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Endomiyokardiyal hastalik: Olgu sunumu

Endomyocardial disease: a case report

Dr. Kumral Cagli, Dr. Belma Uygur, Dr. Fatih Ozlii, Dr. Zehra Gélbas!

Tirkiye Yiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Endomiyokardiyal hastalik, siklikla tropik ve subtropik
bblgelerde gorilen, etyolojisi bilinmeyen, bir veya her
iki ventrikulin apikal ve subvalviler bdlgesinin endo-
miyokardiyal fibrozisi ile karakterize bir restriktif kardi-
yomiyopati taradar. Yirmi dokuz yasindaki erkek hasta
restriktif kardiyomiyopati ve dekompanse kalp yetersizli-
gi nedeniyle hastaneye yatirildi. Telekardiyografide kar-
diyomegali ve sag plevral efliizyon izlendi. Transtorasik
ekokardiyografide korunmus sol ventrikl sistolik fonksi-
yonlari, biatriyal genisleme, sag ve sol ventrikil apikalin-
de obliterasyon, artmis endokardiyal ekoreflektivite ve
perikardiyal eflizyon izlendi. Sag ventrikul ¢ikis yolun-
da genisleme vardi, endokardiyal kalinlasma yoktu.
Doppler incelemede ugilncu derece mitral ve trikispit
yetersizligi saptandi. Ventrikllografide, her iki vent-
rikilde apikal obliterasyon, sag ventrikll kavitesinde
belirgin kiigilme, sag ventrikll ¢ikis yolunda, sag ve sol
atriyumda belirgin genigleme ve ciddi mitral ve trikispit
yetersizligi izlendi. Laboratuvar incelemelerinde hipere-
ozinofili yoktu. Abdominal ultrasonografide hepatik kon-
jesyon, splenomegali ve assit saptandi. Hasta kardiyak
kateterizasyon ile degerlendirildikten sonra kardiyak
transplantasyon listesine alindi.

Anahtar sézclikler: Kardiyomiyopati; ekokardiyografi; endomi-
yokardiyal fibrozis; kalp yetersizligi.

Endomiyokardiyal hastalik (EMH), siklikla tropik
ve subtropik bolgelerde sosyoekonomik diizeyi diisiik
genclerde goriilen ve etyolojisi bilinmeyen nadir bir
restriktif kardiyomiyopati tiiriidiir. 1k olarak 1948
yilinda Davies'! tarafindan Uganda’da tanimlanmisg-
tir. Siklikla Afrika’da ekvator kusaginda goriilse de,
Giiney Amerika, Asya, ABD ve Tiirkiye’den de olgu-
lar bildirilmigtir.?*! Hastali§in temel 6zelligi, bir veya
her iki ventrikiiliin apikal ve subvalviiler bolgesini
etkileyen ve ventrikiil dolusuna engel olarak restriktif
fizyoloji ile sonuglanan endokardiyal ve kismen de

Endomyocardial disease is a form of restrictive cardiomyo-
pathy, of unknown etiology, which occurs most commonly in
tropical and subtropical areas. It is characterized by the for-
mation of endomyocardial fibrosis of the apical and subval-
vular regions of one or both ventricles. A 29-year-old male
patient was admitted with restrictive cardiomyopathy and
decompensated heart failure. Telecardiography showed
cardiomegaly and right pleural effusion. Transthoracic
echocardiography revealed preserved left ventricular sys-
tolic functions, biatrial dilatation, apical obliteration of both
ventricles, increased endocardial echoreflectivity, and peri-
cardial effusion. The right ventricular outflow tract was
dilated. There was no endocardial thickening in this region.
Doppler examination showed grade 3 mitral and tricuspid
regurgitation. Ventriculograms showed apical obliteration
of both ventricles, marked decrease in the size of the right
ventricular cavity, significant dilatation of the right ventricular
outflow tract and both atria, and severe mitral and tricuspid
regurgitation. Laboratory findings showed no hypereosino-
philia. Hepatic congestion, splenomegaly, and ascites were
noted on abdominal ultrasonography. Following cardiac
catheterization, the patient was placed on the waiting list for
cardiac transplantation.

Key words: Cardiomyopathies; echocardiography; endomyo-
cardial fibrosis; heart failure.

miyokardiyal fibroz kalinlagmadir. Hastalarin ¢cogun-
da her iki ventrikiil etkilenirken, daha az oranda tek
bagina sol veya sag ventrikiil tutulumu izlenmek-
tedir” Bu yazida, dekompanse kalp yetersizligi ile
hastanemize basvuran ve EMH tanisi diigiiniilen geng
bir erkek hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yirmi dokuz yasindaki erkek hasta iki yildir var
olan nefes darlig1 nedeniyle hastanemize bagvurdu.
Transtorasik ekokardiyografi (TTE) ve kardiyak kate-
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Sekil 1. Yiuzey elektrokardiyograminda normal sinis ritmi,
biatriyal genigleme, kismi sag dal bloku ve spesifik olmayan
ST-T degisiklikleri goérilmekte.

terizasyon sonrast restriktif kardiyomiyopati tanisi
konan hasta, aspirin, digoksin, beta-bloker, diiiretik
ve spironolakton tedavisi ile takibe alindi. Son giin-
lerde artan nefes darligi, karinda ve bacaklarda sislik
bildiren hasta dekompanse kalp yetersizligi nedeniyle
hastaneye yatirildi. Oykiisiinde kafa travmasi sonrasi
gelisen epilepsi ve kronik ishal disinda 6zellik yoktu.
Fizik muayenede kan basinci 110/60 mmHg, nabiz
84/dk, solunum 16/dk idi; boyunda ven6z dolgunluk,
sag akciger bazalinde solunum seslerinde azalma, her
iki akciger bazalinde ince raller, sol alt parasternal ve
apikal 2/6 derece pansistolik iifiiriim, assit, hepatosp-
lenomegali ve pretibiyal 6dem varda.

Yiizey elektrokardiyograminda normal siniis
ritmi, biatriyal dilatasyon, kismi sag dal bloku ve
spesifik olmayan ST-T degisiklikleri izlendi (Sekil
1). Telekardiyografide kardiyomegali ve sag plevral
efiizyon vardi. Yapilan TTE’da B-mod goriintiilerde
korunmus sol ventrikiil sistolik fonksiyonlari, orantisiz
biatriyal genisleme, sag ve sol ventrikiil apikalinde
obliterasyon ve artmis endokardiyal ekoreflektivite ve
perikardiyal efiizyon izlendi (Sekil 2a). Sag ventrikiil
cikis yolunun ise geniglemis oldugu, ancak endokar-
diyal kalinlasma olmadig1 goriildii. Renkli Doppler ile
liclincii derece mitral ve trikiispit yetersizligi saptanir-
ken, nabiz dalga Doppler ile diyastolik mitral (Sekil 2b)
ve trikiispit yetersizligi izlendi. Diyastolik fonksiyon-
lar agisindan yapilan degerlendirmede, transtrikiispit
akim ornegi restriktif dolus tipi ile uyumlu bulundu;
restriktif sag ventrikiil fizyolojisinin bir bulgusu olarak
pulmoner arter icerisinde diyastolik 6ne akim izlendi
(Sekil 2c¢). Transmitral akim 6rneginde E/A orani 2.4,
yavaglama zamani 98 msn, izovoliimik gevseme zama-
n1 ise 44 msn Ol¢iildii ve Valsalva manevrasi ile E/A
oraninda degisiklik olmadi (geri doniigsiiz restriktif
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Sekil 2. (A) ikiboyutlu ekokardiyogram apikal 4 bosluk gériin-
tude her iki ventrikil apikalinde obliterasyon ve artmis ekoref-
lektivite (oklar) izlenmekte. (B) Nabiz dalga Doppler ile, mitral
yetersizligi akiminin hemen basinda disik hizli diyastolik
mitral yetersizligi akimi (ok) izlenmekte. (C) Pulmoner arter
icerisinden nabiz dalga ile kaydedilen akimlarda, normal sis-
tolik 6ne akima (Syst) ek olarak, restriktif sag ventrikil dolus

fizyolojisine ait diyastolik 6ne akim (Diast) izlenmekte. RA: Sag
atriyum; RV: Sag ventrikll; LA: Sol atriyum; LV: Sol ventrikl.

ornek). Doku Doppler goriintiilemede lateral mitral
aniilisiin E> hiz1 azalmis (6 cm/sn) bulundu (Sekil
3); E/E’ oram1 23 idi ve sol ventrikiil diyastol sonu
basing artig1 lehine yorumlandi. Sag ve sol ventrikii-
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Sekil 3. Lateral mitral anilisin doku Doppler analizinde,
restriktif kardiyomiyopati tanisini destekler sekilde E’ hizi 8

cm/sn’den disiik bulundu. IVKD: izovolimetrik kontraksiyon dalgast;
IVRD: Izovoliimetrik gevseme dalgasi.

lografilerin degerlendirilmesinde, her iki ventrikiilde
apikal obliterasyon, 6zellikle sag ventrikiil kavitesinde
belirgin kiiciilme, sag ventrikiil ¢ikis yolunda, sag ve
sol atriyumda belirgin genisleme ve ciddi mitral ve tri-
kiispit yetersizligi izlendi (Sekil 4). Laboratuvar incele-
melerinde hafif hiperbilirubinemi (total bilirubin 2.75
mg/dl; normal aralik 0.00-1.10 mg/dl), artmig direkt
bilirubin (1.27 mg/dl; normal 0.00-0.30 mg/dl) ve
hipoalbiiminemi (2.5 g/dl; normal 3.4-5.2 g/dl) diginda
anormal bulgu saptanmadi. Tam kan sayiminda beyaz
kiire sayist 8 300/l (normal 3 800-10 600/ ul) ve eozi-
nofil oran1 %0.5 (normal %0.1-6.0) bulundu. Periferik
yaymada ve kemik iligi incelemesinde eozinofil seri
artis1 izlenmedi. Abdominal ultrasonografide hepatik
konjesyon, splenomegali ve assit saptanan hastanin
ishal etyolojisi agisindan yapilan degerlendirmesinde
karsinoid sendrom, gluten enteropatisi, parazitoz ve
enflamatuvar bagirsak hastaligi diglandi. Hem gingiva
hem de duodenum biyopsisi sonucu amiloid negatif idi.
Medikal tedavi ile kalp yetersizligi bulgular1 gerileyen
hastada kardiyak transplantasyona uygunluk acisindan
yapilan kateterizasyonda, ortalama sag atriyum basinci
13 mmHg (normal 1-5 mmHg), sistolik pulmoner arter
basinct 60 mmHg (normal 15-30 mmHg) ve pulmoner
vaskiiler diren¢ <4 Wood iinitesi bulundu. Basing kayit-
larinin incelenmesinde her iki ventrikiil diyastol sonu
basincinin arttig1, sol ve sag ventrikiil diyastol sonu
basinglar: arasindaki farkin 5 mmHg’den fazla oldugu
gortildii ve karekok paterni izlendi (Sekil 5). Hasta kar-
diyak transplantasyon listesine alindi.

TARTISMA

Gec¢miste EMH’nin endomiyokardiyal fibrozis
(EMF) ve Loffler endokarditi olmak iizere iki ayr1

Sekil 4. (A) Sol ventrikll apikalinde belirgin obliterasyonu
(oklar) gosteren ventrikilografi. (B) Sag ventrikiil ¢ikis yolunda
geniglemeyle beraber sag ventrikil kavitesinde belirgin kugctl-
menin izlendigi ventrikilografi.

varyantt oldugu diisliniilmiistir. Endomiyokardiyal
fibrozis tropik bolgelerde goriilen, siklikla ¢ocuklar
ve geng yetigkinleri etkileyen ve yogun eozinofilinin
her zaman eglik etmedigi bir durumdur. Loffler endo-

-5
Sekil 5. Sagd ve sol ventrikillin eszamanh basing kayitlarinda
izlenen karekok bulgusu.
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karditi ise 1liman iklimlerde goriilen, daha agresif
seyir gosteren, baskin olarak erkek cinsiyette ortaya
cikan ve hipereozinofili, tromboembolik olaylar ve
yaygin arteritle karakterize bir durumdur. Her iki var-
yantin ortak 0zelligi, histolojik olarak endokardiyal
fibrozis goriilmesi ve baz1 EMF olgularinda da eozi-
nofilinin bildirilmis olmasidir.® Bu bulgular daha
sonralar1, EMF ve Loffler endokarditinin, temelinde
eozinofillerin toksik etkilerinin yer aldig1 tek bir has-
taligin farkli evreleri oldugu tezine neden olmustur.”
Bu hipoteze gore, baglangigtaki hipereozinofili toksik
etkileriyle miyokart nekrozuna ve yaygin arterite
neden olmakta (nekrotik faz), bunu eozinofilinin ve
miyokarditin gerileyip endokardiyal kalinlagsma ve
trombiis olusumunun belirgin oldugu trombotik faz
izlemekte ve siireg, fibrozisin daha da belirgin oldu-
gu fibrotik faz ile sona ermektedir. Giiniimiizde ise
bu siirecin sadece 1liman iklimlerde goriilen EMH
olgular1 icin gegerli oldugu diisiiniilmekte; endemik
EMF, farkli etyolojik nedenlere bagli (yiiksek ser-
yum, diisitk magnezyum diizeyi gibi) ayr1 bir hastalik
olarak kabul gormektedir” Hastamizin bulgulari,
iliman bir bolgede ortaya ¢ikmasi ve hipereozinofili
olmamasi yoniiyle fibrotik faza gecmis EMH tanisini
desteklemektedir.

Endomiyokardiyal hastaligin ayirici tanisinda
romatizmal kapak hastaligi, konstriktif perikardit,
diger restriktif kardiyomiyopati nedenleri, apikal
hipertrofik kardiyomiyopati, dilate kardiyomiyo-
pati, trikiispit kapagin Ebstein anomalisi ve apikal
trombiis yer almaktadir™ Genelde, TTE’de izle-
nen artmig endokardiyal kalinlik ve ekoreflektivi-
te, apikal fibrotrombotik obliterasyon, papiller kas
tutulumuna bagli atriyoventrikiiler kapak yetersiz-
ligi, biatriyal dilatasyon ve normal-kiiciik ventri-
kiil boyutu EMH tanis1 i¢in yeterli olmaktadir.”?
Siipheli olgularda ventrikiilografide tutulan vent-
rikiiliin apikalinde hem sistolde hem de diyastolde
obliterasyon izlenmesi taniya yardimci olmaktadir.
Hastamizda oldugu gibi, cogu olguda bildirilen ek
bir bulgu, sag ventrikiil ¢cikis yolunun fibrotik siirec-
ten korunmus olmasi ve genelde geniglemis izlenme-
sidir.®! Endomiyokardiyal biyopsi dogru alindiginda
EMH nin tanisal 6zellikleri olan kolajen, fibrozis ve
trombiisten olusan endokardiyal kalinlasmay1 ortaya
koymaktadir; ancak, genel kan1 tan1 i¢in biyopsinin
sart olmadigidir.'"!

Klinik olarak EMH’nin en farkli o6zelligi, assit
¢ok belirgin oldugu halde pretibiyal 6demin belirgin
olmamasidir. Peritonu da igeren sistemik bir fibrozis
oldugu hipotezi, bu orantisiz assiti agiklamak icin 6ne

strtilmiis bir gortstir.”! Hastalarda pretibiyal 6dem
varliginda mutlaka eksudatif enteropati ve hipoalbii-
minemi aragtirilmalidir. Hastamizda assitin belirgin
olmayis1 kronik diiiretik tedavisine, pretibiyal 6dem
varlig1 ise hipoalbiiminemiye baglanmistir.

Endomiyokardiyal hastaligin kesin tedavisi yoktur
ve prognozu kotiidiir. Konvansiyonel kalp yetersizligi
tedavisine ek olarak, hipereozinofili olan hastalar-
da kortikosteroidlerin, semptomlar1 azaltarak yasam
stiresini uzattigi gosterilmistir.” Steroide direncli
olgularda hidroksiiire, interferon-alfa, imatinib mesi-
lat ve mepolizumab denenebilir.*! Fibrotik faza ulag-
mi1s hastalarda cerrahi endokardektomi (tek basina
veya kapak replasmani ile birlikte) bir diger tedavi
secenegidir.'!U Secilmis olgularda kalp transplantas-
yonu basgari ile uygulanabilir ve kisa donem sonuglari
imit vericidir."
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