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oz

Restriktif ~kardiyomiyopati (RKMP) c¢ocukluk cagmin nadir goriilen
kardiyomiyopatilerindendir. Cocukluk ¢agi RKMP'lerinin ¢ogunda altta yatan
patoloji bulunamaz ve mortalitesi yiiksektir. Karakteristik morfolojik 6zelligi
ventrikiil boyutlar1 normal, ventrikiiler duvar kalinlig1 normal veya artmis ve
biatriyal biiytimedir. Konstriktif perikarditle ayiric1 tanis1 5nem tasir. Bu yazida,
2,5 yasinda RKMP'li bir olgu literatiir esliginde tartisilmistir.
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ABSTRACT

Restrictive cardiyomyopathy (RCM) is a very rarely diagnosed
cardiyomyopathy in childhood. Most RCM in childhood is idiopathic with a
high mortality. Biatrial enlargement and normal sized ventricles with normal or
increased ventricular wall thickness are the characteristic morphological
features of RCM. The differential diagnosis of constrictive pericarditis is
important. In this article a patient at 2.5 years of age with RCM is discussed
regarding the literature.
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1980 yilinda diinya saglk orgiiti (WHO) tarafindan
kardiyomiyopatiler primer ve sekonder olarak ikiye
ayrilmis ve dilate, hipertrofik, restriktif KMPler primer
KMP olarak tanimlanmustir (1).
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Amerikan Kalp Dernegi (American Heart Association-
AHA)ne gore RKMP; ventrikiillerin duvar kalinliklar: ve
sistolik fonksiyonlarimin normal oldugu ancak diyastolik
fonksiyonunun restriktif patern gosterdigi, biatriyal

bliyiimenin oldugu ve atriyoventrikiiler kapaklarin normal
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oldugu nadir bir KMP’ dir (2). Insidans1 100.000'de 1,1- 1,4
olan KMPler
goriilenidir (3). Bu yazida nadir goriilmesi nedeni ile

icerisinde %2,5-5 oraminda en nadir

RKMP1i bir olgu literatiir esliginde tartigilmustir.
OLGU SUNUMU

2,5 yasinda kiz olgu 1 y1ldir devam eden istahsizlik ve kilo
tetkik
ultrasonografisinde (USG) hepatomegali

edilirken batin
ve doppler

USG’sinde hepatik venlerde konjesyon saptanmasi iizerine

alamama yakinmalar1 ile

kardiyoloji poliklinigimize yonlendirildi. Istahsizlik ve kilo
alamamaya son 1-2 aydir halsizlik, bitkinlik ve ¢abuk
''''' Ozgegmi@inde 2 kez
pnomoni ve soygec¢misinde babada siipheli tiiberkiiloz
oykiisti mevcuttu. Agirhigr 12 kg (-0,06 SDS), boy 85 cm  (
-1,2 SDS), solunum sayis1 35/ dk, kalp atim sayis1 110/dk,
bitkin, soluk goriintimlii idi. Akcigerlerinde dinlemekle
nadir ralleri mevcuttu. Batin muayenesinde karaciger kot
alt1 5-6 cm, dalak nonpalpabl ve traube kapal1 idi. Kardiyak
muayenesinde sol 3-4. interkostal aralikta daha belirgin 2-
3. dereceden sistolik uftirtmia mevcuttu.
Elektrokardiyografi (EKG)'de p dalgalar1 sivri ve genis
(biatriyal hipertrofi bulgusu) idi. Telekardiyografide
kardiyotorasik oran 0,6 (Resim- la) idi. Ekokardiyografi
(EKO)'de kalp kontraksiyonlar: iyi (ejeksiyon fraksiyonu
%60), biatriyal genisleme, orta- agir derecede trikiispit
yetersizligi, hafif perikardiyal sivi, hepatik venlerde
dolgunluk ve inferiyor vena kavanin solunumsal gap
degisikliginde azalma mevcuttu (Resim- 1b). Trikiispit
kapak yoluyla bakilan sag ventrikiil basinct 75 mmHg idi.
Doku Doppler incelemesinde mitral kapak E akim hizi
artmus, deselerasyon zamanu kisalmis, E/A oram art-musti
ve bu restriktif dolus paterni ile uyumlu idi. Hastada bu
bulgularla RKMP veya konstriktif perikardit olabilecegi
diistiniildii. Babada siipheli tiiberkiiloz ve kendisininde 2
kez pnémoni gegirme Sykiisii olmasi {izerine yapilan PPD
negatif, aclik mide suyunda aside direngli bakteri yok ve
babasimn akciger filmi normaldi. Toraks BT’ sinde
perikardiyal kalinlikta artis goriilmedi (Resim-1c) ve
konstriktif perikardit tanisindan uzaklagilarak RKMP tanus:
konuldu. RKMP etiyolojisi agisindan arastirilan hastanin
hemogram, rutin biyokimya testleri, sedimentasyonu
normal, mukopolisakkaridoz ayirici tarusi i¢in bakilan
idrar mukopolisakkarit diizeyi ve kemik grafileri normal,
hemokromatozis agisindan demir parametreleri normal,
romatolojik hastaliklar igin yapilan ANA, antidsDNA,

ANCA’lar, RF’si normal, idrar organik asitleri, total Ig E

diizeyi normal simrlarda idi. G6z dibi bakis1 normal idi.
flag kullanim 6ykiisii veya radyasyona maruziyeti yoktu.
Hastaya bu bulgular esliginde idiyopatik RKMP tarusi
kondu. Antiagregan dozda asetilsalisilik asit ve ditiretik
tedavisi baglanarak kalp transplantasyonu igin sevk edildi.

Resim-1a: Telekardiyografi goriintiisii

Resim-1b: Ekokardiyografi (EKO) goriintiisii



Resim 1c: Toraks BT goriintiisti

TARTISMA

1980 yilinda diinya saghk orgiitii (WHO) tarafindan
kardiyomiyopatiler (KMP) primer ve sekonder olarak
ikiye ayrilmis ve yillar igerisinde baska hastaliklarin
tamimlanmasi, tan1 yontemlerinin gelismesi, molekiiler ve
genetik alandaki ilerlemeler sonucunda 2006 yihinda AHA
(2,3).
Kardiyomiyopatiler primer ve sekonder olmak iizere yine

tarafindan yeni siniflama yapilmistir
iki gruba ayrilmis; primer KMP'ler genetik, kazamlmis ve
mikst tip olarak 3 ana gruba ayrilmistir. Genetik nedenli
kardiyomiyopatiler hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP),
(ARVD), sol

ventrikiiler nonkompaction, glikojen depo hastaliklars,

aritmojenik sag ventrikiil displazisi
iletim bozukluklari, mitokondriyal miyopatiler, iyon kanal
patolojileri bunlar uzun QT sendromu (LQTS), Brugada,
kisa QT sendromu ( SOTS), ketakolaminerjik polimorfik
ventrikiiler tagikardi (KPVT) ve ozellikle Asya’li larda
goriilen nokturnal ani 6liim olarak siniflandirilmigtir. Mikt
tip KMPler dilate (DKMP) ve  restriktif
kardiyomiyoati(RKMP) dir. Kazarmlmis KMP’ler ise
inflamatuvar-miyokardit, iliskili ~ (tako-tsubo),
peripartum KMP, tasikardiye bagli KMP ve diabetik anne
bebegi KMP'si Sekonder
kardiyomiyopati nedenleri ise infiltratif, inflamatuvar

stres

olarak smiflandirilmigtir.
hastaliklar, depo hastaliklari, toksite, endokrinolojik ve
norolojik nedenler, nutrisyonel eksiklikler, elektrolit
imbalansi, otoimmum hastaliklar, kanser tedavisi sonrasi
vb. hastaliklar1 icermektedir. Hastamiz siniflamaya gore

primer, mikst tip KMP'ler igerisinde yer almaktadir.
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RKMP’ de ventrikiillerin sistolik fonksiyonlar: normal iken
diyastolik fonksiyonlar1 bozulur ve restriktif dolum paterni
gosterir. Ventrikiiliin diyastol sonu basincimn yiikselir ve
diyastol sonu voliimii azalir. Ventrikiillerin duvar
kalinliklar: normaldir fakat ilimli artis goriilebilmektedir.
Bir veya her iki ventrikiilii de tutabilir (4,5). Hastalarin en
sik gelis yakinmasi kardiyak debi diismesine bagl
semptomlar, egzersiz intoleransi, senkop, Ufiiriim,
diizensiz kalp ritmi vb. dir (2,6). Hastamiz da istahsizlik ve
kilo alamama gibi kardiyak debi diismesine bagli ileri
donem semptomlar: ile basvurmus ve yapilan tetkikler
sonucunda ayiric1 taru igin boliimiimiize yonlendirilmistir.
Klinik olarak en sik karistigi hastalik olan konstriktif
perikardit ile ayiriaa tamisi onemlidir. Ayiric1 tamda
anamnez, fizik muayene, EKG, EKO, anjiografi ve
endomiyokardiyal biyopsiden faydalanilir. Hastamizin 2
kez pnomoni gegirmesi ve babada siipheli tiiberkiiloz
olmas1 konstriktif perikarditi diisiindiirsede yapilan
tetkikler bu taniy1 desteklememistir. EKG’de biatriyal
hipertrofi, ileti bozukluklari ve sol -sag ventrikiil
hipertrofisi RKMP lehine iken QRS'te voltaj diisiikliigii
konstriktif perikarditi diistindiirmektedir (7). EKO’ da
hastamizda oldugu gibi RKMP’de biatriyal dilatasyon ve
hafif derecede ventrikiil duvar kalinligr artis1 varken
konstriktif perikarditte perikardiyal kalinlik artmustir.
Perikard kalmnhigim degerlendir-mek igin manyetik
rezonans (MR) veya BT kullanulabilir, BT'de en az {i¢ mm,
MR'da en az dort mm perikard kalinligimin olmasi
konstriktif perikardit tam-simu desteklerken perikard
kalinligimin normal olmas: konstriktif perikardit tansin
diglamaz (8, 9). Hastamizin toraks BT'sinde perikardiyal
kalinlikta artig saptanmadi. Anjiyografide ayirict taruda
onemlidir. Konstriktif perikarditte kalp bosluklarinin
diastolik basinglarinda egitlenme olurken RKMP’de sol
ventrikiil diyastol sonu basinci sag ventrikiil diyastol sonu
basincindan yiiksektir. Giiniim{iizde anjiyografi noninvaziv
tarm yontemleri ile taru konulamayan vakalarda ve koroner
arter hastalif1 stiphesi varsa tercih edilmektedir (10).
bulgularla kontriktif perikardit

uzaklasildig:

Hastamizda mevcut

tanisindan igin  anjiyografiye gerek

goriilmedi. RKMP etiyolojisine baktigimizda eriskin yasta
en sik nedeni amiloidoz iken cogukluk ¢agi RKMP lerinin
cogu idiyopatiktir. Nadir nedenler arasinda amiloidoz,
sarkoidoz, Gaucher Hurler

hastaligy, hastaligy,

hemokromotozis, Fabry Hastaligy, skleroderma,

myokardit, diyabetik kardiyomiyopati, radyasyon, ilaglar
(antrasiklinler), hipereozinofilik sendrom, genetik vb.
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hastaliklar yer almaktadir (4, 6, 11, 12) Yine noninvaziv
testler taru1 koymada yetersiz kalirsa endomiyokardiyal
biyopsi tiim risklerine ragmen yapailabilir (13).

Cocukluk ¢aginda RKMP ¢ogunlukla idiyopatik oldugu
i¢in diger etiyolojiye yonelik tetkiklerde normal saptandig1
i¢in biyopsiye gerek goriilmedi.

Hastamuz istahsizlik ve kilo alamama gibi kardiyak debi
diismesine bagli ileri donem semptomlari ile bagvurmus ve
erken donemde kaybedilmistir. Eriskin yasta RKMP daha
iyi prognoza sahip iken g¢ocukluk yaslarinda daha kotii
prognoza sahiptir. Rachel ve arklarmin yaptigi bir
calismada ortalama yasam stiresi ilk 1,5 yilda % 44 iken 4
yilda % 29 bulunmustur(3). Hastamizin da klinik seyri ¢ok
hizli olmus ve tarudan yaklasik 9 ay sonra NHYA siuf
2’den 3-4e dogru literatiirdeki gibi hizli bir ilerleyis
gostermistir (14). Hastaligin kardiyak transplant diginda
etkin bir tedavisi yoktur. Ulkemizde 2004 yilinda ailevi
RKMP’li bir hastaya basarili bir sekilde ortotropik kalp
nakli uygulamistir (15). Kalp transplantasyonu disinda
baska tedavisi olmayan hastamiz transplant icin beklerken
kaybedilmistir.

Sonug olarak, RKMP c¢ocukluk c¢aginda oldukca nadir
olarak karsimiza ¢ikmaktadir ve prognozu oldukga
kotiidiir. Erken tani konulmasi énemlidir. Bu olgu ¢ocuk
polikliniklerine sik bagvuru nedeni olan istahsizlik ve kilo
alamama gibi yakinmalar1 olan hastalarda kardiyak
hastaliklarinda akilda
sunulmustur.

tutulmasiu  vurgulamak igin
Bu ¢alismada ¢ikar ¢atismasi olmadig ve finansman destek

alinmadig1 beyan edilmistir. Olgu sunumu igin aile onami
alinmistir.
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