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GİRİŞ
Restriktif kardiyomiyopatiler (RKM) gelişmiş 
dünyadaki erişkinlerde en az rastlanan primer 
kalp kası hastalığıdır(3,4). RKM’ler etiyolojilerine 
göre birincil veya ikincil olarak sınıflandırılır. Bi-
rincil RKM, idiyopatik RKM ve endomiyokardiyal 
fibrozu içerir. Yaygın sekonder formlar arasında 
infiltratif kardiyomiyopatiler, özellikle amiloidoz 
ve sarkoidoz; hemokromatozis primer ve sekon-
der formları; Fabry hastalığı gibi depo bozukluk-
ları ve metastatik kanser ve radyasyona bağlı has-
talık vardır.

RKM’ lerin belirgin morfolojik ve hemodina-
mik özellikleri vardır. Kalbin duvar kalınlıkları 
genellikle normaldir, ancak infiltratif süreçlerle 
bu artabilir. Ejeksiyon fraksiyonu hastalığın ile-
ri evrelerine kadar normaldir. Miyokard sertliği 
artmıştır ve buna bağlı olarak, şiddetli diyastolik 
fonksiyon bozukluğu, yüksek doldurma basınçla-
rı ile restriktif patern, normal sol ventrikül (LV) 
kavite boyutu ve dilate atriyuma neden olur. Non-
kompliyan sol ventrikül, hacimdeki küçük artış-
lara rağmen dolma basınçlarında hızlı yükselme 
gösterir. Çoğu durumda hem sağ hem de sol vent-
riküller etkilenir buna bağlı olarak sağ, sol veya 
biventriküler yetmezliğin belirti ve semptomla-
rına neden olabilir. Ventriküler dolum basınçları 
istirahatte yüksektir ve egzersiz sırasında vent-
riküler nonkompliyans nedeniyle hızla daha da 
yükselir. Nonkompliyan sol ventrikül hızlı venöz 
dönüşü inhibe eder ve stroke volümde sınırlı artış-

lara neden olur. Aşamalı atriyal genişleme, atriyal 
aritmilere ve ikincil atriyoventriküler yetmezliğin 
gelişmesine neden olabilir. Eşlik eden atriyal fib-
rilasyon ile tromboembolik komplikasyonlar be-
lirgin biatriyal genişleme ve zayıf atriyal kasılma 
nedeniyle görülebilir.

KLİNİK ÖZELLİKLER VE TANISAL 
DEĞERLENDİRME
Kalp yetersizliği en sık başvuru şeklidir, efor 
dispnesi tipik bir özelliktir. Egzersiz intoleransı, 
ventrikülün daha yüksek kalp hızlarında yete-
rince dolamamasından dolayı sıklıkla mevcuttur. 
Yorgunluk ve alt ekstremite ödemi de öne çıkan 
özelliklerdir.

Hepatomegali, assit ve belirgin ayak öde-
mi, hastalık ilerledikçe ortaya çıkabilir. Mitral 
ve triküspit yetersizliği sıklıkla mevcuttur. Tele-
kardiyogram genellikle dilate atrium ve değişen 
derecelerde pulmoner konjesyona sahip normal 
boyutta bir ventriküler siluet gösterir. Elektrokar-
diyogramda (EKG) spesifik olmayan repolarizas-
yon anormallikleri eşliğinde biatrial dilatasyonun 
göstergesi olan büyük P dalgaları ile sinüs ritmi 
görülür. Atriyal fibrilasyon nadir değildir.

Ekokardiyografi RKM’de normal sağ ve sol 
ventrikül ejeksiyon fraksiyonunu ve boşluk çap-
larını, biatriyal dilatasyonu ve restriktif diyas-
tolik dolum parametrelerini gösterir. Anormal 
diyastolik kompliyans, doppler ekokardiyografik 
bulgularla değerlendirilir. Bu bulgular yükselmiş 
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guların yarısına yakınında geç bir komplikasyon 
olarak görülür. Kardiyak lezyonların gelişimi, 
dolaşımdaki serotonin seviyeleri ve bunun başlı-
ca metaboliti olan 5 hidroksiindoleasetik asit ile 
koreledir. Dilate kardiyomiyopatiye neden olma-
sının yanı sıra, antrasiklinler endomiyokardiyal 
fibrozise de neden olabilir. Radyoterapi öyküsü de 
varsa restriktif kalp yetmezliği riski büyük ölçüde 
artmaktadır(53).
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