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Wilson sirozu olan bir olguda konstriktif perikardit:
Ayirici tanidaki guclukler

Constrictive pericarditis in a patient with Wilson’s cirrhosis: difficulties in differential diagnosis

Dr. Hiilya Akhan Kasikcioglu, Dr. Hiiseyin Uyarel, Dr. Zeynep Tartan, Dr. Nese Cam

Dr. Siyami Ersek Goglis Kalp ve Damar Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Kardiyoloji Klinigi, istanbul

Konstriktif perikardit (KP) ve restriktif kardiyomiyopatinin
hemodinamik gériinimlerinin benzer olmasi nedeniyle
KP’nin ayirici tanisi siklikla zordur. Bu yazida, Wilson
sirozu nedeniyle uzun sure takip edilen, gegcirilmis akci-
ger tiiberkiilozu dykiisii olan, son Iki yil iginde iki kez to-
rakotomi ve dekortikasyon yapilan ve restriktif kardiyo-
miyopatiden ayirt etmekte zorlandigimiz KP’li 22 yasin-
da erkek hasta sunuldu. Hasta bacaklarinda sisme ve
nefes darligi yakinmasiyla basvurdu. Toraks bilgisayar-
Il tomografisinde perikard kalinligi normal olmasina kar-
sin, sag ventrikil éninde perikard kalsifikasyonu sap-
tandi. Manyetik rezonans géruntilemede perikard kalin-
ligi 2 mm bulundu. Transtorasik ekokardiyografide sol
ve sag atriyum normalden genisti. Kardiyak kateterizas-
yonda diyastolik ventrikller basing trasesinde karakte-
ristik karekdk isareti ve sag atriyum basing trasesinde
dik “y” inisi gézlendi. Endomiyokardiyal biyopsi érnegin-
de miyokard dokusunda hafif hipertrofik degisiklikler gé-
rildd; iltihabi infiltrasyon, grantlom, amiloid birikimi ve-
ya fibrozis gibi patolojik bulgulara rastlanmadi. Perikard
dokusundan alinan biyopside de spesifik iltihaba ait bul-
gu yoktu. Uygulanan perikardiyektomi sonrasinda daha
6nce 30 mmHg olan sag atriyum basinci 15 mmHg'ye
geriledi, hastanin egzersiz dispnesi kayboldu.

Anahtar sézclikler: Kardiyomiyopati/tani; ekokardiyografi,
Doppler; tani, ayirici; kalp kateterizasyonu; miyokard/patoloji;
perikardit, konstriktif/tani.

Wilson hastalig1 bakir metabolizmasinin bozuklu-
gu ile seyreden dogumsal ve genetik gecisli bir has-
taliktir. Karacigerden normal atilimimin bozulmast
sonucunda bakirin karaciger, beyin ve diger organlar-
da birikimiyle olusur."* Miyokard dokusunda da ba-
kir birikimi olabilecegi bildirilmistir."?' Otopsi ve en-
domiyokardiyal biyopsilerde interstisyel fibrozis ve
miyokardit saptanan olgular vardir.”

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), perikardin kalinlag-
ma, fibrozis ve yapisikliklar gostererek rijid hale
gelmesi sonucunda ventrikiiliin diyastolik dolusunu
engellemesiyle ortaya ¢ikan bir klinik tablodur."
Dikkatli klinik degerlendirme, girisimsel ve giri-
simsel olmayan tan1 yontemlerine karsin KP’yi rest-
riktif kardiyomiyopatiden (RKMP) ayirt etmek zor-
dur.** Konstriktif perikarditin cerrahi girigsimle tedavi
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edilebilir bir hastalik olmasi nedeniyle RKMP’den ay-
riminin yapilmasi 6nemlidir. Endomiyokardiyal biyop-
si, tan1 konmasinda son derece onemli bir tekniktir."”

Bu yazida, Wilson sirozu nedeniyle takip edilen,
gecirilmig akciger tiiberkiilozu oykiisii olan ve
RKMP’den ayirt etmekte zorlandigimiz konstriktif
perikarditli bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasinda erkek hasta, bacaklarinda sisme
ve nefes darlig1 yakinmasiyla poliklinigimize bagvur-
du. Hastaya 12 yil 6nce Wilson sirozu tanist konarak
D-penisillamin tedavisine baglanmis; sekiz y1l once de
akciger tiiberkiilozu tanisiyla yaklagik iki yil antitiiber-
kiiloz tedavi uygulanmsti. Iki y1l 6nce hafif nefes dar-
Iig1 yakinmasi nedeniyle g¢ekilen akciger grafisinde,
sagda plevral efiizyon saptanmasi iizerine pakiplorit
Ontanisiyla sag torakotomi ve dekortikasyon yapilmig
ve nonspesifik plorit tanist konmustu. Bir y1l dnce de
cabuk yorulma ve oksiiriik yakinmasi nedeniyle ceki-
len akciger grafisinde bu kez solda plevral efiizyon iz-
lenerek dekortikasyon yapilmis, patoloji materyali ak-
tif kronik nonspesifik iltihap olarak yorumlanmus, tii-
berkiiloz diisiiniilmemisti. Dort-bes ay once baslayan
stirekli efor dispnesi ve pretibial ddem siroza ve gecir-
digi akciger sorunlarina baglanmisti. Verilen ditiretik
tedaviye kargin yakinmalarinin gegmemesi ve giderek
artmasi iizerine hasta klinigimize bagvurdu. Boyu 173
cm, agirligi 70 kg olan hastanin fizik muayenesinde,
deri ve konjonktivalar soluk goriiniimde subikterik idi;
burun cevresinde telenjiektaziler ve palmar eritem,
ozellikle iist ekstremite kaslarinda atrofi vardi. Her iki
pretibial bolgede yumusak gode birakan 2(+) 6dem iz-
lendi. Solunum sistemi muayenesinde ozellik saptan-
madi. Arteryel kan basinci her iki kolda 110/80 mmHg
olciildii; nabiz sayist 90/dk ve kiiciik amplitiidlii idi.
Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde kalp sesleri de-
rinden geliyordu, iifiirlim veya patolojik ek ses yoktu.
Cene hizasinda juguler vendz dolgunluk goriildii. Batin
muayenesinde kot kavisini 5 cm gegen hepatomegali, 3
cm gecen splenomegali ve asit saptandi.

Hastanin biyokimyasinda aspartat transaminaz
(AST) 284 IU/I, alanin aminotransferaz (ALT) 452
IU/1, gama glutamiltranspeptidaz (GGT) 128 IU/I, to-
tal protein 6.2 g/dl, albumin 3.2 g/dl olmasi ve hafif bi-
lirubin yiiksekligi disinda 6zellik saptanmadi. Hemog-
raminda herhangi bir 6zellik yoktu. Akut faz reaktan-
lar1 negatif, kollajen doku belirtecleri normal idi.

Elektrokardiyografide siniis ritmi izlendi; iki atri-
yumda da genisleme bulgular1 ve inferolateral deri-
vasyonlarda negatif T dalgalar1 vardi. Telekardiyog-
ramda kalp toraks indeksi normal bulundu. Lateral

Sekil 1. Lateral akciger grafisinde perikarda ait oldugu diisi-
nilen kalsifikasyon gérilmekte.

grafide perikarda ait oldugu diisiiniilen kalsifikasyon
vardir (Sekil 1). Toraks bilgisayarli tomografisinde
(BT) perikard kalinligr normal olmasina karsin, sag
ventrikiil oniinde perikard kalsifikasyonu saptandi.
Vena kava inferior genislemisti; karaciger vendz
konjesyona bagh olarak biiyiik ve heterojen kontrast
tutmug olarak izleniyordu (Sekil 2a). Kardiyak man-
yetik rezonans (MR) goriintiilemede perikard kalinli-
&1 2 mm oOl¢iildii. Sol ventrikiil komsulugunda mini-
mal perikard kalinlagsmasi izlendi (Sekil 2b).

Transtorasik ekokardiyografide sol ventrikiil sis-
tolik fonksiyonlar1, duvar kalinliklar1 ve kavite genis-
ligi normal; sol ve sag atriyum normalden genisti (sol
4.9 cm, sag 4.7 cm). Perikard kalinli§1 0.4 cm olarak
olciildii, ekojenitesinde artis gozlendi. Mitral kapak
Doppler akim 6rneklerinde restriktif 6zellik izlendi.
Mitral ve trikiispid akim o©rneklerinde solunumla
9%10’un altinda bir degisiklik vardi. Tahmini pulmo-
ner arter basinct 66 mmHg idi.

Kardiyak kateterizasyonda olciilen basinglar soy-
leydi: Pulmoner kapiller tikali basinci 30 mmHg,
pulmoner arter 60/30 mmHg, sag ventrikiil 60/30
mmHg, sag atriyum 30 mmHg, sol ventrikiil 140/30
mmHg, ve aort 140/70 mmHg. Diyastolik ventrikiiler
basing trasesinde karakteristik karekok isareti ve sag
atriyal basing trasesinde dik “y” inisi gozlendi Vent-
rikiilografide sol ventrikiil biiyiikliigii ve kontraksi-
yonlart normal bulundu.

Hastaya endomiyokardiyal biyopsi yapildi. Bi-
yopsi sonucunda miyokard dokusunda minimal hi-
pertrofik degisiklikler goriiliip, iltihabi infiltrasyon,
graniilom, amiloid birikimi veya fibrozis gibi patolo-
jik bulgulara rastlanmamasi iizerine RKMP tanisin-
dan uzaklasildi. Perikard dokusundan alinan biyopsi-
de de spesifik iltihaba ait bulgu yoktu. Hasta perikar-
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Sekil 2. (A) Toraks bilgisayarl tomografisinde perikard kalsifi-
kasyonu, (B) kardiyak manyetik rezonans géruntilemede
perikard kalinlagmasi izleniyor.

diyektomi icin cerrahiye yonlendirildi. Ameliyat son-
rasinda sag atriyum basinct 15 mmHg diizeyine geri-
ledi, egzersiz dispnesi kayboldu, hafif pretibial 6dem
icin diisiik doz ditiretik tedavisine baglandi.

TARTISMA

Ayak bilegi 6demi, asit ve belirgin boyun venoz
dolgunlugu, sag kalp yetersizliginin karakteristik bul-
gularidir. Egzersizle ortaya cikan belirgin nefes darligi,
beraberinde sol kalp yetersizligi de olabilecegini dii-
stindiirtir. Olgumuzda ekokardiyografide ve ventrikii-
lografide sol ventrikiil kontraksiyonlarmim normal ol-
dugu gozlendi. Kardiyak kateterizasyonda her iki vent-
rikiil basinclarinin belirgin sekilde yiikseldigi ve diyas-
tolik basinglarin esitlendigi saptandi. Diyastolik ventri-
kiiler basing trasesinde karekok isareti, sag atriyal ba-
sing trasesinde ise dik “y” inigi vardi. Bu duruma neden
olabilecek iki patofizyolojik olay vardir: Konstriktif
perikardit veya restriktif kardiyomiyopati.*” Olgumuz-
da gecirilmis tiiberkiiloz oykiisii bulunmasini ve Wil-
son hastaliginin miyokard fibrozuna neden olabilecegi-
ni gz Oniine alarak, her iki durumun da klinik seyirden

sorumlu olabilecegini diisiindiik ve ayirici tantya bu
yonden yaklagtik.”

Restriktif kardiyomiyopati ve KP’nin ayirici tani-
st hemodinamik ozelliklerinin benzer olmasi nede-
niyle siklikla zordur."* Akciger grafisinde perikarda
ait oldugu diisiiniilen kalsifikasyon saptanmasi ve ge-
cirilmis akciger tiiberkiilozu 6ykiisii bulunmasi bize
hastada KP olabilecegini diisiindiirdii. Teleradyogra-
fide goriilen perikard kalsifikasyonunun, KP’yi
RKMP’den ayirmada oldukca spesifik olmakla bir-
likte, olgularin dortte birinde gozlendigi bildirilmis-
tir.” Buna karsin, kalsifikasyon varliginda her zaman
konstriktif fizyoloji olmayabilecegi de bildirilmis-
tir."™ Bilgisayarli tomografi ve MR goriintiileme peri-
kard kalinliginin saptanmasit ve KP tanis1 konmasin-
da yardime1 yontemlerdir.”'” Normal perikard kalin-
1181 2 mm ya da daha azdir. Kalinlik 4 mm’yi gecer-
se KP’yi diistindiiriir. Alt1 milimetre {izerindeki peri-
kard kalinhiginin KP icin 6zgiilligii olduk¢a yiiksek-
tir.'”" Olgumuzda perikard kalinhigi 2 mm ol¢iildi.
Talreja ve ark."" KP olan hastalarin %18’inde peri-
kard kalinligim1 normal bulmuglardir. Ayrica, peri-
kard kalinlagsmasinin da tek basima KP tanis1 koyma-
da yeterli olmadigi bildirilmigtir.”

Transtorasik ekokardiyografi ayirict tani igin
onemli bir incelemedir. Ekokardiyografide perikard
kalinliginin artmis olmasi1 KP’yi RKMP’den ayirma-
da yardimcr olabilir. Konstriktif perikardit i¢in du-
yarlilign %95, ozgiilliigii %86 olarak bildirilmistir."
Doppler ekokardiyografi KP’yi RKMP’den ayirma-
da oldukga 6nemli bir yontemdir." Konstriktif peri-
karditte solunumla ventrikiillerin erken diyastolik
voliim hizlarinda belirgin degisiklik olugmakta, ins-
pirasyonla trikiispid hizi artarken mitral akim hiz
azalmaktadir. Solunumla mitral akim hizinda
%?25’ten fazla degisiklik olmasi KP lehinedir ve du-
yarliliginin %85-90 oldugu bildirilmistir."” Bu bul-
gu RKMP’de oldukg¢a az goriiliir. Ancak, kronik ol-
gularda KP’de de sol atriyum basinci ¢ok yiiksek
olursa mitral akim hizindaki degisiklik daha az belir-
gindir ya da hi¢ olmayabilir."! Doku Doppler ekokar-
diyografide mitral annulus lateral bolgesinden alinan
diyastolik pik erken dalga hizinin 8 cm/sn veya lize-
rinde olmast KP’yi diisiindiiren bir bulgudur ve du-
yarliligt %89, ozgiilligli %100 olarak bildirilmis-
tir."” Sol ve sag atriyumda belirgin genigleme olma-
st RKMP icin karakteristik bir 6zelliktir; KP’de ise
atriyum genislemesi nadirdir ve belirgin degildir."**”
Olgumuzda iki atriyumda da genislemenin belirgin
olmast ve Doppler akimlarinda solunumla belirgin
degisiklik olmamasi KP ontanisinda tereddiide ne-
den oldu.
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Konstriktif perikardit ve RKMP’nin hemodinamik
olarak ayirt edilmesi siklikla zordur."*® Diyastolik ba-
singlarin yiiksek ve esitlenmis olmast KP lehine bir
bulgudur.**” Restriktif kardiyomiyopatide sol ventri-
kiil diyastolik basinci sag ventrikiil diyastolik basincin-
dan genellikle daha yiiksektir. Ventrikiil diyastolik ba-
singlart arasinda 5 mmHg’den fazla fark olmasi
RKMP’yi diisiindiiriir.”” Bununla birlikte, RKMP’li
olgularin %30’unda sol ve sag ventrikiil basinglarinimn
hemen hemen esit oldugu bildirilmistir."” Eszamanl
olarak alinan sol ve sag ventrikiil kayitlarinda erken di-
yastolik diisiis ve sonra plato goriiniimii (karekok isare-
ti) KP’de daha sik gozlenmekle birlikte RKMP’de de
goriilebilmektedir.” Kardiyak kateterizasyonda sol ve
sag ventrikiil basing traselerinde dinamik solunumsal
varyasyonun gozlenmesinin KP acisindan ¢ok daha de-
gerli oldugu bildirilmistir."” Pulmoner arter ve sag
ventrikiil sistolik basincinin belirgin derecede yiiksek
olmast RKMP’yi destekleyen bulgulardir. Sag ventri-
kiil basincinin 50 mmHg iizerinde olmasi RKMP’yi
diistindiiriir. Konstriktif perikarditte pulmoner arter ba-
sinct 40 mmHg’yi nadiren geger."*>'* Ayrica, atriyum
basinglarinin ve ventrikiil diyastolik basin¢larinin belir-
gin yiiksekligi (=25 mmHg) RKMP’de daha sik gorii-
len bir bulgudur. Olgumuzda diyastolik basin¢larin
esitlenmis olmasina karsin oldukga yiiksek olmast, pul-
moner arter ve sag ventrikiil sistolik basin¢larinin belir-
gin derecede yliksek olmasi (60 mmHg) ayirici tanty1
zorlagtirmaktaydi.

Var olan tiim degerlendirme yontemlerine karsin
bircok hastada tan1 konulamayabilir. Bu durumda en-
domiyokardiyal biyopsi tanida olduk¢a 6nemli bir yon-
temdir.” Olgumuzda da endomiyokardiyal biyopsi ya-
pildi. Biyopsi 6rneginde miyokard dokusunda hafif hi-
pertrofik degisiklikler izlendi. Bu orneklerde iltihabi
infiltrasyon, graniilom, amiloid birikimi veya fibrozis
gibi patolojik bulgulara rastlanmamasi iizerine RKMP
tanisindan uzaklagildi. Perikard dokusundan alinan bi-
yopsi 6rneginde spesifik iltihaba ait bulgu bulunamadi;
nonspesifik kronik perikardit ve belirgin fibrozis goriil-
dii. Morfolojik ve klinik bulgularin daha cok belirgin
fibrozis ile seyreden KP ile uyumlu bulunmasi iizerine,
hasta perikardiyektomi i¢in cerrahiye yonlendirildi. Pe-
rikard kalinlig1 inspeksiyonda yaklagik 5-6 mm olarak
degerlendirildi. Ameliyat sonrasinda sag atriyum ba-
sinc1 30 mmHg’den 15 mmHg diizeyine geriledi. Peri-
kardimn patolojik degerlendirmesinde biyopsi materyali
ile aym ozelliklere rastlandi. Kiiltiir ve boyamalarda tii-
berkiiloz basili saptanmadi. Cerrahi girisim sonrasinda
egzersiz dispnesi kaybolan hasta, hafif pretibial 6dem
icin diisiik doz diiiretik tedavisi verilerek giinliik yasa-
mina dondii.

Sonug olarak, var olan cesitli girisimsel ve girigim-
sel olmayan degerlendirme yontemlerine karsin KP ve
RKMP, birbirinden ayrimi1 zor olan iki hastaliktir. Bul-
gu ve semptomlar yoniinden benzer olan diger sistemik
hastaliklarla birlikte oldugunda tani atlanabilmekte ve-
ya ayirici tani ¢ok daha gii¢ olabilmektedir.
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