
Türk Kardiyol Dern Arş - Arch Turk Soc Cardiol 2009;37(6):417-420 417

Endomiyokardiyal fibrozis (EMF) ilk olarak 1947 
yılında Uganda’da tanımlanmıştır.[1] Tropikal böl-
gelerde restriktif kardiyomiyopatinin sık görülen 
nedenlerinden biri olan EMF ülkemizde nadir görül-
mektedir. Bu yazıda, sağ kalp yetersizliği kliniği ile 
başvuran ve EMF’ye bağlı olarak, sağ ventrikülde 
çok daha belirgin olmak üzere, her iki ventrikülde 
tutulma sonucu restriktif kardiyomiyopati gelişen bir 
hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

On dokuz yaşında erkek hasta, sekiz aydır devam 
eden bacaklarda şişlik ve çabuk yorulma yakınması 

ile başvurdu. Hastaya bir başka merkezde idiyopatik 
pulmoner arteryel hipertansiyon (İPAH) tanısı kon-
muş (ekokardiyografide sistolik pulmoner arter basın-
cı 85 mmHg) ve hasta ileri inceleme ve tedavi için 
merkezimize gönderilmişti. Hastada hipertansiyon, 
diabetes mellitus, sigara kullanımı, ailesel kardiyak 
hastalık öyküsü yoktu. Başvuru sırasında fonksiyonel 
kapasitesi sınıf II düzeyinde olan hastanın fizik mua-
yenesinde kan basıncı 100/60 mmHg, nabız 60 atım/
dk ve düzenli idi. Boyun ven dolgunluğu ve kardiyak 
dinlemede en iyi pulmoner odakta duyulan ve tüm 
odaklara yayılım gösteren 3/6 derece sistolik ejeksi-
yon üfürümü saptandı. Karaciğer kot altında 2 cm ele 
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Restriktif kardiyomiyopatiye neden olan endomiyokar-
diyal fibrozis tropik iklimlerde sık gözlenir ve genellikle 
çocuklarda ve genç erişkinlerde görülür. Bacaklarda 
şişlik ve çabuk yorulma yakınması ile başvuran 19 
yaşındaki erkek hastanın transtorasik ekokardiyografi-
sinde sağ kalp boyutlarında genişleme, sol ventrikülde 
restriktif akım örneği, sağ ventrikül içinde 60 mmHg 
gradiyent yaratan ve obliterasyona neden olan doku 
yoğunlaşması saptandı ve manyetik rezonans görüntü-
lemede sağ ventrikül giriş bölgesinde doku artışı izlendi. 
Hastanın sınıf II düzeyindeki fonksiyonel kapasitesi, 
medikal tedaviye iyi yanıt alınması ve ameliyat mortali-
tesi riskinin yüksek olması nedeniyle cerrahi rezeksiyon 
düşünülmedi. Sunulan olgunun en ilginç noktası, sağ 
ventrikül giriş bölgesindeki doku yoğunluğunun obstrük-
siyona neden olarak sağ ventrikül içinde basınç farkı 
yaratması ve bu durumun başka bir merkezde idiyopatik 
pulmoner hipertansiyon olarak değerlendirilmesine yol 
açmış olmasıdır.
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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 II), 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.
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endomyocardial fibrosis; magnetic resonance imaging.
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geliyordu, beraberinde asit ve pretibial ödem (++/++) 
vardı. Tam kan sayımı, biyokimyasal incelemeler 
normal bulundu; eozinofil artışı ile ilgili bulgu yoktu. 
Elektrokardiyografide ileri derecede geniş QRS’li 
(220 msn) sol dal bloku paternli düzenli ritim izlen-
di (Şekil 1a). Ön-arka akciğer grafisinde aort kavsi 
silik, pulmoner konus belirgin, buna karşın pulmoner 
vaskülarizasyon azalmış, kalp apeksi sağ ventrikül 
hipertrofisi lehine hafif yukarı doğru yer değiştirmiş 
olarak izlendi (Şekil 1b). Transtorasik ekokardiyog-
rafide sol ventrikül boşluk boyutu normal, sağ daha 
belirgin olmak üzere her iki atriyum geniş, sol ventri-
külde restriktif mitral akım örneği saptandı; 2. derece 
triküspit yetersizliği üzerinden sağ ventrikül tepe sis-
tolik basıncı 90 mmHg ölçüldü. Sağ ventrikül içinde 
fibröz doku artışı ve sağ ventrikül giriş bölgesinde 
60 mmHg’lik gradiyente neden olan türbülan akım 
izlendi. Sağ ventrikül içi gradiyent göz önüne alına-
rak, maksimum sistolik pulmoner arter basıncının 
30 mmHg olduğuna karar verildi. Ekokardiyografik 
incelemede her iki ventrikülün duvar kalınlıklarında 

artış olmakla birlikte, sağ ventrikül tutulumu çok 
daha belirgindi (Şekil 2). Sağ ventrikül içinde oblite-
rasyona neden olan doku yoğunlaşması transözofage-
al ekokardiyografi ile de görüntülendi. Transtorasik 
ve transözofageal ekokardiyografi ile doğumsal kalp 
patolojileri dışlandı. Manyetik rezonans görüntüleme 
(MRG) mevcut bulguları doğruladı ve sağ ventrikül 
içinde doku yoğunlaşması, belirgin genişlemiş sağ 
atriyum izlendi (Şekil 3). Sağ kalp kateterizasyo-
nunda sağ ventrikül içi basınç 92/13/20 (sistolik/
diyastolik/diyastol sonu) mmHg ölçüldü. Ancak, sağ 
ventrikül içinde darlığa neden olan fibröz doku-
dan geçmek isterken, hastada monomorfik ventrikü-
ler taşikardi ataklarının gelişmesi üzerine pulmoner 
arter basıncının ölçülmesinden vazgeçildi. Sağ vent-
rikülografide sağ ventrikül içi darlık görüntülendi. 
Yapılan transözofageal ekokardiyografi, transtorasik 
ekokardiyografi, MRG, üst abdomen ultrasonografi 
ve laboratuvar incelemeleriyle hastada restriktif kar-
diyomiyopati yapabilecek nedenler olarak infiltratif 
hastalıklar, depo hastalıkları, endokardiyal tutuluma 

Şekil 2. (A) Transtorasik ekokardiyografide kısa eksen görünümde sağ ventrikül içindeki artmış doku yoğunluğu ve (B) sağ kalp 
boşluklarında belirgin genişleme. (C) Sağ ventrikül içindeki artmış doku yoğunluğuna bağlı darlık oluşumunu destekleyen renkli 
Doppler görünümü.

A B C

Şekil 1. Hastanın başvuru sırasındaki (A) elektrokardiyogramı ve (B) ön-arka 
akciğer grafisi.

A B
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neden olan durumlar (hipereozinofilik sendrom, ilaç 
kullanımı, radyasyon öyküsü, vb.), ailesel kardiyomi-
yopati, kolajen doku hastalıkları ve diyabet dışlandı. 
Hastanın klinik özellikleri, ekokardiyografi ve MRG 
bulgularına göre tanı EMF’ye bağlı restriktif kardi-
yomiyopati olarak kondu. Tipik ekokardiyografik ve 
MRG görüntülerine karşın, tanının kesinleştirilmesi 
açısından endomiyokardiyal biyopsi yapılması düşü-
nülmekle birlikte, kateterizasyon sırasında gözlenen 
ventriküler taşikardinin tetiklenme riski nedeniyle 
biyopsiden vazgeçildi. Hastanın semptomları kulp 
diüretiği, spironolakton ve anjiyotensin dönüştürücü 
enzim inhibitörü tedavisi ile belirgin olarak geriledi. 
Fonksiyonel kapasitesinin sınıf II düzeyinde olması, 
semptomların medikal tedavi ile belirgin gerilemesi 
ve ameliyat mortalitesinin yüksek olması nedeniyle 
hastanın medikal takibine karar verildi. 

TARTIŞMA

Endomiyokardiyal fibrozis, tropikal bölgelerde 
gözlenen ve restriktif kardiyomiyopatiye neden olan 
idiyopatik bir hastalıktır.[2-4] Gelişmiş ülkelerde nadir 
görülen EMF genç kadınlarda ve çocuklarda daha 
sık gözlenmektedir.[5,6] Tropikal bölgelerde restrik-
tif kardiyomiyopatinin en sık nedenini oluşturmak-
tadır. Enfeksiyöz, enflamatuvar ve beslenme gibi 
nedenler ve eozinofil toksisitesi patofizyolojide öne 
sürülen etkenlerdir.[2,3] Endomiyokardiyal fibrozis 
belirgin olarak ventriküllerin giriş bölgesini tutar, 
atriyoventriküler kapakların etkilenmesi durumunda 
kapak yetersizlikleri de tabloya eklenir. Hastaların 
%50’sinde biventriküler, %40’ında sol, %10’unda ise 
sağ ventrikül tutulur.[7,8] Olgumuzda sol ventrikülde 

de restriktif patern saptanmış olmakla birlikte, en 
önemli tutulum sağ ventriküldeydi ve ventrikül içi 
darlığa neden olmaktaydı. Sol ventrikül apeksi nor-
mal yapıda olmakla birlikte diyastolik fonksiyonlar 
bozulmuştu.

Endomiyokardiyal fibrozis tanısında, birçok 
inceleme yöntemi önemli bilgiler sağlamaktadır. 
Transtorasik ekokardiyografi ve MRG tanıda büyük 
önem taşımaktadır. Ekokardiyografide sol ventrikül 
tutulumunda, septum ve posteriyor duvarda karekö-
kü, oblitere olmuş apikal bölgelere karşın hiperkont-
raktil yapıdaki bazal segmentler Merlion bulgusunu 
oluşturur. İkiboyutlu incelemede ise kalp boşluk 
boyutları tersine dönmüş tarzda bulgu verir, apikal 
bölgeler obliteredir; buna karşın atriyumlar belirgin 
olarak dilate izlenir. Diyastolik fonksiyonlar hastanın 
fonksiyonel kapasitesi ile uyum gösterdiğinden ve 
hastalar genellikle geç evrede başvurduğu için rest-
riktif patern sıklıkla gözlenmektedir.[9] Anjiyografik 
incelemede ise, fibrozis ve obliterasyon sonucunda 
ventrikül morfolojisinde değişiklikler gözlenebilir; 
ayrıca, restriktif kardiyomiyopati ile ilişkili hemodi-
namik bulgular elde edilebilir. Girişimsel olmayan bir 
inceleme yöntemi olan MRG EMF’ye ait bulguların 
saptanmasında önem taşımaktadır. Kullanılan kont-
rast maddenin tutulumu enflamatuvar hücre artışı, 
damar proliferasyonu ile doğrusal ilişki göstermek-
tedir.[10] Endomiyokardiyal enflamasyon ve fibrozis 
MRG ile saptanabilir; ayrıca, diyastolik disfonksiyon 
ve restriktif kardiyomiyopatiye bağlı sistolik disfonk-
siyonun derecesi belirlenebilir. Ek olarak, organize 
trombüs, perikard sıvısı saptanabilir. Bunun dışında, 
ventriküllerin apikal bölgesindeki obliterasyon değer-

Şekil 3. Manyetik rezonans kesitlerinde sağ ventrikül içi artmış doku yoğunluğu.
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lendirilebilir. Manyetik rezonans görüntüleme ayırıcı 
tanı açısından da önem taşımaktadır. Hastamızda, 
MRG incelemde sağ ventrikül içinde gradiyent yara-
tan fibröz doku artışı gözlenmiştir. Endomiyokardiyal 
biyopsi tanısal olabilmekle birlikte, hastalığın yamalı 
tutulumu, yüksek risk taşıması nedeniyle, özellikle 
diğer tanısal testlerin yetersiz olduğu hastalarda düşü-
nülmelidir.[11] 

Hastalarda medikal tedaviye yanıt zayıftır, semp-
tomatik olarak diüretik kullanımı yarar sağlayabilir, 
dijital ve beta-bloker ajanların etkisi oldukça sınırlı-
dır. Ayrıca, ciddi aritmiler gözlenebileceğinden, bu 
hastaların yakın takibi gerekir. Fonksiyonel kapasitesi 
sınıf III-IV düzeyinde olan ve semptomatik, ilerlemiş 
hastalığa sahip kişilerde cerrahi yaklaşım ile endo-
kardiyal dekortikasyon uygulanabilir; fakat, ameliyat 
mortalitesi %15-20 düzeyinde oldukça yüksektir. En 
çok tercih edilen endokardiyektomi ve atriyoventri-
küler kapak replasmanı ya da onarımıdır. Miyokart 
sıklıkla etkilenmeyeceği için, EMF’ye bağlı ciddi 
hemodinamik bozulma, endokardın rezeke edilmesi 
ile düzeltilebilir.[12-14] 

Ülkemizde EMF oldukça nadir görülmekle bir-
likte, restriktif kardiyomiyopati nedenleri arasında 
akla gelmelidir. Olgumuzda ilginç olan durum, sağ 
ventrikül içindeki doku artışı sonucu 60 mmHg 
kavite içi gradiyente neden olan obstrüksiyon geliş-
mesi ve yanlışlıkla İPAH tanısı konmuş olmasıdır. 
Sağ ventrikül içindeki fibrozis ve obliterasyonun 
gözden kaçabilmesi, bu olgulara yanlışlıkla İPAH 
tanısı konmasına neden olabilir. Bu nedenle, ventri-
kül obliterasyonu saptanan olgularda EMF olasılığı 
akla getirilmelidir. 
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