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Abstract 
 

Isolated noncompaction of left ventricular myocardium is a rare cardiomyopathy due to abnormal 

endomyocardial morphogenesis. The incidence of noncompaction cardiomyopathy has been estimated at 

0.05% to 0.25% per year in the general population. 

NCCMP is a heart muscle disorder that is little known among physicians and was first described in 1984 

by Engberding and Bender. Echocardiography is the diagnostic method of choice. We report our recent 

experience with six NCCM patients attending our hospital between September 2011and April 2012. 

Three patients had severe symptoms, two had mild symptoms and one patient was asymptomatic. Serial 

follow up and medical management is advisable in these patients to improve the outcomes. 
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  وله بطن چپ ايزNon compactionوپاتي سري موارد كارديومي
  

  مريم نباتي      
  كيوان يوسف نژاد       

  رزيتا جلاليان      
  مژده دبيريان

  دهچكي
Non-compactionدليل اختلال در شكل گيري اندوميوكارد  ه ايزوله ميوكارد بطن چپ يك كارديوميوپاتي نادر ب

  .شود درصد در سال تخمين زده مي 05/0 - 25/0انسيدانس آن در جمعيت كلي  .باشد مي
Non-compaction      يد در بـين پزشـكان شـناخته    چنان كه با باشد كه هنوز آن  كارديوميوپاتي اختلالي در عضله قلبي مي

ي متـد تشخيـصي     اكوكـارديوگراف .  توصـيف شـد    bender و Engberding توسط   1984 و براي اولين بار در سال        ه است نشد
 1391و فروردين    1390كارديوميوپاتي كه بين شهريور     non-compactionشش بيمار   مورد  تجربه اخير در    . باشد انتخابي مي 

م دار، دو بيمار با علاي     شدت علامت  هسه بيمار ب  . يمينما جا گزارش مي   راجعه نمودند را در اين     م )س( فاطمه زهرا به بيمارستان   
 در ايـن بيمـاران توصـيه    Outcomeفـالوآپ سـريال و درمـان دارويـي بـراي بهبـود       . خفيف و يك بيمار، بدون علامت بـود       

  .گردد مي
  

 كارديوميوپـاتي  non compaction چپ، تـشخيص   كارديوميوپاتي ايزوله بطنnon-compaction :واژه هاي كليدي
  ايزوله بطن چپ

  

  مقدمه
non compaction cardiomyopathy   نـوع نـادري 

طـور كامـل شـناخته       هباشد كه هنوز ب ـ    از بيماري قلبي مي   
نز ژدليل اخـتلال در مورفـو      هرسد ب  نظر مي  ه و ب  ه است نشد

ن بـوده   ژاز نظر جنيني هتـرو     .)1(جنيني اندوميوكارد باشد  
 .)2(باشد نتيكي اوليه مي  ژكارديوميوپاتي  ،  بندي در تقسيم 

اين بيماري و تظـاهرات اكوكارديوگرافيـك تيپيـك آن          
ــار در ســال    وEngberding توســط 1984بــراي اولــين ب

bender3( توصيف شد(.   
 درصد  05/0 - 25/0انسيدانس آن در جمعيت كلي      

 نژ اخـتلال هتـرو    عمومـاً  .)4(شود در سال تخمين زده مي    
نظــر  هباشــد و بــ هــاي اســپوراديك و فاميليــال مــي بــا فــرم

، هـاي ميتوكنـدري    دليـل جهـش در پـروتئين       هرسـد ب ـ   مي

. باشـد  هاي ساركومر مـي     و پروتئين  lineZ-،  سيتواسكلت
تـر از وراثـت      رسد وراثت اتـوزوم غالـب شـايع        نظر مي  هب

هاي اتـوزوم مغلـوب نيـز گـزارش          فرم.  باشد Xوابسته به   
   .)5(شده است

گيرد زيـرا     مورد غفلت قرار مي    شخيص آن معمولاً  ت
چنـان در بـين پزشـكان شـناخته نـشده       بيمـاري هنـوز آن  

 نـيم از    خير سـه سـال و     أيك ت ،  در يك گزارش   .)2(است
 ــ ــروع علايـ ــد   شـ ــده شـ ــحيح ديـ ــشخيص صـ ــا تـ . م تـ

 .باشــد انتخــابي مــي اكوكــارديوگرافي تــست تشخيــصي
في هـاي جديـدتر اكوكـارديوگرا      رسد تكنيـك   مينظر   هب

 تعيين ترابكولاها   Realمانند اكوكارديوگرافي سه بعدي     
  .تر بسازند آسان را
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Cardiac magnetic resonance imaging (MRI) 
ــريروش ــي   ديگ ــه م ــت ك ــشخيص     اس ــراي ت ــد ب   توان

  هـاي   ه تـنفس و آريتمـي     چ ـ اگر رودكـار    هاين بيمـاري ب ـ   
   در .تواننــد ســبب ايجــاد آرتفكــت شــوند     قلبــي مــي 

MRIــي ــيش از  ، قلبـ ــسبت بـ ــين  3/2 نـ ــتوليك بـ    دياسـ
ــه ــراكم لاي ــراكم و مت    .باشــد  تشخيــصي مــي،هــاي غيرمت

Multi-Slicecomputerized tomography (CT) ــز  ني
كـار   هد براي تعيين مناطق غير متراكم بطن چپ ب ـ        توان مي

رود ولي هنوز كرايترياي پذيرفته شده كلي در اين زمينه          
  .)6(وجود ندارد

 تشخيص آن بر اساس كرايترياي اكوكـارديوگرافي      
  :باشد شامل موارد زير مي

ــا     -1 ــسته ب ــار ترابكــولاي برج ــداقل چه ــود ح وج
  ها  بين آن(recess) فضاهاي مخفي عميق

ها با  recessريان خون بين حفره بطن چپ و ج -2
 اكوي كالرداپلر يا كنتراست

اي تيپيــك كــه قــسمت  ديــدن ســاختمان دولايــه -3
 در سيـستول حـداقل   non compactionنـدوكارد  اساب 

ــه ســاب اپيكــارد باشــد   ــر ضــخامت لاي ــسمت . دو براب   ق
non compaction ًپكـس و ديـواره تحتــاني،    در ا اساسـا
 شود  ديده مييواره بطن چپسنترال و طرفي د

بنورمــاليتي قلبــي ديگــري وجــود نداشــته  اهــيچ  -4
  .)2(باشد

 را كه Non compaction LV مورد ششجا  در اين
بــه بيمارســتان  1391 الــي فــروردين 1390بــين شــهريور 

  .مي شودمراجعه نمودند، گزارش 
  

 شرح موارد

 با  1390 شهريور   27 ساله كه در     21 خانم   :مورد اول 
.  جهت بررسـي مراجعـه نمـود   FC IIنفس فعاليتي تنگي 

ــالا،اي از ديابــت بيمــار هــيچ نــوع ســابقه  ، فــشار خــون ب
كدام از   در هيچ . هايپرليپيدمي و يا مصرف سيگار نداشت     

 .سابقه بيماري قلبي وجود نداشـت     ،  اقوام درجه اول بيمار   
در  .هيچ نوع نكته غيرعادي ديده نشد     ،  در معاينه فيزيكي  

ECG   نوسي نرمال بدون تغييرات     سي، ريتمST-T  داشـت  
  .)1 شماره تصوير(

  

 
  

  
  

دهنــده   نــشان،اكوكــارديوگرافي از طريــق مــري :1  شــمارهتــصوير
  ميوكارديوم هيپر ترابكوله

  
 و كرايتريــاي LVEF=45%در اكوكــارديوگرافي 

non compaction LVبيمار روي درمان بـا  .  داشتACEI 
  .انه گرديدي فالوآپ سالو بتابلوكر قرار گرفت و توصيه به

 1390 شـهريور  28 ساله كـه در     23 آقاي   :مورد دوم 
ندوكارديت عفوني تحت اكوي ترانس     ادليل تب و رد      هب

بيمـار مـورد    . توراسيك و ترانس ازوفاژيال قـرار گرفـت       
ESRD دليل مشكلات مادرزادي آناتوميك تـشخيص       ه ب

هـا بـود كـه       داده نشد و آسيب غيـر قابـل برگـشت كليـه           
دليـل   هاي سه بار تحـت هموديـاليز قـرار داشـت و ب ـ             ههفت

ــه     ــد كلي ــد پيون ــارد كاندي ــديد ميوك ــايي ش ــابقه نارس س
 و سـوفل    S3در معاينـه فيزيكـي در سـمع قلـب           . نگرديد

هـا   در ناحيه آپكس قلب داشت و ريه  IV/VIسيستوليك  
سيگار مصرف ، هيپرليپيدمي، سابقه قبلي ديابت .پاك بود
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ــالا نداشــت  ــشار خــون ب ــاري و ف ــانوادگي بيم ــابقه خ     و س
 ريـتم بيمـار سينوسـي بـا         ECGدر   .قلبي گزارش نگرديد  

non specific intraventricular conduction delayدر .  بود
 :هـا شـامل   ساير يافته. اكوكارديوگرافي وژتاسيون ديده نشد   

LVEF=20% و At least moderate functional MR 
بيمار كانديد . داشت non compactionبود و كرايترياي 

  .)2شماره تصوير ( درمان مديكال و فالوآپ سريال گرديد
  

  
  

  
  

 دهنــده  نــشان،اكوكــارديوگرافي تــرانس توراســيك :2شــماره  تــصوير
  ميوكارديوم هيپر ترابكوله

  
 1390 مهـر  10 ساله بـاردار كـه    30 خانم   :مورد سوم 

طـور معمـول در     هجهت معاينـات و اكـوي روتـين كـه ب ـ          
شـرح   در . فرسـتاده شـد    ،گردد  باردار انجام مي   هاي خانم

در معاينه  . شاكي بودFC I-IIحال از تنگي نفس فعاليتي 
در سـابقه    .هيچ نوع نكتـه غيرعـادي ديـده نـشد         ،  فيزيكي
 سابقه خانوادگي   ،هايپرتنشن،  هايپرليپيدمي،  ديابت،  بيمار

 ريتم سينوسـي    ECG در .و مصرف سيگار وجود نداشت    
  .)3 شماره تصوير(  داشتST-Tبدون تغييرات 

  

  
  

  
  

دهنده غلبه ميوكارديوم     نشان ،تصاوير ناحيه آپكس   :3شماره   تصوير
  غير متراكم

  
 Echocardiography :LVEF=45%و  mild MRو  

 دليل حاملگي هب.  داشتnon compaction LVكرايترياي 
درمان دارويي شروع نـشد و توصـيه شـد پـس از خاتمـه               

  .مراجعه نمايدحاملگي جهت فالوآپ 
 مهـر   14 اخيـر    CVA ساله بـا     65 خانم   :مورد چهارم 

بيمـار مـورد شـناخته      . جهت انجام اكو فرستاده شد    1390
 با آنژيوگرافي كرونر نرمال بود كـه تحـت          DCMPشده  

 بـستري   CVAدليـل    ه ب درمان دارويي قرار داشت و اخيراً     
، جا كه بيمار قادر به برقراري ارتباط نبـود         از آن . شده بود 

بيمار ،  به گفته همراه  . شرح حال از همراه بيمار گرفته شد      
ــوده اســتFC IIIاز تنگــي نفــس  ــه  . شــاكي ب در معاين

   II/VI و ســوفل سيــستوليك S3فيزيكــي در ســمع قلــب 
  در  .هــا پــاك بــود پكــس قلــب داشــت و ريــهادر ناحيــه 

  ســـابقه  ، هايپرتنـــشن ، ديابـــت ، ســـابقه قبلـــي بيمـــار   
ــيگار من  ــصرف سـ ــانوادگي و مـ ــا ه خـ ــود و تنهـ ــي بـ   فـ

   ريـــتم سينوســـي ECGدر . ايپرليپيـــدمي ذكـــر گرديـــد
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 non specific intraventricular conduction delay و
  .)4 شماره تصوير( داشت
  

  
  

  
  

  جريــان خــون  دهنــده  نــشان،تــصوير ناحيــه آپكــس :4 شــماره تــصوير
  تــصوير  هــا بــا اكــوي كــالرداپلر و recess بطــن چــپ و بــين حفــره

Apical four chamber دهنده غلبه ميوكارديوم غير متراكم  نشان  
  

 Mild  to  moderate و  Echo  :LVEF=15-20%در 

functional MR و كرايتريــاي non compaction LV 
بيمار كانديد درمان دارويي نارسايي قلبي و آنتي        . داشت

  .كواگوليشن با وارفارين گرديد
 دي  2درآسـمپتوماتيك    سـاله    45 آقاي   :مورد پنجم 

 بـرادر    با توجـه بـه مـرگ ناگهـاني قلبـي اخيـر در              1390
جـز سـابقه     هب ـ.  جهت فـالوآپ مراجعـه نمـود        او تر بزرگ

ــر  ــانوادگي اخيـ ــابقه ،خـ ــوع سـ ــيچ نـ ــت  هـ  ،اي از ديابـ
در  . هايپرتنـشن و مـصرف سـيگار نداشـت         ،هايپرليپيدمي

 .هــيچ نــوع نكتــه غيرعــادي ديــده نــشد، معاينــه فيزيكــي
اي ريتم سينوسي و نرمال و تـست        الكتروكارديوگرام دار 

 و Echo :LVEF=50-55%در . ورزش منفـــــي بـــــود 
ــاي  ــار .  داشـــتnon compaction LVكرايتريـ   بيمـ

ــد فــالوآپ ســال   انه ســريال گرديــد و در مــورد   يكاندي
favorable outcomeاطمينان داده شد .  

 2در  بـود كـه     اي    سـاله  70 بيمـار آقـاي      :مورد ششم 
 اين. يوگرافي مراجعه كرد  جهت اكوكارد  1391ارديبهشت  

 به ها قبل تنگي نفس فعاليتي داشت كه اخيراً       بيمار از سال  
FC IIIــيد ــابقه در.  رس ــت، س ــشن، دياب ــابقه ، هايپرتن س

خانوادگي و مصرف سيگار منفي بود و تنها هايپرليپيدمي 
 و سـوفل    S3در معاينه فيزيكـي در سـمع قلـب           .ذكر شد 

هـا   داشت و ريه  پكس قلب   ادر ناحيه    IV/VIسيستوليك  
ــود  ــاك ب ــارديوگرام در .پ ــا   ،الكتروك ــي ب ــتم سينوس   ري

non specificintraventricular conduction delayداشت . 
 -اين بيمار آنژيوگرافي كرونري نرمال داشت كه در اكوي        

  ، LVEF=25-30%ترانس توراسيك و ترانس ازوفاژيـال       
non compaction LV،  severe functional MRداشت . 

 تـصوير (  گرديـد Life longبيمار كانديد درمان دارويي 
  .)5شماره 
  

  
  

   
  

  جريـان خـون     دهنـده   نـشان  ،تـصوير ناحيـه آپكـس     : 5 شـماره    تصوير
ــا اكــوي كــالرداپلر وتــصوير   recessبــين حفــره بطــن چــپ و     هــا ب

Apical four chamber دهنده ميوكارديوم هيپر ترابكوله نشان  
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هود اسـت در تمـام مـوارد        طور كه از تصاوير مش     همان
اي  ذكر شده ترابكولاهاي برجسته متعدد با ساختمان دو لايه

ندوكارد غير متـراكم، حـداقل دو       اتيپيك كه قسمت ساب     
خـصوص، در ناحيـه   بـه  باشد   برابر ضخامت لايه متراكم مي    

  .شود پكس و ديواره تحتاني بطن چپ ديده ميا
  

  بحث
Non compaction عــضله  فــرم نــادري از بيمــاري

. ه اسـت  طور كامل شناخته نـشد     هباشد كه هنوز ب    قلبي مي 
هـاي   دهد امـا فـرم     طور اسپوراديك رخ مي    هاين بيماري ب  

ايـن ميـزان    .  موارد گزارش شد    درصد 44فاميليال نيز در    
نـشانگر اهميـت بررسـي شـجره و         ،  بالاي انتقـال ژنتيكـي    

در  .)5(باشـد  غربالگري فاميل درجـه اول افـراد مبـتلا مـي      
 فرم فاميليال اين بيماري همراه بـا جهـش در     ،مطالعهيك  
ايـن ژن   .  گزارش شـد   Xq28 روي كروموزوم    G4.5ژن  

 ــ ــي ب ــده آنزيم ــام  هكدكنن ــيtafazzinن ــه در    م ــد ك باش
ميوكـارديوم در زمـان      .متابوليسم كارديوليپين نقش دارد   

شـود كـه يـك لايـه         دو لايه مختلف ايجاد مـي      جنيني از 
سوبـستراي سـلولي    . باشد كم مي ترابكولر و يك لايه متر    

لايه متراكم از ساب اپيكارد      ندوكارد و الايه ترابكولر از    
، سپس در هفتـه پـنجم الـي هـشتم جنينـي         . شود ايجاد مي 

 فضاهاي بزرگ   ،تدريج متراكم شده   هميوكارديوم بطني ب  
بــين ترابكولاهــا تبــديل بــه مــويرگ شــده فــضاهاي       

طرف  هپيكارد ب اين پروسه از ا   .شوند تر ناپديد مي   كوچك
 .باشـد  پكـس مـي  اآندوكارد و از قاعـده قلـب بـه طـرف       

رسد كه يك وقفـه غيـر عـادي در ايـن پروسـه               نظر مي  هب
ــكل ــري  ش ــاري   اگي ــن بيم ــاد اي ــبب ايج ــدوميوكارد س ن
تواند در كودكان يـا بزرگـسالان        اين بيماري مي  . )6(شود

باشـد   آن بسيار متغير مي    سن شروع تظاهرات  . ايجاد شود 
ارد نادري ممكن اسـت تـا سـن پيـري تـشخيص             و در مو  

ــشود ــان   .)2(داده نـ ــه روي كودكـ ــه كـ   در يـــك مطالعـ
ــه همــه علــل انجــام شــد،      دچــار كارديوميوپــاتي اوليــه ب

Non compaction cardiomyopathy ديده درصد2/9 در  
شد و بنابراين از نظر شيوع، سومين عامل كارديوميوپاتي         

ــك     ــه و هيپرتروفي ــاتي ديلات ــس از كارديوميوپ ــه پ اولي
سـالان مـشخص     شيوع اين بيماري در بزرگ    . )7(باشد مي
 بيمـاري در    ايـن ،  observationalدر مطالعات    .باشد نمي
سالان مراجعه كننده جهت      درصد بزرگ  26/0 تا   014/0

انـسيدانس ايـن بيمـاري در       . ي ديده شـد   اكوكارديوگراف
 درصد در سـال تخمـين زده        25/0 تا   05/0جمعيت كلي   

ــي ــود م ــاران coronary angiography .ش ــن بيم     در اي
ــوع   ــيچ نـ ــاليتي رااهـ ــي  بنورمـ ــشان نمـ ــي   نـ ــد ولـ   دهـ

positron emission tomography (PET) ــاهش  كـ
كم و  اهـاي متـر    ذخيره جريان خون كرونر را در سـگمان       

ــر  ــالاً غي ــراكم بطــن چــپ احتم ــمت ــل اخــتلال در  ه ب دلي
  هاي مشابهي بـا    يافته. دهد نشان مي ،  ميكروسيركولاسيون

 

single photon emission computerized tomography   
  

(SPECT)  اختلال در ميكروسيركولاسـيون   . شود  ديده مي 
تواند منجر به اختلال در انقباض بطن چـپ و فيبـروز             مي

در بيمـاران مـا نيـز توزيـع سـني            .)6(دندوكارد شو اساب  
تظـاهرات كلينيكـي     .) سـال  70 سال الي    23از  (متغير بود   

آن نارسايي قلبي با تظاهرات متغير بسته به شدت بيماري          
خـصوص در    همبوليـك ب ـ  احـوادث ترومبـو     . )8(باشـد  مي

هـستند،  ) فيبريلاسـيون دهليـزي  (AF كه در ريـتم   افرادي
ــز   زترومبــو. )10 ،9(باشــد شــايع مــي   هــاي داخــل بطنــي ني

بطـن چـپ بـا اسـتاز         دليل اختلال كاركرد   هممكن است ب  
ــون در  ــكل     recessخ ــا ش ــين ترابكولاه ــق ب ــاي عمي   ه

ــرد ــف  . گي ــواع مختل   ، bundle branch block، AFان
هاي بطني و سندرم ولف پاركينسون وايت        تاكي آريتمي 

   )12، 11(ممكــن اســت ديــده شــود ) بيــشتر در كودكــان(
 هاي فوق بطني نيز گزارش شـد       اع تاكي كاردي  ديگر انو 

)AV node reentrant tachycardia ()13.(  
، )مـورد پـنجم   (مـت   بيماران ما يك مورد بدون علا     

و سـه مـورد   ) مورد اول و سوم( م خفيفدو مورد با علاي   
. بودنـد )  چهـارم و شـشم     ،مورد دوم ( دار شدت علامت  هب

) CVA(  اخير مبوليكادليل حادثه ترومبو   همورد چهارم ب  
مـورد  ( يـك بيمـار   . لوژي بستري شده بود   رودر بخش نو  

سابقه مـرگ قلبـي ناگهـاني اخيـر را در بـرادرش             ) پنجم
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  هــاي افتراقــي  تــشخيص ). فــرم فاميليــالاحتمــالاً(داد  مــي
ــامل ــاتي : آن ش ــك كارديوميوپ هيپرتروفــي  ،هيپرتروفي

ــپ  ــن چــ ــاليزه بطــ ــه ،لوكــ ــاتي ديلاتــ ،  كارديوميوپــ
 كارديوميوپـاتي   ،ميوپريكارديـت  ،كاردندوافيبروالاستوز
ــديناهاي ، ترومبــوس بطــن چــپ ، رســتريكتيو كــوردا تن

 متاستازهاي قلبي   ، آبسه يا هماتوم داخل ميوكارد     ،ابرانت
دار داراي پــيش آگهــي بــد  افــراد علامــت .)6(باشــد مــي
 و آريتمــي و HFدرمــان آن شــامل درمــان   . باشــند مــي

كوآگوليـشن   تي آن مبوليك با اجلوگيري از حوادث ترومبو   
 در موارد بلوك شاخه چپ و ديسفانكشن شـديد        . باشد مي

پيوند  .)8(شود  توصيه مي  resynchronizationبطن چپ،   
  .)12(گردد  انجام ميEnd stage HFقلب در 

 يـا  Persistent ventricular tachycardiaدر موارد 
تنـد،  فكه از يك اپيزود ايـست قلبـي نجـات يا           در افرادي 

ــرار دادن د ــيون    قـ ــي انديكاسـ ــل قلبـ ــور داخـ فيبريلاتـ
  كه ريسك فاكتورهاي زير را دارنـد     بيماراني. )14(يابد مي

  

  :خصوص داراي پروگنوز بد مي باشند هب
بزرگي انتهاي دياستول بطن چپ، نارسايي قلبـي بـا          

IV ــا ــداوم و بلــوكNYHA class III ، AF ي هــاي   م
) 2005( و همكـاران     Murphy .)9(اي در نوار قلـب     شاخه
ــددريافت ــي نـ ــه بررسـ ــالوآپ   كـ ــاي فـ ــط  يهـ ــه توسـ  كـ

ــا   كارديولوژيــست حــداقل هــر شــش مــاه انجــام شــود ب
  .)15(باشد پروگنوز بسيار بهتري همراه مي

ــرادي   ــت و اف ــدون علام ــاران ب ــي و   بيم ــه آريتم ك
ديسفانكشن بطن چپ ندارنـد، نيـاز بـه درمـان ندارنـد و              

ر يمابهترين كار در اين موارد دادن اطلاعات پزشكي به ب         
مـي كـه ممكـن اسـت     در مورد وجود اين بيماري و علاي   

در آينده ايجاد شـود و اطمينـان دادن بـه بيمـار در مـورد           
ــيش ــال    پ ــالوآپ س ــت ف ــر اهمي ــوب و ذك ــي خ انه يآگه
دار و بيمـاران داراي ريـسك بـالا          افراد علامـت  . باشد مي

ــست     ــال توســط كارديولوژي ــار در س ــداقل دو ب ــد ح باي
  .)2(ويزيت شوند
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