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Özet 
Restriktif Kardiyomiyopati çocukluk çagindan oldukça nadir olarak karsimiza çikmaktadir. 
Tanimlanan kardiyomiyopatilerin ancak %5’ini olusturmaktadir ve prognozu oldukça kötüdür. Bu 
tür olgularda tromboza egilim ve tromboembolik durumlarin sikligi artmistir. Literatürde Restriktif 
Kardiyomiyopati ve orta serebral arter infarkti birlikteligi oldukça nadir bildirilmistir. Burada sol 
hemiparazi bulgulari ile  basvuran nadir bir olgu sunularak, bu tip kardiyomiyopatili hastalarda 
tromboz ve tromboembolik olaylara dikkati çekmek istedik.  
Anahtar kelimeler: Restriktif kardiyomyopati, tromboz, tromboembolik atak.  

 
Association of Restrictive Cardiomyopathy and Middle Cerebral Artery 

Infarct: A case report 
Summary  
Restrictive cardiomyopathy is rare in children, constituting 5% of diagnosed cardiomyopathies. 
Prognosis for the pediatric patient is poor. Thrombosis, embolic events are increased. Restrictive 
cardiomyopathy with middle cerebral artery infarct is rarely reported. We aimed to report 
Restrictive cardiomyopathy with middle cerebral artery infarct to explain thrombosis and 
thromboembolic events in Restrictive cardiomyopathy.  
Key words: Restrictive cardiomyopathy, thrombosis and thromboembolic event. 
 
 

GIRIS 
Restriktif Kardiyomiyopati mevcut 

kardiyomyopatiler arasinda en az siklikla 
görülenidir. Kalbin ventrikül diyastolik 
fonksiyonlarinda azalma, normal veya 
normale yakin sol ventrikül sistolik 
fonksiyonlar, atrial dilatasyon ve ventrikül 
genislemesi-hipertrofisinin olmamasi ile 
karakterizedir.  Primer veya idiopatik, ikincil 
nedenlere bagli olarak gelisebilmektedir. 
Olgularin çogunda neden idiopatiktir(1). 
Ikincil nedenlerden arasinda amiloidoz, 
glikojen depo hastaliklari, 
mukopolisakkaridoz, sarkoidoz, skleroderma, 
hemakromatozis, idiopatik hipereozinofilik 
sendrom ve ailesel nedenler sayilmaktadir(1-
4). Restriktif kardiyomiyopati olgularinda 

tromboembolik olaylara yatkinlik artmistir(5-
8).  

OLGU 
Üç yasinda erkek hasta, iki yildan beri 
idiopatik restriktif kardiyomiyopati tanisi ile 
izlenmekte ve furosemid, enalapril tedavisi 
almakta idi. Daha önce yapilan tetkiklerinde 
idrar ve kan aminoasit kromatografisi normal 
saptanmisti. Kan laktat ve glukoz düzeyi 
normal idi. Göz dibi normal saptanmisti. 
Toraks yüksek çözünürlüklü bigisayarali 
tomografi incelemesinde perikardiyal 
kalinlasma ve kalsifikasyon saptanmamisti.  
Ekokardiyografik incelemede, mitral E/A 
orani: 3.7, deselerasyon zamani: 74 
milisaniye ve hafif-orta mitral ve trikuspit 
yetersizlik saptanmisti. Bu bulgularla hasta 
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idiopatik restriktif kardiyomyopati kabul 
edilmisti.  Hasta klinigimize ani olarak 
gelisen sag agiz kenarinda çekilme, sol bacak 
ve kolda güçsüzlük yakinmasi ile basvurdu. 
Fizik muayenede, sol hemiparazisi olan 
hastanin kas gücü sol tarafta 2/5, sag tarafta 
5/5 olarak degerlendirildi. Travma öyküsü 
olmayan hastanin kraniyel MRI 
görüntülemesinde; sag serebral arterin 
periferik dallarinin kanlandirildigi alanda 
genis infarkt alanlari saptandi (Resim 1). 
Transtorasik ekokardiyografi incelemesinde 
trombus saptanmadi. Hastanin genel 
durumunun kötü olmasi nedeniyle, atrial 
trombüs saptanmasinda daha duyarli olan 
transözöfageal ekokardiyografi incelemesi 
yapilamadi.  Tromboza yönelik faktör II, 
VIII, IX, XI, XII, fibrinojen, protein C,     
protein S, antitrombin III, antikardiyolipin 
antikorlari, faktör-V-leiden mutasyonu, 
PT20210 mutasyonu, homosistein düzeyi 
normal saptandi. Hastaya enoksiparin (clexan 
- 100 IU/kg/doz kac doz) ve deksametazon 
tedavisi baslandi. Tedavi sirasinda antifaktör 
Xa normal bulundu. Sol tarafta hemiparezi 
bulgulari devam eden hastanin tedavisinin 6. 
günü ikinci bir emboli veya intrakraniyel 
kanama sonucu gelistigi düsünülen ve 
medikal tedavi ile kontrol altina alinamayan 
ani tonik-klonik konvulsiyonlari oldu ve 
sonrasinda exitus oldu.  

 
Resim 1: Sag serebral arterin periferik 
dallarinin kanlandirildigi alanlarda genis 

infarkt alanlarinin saptandigi kraniyel MRI 
görüntüsü.  
 TARTISMA 

Restriktif Kardiyomiyopati, çocukluk 
çagi kardiyomiyopatileri arasinda en az 
siklikta görülenidir. Tüm 
kardiyomiyopatilerin yaklasik %2-5’ini 
olusturmaktadir(2, 6, 7). Idiopatik olabilir  
veya skleroderma, amiloidoz, sarkoidoz, 
hemokromatozis, hipereozinofilik sendrom, 
glikojen depo hastaligi ve 
mukopolisakkaridoz (Fabry hastaligi) gibi 
hastaliklara ikincil olarak görülebilir. Ayrica 
maligniteler veya radyasyon tedavisi de nadir 
nedenler olarak karsimiza çikabilir(7, 9). 

Mortalitesi oldukça yüksektir ve 
olgularin %63’ü tanidan sonra üç yil içinde 
kaybedilmektedir. Medikal tedavinin prognoz 
üzerine etkisinin olmadigi düsünülmektedir. 
Pulmoner hipertansiyon gelismeden önce 
kalp nakli yapilan olgularda prognoz daha iyi 
oldugu düsünülmektedir(3, 4). 

Olgularin %25’inde ekokardiyografi 
ile atrial trombus saptanmaktadir. Bu nedenle 
tani sirasinda olgulara antikoagulan tedavinin 
baslanmasi önerilmektedir (2). Senkop daha 
nadir rastla nan bir semptomdur ve genellikle 
iskemi, aritmi veya tromboemboli ile          
iliskilidir(5, 8). Serebrovasküler atak 
Restriktif Kardiyomiyopatili olgularda daha 
önceden yapilan çalismalarda 
gösterilmistir(6, 10). Denfield ve 
arkadaslarinin çalismasinda, geçic i iskemik 
atak, emboli, tromboz olgularin %17’sinde 
gösterilmistir ve 2 olguda serebrovasküler 
atak saptanmistir(7). Olgumuzda sol 
hemiparazinin orta serebral arter infarkti 
sonrasi gelistigi saptandi. Literatürde 
Restriktif kardiyomiyopati ile beraber olan 
orta serebral arter infarkti bir olguda 
tanimlanmistir(6). 

Yapilan çalismalarda kardiyomegali, 
bes yas altinda tani almis olmak, 
tromboembolizm, artmis pulmoner venöz 
konjesyon, artmis pulmoner vasküler 
rezistans indeksi ve pulmoner vaskuler 
rezistans indeksinde ilerleyici artis olmasi,  
tani sirasinda gögüs agrisi ve senkop olmasi 



Düzce Tip Fakültesi Dergisi 2006 birlesik (1,2,3)sayi    Kardiyomiyopati ve orta serebral arter infarkt 
 

Tevfik Demir ve ark . 

 

13 

Restriktif kardiyomiyopatide kötü prognoz 
kriterleri olarak saptanmistir(4, 7, 11, 12).  

Restriktif kardiyomiyopati’de  ölüm; 
aritmi ve kalp yetersizligine bagli meydana 
gelebilmektedir(2, 5). Diger ölüm nedenleri 
arasinda miyokardiyal iskemiye ikincil ani 
ölüm gerçeklesebilmektedir. Rivenes ve 
arkadaslari tarafindan yapilan çalismada tani 
esnasinda; kiz cinsiyet, iskemi semptom ve 
bulgularinin oldugu, kalp yetersizliginin  
olmadigi ve öncesinde kalp yetersizligi 
öyküsünün olmadigi olgularda ani ölüm 
riskinin daha fazla oldugu gösterilmistir(5). 
Literatürde bildirilen ani ölüme bagli yillik 
mortalite orani %7 iken yine bu çalismada 
%28 olarak bildirilmistir(5). Bu tür olgularda 
düzenli araliklarla çekilen elektrokariyografi 
ile ST segment degisikliginin saptanmasi 
miyokardiyal iskemi açisindan anlam 
tasimaktadir. Olgumuzda gögüs agrisi ve 
senkop ataklarinin olmamasi ve 
elekrokardiyografide ST segment 
degisikliginin olmamasi miyokardiyal 
iskemiyi düsündürmemistir. Ani ölüm 
serebral infakta ikincil oldugu düsünülmüstür.  

Sonuç olarak, Restriktif 
Kardiyomiyopati çocukluk çaginda oldukça 
nadir olarak karsimiza çikmaktadir. Prognozu 
oldukça kötüdür. Olgularin bir kisminda 
tromboemboliye ikincil nörolojik bulgular 
ortaya çikabilmektedir. Burada; orta serebral 
arter infarkti ile Restriktik kardiyomyopati 
birlikteligi olan bir olgu sunularak, literatürde 
oldukça nadir bildirilen bu duruma dikkat 
çekmek istedik. 
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