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Sag ventrikil ici basin¢ gradiyentine ve obliterasyona
neden olan endomiyokardiyal fibrozis

Endomyocardial fibrosis causing right intraventricular gradient and obliteration

Dr. Gulten Tacoy, Dr. Yusuf Tavil, Dr. Adnan Abaci

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali, Ankara

Restriktif kardiyomiyopatiye neden olan endomiyokar-
diyal fibrozis tropik iklimlerde sik gdzlenir ve genellikle
cocuklarda ve gencg eriskinlerde gorulur. Bacaklarda
sislik ve cabuk yorulma yakinmasi ile bagvuran 19
yasindaki erkek hastanin transtorasik ekokardiyografi-
sinde sag kalp boyutlarinda genisleme, sol ventrikilde
restriktif akim 6rnedi, sag ventrikil icinde 60 mmHg
gradiyent yaratan ve obliterasyona neden olan doku
yogunlasmasi saptandi ve manyetik rezonans goérunti-
lemede sag ventrikul giris boélgesinde doku artigi izlendi.
Hastanin sinif 1l dizeyindeki fonksiyonel kapasitesi,
medikal tedaviye iyi yanit alinmasi ve ameliyat mortali-
tesi riskinin ylksek olmasi nedeniyle cerrahi rezeksiyon
disindlmedi. Sunulan olgunun en ilging noktasi, sag
ventrikll giris boélgesindeki doku yogunlugunun obstriik-
siyona neden olarak sag ventrikil icinde basing farki
yaratmasi ve bu durumun baska bir merkezde idiyopatik
pulmoner hipertansiyon olarak degerlendiriimesine yol
acmis olmasidir.

Anabhtar sézclikler: Kardiyomiyopati, restriktif; ekokardiyografi;
endomiyokardiyal fibrozis; manyetik rezonans gériintiileme.

Endomiyokardiyal fibrozis (EMF) ilk olarak 1947
yilinda Uganda’da tanimlanmastir.! Tropikal bol-
gelerde restriktif kardiyomiyopatinin sik goriilen
nedenlerinden biri olan EMF iilkemizde nadir goriil-
mektedir. Bu yazida, sag kalp yetersizligi klinigi ile
bagvuran ve EMF’ye bagh olarak, sag ventrikiilde
¢ok daha belirgin olmak iizere, her iki ventrikiilde
tutulma sonucu restriktif kardiyomiyopati gelisen bir
hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

On dokuz yasinda erkek hasta, sekiz aydir devam
eden bacaklarda sislik ve cabuk yorulma yakinmasi

Endomyocardial fibrosis is a cause of restrictive car-
diomyopathy and it generally occurs in tropical regions
more commonly affecting children and young adults. A
19-year-old male patient presented with edema in the
lower extremities and fatigue. Transthoracic echocar-
diography showed dilated right heart chambers, restric-
tive physiology in the left ventricle, and increased tissue
growth in the right ventricle that caused a 60-mmHg
gradient and obliteration. Magnetic resonance imaging
confirmed the presence of increased tissue formation in
the right ventricular inflow region. Surgical resection was
not considered taking into account the functional capac-
ity of the patient (class Il), disappearance of symptoms
following medical treatment, and the high risk for opera-
tive mortality. The presented case may arouse interest in
that increased tissue growth in the right ventricle inflow
region caused a gradient in the right ventricle, leading to
an incorrect diagnosis, at another center, as idiopathic
pulmonary hypertension.

Key words: Cardiomyopathy, restrictive; echocardiography;
endomyocardial fibrosis; magnetic resonance imaging.

ile bagvurdu. Hastaya bir bagka merkezde idiyopatik
pulmoner arteryel hipertansiyon (IPAH) tanist kon-
mus (ekokardiyografide sistolik pulmoner arter basin-
c1 85 mmHg) ve hasta ileri inceleme ve tedavi i¢in
merkezimize gonderilmisti. Hastada hipertansiyon,
diabetes mellitus, sigara kullanimi, ailesel kardiyak
hastalik oykiisii yoktu. Bagvuru sirasinda fonksiyonel
kapasitesi sinif II diizeyinde olan hastanin fizik mua-
yenesinde kan basinct 100/60 mmHg, nabiz 60 atim/
dk ve diizenli idi. Boyun ven dolgunlugu ve kardiyak
dinlemede en iyi pulmoner odakta duyulan ve tiim
odaklara yayilim gosteren 3/6 derece sistolik ejeksi-
yon iiflirimii saptandi. Karaciger kot altinda 2 cm ele
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Sekil 1. Hastanin basvuru sirasindaki (A) elektrokardiyogrami ve (B) 6n-arka

akciger grafisi.

geliyordu, beraberinde asit ve pretibial 6dem (++/++)
vardi. Tam kan sayimi, biyokimyasal incelemeler
normal bulundu; eozinofil artisi ile ilgili bulgu yoktu.
Elektrokardiyografide ileri derecede genis QRS’li
(220 msn) sol dal bloku paternli diizenli ritim izlen-
di (Sekil 1a). On-arka akciger grafisinde aort kavsi
silik, pulmoner konus belirgin, buna karsin pulmoner
vaskiilarizasyon azalmig, kalp apeksi sag ventrikiil
hipertrofisi lehine hafif yukar1 dogru yer degistirmis
olarak izlendi (Sekil 1b). Transtorasik ekokardiyog-
rafide sol ventrikiil bosluk boyutu normal, sag daha
belirgin olmak tizere her iki atriyum genis, sol ventri-
kiilde restriktif mitral akim 6rnegi saptandi; 2. derece
trikiispit yetersizligi iizerinden sag ventrikiil tepe sis-
tolik basinct 90 mmHg 6l¢iildii. Sag ventrikiil icinde
fibroz doku artis1 ve sag ventrikiil girig bolgesinde
60 mmHg’lik gradiyente neden olan tiirbiilan akim
izlendi. Sag ventrikiil i¢i gradiyent g6z Oniine alina-
rak, maksimum sistolik pulmoner arter basincinin
30 mmHg olduguna karar verildi. Ekokardiyografik
incelemede her iki ventrikiiliin duvar kalinliklarinda

artis olmakla birlikte, sag ventrikiil tutulumu c¢ok
daha belirgindi (Sekil 2). Sag ventrikiil icinde oblite-
rasyona neden olan doku yogunlagsmasi transézofage-
al ekokardiyografi ile de goriintiilendi. Transtorasik
ve transozofageal ekokardiyografi ile dogumsal kalp
patolojileri diglandi. Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) mevcut bulgular1 dogruladi ve sag ventrikiil
icinde doku yogunlagmasi, belirgin genislemis sag
atriyum izlendi (Sekil 3). Sag kalp kateterizasyo-
nunda sag ventrikiil i¢i basing 92/13/20 (sistolik/
diyastolik/diyastol sonu) mmHg olciildii. Ancak, sag
ventrikiil icinde darliga neden olan fibroz doku-
dan gecmek isterken, hastada monomorfik ventrikii-
ler tagikardi ataklarinin gelismesi ilizerine pulmoner
arter basincinin ol¢iilmesinden vazgecildi. Sag vent-
rikiilografide sag ventrikiil i¢i darlik goriintiilendi.
Yapilan transozofageal ekokardiyografi, transtorasik
ekokardiyografi, MRG, iist abdomen ultrasonografi
ve laboratuvar incelemeleriyle hastada restriktif kar-
diyomiyopati yapabilecek nedenler olarak infiltratif
hastaliklar, depo hastaliklar1, endokardiyal tutuluma

Sekil 2. (A) Transtorasik ekokardiyografide kisa eksen gériinimde sag ventrikiil icindeki artmis doku yogunlugu ve (B) sag kalp
bosluklarinda belirgin genisleme. (C) Sag ventrikil icindeki artmis doku yogunluguna bagl darlik olusumunu destekleyen renkli
Doppler gérinimd.
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Sekil 3. Manyetik rezonans kesitlerinde sag ventrikil ici artmis doku yogunlugu.

neden olan durumlar (hipereozinofilik sendrom, ilag
kullanimi, radyasyon oykiisii, vb.), ailesel kardiyomi-
yopati, kolajen doku hastaliklar1 ve diyabet diglandi.
Hastanin klinik 6zellikleri, ekokardiyografi ve MRG
bulgularina gore tan1t EMF’ye bagh restriktif kardi-
yomiyopati olarak kondu. Tipik ekokardiyografik ve
MRG goriintiilerine karsin, taninin kesinlestirilmesi
acisindan endomiyokardiyal biyopsi yapilmas1 diigii-
niilmekle birlikte, kateterizasyon sirasinda gozlenen
ventrikiiler tasikardinin tetiklenme riski nedeniyle
biyopsiden vazgecildi. Hastanin semptomlar: kulp
ditiretigi, spironolakton ve anjiyotensin doniistiiriicii
enzim inhibitoril tedavisi ile belirgin olarak geriledi.
Fonksiyonel kapasitesinin sinif II diizeyinde olmasi,
semptomlarin medikal tedavi ile belirgin gerilemesi
ve ameliyat mortalitesinin yiliksek olmast nedeniyle
hastanin medikal takibine karar verildi.

TARTISMA

Endomiyokardiyal fibrozis, tropikal bolgelerde
gozlenen ve restriktif kardiyomiyopatiye neden olan
idiyopatik bir hastaliktir.** Geligmis tilkelerde nadir
goriilen EMF genc kadinlarda ve cocuklarda daha
sik gozlenmektedir.®® Tropikal bolgelerde restrik-
tif kardiyomiyopatinin en sik nedenini olugturmak-
tadir. Enfeksiyoz, enflamatuvar ve beslenme gibi
nedenler ve eozinofil toksisitesi patofizyolojide &ne
stiriilen etkenlerdir.>* Endomiyokardiyal fibrozis
belirgin olarak ventrikiillerin giris bolgesini tutar,
atriyoventrikiiler kapaklarin etkilenmesi durumunda
kapak yetersizlikleri de tabloya eklenir. Hastalarin
%50’sinde biventrikiiler, %40’1nda sol, %10’unda ise
sag ventrikiil tutulur.”® Olgumuzda sol ventrikiilde

de restriktif patern saptanmis olmakla birlikte, en
onemli tutulum sag ventrikiildeydi ve ventrikiil igi
darliga neden olmaktaydi. Sol ventrikiil apeksi nor-
mal yapida olmakla birlikte diyastolik fonksiyonlar
bozulmustu.

Endomiyokardiyal fibrozis tanisinda, bir¢ok
inceleme yontemi Onemli bilgiler saglamaktadir.
Transtorasik ekokardiyografi ve MRG tanida biiytik
onem tagimaktadir. Ekokardiyografide sol ventrikiil
tutulumunda, septum ve posteriyor duvarda kareko-
kii, oblitere olmug apikal bolgelere karsin hiperkont-
raktil yapidaki bazal segmentler Merlion bulgusunu
olusturur. Ikiboyutlu incelemede ise kalp bosluk
boyutlar1 tersine donmiis tarzda bulgu verir, apikal
bolgeler obliteredir; buna karsin atriyumlar belirgin
olarak dilate izlenir. Diyastolik fonksiyonlar hastanin
fonksiyonel kapasitesi ile uyum gosterdiginden ve
hastalar genellikle gec¢ evrede bagvurdugu icin rest-
riktif patern siklikla gozlenmektedir.”” Anjiyografik
incelemede ise, fibrozis ve obliterasyon sonucunda
ventrikiil morfolojisinde degisiklikler gozlenebilir;
ayrica, restriktif kardiyomiyopati ile iligkili hemodi-
namik bulgular elde edilebilir. Girigsimsel olmayan bir
inceleme yontemi olan MRG EMF’ye ait bulgularin
saptanmasinda onem tagimaktadir. Kullanilan kont-
rast maddenin tutulumu enflamatuvar hiicre artisi,
damar proliferasyonu ile dogrusal iliski gostermek-
tedir."” Endomiyokardiyal enflamasyon ve fibrozis
MRG ile saptanabilir; ayrica, diyastolik disfonksiyon
ve restriktif kardiyomiyopatiye bagli sistolik disfonk-
siyonun derecesi belirlenebilir. Ek olarak, organize
trombilis, perikard sivist saptanabilir. Bunun diginda,
ventrikiillerin apikal bolgesindeki obliterasyon deger-
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lendirilebilir. Manyetik rezonans goriintiileme ay1rici
tan1 agisindan da 6nem tasimaktadir. Hastamizda,
MRG incelemde sag ventrikiil i¢cinde gradiyent yara-
tan fibroz doku artig1 gozlenmistir. Endomiyokardiyal
biyopsi tanisal olabilmekle birlikte, hastaligin yamali
tutulumu, yiiksek risk tasimasi nedeniyle, 6zellikle
diger tanisal testlerin yetersiz oldugu hastalarda diisii-
niilmelidir.""

Hastalarda medikal tedaviye yanit zayiftir, semp-
tomatik olarak ditiretik kullanim1 yarar saglayabilir,
dijital ve beta-bloker ajanlarin etkisi olduk¢a sinirli-
dir. Ayrica, ciddi aritmiler gozlenebileceginden, bu
hastalarin yakin takibi gerekir. Fonksiyonel kapasitesi
sinif I1I-IV diizeyinde olan ve semptomatik, ilerlemis
hastaliga sahip kisilerde cerrahi yaklagim ile endo-
kardiyal dekortikasyon uygulanabilir; fakat, ameliyat
mortalitesi %15-20 diizeyinde oldukc¢a yiiksektir. En
¢ok tercih edilen endokardiyektomi ve atriyoventri-
kiiler kapak replasmani ya da onarimidir. Miyokart
siklikla etkilenmeyecegi i¢in, EMF’ye bagl ciddi
hemodinamik bozulma, endokardin rezeke edilmesi
ile diizeltilebilir.!'14

Ulkemizde EMF oldukga nadir goriilmekle bir-
likte, restriktif kardiyomiyopati nedenleri arasinda
akla gelmelidir. Olgumuzda ilgin¢ olan durum, sag
ventrikiil i¢indeki doku artisi sonucu 60 mmHg
kavite ici gradiyente neden olan obstriiksiyon gelis-
mesi ve yanhslikla IPAH tanist konmus olmasidir.
Sag ventrikiil icindeki fibrozis ve obliterasyonun
gdzden kagabilmesi, bu olgulara yanhslikla IPAH
tanis1 konmasina neden olabilir. Bu nedenle, ventri-
kiil obliterasyonu saptanan olgularda EMF olasilig1
akla getirilmelidir.
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