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Ozet

Diyastolik disfonksiyon, kardiyak debiyi devam ettirmek icin artmis dolus basinglarinin gerekliligi ola-
rak tanimlanir. Yiilksek dolus basinglari, diyastolik kalp yetmezligi sendromu olarak adlandirilan kardi-
yak volim artisi ve sag taraf veya sol taraf konjesyonu ile sonuglanir. Diyastolik disfonksiyona neden
olan iki 6nemli hastalik vardir: 1) restriktif kardiyomiyopati, 2) konstriktif perikardit. Cerrahi perikar-
diyektomi ile etkili olarak konstriktif perikarditin rahatlama olasiligi nedeniyle, restriktif kardiyomi-
yopati ve konstriktif perikarditin ayrimi énemlidir. Bu derlemede konstriktif perikardit ile restriktif
kardiyomiyopatinin ozellikleriyle ayirici tanisi ve karisik fizyoloji glincel bilgiler 1siginda tartisiimistir.
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Diastolic Heart Failure: Restrictive Cardiomyopathy Constrictive
Pericarditis and Differential Diagnosis

Summary

Diastolic dysfunction is defined as the requirement for elevated filling pressures to maintain cardiac
output. Augmented filling pressures may result in excessive cardiac volume and right-sided or left-
sided congestion, the syndrome of diastolic heart failure. There are two common disorders that
cause diastolic dysfunction: 1) restrictive cardiomyopathy, 2) constrictive pericarditis. Differentiation
of restrictive cardiomyopathy and constrictive pericarditis is essential because of the potential to re-
lieve constrictive pericarditis effectively with surgical pericardiectomy. In this review characteristics
of constrictive pericarditis and restrictive cardiomyopathy, differential diagnosis and mixed physiol-
ogy were discussed according to current knowletge.

Key Words: Diastolic dysfunction, Restrictive cardiomyopathy, Constrictive pericarditis

Diyastolik Disfonksiyon

Diyastolik disfonksiyon, kardiyak debiyi devam et-
tirmek icin artmis dolus basinclarinin gerekliligi olarak
tanimlanir. Yiksek dolus basinglari, diyastolik kalp
yetmezligi sendromu olarak adlandirilan kardiyak vo-
[im artisi ve sag taraf veya sol taraf konjesyonu ile so-
nuclanir.” Diyastolik disfonksiyon, anormal sistolik
foksiyonlu hastalarda kalp yetmezligine katkida bulun-
masinin yani sira, normal sistolik fonksiyonlu hastalar-
da da olusabilir. Miyokardi ve perikardi etkileyen pek

cok hastalik stireci diyastolik disfonksiyon ve kalp yet-
mezligi ile iligkilidir. Bu durumlarin klinik gostergeleri
non-spesifikten egzersiz dispnesi, pulmoner 6dem ve-
ya ani hemodinamik kollaps gibi klinik durumlara ka-
dar uzanan farkhliklar gosterir.

Hipertansiyon, koroner arter hastaligi, valviler kalp
hastalig ve hipertrofik kardiyomiyopati korunmus sis-
tolik fonksiyon ile iliskili, diyastolik disfonksiyona yol
acan miyokardiyal hastaliklardir.2 Restriktif kardiyomi-
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yopatiler, miyokardiyal depo hastaliklari veya infiltratif
hastaliklar diyastolik disfonksiyonun daha az olasi ne-
denleridir. Bu durumlarin timd, buyuk olctde ventri-
kuler relaksasyon ve kompliyansi etkileyerek diyastolik
disfonksiyona neden olur. Konstriktif perikardit ve kar-
diyak tamponad, ekstrensek sikistirma veya boslukla-
rin dolumunu sinirlama ile ventrikiler dolumu engel-
leyen perikardiyal hastahklardir.

Ventrikiil Diyastoliiniin Fizyolojisi:

Sol ventrikiil (SV) diyastolik dolusu, aort kapak ka-
panmasi ve mitral kapak kapanmasi arasindaki periyo-
du kapsar ve 4 faza ayrlmistir: 1- izovolumetrik relak-
sasyon 2- hizli dolus 3- diastazis 4- atriyal kontraksi-
yon. Diyastolik fonksiyonu etkileyen major faktorler
sol ventrikil (SV) miyokardiyal relaksasyonu, kompli-
yansi ve sol atriyal fonksiyondur. Diger parametreler,
nabiz sayisi, onyuk, ardytk, atriyoventrikiler ileti, sag
ventrikiil (SgV) fonksiyonu, intratorasik basing, viskoe-
lastik 6zellikler, koroner dolus, nérohormonal aktivas-
yon ve perikardiyal sinirlamadir.’

Izovoltmetrik relaksasyon zamani (IVRT), SV basin-
cinin azaldigi ve SV voliminin sabit kaldigi zamani
tanimlar. SV basinci, sol atriyal basincin altina dusti-
glinde, mitral kapak agilir ve erken hizl dolus periyo-
du baslar. Erken dolus periyodu (mitral E dalgasi) es-
nasinda SV odacik voliminde hizl bir artig olur. SV
kavitesine giren voltim miktari pulmoner venler ve SV
arasindaki basing gradiyenti, devam eden miyokardi-
yal relaksasyon, elastik “recoil” (vetrikiler emis) ve mi-
yokardin gerilme 6zellikleri gibi bircok faktorden etki-
lenir. SV kompliyansi voliimdeki artis ile odacik ici ba-
sincindaki degisimi ifade eder ve bosluk boyutu, peri-
kard ile toraksin eksternal sinirlamalarindan etkilenir.

Sol atriyal ve SV basinglari, yavas ve minimal dolus
ile sonuclanan diastasiz stiresince esitlenir ve pesi sira
sol ventrikul diyastol sonu volimiine katki saglayan at-
riyal kontraksiyon (mitral A dalgasi) meydana gelir. Ko-
ni bir bosluk olan sol atriyum bu evrede dolus voli-
miind regtile eden bir pompa gibi fonksiyon goriir. Sol
ventrikil diyastolik ve dolayisiyla sol atriyal basingin
ylksek oldugu durumlarda Frank-Starling mekanizma-
siyla atriyal sistoltin anlamli bir sekilde diyastolik do-
lus volimiine katkisi olur.

Restriktif Kardiyomyopati
Restriktif kardiyomiyopati, normal veya normale

yakin sistolik fonksiyon ile her iki ventrikiliin restriktif
ve azalmis dolusu ile karakterize bir hastaliktir.* Rest-
riktif hemodinamik 6zelliklerin bulunmasini gerektiren
bu kati tanimlamaya ragmen, restriktif kardiyomiyopa-
tiye neden olan hastaliklarin erken donemlerinde di-
yastolik bozuklugun oldugu bilinmektedir. Bu hastalik-
lar, idiyopatik veya spesifik sistemik durumlar ile iliski-
li olabilir ve miyokadiyal (infiltratif veya depo hasta-
liklar) veya endomiyokardiyal tipler ile karakterize
olup, prototipi ve en sik nedeni kardiyak amiloidoz-
dur. Restriktif kardiyomiyopatilerin prognozu, hemok-
romatosiz gibi geri donusli nedenler hari¢ kottddr.
Restriktif kardiyomiyopati primer ve sekonder olarak
ikiye ayirihr. Primer restriktif kardiyomiyopatiler endo-
miyokardiyal fibrozis, Loeffler sendromu ve idiyopatik
restriktif kardiyomiyopatidir. Sekonder restriktif kardi-
yomiyopatiler ise infiltratif (amiloidoz, sarkoidoz, rad-
yoterapi sonrasi) ve depo hastaliklari (hemokromatoz,
glikojen depo hastaligi, Fabry hastalig) olmak tzere
ikiye ayirihr.

Amiloid infiltrasyonunda miyokardiyal ve endokar-
diyal birikim nedeniyle ventrikiilin kompliyansi bo-
zuk veya gergindir ve ventrikiler dolusa karsi direng
gosterir. Bu nedenle ventrikil volimi artisinda basing-
ta ani bir yukselis olur. Biventrikiler dolus direnci ne-
deniyle, hastalarda genel olarak yorgunluk ,egzersiz
intoleransi, konjestif yetmezligi klinigi, ve atriyal fibri-
lasyon gelisir. Pulsus paradoksus hemen daima gozle-
nebilir, jugliler ven6z basing kaydinda, jugiiler venoz
basincin artisiyla birlikte x ve belirgin y inisi (erken ev-
re, M dalgasi), sadece vy inisi (gec evre) veya Kussmaul
isareti bulunabilir. Hastaligin evresine gore, S4 (erken)
veya S3 (geg¢) duyulabilir.5 Amiloidozisin elektrokardi-
yogrami tipik olarak, ekokardiyografik duvar kalinligi-
na ragmen dusik voltaj ile karakterizedir.® Psddo-in-
farkt 6rnegi ve atriyumlarin agiri yiikiinti yansitan anor-
mal P dalga formu gozlenebilir.

Kalp kateterizasyonunda bozulmus kompliyans so-
nucu olusan gerginlik basing-voliim iliskisiyle gosteri-
lebilir. Sol ventrikl ve sag ventrikil basing egrileri dip
plato veya karekok ornegi gosterir.> Genellikle sag
ventrikil sistolik basincinin t¢gte birinden daha az bir
sag ventrikil diyastol sonu basinci ile 50 mm Hg'dan
daha yuksek bir sag ventrikdil sistolik basincini daha az
spesifik bulgulardir. Tipik olarak, sol ventrikil diyastol
sonu basinci sag ventrikil diyastol sonu basincindan
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daha yiiksektir.

Ekokardiyografik bulgular tablo 1’de karsilastirmali
olarak 6zetlenmistir. Her iki ventrikiler bosluk tipik
olarak kticiik olmakla birlikte atriyumlar genistir ve

Hastaligin erken evrelerinde anormal kompliyansin
baslangic belirtisi olarak bozulmus relaksasyon 6rnegi

hatta atriyal trombdsler ile komplike olabilir.”

Tablo 1: Konstriktif perikardit ve restriktif kardiyomiyopatinin ekokardiyografik

ayirici tanisi

Restriktif kardiyomiyopati ile konstriktif perikarditin ekokardiyografik bulgulan

Restriktif kardiyomiyopati

Konstriktif perikardit

Perikard normal
Biatriyal genisleme
Septal titresim yok

Perikard parlak ve kalinlasmis

B-mod SV hipertrofisi Atriyumlar genellikle normal
Normal sistolik fonksiyonlar Septal sigrayici hareket var
Grandler parlakhk artigi
Kapaklarda kalinlagma
Septal ¢entiklenme yok Septal ¢entiklenme var

M-Mod Duvar kalinliginda artma Duvar kalinligi normal
SV dolus zamani uzun SV dolus zamani kisa

. Akim yayilma hizi Akim yayilma hizi
Renkli M-Mod (Vp) < 45 cm/sn (Vp) > 100 cm/sn
Doppler

ekokardiyografi

Blyuk E ve kiigik A dalgasi
E/A orani 2’den daha buytk
50 ms’den daha kisa DT

Inspirasyon: Kuguk E dalgasi ancak E/A
> 1, uzun IVRT.
Ekspirasyon: Bluyuk E dalgasi, E/A > 1,

Mitral akim: 60 ms’den daha kisa IVRT kisa IVRT ve genellikle daha uzun DT.
Respirasyon ile mitral E E dalgasi tipik olarak ekspirasyon ile
dalgasi, DT, IVRT’de anlamli %25’den daha fazla artar ve IVRT
degisiklik olmamasi inspirasyon ile %50’den daha fazla artar,
Kiguk S dalgasi, genis D
dalgasi, S/D orani 0.5’den S ve D akim hizlari hemen hemen esit-
daha az, ATAH'nin (atriyal tir. inspirasyonda S ve D akim hizlari az-

Pulmoner o . ) . -

venler: sistolik yetmezlik harig) ken, ekspirasyonda daha biylk S ve D

mitral A dalgasindan daha
fazla olmasi, D dalgasinda
solunumsal degisim yoklugu

akim hizlari gozlenir.

Triklspid akim:

Artmis E/A orani ve kisa DT ile
mitral akima benzer,
inspirasyon ile DT’in daha fazla
kisalmasi ve E/A

oraninda minimal degisim.

1.

Mitral akim ile karsilastirildiginda solu-
numsal akim degisiklikleri tam terstir. E
dalga artisi tipik olarak inspirasyonda %
40’dan fazla artar.

Hepatik venler:

0.5’den daha az S/D orani ve
belirgin atriyal ve ventrikiler
ters akim hizlari ile pulmoner
ven akimina benzer, inspirasyon
ve ekspirasyon ile ters akim
hizinin belirgin artigi.

inspirasyon: hepatik ven akiminda mini-
mal artig, kuglik ters akim ve S dalgasi D
dalgasindan daha buyuktdr.
Ekspirasyon: daha kiiglik veya olmayan
D dalgasi ile ters akim hizlarinda artis.

Vena cava
sliperior

Akimlari hepatik ven akimlarina
benzer.

Doku doppler

Mitral anuler Ea < 8cm/sn
E/Ea > 15

Mitral anuler Ea > 8 cm/sn
E/Ea< 15

gordlebilir. Restriktif dolus 6rnegi olan hastalarin prog-
nozunun restriktif 6rnegi olmayan hastalardan cok da-
ha kotl oldugu gosterilmistir.?

Konstriktif Perikardit

Normal Perikardiyum:

Perikard kalbi cevreleyen avas-
kiler fibroz bir dokudur. Visseral
ve pariyetal olmak tizere 2 tabaka-
dan olusur. Visseral perikard epi-
kardiyuma baglanan tek sira me-
zotel hiicrelerden olusurken par-
yetal perikard 2 mm’den daha az
kalinhkta fibréz bir yapi olup te-
mel olarak kollajen ve ¢ok az elas-
tinden olusur. Perikardin 2 tabaka-
si arasinda daha cok atrioventriki-
ler alanda dagilan 15-35ml seréz
sivi iceren bir bosluk vardir. Peri-
kard kalbi gevreleyerek biytik da-
marlarla vena kavayi sarar ve ster-
num, diafragma ve anterior medi-
astene uzanir. Lokalizasyonu ne-
deniyle enfeksiyonlara karsi bari-
yer gibi de gorev yapabilir. Peri-
kard cok iyi inerve oldugu icin pe-
rikardiyal inflamasyon ciddi agri
olusturur ve vagal refleksleri tetik-
leyebilir. Perikard, kardiyak ref-
leksleri ve koroner tonusu ayarla-
yan prostaglandinleri de salgilar.?
Ozellikle elastik olmayan fiziksel
ozelligi nedeniyle, akut kardiyak
dilatasyonu sinirlar ve kardiyak
bosluklarin mekanik etkilesimleri-
ni arttinir. Uzun sureli strese karsi
perikardin basing-voliim egrisi te-
mel olarak saga kayarak perikar-
din genislemesine izin verir.'® Bu
ozellik kalp bosluklarina baski
yapmaksizin perikardiyal efflizyo-
nun birikmesini saglar. Normal
perikardin bilinen 6nemli fonksi-
yonlarina ragmen, perikardin kon-
jenital yoklugu veya cerrahi re-
zeksiyonu ile istenmeyen etkiler
gozlenmemistir. "
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Etyoloji: Perikardiyal konstriksiyon, genellikle ka-
linlasma, fibrozis ve kalsifikasyon ile perikardiyal skar-
lasmaya yol acan uzun sureli perikardiyal inflamasyon
sonucu olarak gelisir.’? En sik nedenler mediastinal
radyasyon, kronik idiyopatik perikardit, kardiyak cer-
rahi ve tiiberkiloz perikardittir.'>'# Eskiden tliberkiiloz
bilinen en sik nedenken, simdi gelismis tlkelerde tu-
berkiloz etyolojisi nadir gortlmektedir. Gegcirilmis
kalp cerrahisi ve radyoterapi olgularin tgcte birinden
sorumludur.’

Fizyopatoloji: Sert bir perikardin diyastolik dolusu
engellemesi nedeniyle ventriktiler kompliyans bozul-
mustur. Miyokard izole konstriktif perikarditte etkilen-
mezken, diyastolik dolus perikardiyal sinirlamaya ula-
sinca ventriktlde basing ytikselir, dolus durur ve kon-
jesyon olusur. Konstriktif perikarditin fizyopatolojik
ozelligi tim kalp bosluklarin diyastolik dolusunu sinir-
layan perikardiyal kompliyansin kaybi nedeniyle di-
yastol sonu basinglarin artisi ile olusur. Erken diyasto-
lik dolus sinirlanmamuistir fakat sonradan bu hizli dolus
aniden mid-diyastolde azalir. Diyastol sonu ventrikiiler
basinglar ve ortalama atriyal basinglar hemen hemen
esit seviyelere yiikselir. Diyastol sonu voliim azalmasi-
nin sonucu olarak atim volimi ve kardiyak debi aza-
lir. Intratorasik basing ekspirasyon ile arttiginda, sol
ventrikdl icindeki akim artar ve septum sag tarafa ka-
yar, bu durum vena cava’da akimin ekspiratuar azal-
masi, artmis hepatik venoz diyastolik ters akim ve
azalmis transtriktspit akim hizina neden olur.'®

Klinik belirtiler: Konstriktif perikarditli hastalarin
klinik gortinimi baslangicta nonspesifiktir ve erken
evrelerde agri olmayabilir. Semptomlar genel olarak
yillar icerisinde yavasca gelisir ve halsizlik veya egzer-
siz toleransinin azalmasidir. Tarif edilen en yaygin si-
kayetler, egzersizle dispne (%78), abdominal siskinlik
ve anoreksia, abdominal dolgunluk hissi veya agr gibi
sekonder sindirim sistemi rahatsizlhiklar (%68), 6dem
(%54) ve yorgunluktur (%25). Gogus agrisi aktif infla-
masyonun bir sonucu olarak hastalarin %24’tinde var-
dir.'7 Daha ileri evrelerde, hastalarda hem sol hem sag
kalp yetmezligi gelisebilmekle beraber sag kalp yet-
mezligi daha baskindir. ileri safhada fizik muayenede
konjesyon bulgulari vardir.’e Sistemik konjesyon pul-
moner konjesyondan c¢ok daha belirgindir, ¢tinkii tim
kardiyak basinglar esittir (sag ve sol atriyal basinglar da
dahil). Tipik olarak, akcigerler temiz kalirken, juguler

venoz distansiyon, hepatik konjesyon, asit ve periferik
odem belirgin olabilir. Sinirlanmis kardiyak debi tipik
olarak egzersiz tolerans bozukluguna neden olur ve
kas zayifligi ile kardiyak kaseksiye kadar ilerleyebilir.
Uzun sureli perikardiyal konstriksiyonda, plevral efiiz-
yon, asit ve hepatik disfonksiyon goze carpan klinik
ozellikler olabilir.’> Perikardiyal konstriksiyonlu hasta-
larda sag tarafl eflizyondan daha ziyade sol tarafl ve-
ya bilateral plevral efiizyon vardir. Fizik muayenede
bulgular sints tasikardisidir, ¢linki kardiyak debi kalp
hizina baglidir. Kalp sesleri derinden gelir. Erken di-
yastolik dolusun baskin oldugunu yansitan belirgin y
inisi (Friedreich isareti) ile artmis juguler venz basing
ornegi onemli bulgulardandir. Juguler ven6z basingta-
ki inspiratuar artis olan Kussmaul isareti bulunabilir fa-
kat konstriktif perikardit icin spesifik degildir.’® Pulsus
paradoksus siklikla perikardiyal eflizyonlu subakut
konstriktif perikarditte bulunur. Konstriktif perikardit
icin spesifik bulgu, perikardiyal knock’dur (agilma se-
sinden sonra ve S3’den 6nce olusur). Bu ses diyastolik
dolumun durmasi ve sistolde apikal vurunun retraksi-
yonu nedeniyle olusur. Perikardiyal knock perikardiyal
konstriksiyon icin spesifik fakat sensitif olmayan bir
gostergedir.

EKG’de, perikardiyal ortti nedeniyle voltajda du-
stiklik olabilir. Lateral gogis filminde goriilen perikar-
diyal kalsifikasyon konstriiktif perikarditi akla getirme-
lidir.

Kalp kateterizasyonu genellikle taninin kesin olma-
dig1 konstriktif perikarditin belirsiz oldugu vakalar icin
yapihr. Konstriktif perikarditin klasik 6zelligi bosluk
(sol atriyum, sag atriyum, SV ve SgV diyastol sonu) ba-
singlarinin yaklasik olarak esit olmasidir. Diger hemo-
dinamik bulgular, artmis sag atriyal basing, 50 mm
Hg’dan daha az olan bir pulmoner arter basinci ve SgV
sistolik basincinin tgte birini asan SgV diyastolik ba-
sincidir. Juguler vendz basing trasesinde korunmus x
ve belirgin y inisi ile W sekli gosteren atriyal dalga for-
mu ve dip-plato sekli gosteren eszamanli ventriktiler
dalga formu gézlenir. inspirasyon ile SV sistolik ba-
sincinda artis ve SV basincinda azalis ile solunumsal
resiprokal degisiklikler gozlenebilir.

Ekokardiyografik bulgular tablo 1’de karsilastirmali
olarak sunulmustur. Siklikla diyastol esnasinda trans-
septal gradiyentte ani degisikliklerin sonucu olarak
anormal diyastolik septal sicrama gortlebilir. Trans-
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ozofageal ekokardiyografi (TEE), perikardiyal kalinlas-
manin tespiti icin transtorasik ekokardiyografiye daha
usttinddir ve 3 mm’lik bir Gst sinir perikardiyal kalnlik
icin kullanildiginda konstriktif perikardit icin tanisal
sensitivite %95 ve spesifite %86'dir.'8

Doppler akim hizlarinin agiklamalari ve solunum-
sal degisimleri, atriyal fibrillasyon gibi ritm bozuklugu
varliginda veya benzer solunumsal degisimleri taklit
eden (KOAH, mekanik ventilasyon, sag ventrikil in-
farktiisti veya pulmoner emboli) komorbid klinik 6zel-
likleri olan hastalarda guiclesir.

Perikard hastaliklarinin belirlenmesinde, bilgisayar-
Il tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintiileme
(MRI) ekokardiyografiye ek olarak kullanili. Hem BT
hem de MRI gorintileme perikardiyal anatomiyi mu-
kemmel sekilde ortaya koyar ve eflizyon, konstriktif
perikardit ve perikardiyal kalinlasma, perikardiyal kit-
leler ve perikardin parsiyel veya tamamen yoklugu gi-
bi konjenitel anomalilerini de iceren cesitli perikardi-
yal lezyonlarin kesin lokalizasyonu ve nitelendirilme-
sinde yardim edebilir. BT ve MRI goriintiilemede 6l¢-
len normal perikardin kalinhigr 2mm’den azdir." Sol
atriyum kismen perikard ile kaplidir ki bu anatomik
ozelligin konstriktif perikarditli hastalarda gorilen sol
atriyal genislemeye katkida bulunabilecegi 6ne strtil-
mektedir.2

MRI gorintileme, kalinlagmis perikardin (> 4mm)
belirlenmesi temelinde konstriktif perikardit ve restrik-
tif kardiyomiyopati arasinda ayrim i¢in %93 oraninda
duyarhliga sahiptir.2' Perikardiyal kalinlasma kalbin
sag tarafini veya sag atriyoventrikiiler oluk gibi daha
kigtk bir alani bile sinirliyabilir.22 Perikardiyal kalsifi-
kasyonu gostermede BT MRI’dan daha duyarhdir. Yine
de hastada fizyolojik konstriksiyon veya restriksiyonun
semptomlari olmadikca ne perikardiyal kalinlasma ne
de perikardiyal kalsifikasyonun konstriktif perikardit
tanisi icin yeterli olmayacagini hatirlamak 6nemlidir.

Hem BT hem de MRI goriintiilemede santral kardi-
yovaskdler yapilar konstriktif perikarditte karakteristik
bir morfoloji gosterir. Sag ventrikiil azalmis voliime ve
dar bir tibtler gortiniime sahiptir. Bazi hastalarda sig-
moid sekilli ventrikiiler septum veya septumda sola
dogru belirgin konveksite gozlenebilir.2? Sistemik ve-
noz dilatasyon (6zellikle vena cava inferior'da), hepa-
tomegali ve asit siklikla gordlir.

Efiizif konstriktif perikardit:

Hannock ilk olarak perikardiyal sivi alindiktan son-
ra artmis sag atriyal basincin rezole olmadigini kardi-
yak tamponad ile bagvuran bazi hastalarda tanimladi.
23 Bu hastalarda, perikardiyosentez hemodinamiyi,
tamponadin tipik bulgularindan konstriksiyona cevirir.
Bu nedenle kardiyak dolusun sinirlanmasi sadece pe-
rikardiyal eflizyon nedeniyle degil, ayni zamanda pe-
rikardiyal konstriksiyon nedeniyledir (6zellikle visseral
perikard).

Sagrista-Sauleda ve ark.’larinin* 218'i kardiyak
tamponat olan ve perikardiyosentez uygulanan peri-
karditli >1000 hastanin yer aldigi serisinde 15 olguda
perikardiyosentez sonrasi sag atriyal ve sag ventriktiler
diyastolik basinglar dip-plato morfolojisi ile yiksek
kalmasi nedeniyle bu olgulari eftizif konstriktif perikar-
dit olarak tanimlamislardir. En sik neden hem idiyopa-
tik perikardit hem de radyasyon sonrasi maligniteler-
dir. Eftizif konstriktif perikarditin biyuk olasilikla efiiz-
yonlu akut perikardit ile perikardiyal konstriksiyon ara-
sinda bir durum oldugu dustintilmektedir.2>

Normal Perikardiyal Kalinlik ile Konstriksiyon

Gortntilime teknikleri ile perikard kalinliginin
normal oldugu bazi hastalarda cerrahi ile kanitlanan
ciddi perikardiyal konstriksiyon olabileceginin vurgu-
lanmasi onemlidir.26 Normal perikardiyal kalinlik
konstriktif perikarditi dislamaz, ctinki elastik olmayan
fibroz bir membran, fizyolojik olarak kalinlagsma gos-
termeksizin kisitlama yapabilir. Bu konstriksiyon ile
uyumlu klinik ve hemodinamik bulgulari olan fakat
non-invazif gorintileme ile perikard kalinhgr normal
olan hastalarin bir bolimunu agiklar. Cerrahi uygula-
nan klinik olarak konstriksiyonu olan 143 hastanin
alindigi bir calismada, olgularin %17’sinde perikard
kalinhgmin normal oldugu bildirilmistir.2e Patolojik in-
celemede bu olgularda perikardda hafif ve fokal fibro-
zis, inflamasyon ve kalsifikasyon gosterilmistir. Boyle
olgularda konstriksiyon gecirilmis kardiyak cerrahi,
radyoterapi, gecirilmis infarktiis ve idiyopatik hastalik-
larin bir sonucu olabilir. Dolayisiyla ciddi konstriksi-
yon bulgulari olan hastalarda perikard kalinhginin ve
endomyokardiyal biyopsinin normal olmasi durumun-
da konstiriktif kardiyomyopatiyi dislamak icin perikar-
diyektomi dustindlebilir.

Gizli Konstriksiyon
Asikar klinik olmaksizin ciddi perikardiyal hastalik
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da gortlebilir. Gizli konstriksiyon sol ventrikil sistolik  konstriktif perikarditin ayirimi 6nemlidir. Ancak bu her
fonksiyonlarinin ve hemodinamisinin bazal sartlarda ~ zaman basaril bir sekilde yapilamaz ve klinik uygula-
normal olmasina ragmen 6-8 dakika icerisinde bir litre ~ mada cogunlukla zorlanilr. Ayrica restriktif kardiyomi-
serum fizyolojik inflizyonuna yanit olarak dolus ba-  yopati ventrikiil duvar kalinliklarinda artisa neden olan
singlarinda carpici bir artis ile atriyal X ve Y inisini, primer ve sekonder hipertrofi gibi diger patolojilerden
ventrikiler dip-plato ve kalp bosluklarinda diyastolik  de ayrilmalidir.

dolus basinglarinin artarak esitlenmesini ifade eder. Bu
hastalar genellikle nedeni aciklanamayan yorgunluk,
dispne ve gogis agrisi ile bas vururlar. Bu olgularda
perikardiyektomi, hemodinamik anormalliklerin ¢6-
ztilmesiyle iliskili olan dramatik

diizelme saglar.?” Voliim ylikleme-  Tablo 2: Konstriktif perikardit ve restriktif kardiyomiyopatinin ayirici tanis

Konstriktif perikardit ile restriktif kardiyomiyopati-
nin fizik muayene 6zellikleri ve ayirici tanisi igin kul-
lanilan laboratuvar yontemlerdeki o6zellikleri tablo-
2'de 6zetlenmistir.

ye cevabin sensitivite ve spesifite-

il david Kardivek : Restriktif kardiyomyopati Konstriktif perikardit
5|' e l?e avi (le pekn ar |yi tomi- Fizik muayene
nin rolu tam olarak ortaya konma- Pulmoner konjesyon Genellikle vardir Genellikle yoktur
24
mistir. Juguler ven6z nabiz Belirgin Y inisi olabilir Belirgin Y inisi vardir
Tedavi: Erken diyastolik ses :z Eilelzlemhi,ﬁ Plaf'i(a)llk) perikardiyal knock
. . erken hastali
Nispeten akut baslangicli peri- _ - — -
kardival konstriksivonlu bazi has Kussmal isareti Olabilir Genellikle vardir
ta|ardya som tomlz:/r ve konstriktif Regrjitan Gftrdm Yaygin Yaygin degildir
. P . o Pulsus paradoksus Olabilir Olabilir
ozellikler sadece tibbi tedavi ile
Usuk voltaj (6zl.le amiloidozis stk voltaj(<%

o B EKG Dusuk voltaj (6zl.1 iloidozis) | Duslk voltaj(<%50)
ortadan kalkabilir. Antiinflamatuar Pseudoinfarktiis Sinils tasikardisi
ajanlar, kolsisin ve/veya steroidle- Sol aks sapmasi
rin kullanilmasiyla perikardiyal {Altriylj'ﬁb?'asyon

- . Ileti kusurlari
konstriksiyonun ortadan kalkabi- -
lecegi bildirilmistir2® Rontgen Kalsifikasyon yoktur Bazen kalsifikasyon vardir
& ’ BT/MRI Perikard genellikle normal Perikard kalinlagsmis olabilir
Daha kronik perikardiyal kons- | Biyokimya
triksiyonda kesin tedavi genis ola- | BNP > 600 pg/mL <200 pg/mL
rak hem visseral hem de pariyetal Er.1dom'yokard|yal Spesifik nedeni ortaya koyabilir | Normal olabilir
Biyopsi Myosit hipertrofisi veya

perikardin cerrahi olarak cikartil-
masidir.’> Bazi hastalarin normale
donmesi icin konstriktif perikardin

Miyokardiyal fibrozis

Hemodinamik bulgular

karil bi Y inisi Degisken Belirgin
¢l aLI T;?SI SV(.)n;aSI Iraz lza?E}n PA sistolik basinci > 60 mmHg < 50 mmHg
gere .e receginden norma alp PCW-RA basinci 0 5 mmHg
fonk5|>/_on|arl hemen geri ge'ln.wez. Kateterizasyon -Dip-plato -Dip-plato
Cerrahi sonrasi prognozun IdIYO- -Sol ventrikul diyastol sonu -Sag ventrikil diyastol son
patik veya visseral perikardit ne- basinci sag ventrikil diyastol basinci ve sol ventrikdl
denli perikardiyal konstriksiyonlu sonu basincindan > 5mmHg diyastol sonu basinci esit
- . -Sag ventrikiil sistolik basinct > 50 | -inspirasyon ile artmis sa
hastalarda en iyi oldugu ve rad- mmHg ventrikiil sistolik basinci ve
yasyonun indukledigi konstriksi- -Sag ventrikil diyastol sonu azalmis SV sistolik basinci
yonlu hastalarda ise en kot oldu- basinci < Sag ventrikiil sistolik -Ekspirasyon ile zit
o T . basinci/3 degisiklikler
gu bildirilmektedir.™ / &
Perikardiyal konstriksiyon ile restriktif kardiyomi- Perikardiyal konstriksiyon ile restriktif kardiyomyo-
yopatinin ayirici tanisi: pati arasindaki ayrim en zor olanidir. Tipik olarak res-

Perikardiyektomi ile konstriktif perikarditin etkili te-  triktif kardiyomyopatinin klinik belirtileri perikardiyal
davi olasiligi nedeniyle restriktif kardiyomiyopati ile  konstriksiyon nedenli belirtilerle cok benzer olabilir.
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529 Doppler ekokardiyografi konstriksiyonu restriksi-
yondan ayirmak icin en kullanish yontemdir. Perikar-
diyal konstriksiyonlu hastalarda mitral akimin solu-
numsal degisimi belirginken (>%25), bu restriktif kar-
diyomyopatide yoktur.3 Miyokardiyal restriksiyonlu
hastalarda mitral anuler hizlarin doku Doppler ile be-
lirlenmesi konstriksiyonu restriksiyondan ayirmada
kullanilabilir. Erken diyastolik mitral anuler hiz (Ea) he-
men daima azalirken, perikardiyal konstriksiyonlu has-
talarda normal kalir.’83" Optimal ayrim 8 cm/s’lik bir
Ea hizi ile olusur. Benzer sekilde apekse erken diyas-
tolik akimin yayilim hizi konstriksiyonda korunurken
restriksiyonda azalir.

Beyin natritiretik peptid’in perikardiyal konstriksi-
yonlu hastalarda sadece minimal (<200 pg/mL) ancak
restriktif kardiyomyopatide belirgin arttigi (>600
pg/mL) bildirilmistir.32

Geleneksel olarak konstriksiyon ve restriksiyon he-
modinamik kriterler ile kardiyak kateterizasyonda ayri-
lir. Konstriksiyonda sag ve sol kalpte gec diyastolik ba-
sinclarin hemen hemen tam esitligi vardir. Restriksi-
yonda tipik olarak sol ventrikil diyastol sonu basinci
en az birkag mm Hg ile sag ventrikiil basincini geger.

Pulmoner hipertansiyon siklikla restriksiyonda go-
rilmekle birlikte konstriksiyonda tipik degildir. Bu ne-
denle perikardiyal konstriksiyonda sag ventrikil diyas-
tolik basinci sag venrikil sistolik basincinin tcte birin-
den daha fazla olmalidir. Anilan klasik hemodinamik
kriterlerin perikardiyal konstriksiyonu kardiyomiyopa-
tilerden ayirmada sinirli spesifiteye (%24-%57) sahip
oldugu bilinmelidir.33 inspirasyon esnasinda konstriksi-
yonda sol ventrikil sistolik basinci azalirken, sag ven-
trikiil sistolik basinci artar. Tersi ekspirasyon stiresince
olusur. Bu bulgunun restriksiyona karsi konstriktif peri-
kardit tanisinda >%90’dan fazla sensitivite ve spesifi-
teye sahip oldugu bildirilmistir.>* Talreja ve ark.’lari
kostriksiyonlu olgularda inspirasyon ile S§V basincinin
arttigini ve SV basinglarinin azaldigini, restriksiyonlu
olgularda ise inspiriasyon ile SgV basincinin azaldigini
ve SV basincinda degisim olmadigi gozlenmisler bu
seklide ayrim yapmanin sensitivitesini %91, pozitif
prediktif degerini ise %100 olarak bildirilmislerdir.>4
Kateterizasyon esnasinda alinan endomiyokardiyal bi-
yopsi, secilmis olgularda miyokardiyal hastaliklari pe-
rikardiyal konstriksiyondan ayirmak icin kullanilabilir.

Bir grup hastada ayirici tani 6zelliklerinin her iki
hastaliga uydugu gozlenmistir ve bu olgular karisik fiz-
yoloji bashig altinda ele alinmaktadir.

Konstriksiyon ve Restriksiyonun Karisik Fizyolojisi-
nin Klinik Ozellikleri

Ekokardiyografik incelemede karisik fizyoloji an-
lamli solunumsal degisim olmaksizin restriktif sol ven-
triktl dolus ile iliskili lokalize perikardiyal kalinlasg-
mayla karakterize iyi tanimlanmis bir antitedir. Karisik
fizyoloji kompleks diyastolik disfonksiyon belirlenen
hastalarin %13’tinde gozlenir. En 6nemli etyolojik fak-
tor radyoterapi ve kalp cerrahisidir. Tim nedenlere
bagh mortalitesi 5 yilda % 40 olup yas, etyoloji, sol
ventrikdil sistolik fonksiyonu veya tedavi siirecinden et-
kilenmez.?

Bu fizyoloji hem perikardin hem de miyokardin
anormalliklerinin varliginda olusur.>' Bu hastalik temel
olarak M-mode ve Doppler ekokardiyografi kullanila-
rak taninabilir ve tani BT veya MRI, kateterizasyon
ve/veya endomyokardiyal biyopsi ile dogrulanabilir.

Yapilan ¢alismalar ve olgu sunularinda karisik fiz-
yolojinin en 6nemli nedeninin radyoterapi ve kalp cer-
rahisi, 6zellikle de koroner arter bypass cerrahisi oldu-
gu gortlmektedir.' Radyasyonun neden oldugu kardi-
yak hastalik, lokalize perikardit, miyokardiyal fibrosis,
miyokard infarktiisti ve valviiler disfonksiyonu iceren
anormalliklerin genis bir spektrumunu olusturur.3637
Bazi hastalarda, radyasyonun kendisi hem konstriktif
perikardit hem de miyokard disfonksiyonunun nedeni
olabilir. Endomiyokardiyal biyopsi, 6zellikle bu hasta-
larda miyokardiyal fibrosis, nonspesifik inflamasyon
ve lenfositik infiltrasyonu saptamak icin 6nemli olabi-
lir.3! Diger hastalarda, radyasyonun neden oldugu ko-
roner stenoz veya valviiler disfonksiyon nedeniyle ya-
ptlan cerrahi postoperatif konstriktif perikardit olusabi-
lir. Koroner arter bypass cerrahisi sonrasi konstriktif pe-
rikarditin insidansi %0.2-2.4 olarak bildirilmistir.38

Doppler’in solunumsal degisimi:

Solunumsal degisimin Doppler bulgulari, konstrik-
tif fizyolojiyi dogrulamak icin major kriterlerden biri-
dir.3939 Mitral ve triktspit akim hizinda solunumsal de-
gisim konstriktif perikarditli bircok vakada >%25'dir,
fakat restriktif kardiyomyopatili bircok vakada <%15’
dir. Sensitivite ve spesifite uzman ellerde %85-90 ka-
dar ylksek tanimlanmistir.*© Karisik fizyolojili hastalar-
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da ventrikiiler dolusta tim solunumsal degisim azal-
mis olabilir, ¢tinkii ventrikiler dolus, temel olarak
konstriktif bir perikarddan daha ¢ok kompliyansi bo-
zulmus restriktif bir miyokard tarafindan sinirlanir.

Klinik anlama:

Karisik fizyolojili hastalarin 10 yilhk sag kalim ora-
ni (%50) sadece konstriksiyonu olan hastalardan
(%69) daha kotudir. Karisik hastahigi olanlarin klinik
stireci her bir vakada ¢ok komplikedir. Kardiyak 6ltim

karisik fizyolojili hastalarda artmistir, ciinkii sadece
konstriksiyonlu hastalar ile karsilastirildiginda karisik
hastaligi olanlarin pulmoner rezervi daha fazla bozul-
mustur.3> Perikardiyektomiyi de iceren girisimlerin tim
sag kalim icin 6nemi hentiz bilinmemektedir. Kalp
transplantasyonu iyi pulmoner rezervi olan secilmis
hastalarda ozellikle ciddi iskemik veya valviiler kalp
hastaligi birlikteligi varsa dustndlebilir. Bu nedenle
restriksiyonu olmayan konstriktif perikarditten karisik
hastaligi olanlari ayirmak ¢ok 6nemlidir.?>
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