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Erigkin Bir Hastada Aortiko-Sag Ventrikiler Tlnel ve
Sol Ventrikuler “Miyokardiyal Noncompaction”
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ortiko-sag ventrikiiler tiinel (ARVT) aort
A koki ile sag ventrikill arasinda uzun ve

genis anormal bir baglantinin bulundugu
son derece nadir rastlanan konjenital bir anomali-
dir. Bugiine kadar bildirilmis 10 olgu bulunmakta-
dir."" Bildirilen olgularin hepsi de cocuk olup sim-
diye kadar bu anomaliye sahip eriskin bir olgu bil-
dirilmemistir. “Miyokardiyal noncompaction” ya
da bagka bir deyisle “spongy myocardium” da
nadir goriilen bir bagka konjenital anomalidir. Bu
yazida ARVT ve sol ventrikiiler miyokardiyal
noncompaction bulunan 21 yasindaki bir erkek
olgu sunulmaktadir. Bu olgu ARVT ve “miyo-
kardiyal noncompaction”in birlikte bulundugu
bildirilen ilk olgudur.

Eforla nefes darlig1 yakinmasi olan 21 yasin-
daki erkek olgu askerlik ©Oncesi rutin muayene
esnasinda {ifiiriim duyulmasi iizerine klinigimize
sevk edilmis. Hastanin boyu 176 cm ve agirlig1 69
kilogram idi. Fonksiyonel kapasite New York Kalp
Cemiyeti (NYHA) siniflamasina gore sinif I olarak
degerlendirildi. Fizik muayenede arteriyel kan
basinci: 120/70 mmHg, nabiz: 82/dakika ve ritmik-
ti. Sternum sol kenarinda belirgin sag ventrikiil
sistolil ile sistolik ve diyastolik tril palpe ediliyor-
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du. Yine sternum sol kenar1 boyunca “to and fro”
seklinde sistolik ve diyastolik iifiirtim isitilmektey-
di. Telegrafide kardiyomegali ve pulmoner
vaskiilaritede artis tespit edildi. EKG’de sag atriyal
ve sag ventrikiiler biiylime bulgular1 mevcuttu.
Ekokardiyografide aorta ve sag ventrikiil arasinda
bir baglanti ve sol ventrikiiler “miyokardiyal
noncompaction” bulundugu goriildii. Bu bulgularla
hasta kalp kateterizasyonuna alindi. Aortografide
sag sinus Valsalva’dan kaynaklanan tiinelin sag
ventrikiil apeksine acildig tespit edildi (Resim 1).
Sol ventrikiilografide ventrikiiler noncompaction
bulundugu saptandi (Resim 2). Sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlar1 normaldi. Koroner arterler
normaldi ve bagka bir kardiyak anomali tespit e-
dilmedi. Pulmoner arter sistolik basinci 48 mmHg
idi. Pulmoner kan akimi / sistemik kan akimi oram
2.4 olarak hesaplandi. Hastadaki tiinel cerrahi ola-
rak her iki ostiumun patch greftle yamanmasiyla
kapatildi. Tiinel rezeke edildi. Hasta postoperatif
yedinci giinde komplikasyonsuz olarak taburcu
edildi. Yaklasik bir yillik takipte bir sorun yasan-
madi.

ARVT ilk defa 1961 yilinda tammlanmustir."'
O tarihten bugiine kadar da 10 olgu bildirilmistir.
Bu olgularin tiimii de cocuktur ve en biiyiigii 10
yasindadir.” Bizim olgumuz literatiirdeki ilk eriskin
olgudur. ARVT pulmoner stenoz veya koroner
anomalilerle birlikte goriilebilir."***>'°  Bizim
olgumuzda ne pulmoner stenoz ne de koroner arter
anomalisi bulunmuyordu. flging olarak sol
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Resim 1. Aortografide sag sinus Valsalva’dan koken alan
tiinelin sag ventrikiil apeksine baglandig: goriiliiyor.

ventrikiiler “miyokardiyal noncompaction” bulun-
maktaydi. Aortiko-sol ventrikiiler tiinel ve sol
ventrikiiler “miyokardiyal noncompaction” bulu-
nan bir olgu daha 6nce bildirilmistir."”” Ancak
ARVT ve miyokardiyal noncompaction birlikteligi
ilk defa bildirilmektedir.

ARVT’nin  patogenezi  bilinmemektedir.
Aortik siniislere acilan embriyonik ventrikiiler
siniizoidlerin persistansina bagli gelisiyor olabi-
lir."** “Miyokardiyal noncompaction” ise normal
miyokardiyal embriyogenezin arrestinden kaynak-
lanir ve sol ventrikiilde trabekiilasyonlarin artmasi
ve derin intertrabekiiler bosluklar ile karakterize-
dir."” Bu iki anomalinin birlikte goriilme mekaniz-
mas1 acik degildir. Ancak her iki anomalide de
normal ventrikiil gelisiminde bir duraklama soz
konusu olmasi ikisinin de ayn etkenle ortaya cika-
bilecegini diisiindiirmektedir.

Bildirilen ARVT olgularinin ¢ogunlugunda
cocuk yasta ortaya cikmig bir kalp yetersizligi bu-
lunmaktaydi. Bu nedenle hastalara erken donemde
cerrahi tedavi uygulanmasi onerilmektedir. Yine de
bildirilen olgularn yaris1 olmiistiir.”>**° Tlging
olarak bizim olgumuzda asikar bir kalp yetersizligi
yoktu ve fonksiyonel kapasite NYHA sinif I olarak
degerlendirildi. Ayrica sol ventrikiil pompa fonksi-
yonlarin1 bozup kalp yetersizligi olusturabilecek
sol ventrikiiler “miyokardiyal noncompaction” da
bulunmasina ragmen hastanin erigkin yasa kadar
sorunsuz gelmesinin nedeni bilinmemektedir. Ger-
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Resim 2. Sol ventrikiilografide miyokardiyal noncompaction
goriintiisii. Sililet halinde aorttan sag ventrikiile uzanan tiinel
de goriiliiyor.

cekten de “miyokardiyal noncompaction” bulunan
baz1 olgularda kiigiik yasta kalp yetersizligi gelise-
bilirken bazi hastalarda uzun siire sol ventrikiil
fonksiyonlar: korunmaktadir.'*'"> Muhtemelen bu
farklilik heniiz ortaya konamamis kisisel faktorler-
den kaynaklanmaktadir. Bunun yaninda bildirilen
olgularda 6liim daha ¢ok koroner arter anomalisi
bulunan olgularda goriilmiistiir. Bizim olgumuzda
koroner arter anomalisinin bulunmamasi da eriskin
yasa ulasabilmesinde etkili olmus olabilir.

Sonug olarak her ikisi de nadir goriilen anoma-
liler olan ARVT ve “miyokardiyal noncompac-
tion” birlikte goriilebilir. Her iki anomalinin tek
basina bulundugu olgularda dahi kiiciik yaslarda
kalp yetersizligi ve oliimler goriilebilirken bu yazi-
da bildirilen olgu erigkin yasa kadar sorunsuz ola-
rak gelebilmistir.
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