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Kalici Kavsak Ritmine Bagli Senkop
Ataklarinin ve Mitral Kapak
Prolapsusunun Eslik Ettigi Biventrikiiler
Noncompaction Olgusu

Biventricular Noncompaction with
Syncope Due to Permanent Juctional Rhythm
and Mitral Valve Prolapsus: Case Report

OZET Yirmi yasinda erkek iki aylik senkop 6ykiisii ile hastaneye bagvurdu. Elektrokardiyografide
junctional ritm goriildii. Transtorasik ekokardiyografi sag ve sol ventrikiiliin apeksinden mid-lateral
duvarlarina kadar dizilmis belirgin trabekiilasyonlar gosterdi. Boylece noncompaction ventrikiiler
miyokardiyum tanis1 kondu ve kalic1 pacemaker implante edildi.

Anahtar Kelimeler: Pacemaker; akselere idioventrikiiler ritm

ABSTRACT A-20-year old male was admitted to hospital with two-month history of syncope. The
electrocardiogram showed junctional rhythm. Transthoracic echocardiography showed prominent
trabeculations in ranged from the apex to the mid-ventricular lateral wall of the left and right ven-
tricles. Thus, noncompaction of ventricular myocardium was diagnosed and a permanent pace-
maker was implanted.

Key Words: Pacemaker, artificial; accelerated idioventricular rhythm
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oncompaction ventrikiiler miyokardiyum (NCVM), endomiyokar-
Ndiyal morfogenezisdeki duraklama sonucu gelistigi diistiniilen ve

stingersi miyokardiyum olarak da adlandirilan nadir bir konjenital
kardiyomiyopati tipidir.! Erken embriyo doneminde kalp, gevsek yap1 gos-
teren ve i¢ ice ge¢mis kas liflerinden olugmaktadir. Kalbin gelisimi ile bir-
likte normalde miyokardiyum daha yogun hale gelirken endokardiyal
ylizeyde mevcut olan derin trabekiilasyonlar diizlesir ya da kaybolur.
NCVM, endomiyokardiyal morfogenezisdeki duraklama nedeniyle morfo-
lojik olarak, ventrikiiler kaviteden perfiize olan ve aralarinda derin reses-
suslar bulunan ¢ikintili trabekiilasyonlar ile karakterizedir.? Tipik
morfolojik 6zellikler goz 6niinde bulundurularak genelde ekokardiyografik
olarak kolayca tan1 konabilmektedir.? Onceleri esas olarak pediatrik yas gru-
bunda bildirilmis olmasina ragmen,* son zamanlarda giderek artan bir oran-
da erigkin hastalarda da rapor edilmeye baglanmigtir.>

NCVM’de, daha ¢ok sol ventrikiiler miyokardiyum tutulumu olmakla
birlikte nadiren de olsa her iki ventrikiiler miyokardiyum etkilenebilmek-
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tedir.” NCVM’ye Ebstein anomalisi, kapak anoma-
lileri ve bradi ya da tagiaritmiler gibi pek ¢ok ek so-
runlarin eslik edebilecegi bildirilmis olmakla
birlikte,”'? bildigimiz kadariyla her iki ventrikili
tutan NCVM’ye kalic1 kavsak ritmine baglh olarak
takrarlayan presenkop ataklarinin ve mitral kapak
prolapsusunun eslik ettigi bir noncompaction olgu-
su rapor edilmis degildir.

Bu yazimizda, tekrarlayan pre-senkop ve sen-
kop yakinmasi nedeniyle degerlendirmeye alinan
ve elektrofizyolojik ¢aligma yapilan 20 yasindaki
erkek bir hastada, mitral kapak prolapsusu ve kali-
c1 kavsak ritminin eslik ettigi biventrikiiler non-
compaction olgusu sunulmakta ve tedavi stratejisi
tartigilmaktadir.

IOLGU SUNUMU

Yirmi yasindaki erkek hasta pre-senkop ve senkop
ataklari nedeniyle degerlendirmeye alindi. Hasta-
nin dykiisiinden, yakinmasinin yaklagik iki aydir
devam ettigi ve giin icerisinde degisik zamanlarda
tekrarlayan, efor ile ilgisi olmayan bas donmesi ve
nadiren de senkop ataklarinin oldugu anlasild:.
Hastada herhangi bir ila¢ kullanim 6ykiisti mevcut
degildi. Fiziki muayenesinde sol interkostal 4-5.
aralikta mid-sistolik klik duyuluyordu. Hastanin
elektrokardiyografisinde (EKG) 35 vuru/dk. hizin-
da olan kavsak ritmi mevcuttu (Sekil 1). Hastanin
kan biyokimyasinda ve gogiis radyografisinde her-
hangi bir patoloji tespit edilemedi.

Hastaya transtorasik ekokardiyografi yapilda,
her iki ventrikiiliin belirgin trabekiilasyonlardan
ve derin resessuslardan olugan bir endokardiyal yii-
zeye sahip oldugu gozlendi (Sekil 2.A). Ayrica mit-
ral kapake¢iklarin miksomat6z yapida oldugu ve
parasternal uzun eksen penceresinde sistol sirasin-
da sol atriyuma 4 mm’lik bir ¢6kme gosterdigi sap-
tandi ($ekil 2.B). Hastanin sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonu %60 olarak belirlendi. Hastada mitral
kapak prolapsusu disinda ilave bir yapisal kalp has-
talig1 saptanmadi. Hastaya 24 saatlik Holter moni-
torizasyonu yapildi ve en yiiksek kalp hizinin 45
vuru/dk, en disiik kalp hizinin 35 vuru/dk (uyku-
da) oldugu, temel kalp ritminin ise kavsak ritmi ol-
dugu saptandi. Eforlu EKG planland: ancak hasta
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SEKIL 1: 12 derivasyonlu EKG'de 35 vuru/dk hizinda ve 1:1 retrograd atriyal
iletimli (ok ile gdsterilmistir) junctional ritm gorilmektedir.

$EKiL 2: A) Apikal dort bosluktan her iki ventrikuiltin bircok trabekulasyon ve
derin resessuslardan olusan bir endokardiyal yiizeye sahip oldugu gériimek-
tedir.

$EKiL 2: B) Parasternal uzun eksen penceresinden mitral kapak prolapsusu
gorllmektedir.

bu testi tolere edemedi. Hastaya oral 2 mimetik
ajan olan Ritodrin tedavisi (10 mg/giin) baslandi ve
bir hafta sonra 24 saatlik Holter monitorizasyonu
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tekrar edildi. Holter kayitlarinda zaman zaman en
yiiksek kalp hizi 50 vuru/dk.’ya ulagan sinus ritmi
gozlenmesine ragmen 7 sn’ye varan sinuzal pause
dénemlerinin oldugu saptandi (Sekil 3). Hastada
tekrarlayan senkop ve presenkop ataklarinin olma-
s1 nedeniyle NCVM’ye bagh senkopa yol agabile-
cek olasi ilave atriyal ya da ventrikiiler ritim ve ileti
sistemi bozuklugunun aragtirilmasi amaciyla elek-
trofizyolojik ¢aligma (EFC) yapildi. EFC’de temel
ritmin 1:1 retrograd iletimli kavsak ritmi oldugu
gozlendi (siklus uzunlugu 1600 msn, 38 vuru/dk).
Atriyal ve ventrikiiler stimiilasyon teknikleri ile
herhangi bir tasikardi indiiklenemedi. Inkremen-
tal atriyal stimiilasyonla 1:1 atriyoventrikiiler ile-
timin mevcut oldugu ve 1000 msn siklus
uzunlugunda yapilan atriyal stimiilasyonda Atri-
yal-His (AH) ve His-Ventrikil (HV) intervalleri-
nin sirasiyla 100 msn ve 45 msn olmak iizere
normal normal sinirlarda oldugu gozlendi. Wenc-
kebach noktasinin normalden yiiksek oldugu (800
msn) tespit edildi. Kalic1 kavsak ritim nedeniyle si-
niis diigiimii toparlanma zamani 6lgiilemedi. Hasta-
ya isoproterenol infiizyonu basland: ve kavsak
ritminin 50 vuru/dk hizina kadar yiikseldigi goz-
lendi. Isoproterenol infiizyonu altinda tekrar edi-
len stimiilasyon protokolii ile herhangi bir
tasiaritmi indiiklenemedi ve Wenckebach noktasi-
nin 600 msn’ye toparlandig: gézlendi. Tiim bu bul-
gular degerlendirildikten sonra hastaya, siniis
digtimii disfonksiyonunun yol agmis oldugu kalici
kavsak ritmine baglh tekrarlayan senkop ataklari-
nin ve mitral kapak prolapsusunun eslik ettigi bi-
kalica
pacemaker implante edildi. Hasta, tedavi sonrasi 6

ventrikiller noncompaction tanisi ile

SEKIL 3: Holter kayitlarinda 7 sn’ye ulasan sinuzal pause dénemlerinin
oldugu gorilmektedir.
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aylik takip doneminde asemptomatik seyretmekte-

dir.

I TARTISMA

Nadir bir ventrikiiler displazi 6rnegi olan NCVM’li
hastalarin EKG’lerinde, %88-94 oraninda esitli ri-
tim ve ileti bozukluklar1 rapor edilmistir.*® Yayin-
lanan 34 vakalik bir seride erigkin yas grubuna ait
hastalarin %94’tiniin EKG’lerinde anormallikler
gozlenmis ve bunlarin %56’sin1n ventrikiiler iletim
defekti oldugu bildirilmigtir.® Ichida ve ark. NCVM
bulunan hastalarda ventrikiiler iletim bozuklukla-
rinin ilerleyici endokardiyal fibrozise bagl olarak
gelisebilecegini ileri siirmiislerdir. Bu sebepten do-
lay: fibrotik degisikliklerin yas ile birlikte daha ge-
nig bir alana yayilmasina bagli olarak eriskin yas
grubundaki hastalarda ventrikiiler ileti bozukluk-
larinin daha sik goriilebilecegi belirtilmistir.*®
Ventrikiiler iletim defekti olarak bu tip hastalarda
daha ¢ok dal bloklar1 ya da atriyoventrikiiler (AV)
bloklar gézlenmektedir.” Ancak hastamizda EFC ve
Holter kayitlarina gére AV blok ya da intraventri-
kiiler blok mevcut degildi. Hastamizda mevcut olan
kalic1 kavsak ritminin ise sintis diigtimi disfonksi-
yonuna ve dolayistyla hasta siniis sendromuna bag-
11 gelismis oldugu diisiintilmistiir. Kavsak ritimleri
bilindigi gibi genellikle 40-60 vuru/dk hizina sa-
hiptir. Ancak olgumuzda kavsak ritim hizi genel-
likle 40 vuru/dk’min altinda seyretmekteydi.
Olgumuzda, kavsak ritmin beklenenden diisiik hiz-
da olmasinda iki sebep ileri siiriilebilir; a) Her iki
ventrikiili i¢ine alan NCVM’ye sekonder olarak
AV kavsak bolgesini de tutan ve yetigkin ¢aga ka-
dar gelisebilmesi olas1 olan endokardiyal fibrozis,
b) NCVM’den bagimsiz olarak hastada koinsidens
olarak bulunabilecek Hasta Siniis Sendromu (HSS).
Olgumuzda, yaygin ventrikiiler endokardiyal fib-
rozisi diistindiirecek dal bloklari ya da AV blok
mevcut olmadig i¢in diisiik hizli kalic1 kavsak rit-
min, hastada koinsidens olarak bulunan HSS’ye
bagli oldugu diisiintilmustiir.

Mitral kapak prolapsusu diisitk de olsa ani
6liim riskine sahiptir. Hastamizda goriilen presen-
kop ya da senkop ataklarindan, MVP’ye sekonder
olarak gelisebilecek ventrikiiler tasiartimilerin de
sorumlu olabilecegi s6z konusudur.!’ Ancak hasta-
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mizda, Holter kayitlarinda ve yapilan EFC’de ven-
trikiiler aritmi yoniinden herhangi bir bulguya
rastlanilmada.

NCVM’de semptomlar ¢ocukluk caglarinda
baslayabilecegi gibi erigkin yas grubu ve hatta 7. de-
katta bile baglayabilmektedir.*®> NCVM’ye eslik
eden ventrikiiler tagiaritmilerin tedavisinde bazi
vakalarda, implante edilebilen kardiyoverter defib-
rilator tedavisi ya da radyofrekans kateter ablasyo-
nu endikedir.*!*!? Olgumuzda, invazif ve invazif
olmayan tanisal yaklagimlar ile ventrikiiler tasia-
ritmiye rastlanilmadigindan, HSS'nun tedavisi

Basri AMASYALI et al

amaciyla sadece pacemaker implantasyon islemi
uygulanda.

Sonug olarak NCVM olgularina, bradi ya da ta-
siaritmi seklinde bir¢ok ventrikiiler ya da atriyal
artimiler eslik edebilmektedir. Bu aritmiler daha
¢ok ¢ocuk yag grubunda semptomatik olsa da nadi-
ren erigkin yaga kadar asemptomatik kalabilmekte-
dir. Aritmi tespit edilen hastalarda, nispeten kotii
bir prognoza sahip olan bu kardiyomiyopati alt ti-
pinin akla getirilmesinin ve se¢ilmis vakalarda EFC
planlanmasinin, hastaligin takip ve tedavisi agisin-
dan son derece 6nemli oldugu diisiincesindeyiz.
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