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RESTRIKTIF KARDIYOMIYOPATI

GIRIS

Restriktif kardiyomiyopatiler (RKM) gelismis
diinyadaki eriskinlerde en az rastlanan primer
kalp kas1 hastaligidir(3,4). RKMler etiyolojilerine
gore birincil veya ikincil olarak siniflandirilir. Bi-
rincil RKM, idiyopatik RKM ve endomiyokardiyal
fibrozu igerir. Yaygin sekonder formlar arasinda
infiltratif kardiyomiyopatiler, 6zellikle amiloidoz
ve sarkoidoz; hemokromatozis primer ve sekon-
der formlari; Fabry hastalig1 gibi depo bozukluk-
lar1 ve metastatik kanser ve radyasyona bagl has-
talik vardir.

RKM’ lerin belirgin morfolojik ve hemodina-
mik ozellikleri vardir. Kalbin duvar kalinhiklar:
genellikle normaldir, ancak infiltratif siireclerle
bu artabilir. Ejeksiyon fraksiyonu hastaligin ile-
ri evrelerine kadar normaldir. Miyokard sertligi
artmustir ve buna bagl olarak, siddetli diyastolik
fonksiyon bozuklugu, yiiksek doldurma basingla-
11 ile restriktif patern, normal sol ventrikil (LV)
kavite boyutu ve dilate atriyuma neden olur. Non-
kompliyan sol ventrikiil, hacimdeki kiigiik artis-
lara ragmen dolma basinglarinda hizli yiikselme
gosterir. Cogu durumda hem sag hem de sol vent-
rikiiller etkilenir buna bagh olarak sag, sol veya
biventrikiiler yetmezligin belirti ve semptomla-
rina neden olabilir. Ventrikiiler dolum basinglar1
istirahatte yiiksektir ve egzersiz sirasinda vent-
rikiiler nonkompliyans nedeniyle hizla daha da
yiikselir. Nonkompliyan sol ventrikiil hizli vendz
doniisii inhibe eder ve stroke voliimde sinirli artis-
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lara neden olur. Asamali atriyal genisleme, atriyal
aritmilere ve ikincil atriyoventrikiiler yetmezligin
gelismesine neden olabilir. Eslik eden atriyal fib-
rilasyon ile tromboembolik komplikasyonlar be-
lirgin biatriyal genisleme ve zayif atriyal kasilma
nedeniyle goriilebilir.

KLiNiK OZELLIiKLER VE TANISAL
DEGERLENDIRME

Kalp yetersizligi en sik bagvuru seklidir, efor
dispnesi tipik bir ozelliktir. Egzersiz intoleransi,
ventrikiiliin daha yiiksek kalp hizlarinda yete-
rince dolamamasindan dolay: siklikla mevcuttur.
Yorgunluk ve alt ekstremite 6demi de 6ne ¢ikan
ozelliklerdir.

Hepatomegali, assit ve belirgin ayak oOde-
mi, hastalik ilerledik¢e ortaya gikabilir. Mitral
ve trikiispit yetersizligi siklikla mevcuttur. Tele-
kardiyogram genellikle dilate atrium ve degisen
derecelerde pulmoner konjesyona sahip normal
boyutta bir ventrikiiler siluet gosterir. Elektrokar-
diyogramda (EKG) spesifik olmayan repolarizas-
yon anormallikleri esliginde biatrial dilatasyonun
gostergesi olan biiylik P dalgalari ile sintis ritmi
goriiliir. Atriyal fibrilasyon nadir degildir.

Ekokardiyografi RKMde normal sag ve sol
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunu ve bosluk gap-
larini, biatriyal dilatasyonu ve restriktif diyas-
tolik dolum parametrelerini gosterir. Anormal
diyastolik kompliyans, doppler ekokardiyografik
bulgularla degerlendirilir. Bu bulgular yiikselmis
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gularin yarisina yakininda geg bir komplikasyon
olarak goriilir. Kardiyak lezyonlarin gelisimi,
dolasimdaki serotonin seviyeleri ve bunun basli-
ca metaboliti olan 5 hidroksiindoleasetik asit ile
koreledir. Dilate kardiyomiyopatiye neden olma-
siin yani sira, antrasiklinler endomiyokardiyal
fibrozise de neden olabilir. Radyoterapi 6ykiisii de
varsa restriktif kalp yetmezligi riski bityiik 6l¢tide
artmaktadir(53).
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