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Wilson sirozu olan bir olguda konstriktif perikardit:
Ay›r›c› tan›daki güçlükler

Constrictive pericarditis in a patient with Wilson’s cirrhosis: difficulties in differential diagnosis
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Wilson hastal›¤› bak›r metabolizmas›n›n bozuklu-
¤u ile seyreden do¤umsal ve genetik geçiflli bir has-
tal›kt›r. Karaci¤erden normal at›l›m›n›n bozulmas›
sonucunda bak›r›n karaci¤er, beyin ve di¤er organlar-
da birikimiyle oluflur.[1,2] Miyokard dokusunda da ba-
k›r birikimi olabilece¤i bildirilmifltir.[1-3] Otopsi ve en-
domiyokardiyal biyopsilerde interstisyel fibrozis ve
miyokardit saptanan olgular vard›r.[2]

Konstriktif perikardit (KP), perikard›n kal›nlafl-
ma, fibrozis ve yap›fl›kl›klar göstererek rijid hale
gelmesi sonucunda ventrikülün diyastolik doluflunu
engellemesiyle ortaya ç›kan bir klinik tablodur.[4]

Dikkatli klinik de¤erlendirme, giriflimsel ve giri-
flimsel olmayan tan› yöntemlerine karfl›n KP’yi rest-
riktif kardiyomiyopatiden (RKMP) ay›rt etmek zor-
dur.[4-6] Konstriktif perikarditin cerrahi giriflimle tedavi

The clinical and diagnostic differentiation between con-
strictive pericarditis (CP) and restrictive cardiomyopathy is
often difficult because of similar hemodynamic features.
We present a 22-year-old male patient with CP, whose dif-
ferential diagnosis was quite challenging. He had received
treatment for Wilson’s disease, had a history of lung tuber-
culosis, and within the past two years, had undergone tho-
racotomy and decortication twice. He presented with com-
plaints of dyspnea and swelling in the lower extremities.
Computed tomography of the thorax showed pericardium
of normal thickness, but pericardial calcification close to
the right ventricle. On magnetic resonance imaging, peri-
cardial thickness was 2 mm. Transthoracic echocardiog-
raphy showed dilatation of the right and left atria. Cardiac
catheterization revealed the square-root sign on ventricu-
lar diastolic pressure tracings, and a “y descent” on right
atrial pressure tracings. Endomyocardial biopsy was per-
formed which showed mild hypertrophic changes, without
any signs of inflammatory infiltration, granuloma, amyloid
deposition, or fibrosis. Biopsy sample from the pericardial
tissue was not suggestive of a specific inflammatory
process. He underwent pericardiectomy after which right
atrium pressure decreased from 30 mmHg to 15 mmHg
and his complaint of exertional dyspnea disappeared.
Key words: Cardiomyopathies/diagnosis; diagnosis, differential;
echocardiography, Doppler; heart catheterization; myocardium/
pathology; pericarditis, constrictive/diagnosis.

Konstriktif perikardit (KP) ve restriktif kardiyomiyopatinin
hemodinamik görünümlerinin benzer olmas› nedeniyle
KP’nin ay›r›c› tan›s› s›kl›kla zordur. Bu yaz›da, Wilson
sirozu nedeniyle uzun süre takip edilen, geçirilmifl akci-
¤er tüberkülozu öyküsü olan, son ‹ki y›l içinde iki kez to-
rakotomi ve dekortikasyon yap›lan ve restriktif kardiyo-
miyopatiden ay›rt etmekte zorland›¤›m›z KP’li 22 yafl›n-
da erkek hasta sunuldu. Hasta bacaklar›nda fliflme ve
nefes darl›¤› yak›nmas›yla baflvurdu. Toraks bilgisayar-
l› tomografisinde perikard kal›nl›¤› normal olmas›na kar-
fl›n, sa¤ ventrikül önünde perikard kalsifikasyonu sap-
tand›. Manyetik rezonans görüntülemede perikard kal›n-
l›g› 2 mm bulundu. Transtorasik ekokardiyografide sol
ve sa¤ atriyum normalden geniflti. Kardiyak kateterizas-
yonda diyastolik ventriküler bas›nç trasesinde karakte-
ristik karekök iflareti ve sa¤ atriyum bas›nç trasesinde
dik “y” inifli gözlendi. Endomiyokardiyal biyopsi örne¤in-
de miyokard dokusunda hafif hipertrofik de¤ifliklikler gö-
rüldü; iltihabi infiltrasyon, granülom, amiloid birikimi ve-
ya fibrozis gibi patolojik bulgulara rastlanmad›. Perikard
dokusundan al›nan biyopside de spesifik iltihaba ait bul-
gu yoktu. Uygulanan perikardiyektomi sonras›nda daha
önce 30 mmHg olan sa¤ atriyum bas›nc› 15 mmHg’ye
geriledi, hastan›n egzersiz dispnesi kayboldu.
Anahtar sözcükler: Kardiyomiyopati/tan›; ekokardiyografi,
Doppler; tan›, ay›r›c›; kalp kateterizasyonu; miyokard/patoloji;
perikardit, konstriktif/tan›.



edilebilir bir hastal›k olmas› nedeniyle RKMP’den ay-
r›m›n›n yap›lmas› önemlidir. Endomiyokardiyal biyop-
si, tan› konmas›nda son derece önemli bir tekniktir.[7]

Bu yaz›da, Wilson sirozu nedeniyle takip edilen,
geçirilmifl akci¤er tüberkülozu öyküsü olan ve
RKMP’den ay›rt etmekte zorland›¤›m›z konstriktif
perikarditli bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU
Yirmi iki yafl›nda erkek hasta, bacaklar›nda fliflme

ve nefes darl›¤› yak›nmas›yla poliklini¤imize baflvur-
du. Hastaya 12 y›l önce Wilson sirozu tan›s› konarak
D-penisillamin tedavisine bafllanm›fl; sekiz y›l önce de
akci¤er tüberkülozu tan›s›yla yaklafl›k iki y›l antitüber-
küloz tedavi uygulanm›flt›. ‹ki y›l önce hafif nefes dar-
l›¤› yak›nmas› nedeniyle çekilen akci¤er grafisinde,
sa¤da plevral efüzyon saptanmas› üzerine pakiplörit
öntan›s›yla sa¤ torakotomi ve dekortikasyon yap›lm›fl
ve nonspesifik plörit tan›s› konmufltu. Bir y›l önce de
çabuk yorulma ve öksürük yak›nmas› nedeniyle çeki-
len akci¤er grafisinde bu kez solda plevral efüzyon iz-
lenerek dekortikasyon yap›lm›fl, patoloji materyali ak-
tif kronik nonspesifik iltihap olarak yorumlanm›fl, tü-
berküloz düflünülmemiflti. Dört-befl ay önce bafllayan
sürekli efor dispnesi ve pretibial ödem siroza ve geçir-
di¤i akci¤er sorunlar›na ba¤lanm›flt›. Verilen diüretik
tedaviye karfl›n yak›nmalar›n›n geçmemesi ve giderek
artmas› üzerine hasta klini¤imize baflvurdu. Boyu 173
cm, a¤›rl›¤› 70 kg olan hastan›n fizik muayenesinde,
deri ve konjonktivalar soluk görünümde subikterik idi;
burun çevresinde telenjiektaziler ve palmar eritem,
özellikle üst ekstremite kaslar›nda atrofi vard›. Her iki
pretibial bölgede yumuflak gode b›rakan 2(+) ödem iz-
lendi. Solunum sistemi muayenesinde özellik saptan-
mad›. Arteryel kan bas›nc› her iki kolda 110/80 mmHg
ölçüldü; nab›z say›s› 90/dk ve küçük amplitüdlü idi.
Kardiyovasküler sistem muayenesinde kalp sesleri de-
rinden geliyordu, üfürüm veya patolojik ek ses yoktu.
Çene hizas›nda juguler venöz dolgunluk görüldü. Bat›n
muayenesinde kot kavisini 5 cm geçen hepatomegali, 3
cm geçen splenomegali ve asit saptand›.

Hastan›n biyokimyas›nda aspartat transaminaz
(AST) 284 IU/l, alanin aminotransferaz (ALT) 452
IU/l, gama glutamiltranspeptidaz (GGT) 128 IU/l, to-
tal protein 6.2 g/dl, albumin 3.2 g/dl olmas› ve hafif bi-
lirubin yüksekli¤i d›fl›nda özellik saptanmad›. Hemog-
ram›nda herhangi bir özellik yoktu. Akut faz reaktan-
lar› negatif, kollajen doku belirteçleri normal idi.

Elektrokardiyografide sinüs ritmi izlendi; iki atri-
yumda da geniflleme bulgular› ve inferolateral deri-
vasyonlarda negatif T dalgalar› vard›. Telekardiyog-
ramda kalp toraks indeksi normal bulundu. Lateral

grafide perikarda ait oldu¤u düflünülen kalsifikasyon
vard› (fiekil 1). Toraks bilgisayarl› tomografisinde
(BT) perikard kal›nl›¤› normal olmas›na karfl›n, sa¤
ventrikül önünde perikard kalsifikasyonu saptand›.
Vena kava inferior genifllemiflti; karaci¤er venöz
konjesyona ba¤l› olarak büyük ve heterojen kontrast
tutmufl olarak izleniyordu (fiekil 2a). Kardiyak man-
yetik rezonans (MR) görüntülemede perikard kal›nl›-
¤› 2 mm ölçüldü. Sol ventrikül komflulu¤unda mini-
mal perikard kal›nlaflmas› izlendi (fiekil 2b).

Transtorasik ekokardiyografide sol ventrikül sis-
tolik fonksiyonlar›, duvar kal›nl›klar› ve kavite genifl-
li¤i normal; sol ve sa¤ atriyum normalden geniflti (sol
4.9 cm, sa¤ 4.7 cm). Perikard kal›nl›¤› 0.4 cm olarak
ölçüldü, ekojenitesinde art›fl gözlendi. Mitral kapak
Doppler ak›m örneklerinde restriktif özellik izlendi.
Mitral ve triküspid ak›m örneklerinde solunumla
%10’un alt›nda bir de¤ifliklik vard›. Tahmini pulmo-
ner arter bas›nc› 66 mmHg idi.

Kardiyak kateterizasyonda ölçülen bas›nçlar flöy-
leydi: Pulmoner kapiller t›kal› bas›nc› 30 mmHg,
pulmoner arter 60/30 mmHg, sa¤ ventrikül 60/30
mmHg, sa¤ atriyum 30 mmHg, sol ventrikül 140/30
mmHg, ve aort 140/70 mmHg. Diyastolik ventriküler
bas›nç trasesinde karakteristik karekök iflareti ve sa¤
atriyal bas›nç trasesinde dik “y” inifli gözlendi Vent-
rikülografide sol ventrikül büyüklü¤ü ve kontraksi-
yonlar› normal bulundu.

Hastaya endomiyokardiyal biyopsi yap›ld›. Bi-
yopsi sonucunda miyokard dokusunda minimal hi-
pertrofik de¤ifliklikler görülüp, iltihabi infiltrasyon,
granülom, amiloid birikimi veya fibrozis gibi patolo-
jik bulgulara rastlanmamas› üzerine RKMP tan›s›n-
dan uzaklafl›ld›. Perikard dokusundan al›nan biyopsi-
de de spesifik iltihaba ait bulgu yoktu. Hasta perikar-
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fiekil 1. Lateral akci¤er grafisinde perikarda ait oldu¤u düflü-
nülen kalsifikasyon görülmekte.



diyektomi için cerrahiye yönlendirildi. Ameliyat son-
ras›nda sa¤ atriyum bas›nc› 15 mmHg düzeyine geri-
ledi, egzersiz dispnesi kayboldu, hafif pretibial ödem
için düflük doz diüretik tedavisine baflland›.

TARTIfiMA

Ayak bile¤i ödemi, asit ve belirgin boyun venöz
dolgunlu¤u, sa¤ kalp yetersizli¤inin karakteristik bul-
gular›d›r. Egzersizle ortaya ç›kan belirgin nefes darl›¤›,
beraberinde sol kalp yetersizli¤i de olabilece¤ini dü-
flündürür. Olgumuzda ekokardiyografide ve ventrikü-
lografide sol ventrikül kontraksiyonlar›n›n normal ol-
du¤u gözlendi. Kardiyak kateterizasyonda her iki vent-
rikül bas›nçlar›n›n belirgin flekilde yükseldi¤i ve diyas-
tolik bas›nçlar›n eflitlendi¤i saptand›. Diyastolik ventri-
küler bas›nç trasesinde karekök iflareti, sa¤ atriyal ba-
s›nç trasesinde ise dik “y” inifli vard›. Bu duruma neden
olabilecek iki patofizyolojik olay vard›r: Konstriktif
perikardit veya restriktif kardiyomiyopati.[4,5] Olgumuz-
da geçirilmifl tüberküloz öyküsü bulunmas›n› ve Wil-
son hastal›¤›n›n miyokard fibrozuna neden olabilece¤i-
ni göz önüne alarak, her iki durumun da klinik seyirden

sorumlu olabilece¤ini düflündük ve ay›r›c› tan›ya bu
yönden yaklaflt›k.[2]

Restriktif kardiyomiyopati ve KP’nin ay›r›c› tan›-
s› hemodinamik özelliklerinin benzer olmas› nede-
niyle s›kl›kla zordur.[4-6] Akci¤er grafisinde perikarda
ait oldu¤u düflünülen kalsifikasyon saptanmas› ve ge-
çirilmifl akci¤er tüberkülozu öyküsü bulunmas› bize
hastada KP olabilece¤ini düflündürdü. Teleradyogra-
fide görülen perikard kalsifikasyonunun, KP’yi
RKMP’den ay›rmada oldukça spesifik olmakla bir-
likte, olgular›n dörtte birinde gözlendi¤i bildirilmifl-
tir.[7] Buna karfl›n, kalsifikasyon varl›¤›nda her zaman
konstriktif fizyoloji olmayabilece¤i de bildirilmifl-
tir.[8] Bilgisayarl› tomografi ve MR görüntüleme peri-
kard kal›nl›¤›n›n saptanmas› ve KP tan›s› konmas›n-
da yard›mc› yöntemlerdir.[9,10] Normal perikard kal›n-
l›¤› 2 mm ya da daha azd›r. Kal›nl›k 4 mm’yi geçer-
se KP’yi düflündürür. Alt› milimetre üzerindeki peri-
kard kal›nl›¤›n›n KP için özgüllü¤ü oldukça yüksek-
tir.[10] Olgumuzda perikard kal›nl›¤› 2 mm ölçüldü.
Talreja ve ark.[11] KP olan hastalar›n %18’inde peri-
kard kal›nl›¤›n› normal bulmufllard›r. Ayr›ca, peri-
kard kal›nlaflmas›n›n da tek bafl›na KP tan›s› koyma-
da yeterli olmad›¤› bildirilmifltir.[4]

Transtorasik ekokardiyografi ay›r›c› tan› için
önemli bir incelemedir. Ekokardiyografide perikard
kal›nl›¤›n›n artm›fl olmas› KP’yi RKMP’den ay›rma-
da yard›mc› olabilir. Konstriktif perikardit için du-
yarl›l›¤› %95, özgüllü¤ü %86 olarak bildirilmifltir.[6]

Doppler ekokardiyografi KP’yi RKMP’den ay›rma-
da oldukça önemli bir yöntemdir.[6] Konstriktif peri-
karditte solunumla ventriküllerin erken diyastolik
volüm h›zlar›nda belirgin de¤ifliklik oluflmakta, ins-
pirasyonla triküspid h›z› artarken mitral ak›m h›z›
azalmaktad›r. Solunumla mitral ak›m h›z›nda
%25’ten fazla de¤ifliklik olmas› KP lehinedir ve du-
yarl›l›¤›n›n %85-90 oldu¤u bildirilmifltir.[12] Bu bul-
gu RKMP’de oldukça az görülür. Ancak, kronik ol-
gularda KP’de de sol atriyum bas›nc› çok yüksek
olursa mitral ak›m h›z›ndaki de¤ifliklik daha az belir-
gindir ya da hiç olmayabilir.[4] Doku Doppler ekokar-
diyografide mitral annulus lateral bölgesinden al›nan
diyastolik pik erken dalga h›z›n›n 8 cm/sn veya üze-
rinde olmas› KP’yi düflündüren bir bulgudur ve du-
yarl›l›¤› %89, özgüllü¤ü %100 olarak bildirilmifl-
tir.[13] Sol ve sa¤ atriyumda belirgin geniflleme olma-
s› RKMP için karakteristik bir özelliktir; KP’de ise
atriyum genifllemesi nadirdir ve belirgin de¤ildir.[4,6,9]

Olgumuzda iki atriyumda da genifllemenin belirgin
olmas› ve Doppler ak›mlar›nda solunumla belirgin
de¤ifliklik olmamas› KP öntan›s›nda tereddüde ne-
den oldu.
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fiekil 2. (A) Toraks bilgisayarl› tomografisinde perikard kalsifi-
kasyonu, (B) kardiyak manyetik rezonans görüntülemede
perikard kal›nlaflmas› izleniyor.

B
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Konstriktif perikardit ve RKMP’nin hemodinamik
olarak ay›rt edilmesi s›kl›kla zordur.[4-6] Diyastolik ba-
s›nçlar›n yüksek ve eflitlenmifl olmas› KP lehine bir
bulgudur.[4,5,9] Restriktif kardiyomiyopatide sol ventri-
kül diyastolik bas›nc› sa¤ ventrikül diyastolik bas›nc›n-
dan genellikle daha yüksektir. Ventrikül diyastolik ba-
s›nçlar› aras›nda 5 mmHg’den fazla fark olmas›
RKMP’yi düflündürür.[5,9] Bununla birlikte, RKMP’li
olgular›n %30’unda sol ve sa¤ ventrikül bas›nçlar›n›n
hemen hemen eflit oldu¤u bildirilmifltir.[13] Eflzamanl›
olarak al›nan sol ve sa¤ ventrikül kay›tlar›nda erken di-
yastolik düflüfl ve sonra plato görünümü (karekök iflare-
ti) KP’de daha s›k gözlenmekle birlikte RKMP’de de
görülebilmektedir.[5] Kardiyak kateterizasyonda sol ve
sa¤ ventrikül bas›nç traselerinde dinamik solunumsal
varyasyonun gözlenmesinin KP aç›s›ndan çok daha de-
¤erli oldu¤u bildirilmifltir.[12] Pulmoner arter ve sa¤
ventrikül sistolik bas›nc›n›n belirgin derecede yüksek
olmas› RKMP’yi destekleyen bulgulard›r. Sa¤ ventri-
kül bas›nc›n›n 50 mmHg üzerinde olmas› RKMP’yi
düflündürür. Konstriktif perikarditte pulmoner arter ba-
s›nc› 40 mmHg’yi nadiren geçer.[4-6,9,14] Ayr›ca, atriyum
bas›nçlar›n›n ve ventrikül diyastolik bas›nçlar›n›n belir-
gin yüksekli¤i (≥25 mmHg) RKMP’de daha s›k görü-
len bir bulgudur. Olgumuzda diyastolik bas›nçlar›n
eflitlenmifl olmas›na karfl›n oldukça yüksek olmas›, pul-
moner arter ve sa¤ ventrikül sistolik bas›nçlar›n›n belir-
gin derecede yüksek olmas› (60 mmHg) ay›r›c› tan›y›
zorlaflt›rmaktayd›.

Var olan tüm de¤erlendirme yöntemlerine karfl›n
birçok hastada tan› konulamayabilir. Bu durumda en-
domiyokardiyal biyopsi tan›da oldukça önemli bir yön-
temdir.[7] Olgumuzda da endomiyokardiyal biyopsi ya-
p›ld›. Biyopsi örne¤inde miyokard dokusunda hafif hi-
pertrofik de¤ifliklikler izlendi. Bu örneklerde iltihabi
infiltrasyon, granülom, amiloid birikimi veya fibrozis
gibi patolojik bulgulara rastlanmamas› üzerine RKMP
tan›s›ndan uzaklafl›ld›. Perikard dokusundan al›nan bi-
yopsi örne¤inde spesifik iltihaba ait bulgu bulunamad›;
nonspesifik kronik perikardit ve belirgin fibrozis görül-
dü. Morfolojik ve klinik bulgular›n daha çok belirgin
fibrozis ile seyreden KP ile uyumlu bulunmas› üzerine,
hasta perikardiyektomi için cerrahiye yönlendirildi. Pe-
rikard kal›nl›¤› inspeksiyonda yaklafl›k 5-6 mm olarak
de¤erlendirildi. Ameliyat sonras›nda sa¤ atriyum ba-
s›nc› 30 mmHg’den 15 mmHg düzeyine geriledi. Peri-
kard›n patolojik de¤erlendirmesinde biyopsi materyali
ile ayn› özelliklere rastland›. Kültür ve boyamalarda tü-
berküloz basili saptanmad›. Cerrahi giriflim sonras›nda
egzersiz dispnesi kaybolan hasta, hafif pretibial ödem
için düflük doz diüretik tedavisi verilerek günlük yafla-
m›na döndü.

Sonuç olarak, var olan çeflitli giriflimsel ve giriflim-
sel olmayan de¤erlendirme yöntemlerine karfl›n KP ve
RKMP, birbirinden ayr›m› zor olan iki hastal›kt›r. Bul-
gu ve semptomlar yönünden benzer olan di¤er sistemik
hastal›klarla birlikte oldu¤unda tan› atlanabilmekte ve-
ya ay›r›c› tan› çok daha güç olabilmektedir.
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