Kardiyoloji

Konnektif Doku Hastaliklarinda
Kardiyovaskiiler Sistem Tutulumlari

Konnektif doku hastaliklari diger sistemlerin yanin-
da, kardiyovaskiler sistemde inflamatuar lezyonlarla
karakterize tutulum yapmaktadir, Kardiyovaskiler siste-
min organizmadaki fonksiyonu g6z 6nlne alindiginda,
konnektif doku hastaliklarina bagl olarak bu sistemin
tutulumu ciddi morbidité ve mortalité ile sonuclanacagi
aciktir (1).

Bu yazida, akut romatizmal ates harig, konnektif
doku hastaliklarinda kardiyovaskdiler tutulumlar 6zet
olarak anlatilacaktir. Bu konnektif doku hastaliklari Tab-
lo 1'de goérilmektedir. Tablo 2'de ise baslica konnektif
doku hastaliklarinin kardiyovaskuler sistemde en sik
tuttuklari bolgeler goérilmektedir (1).

Tablo 1. Kalpte tutulum yapan konnektif doku hasta-
liklari

1. Vaskulitit sendromlar
— Sistemik lupus eritematozis
— Poliarteritis nodoza
— Diger vaskulitik sendromlar
2. Séronégatif spondiloartropatiler
— Ankilozan spondilitls
— Reiter hastaligi
Romatoid artrit
Juvenil romatoid artrit
Progressif sistemik sklerozis
Polimiyozit ve dermatomiyozit
Miks konnektif doku hastaligi
Kalitimsal konnektif doku hastaliklari
— Osteogenezis imperfekta
— Ehlers-Danlossendromu
— Psddoksantoma elastikum
— Hurler sendromu ve diger mukopolisakkaridozlar
— Mattan sendromu

NP oA

Sistemik Lupus Eritematozis (SLE)

Perikardi, endokardi, miyokardi ve koroner arterleri
primer olarak tutmasi yaninda, gelisen bdbrek yetmez-
ligi ve steroid kullanimi sonucunda olusan sistemik hi-
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pertansiyon ve uremi ile kalbi sekonder olarak da etki-
lemektedir.

SLE'nin primer kardiyak tutulumlari:

Perikardit: En sik rastlanan primer kardiyak tutu-
lumdur (1,2). Klinik calismalarda aktif SLE'li hastalarin
yarisindan fazlasinda perikardiyal tutulum tespit edil-
mistir. Yapilan otopsi c¢alismalarinda vakalarin 2/3-
3/4'de perikarditis saptanmistir (2). SLE'li hastalarin
¢ogunda perikardiyal tutulum klinik olarak sessizdir
(1,2). Sayet belirgin ise benign bir klinik takip etmekte-
dir. Nadir olarak lupus perikarditisi perikardiyal kons-
triksiyona (3) veya akut kardiyak tamponata yol aga-
bilmektedir (4). Histolojik olarak bir fibrofibrinoz perikar-
ditisin SLE ile birlikteligi cok tipiktir.

Sistemik hastalik nedeniyle diiskiin hale gelen ve
ilaveten immuno supresif tedavi géren hastalar purilan
perikarditis i¢cin daha buayuk risk iginde bulunmaktadir.

Endokardit: Atipik verrukoz endokarditis, lupus
sistemik bir hastalik olark taninmadan o6nce ilk olarak
1924 yilinda Libman ve Sacks tarafindan tarif edil-
mistir. Ardindan SLE'ye ait oldugu tespit edilen bu lez-
yonlarin 3-4 mm geniglikte oldugu ve o6zellikle kalbin
sol tarafinda, mitral kapak alt yizinde daha fazla ol-
mak Uzere kalbin her bdlgesine yerlesebilecedi tespit
edilmistir. Endokardiyal lezyonlarin yaygin ve sik olma-
sina ragmen, akut romatizmal ates'in aksine, siklikla
belirgin bir sekilde kapak fonksiyonlarini etkilememek-
tedir. Bir kisim vakalarda trombotik lezyonlar yeterli ge-
nislikteyse fokal skar ve kapaklarda deformiteler
olusup mitral veya aortik yetersizlik seklinde valvuler
disfonksiyona yol acar (5,6). Boylece ekokardiyografik
olarak tespit edilemeyen akut Libman-Sacks lezyonlar,
ancak iyilesme donemlerinde kapak disfonksiyonlari
olusturmasiyla tespit edilebilir. Son yillarda yapilan ¢a-
lismalarda, kapak anomalileri gelisen SLE'li hastalarda
daha yiksek siklikta antifosfolipid antikorlarinin tespit
edilmesi, bu antikorlarin kapak anomalilerinin gelisme-
sinde rol oynayabilecegini disundirmektedir (7).
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Tablo 2. Baslica konnektif doku hastaliklarinin kalpteki sik tutulum bdlgeleri
Perikard Miyokard Endokard (Kapaklar) Koroner Arterler

—Sistemik Lupus Eritematozis + + + +/-

—Progresif Sistemik Sklerozis + + 0 +
—Poliarteritis Nodoza + 0 +H

—Ankilozan Spondylitis 0 +/- +H 0

—Romatoid Artritis +H + + 0

++-en sik tutulum yeri, +- tutulum olabilir, fakat daha az siklikla, +/—»nadir tutulum, O-tutulum yok.

(Hurst JW: The Heart, pp:1513).

SLE'nin verrukoz lezyonlari nonbakteriyal trombo-
tik endokardite benzemektedir. Verrukoz lezyonlarda
hematoksilen cisimciklerinin tespit edilmesi ayirtedicidir.
Libman-Sacks lezyonlari perikardiyal lezyonlarda oldugu
gibi immunosupresif ilag alan hastalarda infektif endo-
kardit riskini artirmaktadir (1).

Miyokardit: Miyokart'da histolojik olarak fokal in-
terstisiyel ve perivaskiler mononikleer hicre infilt-
rasyonlari ile birlikte nekrotik alanlar bulunur. Otopsi-
lerde hilcre nekrozunun fibroz dokuyla yer degistirdigi
gozlenmistir. Ventrikldl aritmili, bloklu ve kalp yetmezlikli
bir agir myokarditis olusabilirse de bu durum sik degildir

).

Koroner Arter Hastaligi: SLE'de koroner arterle-
rin primer tutulumu sik olmamakla beraber g&rilebilir.
Kalbin intramural arterlerinde fokal fibrinoid nekroz ve
tromboembolik okluzyonlar olusabilir. Sonugta nadiren
miyokardiyal nekroz ve fibr6z doku olusmaktadir. Sinus
nodu arterlerinin inflamasyonu olusan bazi ritim ve ileti
bozukluklarindan sorumlu tutulmaktadir (1).

Koroner arterlerin primer vaskulitik tutulumu olabi-
lirse de SLE'li hastalarda koroner arter hastaliginin en
yaygin sebebi aterosklerozdur. Enteresan olarak SLE
tedavisinde kullanilan kortikosteroidlerin dozu ve de-
vam suresiyle aterosklerozun agirhg: arasinda dogru bir
oranti tespit edilememistir (9).

Miyokard infarktisi (MI) gegiren 62 SLE'li hasta-
nin 13'Unde antifosfolipit antikorlari tespit edilmigtir.
Antikorlari pozitif olan hastalarda ardisik trombotik vas-
kuler olaylar %62 oraninda olusurken, antikor tespit
edilmeyen hastalarda bu oran %24 civarindadir. Bu ne-
denle koroner arter hastaliyi tespit edilen SLE'lilerde
antifosfolipid antikor aranmasi gerekmektedir (9).

SLE'nin kalpteki sekonder tutulumlari: Bir kisim
SLE'li hastada kardiyak problemler sekonder olarak
olusmaktadir. Ozellikle renal tutulumlu ve uzun sireli
steroid kullananlarda olusan sistemik hipertansiyon;
kardiyomegali ve kalp yetmezliginin 6nemli sebebidir.
Agir renal yetmezlikli hastalarda Uremik perikardit ge-
ligebilir. Hipertansiyon, renal yetmezlik ve uzun sureli
kortikosteroid tedavisi seklinde ilave risk faktorlerini
tasiyan SLE'li geng hastalarin otopsilerinde ayni yas

ve cinsteki kontrol gruplarina gére daha fazla koroner
arter hastaligi tespit edilmistir (9).

Tedavi: Kardiyovaskiler komplikasyonlu SLE'li
hastalarin tedavisinde ati-inflamatuar ilaglar, steroidler,
agir vakalarda azotioprin ve siklofosfamit kullanilir. la-
veten sistemik hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi
ve aritmiler standart terapdtik yéntemlerle tedavi edile-
bilir. Nadir olarak perikardial effizyonlar perikardiyosen-
tezi, SLE valvulitisi kapak replasmanini gerektirebilir

(6).
Poliarteritis Nodoza (PAN)

Bu hastalik, tim vucuttaki kucuk-orta boy arterle-
rin nekrotizan inflamasyonuyla karakterizedir. Bu 6zel-
liginden dolayr multipl organ sistemlerinin disfonksiyonu
ile sonuglanmaktadir.

PAN'da primer kardiyak tutulumlar: PAN'da ko-
roner arterler, miyokard ve perikard primer olarak tutul-
maktadir. Endokardiyal ve valvuler lezyonlar, iskeminin
yaptigi papiller kas injurisi sonucunda meydana gel-
mektedir (2).

Koroner Arterit: Lezyonlar koroner arterlerin me-
dia ve adventisianin inflamatuar infiltrasyonuyla karak-
terizedir. ilerlemis olgularda intimayi da igine alan tim
damar duvarinin inflamasyonu ve nekrozu olusmakta-
dir. Nekroz nedeniyle tromboz ve anevrizmal dilatas-
yonlar meydana gelmektedir. Vaskdlitik procesin daha
sonraki safhasi lezyonlarin iyilesmesidir. Bu durum
once granller doku formasyonu gostermekte ve ardisik
olarak fibroz doku orijinal arter komponentlerinin yerini
almaktadir. Bu iyilesme safhasinda intimal prolife-
rasyonun koroner arter lumeninde yaptigi daralma belir-
gindir (10). Sinoatrial ve atrio-ventrikiler nod arterleri-
nin perivaskiler inflamasyonu ileti sistemi anomalilerine
neden olabilmektedir (1).

Miyokardit ve Perikardit: Distal ve intramural ar-
terlerin tutulmasi sonucunda miyokardiyal nekroz ge-
lismektedir. Sonugta meydana gelen fibrozis sinirli
veya yama seklinde sol miyokardiyuma yayilmaktadir.
inflamatuar perikardit geligebilir. Fakat gogunlukla b&b-
rek tutulumu ile birlikte olan Uremik perikardit seklinde-
dir (2).
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PAN da Sekonder Kardiyak Tutulumlar: PAN'da
sistemik hipertansiyon hastalarin yaklasik %90'inda
olugsmaktadir. Bunun kronik renal yetmezlikle kombin©
olmasi hastalarin %60'inda gelisen kalp yetmezliginden
sorumludur (11). PAN'da akut MI gelisebilmektedir. Bu-
nun trombozis ile birlikte olan koroner arteritte nede-
niyle mi veya hipertansiyon nedeniyle gelisen aterosk-
leroz sonucundan mi gelistigi tam aciklanamamistir
(1,2).

Tedavi: PAN o6zellikle hipertansiyon ve renal yet-
mezlikle birlikte oldugu zaman kéti prognoz tagimakta-
dir. PAN'daki kalp hastaliginin tedavisi spesifik kardiyak
disfonksiyona ydéneliktir Birlikte bulunan hipertansiyonu
artirabilirse de kortikosteroidler hala tedavinin 6nemli
bir kismini teskil etmektedir. Antikoagulan tedavinin kul-
laniimasi tartigmalidir (1).

Diger Vaskulitik Sendromiar

Giant Celi Arteriti»: Nadir gorilen bir hastaliktir.
Kranial veya temporal arterit'de denir. Prédominant ola-
rak yaslilari . - kapilel tutulum
olmaksizin blylk ve orta boy arterleri tutmaktadir. Ar-
terler fokal veya segmentai tutulmakta ve tutulum olan
yerde tromboz olusma egilimi bulunmaktadir. Aorta sik-
likla tutulmakta, anevrizma ve disseksiyonla sonug-
lanabilmektedir. Koroner arter trombozunun iskemi ve
infarktlis yapabildigi gosterilmistir. Nadiren aortik regur-
jitasyon olugsmaktadir (2).

Hipersensivite Vaskduliti: Kiguk damarlarin vas-
kiliti de denilmektedir. Sadece arteriollenn, vendllerin
ve kapillerlerin tutulumuyla karakterizedir. Lezyonlarda
antijen antikor kompleksleri tespit edilmistir. En yaygin
kardiyak bulgu perikarditistir (2).

Kawasaki Hastaligi: Mukokutaneus lenf nodu
sendromu adi da verilen bu atesli hastaligi takiben in-
fantlarin %2'sinde poliarteritik sendrom olugmaktadir.
Nispeten buylk koroner arterlerin agir arteriti, kardiyak
aritmilere veya massif miyokardiyal infarktlise sebep
olarak ani 6limle sonuglanmaktadir. Kawasaki hastaligi-
nin erken déneminde hastalarin %25'inde klinik ve la-
boratuvar olarak miyokardiyal inflamasyon tespit edil-
mistir. Aort ve mitral kapak yetersizlikleri birka¢ vakada
tanimlanmistir. Akut safhanin sonunda sinirli perikar
diyal effuzyon gelisebilir (12). Tedavide prednizolon ile
gegici iyilesme saglanmaktadir, immunosupresiflerle
yapilan calismalar cesaret vericidir.

Allerjik Granilomatoz Angiitis: PAN'da oldugu
gibi diffiz vaskulit olusturarak koroner arterleri tutmak-
tadir. Kalp primer hedef organ olabilir. Meydana gelen
perikardit nadir olarak konstruksiyona sebep olmakta-
dir. Seyrek olarak endokardiyal fibrozise ve kalp yet-
mezligine yol asabilen miyokardite de sebep olabilmek-
tedir (2).

Wegener Granlilomatozisi: Bu sendrom Ust res-
piratuar sistemde gorilen nekrotizan granulomlarla ka-
rakterizedir. Nekrotizan inflamasyon koroner arterlere
kadar uzanmaktadir. Perikardiyal ve miyokardiyal tutu-
lum nadir degildir. Koroner arterlerin tutulumu yaninda,
supraventrikiler tasikardi, yuksek derecede A-V blok
ve konstruktif perikardit gelisen sporadik vakalar yayin-
lanmistir (2).

Behget Hastaligi: Kardiyovaskiler tutulum insidan-
s %7-29 oraninda rapor edilmistir. Endokardit, miyo-
kardit ve perikardite sebep olabilir. Hastaligin patolojik
zemininde diffuz vaskilit yatmakta olup, kardiyovaski-
ler tutulum bununla agiklanmaktadir. Klinik olarak kar-
diyak bulgular saptanmayan behget hastalarinda yapi-
lan ekokardiyografik ¢alismada sol ventrikil fonksiyon-
lari dlgulmis ve orta derecede bozuldugu tespit edil-
mistir (13).

Séronégatif Spondiloartropatiler

Ankilozan Spondilitis: Ankilozan spondilitis'de
kardiyovaskiler hastalik skleroze olmus inflamatuar
lezyon seklinde aortik kék alaninda sinirlanmaktadir.
Aort kapaginin altina ve uUstiine kadar uzanan inflama-
tuar lezyon aortik kapak ringinde dilatasyona, aortik
kapak yaprakgiklarinda fibroz kalinlagsmaya, skar-
lagmaya ve sonugta aortik regurjitasyona sebep olmak-
tadir (14). inflamatuar lezyon mitral én yapradin bazal
kismini infiltre ederek mitral yetmezlige, ventrikiiler sep-
tumun Ust kismina ulasarak ileti bozukluklarina yol ag-
maktadir.

Ankilozan spondilit'de major kardiyak bulgu hasta-
larin %10'unda goérilen aortik regurjitasyondur. Aortik
regurjitasyon hastaligin suresi ve periferik eklem tutulu-
muyla korelasyon halindedir. Bu hastalikta miyokartda
fibrozis, perivaskuler lenfositik infiltrasyon ve miusinoz
maddenin artmasi goérilmektedir. Ekokardiyografik ca-
lismalarda ankilozan spondilitli hastalarin sol ventrikdl
diastolik fonksiyon anomalilerine sahip olduklari goril-
mustir (15). Otopside perikardiyal kavitenin fibroz da-
ralmasi tespit edilmistir. Ancak perikardit belirgin bir kli-
nik 6zellik degildir.

Tedavi: Kalbin inflamatuar lezyonu aortik yetersit-
lik gelisene kadar klinik olarak sessizdir. Kalp yetmez-
ligi ve ileti bozukluklari konvansiyonel olarak tedavi
edilmektedir. Nadir olmayarak ankilozan spondilitis'in
aortik regurjitasyonu kapak replasmani gerektirecek
siddette olusabilmektedir (1).

Reiter Hastaligi: Akut ve kronik formlari mevcut-
tur. Akut formunda akut perikarditis, apikal sistolik Gfu-
rumler, galo ve Ozellikle A-V bloklar seklinde ileti ano-
malileri olugsmaktadir. Kronik formunda kardiyovaskiler
komplikasyon olarak A-V bloklar ve aortik regurjitasyo-
na yol agan kapak lezyonlari olugmaktadir. Nadiren
mitral regurjitasyon goérilmektedir (2),
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Romatoid ArtrW

Perikardial Tutulum: Dttfiz nonspesilfik ttbrofibri-
noz perikardit romatoid artritii hastalarin yaklasik
%30'unda tespit ©dilmektedir (16,17). Perikarditis has-
talarin ekseriyetinde klinik olarak sessiz olabilir. Otopsi
sonucuna gobre perikardit insidansi ortalama %30 iken
klinik olarak adultlarda %2, juvenil formlarda %6 ora-
ninda tespit ©dilmektedir. Klinik ve otopsi bulgulari ara-
sinda olusan belirgin farklilik antiinflamatuar ilaglarin
perikardit agrisini hafifletmeleri ve diger mevcu' agrilarin
perikardit agrisini goélgelemeleri seklinde aciklan-
maktadir (1,2). Perikarditin klinik gidisi benign olmaya
egilimlidir. Ancak belirgin hacme varabilen efflizyonlar
perikardiyosentez veya perikardiya! konstruksiyon ge-
iistiyse perikardiektonii gerektirebilir (1).

Miyokardiyal ve Endokardiyal Tutulum: Nadir
olarak romatoid nodiller miyokardiyumu ve doért kalp
kapagini fokal olarak infiltre edebilir (18). Bu nodiller
herhangi bir semptoma yol agmayabilir. Fakat yeterli
biylklige ulastiysa veya stratejik bolgede lokalize ol-
duysa semptomatik olabilir. Kapak yapraklari arasinda
gelisen romatoid nodiller hafif valvuler yetersizlikle so-
nuglanabilir. Nodiller nekroze olursa kapak perfo-
rasyonuna ve agir valvuler yetersizlige yol agabil-
mektedir (19). Yapilan otopsi calismalarinda valvuler
infiltrasyon insidansinin %1-2 oraninda oldugu tespit
edilmistir. Romatoid artrit miyokarditi hastalarin gogun-
da nonspeslfik ve subkliniktir. Histolojik olarak lezyonlar
lenfosit, plazma hiicreleri ve fibroblast Infiltrasyonu
seklinde olabilir. Romatoid artritte bitin kapaklar tutu-
labilir. Fakat en fazla tutulan kapaklar sirasiyla mitral,
aort, triklispit ve puimoner kapaklardir. Tutulum hasta-
liginin slresi ve subkutandéz romatoid nddillerin yaygin-
ligr ile korelasyon halindedir. Romatoid artirtte birinci
derecede AV blok 6nemli bir bulgudur, komplet A-V
blok da olusabilir (18). Sag dal bloku, atrial fibrilasyon,
atrial ve ventrikular ektopik atimlar gérulebilir.

Tedavi: Salisilatlarin, indometasinin. penisilaminin
ve kortikosteroidlerin ve diger tedavilerin kardiyak tutu-
lumlarin tedavisinde etkili olup olmadiklari bilinmiyor.
Perikarditis, aritmiler ve ileti bozukluklari klinik semp-
tom olusturursa standart tedavi yontemleri kulla-
nilmaktadir (1).

Juvenil Romatoid Artrit

(Stili Hastalhigi)

Cocukluk ¢aginda sik gorilen sendromdur. Ozellik-
le seroz ylzeyleri tutan bu hastalik yakasik %7 oranin-
da perikardit yapabilmektedir. Perikardiyal temponada
az da olsa sebep olmaktadir. Valvuler kalp hastaligi na-
dirdir (20).

Progresif Sistemik Sklerozis (PSS)

Kalp direkt olarak skleroderma tarafindan tutuldugu
zaman miyokardiyal fibrozis olusmaktadir. Fibrozis ya-
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ma seklinde tim miyokart tabakalarini tutma egiliminde-
dir ve sag ventrikili ds sik tutmaktadir. PSS'li hastala-
rin kalbinde, bdbreklerinde ve akcigerlerinde olusan
komplikasyonlarin vaskller spazma bagli olmasi muhte-
meldir. Bu hastalikta kiigiik damarlarda nigin hiperakti-
vite va spazm gelistigi tam aciklanamamistir (1). Miyo-
kardiyal hastaligin kismi olarak imminolojik anomalilere
veya asiri fibroz doku proliferasyonuna bagh oldugu
disunilmektedir. Progresif sistemik sklerozlu ve kar-
diyak semptomlu hastalarda radyonikleik metodla ko-
roner arterlerdeki gegici perfiizyon defektleri gosteril-
mistir (2,21). Yapilan bir galismada 51 PSS'li hastanin
9'unda 6nemli bir kardiyovaskiler hastalik olmaksizin
doppler ekokardiyografi ile diastolik fonksiyon anomali-
leri saptanmistir. Bu anomalilerin altta yatan miyokar-
diyal fibrozis nedeniyle mi olustugu heniiz bilinmemek-
tedir (22), Miyokardiyal PSS'nin klinik 6zellikleri; kon-
jestif kalp yetmezligi, atrial ve ventrikular aritmiler,
miyokardiyal infarktlis, angina pektoris ve ani kardiyak
6lim seklinde siralanmaktadir (23).

PSS'nin neden oldugu primer miyokardiyal lezyo-
nun gergek insidansi bilinmiyor. Otopsi c¢alismalarinda
PSS'li hastalarin %50'sinden fazlasinda artmis skar do-
kusu ve %30'unun kalplerinde yaygin lezyonlar tesbit
edilmistir (23). PSS'li hastalarin %20 veya daha fazla-
sinda perikardit olusmaktadir. Nadir olarak konstruktif
perikardit gelismektedir. Skleioderma kapaklari primer
olarak en az siklikla etkileyen konnekttf doku hastaligi-
dir.

PSS; siklikla diger klinik bulgular olmaksizin, se-
kunder kardiyovaskiler tutulumlarla ortaya cikabilir.
Bu sekonder tutulumlarin tipik 6rnekleri, bdbrek pa-
rankiminin tutulmasi sonucu olusan sistemik hipertan-
siyon ve akciger parankiminin tutulmasi sonucu
olusan puimoner hipertansiyondur. Hastahgin lleri saf-
halarinda sistemik ve puimoner hipertansiyona bagh
kardiyovaskuller komplikasyonlar ortaya g¢ikabilmektedir
(1.2).

PSS'da puimoner fibrozis bilinmesine ragmen pa-
rankimal hastaliktan bagimsiz olarak gelisen "primer
puimoner hipertansiyon" daha sonra tarif edilmistir
(1). Primer puimoner hipertansiyonlu hastalarda hizh
olarak gelisen ilerleyici dispneye ve sag konjestif kalp
yetmezligine egilim bulunmaktadir. Puimoner basinglar
sistemik basing seviyesine ulasabilmekte ve cevap
alinmamaktadir. Arteriyel vazospazmin primer puimo-
ner hipertansiyonun major komponenti olduguna ina-
nilmaktadir (1).

Tedavi: Gunimizde PSS'nin kardiyovaskiler tutu-
lumlari igin bilinen etkili tedavisi yoktur. Tedavi konjestif
kalp yotme -ligi ve pdtmiter igin uygulanan standart te-
davilerden ibarettir. Yapilan caligsmalarda nifedipinin
PSS'de miyokardiyal perfizyon anomalilerini geri dén-
dirdigi ve puimoner hipertansiyonu disirdugi goste-
rilmistir (24,25). O-Penisilamin ve kortikosteroid gibi
diger tedavi edici ilaclarla ne sistemik hastalik ve ne de
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onun kardiyak tutulumu igin etkinlik saglanamamaktadir
(D-

Polimiyozlt ve Dermatomiyozit

Polimiyozitis kalpte predominant olarak ileti siste-
mini tutmaktadir. Fakat kardimiyopatj ve perikardit de
yapabilmektedir (2). KapaVarin ve koroner arterlerin tu-
tulumu da goérulmektedir. Sinoatrial nod'ta yogun fibro-
zis, kollajen dokuda sisme ve dejenerasyon tesbit tes-
pit edilmistir. A-V nod'ta, his demetinin her iki dalinda
da dejenerasyon gorllebilmektedir. Ayrica atrium ve
ventrikullerde 1sin tarzinda fibrozis olusabilir ve bazi
vakalarda fokal miyokardiyal nekroz ve inflamasyon go6-
rilebilir. Perikardit, patolojik olmaktan cok klinik tani
seklinde tespit edilmektedir. Aritmiler siktir ve genellikle
cupraventrikuler tasikardi seklinde gérilmektedir. An-
cak ventrikiler tasikardi, kompiet kalp bloklari da goéri-
lebilir. Ani 6lim nadir degildir (26).

Tedavi: Kortikosteroidler ve immunosupressifler
kullaniimaktadir. Ancak kortikosteroidlerin miyokardiyal
tutulum dahil, hastahiin gidisi tzerinde faydal olmadigi
tespit edilmistir. Hastaligin kardiyak komplikasyonlarina
karsgi standart tedavi yontemleri kullaniimaktadir

Miks Konnektif Doku Hastaligi

Miks konnektif doku hastaligi; SLE, romatoid artrit,
PSS ve polimiyozitin kombinasyonu ve bunlarin ust
Uste gelen ozellikleriyle karakterize bir hastaliktir. Kar-
diyak tutulum daha c¢ok mitral kapakta olmak Ulzere;
valvuler regurjitasyon ve perikardiyal effiizyon seklinde
olmaktadir (20).

Kalitimsal Konnektif
Doku Hastaliklari

Osteogenezis Imperfekta: Bu hastalarda aortik
ve mitral valvuler reglrjitasyona rastlanabilir. Yapilan
bir calismada 109 osteogenezisli hastada ekokardiyo-
grafi ile 3 aort regurjitasyonu, 1 aort stenozu ve 1 mit-
ral valv prolapsusu tespit edilmistir (2,27). Ote yandan
valvuler disfonksiyon olmaksizin %12 oraninda aortik
dilatasyon tespit edilmistir.

Ehlers-Danlos Sendromu: Bu sendromda ASD,
faliot tetralojisi. pulmoner ve aortik yay anomalileri tes-
pit edilmistir. Birgok otér bunlarin konjenital oldugunu
ve altta yatan hastaligi yansitmadigina inanmaktadir.
Aortik disseksiyon ve spontan riptir rapor edilmistir.
Ayrica A-V ileti defektleri, mitral kapak Ufturimleri ve
aortik reglrjitasyona da rastlanmistir. Sagdal bloku ve
sol anterior nemi blok seklinde bifasikiller bloklara da
rastlanmistir (28). Mitral kapak tutulumunda endokardit
proflaksisi dnerilmektedir (2).

Psédoxantoma Elastikum: Bu hastalikta damar-
larin elastik membrani siklikla bozulmustur. Elastik Fib-
riller artmigtir, intima ve medianin fibroz proliferasyonu

lumeni ciddi olarak daraltmaktadir. Kapak yaprakgiklari
da yuvarlaklasmis ve kisalmistir. Mitral valv prolapsusu
yaygin bir bulgudur (29). Ayrica atrium ve ventnkillerin
endokardiyumu da tutulmustur, ileti sistemi de tutulabi-
lir. Klinik spektrum periferial vaskuler hastalik, hipertan-
siyon, koroner arter hastaligi, konjestif kalp yetmezligi
ile birlikte bulunan subendokardiyal fibrozis ve mitral
valv prolapsusundan meydana gelmektedir. Angina, hi-
pertansiyon ve konjestif kalp yetmezliginin tedavisi kon-
vansiyoneldir. jntraktibil angina ve Leriche sendromu
by-pass cerrahisi ile tedavi edilebilmektedir (2).

Hurler Sendromu ve Diger Mukopolisakkaridoz-
iar: Bu sendromda kapaklar kapanma cizgilerindeki fib-
roz nodillerle kalinlagmistir. Yaprakciklarda anevrizmal
dilatasyonlar tespit edilmistir. Endokardiyal fibroelasto-
za benzer sekilde korda tentinalar kalinlagmistir. Mik-
roskopik olarak kapak kalinlasmalarinin hirler hicre-
lerinin infiltrasyonu nedeniyle oldugu tespit edilmistir.
Miyokardiyal hucreler nispeten korunmustur. Konjestif
kalp yetmezligi ve iskemik kalp hastaligi ile ilgili semp-
tomlar siktir. Morfolojik ¢alismalarda ileti dokusunun tu-
tuldugu ve muhtemel ani 6lim sebebi olabilecegi goste-
rilmistir. Hipertansiyon yaygindir, fakat sebebi bilinme-
mektedir. Hurler sendiomlu gocuklarda angina pektoris
olusabilecegi goérulmustir. Kardiyovaskuler tutulum ya-
pan diger mukopolisakkaridozlar Hurler-Scheich sendro-
mu, Hunter sendromu ve Morque sendromu seklinde
siralanmaktadir (2).

Tedavi: Mukopolisakkaridozlarin kardiyovaskiler
komplikasyonlari igin spesifik tedavi yoktur. Konvan-
siyonel tedaviye cevap zayiftir. Bu nedenle erken
O6lumler goérulmektedir (30).

Ruarian Sendromu: Bu sendromda kardiyovaski-
ler tutulum, diseksiyonla birlikte olan aortik anevrizma,
kapak yapraklarinin miksomatoz dejenerasyonundan
veya aortik kdkin ve anulusunun dilatasyonundan kay-
naklanan aortik regurjitasyondan ibarettir. Ayrica mitral
kapak yapraklarinin miksomatoz dejenerasyonuna bagh
olarak mitral valv regurjitasyonu da olusabilmektedir.
intramiyokardiyal arterlerde ve sinoatrial ve A-V nodu
besleyen arterlerde de medial dejenerasyon, hiperplazi
ve intimai proliferasyon meydana gelerek ileti sistemi
anomalileri olugmaktadir (2).

Marfan sondromunda kardiyovaskiler anomali
sikligi %30-60 oranindadir. Agir mitral, aortik ve trikis-
pit regurjitasyonu olusabilir ve kapak replasmani ge-
rektirebilir (31.32). Hastalarda ki angina koroner ar-
terlerin primer tutulumu yaninda, aortik dilatasyon ve
regurjitasyondan da kaynaklanabilir. infektif endokar-
dit insidansi bu sendromda arttigindan profilaktik anti-
biotik 6nerilmektedir.

Tedavi: Semptomatiktir. ileri derecedeki kapak
lezyonlari prostetik kapak replasmanini gerektirebilir
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