ğ i gelişme oran ı pediyatrik populasyona 

öre daha fazla olup morbidite ve mortalite sebebidir 

( 15). izole olmayan noncompac tionda ise gerileme­

yen sinüzoidlerin ne gibi etki lere yol açtı ğına dair 

e limizde kesin bilgi yoktur. 

Her ne kadar izole ve izole olmayan noncompaction 

iki ayrı anomali olarak kabul edilme eğiliminde olsa 

da, olgumuz, morbidite açısından her iki noncom­

pactionın aynı ri ske sahip olabileceğin i düşündür­

mektedir. Eje ksiyon fraks iyonunun %25, pulmoner 

arter basıncının 45 mm Hg, pulmoner kapi ller kama 

bas ıncının 30 mm Hg olması ve bu bulgulann ın izo­

le noncompaction hastalarındakiler ile büyük ben­

zerlik göstermesi (16) gerilemeyen bu s inüzoidlerin 

kalp yetersizliğinden sorumlu olabileceğini akla ge­

tirmektedir. Çünkü VSD ve/veya ASD ye bağ lı bir 

kalp yeters izliğ i sözkonusu değild ir. Bu konuyu ay­

dınlatmak iç in izole olmayan noncompactionın uzun 

süreli takiple rini içeren çalı şmalara ihtiyaç vard ır. 

Bu olgu sunumu izole olmayan noncompaction ile 

çift ori fis li mitral kapağı beraberinde bulundurması 

bakımından ilktir. Ayrıca izole olmayan noncompac­

tionın kalp yetersizliğine sebep olabileceğine dikkat 

çekerek ilerde yapılacak çalışma l ara da yard ımc ı 

olabilir. 
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