
Türk Kardiyol Dem Arş 23:123-127, 1995 

Çocuklarda Rest~iktif Kardiyomiyopati: 12 Vakanın 
Klinikopatolojik Incelenmesi 

Y. Doç. Dr. Ergün ÇİL, Prof. Dr. Süheyla ÖZKUTLU, Prof. Dr. Muhsin SARAÇLAR, 
Prof. Dr. Gülsev KALE* 
Hacelfepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatrik Kardiyoloji Ünitesi ve *Pediatrik Patoloji Anabilim Dali, Ankara 

ÖZET 

Son sekiz yıldır tamsı konan 12 restt·iktif kardiyomiyo­
patili vakanm, klinik ve laboratuar bulguları ile klinik 
seyir ve prognozımım incelenmesi amaçlandı. Hastalarm 
ortalama yaşı 5.0 yıl idi. En sık görülen yakınmalar beşer 
vakada görülen çabuk yorulma, efor dispnesi ve karın ş iş­
fiği ikerı,fizik muayeneele hepatomegali (n=lO) en sık gö-· 
riilen bulgu idi. Atriyal dilarasyon gösteren EKG ve kar­
diyomegali gösteren telekardiyografi ortak bulgulardandı. 
Ekokardiyografiele sol veya her iki atriyumda belirgin eli­
latasyon mevcuttu. Sekiz vakada uygulanan kalp ka­
teterizasyonwıda atriyımı ortalama basınçları ve ventrikül 
diyastol sonu basınçları normale göre artmışt ı. Altı va­
kaya uygulanan endonıiyokardiyal biyopside saptanan 
ortak bulgular ise endokGJ·dda kalınlaşma, miyokardiyal 
kas liflerinde hipertroji ve interstisyelfibroz idi. 

Allalıtar kelime ler: Restt·iktif kardiyonıiyopati, 
kalp yetersizliği , çocukluk çağı 

Üç tip idiyopatik kardiyomiyopati bilinmektedir: di­

Ia te , hipertrafik ve re striktif. Bunların iç inde rest­

riktif kardiyomiyopati en seyrek rastlanan ı ve e n az 

bilinenidir (I)_ İdiyopatik restTiktif kardiyomiyo­

patideki primer fizyolojik anormallik bilinmeyen bir 

nede nle ventrikül kompliyansında azalma ve bunun 

sonucunda kalp yetersizliği tablosu gelişmesidir (1 -

6). 

Çocuklarda yetişkinlerden daha seyrek görülmesi 

nedeniyle çocuklardaki kl inik bulgular , seyir ve 

prognoz hakkında fazla bilgi yoktur. Bu nede nle , 

son 8 yıldır tanısı ~onu lan 12 restriktif kardiyo­

miyopatili hastanın klin ik ve laboratuar bulguları ile 

klinik seyir ve prog nozunu ineeieıneyi amaçladık. 
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MA TERYEL ve METOD 

Ocak 1985 ile Kasım 1993 arasında Hacettepe Üniver­
sitesi, Çocuk Kardiyoloji Ünitesi'nde tanıs ı konan 1 1 ve 
Kasım 1 993'den sonra Uludağ Üniversitesi Çocuk Kar­
diyoloji Ünitesi'nde tanıs ı konan bir hasta olmak üzere 
toplam 12 hasta çalışmaya al ındı . 

Çalışmaya alınan tüm vakalarda ıe lekardiyografik ve 
elektrokardiyografık inceleme mevcuttu. M-mode, iki bo­
yutlu ve Doppler ekokardiyografi uygulandı . Ekokardiyo­
grafik incelemeler için Toshiba Sonolayer SSH 60-A ve 
ATL-Ultramark 9 ekokardiyograflar kullan ı larak her iki 
atriyum ve ventrikül boyutları , in ıerventriküler septum ile 
sol ventriklil arka duvar kalın i ı kl arı , sol ventrikül sistol ik 
ve diyastoli k fonksiyonları literatüre uygun olarak ölçüldü 
(7,8). 

Ayrıca sekiz vakaya perkütan tekn ikle sağ femoral ven ve 
arterden girilerek sağ ve/veya sol kalp kateterizasyonu ya­
pıldı , gerekli olduğu durumlarda anj iyokardiyografi uy­
guland ı. Al tı vakada endomiyokard iyal biyopsi yapıldı. 
Endomiyokardiyal biyopsi için sağ ve/veya sol venırikül 
apeksinden en az 3-4 örnek alındı. Örneklerin histopato­
lojik incelemesi Hacettepe Üniversites i, Pediatrik Patoloji 
Laboratuarı 'nda yapıldı. 

Vakaların seçiminde aşağıdaki kriteriere d ikkat edi ldi ( l ,3-
5). 

1) venırikül boyut larının normal olması , 2) sol venırikül 
ejeksiyon fraksiyonu ve kısalma fraks iyonunun normal ol­
mas ı , 3) sol ventrikül arka duvar ve interventriküler sep­
tumun kalınlıklarının normal olması , 4) klinik ve la­
boratuar bulgularına göre konirikt if peri kardit bulgularının 
olmaması , S) sol ventrikül kompliyans düşük lüğüne bağlı 
kalp yetersizl iği bulunması ve başka kardiyak ve sistemik 
patoloji olmaması. 

BULGULAR 

Çalışmaya alınan 12 vakanın yedis i kız, beşi erkekti. 

Tanı konulduğunda yaşlan ortalama 5.0 yıl (dağılım 

1.5-12 yıl) idi. Has talar orta lam a 2 .8 yıl (dağılım 9 

ay-8 yıl) iz le ndiler. 
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Hastaların en sık doktora gitme nedenleri, çabuk yo­
rulma (n=5), efor dispnesi (n=5), karın şişliği (n=5), 
yüzde şişlik (n=2) ve huzursuzluk (n=2) idi. Fizik 
muayene bulguları olarak; 10 vakada hepatomegali , 
altı vakada jugul~r venlerde dolgunluk, beş vakada 
dinlemekle üçüncü kalp sesi duyulması , üç vakada 
splenomegali, iki vakada mezokardiyak odakta 
nonspesifik 2/6 dereceden sistolik ve bir vakada mit­
ral odakta 3/6 dereceden pansistolik üfürüm mev­
cuttu. 

Telekardiyografik incelemede hastaların hepsinde 
kardiyomegali saptandı. Bazı hastalarda ise kar­
diyomegaliye, sol atriyum dilatasyonuna işaret eden 
sol atriyum apendiksinde genişleme de eşlik edi­
yordu. Hastaların EKG'lerindeki ortak olan özellik, 
atriyal (sol veya sol-sağ) dilarasyon gösteren P dal­
galan idi (Şekil 1). Ayrıca dört hastada nonspesifik 

ST ve t değişiklikleri , üç vakada sağ, iki vakada sol 
ventrikül hipertrofisi bulguları mevcut idi. 

Şekil 1. On iki kanal EKG'dc aı ri yuııı dilaıasyonu gösıcrcn P dal­
gas ı (ok ile gösıcri lıııi ~ ıir) dcğ i ~ikl iklcri. 
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Şekil 2. Apikal dörl boşluk pozisyonunda her iki aıriyuıııun da 
belirgin olarak genişlediğ i görlilmekıe (LA: sol atriyum. LV: sol 
ventrikiil , M: mitral kapak. RA: sa,!j atriyımı. RV: sa.~ ventrikiil, 
TR: trikiispid kapak). 

Ekokardiyografik incelemede, hastaların sekizinde 
her iki atriyum ileri derecede genişlerken ventrikül 
boyutları normal bulundu (Şekil 2). İki vakada sol 
atriyum dilatasyonu sağa göre daha belirgin iken, iki 
vakada ise sol atriyum dilatasyonu ile birlikte sağ 
ventrikül dilatasyonu mevcuttu. İnterventriküler sep­
turu ve sol ventriki.il arka duvar kalınlıkları, sol vent­
rikül ejeksiyon fraksiyonu ve kısalma fraksiyonu yaş 
için normal sınırlarda idi. 

Kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi uygula­
nan 8 hastada basınç ortalamaları, sol atriyumda 
19.3±3.4 mmHg, sağ atriyumda 14.0±5.3 mmHg idi. 
Sağ atriyum dilatasyonu olmayan iki hasta dışında, 

sağ atriyum ortalama basıncı genellikle 10 mmHg' 
nın üzerinde idi. Sol ventrikül end-diyastolik basınç 
ortalaması 12.6±5.7 mmHg iken, sağ ventrikül end­
diyastolik basınç ortalaması 9.8±4.0 mmHg id i. Hiç­
bir hastada oksijen satürasyonunda değiş iklik göz­
lenmedi. Anjiyokardiyografi uygulanan yedi hastada 
belirgin atriyal dilarasyon saptandı (Şekil 3). 

Endomiyokardiyal biyopsi uygulanan altı hastada 
histopatolojik incelemelerde endokardda çeş i tli de­
recelerde kalınlaşnıa, nıiyokardiyal kas liflerinde hi­

pertrofi ve dejenerasyon, çekirdeklerde hiperkro­
mazi, interstisyel dokuda ödem ve interstisyel fibroz 
saptanarak restriktif kardiyonıiyopati ile uyumlu ola­
rak değerlendirildi (Şeki14). 
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Şekil 3. Pulmoner arıere la ıcra l pozisyonda yapıları bir crı­

jcks iyorıd a vcııiiz dii rıli ~ razında sol aıri yunı dil a ı asyorıu gii­
rlilınckıc (1.!1: .wl tllrirwn. Ll': .wl renıriiJi/). 

Hastaları n tanılarının konulmasından sonra kalsiyum 
kanal blokerieri (verapanı il veya diltiazem) başlandı 

ve izleme alındı. Hastaların beşinde, New York 
Heart Assosiation (NYHA) fonksiyonel sınıf IV'e 
uyduğu için kalp nakli kararı alındı. Dört hasta halen 
kalsiyum kanal blokeri ile, bir hasta ise tedavisiz 
olarak izlenmekte olup bunl arın ikisi NYHA fonk­
siyonel sınıf II'de üçü ise sınıf I'dedir. Diğer iki 
hasta ikinci kontrollerinden sonra bir daha kontrole 
gelmedi. 

TARTIŞMA 

İdiopatik kardiyomiyopatiler içinde restriktif kar­
diyomiyopati en seyrek rastlananı ve en az bi lineni­
dir. Hatta tanı kriterleri bile tam olarak belirlenme­
miştir ( l ) . Resiriktif kardiyomiyopati bilinmeyen bir 

nedenle kas kompliyansının azalması veya kas sert­
liğinin artmas ı sonucu oluşan bir kalp hastalığı şek­

linde tanımlanmaktadır ( l -3). Ventrikül hiperirofisi 

de kompliyansı artırabildiğinden, restriktif bir fiz­
yoloj i gösterse bile hipertrofiye yolaçan durumlar 
restriktif kardiyomiyopati tanımlamasına alınmazl ar. 

Ayrıca amiloidoz ve hemokromatoz gibi infiltratif 
kas hastalıkları da restriktif fizyoloji gösterir. İn­

filtratif kas hastalıklarının , kalp kasın ııı spesifik has­
talığı olarak kabul edilmesine karşın , endokardiyal 
hastalı klar içine alın ıp alınmaması konusunda görüş 
birliğine vanlamamışt ır ( l ,3,9). Bununla birlikte in­

filtratif hastalık bu lguları taşıyan hastalar çalışma-

Şekil 4. Erıdoııı iyokanli ya l hiyopsidc lıi pcrı ro fik nı i yofilırillcr ve 
irııc rs ı isyc l llbroz göriilnıck ıcdir ( Hcıııaıoksi lc rı -cm. irı : X(ı6). 

mızın kapsamına alınmamış olup eksplorasyon so­
nucu miyokardiyal infiltrasyon saptanan bir hasta da 
çalışmadan çıkarılmıştır. 

Hastaların öykülerinde en sık görülen yakınmanın 

(% 40) çabuk yorulma, efor dispnesi ve karın ş işli ğ i 

olduğu görüldü. Restriktif kardiyomiyopatil i has­
talarda fizik muayene bulguları sol ve/veya sağ kalp 
tutulmasıııa bağlı olarak sol ve/veya sağ kalp ye­
tersizliğine bağlı olabilmektedir. Vakalarımızda her 
iki ventrikül yetersi zliği bulunmasına karşın , he­
patomegali, juguler venöz dolgunluk ve splenome­
gali gibi sağ kalp yetersizliği bu lguları ön planda idi. 
Bu bulgular li teratürle de uyum göstermektedir <3>. 
Elektrokardiyografik incelemelerde dikkati çeken 
özellik tüm EKG'lerde P dalgasının amplitüd ve sü­
resinin belirgin artış göstermesi id i. Özellikle bazı 

hastalarda P dalgasınııı amplitüdü , bazı derivasyon­
larda QRS ampli tüdünü aşacak kadar fazla idi (Şekil 

ı ) . 

Hastaların ekokardiyografik incelemesinde ilk dik­
kati çeken bulgu , (atriyoventriküler kapak patolojsi 
olmaksı zın) sol veya her iki atriyumda belirgin ge­
nişleme idi. Bununla birlikte ventrikül boyutlan ge­
nellikle nonnal sın ı rl arda idi. Ayrıca sol ventrikül 
sistolik fonksiyon indeksleri (ejeksiyon ve kısalma 

fraksiyonl arı) ile interventriküler septum ve sol vent­
rikül arka duvar kal ınlıkl arı da yaş için noınıal s ı ­

nı rlarda idi. Konstriktif perikardit lehine sayıl abi­

lecek bulgulardan perikardiyal kalınlaşma, anoıınal 

septal hareket, arka duvar hareketlerinde düzleşme 

mevcut değildi (5). Resiriktif kardiyomiyopat ili has­
talarda sol ventrikül diyastolik fonksiyonlarında bo-
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zukluk olduğu bilinmektedir. Özell ikle e rken akım 

velosite zirvesi (E dalgas ı) artmakta, geç akım ve­
losite zirvesi (A dalgası) ise azalmakta ve bunun so­
nucunda E/A oranı artmaktadır ( IO.I I ). 

Bizim vakalarımızdan ancak son beşinde sol vent­

rikül doluş indeksleri incelenmiş olup üçünde tipik 
restriktif tipte bir sol ventrikül diyastolik doluş pa­

te rni saptanm ıştır. Bu patern, restriktif kardiyomi­

yopatiye özgü olmayıp , konstrikti f perikarditlc ayı­
ncı tanıda da yardımcı olmamaktadır ( 1.4,5, l2). 

Hemodinamik çalışma yapılan 8 hastada, sol at­

riyumda daha belirgin olmak üzere atriyumlardaki 

ortalama basınçlar normale göre artmış olarak sap­

tandı. i zole sol vcntrikül tutulumuna bağlı sol at­

riyum genişlemesi görülen iki vakacia ise sağ at­

riyum büyüklüğü normal idi ve ortalama basınç da 

10 mmHg'nın altında bulundu. Bununla birli kte 
izole sol ventrikül tutulumu olanlarda bile, ileri dö­

nemlerde gelişen pulmoner hipertansiyona bağlı ola­

rak sağ ventrikül ve ardından sağ atriyum dila tas­
yonu görülebilmektedir. Vakalarımızdan ikisinde, 

pulmoner hipertansiyona bağlı olarak (pulmoner sis­

tolik basınç 60 ve 53 mmHg) sağ ventrikül ve sağ at­
riyum dilatasyonu mevcuttu. Bununla birlikte bu 

hastaların sağ atriyum dilatasyonu, sol atriyuma kı­

yasla daha az idi. 

Restriktif kardiyomiyopatinin kesin tanısı için cn­

domiyokardiyal biyopsi gereklidir. Bununla birlikte, 

invazif ve pahalı bir girişim olan endomiyokardiyal 

biyopsi için ülkemizde hastaların ailelerinden iz in 

almakta bazı zorluklarla karşı laşmaktayız. Va­

kalarımızın ancak yarısında endomiyokard iyal bi­

yopsi iç in izin alınabilm iştir. Alınan örneklerin his­

topatolojik incelemesi resirikti f kardiyomiyopati ile 

uyumlu bulunmuştur. 

Literatürde, resiriktif kardiyomiyopati ile konstriktif 

perikardit arasında ayıncı tanıya vanlamadığı du­

rumlarda da endomiyokardiyal biyopsi gerekli gö­
rülmektedir (6,l 2,ı3). Bazı hastalarda ise, restriktif 

kardiyomiyopati ile konstriktif perikardit birlikte 
olabilmektedir. Aroney ve ark. < ı 2) resiriktif kar­

diyomiyopatili 12 vakalık serilerinde, iki vakada en­
domiyokardiyal biyopsi ve torakotomi ile kan ıtlan­

mış, restriktif kardiyomiyopati ve konstriktif pe­

rikardit bi,rlikteliği bildirmişlerdir. 
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Özellikle kardiyomegali ve kalp yetersizliği bul­

gul arı hakim olan süt çocuklannda cndokardiyal fib­

roe lastoz tanısı da akla gelebi lir. Bununla birl ikte 
ekokardiyografiele sol atriyum yanında sol venırikül 
dilatasyonunun da görülmesi, sol ventrikül ejeksiyon 

fraksiyonunun azalmı ş bulunmas ı ilc ayıncı tanı ko­
layd ır (3) . 

Resiriktif kardiyomiyopati li hastaların çocuklardaki 

prognozu hakkında fazla bilgi yoktur. Hastalarımı ­

zın beş i NYHA fonksiyonel sı nıf IV olduklarından 

dolayı kalp nakli programına alınmış olup, hem 

donör bulunamaması, hem ele hastaların izleme gel­

memeleri nedeniyle hiç birine kalp nakli uygulamak 
mi.imki.in olmamıştır. Diğer hasta l arımızclan ikisi ise 

ikinci kontrollerinden sonra kontrole gelmemiş olup 

ancak beş hastam ız halen izlemcleclir. 

Resiriktif karcliyomiyopatili hastaların spesifik bir 
tedavi yoktur. Hemoclinamisi hipertrafik kard iyom i­

yopatiye benzediği için hipert rafik kardiyom iyo­

patide yararl ı bulunan kalsiyum kanal blokerie ri 
bunun için ele kullan ılmaktadır (3). Halen kontrollere 

gelen 5 hastamızın dörcli.i kalsiyum kanal blokerie ri 

(verapamil veya cliltiazem) ilc tedavi edilmekte o lup 
bunluran ikisi NYHA fonksiyonel s ınıf I , ik isi ise 

sın ıf II'dedir. Enclomiyokardiyal biyopsi ilc tanı sı 

kanıtl anm ış bir hastamız ise tedavi gereksinimi ol­

madan yedi yıldır NYHA sını f I olarak izlenmek­

tedir. 

Sonuç olarak, resiriktif karcliyomiyopatinin e tiyolo­

jisi ve patogenezi halen ayclınlanmam ı ş olup eko­

kardiyografi, kalp katcteri zasyonu ve anj iyokarcli ­

yografi ile tan ı s ının konulması mi.imki.incli.ir. Şüphe 

halinde veya konstriktif perikarclit ilc ayıncı tan ısı­

nın tam olarak yapılamadığı durumlarda e nclomiyo­

kardiyal biyopsi gerekmektedir. 
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