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OZET

MiYOKARDIYAL NONKOMPAKSIYON KARDIYOMIYOPATI TANILI
HASTALARDA TRABEKULE MIYOKARD VE KOMPAKT MiYOKARD KAS
KITLESININ SOL VENTRIKUL GLOBAL VE SEGMENTAL FONKSIYONLARINA
ETKISI.

AMAC: Miyokardiyal nonkompaksiyon son yillarda tanimlanan ve giincel pratikte zaman
icerisinde daha siklikla karsilagilan nadir bir kardiyomiyopati alt tipidir. Tanida kullanilan pek
cok parametre olmakla birlikte giinlimiizde MR incelemede trabekiile/nontrabekiile segment
orani kullanilmakta ve bu oran 2.3"in {izerinde ise miyokardiyal noncompaction tanisi
konulmaktadir. Ancak son zamanlarda yapilan arastirmalar gostermistir ki saglikli
asemptomatik kisilerde de bu artmis trabekiilasyon goriilebilmektedir. Ayrica hastalik
aritmiden kalp yetmezIligi ve ani kardiyak 6liime dek farkli klinik komplikasyonlarla
sonuglanabilmektedir. Biz bu retrospektif ¢alismamizda myokardiyal trabekiilasyon artiginin
sol ventrikiil global ve segmenter fonksiyonlarina etkisini arastirmay1 amacladik, boylece
segmenter fonksiyonlarin da miyokardiyal noncompaction tani kriterleri arasinda yeri

olabilirmi sorusunu arastirdik.

GEREC VE YONTEM: Ocak 2011 ile Agustos 2016 tarihleri LVNC tanisiyla kardiyak
MRG incelemede sol ventrikiilde birden fazla segmentte NC/C ( trabekiilasyon orani ) orani
2.3’1in lizerinde bulunan 65 hasta dahil edilmistir. Calismaya katilan hastalarin 28’1 kadin
37°si erkekti. Retrospektif olarak yaptigimiz ¢alismada CMR ‘de diyastol sonu kisa eksen
(short-axis) gorintiiler incelenerek sol ventrikiilde apical, midventrikiiler ve bazal seviyelerde
trabekiilasyonlarin segmental dagilimi ve oranlar1 incelenmistir. Ayica Philips is istasyonunda
kisa eksen cine goriintiiler kullanilarak simpson metoduyla sol ventrikiil; apikal, bazal ve

midventrikiiler seviyelerde ejeksiyon farksiyonu ile global ejeksiyon fraksiyonu dl¢lilmiistiir.

BULGULAR: Kadin ve erkeklerde toplamda, apikal, midventrikiiler, bazal diizeylerde
trabekiile segment sayist anlamli (p > 0.05) farklilik gostermemistir. Trabekiile segment

sayist en az bazal diizeyde saptanirken midventrikiiler ve apikal diizeylerde ortalama
etkilenim benzer olup daha yiiksektir. Trabekiilasyonlarin dagilim1 ve sayisi, kadin ve erkekde
anlamli farklilik géstermemistir (p > 0.05).Trabekiilasyonlar en sik apikal anterior ve lateral

segmentlerde izlenmis olup en yliksek trabekiilasyon oranlari da bu segmentlerde



bulunmustur.(p>0.05) Global EF ile Apikal EF, Midventrikiil EF, Bazal EF arasinda anlamli
(p < 0.05) pozitif korelasyon mevcuttu. Ancak her 3 ventrikiil diizeyi i¢inde yapilan
degerlendirmede trabekiile segment sayis1 ve trabekiilasyon orani ile global EF ve apikal,

bazal ve midventrikiiler EF arasinda iliski izlenmedi.

SONUC: CMR° de ki hizli gelismeler NCC tan1 sikligin1 giderek arttirmasi sonucu
asemptomatik saglikli insanlarda azimsanamayacak oranlarin mevcut tant
kriterlerini karsilamasi yeni tani kriteri arayisini olusturmustur.Ayrica yapilan ¢alismalarda
hastaligin kalp yetmeligi ile sonuglanabilecegi gosterilse de bu siireci erken tantyacak bir
kriter mevcut degildir. Yaptigimiz retrospektif ¢aligma ile segmenter ve global sol ventrikiil
fonsiyonlarinin trabekiile segment sayisi ve trabekiilasyon orani ile iliskisini
arastirdik.Segmenter trabekiilasyon orani ve trabekiile segment sayilari ile global ve
segmenter fonksiyonlar arasinda korelasyon izlenmemistir. NCC’nin asemptomatik
asamalarinin tespit edilmesine 151k tutabilecek , kalp yetmezligi gibi ciddi komplikasyonlari
ongorebilecek tani kriterlerine olan ihtiyag devam etmektedir ve bu konuda daha kapsamli

caligmalar yapilmalidir.



SUMMARY

EFFECTS OF TRABECULATED MYOCARDIUM AND COMPACT MYOCARDIAL MASS ON
LEFT VENTRICULAR GLOBAL AND SEGMENTAL FUNCTIONS IN PATIENTS WITH
MYOCARDIAL NON-COMPACTION CARDIOMYOPATHY

AIM: Myocardial non-compaction is a rare subtype of cardiomyopathy that has been
described in recent years and is more common in current practice over time. With many
parameters used in diagnosis, currently, non-compacted/compacted segment ratio is used in
magnetic resonance imaging, and myocardial non-compaction is diagnosed if this ratio is over
2.3. However, recent studies have shown that this increased trabeculation can be seen in
healthy, asymptomatic individuals. In addition, the disease can result in different clinical
complications ranging from arrhythmia to heart failure and sudden cardiac death.We aimed to
investigate the effect of increased myocardial trabeculation on left ventricular global and
segmental functions in this retrospective study, so we investigated whether the segmental

functions could be among the diagnostic criteria of myocardial non-compaction.

METHODS AND RESULTS: From January 2011 to August 2016, 65 patients with a
diagnosis of LVNC who underwent cardiac MRI examination and had a NC/C ratio of more
than 2.3 in more than one segment in the left ventricle were included.28 of the patients
participating in the study were females and 37 were males.In our retrospective work; the
segmental distribution and rates of trabeculations in the apical, mid-ventricular, and basal
levels in the left ventricle were examined with diastolic end short axis images in CMR
imaging. Ejection fraction at left ventricular apical, mid-ventricular, basal levels and left
ventricular global ejection fraction were calculated from Simpson’s method by using the short

axis cine images on the Philips workstation.

The total amount of trabecular segments at left ventricular apical, mid-ventricular and basal
levels was not different significantly (p > 0.05) in both males and females.While the number
of trabecular segments was determined least at the basal level, the mean effect at the mid-
ventricular and apical levels was similar and higher.The distribution and number of
trabeculations did not show a significant difference betweenfemales and males (p >

0.05).Trabeculations were mostly observed in apical, anterior and lateral segments and the



highest trabeculation rates were found in these segments (p> 0.05). There was a significant (p

< 0.05) positive correlation between global EF and apical EF, mid-ventricular EF, basal EF.

CONCLUSION: Due to the rapid development of CMR, the frequency of NCC
diagnosis has been increasing, so the search for a new diagnostic criterion has been
neededbecause ofunderestimated numbers of asymptomatic healthy people meet the existing
diagnostic criteria.In addition, although studies have shown that the disease may result in
heart failure, this process does not have a criterion to diagnose early.In our retrospective
study, we investigated the relationship between segmental and global left ventricular
functions with trabeculated myocardium burden and NC/C ratio. There was no correlation
between them and it was not found to be significant as a diagnostic criterion. There is a need
for diagnostic criteria that can shed light on the understanding and detection of asymptomatic
stages of NCC and can help prevent the development of heart failure, and more

comprehensive and new work should be done in this regard.



1.GIRIS VE AMAC

Noncompaction kardiyomiyopati (NCKMP),2006 yilindan itibaren Diinya Saglik
Orgiitii’niin (1) primer genetik kardiyomyopati olarak siiflamaya dahil ettigi bir
kardiyomyopati ¢esididir. (2) Trabekiiler myokardin embriyonik paterninin devam etmesine
bagli olarak gelisen miyokardiyal noncompaction etyolojik faktorleri net olarak ortaya
konulamamugstir. Edinsel olabilecegi gibi , noncompaction’in konjenital oldugu iizerinde daha
cok durulmaktadir. Gestasyonunun 8.haftasinda, myokardiyal trabekiiller bazal kisimdan
baslayarak kompakte olmaya baslarlar (3) (kompaksiyon; trabekiillerin
sikilagmast). Ventrikiiler kompaksyon, epikarddan endokarda, basisden apekse ve septumdan
serbest duvara dogru ilerler. (6) Embiryonel gelisim siirecinin sonucu olarak belirgin
trabekiilasyonlarin normal kisilerin de kalplerinde yiiksek oranda apeksde gézlemlendigi
yapilan otopsi ¢alismalarinda gosterilmistir. (4, 5) Fetal kalpte ventrikiiler miyokard
kompaksiyonu 4. ayda tamamlanir. Bu siirecin gelisimin hangi evresinde durakladigina bagli

olarak farkli derecelerde tutulum ve sonucunda farkli klinik tablolar ortaya ¢ikar.

Sol ventrikiil noncompaction kardiyomiyopatinin gercek prevelans: bilinmemektedir
ancak literatiirde bildirilen tek merkezli ¢calismalarda prevalanst %0.014-1.3 arasinda
degismektedir.(7,8) NCKMP tanisinda en 6nemli parametre kompakte katman ile
nonkompakte katmanlarin birbirine oranidir. Bu oranin, ekokardiyografik olarak 2’den
fazla,manyetik rezonans (MR) goriintiileme ile ise 2.3’iin lizerinde olmalidir. (9,10,11) Tan
icin farkli kriterler 6ne stiriilmiistiir 6nemli olan gériintiileme yontemleri
ile trabekiilasyonlarin normal, normalin varyant1 ya da patolojik olup olmadigina karar
vermektir. Mevcut olan ekokardiyografik ve mrg bulgularina dayanan tani kriterlerinin bazi
kisitlayict yonleri bulunmaktadir. Ornegin sol ventrikiil apeksinin iigte birinde
hipertrabekiilasyon normal bir bulgudur ayrica septum ve papiller kaslarin arasinda yer alan

yalanci tendonlar, papiller kaslar yanlis pozitif taniya yol agabilir.(12)

Son yillarda tanimlanan ve giincel pratikte zaman igerisinde daha siklikla karsilagilan
nadir bir kardiyomiyopati alt tipi olarak karsimiza ¢ikan NCKMP tanisinda; kullanilan pek
cok parametre olmakla birlikte giinlimiizde MR incelemede trabekiile/nontrabekiile segment

orani kullanilmakta ve bu oran 2.3' {in iizerinde ise miyokardiyal noncompaction tanisi



konulmaktadir. (13) Hastalik kalp yetmezligi ile komplike olabilmekte ve kardiyak
transplantasyonla sonug¢lanabilmektedir. Mevcut tani kriterleri bu siireci tanimlayamamakta

ve ongorememektedir.

Ayrica son zamanlarda yapilan arastirmalar géstermistir ki saglikli asemptomatik
kisilerde de bu artmis trabekiilasyon goriilebilmektedir. Yiiksek ¢oziiniirliiklii goriintiilleme
alaninda saglanan gelisme 6ncesinde, NCKMP siklikla distal hipertrofik kardiyomiyopati
(HCM) ya da sol ventrikiilde apikal trombiis seklinde yanlis tanilar almaktaydi. Bu egilim
daha sonra tersine dondii, NCKMP tani1 sikliginin giderek artmasi yeni tani kriterlerine olan

ihtiyaci giindeme getirmistir.

Biz bu retrospektif ¢aligmamizda myokardiyal trabekiilasyon artiginin sol ventrikiil
global ve segmenter fonksiyonlarina etkisini arastirmay1 amagladik, boylece segmenter
fonksiyonlarin da miyokardiyal noncompaction tani kriterleri arasina girebilecegini

diisiinmekteyiz.



2.GENEL BIiLGILER

2.1.Kalp Embriyolojisi

Insan embriyosunda kalp ve damarlar 3. hafta ortasinda gelismeye baslar. Embriyonik
diskin noral tabakasinin kraniyal ve lateralinde yerlesmis at nali bi¢imindeki splanknoplevral
mezoderm bolgesi olan kardiyojenik bolgeden, gelisimin 19. glinlinde bir ¢ift vaskiiler yap1
olan endokardiyal kalp tiipleri gelismeye baslar. 20. giinde embriyonun lateral katlanmasi
gergeklestikee, bu iki kalp tiipli birbirlerine yaklasir ve tek bir tiip olan primitif kalp tlipiini
olusturacak sekilde birlesir. Embriyo, lateral ve safalik yone dogru katlanir. Primitif kalp
tiipii sefalik katlanma ile torasik bolgeye yerlesir ve orofarengeal membranin kaudalinde ve
On bagirsagin ventralinde lokalize olur. Primitif kalp tiipii baglangicta sadece endotelden

olusmustur.

Gelisimin 22. giinlinde kalin bir splanknoplevral mezoderm tabakasi kalp tiipiinii sarar
ve iki yeni tabakaya déniisiir. Bunlardan ilki miyokardiyum tabakasidir. ikinci tabaka ise
kardiyak jel tabakasidir. Kalin, aseliiler bir matriks olan kardiyak jel tabakasi gelismekte olan
miyokardiyum hiicreleri tarafindan salgilanir ve miyokardiyumu endokardiyal tiipten ayirir.
Epikardiyum (visseral perikardiyum) ise sinus venozus ve septum transversum bolgelerinden

kalbin dis ylizeyine dogru go¢ eden mezotelial hiicreler tarafindan olusturulur.
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Sekil 1: Gelisimin degisik evrelerinde bir ¢ift primordiyadan tek bir kalp
tiipiiniin olusumu

(Moore K., Persaud T.V.N. 2002’den alinmistir.)

2.1.1 Atriyum ve Ventrikiillerin Gelisimi

Kardiak tiip, ventral-kaudal yonde sagdan sola dogru donerek kardiak loopu olusturur.
Doniis ve katlanti olusurken 3 biiyiik genisleme belirir. Kaudalde kalan genislemeden primitif
atriumlar, ortadaki kisimdan sol ventrikiil (LV), sefalik parcadan bulbus kordis, sag
ventrikiil(RV) ve trunkus arteriosus olusur. Primitif kalp tiipiiniin en alt ucunda olusan
genisleme siniis venozustur.Atriyoventrikiiler sulkus, siniis venozusun iistiinde yer alan
primitif atriyum ve primitif ventrikiilii birbirlerinden ayirir. Gelisimin ileri evrelerinde primitif
atriyum sag ve sol atriyumun bir kismin1 olustururken primitif ventrikiil de sol ventrikiiliin

biiyiik kismin1 olusturur. Atriyoventrikiiler septum olusumu dort adet endokardiyal yastigin



atriyoventrikiiler kanali ¢gevrelemesi ile baglar. Siiperior ve inferior yastiklarin kaynasmasi ile

sag ve sol atriyoventrikiiler kanallar olusturur.

Primitif atriyum, iki farkli septumun olusmasi ve farklilagsmast ile sag ve sol
atriyumlara boliiniir. Bu septumlarin ilki ince, membrandz bir yapiya sahip olan septum
primumdur. On ve arka endokardiyal yastiklar olarak adlandirilan endokardiyal kalinlasmalar
birbirlerine yaklasirlar ve orta hatta birleserek septum intermediyumu olustururlar. Bu yap1 ile
septum primum arasinda kalan agikliga da ostium primum adi verilir. Gelisimin ileri
evrelerinde septum primum asagi dogru biliylimesine devam eder ve sonugta septum
intermediyum ile birleserek ostium primumun kapanmasini saglar. Ostium primum tam olarak
kapanmadan 6nce, septum primumun iist ucunda perforasyonlar olusur ve bu perforasyonlar

birleserek yeni bir ostiumu, ostium sekundumu meydana getirir.

Primitif atriyumun sag ve sol atriyumlara boliinmesinde rol oynayan diger septum,
septum sekundumdur. Bu yap1 asagiya dogru biiyiir ve osteum sekundumu kapatir. Ancak
septum primumun aksine atriyoventrikiiler kanal hizasinda gelisen septum intermediyum ile
birlesmez. Septum sekundum ile septum intermediyum arasinda kalan agiklik foramen ovale

adin1 alir.

Ventrikiilden sonraki genisleme bulbus kordistir ve alt kismu ileride sag ventrikiiliin
biiylik kismin1 olusturur. Bulbus kordisin {ist ucundaki genisleme ise konus trunkusdur.
Gelisimin ileri evrelerinde konusun sag duvari, sag ventrikiiliin yapisina, sol duvari ise sol
ventrikiiliin yapisina katilir. Primitif ventrikiiliin boliinmesi ventrikiiliin apeksinde kalin,
muskiiler bir katlantinin olusmast ile baslar. Interventrikiiler foramen 7. haftanin sonlarinda iig
ayr1 kaynaktan gelen dokularin birlesmesi ile kapanir. Bu dokular sag bulbar ¢ikinti, sol
bulbar ¢ikint1 ve endokardiyal yastiklardir. Interventrikiiler septumun membrandz kismi
endokardiyal yastiklarin sag tarafindan gelen bir doku uzantisindan kdken aldig:
icin,endokardiyal yastiklar ayn1 zamanda interventrikiiler septumun membrandz kismini da

olustururlar.
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Sekil 2:Kardiyak halkanin olusumu. Tiipiin sefalik parcasi ventrale kaudale ve saga
dogru biikiiliirken kaudaldeki atriyalparcadorsokraniyale ve sola dogru yer degistirerek
kardiyak halkay olusturur.

(Langman’s Medical Embriology’den alinmstir.)

2.1.2 Semilunar Kapaklarin Gelisimi

Trunkus boliinmesi tamamlanirken ana trunkus sislikleri izerinde bulunan semiluner
kapakeik primordiasi her iki kanalda 3’er kiigiik tiiberkiil halinde belirir. Zamanla
tiiberkiillerin iist ylizeyleri delinir ve boylece semiliiner kapakciklar olusur. Dort adet
endokardiyal yastigin fibroz hal almasi ile de sol tarafta mitral kapak, sag tarafta trikiispit

kapak meydana gelir.
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2.1.3Trunkus arteriyozis ve konus kordisde septum olusumu:

5. haftada trunkusun sefalik kisminda trunkus sislikleri ve yastiklari belirir. Bunlardan
sag tist trunkus sisligi distale ve sola, sol alt sislik distale ve saga dogru gelisir. Bu sislikler
ortada birleserek trunkusu aortik ve pulmoner kanallara bdlen aortopulmoner septumu
olusturur. Bu biiyiime sirasinda trunkusun ana ekseni spiral bir rota izler. Trunkus sislikleri
belirdigi sirada konus kordisin sol 6n ve sag arka duvar1 boyunca da benzer sislikler olusur.
Aortopulmoner septum olustuktan sonra bununla birlesmek tizere bu yastiklar birbirine ve
distale dogru gogalirlar. Iki konal yastik birlestiginde olusan septum, konusu anterolateral

(RVOT) ve posteromedial (LVOT) olarak boler.

2.1.4 Iletim Sistemi Olusumu:

fletim sistemi olusumu: Baslangigta kalbin pacemaker’ 1 sol kalp tiipiiniin kaudal
kisminda yer alir. ilerleyen dénemde sinus venosus iistlenir.VCS olusunca da atriokaval
bileskenin anterolateraline yerlesir. AV nod ve HIS hiizmesi ise 2 kaynaktan gelisir 1)Siniis

venosus un sol duvarindaki hiicreler, 2)AV kanal hiicreleri( endokardial yastik).

2.2 Kalp Anatomisi:

Kalp gogiis boslugunda mediastinum anteriorunda yerlesim gostermekte olup, agirlig
yaklasik olarak erkeklerde 250-390 g, kadinlarda 200-275 g’dir. Her iki tarafdan akcigerlerle
sarihdir, arkada 6zefagus, aorta descendens, ductus torasikus ve kolumna vertebralis ile, onde
sternum ve kostalarla, agagida diyafragma, tistte kalpten ¢ikan ve kalbe giren biiyiik damarlar
ile komsuluk yapar.(14) Keskin olmayan koni seklindeki ucu apeks olarak isimlendirilir.
Kalbin apeksi 6ne, asagiya ve sola dogru uzanmis pozisyondadir ve 5. interkostal aralikta yer
alir. Kalbin iist en u¢ boliimii ise basis olarak adlandirilir ve yukariya, arkaya, saga dogru

uzanacak sekilde yerlesmistir. Anterior olarak sadece 2. kostanin altina kadar uzanir.
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Kalbe giren ve ¢ikan damarlarin kalbe yakin boliimlerini ve kalbi i¢ine alan 2 kath
ortiiye perikard denir. Pericard korpus sterni’nin arkasinda 2 - 6 kikirdak kaburgalarin
arasinda ve T 5 - 8 omurlarin 6niinde bulunur. Di1s yapragina fibroz (pariyetal) perikard, i¢
yapragina ise seroz (visseral) perikard denir. Dis yaprak kalbe giren ve ¢ikan damarlarin kalbe
girdikleri yerlerde bu damarlara tutunarak kalbi sarar. Sadece v.cava inferiora tutunmaz.
Pericardium fibrosum biiyiik damarlarin adventsyasi ile kaynasir. . Serdz perikardiyum
ise fibroz perikardiyumun i¢ yiiziinii olusturur, kalbin ve biiyiik damarlarin dis yiiziinii sarar.
Kalbin yiizeyinde epikardiyum ismini alir ve igerisinde epikardiyal koroner arterleri ve

venleri, otonomik sinirleri ve bir miktar adipoz dokuyu igerir. (15)

KALBIN YAPISI /
!

\ ~ KESITI

B
l, I PERIKARDIYUMUN

PULMONER
ARTERLER

o '/
PULMONER KAPAK /. - \ " , PULMONER
y B\, =N \ ? VENLER
,
) 3 1 M) [/

AORTA KAPAGI
MiTRAL (AV) KAPAK

TRIKUSPID _\)

(AV) KAPAK " Chordae tendineae

SAG PAPILLER KAS

KARINGIK —— N e N S SOL KARINCIK
(VENTRIKUL) N\ | = T (VENTRIKUL)

INFERIOR VENA

Sekil 3:Kardiyak Anatomi

(Insan Anatomisi Atlasi-Netter 2006’dan alinmistir.)

Kalp i¢i bos bir organdir. Yukaridan asagiya dogru septum ad1 verilen bir duvar
tarafindan sag ve sol kalbe ayrilir. Her iki tarafta da {istte ince duvarli atriyum altta ise kalin
duvarl ventrikiil olarak isimlendirilen odaciklar bulunur. Kalpte bulunan 4 adet kapak kanin
tek yonlii akisini saglar. Kapaklar kendi antiliislerine ya da kapak halkasina yapisiktir.

Kapaklarin fibroz halkalar1 kalbin fibroz iskeletini olusturur

Atriyoventrikiiler kapaklar atriyumlar ile ventrikiiller arsindadirlar ve kanin
atriyumlara geri kacigin1 6nlerler. Sagda olan atriyoventrikiiler kapaga trikiispid kapak,

soldakine ise mitral kapak denir. Ventrikullerin ¢ikim yollarinda yer alan semilunar kapaklar
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ise pulmoner arter ve aortadaki kanin ventrikiillere geri donmesini 6nler. Sol taraftaki aortik
semilunar kapaktir, daha kalin ve daha gii¢liidiir. Sag semilunar kapak ise pulmoner arter ve
sag ventrikiil Diyastolde sag atriyum basincinin sag ventrikiil basincin1 agmasiyla kan
akiminin sag ventrikiile yonelmesini saglar. Sistolde sag ventrikiiliin kasilmasi ile trikiispit
kapak kapanir ve sag atriyuma geri kagis onlenir. Mitral mitral kapagin sadece iki kapak¢igi
bulunur. Dada biiyiik olan anterior kapak¢ik yarim daire seklindedir. Posterior mitral kapakg¢ik
dikdortgen seklindedir ve “scallop” adi verilen ti¢ boliime ayrilir. Kapakgiklarin birbirinden
ayrilma bolgelerinde komissiirler adi verilen girintiler bulunur. Ventrikiil serbest
duvarlarindan ¢ikan papiller kaslar korda tendinealar araciligiyla komissiirlerin hemen

yaninda bulunan kapakgiklarin serbest kenarlarina yapisir.

Pulmoner kapak, sag ventrikiiliin ¢ikis yolundaki arter kapagidir ve ii¢ fibroz
kapak¢1g1 vardir. Bunlar ventrikiil ¢ikisinda akim yoniinde acilarak, pulmoner arter duvarina
yapisir. Diyastolde ise, ventrikiil ¢ikisina dogru diiser ve kapak kenarlari birleserek kapanir.
Aort kapagi sol ventrikiille aort arasinda yer alir. Yapisal agidan pulmoner kapaga benzer,
ancak ii¢ kapag1 daha kalindir. Bu ii¢ kapagin arkasinda bulunan aort duvart disa dogru
bombeleserek valsalva siniislerini olusturur. Sag ve sol koroner arterler, aort duvarinda
valsalva siniislerinin bulundugu yerden koken alir. Atriyoventrikiiler oluk kalbin etrafini
dolanir ve kalbin tabanini belirler. Ventrikiilleri birbirinden anterior ve posterior oluklar
ayirir. Sag ve sol atriyumu birbirinden;interatriyal ve interventrikuler boliimden olusan
septum ay1rir .Foramen ovale de bu septumda yer alir. Sag atriyumu sol ventrikulden ayiran

atriyal septumun atriyoventrikiiler b6liimii miiskiiler ve membrandz pargalardan olusur. (15)

Ventrikiiller miiskiiler agirlikli yapisi sayesinde pompa gorevi goriir.Sag ventrikiil
desatiire kan1 pulmoner arterler yoluyla akcigerlere,sol ventrikul ise yiiksek basing sistemine
yani aortaya pompalar.Sol ventrikulun ytliksek basing sistemine karsi pompalama gorevi
yapti81 icin sag ventrikule kiyasla duvari daha kalindir.Sol ventrikiil serbest duvarinin ve
miiskiiler interventrikiiler septumun kalinlig1 sag ventrikiil serbest duvar kalinliginin {i¢
katidir. Diyastol sonunda sol ventrikiil duvar kalinlig1 yaklagik 10 mm’dir. Kalp ii¢
katmandan olusur, kalp duvarinin kanla temas eden ince i¢ katina endokardiyum, dis yiizeyine

epikardiyum ve bu iki kat arasindaki kas yapisina miyokardiyumdur.(16)
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Sag ve sol ventrikiil interventrikiiler septum ile ayrilir. Interventrikiiler septum

membrandz vemuskiiler olmak tizere 2 boliimden olusur. (15)

Membrandz septum sag ve posterior aortik kapak¢igin hemen altinda bulunur, mitral
ve trikiispit kapagin aniiliisiine temas eder. Miiskiiler septum interventrikiiler septumun

asagisinda yer alir ve daha genis bir alan1 kapsar.

2.2.1 Kalbin Arter ve Venleri

Kalp aortadan ¢ikan sag ve sol koroner arterlerle beslenir. Sag koroner arter (RCA)
siniis aortikusdan ¢ikis gosterir ve truncus pulmonalis ile sag aurikula arasinda 6ne ,saga
dogru ilerler Sag koroner arter dallar1: konus arteri, sinoatrial nod arteri, miiskiiler dallar, akut
marjinal dal, posterior desenden arter, atriyoventrikiiler nodal arter, posterolateral ventrikiiler
arter dallaridir. Cikan aortanin sol siniis aortikustan sol ana koroner arter (LMCA) ¢ikis
gosterir. Sol ana koroner arter trunkus pulmonalis ile sol auricula arasindan gegip trunkusun
arkasinda anterior interventrikiilaris ve sirkumfleks isimli iki u¢ dala ayrilir. Interventrikiiler
anterior dali apekse dogru uzanir ve sol ventrikiiliin 6n yiiziinde birka¢ adet dioganal dala
ayrilir. Sirkumfleks dali ise distalde sol marjinal isimli biiyiik dalin1 verir. Sol ana koroner
arter sol atriumu, sol ventrikiilii, septum interventrikiilarisin geri kalan kismini, fasiculus

atriyoventrikiilarisi ve dallarini besler.

% 85 oraninda sag koroner arter baskin besleyici damardir. % 10 sol koroner arter
dominant, % 5 de kodominansi izlenebilir Miyositler neredeyse tamamen aerobik

metabolizmaya sahip olduklarindan kanlanma 6nemlidir.

Koroner sistem arterler, kapilleler, veniiller, ve venlerden meydana gelir. Vena
cardiaca magna, vena cardiaca media, vena cardiaca parva, vena ventriculi sinistri posterior
kalbin dort biiytlik veni olup siniis coranariusa dokiiliir. Ayrica vv. Cardiaca anteriores ve vv.
Cardiacae minimae (thebesius venleri) adli iki ven grubu da kalbin vendz drenajina yardimci

olur.
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Sekil 4:Koroner Anatomi
(Betts, J. Gordon (2013). Anatomy & physiology’den alinmistir.)

2.2.2 Kalbin lenfatikleri

Kalbin lenf damarlar1 koronerleri takip eder ve brakiosefalik venin dniindeki

brakiosefalik noda ve trakea alt ucundaki trakeobronsiyal noda dokiiliir
2.2.3 Kalbin Sinirleri ve ileti Sistemi

Kalp, parasempatik ve sempatik sistemin dallari ile olusturulan plexus cardiacus
tarafindan innerve edilir. Sempatik sinir lifleri sempatik trunkusun servikal ve list torakal

kismindan, parasempatik sinir lifleri ise nervus vagustan gelir.

Kalbin sempatik ve parasempatik sinir sistemi baglantilar1 olmasina karsin kalp kasi
sinir sisteminden bagimsiz olarak uyari/atim olusturabilen ve bu uyarty1 kalbin biitiin
bolgelerine ileten pace maker dokusuna sahiptir. Kalbin ileti sistemi systema conducente
cordis olarak isimlendirilir ve kalp kasinin kasilmasini baslatarak koordine eder. Kalbin
iletim sistemi dort temel yap1 seklinde organize olmus 6zel miyokard hiicreleri bulunduran
diigiimlerden olusur. impulslar kalbin pacemakeri olarak bilinen v. cava superior ile sag
atriyumun birlesme yerinde yer alan nodus sinoatriyalisten ¢ikar. Impulslar atriyumlara
yayilarak kas tabakasinin kasilmasini saglar. Bu uyarilma dalgalar1 septum interatriyale
icindeki nodus atriyoventrikiilarisi uyarir. Fasiculus atriyoventrikiilaris, nodus

atriyoventrikiilaristen gelen uyarilari ventrikiillerin tiim kas tabakasina iletir. Fasiculus


http://cnx.org/content/m46676/latest/?collection=col11496/latest
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atriyoventrikiilaris crus dekstrum ve sinistrum olmak iizere iki dala ayrilir. Crus dekstrum
septum interventrikiilarisin saginda, sag ventrikiil apeksine uzanir ve trabekiila
septomarginalise sokularak m. Papillaris anteriorun tabanina ulasir. Bu noktada purkinje
lifleri ad1 verilen iletim sisteminin subendokardiyal agini olusturan yapilar1 olusturur. Crus
sinisterde sol ventrikiil apeksine ilerleyerek purkinje liflerini olusturur. Béylece impulslar iKi

ventrikiile de yayilir.

2.2.4 Sol Ventrikiil Sistolik Fonksiyonlari

Sistol sirasinda ventrikiiliin icindeki kanin %55-70 kadar1 aort veya pulmoner artere
atilir. Bu ejeksiyon fraksiyonudur.Sistol sonunda ventrikiilde kalan kan miktar1 ise
endsistolik volumii (ESV) verir ve mililitre cinsinden 6l¢iiliir. Diastol sonunda ventrikiilde
bulunan maksimum kan miktar1 ise Enddiastolik voliim (EDV) diirve mlilitre cinsinden ifade
edilir. Buna gore ejeksiyonfraksiyonu EFFEDV-ESV/EDV olup yiizde orani olarak ifade
edilir. (17)

Stroke volume (SV) ise her bir sistolde ventrikiiliin pompaladig1 kan miktaridir.
SV=EDV- ESV formulii ile elde edilir. Birimi mililitredir. Dolayisiyla;
EF= (EDV-ESV)/EDV=SV/EDV dir.

Kalbin dakikada pompaladigi kan miktar1 ise kardiak output (CO) olarak ifadeedilir.

CO=SVXKALP HIZl formulii ile militre/dk. cinsinden hesaplanir(18).

2.2.5 Kalbin Kesitsel Anatomisi ve 17-Segment Modeli

Ug major koroner arter sulama alanina ait patolojilerin ayrintili incelenip
siiflanabilmesi kalbin segmental degerlendirilmesiyle gerceklesir. Amerikan Kalp Birligi’nin
(AHA) raporuna gore kalbin segmental olarak degerlendirilmesi, 17 segment iizerinden
yapilir AHA’nin 17 segment modeline gore sol ventrikiil, bolgesel fonksiyon ve
miyokardiyal perflizyon analizi i¢in kalp uzun aksina dik, bazal, midventrikiiler ve apikal
olarak isimlendirilen tiim 360° boyunca miyokardi igeren ii¢ halkasal pargaya bdliiniir. Bazal
kisimda sirasiyla 1’den 6’ya kadar numaralandirilan, 60°’lik agilarla boliinmiis bazal anterior,
bazal anteroseptal, bazal inferoseptal, bazal inferior, bazal inferolateral ve bazal anterolateral

segmentleri bulunur. Midventrikiiler kisimda sirasiyla 7°den 12°ye kadar numaralandirilan,
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60°’lik agilarla boliinmiis mid anterior, mid anteroseptal, mid inferoseptal, mid inferior, mid
inferolateral ve mid anterolateral segmentleri bulunur. Apikal kisimda sirasiyla 13°ten 16’ya
kadar numaralandirilan, 90°’lik acilarla boliinmiis apikal anterior, apikal septal, apikal inferior

ve apikal lateral segmentleri bulunur. Apeks ise 17. segment olarak kabul edilmektedir.

—
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Sekil 5.AHA’ nin 17 segment modeli ve koroner arter sulama alanlari
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Sekil 6: Kardiyak segmental anatomi,sol ventrikiil diizeyleri ve koroner arter sulama
alanlan
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2.3. KARDIiYAK MANYETIK REZONANS GORUNTULEME

Manyetik rezonan goriintiilleme (MRG), olusturulmus eksternal bir magnetik alanda
elektomanyetik radyo dalgalarinin viicuda gonderilmesi ve geri donen sinyallerin toplanip bir
dizi islemden gegirilerek goriintii elde edilmesi temeline dayanan bir goriintiileme
yontemidir.(19) Son yillardaki teknolojik gelismeler, manyetik rezonans goriintiilemeyi
noninvaziv diagnostik yontem olarak kardiyovaskiiler goriintiilemede kullanilir hale
getirmistir. Glinlimiizde Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme yonteminin yiiksek
uzaysal ve temporal ¢oziiniirliigii ile kalbin morfolojik ve fonksiyonel degerlendirmesi
yapilabilmektedir, ventrikiil ve kapak fonksiyonlarini, akim paternlerini, miyokardiyal
perflizyonu, koroner anatomiyi gostermekle birlikte miyokardiyal canlilik hakkinda da bilgi
verebilmektedir.(19) Diger modalitelere iistiinliigii iste bu kantitatif fonksiyonel

degerlendirmedir

2.3.1 Kardiyak Manyetik Rezonans Gériintiilemede Prepulslar

Gergek eksitasyon pulsundan daha 6nce uygulanan ve bir ya da daha fazla RF pulsundan
olusan bir prepuls ile temel puls sekanslarinin tiimiiniin siiresi uzatilabilir. Prepuls sekanslar,
kontrast1 etkilemek ve yag ya da kandan gelen sinyalleri baskilamak gibi amaglar i¢in
kullanilabilir. 180° inversiyon pulsu ile T1 kontrast: arttirilabilir. Longitudinal
manyetizasyon tersine ¢evrilerek T1 relaksasyon, 90° pulsta oldugu gibi 0°da degil - 1°de
baslar yani kontrast aralig1 2 kat artar. T1 kontrast giicii inversiyon pulsu ve eksitasyon pulsu
aras1 ‘Inversion Time’ (TI) olarak adlandirilan interval ile kontrol edilebilir .Ilaveten TI
eksitasyon sirasinda doku manyetizasyonunun sifir oldugu bir nokta secilerek o noktadan
gelen sinyal kaybolur. Kisa TI siireleri kullanilarak (short inversion time inversion recovery
[STIR] sekanst) yag sinyali baskilanabilir ya da uzun TI kullanilarak (Fluid-Attenuated
Inversion Recovery [FLAIR] sekansi) s1vi1 sinyali baskilanabilir. Tiim temel puls sekanslar ile
inversiyon pulsu birlikte kullanilabilir. edilebilir. Benzer sekilde 90° RF pulsu da kombine
edilebilir.(21)
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2.3.2. Kardiyak MRG’de Kullanilan Puls Sekanslari
Kardiak MR incelemede kullanilan temel puls sekanslar; spin eko (SE)—

siyah kan goriintiileme sekanslar1 ve grandient eko(GRE) - parlak kan goriintiileme

sekanslaridir.

2.3.2.1. Spin Eko Sekanslari:

Spin eko (SE) sekanslarinda hareketli yani akan kan sinyalsizken myokard ve yag dokusu
orta -yiiksek sinyal intensitededir. Spin eko (SE) sekanslari morfolojik inceleme ve doku
karekterizasyonu i¢in uygundur.Ancak zamansal ¢6ziiniirliigii nedeniyle bu sekansda

fonksiyonel 6lglimler yapilamaz. (21)

Siyah kan goriintiileme sekanslari; kalp ve vaskiiler yapilarin anatomik
degerlendirilmesini saglar. Kardiak kitleler, miyokard ve perikard degerlendirilmesi i¢in
kullanilir. Yiiksek anatomik detaya sahiptir. Siire uzundur. Magnetik duyarlilik artefaktlar
azdir.

Klinik pratikte siyah kan goriintiileme icin kullanilan ii¢ temel segenek vardir
1. Half- Fourier Single-Shot Turbo Spin Eko With Double IR (HASTE)

2. Breath-hold Single-Slice FSE With Double IR

3. Multi-Slice FSE MR goriintiilemenin ana sekansidir.

Spin eko(SE) sekansda oncelikle 90 derecelik RF puls ile longitudinal manyetizasyon
transvers diizleme aktarilir. TE degerinin yaris1 kadar bir siire sonra 180 derecelik puls ile
defaze olmaya baslayan spinler refaze edilerek sinyal siddetlendirilir. TE siiresi sonunda
olusan eko sinyali toplanir. Bu islem esit araliklarla TR zamani kadar araliklarla
tekrarlanir.Spin eko sekanslarda TR ve TE degerleri goriintiiniin T1 ya da T2 agirhigini
belirler. (22)

Spin eko (SE) sekansinin bagka bir versiyonu olan turbo spin eko (TSE) sekansi1 daha
hizlidir. Bu sekansta, 90° eksitasyon pulsunun ardindan 180° pulslariin seri sekilde

uygulanmasi ile ¢ok sayida her biri farkli faz kodlama sayisina sahip eko sinyalleri
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olusturulur. Boylece tek bir K siras1 yerine ¢ok sayida K siras1 6lgiiliir ve inceleme stiresi

biiyiik 6l¢iide kisalir.

2.3.2.2 Gradient Eko Sekanslari

Parlak kan goriintiileme sekanslar1 yani Gradiyent eko sekanslar1 (GRE) fonksiyonel
degerlendirmede, miyokard canliliginin ve perfuzyon degerlendirilmesinde, kapak
fonksiyonlar1, miyokard kontraktilitesi ve kiitlesinin degerlendirilmesinde ,ventrikiil
volumleri, EF ol¢timiinde kullanilir. Bu amagla hizli GRE sekanslar kullanilir. TR siiresi kisa
olup goriintiilleme hizlidir. Magnetik duyarliligi fazladir. Gradiyent eko sekanslar1 (GE), hizl
gortintii elde edilebilmesi 6zelligi ile kardiyak MR, MR anjiografi ve ii¢ boyutlu
goriintiilemelerde kullanilmaktadir. Gradient eko (GE) sekanslda bu kisalma 180 derecelik
pulslarin olmayisina ve TR degerinin kisa tutulmasina baglidir. SE sekanslardaki 180
derecelik pulsun yerinde GE’da gradient ¢eviriciler kullanilmaktadir. 90° puls yerine ise,
cevirme agisi (flip angle,FA) adi verilen ve transvers manyetizasyonu daha kiiciik a1
degerlerinde olusturan puls kullanimaktadir. Gradient eko sekansinda sinyal yogunlugu ve
kontrastin1 TR, TE ve FA degerleri belirlemektedir. Bu sekansta kullanilan TR siiresi SE
sekanslara gore kisa oldugundan tetkik siiresi daha kisadir.Gradient eko sekansinda kullanilan
kisa TR siiresinde bircok dokuda transvers relaksasyon tamamlanamaz ve ortamda
longitudinal manyetizasyon ile birlikte hemen her zaman igin bir transvers manyetizasyon

bulunur. GRE goriintiileme de TR siiresi dokunun T2 degerinden kisadir.

Bir sonraki RF pulsundan 6nce transvers magnetizasyon tam olarak azalmaz.
Kalan transvers magnetizasyon T2 kontrastina eklenir. Bu eklenen transvers magnetizasyon
T1/T2 oranini azaltir. T2 etkisini artirir (23). Spoiled GRE sekanslarda rezidii transvers
magnetizasyon etkisini bozmak i¢in ek bir RF pulsu veya gradient kullanilir. T1 agirlikli
gortintiiler elde edilir. SSFP — GRE sekans da ise bu bozulma yapilmaz, rezidiiel transvers
magnetizasyon ile T2/T1 kontrasti1 ve SNR artar. T1 agirlikli imajlar elde etmek i¢cin mevcut
transvers manyetizasyonu ortadan kaldirmaya yonelik ‘‘Spoiler Gradient’” kullanilir. Bu
sekansa‘‘FLASH’’ (Fast Low Angle Shot) veya ‘‘Spoiled FLASH”’ denir. Rutin MR
incelemede kulanilan bir baska 6zel sekans ise Steady-State Free Precession (SSFP)
sekansidir. Farkli tireticiler de farkli isimlendirmeler bulunmaktadir. (GRASS, FISP, FIESTA,
balanced FFE, true FISP)SSFP sekansi1 unspoiled sekans olup spoiler gradient
kullanilmadigindan her TR siklusunda uygulanan.GRE sekanslarinda kan voliimii

icerisindeki dnceden eksite olmus spinlerin sinyallerini manyetik alan disina ¢ikmadan
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gorilintiileyebilecek kadar hizli oldugundan, spin eko sekansinin aksine kan akimi yiiksek
sinyal intensitesinde izlenir.(22) GRE sekanslari ile ayn1 bolge yiiksek tekrarlama hizi ile
goriintiilenebildiginden ilgili bolgenin sine rekonstriiksiyonlar1 yapilabilir. Boylece hizli
bir sekilde aksiyel, uzun aks, kisa aks ya da istenen herhangi bir planda sine goriintiileme
yapilabilir. Bu sayede GRE sekanslari tiirbiilan kan akimini (stenoz, geri akim ya da sant
nedeniyle olugsmus) saptamada kullanilabilir ve sine seklinde tomografik kesitler olarak
gortintiilendiginde bu tip lezyonlar kolaylikla tespit edilir. Bunun disinda sine gradient eko

gortintiilemeyle sol ve sag ventrikiil fonksiyonlar1 degerlendirilebilir.(21)

2.3.3 Kardiyak Goriintiileme Diizlemleri

Oncelikle sagital, koronal ve aksiyel planda ncii (localizer) goriintiiler alinir.Daha sonra
elde olunan goriintiiler izerinden kalbin uzun ve kisa aks goriintiileri olusturulur. Aksiyel
kesitte olusan yalanci 4 odacik goriintii lizerinden alinan, mitral kapak ortasindan apekse

cekilen dik plan ile yaklasik ‘iki bosluk / iki odacik’tir.

(‘two champer’) uzun aks gériintii elde edilir.iki bosluk gériintii iizerinden ise yine mitral
kapak ortasindan apekse ¢ekilen dik plan ile gergek ‘dort bosluk / dort odacik’ (‘four
chamber’)goriintii elde edilir. ‘Dort bosluk goriintiiler lizerinden de intervenrikiiler

septuma dik planda mitral kapak ile apeks arasinda ‘kisa aks’ (‘short axis’ ,’SA”’) goriintiiler
elde edilir.(25)

Aksiyel kesit lizerinden elde edilen 4 odacik goriintii yalancidir. Gergek 4odacik goriintii
ise , kisa aks (SA) ve iki bosluk goriintiiler kullanilarak elde edilir. Kesit, iki bosluk
goriintiide mitral kapaktan apekse dogru yerlestirilir. Kisa aks goriintiide ise sol ventrikiil
kavitesinin santralinden, sag ventrikiil akut marjinine dogru yerlestirilir. Elde edilen dort
bosluk sine goriintiilerde sag ve sol, atrium ve ventrikiil birlikte goriiliir. Mitral ve trikiispit

kapaklar ve hareketleri de degerlendirilebilir.(25)
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Sekil 8.Dort bosluk (‘four champer’) goriintiileme

Sekil 9. iki bosluk goriintiileme
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Sekil 10. Kisa aks(‘SA’) goriintiileme

2.3.4. Kardiyak MRG Teknikleri

2.3.4.1. Kardiyak Tetikleme — Eslesme ve Solunumsal Hareket Kontrolu

Kalp hareketlerinden kaynaklanan artefaktlari engellemek icin EKG tetiklemeli goriintiileme
yapilir. Kalbin elektirik aktivitesi kullanilarak kalp hareketleriyle senkronize goriintiiler elde
edilir. Vektor kardiyogram (VKG) kullanimi ile R dalgasi tespiti yapilir ve prospektif
tetikleme ve retrospektif eslesme i¢in kullanilir. Diastolik faz, kalp hareketlerinin en az
oldugu faz oldugundan goriintiileme igin diastol tercih edilir. Prospektif tetikleme kardiyak
siklusun tek bir noktasindaki kalbin statik goriintiisii i¢in kullanilir. Tek bir kesit i¢in veri
toplanma siiresi yaklagik 10 saniyelik nefes tutma periyodunda gergeklestirilir. (19) Sine
gorilintiileme i¢inse retrospektif EKG tetikleme ile kardiak siklusun tiimii boyunca hareketli
goriintiiler elde edilir (Retrospektif eslesme). Bu yontemde genellikle kardiyak siklus 20- 30
faza boliiniir ve her faz i¢in bir imaj olusturulur. Olusturulan bu imajlar sine dongii olarak

gosterilebilir.

Kardiyak MRG incelemelerinde tek bir kesit i¢in goriintiilerin ¢ogu 10-15 saniyelik nefes
tutma periyodunda elde edilir.Kesit uyumunu arttirmak i¢in hafif ekspiryum sonu tercih

edilir
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2.3.4.2. Black-Blood Teknikleri

Kalp morfolojisi ile ilgili bilgi, kan ve miyokard dokusu arasindaki dogal kontrast nedeniyle,
esas olarak kardiyak siklusla eslesmis (gated) SE sekansi ile elde edilir. (26) Radyofrekans
(RF) ile presaturasyon ve echo time (TE)’1n kisa tutulmasi kan sinyallerini minimize eder ve
bdylece SE'da kontrast1 artirir. Ancak kazanim zamaninin uzun olmasi nedeniyle temporal
rezoliisyon uzar. Ayrica solunum ve diger hareket artefaktlari olusur. Fast spin eko (FSE)
veya turbo spin eko (TSE) sekanslar1 goriintiileme siiresini kisaltan tekniklerdir. Hizli
gorilintiileme saglamalarina karsin yumusak doku kontrasti SE tekniklerden biraz diisiik
olabilir. Hizl1 goriintiileme sekanslari olan FSE ya da TSE ile inceleme zamani
kisaltilabilmektedir. Bu sekans ile bir ya da daha fazla inversiyon pulsu kullanilarak, ETL
(echo train length = bir TR siiresinde 180 derece RF pulslar ile kag defa eko elde edildigini
tanimlar) artirilarak, half-fourier rekonstriiksiyon ve eko-planar teknikler kullanilarak yapilan
cesitli modifikasyonlar vardir.(26) Single-shot FSE (SSFSE) sekansinda half-fourier
rekonstriiksiyon ile ayn1 anda uzun echo train kullanilir. Kardiak goriintiilemede kontrastin
artirtlmasi ve bulanikliin giderilmesi i¢cin ETL nin azaltilmasi, effective TE nin (ETL nin
ortasinda bulunan yani k-space de santrale yerlestirilen ekoyu tanimlar ve olusturulacak
goriintiideki kontrast1 belirleyen ana unsuru olusturur) diisiiriilmesi ve kan sinyallerinin

stiprese edilmesiyle sekans modifiye edilir. (26, 27)

T2 agirlikli inversion recovery (IR) goriintiileme kardiyak morfolojiyi tanimlamada kullanilan
bir yontemdir. Bu teknikte selektif veya nonselektif 180° inversiyon pulsu kullanilir. Daha
sonra uzun bir inversiyon zamani (TI) ile kan sinyalleri yok edilir. Ayrica ikinci bir 180°
inversiyon pulsu yag sinyallerini yok etmek i¢in kullanilabilir. Buna double (DIR) inversion
recovery adi verilir Multislice EKG-tetiklemeli SE ile multipl anatomik alandan goriintii elde
edilir ve hareket artefaktlar1 6nemli 6l¢iide azaltilir. Farkli anatomik alanlardaki goriintiilerin
sayist TE ile boliinmiis R-R intervaline esittir. (RR/TE) SE sekansinin dezavantaji her kesitin
kardiyak siklusun farkli evrelerinden elde edilmesidir. (30) Esas olarak morfolojik goriiniim,
miyokardial doku karekterizasyonu (kontrastli ve kontrastsiz), solventrikiil kitlesi, duvar
kalinlig1 ve ventrikiil i¢i trombiis degerlendirmesi i¢in kullanilir. Eko planar goriintiilemede
(EPI) inceleme tek 180° puls sonras frekans kodlama gradientinin hizla acilip kapanmast ile

k-space doldurulmaktadir. inceleme zamani birkag saniyedir.(28)
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2.3.4.3. Bright-Blood Teknikleri

Multipl ardisik kesitlerle kardiyak hareketler dinamik olarak izlenebilir. Ayrica
morfolojik ve fonksiyonel bilgiler saglanabilir. GRE goriintiileme kisa TE ve kisa TR
kullanilmasi nedeniyle kardiyak inceleme igin tercih edilen yontemdir. Time-of-flight etkisi
ve ayrica relatif olarak uzun T2 etkisi nedeniyle kan komsu miyokard ile karsilagtirildiginda
parlak goriiniir. GRE sekansinda 90 dereceden kiigiik agida tek RF puls ve ¢ok kisa TR
degerleri kullanilir. Bu nedenle dokuda her zaman longitudinal magnetizasyonla birlikte
transvers manyetizasyon da bulunacaktir. Bu duruma Steady-State Free Precession (SSFP)
denmektedir. SSFP'de goriintii kontrast1 dokunun T1/T2 oranina baglidir. Dokularin T2
stirelerinin farklilig1 6n plana ¢ikmaktadir. Bu teknik ayrica Balanced Fast Field Echo
(BFFE), FIESTA, FISP ve trueFISP olarak da bilinir. SSFP sekansinda miyokardiyum ve
ventrikiiler kavite arasindaki kontrast "segmente k-space fast GRE" ile karsilastirildiginda

daha iyidir.

Sinyal-giiriiltii oran1 ve kontrast-giiriiltii oran1 konvansiyonel tekniklerle elde
edilenlerden daha yiiksektir. (26,29) T1 agirlikli goriintiiler elde etmek igin steady-state
durumundan kurtulmak gerekir. Bu amagla protonlar arasinda de-phase olusturularak
transvers relaksasyon hizlandirilir. Kullanilan gradiente spoiler gradient, bu yontemin
kullanildigi GRE sekansina FLASH (fast low angle shot) veya spoiled FLASH denir.(29)
Kardiyak goriintiilemede EKG tetikleme kullanildiginda, gradient ekolar kardiyak siklus
boyunca 20-40 ms araliklarla ardisik olarak elde edilir. Bir ya da daha fazla kesitte siklusun
cok sayida fazinda goriintii elde edilir. Ayrica bu goriintiilerin sine gosterimi yapilabilir. Sine
tekniginin temelinde akim kompansasyonu yapilan GRE sekans1 EKG ile senkronize edilir.
Kardiyak siklus boyunca bir ya da daha ¢ok kesitten ardisik olarak 20-30 msn araliklarla
goriintiiler elde edilir. Yaklasik 800 msn’lik R-R intervalinde tek kesitten 40 ardisik goriintii
elde edilebilir. Yani her kardiyak siklusun 40 ardisik fazi goriintiilenebilir. (27)

2.3.5 Kardiyak MRG ile Fonksiyonel Degerlendirme

Kardiyak MRG, yiiksek uzaysal ve temporal ¢6ziiniirliik ile ventrikiiler fonksiyonun

noninvazif degerlendirilmesinde altin standart olarak kabul edilmektedir.
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Temel goriintiileme planlamasi kalbin uzun aksina paralel ve dik olarak gegen
kesitlerden olusmaktadir. Horizontal ve vertikal uzun aks goriintiiler ventrikiil uzun aksina
paralel ve birbirlerine dik olarak planlanan standart goriintiilerdir. Bu uzun aks goriintiilere
dik planda kalbin kisa aks(short aks, SA) goriintiileri elde edilmektedir. Ayrica bunlara ek
olarak standart diizlemli aksiyel, koronal ve sagital diizlemlerde elde edilmis goriintiiler de

kardiyak degerlendirme i¢in kullanilabilmektedir. Kardiyak diizleme gore planlanmistir.

Kalbin ger¢ek uzun ve kisa aks ekseninden alinan sine goriintiilerle kalitatif fonksiyon
degerlendirilmesi yapilabilir. Kardiyak MRG nin diger modalitelere asil {istiinliigii kantitatif
fonksiyonel degerlendirme de yapabilmesidir. Duvar hareketlerinin gorsel olarak
degerlendirmesi icin ayni kesitten ardil olarak kardiyak siklusun degisik fazlarinda
goriintiileme yapilmalidir. Ventrikiiler fonksiyon degerlendirmesi i¢in birkag standart planda

sine kayith goriintiilemeler almak gereklidir.(31)

Ventrikiiler voliim ve kiitle analizi i¢in glinlimiizde en giivenilir olarak kabul géren en
yaygin teknik ventrikiilleri bazalden apekse kadar, tiim ventrikiilii i¢ine alacak sekilde kisa
eksen (SA) goriintiilerinin alinmasi ve bu goriintiilerde ventrikiillerin endokardiyal ve
epikardiyal sinirinin belirlenerek ventrikiiler sistol ve diyastol sonu voliimlerinin

hesaplanmasidir.

Kardiyak MRG ile fonksiyonlarin degerlendirilmesi i¢in kalbin eksenine uygun
goriintiiler elde edilmelidir. Bunun i¢in diisiik rezoliisyonlu aksiyel lokalizer goriintii
iizerinden mitral kapak ortasindan ve kalp apeksinden gegecek sekilde yalanci vertikal uzun
eksen (VUE) kesit alinir. Yalanc1 VUE goriintiilerde; mitral kapagin ortasi-inferioru ile
apeksten gececek sekilde horizontal uzun eksen (HUE) kesit alinir. Elde edilen vertikal uzun
eksen ve horizontal uzun eksen kesit iizerinden her iki ventrikiilii igerecek sekilde
interventrikiiler septuma dik, mitral kapaga paralel kisa eksen kesit serisi elde edilir. Kisa
eksen goriintiiler de kullanilarak gergek VUE ve ger¢ek HUE goriintii elde edilir. Bunlar
iizerinden mitral kapakla apeks arasindan gegecek sekilde tiim ventrikiilleri kapsayan

interventrikiiler septuma dik kisa aks sine goriintiiler elde edilir. (31,32)

Kardiyak MR ile sol ventrikiil volumleri, EF, attim hacmi, miyokard
kiitlesinin degerlendirlmesi i¢in, pek ¢ok metod kullanilr. Temel olarak, SSFP-sine
goriintiilerde en genis ve en dar sol ventrikul kavitesinin oldugu goriintiiler segilir. Amag end
sistolik ve end diyastolik siirecde 6l¢iim yapmakdir. Kalp bazisi (mitral kapak diizeyi) ve

apeksi belirlenir. Endokardial sinirlar saptanir. Simpson metodu kullanilarak, ventrikul
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hacimleri, EDV, ESV, EF, SV degerleri hesaplanir.Trabekiilayonlar ve papiller kaslar
ventrikul kavitesinden kabul edilir. (33,34)

Kisa aks goriintiilleme metodu giivenilir voliim degerleri elde edilmektedir. Ciinkii
apikal bolge haricinde tiim kesitler miyokardiuma yaklasik dik planda elde edilmektedir.

Boylece endokardin kan ile olan sinirlarinin belirlenmesi daha net olmaktadir ve bu

seviyelerde parsiyel voliim artefaktlari en aza indirgenmektedir. (31,32)

Sekil 11 .Simpson Metodu ile kisa aks goriintiilerde sistol ve diastol sonras1 endokardial

ve epikardial sinirlarin belirlenmesi
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2.4 izole Sol Ventrikiiler Nonkompaksiyon (LVNCC)

Miyokardial ‘noncompaction’ bir ya da daha fazla ventrikiil segmentinde
trabekiilasyonlarin belirginlesmesi ve derin intertrabekiiler reseslerle karakterize, nadir
goriilen bir dogumsal kardiyomiyopatidir.ilk olarak 1984 yilinda ekokardiyografi ile tespit
edilen anomali 2006 yilinda ise Amerikan Kalp Dernegi (35) tarafindan kardiyomiyopati
siiflandirmasinda primer genetik kardiyomiyopati sinifina alinmistir. Giiniiniimiize Avrupa
Kardiyoloji Dernegi(36) tarafindan siniflandirilmamis kardiyomiyopati grubunda
incelenmektedir .Genetik zemininde sporadik yada ailesel formlarda ortaya
cikabilmektedir.(37) Finsterer ve arkadaslart 2013 yilinda ailesel NCC ‘nin ¢ogu vakada
noromiiskiiler hastaliklarla birlikte goriildiigiinii ortaya koymustur.(38) Tek basina olabildigi
gibi diger konjenital kalp anomalileriyle birlikte goriilebilir. Glintiniimiize Avrupa Kardiyoloji

Dernegi (36) tarafindan siiflandirilmamis kardiyomiyopati grubunda incelenmektedir.

Gestasyonel donemde trabekiiler miyokardin gelisimsel defektlere bagl olarak
kompakt olamamasina bagli oldugu diisiiniilen bu kardiyomiyopatinin edinsel de olabilecegi

One strilmistiir.

Klinik tablo, sol ventrikiil icerisinde trabekiile olmus miyokardin embriyonik
paterninin devam etmesiyle karakterize sporadik ya da ailesel kalp kasi hastaliklarinin bir
ornegidir. Miyokard dokusunun normal kompaksiyon(sikigma) siirecini gerceklestirme
konusundaki yetersizligi ventrikiilde dilatasyona, hipertrofiye ve disfonksiyona neden
olmaktadir. Bu hastaliga bagli olarak kalp yetersizligi, aritmi, tromboemboli, ve ani kalp

oliimii ortaya ¢ikabilmektedir. (39,40)

Tanimlayic1 6zelliklerinden birisi de ince ve epikarda yakin bir sekilde
stkismig(kompakte), endokarda yakin bolgede sikismamig(kompakte olmayan) ve derin
reseslerle ayrilmig belirgin trabekiilasyonlarin bulundugu iki tabakali bir miyokarddir.
Konjenital hastaliklarin eslik etmemesi halinde bu hastalik “sol ventrikiiliin izole
nonkompaksiyonu olarak adlandirilmaktadir. NCC vakalarinin yaklasik %50’sinde sag

ventrikiiliin de tutuldugu izlenmistir.
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2.4.1 Embiryoloji

Kalp embriyolojik gelisim siiresince dort bosluklu kompleks halini alir. Erken
miyokard dokusu derin reseslerle boliinmiis olan, sol ventrikiil kavitesi ile iletisim i¢indeki i¢
ice Oriilmis gevsek, siingerimsi yapidadir.(41) Bu trabekiiler yap1 miyokard yiizey alaninin
artirllmasini ve bu sayede biiylimekte olan kalp dokusunun kalp liimeninden diffiizyon
yoluyla besin alis verisi yapmasini kolaylastirir. Fetal ya-samin besinci ve altinci haftalart
arasinda, koroner damar yapisinin gelisimi ile subepikard boslugundan aktif dolasim
araciligiyla kalic1 bir besin kaynagi olusturur.(41) Bu sayede beslenmenin embriyonik sekline
olan ihtiyac1 ortadan kaldirir. Gestasyonunun 8. haftasinda, ventrikiiler septa
olusumundan sonra trabekiiller bazal kisimlarindan kompakte olmaya baslarlar.
(kompaksiyon; trabekiiler remodeling; trabekiillerin sikilagsmasi) Bu, koroner sirkulasyonun
baslamasi ile ayn1 ana rastlar. Ventrikiiler compaction koroner arter gelisim yoniine paralel
olarak, epikarddan endokarda, bazisten apekse ve septumdan serbest duvara dogru ilerler ve
sol ventrikiilde sag ventrikiile gore daha belirgindir. Kompaksiyon stireci ventrikiil apeksinin
i¢ kisminda sonlandigindan, izole LVNC’dagenel olarak bu segment tutulmaktadir, hatta
normal kalpte bile bu segmentte hafif trabekiilasyon izlenebilmektedir. Fetal kalpte
ventrikiiler miyokardin biiytik kismini 4. ayda kompakte miyokart olusturmaktadir
Kompaksiyon siirecini tamamlamis, normal bir kalbin subendokardinda, yalnizca birkag tane
rezidiiel trabekiilasyon bulunmaktadir ve bunlarin sayisi tipik olarak sag ventrikiil
miyokardinda sol miyokarddan daha fazladir .Noncompaction lokalizedir ve fenotipin agirlig

kompaksiyon siirecininin duraklama zamanlamasina bagli olarak degisir. (41,42)

Histolojik incelemede goze carpan bulgular ise gevsek bir sekilde organize olmus
miyosit demetleri, endokard tabakasi ve trabekiilasyonlar igerisinde fokal iskemik nekroz
alanlar1 ve patolojinin olmadig1 bélgelerde bulunan miyositlerde kompansatuvar hipertrofi ve

belirgin elastin birikiminin oldugu endokard fibrozudur. (43,44)
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Sekil 12.Sol ventrikiil trabekiilastonlarinin sematik gosterimi

2.4.2 Etiyoloji

Miyokardiyal non-compaction gelisimi i¢in etyolojik faktorler net olarak ortaya
konulamamustir. Sporadik olabilecegi de diistiniilmekle beraber, konjenital oldugu tizerinde
daha ¢ok durulmaktadir.(37,45) Indeks vakalarmin %12-50’sinde aile hikayesi s6z konusudur.
Ailesel LVNC tipik olarak inkomplet penetrans ile otozomal dominant gecis gostermekle
birlikte otozomal resessif ve X’e bagh gecis de iyi bilinmektedir. (38) LVNC’1n sporadik
olgular1 da siktir ve en azindan bir kism1 yeni mutasyonlarla iligkili gibi goriinmektedir.
Genetik koken konusundaki ilk ¢aligsmalar, karmasik bir X’e bagli hastalik olan, non
kompaksiyonun eslik ettigi Barth sendromu ile ilgili arastirmalardan gelmektedir. Xq28
kromozomunun distal kisminda G4.5 geninde mutasyonlar tanimlamigtir.(46)

Ayrica hipertrofik ve apikal hipertrofik kardiyomiyopati NCC ile benzer bir molekiiler
etiyolojiyi paylasiyor olmasina ragmen NCC siklikla konjenital kalp hastaliklart ki siklikla :
aort ve pulmoner kapak darlig1, bikiispit aorta, mitral kleft, pulmoner stenoz, aort
koarktasyonu, ayrica pulmoner atrezi, biiyiik arter transpozisyonu ve tek ventrikiil gibi
kompleks siyanotik dogumsal kalp hastaliklari ile koroner arter anomalileri veya Wolff-

Parkinson-White sendromu birliktelik gostermektedir.
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Ayrica ndromuskuler (Duchenne ve Becker muskuler distrofi,miyotonik distrofi) ve
mitokondriyal hastaliklara, trizomil3, fabry sendromu ile birlikteligi olabilir.(47,48) Temelde
sitaskeleton (alfa distrobrevin) ve sarkomatik proteinler (beta-miyosin agir zinciri, alfa
kardiyak aktin ve tropopin T2) olmak tizere genlerdeki ¢esitli mutasyonlarin NCC ile ilgili
oldugu tespit edilmistir Tafazin proteinine yonelik gen kodlamasindaki mutasyon
(mitokondriyal membranda kardiyolipinin bir bilesenidir). (49,50) Barth sendromu olan

hastalarda %353 oraninda sol ventrikiiler trabekiilasyonlardaki artisla ilgilidir

Her ne kadar olarak agikliga kavusturulmamis olsa da tanimlanmis olan genlerin
cesitliligi normal miyokard gelisimi sirasinda yapisal, kontraktil ve adhezyon molekiilleriyle
ilgili metabolik faktorlerin karmasgik bir i¢ iligkisi oldugunu akla getirmektedir. Bu hiicresel
fonksiyonlardan herhangi birisinin bozulmasinin normal sikisma siirecinin durmasina neden
olma potansiyeli bulunmaktadir. Noncompation’in patojenik bir mekanizma mi1 oldugu ya da

tam aksine altta yatan hastalik siirecinin etkisi mi oldugu heniiz kesinlesmemistir.

2.4.3 Prevalans Klinik seyir:

Sol ventrikiil noncompaction kardiyomiyopatinin gergek prevelans: net olarak
bilinmemektedir ancak literatiirde bildirilen tek merkezli calismalarda yaklasik prevalansi
%0.014-1.3 arasinda degigsmektedir. (39,40) Bu belirsizlik hastaligin preklinik donemdeki
seyrinin bilinmememsi ve tanisal metodolojisidir. NCC ile ilgili yapilan ¢aligmalar
semptomatik olan veya tanisal goriintiileme yapilan hastalar1 icermektedir. Bu nedenle gercek
verilerin hastaligin gercek prevelansina uygun olmadigini belirtmek gerekir. Ancak
goriintiileme tekniklerindeki gelismelerden dolay1 hastaligin prevelans: artis gdstermektedir.

(51)

Klinik seyir ise NCC asemptomatik olabilecegi gibi hastaligin tutulum siddetine eslik
eden sendromun bulgularina ve konjenital kalp hastaliklarina baglh olarak farkl sekillerde
prezente olabilir. Hastalar genellikle sistolik/diyastolik kalp yetmezligine eslik eden dispne ve
aritmi ile bagvururlar. Literatiirde NCC ile ilgili klinik bulguar arasinda en sik kalp
yetmezligi, aritmiler, sistemik embolik olaylar yer alir.(52, 53, 54) Tan1 esnasinda
elektrokardiyogramda bulgular genellikle anormal olup siklikla ST ve T dalgas1
anormallikleri (%41), uzun QRS kompleksi (%34) ve sol dal blokuna rastlanir (%19). (55)
Ancak spesifik veya karakteristik degisiklikler s6z konusu degildir. Prognoz hastaligin

tutulumuna gore degismektedir.
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2.4.4.Tanisal Kriterler

NCC tanisindaki ilk sliphe ekokardiyografiye dayandirilmaktadir. Mevcut tanisal
kriterler ekokardiyografi 6l¢iimii olan nispeten kiigiik sayidaki semptomatik hastalar
tizerinden belirlenmistir. Tan1 i¢in farkl kriterler 6ne siiriilmiistiir. Onemli olan
ekokardiyografide trabekiilasyonlarin normal mi normalin varyant1 mi1 ya da patolojik mi olup

olmadigina karar vermektir.

NCC tanisinda en 6nemli parametre kompakte katman ile nonkompakte katmanlarin
birbirine oranidir. Bu oran, ekokardiyografik olarak nonkompakte katman kalinliginin
kompakte katmanin kalinligina oraninin 2’den fazla olmasidir (manyetik
rezonans goriintiileme ile bu oran 2.3’iin tizerinde olmalidir). Ancak literatiirde
ekokardiyografik 6l¢iimlerin sistol sonunda mi1 yoksa diyastol sonunda alinmasi konusunda
fikir birligi yoktur. Kompakte ve nonkompakte katmanlarin oran1 Chin ve ark. ile Stollberger

ve ark. tarafindan diyastol sonunda, Jenni ve ark. tarafindan ise sistol sonunda 6lgmiistir.

Ekokardiyografik tani i¢in One siiriilen ilk kriterlerde,Chin ve ark.(56) X’in Y’ye
oraninin degerlendirilmesini 6nermislerdir. Burada X ile ifade edilen 6l¢iim epikard
yiizeyinden trabekiiler girintinin en gukur yerine kadar olan uzaklik, Y ile ifade edilen 6l¢iim
ise epikardikard yiizeyinden trabekiilasyonun tepesine kadar olan uzakliktir. 0.5’e kadar bir
X/Y oran1 LVNC tanisi i¢in yeterlidir. Ancak oOl¢timler diyastol sonunda yapilmaktadir.
Diyastolde iki tabakay1 birbirinden ayirt edebilmek zordur ve bu nedenle Jenni ve ark. (57)
tarafindan bagka bir kriter one stiriilmiistiir. Bu yeni kriter sikisma olmayan (noncompacted)
(N) ve sikisma olan (compacted) (C) tabakalarin sistol sonu maksimum kalinliklarinin
Olclimiine dayanmaktadir. Erigkin hastalarda N/C oraninin en az 2 olmasi ve ¢ocuklarda ise bu
oranin en az 1.4 olmasi LVNC tanisi i¢in gereklidir. Jenni ve ark. (57) izole LVNC i¢in ii¢
tane ek morfolojik kriter daha 6nermislerdir: Renkli akim Doppler incelemesinde ortaya
konulan sol ventrikiil kavitesinden dogrudan gelen kan ile dolan derin intertrabekiiler
girintiler, kompakte olamayan miyokardin ¢ogunlukla sol ventrikiiliin lateral, apikal ya da
inferior duvarlarina lokalize olmalar1 ve ek bagka kardiyak anomalinin bulunmamasi. Bugiine
kadar tanimlanmis olan her iki tan1 kriter seti de ister diyastol sonu ister sistol sonunda olsun,
iki ayr1 miyokard tabakasinin incelenmesini gerektirmektedir. Bu sartin ana ¢ikis noktasi
fenotipi “sol ventrikiil hipertrabekiilasyonu” olarak kabul etmeyi tercih eden Stollberger ve
ark. Calismasidir. (58,59) Sol ventrikiil hipertrabekiilasyonu 3’ ten daha fazla sayida genis,

belirgin trabekiilasyonlarin papiller kaslarin apikal kismina lokalize olmasi seklinde



34

tanimlanmaktadir. Trabekiilasyonlar miyokard ile ayn1 ekojeniteye sahiptir ve onunla
senkronize bir sekilde hareket etmektedir; ancak papiller kaslara bagli degildir. Boyd ve ark.
(60) 474 normal insan kalbinde gergeklestirmis olduklar1 otopsilerde sol ventrikiil
trabekiilasyonunun siklig1 ve lokalizasyonunu ele almislardir. Her ne kadar kalplerin
%68’inde belirgin trabekiilasyonlar izlenmisse de bunlarin yalnizca %4’ {inde say1 {licii
asmistir ve kalplerin hi¢birinde 5’ten daha fazla trabekiilasyon goriilmemistir; bu durum
Stollberger kilavuzundaki (58,59) trabekiilasyonlarin kantifikasyonu i¢in bir gerekge
saglamaktadir. Stollberger ve ark. Jenni ve ark. nin 6nerdigi kisa eksen goriintiilerinde
papiller kaslar, aberran bantlar, hatali tendonlar ve trabekiilasyonlarin birbirinden ayirt
edilmesindeki giicliiklere 151k tutarak kendi ortaya koymus olduklar1 kriterlerin dogrulugunu
bir kez daha kanitlamislardir.Her iki tanisal kriterlerin tamamlayici gii¢lerinin farkina
varilmasi Finsterer ve Stoll-berger’in bu kriterlerin ikili olarak uygulanmalarin1 6nermelerine
neden olmustur.(59) Ongériilen bu kombine yaklasimda, Stollberger ve Jenni kriterlerinin
kargilanmast durumunda taninin “kesin” oldugu kabul edilirken, yalnizca bir kriter grubunun
kargilanmast durumunda taninin “muhtemel” oldugu kabul edilmektedir. Dortten daha az
sayida trabekiilasyonun oldugu ya da N/C oraninin 2’den daha az oldugu olgular “muhtemel

durum” seklinde kabul edilmektedir.

Mevcut tanisal kriterlerin kisitliligi konusuna, Kohli ve ark.(60) tarafindan bir kalp
yetersizligi klinigine sevkedilmis 199 eriskin sol ventrikiil sistolik disfonksiyonlu hastada
LVNC prevalansini arastirdiklari ¢alismada deginilmistir. Onlarin ¢alisma drnekleminde yer
alan hastalarin sasirtic1 bir sekilde %24’ tanisal kriterlerin en az bir setini karsilarken (Chin
ve ark. %19, Jenni ve ark. %15, Stollber-ger ve ark. %13)] yalnizca %7’si her tiglinii birden
karsilamistir ve bu bulgu kilavuzlar arasinda nispeten zayif bir konkordans oldugunu
diistindiirmektedir. Kalp yetersizligi olan diger hastalar ile karsilastirildiginda, LVNC i¢in
ortaya konulan kriterleri karsilayan hasta alt grubu daha genctir ve sol ventrikiil diyastol sonu
boyutlar1 artmistir. Ancak saglikli olduklar1 bilinen 60 kontrolden besinin (%8) de LVNC
kriterleri setinin bir ya da daha fazlasini karsiladiklar1 seklinde bir bulgunun tespit edilmesi
oldukca dikkat ¢ekicidir. Bu bes kisiden dordiiniin Afro — Karayipli olmasi, normal morfoloji
ve fonksiyon sinirlarinin farkli irk gruplarinda tanimlanmasinin ve bu varyasyonlar ortadan

kaldirmak iizere tanisal kriterlerin tanimlanmasinin 6nemini bir kez daha ortaya koymustur.
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Chin et al.

IX/Y oran1 <=0.5

X=epikardiyal ylizeyden trabekiiler resese kadar olan mesafe

'Y=epikardiyal ylizeyden trabekiilasyonun en iist noktasina olan mesafe

Olgiimler parasternal kisa eksen LV apeksi olarak alinmis olup apikal goriiniimler ve LV
serbest duvari diyastol sonundadir.

Jenni et al.

ince bir kompakt (C) tabakas1 olan ve kalin bir kompakt olmayan (NC) tabakas1 olan NC/C
oraninin >2 oldugu iki tabakali miyokardiyum

Ayn1 anda kardiyak yapisal anormalliklerin mevcut olmamasi
Cesitli ve son derece belirgin trabekiilasyonlar ve trabekiilasyonlar arasi derin resesler
Renkli dopplerde intraventrikiiler kanla dolan trabekiiller arasi resesler

Ol¢iimler sistol sonunda parasternal LV kisa eksen gériintiilerine dayandrilmistir.

Stollberger et al.

Bir goriintii penceresinde, sol ventrikiil duvarinda papiller kaslarin apikalinde ti¢ten fazla
trabekiilasyon goriilmesi

Renkli dopplerde ventrikiiler bosluktan perfiize olan inter trabekiiler alanlar (6l¢iimler tek bir
diizlemde gegerlidir)

Olciimler tek bir diizlemde gecerlidir.

Sekil 13.NCC ekokardiyografik tam kriterleri

2.4.5 NCC ve Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme

Yiiksek ¢oziiniirliikli goriintiileme alaninda saglanan gelismeler ile Manyetik rezonans
gibi goriintiileme teknikleri NCC’nin tanisinin konmasindaki dogrulugu arttirabilmektedir .

Teknik ve klinik ilerlemeler sayesinde CMR goriintiileme tomografik bir teknikten dinamik



36

ve yiiksek ¢oziiniirliikli goriintiileme saglayan farkli bir teknik haline dontistmiistiir. CMR
‘nin yiiksek uzaysal ve temporal ¢oziiniirliigii ile sadece morfoloji agisindan degil ayni
zamanda fonksiyonel degerlendirme de yapilabilmektedir. Boylece ¢ok yonlii bir kardiyak
tanisal yaklasim saglamaktadir. NCC tanisinda baglarda yapilan CMR c¢aligsmalar1 yaniltici
nitelikdeydi. St6lberg kriteri kullanilarak ekokardiyografiyle tanimlanan 19 NCC hastasinin
sadece 9’u bu CMR kriterlerine uygundu. Ekokardiyografik tanisal kriterler yeterli bir
hassasiyete sahip olmayip ayni zamanda LV apeksine iligkin saglikli goniilliilerin %91 inde,
midventrikiiler diizeylerin %78’inde, bazal diizeylerin %21 ’inde kompakt olmayan
miyokardiyum tespit edilmistir. Ayrica iki tabakal1 goriiniim apikal anterior ve lateral
segmentlerde kontrol ve vaka grubunda daha yaygindir. NCC tanis1 konan hastalar (n=7) ayni
zamanda kontrol gruplariyla kiyaslanmistir (saglikli goniilliiler ve potansiyel olarak NCC’ye
yonelik diferansiyel taninin s6z konusu oldugu hastalar). NCC’li hastalarda 6nemli 6l¢iide
daha fazla nonkompakte (trabekiile) miyokardiyal segmentler s6z konusu olup ayrica
ortalama olarak diyastol sonunda trabekiile/nontrabekiile myokard orani diger patolojileri olan
hastalara veya saglikli kisilere gore %60 oraninda daha yiiksektir. Nonkompakte /kompakte
miyokardiyum oran1 2,3’e esit veya daha yliksek olup sirasiyla NCC’ye yonelik olarak %86
sensivite, %99 spesifite ve %75 - %99 pozitif ve negatif prediktif degerlerine sahiptir. Bu
oran NCC’nin tanisal 6zelligi olarak belirlenmistir. Ayrica NCC’li en yliksek miktardaki

trabekiile miyokardiyumun apekste ve anteriyor segmentlerde oldugu goriilmiistiir.(63)

Fazio ve ark.(62) NCC tanis1 konan sekiz hastada manyetik rezonans ile
Olgerek trabekiile/nontrabekiile miyokardiyum oranini ortalama 3.1 olarak hesaplamigtir.
Yiiksek ¢oziiniirliikklii manyetik rezonans nedeniyle daha 6nceki rakamin 2.5’e
yiikseltilmesinin makul olacagini diistinmiislerdir. 2010 yilinda ise bir Fransiz aragtirma grubu
NCC’li hastalar1 diger kardiyomiyopatilerden veya saglikli kontrollerden ayirt edebilmek i¢in
farkli bir kriter kullanmistir. Trabekiilasyo kitlesi sol ventrikiiliin total kitlesinin % 20’sinden

fazla olmalidir
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Petersen et al. [64]

INC/C Oranm1 > 2,3

Olciimler diyastol sonunda en az ii¢ uzun-eksen diizleminde yapilmistir.

Fazio et al. [65]

INC/C Oran1 >2,5
Olciimler diyastol sonunda yapilmistir

Jacquier et al. [66]

LV trabekiilasyon kitlesi LV total kitlesinin % 20’sinden daha biiyiik

Olciimler diyastol sonunda kisa eksende yapilmistir.

Sekil 14. NCC kardiyak MRG tam Kkriterleri

2011 yilinda ise normal kalplerdeki trabekiile miyokardiyumun dagilimina yonelik bir
caligma yayinlanmistir (64). 1.5T CMR ile ¢alisilan yaslar1 20 ila 80 arasinda degisen 60
kadin ve 60 erkek olmak tizere 120 kisiyi igermektedir. Trabekiilasyonlar daha ¢ok geng
yaslarda goriilmekte olup trabekiilasyonlarin dagiliminda ve oranlarinda cinsiyet farkliliklari
gozlemlenmemistir. Trabekiile miyokardiyum yasla birlikte azalmasi sik bir bulgu olarak
gozlemlenmistir. En yiiksek trabekiile miyokardiyum hacminin anterior ve apikal
segmentlerde oldugu ve en ¢ok diyastolik fazda gézlemlendigi goriilmiistiir. Bu ¢aligmanin
normal degerler igerisindeki sinirlari belirleyerek anatomik normal bir temel elde etmek

amaciyla daha biiyiik kohort ¢alismalariyla desteklenmesi gerekmektedir.

Yiiksek c¢oziiniirliiklii goriintiileme alaninda saglanan gelismeler sayesinde kullanilan
hassas goriintiileme teknikleri morfolojide normal sinirlar i¢inde bulunan hafif varyasyonlari
bile tespit edebilmektedir. Bundan 6nce LVNC siklikla distal hipertrofik kardiyomiyopati
(HCM) ya da sol ventrikiilde apikal trombiis seklinde yanlis tanilar almaktaydi. Bu egilim
daha sonra tersine dondii. LVNC tan1 sikliginin giderek artmasi bizim normal olarak
tanimladigimiz anatominin goriintiileme teknolojilerinde siirekli ortaya ¢ikan geligsmelere
ayak uyduramadigini yansitmaktadir. Hem ¢ocuklarda hem de eriskinlerde LVNC
prevalansinin tespit edilmesi amaciyla gerceklestirilen caligmalar, yanhis pozitif tanilarin
onlenmesine yonelik ¢cok daha siki tani kilavuzlarinin olusturulmasina olan ihtiyacin altini bir

kez daha ¢izmektedir.
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3. GEREC VE YONTEM

3.1 HASTA SECIMI ve KARDIYAK MRG PROTOKOLU

Calismaya Ocak 2011 ile Agustos 2016 tarihleri arasinda Istanbul Universitesi
Istanbul T1p Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali’na LVNC tanisiyla kardiyak MRG
incelemesi i¢in refere edilmis olan 18 ila 65 yas arasinda degisen yas grubunda 65 hasta dahil
edilmistir. Calismaya katilan hastalarin 28’1 kadin 37 “si erkekti. Retrospektif olarak yapilan
incelemelerde ¢alismaya dahil edilmedeki en 6nemli kriter; yas ve cinsiyetten bagimsiz olarak
CMR de nonkompakte /kompakte miyokardiyum oraninin 2,3’e esit veya daha yiiksek

olmasiydi.

Klinigimizde LVNC igin belirlenen kardiyak mrg protokolii secilen hasta grubunda da rutin
olarak uygulanmis. incelemeler supin pozisyonda 1,5 Tesla (Philips Achieva; Philips Medical
Systems, Hollanda) MRG cihazinda yapilmis. EKG ve respiratuar trigger kullanilan SENSE-
XL-Torso kardiyak koilin kalp anterioruna gelecek sekilde gogiis 6n duvarina yerlestirilerek
sinyal toplamada kullanildig1 sistem uygulanmis. Baslangig olarak, Single Shot Balanced TFE
sekansi ile koronal, aksiyal ve sagital plan i¢in kardiyak survey goriintiileme yapilmis. Survey
gortintiilerden aksiyal diizlemde mitral kapak ile apeks arasinda olusturulan plan ile Balanced
TFE sekansinda uzun aks iki odacik sine goriintiiler elde edilmistir. Bu goriintiiler lizerinden

uzun aks dort odacik sine ve bunun iizerinden de kisa aks sine goriintiiler elde edilmis.

Her goriintii alinirken nefes tutma seviyesinin ayni olmasi goriintii kalitesi i¢in 6nemli

oldugundan hastalardan ekspiryum sonunda nefes tutmalar1 istenmis.

3.2 GORUNTU ANALIiZi

Kardiyak MRG tetkikleri, kardiyak gortintiileme konusunda deneyimli iki radyolog
tarafindan kor bir sekilde retrospektif olarak standart yaklasimla PHILIPS is istasyonunda
degerlendirildi. Analizlerde ilk olarak bazal, mid ve apikal olarak ii¢ kisa eksen (SA)
diizleminde Amerikan Kalp Birligi’nin (AHA) 16 segment modeline gore diyastol sonunda
LV’ de trabekiile segmentin non trabekiile segmente oran1 segment bazinda 6l¢iildii. Yapilan
olgtimlerde her 3 kisa eksen diizleminde (apikal,mid va bazis’de) 2,3 cut off degerinin

iizerindeki segmentler ve bu her eksen icin bu oranin en yiiksek oldugu segment belirlendi.
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Segmentasyon ayrimi yapilirken; orta ventrikiiler segmentlerin tanimlanmasinda papiler kas
diizeyi, bazal segment i¢in papiler kaslarin lizeri ve apikal segment i¢in papiller kaslarin alt
kismi tanimlanmigtir. Bazal kesitlerin belirlenmesinde liimenin yarisindan fazla miyokardla
cevrili oldugu kisa aks kesiti end diyastolik kesit olarak belirlendi Trabekiilasyonlarin
belirlenmesinde mevcut protokol dogrultusunda kas yapisi olan ve i¢ miyokardiyum siniriyla
birlikte hareket eden kardiyak bolgeye dogru uzanan ve sistol sonunda papiler kasa
eklenmeyen bolge tanimlamasina uyulmustur. Papiler kaslar, ¢calisma dis1 tutulmustur. Her bir
segmentteki kompakt ve trabekiiler miyokard arasindaki sinir trabekiilasyonun belirgin
olmadig1 hattin disindan segilmistir. Ikinci asamada her 3 eksen igin ayr1 ayr1 ve tiim sol
ventrikiil i¢in global sistolik fonksiyon analizi yapildi. Analizlerde simpson metodu
kullanildi. Ejeksiyon fraksiyonu (EF) degerlerinin hesaplanmasinda kisa aks goriintiilerde
diyastol ve sistol sonu endokardial sinirlar her 3 eksen i¢in ayr1 ayri manuel olarak ¢izildi, son
olarak da apeksten bazale kadar tiim kesitlerde sistol ve diyastol sonu endokardiyal sinirlar
cizilerek global EF degerleri hesaplandi .Sistol ve diyastol sonu fazlar1 belirlemek igin
sirastyla orta ventrikiiler diizeyde en dar ve en genis ventrikiil kavitesi boyutu kullanildu.
Endokard sinirlari kan ile dolu kavitenin hiperintensitesi ile miyokardin orta derecedeki
intensitesi arasindaki farklilik kullanilarak ¢izildi.(65,66) Papiller kaslar 6l¢iimlerde kitle ve

kavite hacmi degisikligi etkisi olusturmadigindan ventrikiil kavitesi igerisine dahil edildi.

3.3 ISTATISTIKSEL ANALIZ

Verilerin tanimlayici istatistiklerinde ortalama, standart sapma, medyan, en diisiik-en
yiiksek frekans ve oran degerleri kullanilmistir. Degiskenlerin dagilimi kolmogorov simirnov
test ile Olciildi. Nicel bagimsiz verilerin analizinde mann-whitney u test kullanildi. Nitel
bagimsiz verilerin analizinde ki-kare test, ki-kare test kosullar1 saglanmadiginda fischer test
kullanildi. Korelasyon analizinde spearman korelasyon analizi kullanildi. Analizlerde SPSS

22.0 programi kullanilmustir.
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4 . BULGULAR

Calismaya dahil edilen 65 hastanin 26’si (% 40) kadindi. Tiim hastalar
ekokardiyografi ve CMR tani kriterlerini karsilamaktaydi. 65 hastanin her birinde en az 3

segment ve en az 2 diizeyde (apikal, midventrikiiler, bazal) trabekiilasyon orani (NC/C

segment duvar kalinlik orani) 2,3’ {in lizerindeydi.

Tablo 1’ de her 3 diizey ve toplam sol ventrikiil i¢in trabekiilasyon orani 2,3’iin

iizerinde olan segment sayilart minimum ve maksimum degerleri gosterilmistir. Ayrica tablo

1 ve Sekil 16, her 3 ventrikiil diizey i¢in trabekiilasyon oraninin en yiiksek degerlerinin

minimum ve maksimum sonuglarini géstermektedir. Trabekiile segment sayis1 apikal ve

midventrikiiler diizeylerde ayni1 iken bazalde istatistiksel anlamli tutulum sayisi elde

edilemedi. En yiiksek trabekiilasyon orani1 apikal diizeyde oldugu goriilmiistiir.

Min-Mak Medyan Ort.ts.s.
En Yiiksek Oran
Apikal Toplam 0.4 -9.0 36 39+14
Midventrikiiler 17 -65 3.2 33409
Bazal 2.0 -4.0 2.6 27 £0.6
Segment Sayisi
Toplam 0.0 - 11.0 7.0 63 +2.2
Apikal Toplam 0.0 - 4.0 3.0 3.2 +1.0
Midtoplam 0.0 - 5.0 3.0 2814
Bazal toplam 0.0 - 3.0 0.0 04 +09

Tablo 1. Trabekiile segment sayisi ve en yiiksek trabekiilasyon orani degerleri
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Sekil 15. Trabekiile segment sayisi ve en yiiksek trabekiilasyon orani1 dagilim

Trabekiilasyonlarin dagiliminda apikal diizeyde ; lateral ve anterior segmentlerde

anlaml1 daha fazla bulunmustur. (Tablo2 )

n %
Apikal
Septal 31 47,0%
Anterior 59 89,4%
Lateral 62 93,9%
inferior 56 84,8%
Midventrikiler
Anterior 42 63,6%
Anterolateral 52 78,8%
inferolateral 49 74,2%
inferior 30 45,5%
inferoseptal 7 10,6%
Anteroseptal 3 4,5%
Bazal
Anterior 7 10,6%
Anterolateral 10 15,2%
inferolateral 7 10,6%
inferior 2 3,0%
inferoseptal 0 0,0%
Anteroseptal 1 1,5%

Tablo 2. Trabekiilasyonlarin segmenter dagilimi
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Apikalde septalda trabekiilasyon anterior, lateral, inferiordan anlamli (p <0.05) olarak
daha diisiiktii. Apikalde anteriorda trabekiilasyon lateral, inferiordan anlamli (p >0.05) olarak
farklilik gostermemistir. Apikalde lateralde trabekiilasyon inferiordan anlamli (p >0.05)
olarak farklilik gostermemistir. (Tablo2)

Midvetrikiilde anteroseptalda trabekiilasyon anteriordan, anterolateralden,
inferolateladen, inferiordan (p < 0.05) anlamli olarak daha diistiktii. Midvetrikiilde
inferoseptalde trabekiilasyon anteriordan, anterolateralden, inferrolateladen, inferiordan (p <
0.05) anlaml1 olarak daha diisiiktii. Midevetrikiilde inferiorda trabekiilasyon anteriordan,
anterolateralden, inferolateladen (p < 0.05) anlamli olarak daha diisiiktii. (Tablo2)

Bazalda inferoseptal trabekiilasyon anteriordan, anterolateralden, inferolateladen (p <
0.05) anlamli olarak daha diisiiktii. Bazalda anteroseptalde trabekiilasyon anteriordan,
anterolateralden, inferrolatelden (p < 0.05) anlaml1 olarak daha diisiiktii. Bazalda inferiorda

trabekiilasyon anterolateralden (p < 0.05) anlamli olarak daha diistiktii. (Tablo2)
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Sekil 16,17,18. Trabekiilasyonlarin segmenter dagilimi
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Kadin ve erkeklerde toplamda, apikal, midventrikiiler, bazal diizeylerde trabekiile

segment sayisi; apikal ve bazal diizeylerde anlamli daha yiiksek bulunmustur. (p > 0.05)
(Tablo 3)

Kadin Erkek
Ort.3s.s. Medyan Ort.ds.s. Medyan
Segment Sayisi
Toplam 6.6 +2.2 7.0 6.1 +2.3 6.0 0.205 ™
Apikal 32+10 3.0 3.1+1.0 3.0 0.540 "
Midventrikiiler 29 +12 3.0 2.6 + 1.6 3.0 0.462 ™
Bazal 0.4 £0.9 0.0 04 +1.0 0.0 0.626 ™

™ Mann-whitney u test

Tablo 3. Kadin ve erkek icin trabekiile segment sayis1 dagilimlari
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Sekil 19. Kadin ve erkek icin trabekiile segment sayis1 dagilimlari
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Kadin ve erkeklerde apikal ventrikiiler diizeyde; septal , anterior, lateral, inferior

segment trabekiilasyon orani anlamli (p > 0.05) farklilik géstermemistir. (Tablo 4, Sekil 20)

Kadin ve erkeklerde midventrikiiler diizeyde; anterior, antrerolateral, inferolateral,
inferior, inferoseptal, anteroseptal segment trabekiilasyon oranit anlamli (p > 0.05) farklilik
gostermemistir. (Tablo 4, Sekil 21)

Kadin ve erkeklerde bazal diizeyde; anterior, antrerolateral, inferolateral, inferior,
inferoseptal, anteroseptal segment trabekiilasyon orani anlamli (p > 0.05) farklilik

gostermemistir. (Tablo 4, Sekil 21)

Kzdin Erkek
n % n % P
Apikal
Septal 16 48.5% 15 455% 0805
Anterior 28 84.8% 28 8.8%  1.000*
lateral 31 93.9% 31 93.9%  1.000 "
inferior 31 93.9% 28 &.8%  0230F
Midventrikiiler
Anterior 23 69.7% 19 57.6%  0.306%
Anterolateral 28 84.8% 24 727% 028"
inferolateral 25 75.8% 24 727%  0778%
inferior 17 51.5% 13 9.4% 033"
inferoseptal 3 9.1% 4 121% 0689~
Anteroseptal 1 3.0% 2 6.1% 1.000 *
Bozal
Anterior 4 12.1% 3 9.1% 0.689 ©
Anterolateral 6 18.2% 4 12.1% 0492 ©
inferolateral 4 12.1% 3 9.1% 0.689 ©
inferior 0 0.0% 2 6.1% 0492 *
inferoseptal 0 0.0% 0 0.0% X
Anteroseptal 0 0.0% 1 3.0% 1,000 ¥

¥Kikare test /Fischer test)

Tablo 4 . Kadin ve Erkeklerde ventrikiiler diizeylerde segmentlere gore trabekiilasyon
dagilin
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Sekil 20. Apikal diizeyde trabekiilasyonlarin Kadin ve Erkek icin grafiksel dagilim

Anterior
Anterolateral
Inferolateral
inferior
inferoseptal
Anteroseptal

Midventrikuler

BOKadin BErkek

Sekil 21. Midventrikiiler diizeyde trabekiilasyonlarin Kadin ve Erkek icin
grafiksel dagilim
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Sekil 22. Bazal diizeyde trabekiilasyonlarin Kadin ve Erkek icin grafiksel dagilim

Global EF ile Apikal EF, Midventrikiil EF, Bazal EF arasinda anlamli (p < 0.05)
pozitif korelasyon mevcuttu. Apikal EF ile Midventrikiil EF, Bazal EF arasinda anlamli (p <
0.05) pozitif korelasyon mevcuttu. Midventrikiil EF ile Bazal EF arasinda anlamli (p < 0.05)

pozitif korelasyon mevcuttu. (Tablo 5)

En Ylksek Oran
Apikal Midventriktler Bazal
Global EF r 0.072 -0.054 -0.128
p 0.573 0.687 0.707
Apikal EF r 0.028
p 0.825
-0.022
Midventrikller EF r
P 0.873
r -0.091
Bazal EF
P 0.789

Spearman Korelayon

Tablo 5. Global EF ile ventrikiiler 3 diizeyin korelasyonu

Global EF ile Toplam Apikal, Midventrikiiler, Bazal segment sayis1 arasinda anlamli
(p > 0.05) korelasyon yoktu. Apikal EF ile Toplam, Apikal segment sayis1 arasinda anlamli
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(p > 0.05) korelasyon yoktu. Midventrikiiler EF ile toplam, Midventrikiiler segment sayisi
arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. Bazal EF ile toplam, Bazal segment sayisi

arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. (Tablo 6)

Segment Sayisl
Toplam Apikal Midventrikller Bazal
Global EE r 0.075 -0.034 0.146 -0.169
p 0.555 0.790 0.246 0.179
0.120 0.048
Apikal EF '
p 0.340 0.704
. . r 0.173 0.225
Midventrikller EF
p 0.168 0.072
r 0.083 -0.229
Bazal EF
p 0.510 0.066

Spearman Korelayon

Tablo 6.Global EF ile ventikiiler 3 diizeydeki trabekiile segment sayisi iliskisi ve her
diizey icin EF ile trabekiile segment sayisi ilskisi

Global EF ile Apikal, Midventrikiiler, Bazal en yiiksek trabekiilasyon orani arasinda
anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. Apikal EF ile Apikal en yiiksek trabekiilasyon oran
arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. Midventrikiiler EF ile Midventrikiiler en
yiiksek trabekiilasyon oran arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. Bazal EF ile Bazal

en ylksek trabekiilasyon oran arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. (Tablo 7)

En Ylksek Oran
Apikal Midventrikiiler Bazal

GlLobal EF r 0.072 -0.054 -0.128

p 0.573 0.687 0.707
Apikal EF r 0.028

P 0.825

r -0.022
Midventrikller EF

P 0.873

r -0.091
Bazal EF

P 0.789

Spearman Korelayon

Tablo 7. EF’nin en yiiksek trabekiilasyon oram ile olan iliskisinin global ve ventrikiilre
diizeylre icin degerlendirmesi
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Apikal en yiiksek trabekiilasyon orani ile midventrikiiler, bazal en yiiksek oran
arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. Midventrikiiler en yiiksek trebekiilasyon orani

ile bazal en yiiksek oran arasinda anlamli (p > 0.05) korelasyon yoktu. (Tablo 8)

En Yiiksek Oran

Midventrikiiler Bazal
En Yiiksek Oran

, 0.163 0.788

Apikal '
p 0.226 0.007
0.711

Midventrikiiler '
p 0.014

Spearman Korelayon

Tablo 8 .En yiiksek trabekiilasyon oranlarinin korelasyonu
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5. TARTISMA

Noncompaction kardiyomiyopati (NCKMP), 2006 yilindan itibaren primer genetik
kardiyomiyopati sinifina dahil edilmis bir kardiyomyopati alt sinifidir. (1,2) Ancak bu
hastaligin etiyolojisi, patogenezi, tanisi ve tedavisi konusunda bir uzlasiya varilamamis olmast
hastaligin tartisma konusu olmasina yol agmaktadir. Hastaligin tanisinin konulabilmesi igin
baslica yapisal dzelliklerin goriintiilleme yardimiyla ortaya konulmasi gerekmektedir. LVNC
tanis1 esas olarak 2 tabakali; kalin trabekiiler, endokardiyal tabaka ve ince kompakte,
epikardiyal tabakanin ortaya konilmasiyla konur.Bu agamada goriintiileme
bulgular1 belirleyici rolii oynar. LVNC prevalansinin tespiti amaciyla yapilan ¢alismalar,
yanlis pozitif tanilarin 6nlenmesine yonelik cok daha belirleyici tani kilavuzlarinin
olusturulmasi konusuna olan ihtiyacin altin1 ¢izmektedir. LVNC tanisinda mevcut tani

kriterlerinin bir¢ok kistlililig1 bulunmaktadir.

[lk olarak 1990 yilinda Chin ve arkadaslari (56) tarafindan kullanilan izole LVNC
terimiyle sekiz olgu tanimlanmistir. Ekokardiyografik tani i¢in 6ne siiriilen ilk kriterlerde
Chin ve ark. X’ in (epikard yiizeyinden trabekiiler girintinin en ¢ukur yerine kadar olan
uzaklik) Y~ ye (epikardikard yiizeyinden trabekiilasyonun tepesine kadar olan uzakliktir)
oraninin end diyastolik degerlendirilmesini 6nermislerdir ve 0.5’e kadar bir X/Y oram1 LVNC
tanis1 igin yeterlidir. Ayrica Chin ve ark. hastaligin klinik prezentasyonu ve kardiyak

genetik gecisli hastaliklarla iliskilerini tanimlamustir.

Jenni ve arkadaslari (57) tarafindan gelistirilen tani kriterlerinin farki ise esas olarak
Ol¢timlerin sistol sonunda yapilmasiydi. Cilinkii ekokardiyografi ile diyastol sonunda iki
tabakanin ayrim1 zordu. Jenni ve ark. larmin olusturdugu tani kriteleri: Oncelikle sistol sonu
yapilan sikisma olmayan (nonkompakte) tabaka ile sikisma olan (kompakte) tabaka oraninin
2’den biiyiik olmastydi. Ek olarak ise nonkompakte kitlenin kalbin apikal ve mid ventrikuler
seviyesinde lateral ve inferior segmentlerde agirlikli tutulumu, doppler incelemede ¢gok sayida
sol ventrikul kavitesiyle iligkili derin intertrabekiiler girintilerin izlenmesi ve ek kardiyak

anomalinin olmamasiydi.

Kohli ve arkadaslar1 (61) bir kalp yetersizligi klinigine sevkedilmis 199 eriskin sol
ventrikiil sistolik disfonksiyonlu hastada LVNC prevalansini aragtirdiklar1 ¢alismadan
bahsedelim. Onlarin ¢alisma 6rnekleminde yer alan hastalarin %24’ tanisal kriterlerin en az
bir setini karsilarken (Chin ve ark. %19, Jenni ve ark. %15, Stollberger ve ark. %13) yalnizca

%7’s1 her liclinli birden karsilamistir ve bu bulgu kilavuzlar arasinda nispeten zay1f bir
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konkordans oldugunu diisiindiirmektedir. Kalp yetersizligi olan diger hastalar ile
karsilastirildiginda, LVNC igin ortaya konulan kriterleri karsilayan hasta alt grubu daha
genctir ve sol ventrikiil diyastol sonu boyutlar1 artmistir. Ancak 6zellikle dikkati ¢ekmesi
gereken bir nokta ise, agik bir sekilde saglikli olduklar1 bilinen 60 kontrolden besinin de (%8)
LVNC kriterleri setinin bir ya da daha fazlasini karsiladiklari seklinde bir bulgunun tespit
edilmesidir. Ayrica bu 5 hastanin 4’ ii Afro-Karayiplidir. 2008 Kohli ve arkadaslarinin
caligmasi sonucunda mevcut ekokardiyografik tani kriterlerinin 6zellikle siyahlar i¢cin fazla
duyarl oldugu asir1 tanilara yol agtig1 6ne stirmiisdiir. Bunun {izerine Stéllberger ve
arkadaslar1 ekokardiyografik tani kritetlerini revize etmistir 2012 yilinda. Fenotipi sol
ventrikiil hipertrabekiilasyonu olarak tanimlamistir. Bu tanima gore endiyastolik 4 oda
goriintiilerde apikal segmentte 3 den fazla genis belirgin trabekiilasyonun goriilmesi
gerekmektedir ve renkli dopplerde ventrikiiler bosluktan perfiize olan inter trabekiiler

alanlar gosterilmelidir.

Gebhard ve arkadaslar’ nin (65) LVNC tanisim gelistirmek i¢in 123 hasta (41 LVNC,
41 aortik stenoz , 41 kontrol grubu) iizerinde yaptiklari caligmada; LVNC tanili hastalarda o
segmentlerde duvar kalinligin1 8§ mm nin iizerinde bulmustur. Bulunan cut off deger normal
ve hipertrofik myokardiyumdan hastaligin ayirdinda kullanilabilir olarak kabul gérsede
calismanin Gzellikle hipertrofik KMP gibi diger kardiyomyopatilerden ayirdi igin ek tani

kriterlerine ihtiya¢ duydugu goriilmiistiir.

Buraya kadar LVNC tanisinda kullanilan ekokardiyografik kriterleri, eksikliklerini ve
gelisimlerini degerlendirdik. Ancak ekokardiyografinin: Operatore bagimli olmasi, apeks
degerlendirmesindeki yetersizlikleri, 2 tabakali goriiniimiin ayirt edilmesindeki giicliikler ve
incelemenin kisa eksen goriintiilemedeki kisitliliklar1 sebebiyle gliniimiizde MRG tanida

vazgecilmez olmustur gelistirilen kriterler ile birlikte.

Petersen ve arkadaglari(62) CMR ile 45 saglikli goniillii ,25 atlet, 39 HKMP’li,14
DKMP’l11,17 hipertansiyonlu ve 30 aortik stenozlu ve 7 LVNC’1i hasta ile trabekiilasyon
iizerine ¢alisma yapmislardir.Calisma sonucu tiim gruplarda trabekiilasyonlar en sik apikal ve
lateral segmentlerde izlenmistir. Ayrica bu ¢aligma sonucu 2.3 ve iizeri trabekiilasyon oranlari
( NC/C ratio >2.3 ) %86 sensivite,%99 spesifiteyle NCC tanisin1 desteklemektedir.Tan1 kriteri
olarak genel kabul géren bulgular :end diyastolik kisa eksen dlgiimlerde NC/C oraninin
2.371ln lizerinde olmas1 (midventrikiiler ve bazal dl¢iimlerde,apikal dl¢giimde ise uzun eksen

goriintiileme yapilmistir.)
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LVNC’1n diger kardiyomyopatilerden ayirdi i¢in daha nicel kistaslar gelistirilmistir.
Jacquer ve arkadaglar1 (68) 16’sar kontrol grubu ile DKMP, LVNC ve HKMP’li hastada
CMR goriintiileme ile trabekiilasyon kitlesi tizerine yaptiklari calismadan asagida
bahsedilmistir. Ancak ¢alismanin limitasyonu olan intertrabekiiler kan havuzunun da
trabekiile kitle olarak Ol¢iilmesi yanlis sonuglara neden olabilmektedir. Bunun {izerine
Grothoff ve arkadaglar1 (69) yeni kriterler gelistirmistir. Buna gore trabekiile ventrikiiler kitle
global kitlenin %25° inden daha fazla olmali ve nonkompakte myokard kitlesi 15g/m2 nin

uzerinde olmalidir.

Bizim ¢alismamizla benzer sekilde tani kriteri olarak kullanmayi arastirdigimiz global
ve segmental EF degerlerinin LVNC’ li hastalardaki degisimini, ortaya koyan bazi ¢alisma
orneklerinden bahsedecek olursak; P. Choudhary (70) ve arkadaslari’ nin yaptigi LVNC
kardiyak MRG goriintiileme ile LVNC tanisini iyilestirme ¢alismasinda 30 izole LVNC tanil
hastada global ve bolgesel (regional) LVNC kitle dl¢iimii yaparak bunun global ve bolgesel
fonksiyonla iligkileri arastirilmistir. Elde ettikleri sonuglara gore endsistolik yapilan
olgtimlerde global EF ile bazal, apikal ve midventrikiiler bolgelerdeki NC/C oranlar1 anlamli
ters orant1 gostermektedir. (ES bazal r =—0.29, p = 0.04; mid-ventrikiiler r =—0.50, p b 0.001
ve apikal r=—0.71, p b 0.001) Yapilan enddiyastolik 6l¢iimlerde ise yalnizca apikal
segmentte NC/C orani ile global EF arasinda anlamli ters iliski bulunmustur. (r=-0.45,p b
0.001)

S. Dellegrottaglie ve arkadaslarinin (71) izole LVNC’ da bélgesel ve global
fonksiyonlarin arastirilmasina yonelik ¢aligmasinda 16 eriskin hasta {izerinde yapilan
olgtimlerde bolgesel sistolik fonksiyon igin duvar hareket skoru (wms) (r= 0.26; p=0.018),
fraksiyonel duvar kalinligi (FWT) (r=—0.30; p= 0.006) gibi kalitatif ve kantitatif yontemler
kullanilmigstir. Sonug olarak; 16 segment modeline gére nonkompakte segmentlerin dagilimi
haritalandirilmis ve apikalden bazise giderek azalan siklikta dagildigi goriilmustiir. Ayrica
apikal segmentte en yogun olarak lateralde daha sonra inferior segmentte izlenmistir.
Midventrikiiler bolgede ise anterolateral ve inferolateral segmentlerde daha yogun olarak
bulunmustur. Bazisde ise sadece inferolateral ve anterolateral segmentlerde rastlanmistir.
Bolgesel sistolik fonksiyonlar i¢in yapilan dl¢iimlerde NC/C orani ile FWT arasinda ters
iliski WMS ile ise dogru orant1 bulunmustur. Yani bolgesel fonksiyon ile NC/C orani arasinda
pozitif korelasyon saptanmistir. Nonkompakte segment sayisi ile ise sol ventrikiil EF’
si arasinda anlamli korelasyon bulunamazken (B=—5.24; p=0.038) global sol ventrikiil

fonksiyon bozuklugunun habercisi olarak degerlendirilmistir.
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Choi ve arkadaslar1 (72) 145 kisi (24 izole LVNC’li, 33 non izole LVNC’li, 30 non-
kompakte DCM’li, 27 DCM’ 1i hasta ve 31 saglikli kontrol grubu) {izerine CMR ile yaptiklar
retrospektif sol ventrikiil trabekiilasyon ¢aligmasinda tiim gruplarda trabekiilasyonlarin
segmenter dagiliminda anlamli farklilik saptanmamistir. LVNC’li hastalarda trabekiilasyon
oranlar1 anlamli olarak yiiksek bulunmustur. Izole LVNC’li hastalar ile kontrol grubu
karsilastirildiginda sol ventrikiil trabekiilasyon voliimleri ve EF arasinda anlamli korelasyon
izlenmedi. Ayrica diger hasta gruplarinda da sol ventrikiil trabekiilasyon voliimiiniin yiizdesi
ve EF arasinda korelasyon izlenmemistir. Trabekiilasyon voliimii yiizdesi izole LVNC’li
hastalarda; DCM’li hastalara gore 1.4 kat,kontrol grubuna gore 1.7 kat yiiksek bulunmustur (
p<0.001). Sonug olarak %34.6 nin iizerinde trabekiilasyon voliimii degerleri LVNC tanisi i¢in
%66 sensivite, %90 spesifiteye sahiptir. Septum diizeyinde1.27 lizerinde trabekiilasyon

oranlart LVCN tanis1 agisindan %57 sensivite ve %83 spesifiteye sahiptir.

Fazio ve arkadaglarmin (73) NCC’ de ventrikiiler fonksiyon bozuklugu ve
nonkompakte segment sayisinin bagimsiz tahminine yonelik yaptiklari ¢alisma su sekildedir.
Izole LVNC tanili 238 hastanin (ortalama EF 44.39%.) 122’sinde ventrikiiler fonksiyon
bozuklugu bulunmus olup ortalama EF %34.6 olarak bulunmustur. Ancak tutulan segment

sayisi ile sistolik fonksiyon bozuklugu arasinda korelasyon izlenmmemistir.

Jacquier ve arkadaslar1 (68) sol ventrikiil NCC tanisinda kardiyak manyetik rezonans
goriintiileme kullanilarak trabekiile sol ventrikiil kitlesinin dl¢limiiniin tantya katkilarini
arastirmislardir. Calisgmaya 16 LVNCC, 16 dilate KMP, 16 hipertrofik KMP ve 16 kontrol
dahil edilmistir. Diger gruplara kiyasla LVNC tanili hastalarda yaklasik 3 kat daha yiiksek
trabekiile sol ventrikiil yiizdeleri bulunmustur. LVNC (32+10%), DCM (11+4%, P, 0.0001),
HCM (12+4%,, 0.0001) ve kontrol grubunda (12+5%, P, 0.0001) Sol ventrikiil trabekiile
kitlenin %20 ve {izerinde olmas1 %93,7 sensitivite ve %93,7 spesifityle LVNC tanisinda
degerli olarak bulunmustur.Ayrica EF kontrol grubuna kiyasla LVNCC tanili hastalarda
anlaml derece diisiik olarak izlenmis olup trabekiile myokard kitlesi ile EF arasinda

korelasyon bulunmamistir

Ottaviani ve arkadaglarinin (74) yaptiklari ¢alismada; ekokardiyografi ile LVNCC
tanis1 almis ve kalp yetmezIligi ile nakli yapilan 105 hastanin eksplante edilen kalplerinde
trabekiilasyon ol¢timleri yapmistir. Trabeklasyon orani (NC/C duvar kalinligr) 1.7/1£0.2
olarak bulunmustur. Ekokardiyografi ile patoloji arasindaki bu diskordans tani kriterlerinin

yetersizligini ortaya koymaktadir.
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Giiniimiizde miyokardiyal nonkompaksiyon kardiyomiyopati giincel pratikte zaman
icerisinde siklikla karsilagilan bir kardiyomiyopati alt tipi olup goriintiileme teknolojisindeki
gelismelere paralel olarak tespit siklig1 giderek artmaktadir. Kullanilan hassas goriintiileme
teknikleri morfolojide normal sinirlar i¢inde bulunan hafif varyasyonlar1 bile tespit
edebilmektedir ve bu durum daha sinirlayici tanisal kriterlere olan ihtiyacin altin1 ¢izmektedir.
Gereksiz taninin engellenebilmesi normali anormalden ayirt edebilme yetenegine bagimli olan
acik ve net goriintiileme kriterlerinin bulunmasiyla yapilabilir. Ayrica yapilan bircok
caligmada (68, 70, 72) hastalik ileri donem komplikasyonu olarak kalp yetmezligi ortaya
cikmaktadir. Bu siirecin erken tanisi alinabilecek tedavi 6nlemleri agisindan biiyiik 6nem
tasimaktadir. Biz ¢calismamizda myokardiyal trabekiilasyon artiginin sol ventrikiil global ve
segmenter fonksiyonlarina etkisini aragtirarak segmenter fonksiyonlarin da miyokardiyal
noncompaction tani kriterleri arasinda yer alma ihtimalini arastirdik. Ancak segmenter
fonksiyonlar ile trabekiilasyon artis1 ve trabekiile segment sayis1 arasinda konkordans
bulamadik literatiirdeki bazi benzer ¢alismalarda da segmenter fonksiyon ile trabekiilasyon
artig1 arasinda iliski saptanmustir. ( 71) CMR ile yapilan yakin zamanli ¢alismalarda, bizim
calismamizdakine benzer sekilde trabekiilasyonlarin segmenter dagilimlari ve cinsiyete gore
farkliliklar1 saptanmistir. Mevcut ¢alismalarin biiyiik bir kisminda yiiksek trabekiilasyon
oranlari ile global sol ventrikiil disfonksiyonu arasinda dogrudan iliski saptanirken bizim
calismamizda korelasyon izlenmedi. Dolayisiyla mevcut tani kriterlerini gelistirmek i¢in daha

fazla klinik ¢aligmaya ihtiyag vardir.
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6.SONUC

NCC tanili erigkin hasta popiilasyonu tlizerinde yaptigimiz retrospektif ¢calismamizda
trabekiilasyon artiginin ve trabekiile segment sayisinin; global ve segmenter sol
ventrikiil fonksiyonlara olan etkisinin NCC tan1 kriterleri olarak kullanilabiliriligini
arastirdik. Kullanilan hassas goriintiileme teknikleri, CMR’de ki hizl1 gelismeler NCC tan1
sikligini giderek arttirmistir. Hastalik prevalansinin tespit edilmesi amaciyla gergeklestirilen
caligmalar, yanlis pozitif tanilarin 6nlenmesine yonelik ¢ok daha siki tani kilavuzlarinin
olusturulmasi konusuna agirlik verilmesine olan ihtiyacin altin1 bir kez daha ¢izmistir.
Yapilan ¢alismalarda asemptomatik saglikli insanlarda azimsanamayacak oranlarin CMR’de
kullanilan mevcut tan1 kriterlerini kargilamasi yeni tani kriteri arayisin1 dogurmustur. Yeni
tan1 kriteri arayisinin bir diger 6nemli nedeni ise hastaligin kalp yetmezligi ile komplike
olmai ve transplantasyonla sonug¢lanmasidir. Bu siirecin erken tanisi alinabilecek tedavi

onlemleri agisindan biiyiik 6nem tasimaktadir

Caligmamizda segmental EF degisiminin NCC tani kriterleri arasina girebilirmi
sorusunu arastirdik. Sol ventrikiiliin her 3 diizeyi (apikal, midventrikiiler, bazis) ve global sol
ventrikiil kitlesi i¢in trabekiile segment sayisi ile segmenter ve global ventrikiil
fonksiyonlarinin etkilenmedigini gordiik. Ayrica sol ventrikiiliin her 3 diizeyinde
(apikal,midventrikiiler,bazis) ayr1 ayr1 trabekiilasyon oranlarinin global ve segmenter
fonksiyonlar1 etkilemedigini gordiik.Yapilan ¢calimalarin bir kisminda trabekiilasyon kitlesi ile
global fonksiyon degisimi korelasyonu izlenirken bir kisminda anlamli korelasyon
saptanmamistir.Bizim ¢aligmamizda da anlamli korelasyon saptanmadi. Diger ¢aligsmalarla
benzer sekilde en yiiksek trabekiilasyon orani apikalde anterior ve lateral segmentlerde

mevcut oldugunu tespit ettik.

NCC tanili hastalar tizerindeki mevcut ¢aligmalarda trabekiilasyon Kitlesi ile global
sistolik fonksiyon (EF) etkilesimi iizerinde agirlikli olarak durulmustur. Segmenter fonksiyon
etkilenimi lizerine sinirli sayida ¢alismalar arasinda farkli sonuglar bulunmaktadir. Bizim
calismamiz da trabekiile segment sayisi ve trabekiilasyon orani ile segmenter fonksiyon
arasinda anlamli iligki bulunamamistir.Bunun sonucu olarak trabekiilasyon orani ve sayisi ile
ventrikiil fonksiyonlarini degerlendirmede anlamli rol oynamamistir. CMR ‘nin yliksek
¢ozliniirliigl ve hizli gelisimi ile saglikli asemptomatik kisilerde; NCC” li hastalardakinde
benzer sekilde artmis trabekiilasyon oranlarinin izlenmesi, yanlis pozitif tanilarin 6nlenmesine

yonelik ayirt edici yeni tan1 kriterlerine olan ihtiyaci gostermeketdir.Ayrica hastalik kalp
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yetmezligi ile presente olmadan gidisatt erken asamada 6ngérmemizi saglaycak yeni
kriterlere ihtiya¢ vardir.Gelistirilecek olan kriterler ile NCC’ li hasta, saglikl erigkin ayrimi
daha keskin olarak yapilabilecek ve hastaligin erken evrelerinin aydinlatilmasiyla

komplikasyonlar engellenebilecektir.
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