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PRIMACORP : Prophylactic intravenous use of milrinone after cardiac operation in 

pediatrics 

RCM : Restriktif kardiyomiyopati 

SPECT : Single-photon emission computed tomography 

SVT : Supraventiküler taşikardi 

VES : Ventriküler ekstrasistol 

WHO/ISFC : World Health Organization/International Society and Federation of 
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1.GİRİŞ 

 Kardiyomiyopatiler kalp kası hastalıklarının bir grubunu oluşturmaktadır. Nadir 

görülen hastalıklar olmakla birlikte, çocuklarda kalp yetersizliği ve kalp transplantasyonunun 

en sık nedenini oluşturmaktadırlar. 

 Dilate kardiyomiyopati çocuklarda en sık görülen kardiyomiyopati tipi olup bir veya 

iki ventrikülde dilatasyon ve kasılma fonksiyonunda azalma ile karakterizedir. Pediatrik 

kardiyomiyopati kayıtlarına [ The Pediatric Cardiomyopathy Registry (PCMR) ] göre 

nedenleri idiopatik (% 66), miyokardit (%16), nöromuskuler hastalıklar (% 9), ailesel (% 5), 

metabolik hastalıklar (% 4) ve malformasyon sendromları (% 1) olarak sıralanmaktadır. 

 PCMR’ye göre Amerika Birleşik Devletlerinde (ABD) 0-18 yaş grubunda 

kardiyomiyopati yıllık insidansı 100.000’de 1,13 olup bunun yarısını dilate kardiyomiyopati 

oluşturmaktadır. Bir yaş altı çocuklarda ise beklenen dilate kardiyomiyopati insidansı yıllık 

100.000 çocukta  4’tür.  

Çalışmamızda Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim ve 

Araştırma Hastanesinde Ocak 2005 -Ocak 2013 tarihleri arasında dilate kardiyomiyopati 

tanısı alan 59 hasta incelenmiştir. Amacımız dilate kardiyomiyopatili hastaların 

epidemiyolojik ve klinik bulgularını incelemek, prognoz üzerine etkili faktörleri 

değerlendirmektir.  
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2.GENEL BİLGİLER 

   2.1 TANIM VE SINIFLAMA 

 Kardiyomiyopatiler kalp kasının primer hastalıklarıdır 1. Kardiyomiyopati tanısı ilk 

kez 1957 yılında Bridgen tarafından tanımlandığından beri birçok kez değişikliğe uğramıştır 2. 

Dünya Sağlık Örgütü (WHO) 1980 yılında kardiyomiyopatiyi sebebi bilinmeyen bir kalp kası 

hastalığı olarak tanımlamıştır 3. WHO/ISFC Task Force ( International Society and Federation 

of Cardiology ) tarafından 1995 yılında dominant patofizyoloji ve etyoloji göz önünde 

bulundurularak kalp kasını etkileyen bütün hastalıkları içeren yeni bir sınıflandırma 

yapılmıştır ve kardiyomiyopatiler “kardiyak disfonksiyon ile ilişkili miyokard hastalıkları” 

olarak tanımlanmıştır. Farklı nedenlere bağlı olarak görünen bu hastalıklar anatomi ve 

fizyolojiye göre şöyle sınıflandırılmıştır 4. 

• Dilate kardiyomiyopati ( DCM ) 

• Hipertrofik kardiyomiyopati ( HCM ) 

• Restriktif kardiyomiyopati ( RCM ) 

• Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopati/displazisi ( ARVC/D ) 

• Sınıflandırılamayan kardiyomiyopatiler 

Amerikan Kalp Birliği ( AHA ) 2006 yılında bilimsel, çağdaş bir tanım ve 

sınıflandırma önermiştir 5. Bu sınıflandırmada kardiyomiyopatiler mekanik ve/veya elekriksel 

disfonksiyonla ilişkili miyokardiyumu etkileyen heterojen bir grup hastalık olup, daha çok 

genetik nedenli uygunsuz ventriküler hipertrofi veya dilatasyon ile karakterize olduğu 

belirtilmiştir.    

Avrupa Kalp Cemiyeti çalışma grubu 2008 yılında WHO/ISFC sınıflandırması için bir 

güncelleme önermiştir. Bu öneriye göre kardiyomiyopati miyokardiyal anormalliği 
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açıklayacak koroner arter hastalığı, hipertansiyon, kapak hastalığı, konjenital kalp hastalığı 

olmaksızın gelişen yapısal ve fonsiyonel anormallik olarak tanımlanmıştır 6. Pediatrik 

miyokardiyal hastalıkların etyolojik sınıflandırması tablo 1a ve 1b’de verilmiştir.   

Tablo1(a). Pediatrik Miyokardiyal Hastalıkların Etyolojik Sınıflandırması 7 

Primer Kardiyomiyopatiler 

Dilate kardiyomiyopati  

Nöromuskuler hastalıklar Muskuler distrofiler ( Duchenne, Becker, Limb 

girdle, Emery-Dreifuss sendromu, konjenital 

muskuler distrofi, vb) , miyotonik distrofi, 

miyofibriler miyopati 

Metabolik hastalıklar Yağ asidi oksidasyon bozuklukları, karnitin 

anormalikleri, mitokondriyal hastalıklar ( Kearns-

Sayre sendromu ,vb), organik asidemiler  

Kardiyomiyosit aparatının genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik DCM 

Genetik sendromlar Alstrom sendromu, Barth sendromu  

İskemik  

Kronik taşiaritmiler  

Hipertrofik kardiyomiyopati  

Metabolik hastalıklar Mitokondrial hastalıklar ( Friedreich ataksisi, vb ), 

depo hastalıkları ( glikojen depo hastalıkları, özellikle 

Pompe, mukopolisakkaridoz, Fabry hastalığı, 

sfingolipidoz, hemokromatoz ) 

Kardiyomiyosit aparatının genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik HCM 

Genetik sendromlar Noonan, Costello, Beckwith-Wiedemann sendromu 

Diyanetik anne bebeği Geçici hipertrofi 

Restriktif kardiyomiyopati  

Nöromuskuler ve metabolik hastalıklar Miyofibriler miyopatiler, depo hastalıkları 

Kardiyomiyosit aparatının genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik RCM 

Aritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopati  

Kardiyomiyosit aparatının genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik ARVC 

Sol ventriküler nonkompaksiyon (LVNC) X-Linked (Barth sendromu) , otozomal dominat, 

otozomal resesif,  sporadik LVNC 
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Tablo1(b). Pediatrik Miyokardiyal Hastalıkların Etyolojik Sınıflandırması 

Sekonder veya Kazanılmış Miyokardiyal Hastalıklar 

Miyokarditler Viral; Parvovirus B19, adenovirus, koksakivirus A-B, rubella, varisella, 

influenza, kabakulak, ebstein barr virüs, sitomegalovirus, kızamık, polio, 

çiçek aşısı, hepatit C, HIV virüs, oportunistik enfeksiyonlar 

Riketsiyal; Psittakoz, koksiellla, tifo, kayalık dağlar benekli ateşi 

Bakteriyel; Difteri, mikoplazma, meningokok, leptospiroz, Lyme 

hastalığı, tifoid ateş, tüberküloz, listeriyoz, spreptokok 

Parazitik; Chagas hastalığı, toksoplazmoz, Loa loa, toksokara kanis, 

sistiserkoz, ekinokokkoz,  

Fungal; Histoplazmoz, koksidiyomikoz, aktinomikoz 

Sistemik inflamatuar 

hastalıklar 

Sistemik lupus eritematozis (SLE), SLE’li anne bebeği, skleroderma, 

Churg-Strauss vasküliti, romatoid artrit, romatizmal ateş, sarkoidoz, 

dermatomiyozit, periarteritis nodoza, hipereozinofilik sendrom 

Nutrisyonel eksiklik Beriberi (tiyamin eksikliği) , kwashiorkor, Keshan hastalığı, selenyum 

eksikliği  

İlaç ve toksinler Doksorubisin, siklofosfamid, klorokin, emetin, sulfonamidler, mesalazin, 

kloramfenikol, alkol, hipersensitivite reaksiyonları, radyasyon 

Koroner arter 

hastalıkları 

Kawasaki hastalığı, medial nekroz, ALCAPA (sol koroner arterin 

pulmoner arterden çıkışı) diğer konjenital koroner anomaliler, ailesel 

hiperkolesterolemi 

Hematolojik onkolojik 

hastalıklar 

Anemi, orak hücreli anemi, lösemi 

Endokrin ve 

nöroendokrin hastalıklar  

Hipertiroidi, karsinoid tümör, feokromasitoma 

 

 Hipertrofik kardiyomiyopati klinik olarak heterojen bir hastalık olup birçok 

mutasyondan kaynaklanır, genellikle sol ventrikül nadiren de sağ ventrikül hipertrofisi ile 

ilişkilidir 8. İlk kez 1928 yılında Teare HCM’yi kalbin asimetrik hipertrofisi olarak 

tanımlamıştır. HCM erken çocukluk infant dönemde sakatlık ve ölüme neden olabilir, 

gençlerde ve atletlerde ani ölümün en sık nedenidir 9. HCM hipertrofiye neden olan herhangi 

bir kardiyak veya sistemik hastalık ( aort kapak stenozu, sitemik hipertansiyon vb. ) 

olmaksızın dilate olmadan kalınlaşan sol ventrikül ile karakterizedir 5,10-12.  Birçok 
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epidemiyolojik çalışma sonuçlarına göre genel popülasyonda HCM % 0,2 (1/500) oranında 

görülmektedir 10,13.  

 WHO tanımlamasına göre restriktif kardiyomiyopati bir veya her iki ventrikülün  

normal veya normale yakın sistolik fonksiyonu ve duvar kalınlığı varken, restriktif dolumu ve 

azalmış diyastolik hacmi ile karakterizedir. Artmış interstisyel fibrozis vardır. İdyopatik veya 

diğer hastalıklara bağlı olabilir. 14-17. RCM, kardiyomiyopatiler içerisinde en az sıklıkla 

görülen tiptir 4. Tanı konulan kardiyomiyopatilerin yaklaşık % 2,5-5’ini oluştururlar 18.  

 Aritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopati kardiyak desmozomları tutan genetik bir 

hastalık olup sağ ventrikülün, fibrö-adipoz doku ile infiltrasyonu sonucu kalınlaşması ile 

karakterizedir 19. Çocuklarda genellikle adolesan dönemde gözlenir. Erken yaş, tekrarlayan 

senkop, ani ölümden kurtulma, sol ventrikül tutulumu, kesin ARVC gen mutasyonu kötü 

prognoz ve ani ölüm riskinin artması ile karakterizedir 20. Yaklaşık olarak 

kardiyomiyopatilerin % 5’ini oluşturur 21.  

 Sol ventriküler non-kompaksiyon fetal miyokardiyal sıkışmanın bloke olmasına bağlı 

olarak sol ventrikülün özellikle apikal kısmında anormal süngerimsi trabekülasyonlar ile 

karakterizedir 22. Nadir görülen bir hastalıktır. Konjenital kalp hastalıkları veya özellikle 

mitokondriyal hastalıklar olmak üzere sistemik hastalıklarla ilişkilidir 23. 

 

2.2 Dilate Kardiyomiyopati 

  2.2.1 Tanım  

Dilate kardiyomiyopati kardiyak dilatasyon ve azalmış sistolik fonksiyon ile 

karakterizedir. Bu tanım DCM sebeplerinin birçoğunu yansıtmakta yetersiz kalmaktadır. 3,4,24. 
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Hastalığın patogenezinde enfeksiyöz, toksik, metabolik, iskemik ve genetik faktörler yer 

almaktadır. 

   2.2.2 İnsidans 

 Dilate kardiyomiyopati en sık görülen kardiyomiyopati tipi olup ilk kez 1964 yılında 

Stein tarafından bir grup Afrikalı çocuk üzerinde yapılan çalışma sonunda tam olarak 

tanımlanmıştır 2.  DCM prevalansı 36/100.000’dir. 25.  DCM’nin çocuklardaki insidans ve 

prevalansını belirlemek için az sayıda toplum bazlı çalışma yapılmıştır. Finlandiya’da yapılan 

bir çalışmada yıllık insidansı 0,34/100.000, Avusturya’da yapılmış bir başka çalışmada 10 yaş 

ve altı çocuklarda yıllık insidans 1,09/100.000 bulunmuştur 26,27.  İnsidans her iki cinste eşit 

bulunmakla birlikte bir  çalışmada erkek/kız oranı 2/1 olarak bildirilmiştir 2.  

   2.2.3 Etyoloji ve Patogenez 

 Dilate kardiyomiyopati kardiyak dilatasyon, azalmış sistolik fonksiyon ve/veya 

konjestif kalp yetersizliği ile karakterize heterojen bir grup miyokardiyal hastalıktır 3.  Kalp 

yetersizliğine sebep olan hastalıklar arasında sık görülen bir sebeptir. Yapılan ayırıcı tanılara 

rağmen çocuklarda sporadik ve herediter DCM’nin yaklaşık % 70’inde neden 

bilinmemektedir. Kalp yetersizliğine yol açan moleküler ve selüler olayların preklinik evreleri 

yapılan çalışmalara rağmen az miktarda anlaşılabilmiştir 28. DCM’li hastaların çoğunda klinik 

sessiz olup orta yaşlarda(45±17 yıl) semptom oluşturur 29. Dilate kardiyomiyopati nedenleri 

tablo 2’de gösterilmiştir. 
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Tablo2. Dilate Kardiyomiyopati Nedenleri 

Dilate Kardiyomiyopati Nedenleri 

Akut-kronik miyokarditler Koksakivirus, adenovirus, HIV( İnsan immunyetmezlik virüsü ) 

 

Kollojen vasküler hastalıklar  

İlaçlar Alkol,sempatomimetikler, antrasiklinler 

Son evre hipertrofik 

kardiyomiyopati 

 

Endokrin Büyüme hormonu eksikliği, hipertiroidizm, 

hipotirodizm, hipokalsemi, diyabetes mellitus, 

feokromasitoma 

Herediter Otozomal dominant, otozomal resesif, X-linked, 

mitokondriyal 

Metabolik Hastalıklar  

İskemik Ateroskleroz, Kawasaki hastalığı, ALCAPA 

Muskuler distrofiler  

Nutrisyonel eksiklik Selenyum, karnitin, tiyamin 

Peripartum  

Yapısal kalp hastalığı  

Sistemik hipertansiyon  

Toksin Kobalt, kurşun 

   

DCM için sensitif preklinik göstergeler mevcut değildir. Semptomların henüz 

gelişmediği evrede  herediter DCM için aile hikayesi ekokardiyografi taraması için tek ipucu 

olabilir. Sinsi bir başlangıca rağmen erişkin ve çocuklarda semptomatik DCM’de ilerlemiş 

miyokardiyal hastalık ile birlikte yeniden şekillenme de vardır. Son evre hastalıkta kanıta 

dayalı tıp kılavuzlarının eksikliği kalp yetersizliği tedavisinde zorluğa neden olmaktadır. 

Geleneksel medikal tedavinin sınırlı bir etkisinin olması nedeniyle en azından hastaların üçte 
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biri ölmekte veya kalp transplantasyonuna gitmektedir 30. Hastaların prognozunu tahmin 

etmek genellikle mümkün değildir, spontan düzelme ile ciddi kalp yetersizliği arasında 

değişiklik göstermektedir 27.  

Kardiyak performans ön yük, ard yük, kasılma gücü ve kalp hızı ile belirlenmektedir. 

Normal bir kalpte hipertrofi gibi dilatasyon da fizyolojik gereksinimlere cevap olarak 

görülebilir. Frank – Starling kanunua göre ön yük artışı kardiyak atım hacminin artmasına 

neden olur. Örneğin azalmış oksijen sunumuna sol ventrikül diyastol sonu hacmini artırarak 

adaptasyon gösterir. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda göğüs radyografisinde belirlenen 

kardiyotorasik oran mortalite açısından prediktif öneme sahiptir 25. Ayrıca ailesel DCM’lilerle 

yapılan bir klinik çalışma asemptomatik aile bireylerinde % 9 ile % 20 arasında ventriküler 

dilatasyon saptandığını göstermektedir ve bu da DCM’nin geç gelişimi açısından bir belirteç 

olarak kullanılmaktadır 31,32. Dilatasyonun miyoselüler disfonksiyona bir adaptasyon cevabı 

mı, yoksa primer ve patolojik bir ventriküler remodeling süreci mi olduğu tam 

bilinmemektedir. Duvar kalınlığı arttıkça, Laplace kanununa göre dilatasyona bağlı olarak 

duvar stresi artacak ve sonucunda miyokardiyumun oksijen ihtiyacı ile oksijen sunumu 

arasında uyumsuzluk meydana gelecektir. DCM’de posterior duvar kalınlığının azalması kötü 

prognoz ile ilişkilidir 25. 

İskemi veya ard yük artışına bağlı gelişen kalp yetersizliğinde, kardiyak hipertrofi 

miyokardiyal performansı koruyan adaptif bir cevaptır. DCM’de intersitisyel kollajen 

içeriğindeki artışa bağlı olarak miyokardiyal kütlenin artmasına rağmen sol ventrikül posterior 

duvar kalınlığı normal veya azalmıştır 24,33. Mikroskopik incelemelerde insan ve hayvan 

modellerinde miyositlerde kompansatuar hipertrofi olduğu görülmüştür 34,35. Rejenerasyon 

kapasitesini kaybetmiş miyofibril ve kardiyak miyositlerin kümülatif kaybı da eş zamanlı 

olarak görülmektedir. İlerleyici dilatasyon ve devam eden miyosit ölümü sonucunda duvar 

kalınlığında kompansatuar artış sağlanamamaktadır. Kronik DCM’de miyosit kaybı ya 
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apoptozis yani programlanmış hücre ölümü ya da subklinik nekroz sonucu meydana 

gelmektedir 36,37. Kalp örneklerinden yapılan morfometrik çalışmalar miyosit ölümünün majör 

patolojik süreç olduğunu ve kötü prognoz ile ilişkili olduğunu göstermektedir 33,38.  

Kardiyak miyositler total miyokardiyal hücrelerin 1/3’ünü oluşturmasına rağmen 

kardiyak fonksiyon için çok önemli role sahiplerdir 39. Fibroblastlar, vasküler düz kas 

hücreleri ve endotel hücreleri geri kalan hücre grubunu oluşturmaktadır, fakat sadece kardiyak 

miyositler proliferasyon kapasitesine sahiptir. Ekstracelüler matrikste kollajen, fibronektin, 

laminin gibi konnektif doku proteinleri bulunmaktadır. Ventriküler remodeling kalp 

yetersizliğindeki patolojik süreçtir. Bu süreçte kardiyak fibroblastlar prolifere olur, 

metalloproteinaz tarafından kollajen çapraz bağları yıkılır ve intersitisyumda zayıf çapraz 

bağlı kollajen depolanır 40. DCM’de görülen bu proçes miyokardiyal kitle artışına, 

intersitisyel fibrozise, ventriküler dilatasyon ve duvar incelmesine katkıda bulunmaktadır 39. 

Tedavide kullanılan angiotensin-converting enzim (ACE) inhibitörleri ve beta bloker ajanlar 

ventriküler remodelingi geciktirerek veya geriye döndürerek etki göstermektedirler 41. 

İdiyopatik DCM patogenezinde herediter faktörlerin önemi 1992 yılına kadar tam 

olarak anlaşılamamıştır. DCM’nin herediter formunda olguların sadece % 6-8’inde aile 

öyküsü tanımlanmıştır. Ailesel ve ailesel olmayan idiopatik DCM vakaları karşılaştırıldığında 

klinik, serolojik, histopatolojik ve prognoz açısından fark bulunamamıştır 29. İndeks olguların 

birinci derece akrabaları 1992 yılında yapılan bir çalışmada ekokardiyografi ile tarandığında 

DCM’nin genetik kökenli bir bozukluk olduğu görüşüne varılmıştır. Bu çalışma ile birçok 

ailenin semptomatik olmayan üyelerinde DCM saptanmış olup ailesel hastalık sıklığı bu hasta 

kohortunda %20 olarak tespit edilmiştir. Benzer bir çalışmada ise ailesel hastalık sıklığı % 25 

olarak belirtilmiştir 42. Her iki çalışmada da indeks olgu ve akrabalarında ortalama tanı yaşı 

dört ile beşinci dekat arasında bulunmuş, ayrıca ilk dekatta bulunan çocuklarda da 

semptomatik veya klinik olarak sessiz DCM saptanmıştır. Geçmişteki epidemiyolojik 



10 
 

çalışmalarda sistematik aile taramasındaki eksikliklerden dolayı idiopatik DCM’li çocuklarda 

ailesel hastalık oranı % 8 ile % 19 arasında bulunmuştur 27,43. DCM tanısında kullanılan 

kriterler esnetildiği taktirde, örneğin izole sol ventrikül genişlemesi veya ani açıklanamayan 

ölüm gibi, ailesel DCM sıklığının % 35 ile % 48 arası bir oranda saptanacağı düşünülmektedir 

31,44. Ailesel DCM sıklıkla otozomal dominant geçiş göstermektedir 45. Daha az sıklıkla erkek 

hastalarda annedeki sessiz mutasyon sonucunda  X’e bağlı geçiş görülebilmektedir 46,47. 

Otozomal resesif ve maternal geçişli DCM formları nadir görülmekte ve bunlar sıklıkla 

nöromüsküler ve metabolik hastalıklarla birliktelik göstermektedirler. Sendrom eşlik etmeyen 

otozomal resesif DCM sadece bir olguda bildirilmiştir 48. 

DCM gen mutasyonu taşıyıcılarının bir kısmında izole sol ventrikül genişlemesi veya 

ileti sistemi defekti gibi parsiyel kardiyomiyopati fenotipi görülebilir. Familyal DCM riski 

taşıyan, ekokardiyografi ve elektrokardiyografik bulguları tanısal olmayan çocuk ve 

adolesanlarda hastalık penetransı % 5 – 20 arasında bulunmaktadır 49. DCM’nin erken tanı ve 

tedavisi kalp yetersizliği gelişimini önler veya geciktirir. Bununla birlikte DCM için bilinen 

genetik yatkınlığı olan kişilerde yakın izlem ve kazanılmış geleneksel risk faktörlerinin 

düzeltilmesinin kalp yetersizliği riskini azalttığı gösterilmiştir 41.  

Son 50 yıldaki DNA ile ilişkili yapılan çalışmalar sonucunda DCM’nin ailesel bir 

hastalık olduğu tanımlanmış olup en az 21 gendeki mutasyonların DCM ile ilişkili olduğu 

gösterilmiştir 45,50,51. Birçok çalışma yapılmasına rağmen, genetik heterojenite nedeniyle 

DCM ile ilişkili ortak bir gen veya mutasyon saptanamamıştır ve bu nedenle mutasyon 

taraması yapılamamaktadır. DCM’li hastalarda LMNA ve SCN5A mutasyonu atriyal aritmi 

ve ileti sistemi defektleri ile ilişkili bulunmuştur 52,53. Dilate kardiyomiyopati ile ilişkili genler 

tablo 3’te gösterilmiştir. 
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Tablo 3. Dilate Kardiyomiyopati Genleri 

Gen Lokusu Gen sembolü, 

protein 

Protein sınıfı Değişken 

fenotipler 

Allelik 

hastalıklar 

1q32 TNNT2, kardiyak 

troponin T2 

Sarkomerin ince 

flamenti 

- HCM 

1q21.2 – q21.3 LMNA, lamin A/C İç nükleer membran İleti defektleri,  

atriyal aritmi,  

miyopati, CK 

Beş farklı hastalık
a 

1q42 – q43 ACTN2, Aktinin, α2 Z-disk, intercalated 

disk 

  

 TTN, titin Sarkomerik 

sitoskeleton 

 HCM,primer iskelet 

myopatisi 

2q35 DES, desmin Ekstra sarkomerik 

sitoskeleton 

 Primer iskelet 

miyopatisi 

3p21 SCN5A, sodyum 

kanal, voltaj kapılı, 

tip 5, α 

Voltaj kapılı iyon 

kanalı 

İleti defektleri, 

atriyal aritmi 

Primer aritmi 

sendromları 

3p21.3-p14.3 TNNC1, troponin C Sarkomerin ince 

flamenti 
 HCM 

5q33-q34 SGCD, delta 

sarkoglikan 

Membran ilişkili 

sitoskeleton 
 Primer iskelet 

miyopatisi 

6q22.1 PLN, fosfolamban Sarkoplazmik 

retikulum 
 HCM 

6q23 EYA4 Transkripsiyonel 

koaktivatör 

Sensörinöral işitme 

kaybı 

Sensörinöral işitme 

kaybı 

10q22.1-q23 VCL, vinculin İntercalated disk   
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Tablo 3. Dilate Kardiyomiyopati Genleri (Devamı) 

Gen Lokusu Gen sembolü, 

protein 

Protein sınıfı Değişken 

fenotipler 

Allelik 

hastalıklar 

10q22.3-q23.2 LDB3, LIM domain 

binding 3 (ZASP) 
Z-disc LV nonkompaksiyon LV nonkompaksiyon 

11p15.1 CSRP3, kardiyak LIM 

protein (MLP) 

Z-disk  HCM 

11p11.2 MYBPC3, miyozin 

bağlayıcı protein C, 

kardiyak 

Sarkomerik 

sitoskeleton 

 HCM 

12p12.1 ABCC9, sulfonilüre 

reseptor 2A 

ATP-sensitif iyon 

kanalı 

Ventriküler aritmi  

14q12 MYH7, kardiyak beta 

miyosin ağır zincir 

Sarkomerin kalın 

filamenti 

 HCM 

14q12 MYH6, kardiyak alfa 

miyozin ağır zincir 

Sarkomerin kalın 

filamenti 

 HCM 

15q11-q14 ACTC, kardiyak aktin Sarkomerin ince 

filamenti 

 HCM 

15q22.1 TPM1, alfa 

tropomiyozin 

Sarkomerin ince 

filamenti 

 HCM 

19q13.4 TNNI3, troponin I, 

kardiyak 

Sarkomerin ince 

filamenti 

 HCM,RCM 

Xp21.2 DMD, distrofin Membran ilişkili 

sitoskeleton 

Subklinik myopati, 

CK 

Primer iskelet 

miyopatisi 

a Charcot – Marie - Tooth hastalığı,  Emery Dreifuss muskuler distrofi, Familyel parsiyel lipodistrofi, Hutchinson Gilford progeria sendromu, 

Limb girdle muskuler ditrofi. CK:Kreatin kinaz. 
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Dilate kardiyomiyopatide kalp kası iyi kasılamaz ve bunun sonucunda ejeksiyon 

fraksiyonu ve kardiyak debinin azaldığı görülür. İleri akım parametrelerindeki bu azalma 

intrakaviter kanın göllenmesine ve sonuçta diyastol sonu volüm, basınç ile ventriküler dolum 

basıncındaki artışa neden olur. Yeterli kardiyak debiyi sağlamak için ventriküller dilate olur 

ve  hipertrofiye uğrar. Dilatasyon sonucu artan oksijen tüketimi ve azalan miyokard gücüne 

bağlı olarak duvar gerilimi artar ve kardiyak debi azalır. Bu tablo yavaş bir şekilde ilerler, 

arteriyel ve venöz dolgunluk artar, sistemik venöz konjesyon ve pulmoner ödemle sonuçlanır. 

Kardiyak debinin düşmesi sonucu renal kan akımı azalır ve kompansatuvar mekanizmalar 

devreye girerek renin-anjiyotensin sistemi ile sempatik sinir sistemi aktive olur. Bu 

sistemlerin aktivasyonu sonucu periferal vasküler değişiklikler ile ağır konjestif kalp 

yetersizliği klinik tablosu oluşur. Ventriküllerin fazla gerilmesi miyokardın kalınlaşmasına 

neden olur. Kavite dilate olur, sekonder gelişen mitral, triküspit kapak regürjitasyonu azalmış 

miyokard perfüzyonunu azaltır. Subendokardiyal iskemi ise miyokard hasarını daha da 

arttırır. Miyokardın yeniden yapılanması fibrozis ile birlikte olduğu için ventriküllerin 

kompliansı azalır. Dilate kardiyomiyopatide fibrozise sekonder olarak miyokard kütlesi artar. 

Ventriküller hem dilate olur, hem kalınlaşır. Ventrikül miyokardındaki fibrozis sonucunda 

aritmiler, sistolik ve diyastolik fonksiyon bozuklukları gözlenir. 

        Dilate kardiyomiyopatide miyokardiyal hücre hasarı sıklıkla endotelyal hücrelerle 

ilişkilidir. Akut miyokarditte virüs enfeksiyonlarına bağlı olarak miyokardiyal hasar 

gelişebilmektedir. Viral replikasyon miyokardiyal ve endotelyal hücrelerde litik değişikliklere 

yol açar, hücre ilişkisi bozulur ve reaktif hücre cevabı ile büyük değişiklikler meydana gelir. 

Bu mekanizma ile dilate kardiyomiyopatili bazı hastalarda miyokardiyal ve endotelyal hücre 

hasarı, infeksiyona cevaben oluşan otoimmün olayların başlamasını da açıklayabilir. 

Hastalığın geç fazlarında virüs tespit edilememektedir. İmmün sistemin aktivasyonu ile 

antimiyokardiyal ve antiendotelyal antikorlar saptanabilir. Buna rağmen spesifik immün 
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cevabın nedenleri tam olarak bilinmemektedir. MHC ( major histocompatibility complex )  I 

ve II antijenlerinin ekspresyonundaki artış dilate kardiyomiyopatili hastaların kardiyak 

dokusunda ve miyokarditli hastalarda izlenmiştir 54. 

2.2.4 Klinik  

        Dilate kardiyomiyopatili hastalarda görülen semptomlar miyokardiyal disfonksiyonun 

derecesi ile ilişkilidir. Nefes darlığı ve egzersiz intoleransı büyük çocuklarda en sık görülen 

semptomlardır, düşük kardiyak atım hacmi ve pulmoner venöz konjesyon ile ilişkilidir. Ağır 

olgularda fulminan pulmoner ödem görülebilmektedir. Daha erken çocuklukta, özellikle 

infantlarda semptomlar viral bir enfeksiyonu, pnömoniyi düşündürmektedir. Takipne, dispne, 

irritabilite ve beslenme azlığı ile hastalar gelebilir. Dikkatli bir aile öyküsü DCM’nin herediter 

formlarını belirlemede önemli olabilir. Ayrıca kardiyak toksinlere, özellik kemoterapötik 

ajanlara maruziyet sorgulanmalıdır. Endemik bölgelere seyahat öyküsü olması durumunda 

tripanozomiyaz veya Lyme hastalığından şüphelenilmelidir. Geçirilmiş kardiyak cerrahi 

öyküsü sorgulanmalıdır. İnfantlarda beslenme ile artan takipne ve ağızdan alımın azalması 

gelişme geriliğine yol açabilir. Sıklıkla alt solunum yolu enfeksiyonu gelişir. Ateşli hastalıklar 

bu hastalarda semptomların ve belirgin kalp yetersizliğinin ağırlaşmasına neden olabilir. 

Çarpıntı, senkop ya da senkopa benzer yakınmalar olabilir. 

         Fizik muayenede kalp yetersizliği mevcut olan hastalarda anksiyete, terleme, taşikardi, 

takipne, wheezing saptanabilir. Artmış solunum çabasını karşılamak için aksesuar solunum 

kasları da solunuma katılır. Daha büyük çocuklarda ortopne mevcut olabilir. Wheezing 

gözlenen hastalar beta reseptör agonist aerosol tedavisine yanıt vermezler. Ayrıca bu ajanların 

olası aritmojenik etkileri nedeniyle kullanımları sakıncalı olabilir. Hastalarda akut enfeksiyöz 

hastalık nedeniyle ateş görülebilir. Yetersiz kardiyak output nedeni ile hastaların kan 

basınçları düşük ve kalp hızları yüksektir. Hastalarda saptanan kalp hızı yaşa göre maksimum 
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değerde ise supraventriküler taşikardi veya ventriküler taşikardi akla getirilmelidir. Oksijen 

saturasyonu gaz değişiminin etkilendiği ağır pulmoner ödemli olgular dışında normal 

sınırlardadır. 

       Pulmoner arter basıncındaki artışa bağlı olarak sağ ventrikül yüklenme bulguları 

görülebilir. Birinci kalp sesi normal, ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti artmış olarak 

duyulur. S3 ve S4 galo ritmi sıklıkla duyulur. Galo ritminin olmaması hastada ağır konjestif 

kalp yetersizliği olasılığını dışlamaz. Perikardiyal effüzyon varsa kalp sesleri derinden 

gelebilir. Juguler venöz distansiyon infantlarda değerlendirmesi zor olmakla birlikte 

görülebilen bir bulgudur. Mitral kapak yetersizliğine bağlı üfürüm, birinci kalp sesi ile eş 

zamanlı olarak, en iyi apeks ve sol alt sternal kenarda duyulabilir.  

         Abdominal distansiyon, hepatomegali ve asit sık görülen bulgulardır. Büyük 

hastalarda pretibial ödem mevcut olabilir. Vazokonstriksiyona ikincil olarak ekstremiteler 

soğuk ve perfüzyonu azalmıştır. Kapiller refil zamanı uzamıştır. Genellikle siyanoz yoktur.  

2.2.5 Elektrokardiyografik Bulgular  

Elektrokardiyogramda (EKG) hastaların çoğunda sinüs taşikardisi mevcuttur. 

Supraventriküler ve ventriküler taşikardi saptandığında hemen tedavi edilmelidir çünkü kalp 

yetersizliğini arttırırlar. Ayrıca bu taşiaritmiler kardiyomyopatinin nedenleri arasındadır. Sol 

ventrikül hipertrofisi sıklıkla mevcuttur ve EKG’de sol prekordiyal voltajlarda artışla kendini 

gösterir. Spesifik olmayan ST segment ve T dalga anormallikleri sıklıkla görülür. Pulmoner 

arterden anormal sol koroner arter çıkması durumunda EKG’de birinci D1 ve aVL ‘de derin Q 

dalgaları görülür. Geçici atriyoventriküler bloklar nedeniyle hızlı atımlar görülebilir 55. 
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2.2.6 Radyolojik Bulgular 

Telekardiyografide sol atriyal ve sol ventriküler dilatasyona bağlı olarak 

kardiyomegali görülür. Sol atriyal genişleme sol ana bronşa bası yaparak sol akciğer alanında 

atelektazilere neden olabilir. Pulmoner venöz konjesyon ve pulmoner ödem sıklıkla 

mevcuttur. Plevral effüzyon radyografide keskin posterior ve lateral plevral açının kaybolması 

şeklinde kendini gösterir. Lateral dekübit grafisi sıvının lokalizasyon ve miktarını daha iyi 

gösterir. 

2.2.7 Ekokardiyografi Bulguları 

         Ekokardiyografi dilate kardiyomiyopati tanısında invaziv olmayan mükemmel bir 

yöntemdir. Ekokardiyografide sol atriyum ve sol ventrikülde genişleme, diyastol sonu ve 

sistol sonu volümlerde artış, sistolik fonksiyonda azalma görülen bulgulardır. İskemik 

nedenlere bağlı gelişen kardiyomiyopatilerde segmental diskinezi görülebilmektedir. Mitral 

kapakta kaçak, azalmış aortik akım hızı, diyastolik fonksiyon bozukluğunu gösteren anormal 

mitral akım örnekleri ve sol ventrikül genişlemesini gösteren mitral E-septum mesafesinde 

artış vardır 55. Birçok vakada kırmızı kan hücrelerinin yavaş hareketine bağlı olarak 

ekokardiyografide spontan ekojenik sinyaller görülür ve bu sinyaller artmış spontan tromboz 

riski ile de ilişkilidir. Nadiren fibroelastozis de görülebilmektedir. Kardiyak fonksiyon 

bozukluğuna neden olan pulmoner arter çıkışlı sol koroner arter anomalisini ekarte etmek 

açısından koroner arter çıkışları dikkatlice incelenmelidir. Ayrıca anevrizma ve ektazi gibi 

koroner arter anomalileri araştırılmalıdır. Dilate kardiyomiyopatide vena kava ve hepatik 

venlerde de dilatasyon görülebilmektedir. Perikardiyal ve plevral effüzyon da tabloya eşlik 

edebilir. 

     Mitral regürjitasyon Doppler ekokardiyografi ile rahatça tespit edilebilir. Ayrıca 

triküspit regürjitasyon, sağ ventrikül sistolik basıncı, pulmoner arter basıncı 
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değerlendirilebilir. Çıkan aortada düşük akım paterni ve inen aortada diyastolik akımın tersine 

döndüğü görülebilir. 

2.2.8 Kardiyak Kateterizayon 

           Kardiyak kateterizasyon koroner arter anatomisini incelemek ve endomiyokardiyal 

biyopsi amacıyla yapılır. Sol ventrikülde trombüs bulunması kardiyak kateterizasyon için 

rölatif bir kontrendikasyondur. Kardiyak kateterizasyon öncesinde hastalar optimal bir 

medikal tedavi almalıdır ve hastalar çok dikkatli monitorize edilmelidir. Hemodinamik 

çalışmalarda aorta, sol ventrikül, pulmoner arter ve pulmoner kapiller wedge basınçları 

ölçülebilir. Kardiyak atım hacmi azalmıştır. Anjiografide sol ventrikül dilate ve ejeksiyon 

fraksiyonu azalmıştır. Koroner arter çıkışları ve seyirleri ile mitrak kapakta kaçak 

değerlendirilebilir. 

         Endomiyokardiyal biyopsi kardiyomiyopati nedeninin saptanmasında yardımcıdır. 

Biyopsi mitokondriyal ve infiltratif hastalıklar ile miyokarditi histolojik olarak ve PCR ( 

polimeraz chain reaction ) tekniği ile tespit etmek amacıyla yapılabilir. Biyopside değişen 

derecelerde miyosit infiltrasyonu gözlenir. Biyopsi sonrasında miyokardiyumdaki perforasyon 

sonucu perikardiyal effüzyon gelişip gelişmediği ekokardiyografi ile kontrol edilmelidir. 

2.2.9 Radyonüklid Çalışmalar 

Miyokardiyal perfüzyon incelemeleri dilate kardiyomiyopati tanı ve izleminde çok 

yararlı olmamasına karşın erişkindeki iskemik kardiyomiyopatinin ayırıcı tanısında 

kullanılabilir. Nathalie ve ark. nın 56 yaptığı bir çalışmada dilate kardiyomiyopatili hastalar 

SPECT ile taranmış ve duvar kalınlığının normalden ince ve strese daha az dayanıklı olduğu 

bulunmuştur. 
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2.2.10 Tedavi  

       Konjestif kardiyomiyopatili hastalarda düşük kardiyak atım hacmi, sıvı retansiyonu ve 

perfüzyon basıncını koruyabilmek üzere gelişen periferal vazokonstriksiyon esas kliniği 

oluşturur. Tedavide amaç kardiyak atım hacmini arttırmak, dokulara yeterli oksijen sunumunu 

sağlamak ve vital organ fonksiyonlarını korumaktır. Optimal inotropik ajan sistolik ve 

diyastolik fonksiyonları arttırmalı, sistemik ve pulmoner vazokonstriksiyonu azaltmalı, 

miyokarda oksijen sunumunu etkilememeli, yan etkileri minimum olmalı ve yaşam kalitesini 

ve surviyi olumlu etkilemelidir. Hastalar olası aritmilere karşı monitorize edilmelidir. 

2.2.10.1 Kombine İnotropik ve Vazodilatör Destek 

        Amrinon ve milrinon gibi fosfodiesteraz inhibisyonu yapan ajanlar kalbin kasılmasını 

ve kardiyak atım hacmini arttırırlar, pulmoner vasküler rezistansı azaltırlar. Yan etkileri 

nedeni ile amrinon kullanılmamaktadır. Milrinon fosfodiesteraz III enzimini inhibe ederek 

hücre içi kalsiyum düzeyini ve böylece kalbin inotropik performansını artırır. Erişkinlerde 

yapılan çalışmalarda potansiyel yan etkilerinin trombositopeni, hipotansiyon ve aritmi olduğu 

belirtilmiştir. PRİMACORP çalışmasında çocuklarda yan etki görülmemiştir 57,58. Birçok 

klinisyen milrinonu dekompanse kalp yetersizliğinde dobutamin gibi katekolaminlerle 

kombine olarak kullanmaktadır. Milrinon yarılanma ömrü hasta yaşına göre değişmekle 

birlikte genellikle 1-4 saat arasındadır. 

        Levosimendan kalsiyum duyarlaştırıcı bir ajandır ve erişkinlerde akut dekompanse ve 

kronik kalp yetersizliği tedavisinde kullanılmaktadır 59-61. Bu ajanlar kardiyak miyositlerdeki 

troponin C’ye bağlanarak kardiyak kontraktiliteyi arttırırlar, aynı zamanda adenozin trifosfat 

(ATP) duyarlı potasyum kanallarını açarak periferal arteriyel ve venöz dilatasyon yaparlar. 

Miyokardın oksijen tüketimi ve aritmiyi arttırmazlar. Çocuklarda bu ilaçların kullanımına 

ilişkin deneyimler sınırlıdır ve ileri çalışmalara gereksinim vardır. 
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2.2.10.2 Katekolaminler 

      Dopamin, dobutamin, izoproterenol ve epinefrin gibi sempatomimetik ajanlar 

adrenerjik reseptörleri direkt veya indirekt olarak uyarırlar. Bu ajanların ortalama yarı 

ömürleri 2-7 dakika arasında değişmekte olup terapötik düzeye ulaşma süreleri 10-15 

dakikadır.  

       Dopamin düşük dozlarda renal kan akımını, glomerüler filtrasyon hızını, sodyum 

ekskresyonunu artırmaktadır. Yüksek dozlarda kardiyak atım hacminde artış yapmakla 

birlikte periferal rezistansı arttırmakta ve aritmilere neden olabilmektedir. Dobutamin 

kontraktilite, kardiyak atım hacmi ve strok volümü arttırmakta ve uygun dozlarda periferal 

vazodilatasyon yaparak ventriküler dolum basınçlarını düşürmektedir. Ancak yüksek dozlarda 

dobutamin vazokonstriksiyon ve taşikardiye neden olmaktadır. Beta bloker tedavi alan 

hastalara katekolamin tedavisi verilirken dikkatli olunmalıdır. Çünkü beta reseptör blokajı 

durumunda katekolaminlerin adrenerjik etkileri artmaktadır. Aşırı adrenerjik stimulasyon 

sistemik vasküler rezistans, dolum basınçları ve miyokardın oksijen ihtiyacında artışa ve 

taşikardiye neden olarak miyokard üzerinde olumsuz etkilere yol açmaktadır. Beta bloker 

kullanan hastalarda fosfodiesteraz inhibitörleri diğer bir tedavi seçeneğidir. 

 

2.2.10.3 Digoksin 

      Bir kardiyak glikozid olan digoksin ventriküler kontraksiyonu arttırmada uzun süredir 

kullanılan bir ilaçtır. Etkisini Na-K ATPaz pompasını bloke edip hücre içi kalsiyum düzeyini 

arttırarak gösterir. İnotropik ajan olarak etkisi tartışmalı olmasına rağmen yaygın olarak 

kullanılmaktadır. Santral sinir sistemi üzerinden etki göstererek sempatik tonusun azalmasını 

sağlar, sonuç olarak kalp hızı azalır ve yeterli ventiküler dolum sağlanabilir. 
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       Digoksin akut hasta çocuklarda dikkatli kullanılmalıdır. Bu hastalarda renal 

fonksiyonlarda bozulma ve sonuçta ilaç toksisitesi görülebilir. Ek olarak inflame 

miyokardiyumda digoksin ventriküler aritmilere yol açabilir. Başta potasyum olmak üzere kan 

elektrolit düzeylerinin dikkatli izlemi digoksin toksisitesi açısından önemlidir. Pediatrik 

kardiyolojide birçok durumda digoksin kullanımı konusunda tartışmalar vardır. 

Asemptomatik sol ventrikül disfonksiyonu olan pediatrik hastalara digoksin önerilmemekle 

birlikte semptomatik hastalara düşük dozlarda önerilmektedir 62. 

2.2.10.4 Diüretikler 

     Furosemid birçok hastada ilk tercih edilen ajandır. Etkisini henle kulpunda elektrolit 

reabsorbsiyonunu bloke ederek gösterir. Hipokalemi yan etkisi tedaviye potasyum klorür veya 

spiranolakton eklenerek önlenebilir. Spiranolakton zayıf bir diüretiktir ve aldosteron 

antagonisti etkisi ile potasyum dengesini sağlar. Erişkinlerde yapılan bir çalışmada 

spiranolaktonun sağ kalımı olumlu etkilediği gösterilmiştir 63. Spiranolaktonun aldosteron ile 

indüklenen miyokardiyal fibrozisi veya katekolamin salınımını engelleyerek bu yararlı etkiyi 

gösterdiği tahmin edilmektedir. 

        Diğer potent diüretikler etakrinik asit ve bumetaniddir. Bunlar da henle kulbu 

üzerinden etkilerini gösterirler ve elektrolit dengesizliğine neden olabilirler. Aşırı diürez ön 

yükün ve sonucunda kardiyak atım hacminin azalmasına neden olabilir. 

2.2.10.5 Vazodilatör Ajanlar 

        Nitroprusid ve hidralazin periferik venleri dilate ederler, ard yükü azaltırlar, kalbin 

atım hacmini artırırlar ve dolum basınçlarını azaltırlar. Bu etkilerini arteriyollerdeki düz 

kaslarda gevşeme yaparak gösterirler. Nitroprusidin uzun süre kullanımı sonucu siyanid 

toksisitesi görülebilir. Hidralazinin olası yan etkisi ise lupus benzeri sendromdur. 
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    Ard yükü azaltan diğer bir ajan grubu da angiotensin-converting enzyme (ACE) 

inhibitörleridir. Kaptopril ve enapril çocuklarda en sık kullanılanlardır. ACE inhibitörleri, 

potent bir vazokonstriktör olan anjiyotensin II düzeyini azaltarak, potent bir vazodilatatör olan 

bradikinin yıkımını azaltarak etki gösterirler. Ayrıca aldosteron sekresyonunu inhibe ederek 

üriner potasyum kaybını da önlerler. Çocuklarda DCM tedavisinde ACE inhibitörlerinin 

kullanımı ciddi kabul görmüştür. Erişkinlerde kronik konjestif kalp yetersizliği tedavisinde 

enalapril kullanımının sağ kalımı arttırdığı büyük çok merkezli çalışmalar ile gösterilmiştir. 

Anjiyotensin reseptör blokerlerinin etkisi erişkinlerde çalışılmış olmakla birlikte çocuklarda 

kullanımı ile ilgili veri mevcut değildir. Erişkinlerde yapılan çalışmalarda ACE inhibitörleri 

ve anjiyotensin reseptör blokerleri arasında etkinlik ve güvenilirlik açısından farklılık 

saptanmamıştır. Anjiyotensin reseptör blokerleri bradikinin yolağı üzerinden etki etmedikleri 

için ACE inhibitörleri gibi öksürüğü yol açmazlar 62. 

 

 

 

2.2.10.6 Beta Bloker Ajanlar 

       Son yapılan çalışmalarda karvedilolün hem beta reseptör blokajı, hem de 

vazodilatasyon yaparak sol ventrikül performansını arttırdığı ve kalp yetersizliği olan erişkin 

hastalarda klinik durumu düzelttiği gösterilmiştir 64. Çocuklarda yapılan kısıtlı çalışmalarda 

karvedilol ve metaprololün yararlı olacağı kanısına varılmıştır 65,66. 
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2.2.10.7 Nesiritid 

Rekombinan bir natriüretik peptid olan nesiritid, arter ve venlerde dengeli bir 

dilatasyon, diürez, natriürez ve glomerüler filtrasyon hızında artış yapar. Ayrıca sempatik 

sistem ve renin-anjiyotensin-aldosteron sisteminde nörohümoral supresyona neden olur 67. 

Bazı çalışmalarda çocuklarda iyi tolere edildiği ve diürezi arttırdığı belirtilmiştir 68. 

Erişkinlerde son yapılan çalışmalarda nesiritidin dekompanse kalp yetersizliğinde böbrek 

fonksiyonlarında kötüleşme ile ilişkili olduğu gösterilmiştir 69. Çocuklarda ilacın güvenilirliği 

ve etkisini belirlemek için ek çalışmalara ihtiyaç vardır. 

  2.2.10.8 Diğer Terapötik Ajanlar 

DCM tedavisinde antiplatelet ve antitrombotik ajanların rolü olabilir. Büyük kardiyak 

boşlukları ve kan stazı olan hastaların trombus oluşumuna eğilimi fazla olup bunlarda varfarin 

tedavisi yararlıdır. Eğer trombus tesbit edilirse agresif bir şekilde önce heparinle sonra ise 

varfarinle tedavi edilmelidir.  

Akut hastalarda yatak istirahati yararlı olabilir. Su ve tuz alımı kısıtlanmalıdr. Günlük 

olarak kilo takibi yapılmalı ve buna göre diüretik tedavisi ayarlanmalıdır.  

Eğer kardiyomiyopati nedeni karnitin eksikliği ise karnitin desteği gecikmeksizin 

başlanmalıdır.  

Eğer taşikardi ilişkili kardiyomiyopati düşünülürse antiaritmik ilaçlar ve/veya 

radyofrekans ablasyon tedavisi kullanılabilir. Tedavi seçimi taşiaritminin nedenine bağlı 

olarak değişiklik gösterir. Prokainamid gibi birçok etkili antiaritmiğin negatif inotropik etkisi 

olması nedeniyle bu ilaçlar dikkatli kullanılmalıdır. Potansiyel kür etkisi göz önünde 

bulundurularak bu hastalarda ablasyon tedavileri düşünülmelidir.  
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2.2.10.9 Kardiyak Resenkronizasyon Tedavisi 

 Sol dal bloğu ( QRS zamanı > 130 msn ) ve azalmış ejeksiyon fraksiyonu (EF < %35) 

olan erişkin hastalarda resenkronizasyon tedavisi semptomların düzelmesi ve hospitalizasyon 

oranının azalmasında etkilidir 70. Çocuklarda bu konuda çok az tecrübe vardır, bu tecrübeler 

ise konjenital kalp hastalığı olan çocuklardadır 71. Çocuklarda bu tedavinin faydalılığının 

ortaya konması için ek çalışmalara ihtiyaç vardır.  

2.2.10.10 Kardiyak Transplantasyon 

 Beklenilen kısa dönemde konvansiyonel tedaviye cevap vermeyen ciddi hastalarda 

kardiyak transplantasyon düşünülmelidir. Griffin ve ark.72 tarafından yapılan tanımlamaya 

göre; tanı yaşı, tanı anında aritmi varlığı, kalp boyutu kardiyak transplantasyon zamanını 

belirlemede önemli parametrelerdir. Lewis ve Chabot’a göre sol ventrikül diastol sonu 

basıncının >25 mm Hg olması kötü sağ kalım ile ilişkilidir  ve erken transplantasyon için bir 

endikasyon oluşturur 73. Yapılan çok değişkenli analizlere göre DCM’li hastalarda kardiyak 

transplantasyon ile çoğu hastada iyileşme sağlanmıştır. Ölüm veya kardiyak transplantasyona 

gitme riski en çok 1 yaşından küçük 12 yaşından büyük  çocuklarda ve kız çocuklarında 

fazladır. Transplantasyon yapılan hastalarda 1 yıllık sağ kalım % 90, 5 yıllık sağ kalım ise % 

83’tür 74. 

3. MATERYAL VE METOD 

Çalışmamızda Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasında Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, 

Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim ve Araştırma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Ünitesine 

başvuran ve 110 olgudan dosyası bulunabilen ve izleme gelen 59 hasta incelenmiştir. 

Bu çalışmanın verileri Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 

Eğitim ve Araştırma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Ünitesi poliklinik ve ekokardiyografi 
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kayıtlarından elde edilmiştir. Çalışma için seçilen yıllar içerisinde takip edilen 59 hastanın 

verileri hastane medikal bilgi sistemi taranarak retrospektif olarak değerlendirilmiştir. 

Çalışmaya dilate kardiyomiyopati tanısı kesinleşmiş hastalar dahil edilmiştir.  

Dilate kardiyomiyopati tanısı elektrokardiyografide sol ventrikül hipertrofi bulguları, 

sol ve sağ atriyal büyüme, sağ ventrikül hipertrofisi, ST-T değişiklikleri ve aritmi olması, 

telekardiyografide kardiyotorasik indeksin yenidoğan döneminde 0,60’ın üzerinde olması 

infant ve çocukluk döneminde 0,50’nin üzerinde olması,  ekokardiyografide sol atriyal ve 

ventiküler dilatasyonla birlikte ejeksiyon ve kısalma fraksiyonlarında azalma olması ile 

konulmuştur.  

Olguların; yaş, cinsiyet dağılımı, geldikleri bölgeler, anne baba akrabalığı,başvuru 

semptomları, fizik inceleme, elektrokardiyografi, telekardiyografi, ekokardiyografi bulguları 

ve sonuçları değerlendirilmiştir.  

Değerlendirme sırasında kullanılan tanımlamalar aşağıda açıklanmıştır. 

• Hastaların geldikleri bölgeler değerlendirilirken coğrafi bölgeler esas 

alınmıştır. 

• Pnömoni ve üst solunum yolu enfeksiyonu geçirme öyküsü olanlar bu 

hastalıkları son 6 ay içerisinde geçirenlerdir. 

• Tanı için hastalara elektrokardiyografi, telekardiyografi, ekokardiyografi 

inceleme yapılmıştır. Kardiyak kateterizasyon ve endomiyokardiyal biyopsi 

uygulanmamıştır.  

• Sonuçlar verilirken aynı, düzelme, iyileşme ve eksitus tanımları kullanılmıştır. 

o Aynı kalma: Kontrol bulgularında öncesine göre anlamlı değişiklik 

olmamasıdır. 
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o Düzelme: Kontrolde klinik belirtiler, fizik muayene, 

elektrokardiyografik ve telekardiyografik bulguların gerilemesi, 

ekokardiyografide sol ventrikül fonksiyonlarının normale yakın 

olmasıdır. 

o İyileşme: Kontrolde klinik belirtiler, fizik muayene, 

elektrokardiyografik ve telekardiyografik bulguların düzelmesi, 

ekokardiyografide sol ventrikül fonksiyonlarının normale olması ve ilaç 

kullanımının kesilmesidir.  

o Eksitus 

• Çalışma sonucunda elde edilen verilerin değerlendirilmesinde SPSS v17 

istatistik paket programı, değerlendirmede Pearson Chi – Square      ( Ki-kare ) 

testi kullanılmıştır.  
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4. BULGULAR 

Çalışmamızda Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasında Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, 

Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim ve Araştırma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Ünitesinde 

takip edilen dilate kardiyomiyopati tanısı alan 59 hasta incelenmiştir. 

Çalışmaya alınan hastaların yaş ortalaması 49.2 ± 59.2 ay olup 10 gün-183 ay arasında 

değişmektedir. Hastalarımızın 32’si (% 54.2) 2 yaşın altında, 27’si (% 45.8) 2 yaş ve üstünde 

idi. (tablo 4, grafik 1) 

 

Tablo 4. Hastaların Yaş Dağılımı 

Yaş dağılımı (yıl) Sayı % 

< 2 yıl 32 54,2 

> 2 yıl 27 45,8 

Toplam 59 100 

 

 

 

 

 

 

 



27 
 

Grafik 1. Hastaların Yaş Dağılımı 

       

 

           Hastaların 30’u (% 50.8) kız , 29’u (% 49.2) erkek olup kız/erkek oranı 1.03/1 dir. 

Tablo 5 ve grafik 2 hastaların cinsiyet dağılımını göstermektedir. 

 

Tablo 5. Hastaların Cinsiyet Dağılımı 

Cinsiyet dağılımı Sayı % 

Kız 30 50.8 

Erkek 29 49.2 

Toplam 59 100 
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Grafik 2. Hastaların Cinsiyet Dağılımı 

 

 

 

Hastaların geldikleri bölgelere göre dağılımı tablo 6 ve grafik 3’te görülmektedir. 

Hastaların 37’si (% 62.7) İç Anadolu , 6’sı (% 10.2) Doğu Anadolu , 8’i (% 13.6) Karadeniz , 

3’ü (% 5.1) Akdeniz , 4’ü (% 6.8) Güneydoğu Anadolu , 1’i (% 1.7) Ege bölgesinden 

gelmektedir. İç Anadolu Bölgesi ve Ankara’dan gelen kardiyomiyopatili hastaların diğer 

bölgelere göre daha fazla olduğu dikkati çekmektedir. 
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Tablo 6. Hastaların Bölgelere Göre Dağılımı 

Bölgeler Hasta Sayısı % 

İç Anadolu 37 62.7 

Doğu Anadolu 6 10.2 

Karadeniz 8 13.6 

Akdeniz 3 5.1 

Güneydoğu Anadolu 4 6.8 

Ege 1 1.7 

Toplam 59 100 

 

Grafik 3. Hastaların Bölgelere Göre Dağılımı 
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Hastalarımızın 35’inde (% 59.3) anne-baba arasında akrabalığı yokken , 24’ünde (% 

40.7) anne-baba arasında akrabalık mevcuttu. Bunlardan 13’ünde (% 22) birinci derece , 

2’sinde (% 3.4) ikinci derece , 3’ünde (% 5.1) üçüncü derece , 6’sında (% 10.2) uzak 

akrabalık tespit edilmiştir. Anne-baba arasındaki akrabalık dereceleri tablo 7 ve grafik 4’te 

görülmektedir. 

Tablo 7. Anne-baba Akrabalık Dereceleri 

Akrabalık derecesi Sayı % 

Yok 35 59.3 

1.derece 13 22 

2.derece 2 3.4 

3.derece 3 5.1 

Uzak 6 10.2 

Toplam 59 100 
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Grafik 4. Anne-baba Akrabalık Dereceleri 

 

Hastaların geliş yakınmaları sorgulandığında 2 yaş altı ve üstünde değişiklikler 

gösterdiği saptanmıştır. Öykü incelemesinde 41 (% 69.4) hastanın başvurudan önceki 6 ay 

içinde pnömoni ya da üst solunum yolu enfeksiyonu geçirdiği öğrenildi. Semptomların 

başlama yaşı göz önüne alındığında; semptomları 2 yaşın altında başlayan hastalarda pnömoni 

veya üst solunum yolu enfeksiyonu geçirme oranı % 71.8 iken, semptomları 2 yaş ve üzerinde 

başlayanlarda bu oranın % 66.6 olduğu görülmüştür. 

İki yaş altındaki hastalarda en sık görülen semptomlar öksürük, hızlı nefes alıp verme, 

huzursuzluk, ateş ve nefes darlığı iken; iki yaş ve üstündeki hastalarda nefes darlığı, halsizlik, 

iştahsızlık, öksürük ve ateştir. İki yaş altındaki hastaların ebeveynleri çarpıntı, bulantı, göğüs 

ağrısı, ödem, karın ağrısı gibi semptomları ifade etmemiş ya da edememiştir. Her iki yaş 

grubunun semptom dağılımı tablo 8’de görülmektedir. 
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Tablo 8. Hastaların Başvuru Sırasındaki Semptomları 

Semptomlar 

 

< 2 yaş 

 

>2 yaş 

 

Toplam 

 
Sayı % Sayı % Sayı % 

Ateş 11 18 11 18.6 22 36 

Morarma 7 11.8 3 5 10 16.8 

Çarpıntı 3 5 11 18.6 14 23.6 

Gelişme geriliği 3 5 6 10.1 9 15.1 

Öksürük 22 37.2 16 27.1 38 64.3 

Terleme 10 16.9 2 3.3 12 20.2 

Göğüs ağrısı 0 0 3 5 3 5 

Nefes darlığı 12 20.3 20 33.8 32 54 

Hızlı nefes  14 23.7 11 18.6 25 42.3 

Kusma 7 11.8 10 16.9 17 28.7 

Bulantı 1 1.6 11 18.6 12 20.2 

Çabuk yorulma 8 13.5 14 23.7 22 35.3 

Ödem 1 1.6 9 15.2 10 16.8 

Karın şişliği 0 0 5 8.4 5 8.4 

Karın ağrısı 0 0 6 10.1 6 10.1 

Halsizlik 7 11.8 20 33.8 27 45.6 

İştahsızlık 10 16.9 19 32.2 29 49.1 

Huzursuzluk 21 35.5 5 8.4 26 43.9 

Solukluk 3 5 11 18.6 14 23.6 

 

Hastaların ilk fizik incelemeleri göz önüne alınarak yapılan sınıflamada hem 2 yaş altı 

grupta, hem de 2 yaş ve üstü grupta en sık görülen bulgular taşikardi ve üfürümdür. 

Semptomların başlama yaşı 2’nin altında olan hastalarda kalp yetersizliği oranı % 46.8 iken, 2 

yaş ve üstünde olan hastalarda bu oran % 44.4 olarak bulunmuştur. Başvuru sırasında 

hastaların 46’sında (% 77.8) telekardiyografide kardiyomegali, 24’ünde (% 40.6) fizik 
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incelemede hepatomegali, 36’sında (% 61) EKG değişikliği mevcuttu. Hastaların fizik 

inceleme bulguları tablo 9’da verilmiştir. 

 

Tablo 9. Hastaların Başvuru Sırasındaki Bulguları 

Bulgular < 2 yaş >2 yaş Toplam 

Sayı % Sayı % Sayı % 

Taşikardi 24 40.6 14 23.7 38 64.3 

Üfürüm 25 42.3 18 30.5 43 72.8 

Siyanoz 2 3.3 1 1.6 3 4.9 

Aritmi 3 5 3 5 6 10 

Venöz dolgunluk 0 0 2 3.3 2 3.3 

Kardiyomegali 24 40.6 22 37.2 46 77.8 

ÜSYE bulguları 8 13.5 7 11.8 15 25.3 

EKG’de değişiklik 16 27.1 20 33.8 36 60.9 

Akciğer bulgusu 16 27.1 11 18.6 27 45.7 

Ödem 0 0 7 11.8 7 11.8 

Splenomegali 0 0 3 5 3 5 

Hepatomegali 12 20.3 12 20.3 24 40.6 

Galo ritmi 4 6.7 6 10.1 10 16.8 

Mikrosefali 0 0 4 6.7 4 6.7 

Göğüs deformitesi 1 1.6 0 0 1 1.6 

Simian çizgisi 0 0 1 1.6 1 1.6 

Çomak parmak 0 0 1 1.6 1 1.6 

Nörolojik bulgu 1 1.6 5 8.4 6 10 

 

Tablo 10’da hastaların ilk başvuru sırasındaki EKG bulguları verilmiştir. Ondokuz 

hastada (% 32.2) görülen sol ventrikül hipertrofisi en sık EKG bulgusu olmakla birlikte, 

hastaların 13’ünde (% 22) sol aks, 6’sında (% 10.1) ST-T değişikliği, 8’inde (% 13.5) sağ aks, 

6’sında (%10.1) sağ ventrikül hipertrofisi, 4’ünde (% 6.7) EKG’ de aritmi, 5’inde (% 8.4) 
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voltaj supresyonu, 1’inde (% 1.6) delta dalgası ve 1’inde (% 1.6) biventriküler hipertrofi 

saptanmıştır. Aritmisi olan hastaların 1’inde supraventriküler taşikardi, 3’ünde ventriküler 

ekstrasistoller gözlenmiştir. 

Tablo 10. Hastaların EKG Bulguları 

EKG bulgusu Sayı % 

Sol ventrikül hipertrofi 19 32.2 

Sol aks 13 22 

ST-T değişikliği 6 10.1 

Sağ aks 8 13.5 

Delta dalgası 1 1.6 

Sağ ventrikül hipertrofisi 6 10.1 

EKG’de aritmi 4 6.7 

Voltaj supresyonu 5 8.4 

Biventriküler hipertrofi 1 1.6 

 

 Hastalarımızın ortalama izlem süresi 1 gün- 86 ay arasında değişmekte olup ortalama 

27.5± 27.7 ay olarak tespit edilmiştir. 

Tablo 11’de 2 yaş altındaki hastaların başvuru sırasındaki ve izlem sonundaki 

ekokardiyografi sonuçları görülmektedir. 
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Tablo 11. İki Yaş Altındaki Hastaların Başvuru ve İzlem Sonu Ekokardiyografi Bulguları 

 Mean-SD Minimum Maksimum 

% Başvuru İzlem Sonu Başvuru İzlem Sonu Başvuru İzlem Sonu 

EF 38.8± 11 53.3± 19.2 14 21 56 85 

KF 18.5± 5.5 27.9± 12.2 7 9 28 50 

 

Tablo 12’de 2 yaş ve üstündeki hastaların başvuru sırasındaki ve izlem sonundaki 

ekokardiyografi sonuçları görülmektedir. 

Tablo 12. İki Yaş ve Üstündeki Hastaların Başvuru ve İzlem Sonu Ekokardiyografi Bulguları 

 Mean-SD Minimum Maksimum 

% Başvuru İzlem Sonu Başvuru İzlem Sonu Başvuru İzlem Sonu 

EF 38.6± 17.9 49.5± 17.3 12,5 20 78 80 

KF 19.5± 10.9 

 

26.2± 10.7 6 10 47 50 

 

Hastalarımızın izlem sonuçları tablo 13’de gösterilmektedir. Çalışmamızda takip 

edilen iki hastamıza transplantasyon yapılmış olup, bu hastalarımız prognoz 

sınıflandırmasında “aynı” kategorisine alınmıştır.  
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Tablo 13. Hastaların Prognozları 

Sonuç Sayı % 

Aynı 12 20.4 

Düzelme 15 25.4 

İyileşme 7 11.8 

Eksitus 25 42.4 

Toplam 59 100 

 

Prognoz açısından şu değişkenler değerlendirmeye alınmıştır: semptomların başlama 

yaşı, cinsiyet, anne-baba akrabalığı, EKG değişikliği varlığı,  telekardiyogramda 

kardiyomegali varlığı, EF, KF ölçümüdür. 

Yaş ile prognoz ilişkisi tablo 14’de gösterilmiştir. İki yaş altındaki 32 hastadan 7’si (% 

21.9) aynı kalmış, 9’u (% 28.1) düzelmiş, 5’i (% 15.6) iyileşmiş, 11’i (% 34.4) eksitus 

olmuştur. İki yaş ve üzerindeki 27 hastadan 5’i (% 18.5) aynı kalmış, 6’sı (% 22.2) düzelmiş, 

2’si (% 7.4 ) iyileşmiş, 14’ü (% 51.9) eksitus olmuştur.Yaş ile prognoz arasında istatistiksel 

olarak anlamlı bir ilişki bulunamamıştır ( p=0,538 ). 
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Tablo 14. Yaşın Prognoza Etkisi 

 

Cinsiyet ile prognoz ilişkisi incelendiğinde kız hastaların 14’ü (% 46.7) ,erkek 

hastaların 11’i (% 38) eksitus olmuştur.Kız çocukların eksitus oranı daha yüksek bulunmasına 

rağmen aralarında istatistiksel olarak anlamlı ilişki bulunmamıştır. Cinsiyet prognoz ilişkisi 

tablo 15’de gösterilmiştir. Cinsiyet ile prognoz arasında istatistiksel olarak anlamlı bir ilişki 

bulunamamıştır ( p =0,829 ).      

 

 

 

 

 

 

 

 

Yaş Aynı Düzelme İyileşme Eksitus Toplam 

 
Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % 

  <2 yaş 7 21.9 9 28.1 5 15.6 11 34.4 32 100 

  >2 yaş 5 18.5 6 22.2 2 7.4 14 51.9 27 100 

 Toplam 12 20.4 15 25.4 7 11.8 25 42.4 59 100 
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    Tablo 15. Cinsiyetin Prognoza Etkisi 

 

Anne-baba akrabalığı olmayan 34 hastanın 11’i (% 32.4), birinci derece akrabalığı 

olan 14 hastanın 8’i (% 57.1) eksitus olmuştur. Tablo 16’da anne-baba akrabalığının prognoza 

etkisi gösterilmiştir. Anne baba akrabalığı ile prognoz arasında arasında istatistiksel olarak 

anlamlı bir ilişki bulunamamıştır ( p = 0,644).  

 

Tablo 16. Anne Baba Akrabalığının Prognoza Etkisi 

Akrabalık Aynı Düzelme  İyileşme Exitus Toplam 

Sayı  % Sayı  % Sayı  % Sayı  % Sayı  % 

     Yok 9 25,7 8 22,8 6 27,2 11 31,4 35 100 

1. derece 1 7,1 5 35,7 0 0 8 57,1 14 100 

2.  derece 0 0 1 50 0 0 1 50 2 100 

3. derece 0 0 1 33,3 0 0 2 66,7 3 100 

 Uzak 2 33,3 0 0 1 16,7 3 50 6 100 

 

 

Cinsiyet Aynı Düzelme İyileşme Eksitus Toplam 

 
Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % 

Kız 5 16.7 8 26.6 3 10 14 46.7 30 100 

Erkek 7 24.1 7 24.1 4 13.8 11 38 29 100 

Toplam 12 20.4 15 25.4 7 11.8 25 42.4 59 100 
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Hastaların tanı anında çekilen EKG’lerinde değişiklik olup olmaması ile prognoz 

arasındaki ilişki değerlendirilmiştir. EKG’lerinde değişiklik olan 38 hastanın 19’u (% 50 ), 

değişiklik olmayan 20 hastanın 5’i (% 25) eksitus olmuştur. EKG bulguları ile prognoz 

arasındaki ilişki tablo 17’de gösterilmiştir. Tanı anında EKG değişikliği olması ile prognoz 

arasındaki ilişki istatistiksel olarak anlamlı bulunmuştur ( p =0,04).   

Tablo 17. EKG bulguları ile Prognoz Arasındaki İlişki 

EKG 

değişikliği 

Aynı Düzelme İyileşme Eksitus Toplam 

 Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % Sayı % 

   Var 6 15.7 8 21 5 13.1   19 50 38 100 

   Yok 6 30 7 35 2 10 5 25 20 100 

 

 Tablo 18’de ekokardiyografik bir ölçüm olan EF’nin prognoza etkisi görülmektedir. 

EF’si % 30’un altında olanlarda eksitus oranı % 60 iken, EF’si % 30 ve üstünde olanlarda % 

36.4’dür. EF’si düşük olan hastalarda, EF’si yüksek hastalara göre eksitus oranı önemli 

derecede yüksek bulunmuştur. EF’si % 30’un altında olanlarda düzelme oranı % 20 iken, bu 

grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. EF’si % 30 ve üstünde olanlarda düzelme ve iyileşme 

oranı % 43.2 olmasına rağmen istatistiksel olarak anlamlı olmadığı tespit edilmiştir ( p =0,25).  
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Tablo 18. Ejeksiyon Fraksiyonu ve Prognoz Arasındaki İlişki 

Klinik Seyir  < %30 ≥ %30 Toplam 

 Sayı % Sayı % Sayı % 

Aynı 3 20 9 20,4 12 20,3 

Düzelme 3 20 12 27,2 15 25,5 

İyileşme 0 0 7 16 7 11,9 

Eksitus 9 60 16 36,4 25 42,3 

Toplam 15 100 44 200 59 100 

 

 Tablo 19’da KF ile prognoz arasındaki ilişki görülmektedir. KF’si % 15’in altında 

olanlarda eksitus oranı % 60 iken, %15 ve üstünde olanlarda % 33’dür. KF’si % 15’in altında 

olanlarda düzelme oranı % 25 iken bu grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. KF’si % 15 ve 

üstünde olan hastalarda düzelme ve iyileşme oranı % 43.6 bulunmuştur. KF’si  % 15’in 

üstünde olan hastalarda KF’si % 15’in altında olan hastalara göre eksitus oranı belirgin düşük, 

iyileşme ve düzelme oranı ise belirgin yüksek bulunmuştur fakat istatistiksel olarak anlamlı 

bir fark saptanmamıştır ( p = 0,101 ). 
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Tablo 19. Kısalma Fraksiyonu ve Prognoz Arasındaki İlişki 

Klinik Seyir  < % 15 ≥ % 15 Toplam 

 Sayı % Sayı % Sayı % 

Aynı 3 15 9 23 12 20,3 

Düzelme 5 25 10 25,6 15 25,4 

İyileşme 0 0 7 18 7 11,9 

Eksitus 12 60 13 33,4 25 42,4 

Toplam 20 100 39 100 59 100 
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5. TARTIŞMA 

Dilate kardiyomiyopati sık görülen kardiyomiyoapti tipi olup ventriküler dilatasyon, 

bozulmuş sistolik fonksiyonlar ve konjestif kalp yetersizliği ile karakterizedir. PCMR’ye göre 

Amerika Birleşik Devletlerinde 100.000 çocukta (0-18 yaş arası) beklenen kardiyomiyopati 

yıllık insidansı 1,13 olup, bunun da yarısını dilate kardiyomyopati oluşturmaktadır. Rakar ve 

ark. nın 75  kasım 1987 ile kasım 1989 yılları arasında 5252 otopside yaptıkları çalışmada 

DCM insidansı 4.5/100.000/yıl olarak bulunmuştur. Aynı yıllarda klinik insidans ise 

2.45/100.000/yıl bulunmuş olup, toplamda yıllık insidans 6.95/100.000/yıl olarak tespit 

edilmiştir. Türkiye’de 1990 yılında Özbarlas ve ark. ları 76 tarafından yapılan bir tez 

çalışmasında pediyatrik kardiyoloji ünitesine başvuran hastalar arasında primer 

kardiyomiyopatinin sıklığı % 0.5 olarak bulunmuştur. Dr. Sami Ulus Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları Merkezi’nde 1991-1996 yılları arasında genel pediatri polikliniğine başvuran 

hastalar arasında primer kardiyomiyopatili hastaların sıklığı 20/100.000 iken, dilate 

kardiyomiyopatili hastaların sıklığı 17/100.000 olarak bulunmuştur Yine bu tez çalışmasında 

primer kardiyomiyopatili hastalarda dilate kardiyomiyopati oranı % 84.7 olarak tespit 

edilmiştir. 77. Çalışmamızda ise 2005-2013 yılları arasında genel pediatri polikliniğine 

başvuran hastalar arasında dilate kardiyomiyopatili hastaların sıklığı 11/100.000, kardiyoloji 

polikliniğine başvuran hastalar arasında dilate kardiyomiyopati sıklığı ise 180/100.000 olarak 

bulunmuştur. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda semptomların başlama yaşı literatürde 

genellikle 2 yaşın altındadır 78. Taliercio ve ark. nın 79 yaptığı çalışmada olguların yarısının 2 

yaşın altında olduğu bildirilmiştir. Çalışmamızda ise hastalarımızın başvuru anındaki yaş 

dağılımına bakıldığında % 54.2’si 2 yaşın altında, % 45.8’i 2 yaş ve üzerindedir. 

Cinsiyet dağılımına bakıldığında literatürde her iki cinste eşit sıklıkta görüldüğü 

bildirilmektedir 79-81. Jin Hee Oh ve ark. 82 tarafından yapılan çok merkezli bir çalışmada ise 

184 dilate kardiyomiyopatili hastanın 94’ü erkek, 90’ı kız olarak saptanmıştır. Hastalarımızın 
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cinsiyet dağılımına bakıldığında erkek/kız oranı yaklaşık 1 olup literatür bilgileri ile 

uyumluluk göstermektedir. 

Dilate kardiyomiyopatili olgular geldikleri bölgelere göre incelendiğinde % 62.7’sinin 

İç Anadolu, % 13.6’sının Karadeniz, % 10.2’sinin Doğu Anadolu, % 5.1’inin Akdeniz, % 

6.8’inin Güneydoğu Anadolu, % 1.7’sinin Ege bölgesinden olduğu görülmektedir. Hastalığın 

görülme sıklığının coğrafi konum ve iklim değişiklikleri ile ilişkili olduğu bildirilmişse de, 

hastaların çoğunun İç Anadolu Bölgesi’nden geldiği tespit edilmiştir. Bunun nedeninin de 

hastanemizin referans merkezi olması ve ulaşım kolaylığı olduğu düşünülmektedir. 

 Kumar ve ark. nın 55 çalışmalarında otozomal dominant genetik geçişin % 20-30 

oranında olduğu, ancak küçük yaşlarda hastalığın erken belirtileri olmadığı için tanı 

alamadığı, yaşla ilişkili penetrans görüldüğü bildirilmiştir. Dilate kardiyomiyopatili hastaların 

birinci derece akrabalarında dikkatli inceleme ile popülasyona spesifik genlerin 

belirlenebileceğini saptamışlardır. Katy ve ark. nın 83 yaptığı 68 üyeli bir ailenin incelendiği 

çalışmada, iki üyede sol ventrikül disfonksiyonu, iki üyede de dilate kardiyomiyopati geliştiği 

gözlenmiştir. Burkett ve ark. nın 45 yaptığı çalışmada, daha önce idiopatik dilate 

kardiyomiyopati olarak değerlendirilen hastaların % 20-50’sinin, aile üyelerinin 

değerlendirilmesi sonucunda ailesel kardiyomiyopati oldukları düşünülmüştür. Grünig ve ark. 

nın 44 yaptığı çalışmada 445 idiopatik DCM’li hastanın ayrıntılı aile hikayeleri alınarak 

soyağaçları oluşturulmuştur. Hastaların 970 birinci ve ikinci derece akrabalarının % 11’inde 

DCM saptanmış olup, % 24’ünde ailesel DCM’den şüphelenilmiştir. Mahon ve ark. nın 84 

yaptığı çalışmada 189 idiopatik DCM’li hastanın 767 birinci ve ikinci derece akrabaları 

değerlendirilmiş ve % 4.6’sında DCM, % 15.5’inde sistolik disfonksiyon olmadan sol 

ventrikül genişlemesi, % 2.7’sinde de sol ventrikül genişlemesi olmadan kısalma 

fraksiyonunda azalma saptanmıştır. Çalışmamızda hastalarımızın anne ve babalarında yakın-

uzak akrabalık oranı % 40.7 iken, bunların % 22’si  birinci derece akrabalıktır. Aile üyeleri, 
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çalışmamızda ekokardiyografik olarak değerlendirilmemiş olup öyküden herhangi bir kalp 

hastalığı olmadığı belirtilmiştir. Ancak akrabalık oranlarının yüksek olduğu ülkemizde ailesel 

kardiyomiyopatinin tespiti için aile üyelerine mutlaka ayrıntılı kardiyolojik/ekokardiyografik 

inceleme yapılması gerektiğini düşünüyoruz.  

 Dilate kardiyomiyopatinin etyopatogenezinde viral enfeksiyonların rolü üzerinde 

durulmaktadır. Guther ve ark. nın 81 yaptığı çalışmada otoimmün mekanizmanın tetikçisinin 

bir viral enfeksiyon olabileceği vurgulanmıştır. Shigekazu ve ark. nın 85 yaptığı bir çalışmada 

ise son dönem idiopatik DCM’li olup sol ventrikülektomi yapılmış 30 Amerikalı ve 47 Japon 

hasta incelenmiş olup, 7 Amerikalı ile 15 Japon hastanın miyokardiyumunda grup B koksaki 

virüs RNA’sı izole edilmiştir. Barbaro ve ark. 86  HIV enfeksiyonu ile ilişkili kardiyak 

hastalıkların sayısının giderek arttığını bildirmektedir. HIV ile ilişkili kardiyak hasarın 

mekanizmaları; ilaç toksisitesi, sekonder enfeksiyonlar, virüsün kendisidir. Ayrıca HIV’li 

hastalarda koksakivirus,  sitomegalovirus ve Ebstein-bar virüs gibi kardiyotopik viruslara 

bağlı otoimmun hasar da görülebilmektedir. Tripta ve ark. nın 87 yaptığı bir çalışmada, 

koksaki ve adenovirüs reseptör pozitifliği kontrol gruplarında sırası ile % 30 ve % 40 

oranında iken, dilate kardiyomiyopatili hastalarda % 96 oranında bulunmuştur. Mc Mahon ve 

ark. nın 88 yaptıkları bir olgu sunumunda dilate kardiyomiyopati nedeninin parvovirüs B19 

olduğu tespit edilmiştir. Hastalarımızın % 69.4’ünde başvurudan önceki 6 ay içinde pnömoni 

ya da bir üst solunum yolu enfeksiyonu geçirme öyküsü mevcuttu. Bu da öyküde viral etyoloji 

olabileceğini akla getirmektedir. 

 Yapılan çalışmalarda dilate kardiyomiyopatili hastalarda en sık görülen semptomların 

ve bulguların dispne, egzersiz intoleransı, senkop, takipne, taşikardi ve hepatomegali olduğu 

belirtilmektedir 89,90. Taliercio ve ark. nın 79 yaş ortalaması 2 olan 24 olguluk serilerinde kalp 

yetersizliğinin (% 92) en sık gözlenen bulgu olduğu tespit edilmiştir. Çalışmamızda 

hastalarımızın ilk başvuruda semptomları sırasıyla 2 yaşın altında öksürük (% 37.2), hızlı 
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nefes alıp verme (% 23.7), nefes darlığı (% 20.3),ateş (% 18) iken, 2 yaş ve üstünde nefes 

darlığı (% 33.8), öksürük (% 27.1) ve çabuk yorulma (% 23.7) olarak bulunmuştur. Jin Hee 

Oh ve ark. nın 82 yaptığı çalışmada dilate kardiyomiyopatili hastaların fizik incelemesinde % 

64.1’inde kardiyomegali, % 23.4’ünde takipne, % 22.8’inde üfürüm, % 10.9’unda aritmi ve % 

7.6’sında siyanoz tespit edilmiştir. Çalışmamızda da benzer şekilde en sık karşılaşılan fizik 

inceleme bulguları; 2 yaşın altında üfürüm (% 42.3), taşikardi (% 40.6) ve kardiyomegali (% 

40.6) iken, 2 yaş ve üzerinde kardiyomegali (% 37.2), EKG’de değişiklik (% 33.8) ve üfürüm 

( 30.5) olarak saptanmıştır. Her iki yaş grubunda da bulgularımız benzerlik gösteriyordu. 

 Dilate kardiyomiyopatili hastalarda görülen EKG değişiklikleri; sinüs taşikardisi, ST-

T dalga değişiklikleri, Q dalgası, sol ventrikül hipertrofisi bulguları ve ileti bozuklukları 

olarak sıralanabilir 91. Talierco ark. nın79 yaptığı bir çalışmada olguların % 68’inde ST-T 

değişiklikleri ve % 63’ünde sol ventrikül hipertrofisi saptanmıştır. Özbarlas ve ark. nın 92 

yaptığı bir çalışmada hastaların % 9’unda aritmi saptanmıştır. Hastanemizde 1991-1996 yılları 

arasında yapılan bir tez çalışmasında hastaların  % 34’ünde sol ventrikül hipertrofisi, 

%20’sinde ST-T değişiklikleri, % 11’inde sol aks, %11’inde atriyal dilatasyon ve % 9’unda 

sağ aks saptanmıştır 77. Yine hastanemizde 1999-2004 yılları arasında yapılan 41 hastadan 

oluşan bir tez çalışmasında hastaların % 22’sinde sol ventrikül hipertrofisi, % 12’sinde ST-T 

değişiklikleri, % 20’sinde sol aks, % 10’unda sol atriyal dilatasyon, % 6’sında sağ aks 

gözlenmiştir 93. Çalışmamızda ise hastaların % 19’unda sol ventrikül hipertrofisi, % 13’ünde 

sol aks, % 8’inde sağ aks,% 6’sında ST-T değişikliği ve sağ ventrikül hipertrofisi 

saptanmıştır. Hastalarımızın % 38.9’unda EKG normal olarak bulunmuştur. Olgularımızın % 

6.7’sinde EKG’de aritmi saptanmıştır. Hastalarımızdan 1’inde SVT (supraventriküler 

taşikardi), 3’ünde VES (ventriküler ekstrasistol) gözlenmiştir. Aritmi saptanan tüm 

hastalarımız  dijital tedavisine yanıt vermişlerdir. En sık görülen EKG bulguları açısından 

değerlendirildiğinde çalışmamızın verileri literatür ile uyumlu bulunmuştur.  
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 Dilate kardiyomiyopatide sol atriyum ve sol ventrikül genişlemesine bağlı olarak 

telekardiyografide kardiyomegali gözlenir 55. Dr. Sami Ulus Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 

Hastanesinde 1991-1996 yılları arasında yapılan bir tez çalışmasında % 95.3, 1999-2004 

yılları arasında yapılan başka bir çalışmada % 90.2 oranında kardiyomegali saptanmıştır 77,93. 

Jefferies ve ark. nın 94 yaptığı bir çalışmada telekardiyografide en sık görülen bulgular 

kardiyomegali ve pulmoner ödem olarak bildirilmiştir. 

 Ekokardiyografi, kardiyomiyopati tanısı ve sınıflandırmasında en iyi bilgi veren 

noninvaziv bir yöntemdir. Dilate kardiyomiyopati tanısı sol ventrikül genişlemesi ve sistolik 

fonksiyonların azalması (EF  < % 50) ile konulur 94. Çalışmamızda dilate kardiyomiyopati 

tanısı ekokardiyografide sistolik fonksiyon azalması ve sol ventrikül genişlemesi temel 

alınarak konulmuştur. 

Sistolik fonksiyonları bozulan ve kardiyak dilatasyon gözlenen hastalarda tromboz da 

gelişebilmektedir. Chen ve ark. nın 95 yaptıkları çalışmada DCM hastalarında kalp içinde 

trombüs % 1-16 arasında görülmüştür. Çalışmamızda ise bir hastada ( % 1.6 ) sol ventrikülde 

trombüs saptanmıştır.  

 Dilate kardiyomiyopatili hastalarda medikal tedaviye rağmen prognoz halen kötüdür, 

kardiyak transplantasyon durumu kritik olan, çoklu inotrop tedavi alan ve mekanik ventilatör 

ihtiyacı olan hastalarda düşünülmektedir. En sık ölüm nedeni konjestif kalp yetersizliğidir. 

Tanıdan sonraki ilk altı ay en kritik dönemi oluşturmaktadır. İyileşme bulguları genellikle ilk 

altı ayda gözlenmekle birlikte iki yıla kadar görülebilmektedir. Çocuklarda 1 yıllık yaşam 

süresi % 63-70, 10-11 yıllık yaşam süresi ise % 50 olarak bildirilmektedir. Mortalite tanıdan 

sonraki ilk 1-2 yılda yüksektir 96.  

 Yaşın prognoza olan etkisi değerlendirildiğinde literatürde farklı sonuçlar 

bulunmaktadır. Carvalho ve ark. nın 97 yaptığı çalışmada iki yaşın üstündeki hastalarda 
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prognozun daha kötü olduğu saptanmıştır. Kim ve ark. nın98  yaptığı çalışmada ise yaşın 

prognoza etkisinin olmadığı saptanmıştır. Dr. Sami Ulus Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 

Hastanesinde 1991-1996 yılları ve 1999-2004 yılları arasında yapılan iki tez çalışmasında da 

yaşın prognozu etkilemediği görülmüştür. Çalışmamızda 2 yaşın altındaki hastaların % 

34.4’ü, 2 yaş ve üzerindeki hastaların % 51.9’u eksitus olmuşlardır. İki yaşın altındaki 

hastalarda düzelme ve iyileşme oranı % 43.7 iken, 2 yaş ve üzerindeki hastalarda % 29.6 

olarak bulunmuş olup istatistiksel olarak yaşın mortaliteye etkisinin olmadığını gözledik.  

 Dilate kardiyomiyopatili hastalarda cinsiyet ile prognoz arasındaki ilişki 

değerlendirilmiş ve Kumar ve ark. nın 55 yaptığı çalışmada kız cinsiyetin kötü prognozla 

ilişkisi olduğu saptanmıştır. Wilkinson ve ark. nın 99 yaptığı çalışmada ise erkek cinsiyetin 

kötü prognozla ilişkili olduğu belirtilmiştir. Çalışmamızda kız hastaların % 46.7’si, erkek 

hastaların % 38’i eksitus olmuştur ve bu istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır. 

 Kim ve ark. nın 98 yaptığı çalışmada anne-baba akrabalığı ile prognoz arasında anlamlı 

ilişki bulunmamıştır. Özbarlas ve ark. nın 92 yaptıkları çalışmada anne-baba akrabalığının kötü 

prognoz ile ilişkili olduğu saptanmıştır. Taylor ve ark. nın 100 yaptığı bir çalışmada ise aile 

öyküsü olanların kötü prognozla ilişkili olabileceği düşünülmüştür. Çalışmamızda anne-baba 

akrabalığı olmayanlarda eksitus oranı % 18.7 ve birinci derece akrabalığı olanlarda % 11.8 

olarak bulunmuştur ve bunun istatistiksel olarak anlamlı olmadığı belirlenmiştir. 

 Dilate kardiyomiyopatli hastalarda aritmiler mortalite ve morbidite nedenidir. 

Friedman ve ark. 101 yaptıkları bir çalışmada DCM’li hastaların yarısında aritmi saptadıklarını 

ve aritmilerin prognozu etkilemediğini bildirmişlerdir. Özbarlas ve ark. 92 tarafından yapılan 

çalışmada aritmisi olan ve olmayanlarda eksitus oranının sırasıyla % 28.5 ve % 7.8 olduğu, 

düzelme yüzdesinin ise aritmisi olanlarda % 7 aritmi olmayanlarda  % 38.2 olduğu ve bu 

farkların istatistiksel olarak anlamlı olduğunu belirtilmiştir. Han ve ark. nın 102 yaptıkları 

çalışmada ise aritmisi olan hastaların sol ventrikül diyastol sonu çapının aritmisi olmayan 
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hastalara göre daha yüksek olduğu saptanmıştır. Çalışmamızda EKG değişikliği olan 

hastaların eksitus oranı % 50 iken, olmayan hastaların eksitus oranı % 25 olup istatistiksel 

olarak anlamlı bulunmuştur (p=0.04). Dört hastamızın (% 6.7)  EKG’sinde aritmi saptanmış 

olup bu hastalardan biri eksitus olmuştur. EKG’sinde aritmi saptanan hastaların % 25’i eksitus 

olurken, aritmi saptanmayan hastaların % 43.6’sı eksitus olmuştur. Literatür ile uyumsuz 

bulduğumuz bu sonucun nedeninin hasta sayımızın yetersiz olmasından kaynaklandığını 

düşünmekteyiz. 

 Taliercio ve ark.79 sol ventrikül fonksiyonları ile prognoz arasında ilişki olmadığını 

söylemişlerdir. Zecchin ve ark. nın103 1978-2001 yılları arasında 343 DCM’li hasta ile 

yaptıkları çalışmalarında sol ventrikül diyastol sonu çapı geniş olan, beta bloker kullanmayan 

ve EF’si % 30’dan düşük olanların kötü prognozlu olduğunu bildirmişlerdir. Mc Mahon ve 

ark. nın 80 yaptıkları çalışmada sol ventrikül arka duvarı kalın, sol ventrikül diyastol sonu çapı 

geniş ve EF’si düşük olan hastaların daha kötü prognoz gösterdiği tespit edilmiştir. Grosse-

Wortman ve ark.104 ise yaptıkları bir çalışmada dilate kardiyomiyopatinin erken dönemlerinde 

sağ ventrikül fonksiyonlarının da azaldığını ve sağ ventrikül boyutu ve ejeksiyon 

fraksiyonunun kalp yetersizliği riski ile ilişkili olduğunu göstermişlerdir. 

 Çalışmamızda EF % 30’un altında olanlarda eksitus oranı % 60 iken, EF % 30 ve 

üstünde olanlarda % 36.3’dür. EF’si % 30’un altında olanlarda düzelme oranı % 20 iken, bu 

grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. EF’si % 30 ve üstünde olanlarda düzelme ve iyileşme 

oranı % 43.1 olmasına rağmen istatistiksel olarak anlamlı değildir. Aynı şekilde kısalma 

fraksiyonu ve prognoz ilişkisi incelendiğinde; KF’si % 15’in altında olanlarda eksitus oranı % 

60 iken, %15 ve üstünde olanlarda % 33’dür. KF’si % 15’in altında olanlarda düzelme oranı 

%25 iken bu grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. KF’si % 15 ve üstünde olan hastalarda 

düzelme ve iyileşme oranı % 43.5 bulunmuştur.  
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 Dilate kardiyomiyopatili hastalarda medikal tedaviye rağmen prognoz halen kötüdür, 

kardiyak transplantasyon durumu kritik olan, çoklu inotrop tedavi alan ve mekanik ventilatör 

ihtiyacı olan hastalarda düşünülmektedir 94. Burch ve ark. nın 105 yaptığı çalışmada hastaların 

% 26.9’unun kaybedildiği bildirilmiştir. Kumar ve ark. nın 55 yaptığı çalışmada hastaların % 

19’unun eksitus olduğu gözlenmiştir. Özbarlas ve ark. 92 eksitus oranını % 11.5 bulmuşlardır 

ve düşük bulmalarının nedeninin hasta izlem süresinin bir yıldan az olmasıyla açıklamışlardır. 

Yapılan bir çalışmada 9 yıllık sağ kalım oran % 69.8 olarak bulunmuştur 82.  

Çalışmamızda 2 yaşın altındaki hastaların % 34.4’ü, 2 yaş ve üzerindeki hastalarımızın 

% 51.9’u, toplam olarak % 42.4’ü eksitus olmuştur. 

 Çalışmamızda 2005- 2013 yılları arasında dilate kardiyomiyopati tanısıyla izlenen 59 

hasta pognoza etki eden faktörler açısından incelenmiş olup yaş, cinsiyet, akrabalık öyküsü ve 

aritminin prognozu etkilemediği saptamıştır. EKG değişikliği olan hastaların prognozunun 

daha kötü olduğu saptanmıştır. Ekokardiyografi incelemesinde EF’si % 30 ve üstünde olan 

hastaların prognozunun, %30’un altında olan hastalara göre daha iyi olduğu ancak bunun 

istatistiksel olarak anlamlı olmadığı belirlenmiştir. KF’si % 15 ve üstünde olan hastalarda, % 

15’in altında olan hastalara göre prognozun iyi yönde etkilendiği saptanmış fakat bu 

istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır. Ekokardiyografi değerlerinden EF ve KF’nin 

prognozu belirlemede etkin olduğu gözlenmiştir. 
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6. SONUÇLAR 

 Bu çalışmada Ocak 2005-Ocak 2013 yılları arasında Dr. Sami Ulus Kadın Doğum ve 

Çocuk Hastalıkları Eğitim ve Araştırma Hastanesinde izlenen dilate kardiyomiyopatili 59 

hastanın epidemiyolojik ve klinik bulguları incelenmiş, prognoz üzerine etkili faktörler 

değerlendirilmiştir. 

 1.Çalışmaya alınan hastaların 32’si (% 54.2) 2 yaşın altında, 27’si (% 45.8) 2 yaş ve 

üstündedir. 

 2.Hastaların 30’u (% 50.8) kız , 29’u (% 49.2) erkek olup kız/erkek oranı yaklaşık 

1’dir. 

 3. Hastaların 37’si (% 62.7) İç Anadolu , 6’sı (% 10.2) Doğu Anadolu , 8’i (% 13.6) 

Karadeniz , 3’ü (% 5.1) Akdeniz , 4’ü (% 6.8) Güneydoğu Anadolu , 1’i (% 1.7) Ege 

bölgesinden gelmektedir. 

 4. Hastalarımızın 35’inde (% 59.3) anne-baba arasında akrabalık yokken , 24’ünde (% 

40.7) anne-baba arasında akrabalık mevcuttu. Bunlardan 13’ünde (% 22) birinci derece 

akrabalık tespit edilmiştir. 

 5. Öykü incelemesinde 41 (% 69.4) hastanın ,başvurudan önceki 6 ay içinde pnömoni 

yada üst solunum yolu enfeksiyonu geçirdiği tespit edildi. 

 6. İki yaş altındaki hastalarda en sık görülen semptomlar öksürük (% 37.2) , hızlı nefes 

alıp verme (% 23.7), huzursuzluk (% 35.5), ateş (% 18) ve nefes darlığı (% 20.3) iken; iki yaş 

ve üstündeki hastalarda nefes darlığı (% 33.8), halsizlik (% 33.8), iştahsızlık (% 32.2), 

öksürük (% 27.1) ve ateş (% 18.6) en sık görülen semptomlardır. 

 7. Hastaların ilk fizik incelemeleri göz önüne alınarak yapılan sınıflamada hem iki yaş 

altı grupta, hem de 2 yaş ve üstü grupta en sık görülen bulgular taşikardi ve üfürümdür. 
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 8. Bir hastada sol ventrikülde trombüs saptanmıştır. 

 9. İki yaş altındaki 32 hastadan 7’si (% 21.9) aynı kalmış, 92u (% 28.1) düzelmiş, 5’i 

(% 15.6) iyileşmiş, 11’i (% 34.4) eksitus olmuştur. 

10. İki yaş ve üzerindeki 27 hastadan 5’i (% 18.5) aynı kalmış, 6’sı (% 22.2) düzelmiş, 

2’si (% 7.4 ) iyileşmiş, 14’ü (% 51.9) eksitus olmuştur. 

11. İki yaş altında eksitus oranı % 34.4, 2 yaş ve üzerinde % 51.9 olarak bulunmasına 

rağmen istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır ( p=0,538 ). 

12. İki yaşın altındaki hastalarda düzelme ve iyileşme oranı ( % 43.7) iki yaş ve 

üzerindeki hastaların düzelme ve iyileşme oranına (% 29.6) göre yüksek bulunmasına rağmen 

aralarında istatistiksel olarak anlamlı ilişki tespit edilmemiştir. 

13. Cinsiyet prognoz ilişkisi incelendiğinde eksitus olan hastaların 14’ü kız, 11’i erkek 

idi. Kız çocukların eksitus oranı yüksek bulunmasına rağmen aralarında istatistiksel olarak 

anlamlı ilişki bulunmamıştır ( p =0,829 ).      

14. EKG bulguları ile prognoz arasındaki ilişki değerlendirilmiş, EKG değişikliği olan 

hastaların eksitus yüzdesi % 50 iken, olmayan hastaların eksitus yüzdesi % 25 olup 

istatistiksel olarak anlamlı bulunmuştur (p=0.04). 

15. Ekokardiyografik ölçümleri EF’si % 30’un altında olanlarda eksitus oranı % 60 

iken, EF’si % 30 ve üstünde olanlarda % 36.3’dür. EF’si % 30’un altında olanlarda düzelme 

oranı % 20 iken, bu grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. EF’si % 30 ve üstünde olanlarda 

düzelme ve iyileşme oranı 43.1 olmasına rağmen istatistiksel olarak anlamlı olmadığı 

saptanmıştır ( p =0,25). 

16. Kısalma fraksiyonu ve prognoz ilişkisi incelendiğinde; KF’si % 15’in altında 

olanlarda eksitus oranı % 60 iken, %15 ve üstünde olanlarda % 33’dür. KF’si % 15’in altında 
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olanlarda düzelme oranı %25 iken bu grupta iyileşen hasta bulunmamaktadır. KF’si % 15 ve 

üstünde olan hastalarda düzelme ve iyileşme oranı % 43.5 saptanmasına rağmen istatistiksel 

olarak anlamlı bulunmamıştır ( p = 0,101 ). 

   17. Çalışmamızda 2 yaşın altındaki hastaların % 34.4’ü, 2 yaş ve üzerindeki 

hastalarımızın % 51.9’u, toplam hastalarımızın % 42.4’ü eksitus olmuştur. 

 18. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda yaş, cinsiyet, akrabalık öyküsü ve aritminin 

prognozu etkilemediği saptanmıştır. EKG değişikliği olan hastaların prognozunun daha kötü 

olduğu saptanmıştır. Ekokardiyografi incelemesinde EF’si % 30 ve üstünde olan hastaların 

prognozunun, %30’un altında olan hastalara göre olumlu olduğu ancak bunun istatistiksel 

olarak anlamlı olmadığı belirlenmiştir. KF’si % 15 ve üstünde olan hastalarda, % 15’in altında 

olan hastalara göre prognozun olumlu etkilendiği saptanmış fakat bu istatistiksel olarak 

anlamlı bulunmamıştır. Ekokardiyografi değerlerinden EF ve KF’nin prognozu belirlemede 

etkin olduğu gösterilmiştir. 

7.ÖZET 

  Dr. Sami Ulus Kadın Doğum ve Çocuk Hastalıkları Eğitim ve Araştırma Hastanesi 

Pediatrik Kardiyoloji Bölümünde  Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasında izlenen dilate 

kardiyomiyopatili 59 hasta retrospektif olarak incelenmiştir. 

 Hastalarımızın 30’u kız, 29’u erkek olup erkek/kız oranı 1.03/1 olarak bulunmuştur. 

Hastaların yaşları  10 gün-183 ay arasında değişmekte  olup ortalama 49.2 ± 59.2 aydır.  İki 

yaş altındaki hasta sayısı 32 (% 54.2) iken, 2 yaşın üstünde  27 hasta (% 45.8) bulunmaktadır. 

 Hastalarımızın 37’si ( % 62.7) İç Anadolu Bölgesinden gelmektedir.Anne-baba 

arasında akrabalık  24’ünde ( % 40.7) gözlenmiştir ve birinci derece akrabalık oranı % 22’dir. 
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 Geliş yakınmaları sorgulandığında 2 yaş altındaki hastalarda en sık görülen 

semptomlar öksürük, hızlı nefes alıp verme, huzursuzluk, ateş ve nefes darlığı iken; 2 yaş ve 

üstündeki hastalarda nefes darlığı, halsizlik, iştahsızlık, öksürük ve ateştir. 

 Fizik incelemelerinde hem 2 yaş altı grupta, hem de 2 yaş ve üstü grupta en sık 

görülen bulgular taşikardi ve üfürümdür. Semptomların başlama yaşı 2’nin altında olan 

hastalarda kalp yetersizliği oranı % 46.8 iken, 2 yaş ve üstünde olan hastalarda  % 44.4 olarak 

bulunmuştur. 

 En sık görülen EKG bulgusu sol ventrikül hipertrofisidir (% 32.2). Hastalarımızın 

4’ünde ( %6.7) aritmi saptanmıştır.Olguların 46’sında (% 77.8) telekardiyografide 

kardiyomegali saptanmıştır. 

Hastalarımızın  izlem süresi 1 gün-86 ay ( ort.29.5 ± 28 ay) arasında değişmektedir.    

İki yaş altındaki hastalarda başvuru ve izlem sonu ekokardiyografideki ejeksiyon 

fraksiyonu sırasıyla % 38.3±11 ve %53.3±19.2 iken, kısalma fraksiyonu  %18.5± 5.5 ve% 

27.9± 12.2’dir.İki yaş üstündeki  hastalarda  ise başvuru ve izlem sonu ejeksiyon fraksiyonu 

sırasıyla %38.6±17.9 ve% 49.5±17.3 iken, kısalma fraksiyonu  %19.5± 10.9 ve% 26.2± 

10.7’dir. 

Genel olarak hastalarımızın % 20.4’ü aynı kalmış, % 25.4’ü düzelmiş, % 11.8’i 

iyileşmiş ve % 42.4’ü eksitus olmuşlardır. İki yaşın altındaki hastaların % 34.4’ü, iki yaş ve 

üzerindeki hastaların % 51.9’u kaybedilmiştir ( p=0,538 ). 

 Dilate kardiyomiyopatili hastalarımızda yaş, cinsiyet, akrabalık öyküsü ve aritminin 

prognozu etkilemediği saptanmıştır. EKG değişikliği olan hastaların prognozunun daha kötü 

olduğu saptanmıştır. Ekokardiyografik incelemede EF’si % 30 ve üstünde olan hastaların 

prognozunun, %30’un altında olan hastalara göre olumlu olduğu ancak bunun istatistiksel 

olarak anlamlı olmadığı belirlenmiştir. KF’si % 15 ve üstünde olan hastalarda, % 15’in altında 
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olanlara  göre prognozun olumlu etkilendiği saptanmış fakat bu istatistiksel olarak anlamlı 

bulunmamıştır. Ekokardiyografi değerlerinden EF ve KF’nin prognozu belirlemede etkin 

olduğu gözlenmiştir. 
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