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OZET:

Miyokardiyal nonkompaction endokard ve myo-
kardin normal embriyogenezisin duraklamast so-
nucu olusan genetik primer kardiyomyopatidir.
Otuzbes haftalik erkek olgunun intrauterin AV
blok ve bradikardi tamist vardi. 1. dakikada AP-
GAR skoru 4'tii. Dogum odasinda bradikardisi
nedeni ile resusite edildi. Gelis EKG sinde mobitz
tip 2 av blok saptandi. Cekilen EKO’da nonkom-
paction kardiyomyopati saptandi. Izleminde 02
ihtiyact gerileyen, inotrop destegi olmayan, aritmi-
si araliklt devam eden hasta kardiyoloji poliklini-
gine baglanarak taburcu edildi. Biz bu olgu sunu-
munda hidrosp fetalis ve mobitz tip 2 atrioventri-
kiiler blok ile prezente olan biventrikiiler nonkom-
paction tanist alan hastay: sunmay: amacladik.
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GIRIS

Miyokardiyal nonkompaction endokard
ve myokardin normal embriyogenezisin du-
raklamasi sonucu olusan 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, biiyiik arter transpozisyonu, hipop-
lastik sol kalp sendromu gibi konjenital kardi-
yak anomaliler eglik edebilir (2). Barth send-
romu, Charcot marie-tooth hastaligi tiplA,
Melnick- needles sendrom, nail patella send-
romu gibi metabolik ve genetik sendromlar-

ABSTRACT :

Myocardial nonkompaction is a genetic primary
cardiomyopathy which 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

la birlikte olabilir (2). Klinik bulgular dila-
te, hipertrofik ve restriktif kardiyomyopatiler
ile karistirilabilir (3). Prevelansi tiim populas-
yonda bilinmemekle birlikte ekokardiografi
ile degerlendirilen olgularda binde 14 bulun-
mustur (4).

En az 9 ayn gen ile birlikteligi belirlen-
migtir (5). Major klinik bulgular1 kalp yet-
mezligi, atrial ve ventrikiiler aritmiler ve
tromboembolik olaylardir (6). Sag ya da sol
dal blogu, fasikuler blok, atrial fibrilasyon ve
ventrikiiler tagikardi goriilebilmekle birlik-
te EKG’de karakteristik degisiklik tanimlan-
mamustir (7). Tam genellikle EKO ile konu-
lur (8). MR, BT, sol ventrikulografi diagnos-
tik olabilen diger goriintiileme yontemleridir
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(9). Ortalama tan1 yag1 3,5 yastir (10). Pre-
natal ve neonatal periotta, ventrikiiler fibrilas-
yon, fetal hidrops, fetal ve neonatal kalp yet-
mezligi ile sonuglanabilecegi gibi klinik bul-
gu verme yas1 erigkin doneme kadar gecikebi-
lir (11) .

AMAC

Biz bu olgu sunumunda hidrosp fetalis
ve mobitz tip 2 atrioventrikiiler blok ile pre-
zente olan biventrikiiler nonkompaction tani-
st alan hastay1 sunmay1 amagladik.

VAKA SUNUMU

Gebelik 4, parite 1, kiiretaj 1,yasayan 1,
24 yasindaki anneden sezaryen ile 35 hafta 6
giinliik 3160 gr, 4/6 apgar ile dogan erkek be-
bek, dogum odasinda entiibe edildikten sonra
bradikardik ve siyonoze olmasi nedeni ile ser-
vise yatirildi. Soyge¢misinde 33 haftalik, nor-
mal spontan dogum ile dogan, bradikardi ve
hidrops saptanan, dogum odasinda resusitas-
yon sonrasinda ex olan, erkek kardes Oykii-
sii mevecuttu. Ozgecmisinde antenatal ultra-
sonda fetusde asit, plevral efiizyon, polihid-
roamnios, fetal bradikardi ve diizensiz kar-
diyak ritm, doopler usg’de umblikal arter di-
renci artmis saptanan hastanin, fizik bakisin-
da spontan solunum g¢apast mevcuttu. Akci-
ger oskiiltasyonu olagan, saturasyonu %68
idi. Kardiyak oskiiltasyonunda kardiyak na-
b1z dakikada 60°1n altinda, aritmik, 2/6 sisto-
lik {ifiirtim saptandi.

Femoral nabizlar1 alintyordu. Organo-
megalisi yoktu. Entiibe olan ve servise alin-
diginda bradikardik ve aritmik olan hastaya
kardiyopulmoner resusitasyon baglandi. Re-
susitasyondan 30 saniye sonra halen bradi-
kardik olan hastaya 0,01 mg/kg’dan adrenalin
yapildi. Bradikardisi ve aritmisi devam eden
hastaya atropin 0,1 mg uygulandi. Yaklasik
1 saat sonunda kardiyak nabiz1 100/dk iizeri-
ne ¢ikan hastanin resusitasyonuna son veril-
di. Cekilen EKG’da mobitz tip 2 atrioventri-
kiiler blok saptanan (Sekil -1) hastanin ceki-
len EKO’sunda biventrikiiler nonkompacti-
on saptandi (Sekil-2) Dogumunun 1. saatinde
kardiyak nabzi stabillesen, ancak aritmisi ve
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Sekil 1: Tip 2 atrioventrikiiler blok

Sekil 2: Biventrikuler nonkompaction EKO goriintiisii

hipotansiyonu devam eden hastaya inotrop
basland1. Inotrop ve ventilasyon destegi 10
giin devam edilen hastanin,10 giiniin sonun-
da inotrop destegi azaltilarak kesildi. Extiibe
edilerek hood i¢i oksijen ile izlenmeye baslan-
di. 10 giinliik izleminde ara ara kardiyak nabi-
z1 diigen hastaya cekilen holter ekg’de mobitz
tip 2 atrioventrikuler blok saptandi. Izlemin-
de 02 ihtiyaci gerileyen, inotrop destegi alma-
yan, kardiyak nabzi 100’dk altina diismeyen,
peroral tam enteral beslenen hasta kardiyoloji
poliklinigine baglanarak taburcu edildi.

TARTISMA

Ventrikiiler nonkompaction kardiyopa-
ti ilk kez 1990 yilinda tanimlanmigtir (12).
Morfolojik olarak papiller kas iyi gelismemis-
tir, nonkompaction myokardiyal tabaka, vent-
rikiiler duvar kalinligiin %50’sinden fazladir
(13). Siklik genel populasyonda % 0,014 (4),
kalp yetmezlikli hastalarda %3-4, ¢ocukluk
cag1 kardiyopatilerinde %9 (14), farkli kardi-
yopati tanilar1 ile izlenen hastalarin izlemle-
rinde %11,3 bulunmustur (13).
Noncompaction diger kardiyovaskuler pato-
lojiler ile birlikte degilse izole olarak adlandi-
rilir (13). %36 vakada patent duktus arterio-
rus, pulmoner stenoz, mitral valv prolapsusu
gibi ek kardiyak patolojiler eslik etmektedir.
Tek ya da birden fazla ek patoloji olabilir. Ek
kardiyak patoloji prognozu etkilememektedir
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(13). Bizim hastamizda ek kardiyak patoloji
saptanmadi. En sik sol ventrikiil etkilenirken
(%62), %22 ile 36 oraninda her iki ventrikiil
etkilenir (8,15). Bizim vakamizda ise her iki
ventrikiilde nonkompaction saptanmaistir.

Sol ventrikiil nonkompaction eskiden si-
niflandirilamayan kardiyomyopati iken Ame-
rikan kalp birligi tarafindan genetik pri-
mer kardiyomyopati olarak siniflandirilmis-
tir (16). %18 ile %50 oraninda birinci ya da
ikinci derece akrabalarda kalitim saptanmis-
tir (17). Otozomal dominant kalitim, X’e bag-
It ya da otozomal resesif kalitima gore daha
siktir. X’e bagh kalittm Xq28 kromozomun-
da, G4.5 genin kodladig1 tafazzins proteinin-
deki defektten kaynaklanmaktadir. Bu defekt
barth sendromu ve muskuler ditrofilerdede ta-
nimlanmigtir. Otozomal dominant kalitim-
da; 10922 kromomundaki ZASP gen defekti,
18q12 kromozundaki a-dystrobrevin gen de-
fekti, 11p15 kromozomundaki SOX6 ve LIM
protein defekti mevcuttur. Otozomal resesif
ya da mitokondriyel kalitim paterni tanim-
lanmamastir (2,18). Bizim vakamizdada fetal
bradikardi ve hidrops fetalis nedeni ile kay-
bedilen kardes Oykiisiiniin olmasi ailesel ola-
bilecegini diislindiirmiis ancak anne, baba ve
yasayan kardesin EKO ile degerlendirilmesi
normal bulunmus, hastadan genetik calisma
yapilamamugtir.

Nonkompaction’a eslik eden ekstrakar-
diyak patolojiler arasinda mental ve motor re-
tardasyon, mikrosefali, vezikoiiretral reflii ve
akciger kistine rastlanmigtir (12). Bizim has-
tamizda ek patolojiye rastlanmamustir.
Ortalama tan1 yas1 90 giin, en diisiik tan1 yas1
bir giin, en ge¢ 17 yas bulunmustur (7). Co-
gunlukla ge¢ cocukluk, adult ya da geng erig-
kin yagsa kadar ortaya ¢ikmayabilir. Infantlar-
daki nonkompaction klinik bulgusu siklikla
kalp yetmezligidir. Prenatal ve neonatal do-
nemde fetal hidrops veya aritmi ile bulgu ve-
rebilir. Literatiir taramasinda hidrops fetali-
si olan sadece 2, tam AV blok ve uzun QT si
olan 3 giinliik 1 olgu (11) bildirilmistir. Lite-
ratiirde rastlanmamis sekilde bizim olgumuz-
da nonkompaction klinik bulgusu hidrops fe-
talis ve tip 2 AV blok birlikteligi olmustur.

Bircok hastada EKG’de belirgin biventrikii-
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ler hipertrofi bulgulari, biiyiilk QRS voltaji, T
dalga inversiyonu ve Wolff-Parkinson-White
sendromu mevcuttur. Bizim hastamizin EKG
bulgularinda Tip 2 atrioventrikiiler blok sap-
tanmustir. Primer olarak apikalde, orta inferior
ve orta lateralde, ventrikiiler kavite ile iligki-
li olan en az dort farkli trabekulasyon ve int-
ratrabekiiller girinti ve noncompaction/com-
paction (NC/C) oraninin 2 olmast EKO’da
nonkompaction diagnostik kriterlerini olugtu-
ru. Cocuklarda NC/C orani tartigsmalidir. Ora-
nin 1,4 olmasi halinde bu hastalarin noncom-
paction i¢in izlenmesi gerekliligi bildirilmis-
tir (8,15). Bizim olgumuzda NC/C oran 2,1
idi (Sekil-3).

Sekil 3: EKO’da nonkompaction /kompaction ora-
m 2,1

Tek kesin tedavi kalp transplantasyonu-
dur. Sistolik disfonksiyon ve kalp yetmezli-
&i olan hastalara antikonjestif tedavi, metabo-
lik ya da mitokondriyel sendromdan siiphe-
nildiginde metabolik koktail (coenzyme Q10,
carnitine, riboflavin, and thiamine) verilmek-
tedir. Ozellikle kardiyak artimi ve trombo-
embolizm tedavisi karisiktir (19). Uzun do-
nemde nonkompaction vakalarinin progno-
zu kotiidiir. Siklikla kalp yetmezligi ya da ani
kardiyak oliim nedeni ile hastalar kaybedil-
mektedir. 58 olguluk caligmada 5 yillik sur-
vi %70-75 arasinda degismekte ve %10 olgu-
da kalp transplantasyonu gerekmektedir (19).

Sonug: Ozet olarak, nonkompaction kar-
diyomyopati yaklasik 21 yil dnce tanimlan-
masina ragmen neonatal ve perinatal donem-
de bu taninin ¢cokda diisiintilmedigi kansinda-
yiz. Nonimmun hidrosp ve /veya atriovent-
rikiiler kalp bloklu yenidoganlarda nonkom-
paction ayirici tanida yer almalidir.
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