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Tanım 

• Hipertrabekülasyon ve derin 

intertrabeküler resesuslar 

nedeniyle iki katmanlı bir 

görünüme sahip bir 

kardiyomiyopati 

• Resesuslara renkli doppler ile 

kan girişi gösterilebilir ancak 

epicardial koroner sistemle bir 

fistülizasyon olmamalı! 
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2008 ESC sınıflaması 

• Dilate kardiyomiyopati (DCM) 

• Hipertrofik kardiyomiyopati (HCM) 

• Restriktif kardiyomiyopati (RCM) 

• Aritmojenik Sağ Ventrikül Kardiyomiyopatisi (ARVC) 

• Sınıflandırılamayan kardiyomiyopatiler ( 

Noncompaction, sirotik kardiyomiyopati, stres-

induced kardiyomiyopati) 



 







 



Hipotezler 

• Fetal miyokardın gelişimi esnasında meydana 

gelen intrauterin bir duraklama 

• Miyokardın noncompact olarak kalması değil, bir 

katman olarak trabeküler yapının anormal olarak 

prolifere olması 



Ayırıcı tanı 

• Gebelikte hipertrabekülasyon 

• Atletlerde hipertrabekülasyon 

• Hematolojik patolojilere bağlı 

hipertrabekülasyon 

* Kilic ID, Cardiovasc J Afr. 2013 ;24(3):e1-2 



Genetik 
• Sporadik yada familyal( %12-50) olabilir 

• OD kalıtım,  OR ve X’e bağlı kalıtılan formlardan 

daha sık 

• HCM, DCM ve RCM ile birliktelik olabilir 
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Klinik manifestasyon 



Aritmiler 
• Hem ventriküler hem atriyal aritmiler görülebilir 

• NSVT oldukça sık( %35), sustained VT %5 

sıklıkta* 

• Atrial fibrilasyon sıklığı %10  

• Dal blokları ve AV blok da görülebilir 

Bhatia NL et al. J Card Fail. 2011 Sep;17(9):771-8 



Aritmiler 
• Aritmi sıklığı ve tipi ventrikül fonksiyonları ve yaşla 

ilişkili olabilir 
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Ailesel formunda ani ölüm ve malign ventriküler aritmi birlikteliği 

Lamin A/C 



LVNC li 51 hastada 4 gen taranmış 

TMP1 

Bazı mutasyonlar da daha kötü seyir 



Sinusal Bradikardi ve LV noncompaction birlikteliği ! 

HCN4 gen 

mutasyonu 



Daha kötü LV fonksiyonu , daha sık ventriküler ektopi 



Bu hastalarda ICD tedavisi primer ve sekonder korumada etkili olabilir. 

Supraventriküler taşikardiler de sık olduğu için Uygunsuz Şoklama da fazla. Cihaz 

ayarlamalarına dikkat edilmelidir. 

8’i sekonder 4’ü primer koruma Icd li 12 hasta 36 ay boyunca retrospektif olarak 

incelenmiş 

5 hasta uygun ICD terapisi almış bunların 4’ü sekonder koruma amaçlı olan hastalar 

8 hastada SVT dökümente edilmiş 

 



Önceki kardiyak disfonksiyon veya ventriküler aritmi artmış mortaliteyle ilişkili 

Tek merkezli bir çalışmada eko ile tanı konan 242 çocuğun 19 yıllık takipte klinik 

presentasyonuna bakıldığında; 

 Kalp yetersizliği 150 hasta (% 62) 

 Aritmi  81 (%33), 42 %17 VT, 14 (%6) atriyal taşikardi, 19 (%8) SVT  

 Senkop %5 

 Ani kardiyak ölüm %6 

Hastaların 31’i (%12,8) öldü, 13 hasta (%5,4) ü kalp nakli oldu 

 



  

 241 erişkin hastalı 5 çalışmanın incelendiği sistematik incelemede; 

Hastalar ortalama 39 ay takip edilmiş 

 Hastaların %56 sı kalp yetersizliği, %27 si ön değerlendirmede LVNC 

şüphesiyle, %11 ide tarama esnasında tespit edilmiş 

 Yıllık kardiyovasküler mortalite %4 

1. Derece akrabalarında LVNC varlığı eko ile %30 oranında saptanmıştır  

 

 



Özet ve öneriler 
• LVNC Hipertrabekülasyon ve derin intertrabeküler 

resesuslar ile karakterize sporadik veya ailesel 
kardiyomyopatidir 

• LVNC tanısı zor bir klinik durumdur (tanıya kadar gecen 
ortalama zaman 3.4 yıl) 

• Klinik manifestasyon olarak kalp yetersizliği, göğüs ağrısı, 
tromboembolik olay, atrial ve ventriküler aritmi ve ani ölüm 
görülebilir 

• EF<%40 veya AF li hastalarda antikoagülasyon 
önerilmektedir 

 



Özet ve öneriler 
• Ventriküler ve supraventriküler aritmiler sıklıkla 

izlenmektedir 

• ICD takılacak hastanın belirlenmesinde henüz net 
öneriler bulunmamaktadır 

• Uygunsuz şok sık karşılaşılmaktadır bu nedenle bunu 
azaltıcı önlemler alınmalıdır 

• VT fırtınalarını azaltmak amacıyla VT ablasyonu 
planlanmalıdır. 

• End-stage kalp yetersizlikli hastalar kardiyak 
transplantasyon açısından değerlendirilmelidir. 

 



 

 

 

 

Sabrınız için teşekkürler.. 


