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Endokarditis parietalis fibroplastica veya Loeffler endokarditi (LE), dokulari ve organlari infiltrasyon yoluyla bozan ve
degrandilasyon yoluyla toksinlerin salinmasina neden olan stirekli eozinofil Gretimi ile karakterize nadir bir sistemik hastalik
olan hipereozinofilik sendromun (HES) kardiyak tezahtriidir. HES vakalarinin yaklasik %50’sinde kardiyak tutulum
g6rulmektedir ve bu durum yiksek morbidite ve mortalite ile iligkilidir.

Gogdunlukla 20-50 yas arasi erkekleri etkilemektedir ve yasamin 4. dekadinda pik yapmaktadir. Cocuklarda ¢ok nadir
gorundr.

HES tanisi genellikle gigtlr ve (g kritere dayanir;

1- En az 6 ay boyunca eozinofil sayisinin >1500 hlicre/mL olmasi

2- Eozinofilik I6semi, allerjik hastaliklar, ilaglar, sarkoidoz, bad dokusu bozukluklari ve parazitik enfeksiyonlar dahil olmak
Uzere baska bir eozinofili nedeni olmamasi

3- Eozinofilik infiltrasyonla organ tutulumunun belirti ve bulgularinin olmasi.

Bununla birlikte LE, HES'in periferik bulgulari olmaksizin, lokal ve izole olarak da bulunabilir. HES'’in klinik belirtileri oldukca
heterojendir. Asemptomatik formlardan, akut eozinofilik miyokardite veya kronik restriktif kardiyomiyopatiye kadar
ilerleyebilir. HES'’in en yaygin basvuru semptomlari, halsizlik, 6ksirik, miyalji, dispne, anjioddem vb. gibi nonspesifiktir.
Kardiyak tutuluma ait semptomlar ise; kalp yetersizligi, aritmiler, miyokardial iskemi, perikardit ve intrakardiyak trombs ile
iliskilidir.

Loeffler endokarditi genellikle su ti¢c asamayi takip eder;

« ilki; eozinofil ve lenfositler tarafindan miyokard infiltrasyonu ile karakterize nekrotik asama. Bu asama genellikle klinik
olarak sessizdir ve teshis edilemeyebilir.

« ikinci asama; trombiis olusumudur. Bir veya her iki ventrikiilin hasarli endokardiyumunda, atriyumda veya
atrioventrikller kapaklarda trombds olusabilir. En 6nemli komplikasyon trombotik materyalin ayrilarak distal
embolizasyonudur.

o Uclincl asama; kardiyak miyositlerdeki hasardan kaynaklanan fibrozun hakim oldugu evredir. Korda tendinealarin
tutulumu sonucu yetersiz kapak koaptasyonuna bagl olarak kapak yetersizlikleri, miyokard tutulumuna bagli olarak
restriktif kardiyomyopati ve konjestif kalp yetmezligi bulgular gelisebilir.

Endomiyokardiyal fibrozis; gériintileme yéntemleri ile fibrozisin dagilimina gére 5 tipe ayrilir;

o Tip 1; fibroz apex ile sinirlidir
o Tip 2; fibroz mitral ve/veya triklispid kapagin posterior papiller kasi ve apexi tutar.

o Tip 3; sadece atrioventrikiler kapaklar tutulur. Bu formun dejeneratif kapak hastaligindan ayirt edilmesi zordur.
o Tip 4; apex ve atrioventrikiler kapaklarin her ikisi de tutulur ancak aradaki miyokard dokusu korunur.

o Tip 5; fibrotik doku endomiyokardin her tarafina dagiimigtir.

Noninvaziv Gériintileme Ydéntemleri

Standart 2D-Transtorasik Ekokardiyografi

LE’yi saptamak igin ilk gériintileme ydntemidir. Endomiyokardial kalinlasma, her iki ventrikil apexinde mural trombUsler
hastali§i destekleyen ekokardiyografik bulgulardir. Daha sonraki asamalarda atrial genisleme, kapak tutulumu, diyastolik
disfonksiyon gibi anormallikler de tespit edilebilir. LE’nin ilk asamasi; lenfosit infiltrasyon asamasi, miyokardial islev
bozuklugu yapmayabilecegi icin TTE ile tespit edilemeyebilir. HES varli§inda, ekokardiyografi ile endomiyokardial
kalinlagmanin varhdi LE siphesini uyandirmalidir. LE’nin ikinci asamasinda hasarli endomiyokardiyum yenilenir, eszamanli
prokoagtilan faktérlerin aktivasyonu ile trombdsler olusur. Mural trombUsleri tespit etmek igin de TTE, ilk segenektir.
Trombdsler genellikle diisik ekojeniteye sahiptir ve merkezi bir parlaklik igerir. Trombotik stire¢ apexden subvalvuler bélgeye
kadar ilerleyebilir. Ayrica duvar hareket bozuklugu olmaksizin apikal trombus gdzlenir ve bu tablo LE igin patognomoniktir.
LE’nin O¢lincl asamasinda endomiyokardial fibrozis gdzlenir. Fibrozis dokusunun yogunlugu, ¢evreleyen miyokard
dokusundan daha fazladir. Ek olarak bir de ventrikller kavitede trombus varligi, taniy destekler. Miyokard fibrozisini
dasindiren indirekt TTE bulgular arasinda; sol ventrikil duvar kalinliginin simetrik artisi, bozulmus sol ventrikil dolum
basinci ve genislemis sol atrium yer alir. LE'nin sonraki evresinde; restriktif kardiyomiyopati gelisebilir. LE'de sik gérilen
diger bir TTE bulgusu da atriyoventrikiler kapak tutulumudur. Aort ve pulmoner kapaklar nadiren tutulur. En sik mekanizma
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subvalviiler aparatin fibrotik veya trombotik tutulumudur. HES'li hastalarda %10 ile %32 arasinda miyokardit ile birlikte
perikardiyal eflizyon da saptanabilir.

Transozafajiyal Ekokardiyografi (TEE)

TEE, transtorasik akustik penceresi yeterli olmayan ve 6zellikle LE stphesi ylksek olan hastalarda gegerli bir se¢cenek
olabilir. TEE, mitral yetersizliginin ciddiyetini ve mekanizmalarini degerlendirmek icin en dogru aragtir. Ayrica pulmoner
damarlarin daha net incelenmesine olanak tanir. Bu hasta grubunda TEE'nin esas kisitlayiciligi, ventrikiler apexin
degderlendirilmesi ile ilgilidir. Apikal bélgeyi daha iyi degerlendirebilmek icin transgastrik gériintllere ihtiyag duyulabilir.

Kontrast Ekokardiyografi

Kontrast ekokardiyografi, LE slphesi olan hastalarda ventrikiler tromblsi saptamak igin oldukca duyarli bir tekniktir. Ayrica
LE’yi apikal hipertrofiden ve LV nonkompaksiyon kardiyomiyopatiden ayirmaya yardimci olur.

Speckle-Tracking Ekokardiyografi (STE)

Speckle tracking yontemi longitudinal, radiyal ve sirkumferansiyel strain dlgerek erken ventrikiler disfonksiyonu belirlemek
icin daha yeni bir ultrason tabanli aragtir. LE insidansinin diistik olmasi nedeniyle, bu hastalarin degerlendiriimesinde STE
kullanimina iligkin veriler yeterli degildir. Yapilan ¢alismalar, kiigiik kohort boyutlari ile sinirli olmasina ragmen, HES'te
miyokardiyal hasarin erken saptanmasinda STE'nin rolini desteklemektedir.

3D-Transtorasik Ekokardiyografi

Ug boyutlu TTE, tim miyokardiyal segmentleri ayni anda ¢ok seviyeli kesitlerde gériintiileyerek, LV performansinin kapsamii
bir degerlendirmesini saglar. Hem RV hem de LV apikal segmenti degerlendirmek i¢in 3D-TTE yapilabilir. Kontrast
maddelerinin birlikte uygulanmasi, apeksin daha iyi gériintilenmesine yol agabilir ve muhtemelen kiiguk bir trombisi daha
kolay saptayabilir.

Kardiyak Manyetik Rezonans Goériintilleme (KMR)

Her merkezde bulunmamakla birlikte, miyokardial lezyonlari saptamada ekokardiyografiden daha yiksek duyarlilik ve
6zgllige sahip olmasi nedeniyle KMR, LE tanisinda olduk¢a énemlidir. Kalbin morfolojik ve fonksiyonel degerlendiriimesini
saglar. Miyokard dokusunda édem, fibroz, nekroz ayrimini ve ventrikller kavitede trombdis varligini saptar.

KMR'in LE'li hastalarin tanisal ¢calismasinda ve klinik yénetiminde merkezi roli ¢ogunlukla asagidakilerle iligkilidir:

1. Subendokardial kalinlasmanin erken tespiti.

2. Ventrikiler trombUsUin tespiti ve karakterizasyonu.

3. RV tutulumunun degerlendiriimesi.

LE de tipik olarak obstriktif koroner lezyon yoklugunda, subendokardial ge¢ gadolinyum tutulumu (LGE) gézlenir. LGE,
LE'nin farkli evrelerinde meydana gelen miyokardiyal inflamasyon, infiltrasyon veya fibrozdan kaynaklanabilir. LGE, tek bir
koroner arterin dagilim alaniyla sinirli degildir. Bununla birlikte, subendokardiyal LGE iskemik kalp hastaliginin ayirt edici
6zelligi oldugundan, noninvaziv veya invaziv gértntiuleme testleri kullanilarak KAH her zaman diglanmalidir. Multiparametrik
KMR, akut ve kronik lezyonlar, akut/subakut inflamatuar siirecler ve/veya endomiyokardiyal fibroz (tek basina veya
kombinasyon halinde) arasinda ayrim yaparak, hastaligin farkli evrelerinde eozinofil aracili kalp hasarini da belirleyebilir.
KMR, kardiyomiyopatilerde ve miyokard enfarktlisiinde miyokard édeminin boyutu, enfarkt boyutu ve miyokard skarini
degderlendirebilir. KMR, LV ve/veya RV'deki trombulsi saptamada ekokardiyografiden daha yiksek bir duyarlilik ve 6zgullik
gbstermistir. Ayrica, LE'yi apikal HCM veya apikal timérden ayirt etmek igin kullanilabilir. KMR, RV morfolojisinin {i¢ boyutlu
olarak gérsellestiriimesini saglar ve boyut, islev, trombis ve doku karakterizasyonu agisindan genel bir degerlendirme
saglar.

Bilgisayarli Tomografi (BT) ve 18F-FDG Pozitron Emisyon Tomografi (PET)

Ekokardiyografi ve KMR, LE'nin tanisal calismasinda ana géruntileme modalitelerini olustursada, belirli hasta gruplarinda
BT kullanilabilir. BT, 6zellikle zayif akustik pencereleri olan hastalarda, obez hastalarda ve kronik akciger hastalgi olanlarda
ekokardiyografinin sinirlamalarinin tstesinden gelebilir. Bununla birlikte, ekokardiyografi ile karsilastirildijinda BT, kalbin
fonksiyonel olarak degerlendiriimesine izin vermez. LE siphesinde, ézellikle klostrofobisi olan, kooperasyonu zayif olan ve
implante edilmis cihazlari olan hastalarda KMR tanisal olmadi§inda veya kontrendike oldugunda BT endikedir. LE'nin gesitli
evrelerinde kardiyak BT'nin roll farkhdir. Ne yazik ki, nekrotik asamada miyokardiyal inflamasyonu degerlendirmek igin
gerekli kontrast ¢dziindrligiine sahip degildir. ikinci asamada, sol ventrikiil veya sag ventrikdil icinde miyokarda izoateniie
olabilen ancak kontrastla gecikmeli artis géstermeyen trombotik lezyonlarin saptanmasini saglar. Endomiyokardiyal fibrozis
ile karakterize edilen G¢lncil agsamada BT, bozulmus kardiyak dolumun dolayli anatomik ézelliklerini (atriyum, koroner sints
ve inferior vena kava dilatasyonu, pulmoner konjesyon varligi ve plevral eftzyonlari) belirlemek ve miyokardiyal hiicre digi
hacmi dederlendirmek igin ¢ok uygundur. Bununla birlikte, tim bu 6zellikler konstriiktif perikarditte (KP) de
gobrilebileceginden, spesifik degildir. Ancak BT, perikardiyal kalsifikasyonlari saptamada ve perikardiyal kalinligin dogru
6lciminde KMR'den bile Ustiin olarak, RCM ile KP'yi ayirt etmede baskin bir role sahiptir.Yaygin olarak bulunmamakla
birlikte, 18F-FDG PET, LE'den sliphelenilen veya dogrulanan hastalarda artan glukoz metabolizmasi ile aktif inflamasyonu
ortaya ¢cikarma potansiyeline sahiptir. (Miyokardiyal iskemi, inflamasyon, asiri basingtan kaynaklanan duvar stresi veya
miyokardiyal hipertrofi gibi birgok patolojik durumda, miyokardin enerji kaynagi yag asitlerinden glukoz metabolizmasina
kayar). Ayrica 18F-FDG PET, inflamasyonun en erken evrelerini tespit etmede yardimci olabilir, bu da geri déniisimsiiz
kardiyak hasar olusmadan énce tibbi tedaviye baglamaya yardimci olabilir. 18F-FDG, KMR'de kesin olmayan bulgular
olmasi durumunda ve KMR'nin kontrendike oldudu hastalarda kullanilabilir. Tim vicut 18F-FDG PET/BT gérintileme



HES'in kardiyak olmayan sistemik tutulumunu da degerlendirebilir. LE'de uzun sireli kortikosteroid tedavisine bagh
metabolik degisiklikler, 18F-FDG gdérintllerinin yorumlanmasini zorlagtirabilir. Buglne kadar, LE'de BT ve 18F-FDG PET'in
artan degeri hakkinda yeterli veriye sahip degiliz, ancak bunlar secilmis hastalarda kullanilacak ikinci basamak gériintiileme
araglari olarak dustndlmelidir.

invaziv Degerlendirme: Endomyokardial Biyopsi (EMB)

2007 American Heart Association/American College of Cardiology Foundation/European Society of Cardiology'e gore
endomiyokardial biyopsi; dilate kardiyomyopati ile iligkili veya agiklanamayan restriktif karidyomiyopati ile iligkili kalp
yetmezligi olgularina alerjik reaksiyon ve/veya eozinofili eslik ediyorsa class 2a endikasyonla dnerilmektedir. EMB'nin
faydasina iliskin randomize kontrolll veri bulunmadigindan, tavsiyeler vaka kontrol serilerine ve uzman gérisine
dayanmaktadir. invaziv olmayan gériintiileme ydntemleri (&zellikle KMR), vakalarin biyiik cogunlugunda LE'nin kendine
6zgl bulgularini tespit etmede etkili olsa da, invaziv olmayan tekniklerin kesin olmadigi veya daha nadiren kontrendike
oldugu supheli vakalarda EMB hala dnemli bir role sahiptir. Operatér deneyimi ve prosedirin riskleri EMB uygulanimini
kisitlamaktadir ancak deneyimli operatérler tarafindan yapildiginda, EMB'lerin komplikasyon oranlarinin gok diisiik oldugu
bildiriimistir. Baglangicta, hastaligin nekrotik asamasinda, eozinofilik inflamasyon EMB 6rneklerinde saptanabilir. EMB, dev
hiicreli miyokardit veya nekrotizan eozinofilik miyokardit veya sarkoidozu ayirt edebilir ve bu nedenle agiklanamayan RCM
durumunda biyopsi disUndilebilir. Ek olarak; LE ile iligkili restriktif kardiyomyopatinin bir cok dzelligi konstriktif perikarditi taklit
edebilir. Bu nedenle, KMR veya BT ile kombinasyon halinde EMB, bu iki klinik antiteyi ayirt etmede ¢ok yardimci olabilir.
HES'de kardiyak tutulumu saptayan retrospektif bir calismada, ekokardiyografik olarak negatif olan 25 hastanin yedisinde
(%28) EMB ile LE saptandi. Bu sonuglar, kardiyak tutulum slphesi olan HES hastalarinda EMB'nin ekokardiyografiden Ustlin
oldugunu ve &zellikle klinik siphenin yiksek oldugu durumlarda EMB den faydalaniimasi gerektidini géstermektedir. Ancak
yanlis negatiflik oraninin yaklasik %50 olmasi EMB’nin klinik pratikte kullanimini sinirlamaktadir. infiltrasyonlar diizensiz
olabileceginden ve sag ventrikilden alinan biyopsi 6rneklemesi sol tarafli hastaliyi gézden kacirabileceginden, bazen ¢ok
hassas degildir. EMB ye rehberlik etmesi igin 6n bir KMR degerlendirme RV veya LV alaninin tanimlanmasina ve biyopsi icin
optimal bir anatomik hedef saglanmasina olanak taniyabilir.

LE Tanisi icin Cok Modelli Goriintiileme

HES'li hastalarin ilk kapsamli klinik degerlendirmesinden sonra, kardiyak tutulumdan siphelenilen hastalara TTE
uygulanmalidir. Apekste endomiyokardiyal kalinlagsma ve/veya ventrikiler trombls kaniti LE igin olduk¢a distnddricuddir.
Daha az spesifik olmasina ragmen restriktif diyastolik paternin bir arada bulunmasi, HES'li hastalarda kardiyak tutulumun
klinik stphesini desteklemektedir. Kardiyak manyetik rezonans gértntileme, bu vakalarda ve daha az disundurtict bulgulari
olan hastalarda, klinik siiphenin énemli oldugu durumlarda bir sonraki adim olmalidir. Ekokardiyografi, 6zellikle hastahgin 1.
evresi (nekrotik) ve 3. evresi (fibrotik) sirasinda sinirli bir duyarliliga sahip oldugundan, ylksek bir klinik risk mevcut
oldugunda TTE negatif hastalarda da KMR distniIimelidir. Gadolinyum uygulamasindan sonra, erken fazda genel
endokardiyal hipoperflizyon, RV/LV tromblsi veya endokardiyal fibrozu disindiren LGE kaniti, LE sUphesini destekler.
KMR’nin kontrendike oldugu durumlarda veya KMR'den yetersiz sonuglar alinmasi durumunda kardiyak BT veya 18F-FDG
PET dustnilmelidir. invaziv olmayan gériintiileme verilerinin tutarsiz oldugu veya LE icin yilksek klinik siipheyi
desteklemedigi durumlarda EMB disinilmeli ve ideal olarak KMR tarafindan ydnlendirilmelidir.

Sonug

invaziv olmayan ve invaziv teknikleri iceren cok modelli bir gériintiileme yaklasimi; hastaligin erken tanisina, daha dogru
evrelenmesine ve geri dénlsiimsiz miyokardial hasarin, tekrarlayan kardiyak olaylarin énlenmesine yardimci olur.



