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Halkası: Aritmiler
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Nonkompakt kardiyomiyopati; kalp yetersizliği, tromboembolik olaylar, aritmiler ve ani kardiyak ölümler seyredebilen yeni tanımlanmış
bir kardiyomiyopati tipidir. Bu kardiyak patoloji ventriküler aritmiler, supraventriküler aritmiler, Wolf-Parkinson-White sendromu, bra-
diaritmiler ve çeşitli EKG bulguları ile ilişkilidir. Ani kardiyak ölüm, tüm nedenlere bağlı ölümlerde %50’ye varan oranda altta yatan ne-
den olarak karşımıza çıkmaktadır. Ventriküler dilatasyon ve sistolik disfonksiyonun yanı sıra aritmiler ani kardiyak ölümde başat rol oy-
namaktadır. Bu bilgiler ışığında, nonkompakt  kardiyomiyopatide aritmiler prognozla oldukça ilişkilidir, bu nedenle de tanılarının kon-
ması ve tedavi edilmeleri hasta kliniğinde hayati öneme sahiptir.
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Abstract

Öz

Noncompaction cardiomyopathy is a novel cardiomyopathy type which is manifested by heart failure, thromboembolic events, arrhyth-
mias and sudden cardiac death. This cardiac pathology is associated with ventricular arrhythmias, supraventricular arrhythmias, Wolf-
Parkinson-White syndrome, bradyarrhythmias and various ECG signs. Sudden cardiac death emerges as the underlying cause in up to
50% of all-cause of mortalities. Ventricular dilatation and systolic dysfunction, as well as arrhythmias, play a hallmark role in sudden
cardiac death.On the grounds of these considerations, arrhythmias are associated with prognosis in noncompaction cardiomyopathy, so
the diagnosis and treatment of them have a critical importance in patient’s clinical course.  
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The Important Link of the Clinical Triad of Noncompaction Cardiomyopathy:
Arrhythmias

Giriş

Nonkompakt kardiyomiyopati (NCKMP) sol ventrikül
miyokardında belirgin trabekülasyonlar, derin intertra-
beküler girintiler ve incelmiş kompakte alanlar görülme-
siyle karakterize olan, nadir görülen bir kardiyomiyopa-
ti tipidir.1 Amerikan Kalp Cemiyeti tarafından genetik
kardiyomiyopatiler başlığı altında değerlendirilirken,
Avrupa Kalp Cemiyeti’ne göre ise halen sınıflanmamış
bir kardiyomiyopatidir.1,2 Daha önceleri oldukça nadir
bir kardiyak bozukluk olduğu düşünülürken, tanı kriter-
lerinin de giderek netleşmesiyle tahmin edilenden daha
da sık rastlandığı ortaya konmuştur ki yeni tanı konmuş
kardiyomiyopatiler arasında insidansı %9 olarak rapor

edilmiştir.3 NCKMP’nin etyopatogenezinde genetik fak-
törler ve fetal hayatta miyokard embriyogenezinde du-
raksama suçlanmaktadır.4

Nonkompakt kardiyomiyopati geniş ve oldukça de-
ğişken bir klinik spektruma yol açabilmekte, asempto-
matik seyredebileceği gibi klasik triadındaki şekliyle kalp
yetersizliği, sistemik tromboembolik olaylar ve hayatı
tehdit eden aritmik olaylarla da karşımıza çıkabilmekte-
dir.4 Rastlanan aritmik olaylar da hastalığın doğası gibi
oldukça değişkendir.5 Görülen supraventriküler ve özel-
likle de ventriküler aritmilerin hastalığın kliniğive prog-
nozundaki önemi giderek daha da anlaşılmaktadır.5

NCKMP hastalarında prognozun değerlendirmesi ve te-
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davilerinin kişiselleştirilmesinde aritmiler oldukça önem-
li bir yere sahiptir. Bu derlemede NCKMP ile aritmik
olayların ilişkisi, tedavi yaklaşımları ele alınmaktadır.

Elektrokardiyografik bulgular

Nonkompakt kardiyomiyopati hastalarının %13
’ünün elektrokardardiyografilerinde (EKG) herhangi bir
bulguya rastlanmamaktadır.6 Repolarizasyon anomalile-
ri, sol ventrikül (SV) hipertrofi voltaj bulguları ve intra-
ventriküler ileti gecikmeleri en sık rastlanan EKG pato-
lojileridir.6 Diğer bulgular tablo 1’de özetlenmiştir.6

Hastaların %70’ten fazlasında patolojik repolarizasyon
ve %50’den fazlasında QT uzaması saptanmıştır.
NCKMP için hiçbir EKG bulgusu tanı koydurucu değil-
dir. Bununla birlikte sol ventrikül hipertrofisi voltaj bul-
gusunun embolik olaylarla;  ileti gecikmesi ve QT uza-
ması gibi bulguların ise azalmış sol ventrikül sistolik
fonksiyonu ile ilişkili olduğu gösterilmiştir.6

Tablo 1: Nonkompakt kardiyomiyopatide elektrokardiyogra-
fik bulgular

Elektrokardiyografi Bulgusu Yetişkin popülasyon
(n=78 hasta)

Normal EKG 10 (%13)
ST segment değişiklikleri 48 (%61)
QTc uzaması 40 (%52)
T-dalga inversiyonu 32 (%41)
Sol ventrikül hipertrofisi 30 (%38)
P mitrale 20 (%26)
Sol dal blok 15 (%19)
P pulmonale 12 (%15)
Birinci derece AV blok 12 (%15)
Sağ ventrikül hipertrofisi 5 (%6)
AV tam blok 2 (%3)
Sağ dal blok 2 (%3)
Wolf Parkinson White paterni 2 (%3)

Elektrokardardiyografi bulgularının bu hastalıkta
prognostik öneme sahip olduğu çalışmalarda gösteril-
miştir. Prezentasyonda normal bir EKG’ye sahip olmak
korunmuş sistolik fonksiyonla ilişkili olup, iyi prognostik
bir göstergedir.5,6 NCKMP hastalarında erken repolari-
zasyon ve fragmente QRS varlığı ise kötü prognoz belir-
leyicileri olarak saptanmıştır ve hayatı tehdit eden arit-
mik olaylarla ve ölüm le ilişkileri bakımından ayrı bir
öneme sahiptir.7,8 Artmış trabekülasyonun Purkinje siste-
mini miyokardın derinine taşımasının gecikmiş depola-
rizasyona ve homojen olmayan repolarizasyona yol aç-
mış olabileceği mekanizmaları öne sürülmüştür.7

Stöllberger ve ark.7 çalışmalarında kohortunda ventrikü-
ler taşikardi (VT)/fibrilasyon (VF) ile prezente olan
NCKMP hastalarında erken repolarizasyon, VT/VF ile

prezente olmayanlara göre 2,5 kat daha fazladır ve
prognoz bu hastalarda daha kötüdür. Kli niğimizde yap-
tığımız çalışmamızda, NCKMP tanısı alan hastalarda ilk
başvuruda fragmente QRS varlığının VT, VF ve uygun
implante edilebilir kardiyoverter defibrilatör (ICD) şokla-
ması ile ilişkili olup, kardiyovasküler mortalitenin ba-
ğımsız bir öngördürücüsü olduğu gösterilmiştir.8

Nonkompankte kardiyomiyopatide diğer bir önemli
EKG bulgusu ise Wolf-Parkinson-White (WPW) paterni-
dir. Tam olarak sıklığı bildirilmemiş olsa da, WPW ve
NCKMP birlikteliği hastalığın ilk tanımlandığı zamanlar-
dan itibaren bilinmektedir.9 WPW sendromu daha çok
genç hastalarda ve çocuklarda görülmekte ve ileri dö-
nemde oluşabilecek önemli supraventriküler taşikardi-
lerle ilişkili olabilmektedir.5 Bu birliktelikte kardiyak em-
riyogenezde genel bir duraksamayla ilişkili olarak pri-
mitif atriyoventriküler yolların persiste etmesi suçlan-
maktadır.5

Supraventriküler aritmiler

Supraventriküler aritmilerde NCKMP hastalarında
önemli bir yere sahiptir. Atriyal fibrilasyon (AF) erişkin
NCKMP hastalarında %29’a varabilen prevalansa sahip-
tir.10 Altta yatan mekanizmanın atriyal dilatasyon veya
primer miyokardiyal tutulum olduğu düşünülmektedir.
10 NCKMP hastalarında AF varlığı artmış kalp yetersizli-
ği semptomları, ileri NYHA sınıfı, azalmış sistolik fonk-
siyon ve artmış mortalite ile ilişkilidir. Stöllberger ve
ark.11 çalışmasında NCKMP hastalarında AF varlığı ol-
mayan gruba göre 3,3 kat artmış mortalite ile ilişkilidir.
NCKMP hastalarında AF tedavisi güncel kılavuzlar ışı-
ğında olmalı ve artmış embolik olaylar gözönüne alına-
rak agresif antikoagülasyon tedavi düşünülmelidir.12

Ventriküler aritmiler 

Nonkompakt kardiyomiyopatide çok çeşitli aritmiler
görülse de ventriküler aritmiler mihenk taşını oluştur-
maktadır. NCKMP bireylerin %47’sinde VT saptanmak-
tadır.10 Ventiküler aritmilerin varlığı artmış ölüm ve
transplantasyon gereksinimi ile ilişkilidir.5 Süreğen VT
öyküsünün varlığı kardiyovasküler mortalite ve transp-
lantasyon için 10 kat artışla riskli olduğu gösterilmiştir.13

Sıklıkla monomorfik VT’ler görülse de, NCKMP’ye
özgü bir VT morfolojisi bulunmamaktadır.5 Vaka rapor-
larında şu ana kadar bildirilen ventriküler aritmiler; bun-
dle branch reentry, RVOT çıkışlı süreğen veya süreğen
olmayan monomorfik VT’ler, idiyopatik VT, sol dal kö-
kenli ve sağ dal kökenli VT , fasiküler VT, bidireksiyonel
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VT, polimorfik VT ve VF’dir.5 Morfolojik tiplendirme
has ta spesifik tedavinin belirlenmesinde faydalı olabile-
ceği gibi aritmilerle başvuran hastalarda NCKMP tanısı-
na yönlendirici olabilir. Bu nedenle ventriküler aritmi-
lerle başvuran hastalarda NCKMP tanı aşamasında göz
ardı edilmemelidir. 

Nonkompakt kardiyomiyopatide görülen ventriküler
aritmilerin mekanizması tam olarak açıklanamamakla
birlikte, altta yatan mekanizmanın ileti yollarında geli-
şimsel duraksama ve intratrabeküler kriptlerin re-entran
halkalara yol açarak ventriküler aritmilere neden olduğu
düşünülmektedir. Bunun yanı sıra, nonkompakt suben-
dokardiyal alanda azalmış perfüzyona ve oluşan iskemi-
ye sekonder artmış subendokardiyal fibrozis nedeniyle
ortaya çıkan elektriksel heterojenite ve mikroreentri de
suçlanan mekanizmalar arasındadır.14,15

Nonkompakt kardiyomiyopati hastaları ventriküler
aritmi açısından düzenli olarak takip edilmelidir.
Şüphelenilen, yüksek riskli görülen hastalarda 6 ay-1
yıllık aralıklara holter takibi önerilebilir.5

Ani kardiyak ölüm

Ani kardiyak ölüm (AKÖ), NCKMP hastalarında
önemli bir sonlanım noktasıdır. Çalışmalardaki hasta se-
çimi ve takip sürelerindeki farklılıklar nedeniyle net bir
rakam verilememekle %18’e varan oranlarda AKÖ insi-
dansı bildiren raporlar mevcuttur.4,10 Daha da önemlisi,
tüm nedenlere bağlı ölümlerin yaklaşık yarısını oluştur-
maktadır.4 Bu durum, bu hasta grubunda primer ve se-
konder korumanın önemini göstermektedir.  Azalmış sol
ventrikül sistolik fonksiyonu, anormal sol ventrikül çap-
ları ve ventriküler aritmilerin varlığı AKÖ riskini arttıran
faktörler olarak öngörülmüştür.5,13,16–18

Bradiaritmiler

Diğer aritmilere kıyasla bradiaritmiler daha az oran-
da görülmekle birlikte, sinüs bradikardisi, 3. derece tam
bloğa varan değişen oranlarda atriyoventriküler blok gö-
rülebilmektedir.18

Nonkompakt kardiyomiyopatide prognozun 

değerlendirilmesi ve risk belirteçleri

Bu hasta popülasyonunda mortalite ve AKÖ’nün be-
lirleyicileri net olarak gösterilememiştir. Bunun nedeni
hastalığın fenotipik olarak heterojen olması, değişken
tanı kriterleri varlığı ve bu konuda randomize kontrollü
çalışmaların olmamasıdır.5 Buna rağmen bazı faktörler
mortalite ile ilişki göstermektedir. Artmış sol ventikül
(SV) çapları, azalmış SV sistolik fonksiyonu, NYHA sınıf
III/IV, ventriküler aritmiler, AF, EKG’de fragmente QRS
varlığı erişkin yaş grubunda kötü prognozun göstergele-
ri iken, 1 yaşın altında NCKMP prezentasyonu, EKG’de
ST değişiklikleri, T dalga inversiyonu ve dismorfik yüz
görünümü (belirgin alın, şaşılık, düşük yerleşimli kulak-
lar, mikrognoti, derin damak) çocukluk dönemi  risk be-
lirteçlerini oluşturmaktadır.19-22 Çalışmalarda cinsiyet,
yaş (bir yaş altı prezentasyon dışında), lokalizasyon,
nonkompakt/kompakt oranının mortalite veya AKÖ ile
ilişkisi gösterilememiştir.13,16-18 Benzer şekilde kardiyak
manyetik rezonans görüntüleme ile miyokardiyal fibro-
zisin varlığı ve yaygınlığının aritmik olaylar ve mortalite
ile ilişkisi saptanmamıştır.23 AKÖ ve mortalite için risk
faktörleri tablo 2’de özetlenmiştir.

Programlı elektriksel stimülasyonunun risk değerlen-
dirmesindeki yeri kısıtlıdır. Bu konuda yapılan 24 hasta-
lık bir seride hastaların 9’nda ventriküler aritmi indük-
lenmiş ve ortalama 30 ay takip süresinde  indüklenebi-
len VT’si olup da implante edilebilen kardiyoverter de-

Ani kardiyak ölüm risk belirteçleri

• Azalmış sol ventrikül sistolik fonksiyonu
• Anormal sol ventrikül çapları
• Ventriküler aritmiler

Mortalite risk belirteçleri

Tüm hastalar Pediyatrik hastalar

• Artmış sol ventrikül çapları
• Azalmış sol ventrikül sistolik fonksiyonu
• NYHA III/IV fonksiyonel sınıf
• Ventriküler aritmiler
• Atriyal Fibrilasyon

• 1 yaşın altında prezantasyon
• ST dalga değişiklikleri
• T dalga inversiyonu
• Dismorfik yüz (belirgin alın, şaşılık, düşük yerleşimli kulaklar, mik

rognoti, derin damak)

Tablo 2 : Nonkompakt kardiyomiyopatide ani kardiyak ölüm ve mortalite risk faktörler
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fibrilatör (ICD) takılan 7 hastadan 3’nün uygun cihaz te-
rapisi aldığı görülmüştür. İndük lenebilen VT’si olmayan
13 hastanın takipte de semptomatik taşikardisi görülme-
miştir. Bununla birlikte birçok vaka raporunda dökü-
mente atriyal veya ventriküler aritmisi olan hatta AKÖ
hikayesi olan hastalarda elektrofizyolojik çalışma sıra-
sında indüklenebilen aritmiye rastlanmamıştır. Bu so-
nuçlar negatif prediktivitesinin düşük olduğunu düşün-
dürmektedir.24 Bu konuda ileri çalışmalara ihtiyaç du-
yulmaktadır.

Nonkompakt kardiyomiyopatide birtakım genetik
faktörlerin aritmilerle ve AKÖ ile ilişkisi saptanmıştır,.
Sodyum kanalları ile ilişkili lamin A ve C proteinlerini
kodlayan lamin A/C geni mutasyonunun malign ventri-
küler aritmilere yol açarak ailesel NCKMP vakalarında
AKÖ ile ilişkili olduğu bildirilmiştir.25 Benzer şekilde sar-
komerik proteinlerden alfa-tropomiyozini kodlayan
TMP1 geninin mutasyonu bazı ailelerde AKÖ ile ilişkili
bulunmuştur.26 HCN4 geni mutasyonlarının ise NCKMP’
li hastalarda sinüzal bradikardi ile ilişkisi saptanmıştır.27

Bu genetik risk faktörlerin belirlenmesi prognostik de-
ğerlendirmede faydalı olabilir. Bireysel ve etnik farklılık-
ların rolünün NCKMP fenotipi üzerindeki etkisinin fazla
olduğu göz önüne alınacak olursa aritmik olayları pre-
dikte edecek genetik mutasyon taranmasında katedile-
cek daha çok yol bulunmaktadır.28

Nonkompakt kardiyomiyopatide aritmilere

tedavi yaklaşımları  

1. Supraventriküler Aritmilere Tedavi Yaklaşımı
Atriyal fibrilasyona yaklaşım güncel kılavuzlar ışığın-

da yapılmalıdır. Bu hastalardaki artmış tromboembolik
olaylar da gözönünde tutularak agresif antikoagülasyon
düşünülmelidir. Antiaritmik ilaçların yanı sıra, AF ablas-
yon da seçenekler arasında gözönünde bulundurulmalı-
dır. Yüksek ventrikül hızlı AF’de pulmoner venin izolas-
yonu ile başarılı AF ablasyon vakaları bildirilmiştir.29

Wolf-Parkinson-White sendromu olan NCKMP has-
talarında elektrofiyolojik çalışma yapılmalı, hızlı anteg-
rade iletim ve AKÖ açısından risk değerlendirilmesi ya-
pılmalıdır. Bununla birlikte, bu hastalarda anormal eksi-
tasyondan kaynaklanan dissenkroninin neden olacağı
ileri kardiyak disfonksiyon da gözönüne alınarak ablas-
yon ön planda düşünülmelidir.18

2. Ventriküler aritmilere tedavi yaklaşımı
Ventriküler aritmilerin tedavisinde antiaritmik tedavi-

nin etkinliği konusunda kontrollü bir çalışma  bulunma-

maktadır.5 Beta blokerler nonsustained VT’si olanlarda
tek ajan olarak kullanılırken, birçok raporda kombinas-
yon tedavileri veya daha etkin antiaritmik ilaçlara ihti-
yaç duyulduğu belirtilmiştir. Amiodaron özellikle de
ciddi deprese kardiyak fonksiyonu olan hastalarda iyi
bir seçenek gibi görünmektedir.30 NCKMP hastalarında
monomorfik VT ataklarının başarılı haritalama ve RF ab-
lasyonu bildirilmiştir.30 Aritmojenik substrat sıklıkla mik-
roreentrant veya fokaldir ve nonkompakt endokardi-
yum, nonkompakt miyokardiyum veya kompakte epi-
kardiyuma lokalizedir. Bu nedenle VT ablasyonda çoğu
hastada endokardiyal yaklaşım yeterli olmakla birlikte
epikardiyal yaklaşıma da ihtiyaç duyulabilmektedir.31,32

3. İmplante edilebilen kardiyoverter defibrilatör ve
kardiyak resenkronizasyon tedavisi 
Ani kardiyak ölüm hikayesi bulunan, antiaritmik te-

daviye dirençli veya ablasyona uygun olmayan ventrikü-
ler aritmisi olan hastalar implante edilebilen kardiyover-
ter-defibrilatör implantasyonundan fayda görebilir.
Bununla birlikte, NCKMP hastalarında primer koruma
amaçlı ICD implantasyonuna yönelik hastalığa spesifik
bir öneri bulunmamaktadır. NCKMP’nin diğer kardiyo-
miyopatilere benzer fenotiplerinde bu kardiyomiyopati-
lerin risk faktörlerinden ve güncel kılavuzlarından çıka-
rımda bulunarak ICD implantasyonu yapılması faydalı
olabilir.33,34 Örneğin, NCKMP ile hipertrofik fenotipe de
uyan hastalarda hipertrofik kardiyomiyopati risk faktörle-
ri de gözönünde bulundurulurken, geniş ventrikül çaplı
ve deprese sistolik fonksiyonu olan dilate fenotipte has-
talarda dilate kardiyomiyopati önerileri uygulanabilir.5

Bu hastalardaki çalışmalarda gösterilen uygun ICD
şoklamaları ve ICD terapilerinin başarısı bu kardiyomi-
yopatide ICD implantasyonun etkinliğini göstermekte-
dir. Bunun yanı sıra, bu hastalarda uygunsuz şoklamala-
ra da sık rastlanmaktadır. Bu orana %13-20 arasında de-
ğişmektedir. Sıklıkla neden bu hastalarda SVT’lerin de
sık görülmesidir. Bu nedenle NCKMP hastalarında dual
chamber cihazlar tercih edilmeli, ventriküler-supravent -
riküler aritmi ayrımında hasta spesifik algoritmalar uy-
gulanmalıdır.5,33,34

Kardiyak resenkronizasyon tedavisi (CRT) diğer kalp
yetersizliğindeki hastalarla aynı endikasyonlarla uygu-
lanmaktadır. Hastaların fayda gördüğüne dair raporlar
mevcut olmakla birlikte, yanıt oldukça heterojendir.
NCKMP hastalarında CRT’ye yanıtı öngördürecek her-
hangibir veri bulunmamaktadır.33,35,36
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4. Bradiaritmilerin tedavisi 

Diğer aritmiler kadar sık rastlanmasa da bradiaritmi-
ler de hayati öneme sahiptir. Bu hastalar pacemaker
imp lantasyonunda fayda görmektedir.18,37

Özetle, NCKMP kalp yetersizliği, tromboembolik
olay lar, aritmiler ve ani kardiyak ölümler seyredebilen
yeni tanımlanmış bir kardiyomiyopati tipidir. Ventriküler
aritmiler başta olmak üzere, supraventriküler aritmiler,
WPW sendromu, bradiaritmiler ve çeşitli EKG bulguları
ile ilişkilendirilmiştir. AKÖ bu hastalarda ölümlerde

%50’ye varan oranda altta yatan neden olarak karşımıza
çıkmaktadır ve ventriküler dilatasyon ve sistolik disfonk-
siyonun yanı sıra aritmiler AKÖ’de başat rol oynamakta-
dır. Bu bilgiler ışığında, NCKMP’de aritmiler prognozla
oldukça ilişkilidir, bu nedenle de tanılarının konması ve
tedavi edilmeleri hasta kliniğinde hayati öneme sahiptir.

Aritmi tedavisinde, antiaritmik ilaçlar, ablasyon  tek-
nikleri ve ICD implantasyonu güncel yaklaşımda etkin
seçeneklerdir. Bu konuda ileri çalışmalara ihtiyaç du-
yulmaktadır.
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