
Özet:

Miyokardiyal nonkompaction endokard ve myo-
kardın normal embriyogenezisin duraklaması so-
nucu oluşan genetik primer kardiyomyopatidir. 
Otuzbeş haftalık erkek olgunun intrauterin AV 
blok ve bradikardi tanısı vardı. 1. dakikada AP-
GAR skoru 4’tü. Doğum odasında bradikardisi 
nedeni ile resusite edildi. Geliş EKG’sinde mobitz 
tip 2 av blok saptandı. Çekilen EKO’da nonkom-
paction kardiyomyopati saptandı. İzleminde 02 
ihtiyacı gerileyen, inotrop desteği olmayan, aritmi-
si aralıklı devam eden hasta kardiyoloji poliklini-
ğine bağlanarak taburcu edildi. Biz bu olgu sunu-
munda hidrosp fetalis ve  mobitz tip 2 atrioventri-
küler blok ile prezente olan biventriküler nonkom-
paction tanısı alan hastayı sunmayı amaçladık. 

Anahtar Kelimeler: Yenidoğan,  nonkompaction 
kardiyomyopati 

Abstract :

Myocardial nonkompaction is a genetic primary 
cardiomyopathy whıch develops as a  result of 
the arrest of normal embroyogenesis of the endo-
cardium and myocardium. A thirty-five-week old 
male newborn has the intrauterine diagnosis of 
AV block and bradycardia. The APGAR score was 
4 points at 1 minute after birth.  He was resusci-
tated at the delivery room because of bradycardia. 
The ECG on admission showed mobitz type 2 AV 
block. An echocardiography showed biventricular 
noncompaction cardiomyopathy. At the follow-up 
the patient without O2 need and inotropic sup-
port with ongoing intermittent arrhythmia, con-
nected to the cardiology outpatient clinic. In this 
case report we aimed to present the patient with a 
dignosis of bi-ventricular noncompaction cardio-
myopathy presenting with mobitz type 2 atrioven-
tricular block and   hidrosp fetalis.

Key Words: newborn, nonkompaction kardiyomy-
opati 
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GİRİŞ  
	
	 Miyokardiyal nonkompaction endokard 
ve myokardın normal embriyogenezisin du-
raklaması sonucu oluşan genetik primer kar-
diyomyopatidir. Myokardda belirgin trabe-
kulasyon ve derin intertrabekuler girintiler 
ile karakterizedir (1). Sporadik ya da ailesel 
olabilir. Ventrikuler septal defekt(VSD), atri-
al septum defekti (ASD), patent duktus arteri-
orus (PDA),  ebstein anomalisi, bikuspit aor-
tik valv, büyük arter transpozisyonu, hipop-
lastik sol kalp sendromu gibi konjenital kardi-
yak anomaliler eşlik edebilir (2). Barth send-
romu, Charcot marie-tooth hastalığı tip1A, 
Melnick- needles sendrom, nail patella send-
romu gibi metabolik ve genetik sendromlar-

la birlikte olabilir (2). Klinik bulgular dila-
te, hipertrofik ve restriktif kardiyomyopatiler 
ile karıştırılabilir (3). Prevelansı tüm populas-
yonda bilinmemekle birlikte ekokardiografi 
ile değerlendirilen olgularda binde 14 bulun-
muştur (4). 

	 En az 9 ayrı gen ile birlikteliği belirlen-
miştir (5). Major klinik bulguları kalp yet-
mezliği, atrial ve ventriküler aritmiler ve 
tromboembolik olaylardır (6). Sağ ya da sol 
dal bloğu, fasikuler blok, atrial fibrilasyon ve 
ventriküler taşikardi görülebilmekle birlik-
te EKG’de karakteristik değişiklik tanımlan-
mamıştır (7). Tanı genellikle EKO ile konu-
lur (8). MR, BT, sol ventrikulografi diagnos-
tik olabilen diğer görüntüleme yöntemleridir 

İletişim Bilgileri 
İlgili Doktor	 : Elif Özalkaya
Yazışma Adresi	: Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Neona-
toloji, Zeynep Kamil Kadın ve Çocuk Hastalıkları Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi Neonatoloji Kliniği İstanbul
Tel	 : (0 533) 216 24 57
E-mail	 : elifozalkay@gmail.com    
Makalenin geliş tarihi: 25/09/2012
Makalenin kabul tarihi:25/11/2012

OLGU SUNUMU



CiLT: 44 YIL : 2013 SAYI: 2ZEYNEP KAMİL TIP BÜLTENİ

(9). Ortalama tanı yaşı 3,5 yaştır (10).  Pre-
natal ve neonatal periotta, ventriküler fibrilas-
yon, fetal hidrops, fetal ve neonatal kalp yet-
mezliği ile sonuçlanabileceği gibi klinik bul-
gu verme yaşı erişkin döneme kadar gecikebi-
lir (11) . 

AMAÇ  
	
	 Biz bu olgu sunumunda hidrosp fetalis 
ve mobitz tip 2 atrioventriküler blok ile pre-
zente olan biventriküler nonkompaction tanı-
sı alan hastayı sunmayı amaçladık. 

VAKA SUNUMU  
	
	 Gebelik 4, parite 1, küretaj 1,yaşayan 1, 
24 yaşındaki anneden sezaryen ile 35 hafta 6 
günlük 3160 gr,  4/6 apgar ile doğan erkek be-
bek, doğum odasında entübe edildikten sonra 
bradikardik ve siyonoze olması nedeni ile ser-
vise yatırıldı. Soygeçmişinde 33 haftalık, nor-
mal spontan doğum ile doğan, bradikardi ve 
hidrops saptanan, doğum odasında resusitas-
yon sonrasında ex olan, erkek kardeş öykü-
sü mevcuttu.  Özgeçmişinde antenatal ultra-
sonda fetusde asit, plevral efüzyon, polihid-
roamnios, fetal bradikardi ve düzensiz kar-
diyak ritm, doopler usg’de umblikal arter di-
renci artmış saptanan hastanın, fizik bakısın-
da spontan solunum çapası mevcuttu.  Akci-
ğer oskültasyonu olağan, saturasyonu %68 
idi. Kardiyak oskültasyonunda kardiyak na-
bız dakikada 60’ın altında, aritmik, 2/6 sisto-
lik üfürüm saptandı. 

	 Femoral nabızları alınıyordu. Organo-
megalisi yoktu. Entübe olan ve servise alın-
dığında  bradikardik ve aritmik olan hastaya 
kardiyopulmoner resusitasyon başlandı. Re-
susitasyondan 30 saniye sonra halen bradi-
kardik olan hastaya 0,01 mg/kg’dan adrenalin 
yapıldı. Bradikardisi ve aritmisi devam eden 
hastaya atropin 0,1 mg uygulandı. Yaklaşık 
1 saat sonunda kardiyak nabızı 100/dk üzeri-
ne çıkan hastanın resusitasyonuna son veril-
di. Çekilen EKG’da mobitz tip 2 atrioventri-
küler blok saptanan (Şekil -1) hastanın çeki-
len EKO’sunda biventriküler nonkompacti-
on saptandı (Şekil-2) Doğumunun 1. saatinde 
kardiyak nabzı stabilleşen, ancak aritmisi ve 

Şekil 1: Tip 2 atrioventriküler blok 

Şekil 2: Biventrikuler nonkompaction EKO görüntüsü 

hipotansiyonu devam eden hastaya inotrop 
başlandı. İnotrop ve ventilasyon desteği 10 
gün devam edilen hastanın,10 günün sonun-
da inotrop desteği azaltılarak kesildi.  Extübe 
edilerek hood içi oksijen ile izlenmeye başlan-
dı. 10 günlük izleminde ara ara kardiyak nabı-
zı düşen hastaya çekilen holter ekg’de mobitz 
tip 2 atrioventrikuler blok saptandı. İzlemin-
de 02 ihtiyacı gerileyen, inotrop desteği alma-
yan, kardiyak nabzı 100’dk altına düşmeyen, 
peroral tam enteral beslenen hasta kardiyoloji 
polikliniğine bağlanarak taburcu edildi.

TARTIŞMA 
	
	 Ventriküler nonkompaction kardiyopa-
ti ilk kez 1990 yılında tanımlanmıştır (12). 
Morfolojik olarak papiller kas iyi gelişmemiş-
tir, nonkompaction myokardiyal tabaka, vent-
riküler duvar kalınlığının %50’sinden fazladır 
(13). Sıklık genel populasyonda % 0,014 (4), 
kalp yetmezlikli hastalarda %3-4, çocukluk 
çağı kardiyopatilerinde %9 (14), farklı kardi-
yopati tanıları ile izlenen hastaların izlemle-
rinde  %11,3 bulunmuştur (13).  
 Noncompaction diğer kardiyovaskuler pato-
lojiler ile birlikte değilse izole olarak adlandı-
rılır (13). %36 vakada patent duktus arterio-
rus, pulmoner stenoz, mitral valv prolapsusu 
gibi ek kardiyak patolojiler eşlik etmektedir. 
Tek ya da birden fazla ek patoloji olabilir. Ek 
kardiyak patoloji prognozu etkilememektedir 
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(13). Bizim hastamızda ek kardiyak patoloji 
saptanmadı. En sık sol ventrikül etkilenirken 
(%62), %22 ile 36 oranında her iki ventrikül 
etkilenir (8,15). Bizim vakamızda ise her iki 
ventrikülde nonkompaction saptanmıştır. 

	 Sol ventrikül nonkompaction eskiden sı-
nıflandırılamayan kardiyomyopati iken Ame-
rikan kalp birliği tarafından genetik pri-
mer kardiyomyopati olarak sınıflandırılmış-
tır (16). %18 ile %50 oranında birinci ya da 
ikinci derece akrabalarda kalıtım saptanmış-
tır (17). Otozomal dominant kalıtım, X’e bağ-
lı ya da otozomal resesif kalıtıma göre daha 
sıktır. X’e bağlı kalıtım Xq28 kromozomun-
da, G4.5 genin kodladığı tafazzins proteinin-
deki defektten kaynaklanmaktadır. Bu defekt 
barth sendromu ve muskuler ditrofilerdede ta-
nımlanmıştır. Otozomal dominant kalıtım-
da; 10q22 kromomundaki ZASP gen defekti, 
18q12 kromozundaki a-dystrobrevin gen de-
fekti, 11p15 kromozomundaki SOX6 ve LIM 
protein defekti mevcuttur.  Otozomal resesif 
ya da mitokondriyel kalıtım paterni tanım-
lanmamıştır (2,18). Bizim vakamızdada fetal 
bradikardi ve hidrops fetalis nedeni ile kay-
bedilen kardeş öyküsünün olması ailesel ola-
bileceğini düşündürmüş ancak anne, baba ve 
yaşayan kardeşin EKO ile değerlendirilmesi 
normal bulunmuş, hastadan genetik çalışma 
yapılamamıştır.

	 Nonkompaction’a eşlik eden ekstrakar-
diyak patolojiler arasında mental ve motor re-
tardasyon, mikrosefali, vezikoüretral reflü ve 
akciğer kistine rastlanmıştır (12). Bizim has-
tamızda ek patolojiye rastlanmamıştır. 
Ortalama tanı yaşı 90 gün, en düşük tanı yaşı 
bir gün, en geç 17 yaş bulunmuştur (7). Ço-
ğunlukla geç çocukluk, adult ya da genç eriş-
kin yaşa kadar ortaya çıkmayabilir. İnfantlar-
daki nonkompaction klinik bulgusu sıklıkla 
kalp yetmezliğidir. Prenatal ve neonatal dö-
nemde fetal hidrops veya aritmi ile bulgu ve-
rebilir. Literatür taramasında hidrops fetali-
si olan sadece 2, tam AV blok ve uzun QT’si 
olan 3 günlük 1 olgu  (11) bildirilmiştir. Lite-
ratürde rastlanmamış şekilde bizim olgumuz-
da nonkompaction klinik bulgusu hidrops fe-
talis ve tip 2 AV blok birlikteliği olmuştur.  
  Birçok hastada EKG’de belirgin biventrikü-

ler hipertrofi bulguları, büyük QRS voltajı, T 
dalga inversiyonu ve Wolff-Parkinson-White 
sendromu mevcuttur. Bizim hastamızın EKG 
bulgularında Tip 2 atrioventriküler blok sap-
tanmıştır. Primer olarak apikalde, orta inferior 
ve orta lateralde, ventriküler kavite ile ilişki-
li olan en az dört farklı trabekulasyon ve int-
ratrabeküller girinti ve noncompaction/com-
paction (NC/C) oranının 2 olması EKO’da 
nonkompaction diagnostik kriterlerini oluştu-
ru. Çocuklarda NC/C oranı tartışmalıdır. Ora-
nın 1,4 olması halinde bu hastaların noncom-
paction için izlenmesi gerekliliği bildirilmiş-
tir (8,15). Bizim olgumuzda NC/C oranı 2,1 
idi (Şekil-3). 

Şekil 3: EKO’da  nonkompaction /kompaction ora-
nı 2,1 

	 Tek kesin tedavi kalp transplantasyonu-
dur. Sistolik disfonksiyon ve kalp yetmezli-
ği olan hastalara antikonjestif tedavi, metabo-
lik ya da mitokondriyel sendromdan şüphe-
nildiğinde metabolik koktail (coenzyme Q10, 
carnitine, riboflavin, and thiamine) verilmek-
tedir. Özellikle kardiyak artimi ve trombo-
embolizm tedavisi karışıktır (19). Uzun dö-
nemde nonkompaction vakalarının progno-
zu kötüdür. Sıklıkla kalp yetmezliği ya da ani 
kardiyak ölüm nedeni ile hastalar kaybedil-
mektedir. 58 olguluk çalışmada 5 yıllık sur-
vi %70-75 arasında değişmekte ve %10 olgu-
da kalp transplantasyonu gerekmektedir (19). 

	 Sonuç: Özet olarak, nonkompaction kar-
diyomyopati yaklaşık 21 yıl önce tanımlan-
masına rağmen neonatal ve perinatal dönem-
de bu tanının çokda düşünülmediği kansında-
yız. Nonimmun hidrosp ve /veya atriovent-
riküler kalp bloklu yenidoğanlarda nonkom-
paction ayırıcı tanıda yer almalıdır. 
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