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Sag atriyal dev trombus ile komplike restriktif
kardiyomiyopati: bir olgu sunumu
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Ozet

Restriktif kardiyomiyopati, ventrikil sis-
tolik fonksiyonlari ve duvar kalinliklar
normal ya da normale yakin iken diyasto-
lik dolusun bozulmasi, diyastol sonu
voluimiin azalmasi ile karakterize olan bir
kalp kas1 hastaligidir. idiyopatik restriktif
kardiyomiyopati, cocukluk cag1 kardiyo-
miyopatileri icinde en az karsilasilan
kardiyomiyopatidir. Restriktif kardiyomi-
yopatide degisik derecelerde atriyal
dilatasyon bulunabilmektedir ve belirgin
biatriyal dilatasyonu olan vakalarda
atriyal trombis gelisimi daha sik goriil-
mektedir. Trombiis, her iki atriyumda da
gorulebilmekte birlikte, genellikle atriyal
apendikste kiciik boyutta olusmakta ve
cogunlukla asemptomatik seyretmekte-
dir. Belirgin biatriyal dilatasyonu bulunan
restriktif kardiyomiyopatili olgular,
atriyal trombus gelisimi agisindan artmis
risk altindadir. Idiyopatik restriktif
kardiyomiyopati cocuklarda cok nadiren
atriyal dev trombise neden olur. Bu yazi-
da hastaligin baslangicinda olmadig
halde, seyri esnasinda dev atriyal trom-
biis gelisen bir pediatrik olgu, cok nadir
gorilmesi nedeni ile sunulmus ve restrik-
tif kardiyomiyopati ile komplikasyonlar
gozden gecirilmistir.
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Summary

Restrictive cardiomyopathy complicat-
ed with right giant atrial thrombus: a
case report

Restrictive cardiomyopathy is a heart
muscle disease characterized by diastolic
filling dysfunction, reduced end diastolic
volume with normal ventricular systolic
function and normal or near-normal wall
thickness. Idiopathic restrictive car-
diomyopathy is the least commonly
observed reason of childhood cardiomy-
opathies. Restrictive cardiomyopathy has
a variable level of atrial dilatation, and
atrial thrombus is more frequently seen
in cases with marked biatrial dilatation.
The thrombus can be seen in both of the
atriums, but generally occurs in the
appendix by little size and its course is
usually asymptomatic. Risk of atrial
thrombus is increased in patients who
have restrictive cardiomyopathy with
biatrial dilatation. Idiopathic restrictive
cardiomyopathy rarely causes giant atrial
thrombus in children. We describe a very
rare pediatric case who developed giant
atrial thrombus, and herein summarize
restrictive cardiomyopathy and its com-
plications.
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Girig

Restriktif kardiyomiyopati, bir ya da
her iki ventrikiiltin sistolik fonksiyon-
lar1 ve duvar kalinliklar1 normal ya da
normale yakin iken diyastolik dolusun
bozulmasi, diyastol sonu voliimiin

azalmasi ile karakterize olan ve
ekokardiyografik olarak restriktif
dolug paterninin gozlendigi bir kalp
kas1 hastahigidir (1). Idiyopatik rest-
riktif kardiyomiyopati, cocukluk ¢agt
kardiyomiyopatileri iginde en az kar-
silagilan kardiyomiyopatidir ve bizim
olgumuz bu ozelligi ile daha 6nce
sunulmustur (2).

Restriktif kardiyomiyopatide de-
gisik derecelerde atriyal dilatasyon
bulunabilmektedir ve belirgin biatri-
yal dilatasyonu olan vakalarda atriyal
trombiis gelisimi daha sik goriilmek-
tedir. Trombiis, her iki atriyumda da
goriilebilmekte birlikte, genellikle
atriyal apendikste kiicitk boyutta
olugmakta ve ¢ogunlukla asempto-
matik seyretmektedir (3,4). Arteriyel
veya vendz kan akiminda staz olmasi
tromboza egilim yaratan 6nemli bir
nedendir (5,6).

Belirgin biatriyal dilatasyonu
bulunan restriktif kardiyomiyopatili
olgular, atriyal trombiis gelisimi agi-
sindan artmug risk altindadir. Idiyo-
patik restriktif kardiyomiyopati ¢o-
cuklarda ¢ok nadiren atriyal dev
trombiise neden olur. Bu yazida
hastaligin  baglangicinda olmadig:
halde, seyri esnasinda dev atriyal
trombiis gelisen bir pediatrik olgu,
¢ok nadir goriilmesi nedenti ile sunul-
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musg ve restriktif kardiyomiyopati ile
komplikasyonlar1 gézden geciril-

migtir.

Olgu Sunumu

On sekiz aylik iken ¢abuk yorul-
ma, gbzlerde ve karinda siglik, huzur-
suzluk yakinmalart ile poliklinigimize
bagvuran kiz hastada yapilan deger-
lendirmeler sonucunda restriktif tipte
kardiyomiyopati tespit edildi. Soy
gecmiginde anne-baba arasinda tiglin-
cti derece akrabalik (kardes torunlar1)
olan hastamizin 6z gec¢misi ise, bir
ozellik arz etmiyordu. Ayirict tanida
benzer hemodinamik 6zellikler gos-
teren konstriktif perikardit, olgumuz-
da aile oykiisiinde tiiberkiiloz olma-
masi, BCG skarinin olmasi, PPD tes-
tinin negatif olmasi, toraks tomog-
rafisinde akciger alanlarinin  ve
perikard kalinligimin normal olmasi
ve "pulsed wave Doppler” ile mitral
akim trasesinde solunum sirasinda
belirgin amplitiid degisikligi olma-
mast ile ckarte edildi. Hastanin ilk
tan1 esnasindaki ekokardiyografik
incelemesinde biatriyal genisleme,
normal sol ventrikiil sistolik fonksi-
yonlar1 (ejeksiyon fraksiyonu: %70,
kisalma fraksiyonu: %35) ve restriktif
tipte diyastolik fonksiyon bozuklugu
tespit edildi. Etiyolojiye yonelik
olarak, depo hastaliklar1 yoniinden
kemik iligi aspirasyonu incelemesin-
de ve diger metabolik hastaliklar
yoniinden yapilan taramalarda miis-
pet bir veri saptanamayan olguya
'idiyopatik restriktif kardiyomiyopati'
tanist kondu. Biatriyal dilatasyon
nedeni ile trombotik komplikasyon-
larin 6nlenmesi amact ile hastaya
antiagregan dozda asetil salisilik asid
bagland1 ve hasta takip altina alindi.

Hasta 2.5 yasinda iken karin
sigliginin artmasi, solunum sikintisi
baglamasi iizerine poliklinigimize
bagvurdu. Yapilan fizik incelemede;
cilt ve mukozalarda solukluk ve
huzursuzluk saptandi. Kan basinc
110/70 mmHg, kalp hiz1 135/dk,

242 - Aralik 2006 - Giilhane TD

oskiiltasyonda sternum sol alt
kenarinda 3/6 siddetinde sistolik
ifiiriim, boyun vendéz yapilarinda
belirginlesme, belirgin batin distan-
siyonu, batinda vendz yapilarda belir-
ginlesme, perkiisyonda asit ile uyum-
lu matite ve hepatosplenomegali
bulundugu saptandi. Elektrokardi-
yografide p dalgasinin stire ve
amplitiidiintin  artti§1 (sag ve sol
atriyal dilatasyon) goriildii. Telekar-
diyografik incelemede, gross kardiyo-
megali (kardiyotorasik indeks: %65)
saptandi. Protrombin zamam 21 sn
(11.5-14.5), aktive parsiyel trombo-
plastin zamani 38 sn (26.5-40), fibri-
nojen 210 mg/dL idi.
ekokardiyografik incelemesinde her
iki atriyumun belirgin derecede dilate
oldugu ve sag atriyumu dolduran dev

Hastanin

trombiise ait ekojenite tespit edildi
(Sekil 1). Hasta heparinize edilerek,
doku plazminojen aktivatorii ile
trombolitik tedavi uygulamast plan-
landi. Ancak kardiyopulmoner arrest
sonucu hastanin

eksitus olmasi

nedeni ile trombolitik tedavi uygu-

lanamadi.

Sekil 1. Sag atriyumu dolduran "dev" trombiis

Tartigma
Idiyopatik restriktif kardiyomiyo-

pati, ¢ocukluk cagi kardiyomiyopati-
leri iginde en az kargilagilan fakat
prognozu en kétii olan kardiyomiyo-
patidir. Cocuklarda restriktif kardiyo-
miyopati, erigkinlere gore daha kotii
seyretmektedir. Lewis, sekiz hastalik
serisinde, tanmi konduktan sonraki
ortalama yasam siiresini 1.4 yil olarak
bildirmigtir (3). En sik 6liim nedeni,
konjestif kalp yetersizligidir (3,4).

Idiyopatik restriktif kardiyomiyo-
patide biatriyal genigleme siktir (3,4).
Lewis, hastalarin tiimiinde elektro-
kardiyografik ve ekokardiyografik
olarak atriyal dilatasyon bulundu-
gunu bildirmigtir (3). Olgumuzda da
benzer sekilde elektrokardiyografik
ve ekokardiyografik incelemede biat-
riyal dilatasyon vardi.

Atriyal fibrilasyon, mitral stenoz,
atriyal dilatasyon, ciddi ventrikiiler
disfonksiyon ve prostetik kapaklar,
intrakardiyak trombiis olugumu igin
risk faktorleridir (6). Restriktif kardi-
yomiyopatili hastalarda atriyumlarda-
ki genigleme ve staz nedeni ile trom-
boembolik komplikasyonlar gelige-
bilmektedir. Lewis, iki hastada takip-
leri sirasinda atriyal seviyede (biri sag,
biri sol atriyumda) trombiis olusumu
saptandigini bildirmigtir (3). Trom-
biis olugsumu, genellikle atriyum
apendikslerinde goriilmektedir. Rest-
riktif’ kardiyomiyopatili 11 yagindaki
bir hastada normal siniis ritmi ile bir-
likte sol atriyumda serbest trombiis
gelistigi bildirilmigtir (7). Bizim olgu-
muzda trombiis, sag atriyumun
neredeyse tamamini doldurmustu.

Restriktif kardiyomiyopatili hasta-
larda trombiis olusumunu engelle-
mek icin, profilaktik olarak warfarin
veya asetil salisilik asid kullanilmasi
onerilmektedir. Trombiis tedavisinde
ise heparinizasyon ve fibrinolitik
tedavi kullanilabilmektedir (6). Biz de
hastamizda profilaksi amagli, antia-
gregan dozda Aspirin  kullandik.
Trombiis tedavisi igin ise, hastamizi
heparinize ettik ve doku plazminojen
aktivatorii ile trombolitik tedavi plan-
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lamamiza ragmen hastanin cksitus
olmasi nedeni ile bu tedaviyi uygu-
layamadik.

Sonu¢ olarak, 6zellikle belirgin
atriyal dilatasyonu olan restriktif
kardiyomiyopatili hastalar, atriyum-
larda dev trombiis gelisme riski
agisindan yakin takip edilmelidir.
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