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KISALTMALAR
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: Sol ventrikiiler non-kompaksiyon
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: Single-photon emission computed tomography
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1.GIRIS
Kardiyomiyopatiler kalp kasi hastaliklarinin bir grubunu olusturmaktadir. Nadir

goriilen hastaliklar olmakla birlikte, ¢ocuklarda kalp yetersizligi ve kalp transplantasyonunun

en sik nedenini olusturmaktadirlar.

Dilate kardiyomiyopati ¢ocuklarda en sik goriilen kardiyomiyopati tipi olup bir veya
iki ventrikiilde dilatasyon ve kasilma fonksiyonunda azalma ile karakterizedir. Pediatrik
kardiyomiyopati kayitlarina [ The Pediatric Cardiomyopathy Registry (PCMR) ] gore
nedenleri idiopatik (% 66), miyokardit (%16), noromuskuler hastaliklar (% 9), ailesel (% 5),

metabolik hastaliklar (% 4) ve malformasyon sendromlari (% 1) olarak siralanmaktadir.

PCMR’ye gore Amerika Birlesik Devletlerinde (ABD) 0-18 yas grubunda
kardiyomiyopati yillik insidans1 100.000’de 1,13 olup bunun yarisin1 dilate kardiyomiyopati
olusturmaktadir. Bir yas alt1 ¢ocuklarda ise beklenen dilate kardiyomiyopati insidansi yillik

100.000 ¢ocukta 4’tir.

Caligmamizda Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Egitim ve
Arastirma Hastanesinde Ocak 2005 -Ocak 2013 tarihleri arasinda dilate kardiyomiyopati
tanist1 alan 59 hasta incelenmistir. Amacimiz dilate kardiyomiyopatili hastalarin
epidemiyolojik ve klinik bulgularim1 incelemek, prognoz iizerine etkili faktorleri

degerlendirmektir.



2.GENEL BIiLGILER

2.1 TANIM VE SINIFLAMA

Kardiyomiyopatiler kalp kasinin primer hastaliklaridir 1. Kardiyomiyopati tanisi ilk
kez 1957 yilinda Bridgen tarafindan tanimlandigindan beri birgok kez degisiklige ugramstir 2.
Diinya Saglik Orgiitii (WHO) 1980 yilinda kardiyomiyopatiyi sebebi bilinmeyen bir kalp kas1
hastalig1 olarak tanimlamstir 3. WHO/ISFC Task Force ( International Society and Federation
of Cardiology ) tarafindan 1995 yilinda dominant patofizyoloji ve etyoloji gbz Oniinde
bulundurularak kalp kasini etkileyen biitiin hastaliklar1 iceren yeni bir siniflandirma
yapilmistir ve kardiyomiyopatiler “kardiyak disfonksiyon ile iliskili miyokard hastaliklari”
olarak tanimlanmistir. Farkli nedenlere bagli olarak goriinen bu hastaliklar anatomi ve

fizyolojiye gore soyle siniflandiriimistir 4,

e Dilate kardiyomiyopati (DCM )

e Hipertrofik kardiyomiyopati (HCM )

e Restriktif kardiyomiyopati (RCM )

e Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopati/displazisi ( ARVC/D )

e Smiflandirilamayan kardiyomiyopatiler

Amerikan Kalp Birligi ( AHA ) 2006 yilinda bilimsel, ¢agdas bir tanim ve
siniflandirma énermistir °. Bu siniflandirmada kardiyomiyopatiler mekanik ve/veya elekriksel
disfonksiyonla iliskili miyokardiyumu etkileyen heterojen bir grup hastalik olup, daha ¢ok
genetik nedenli uygunsuz ventrikiiler hipertrofi veya dilatasyon ile karakterize oldugu

belirtilmistir.

Avrupa Kalp Cemiyeti ¢calisma grubu 2008 yilinda WHO/ISFC simiflandirmasi i¢in bir

giincelleme Onermistir. Bu Oneriye gore kardiyomiyopati miyokardiyal anormalligi



aciklayacak koroner arter hastaligi, hipertansiyon, kapak hastaligi, konjenital kalp hastalig
olmaksizin gelisen yapisal ve fonsiyonel anormallik olarak tanimlanmistir °. Pediatrik

miyokardiyal hastaliklarin etyolojik siniflandirmasi tablo 1a ve 1b’de verilmistir.

Tablo1(a). Pediatrik Miyokardiyal Hastaliklarin Etyolojik Smiflandirmas: ’

Primer Kardiyomiyopatiler

Dilate kardiyomiyopati

Noromuskuler hastaliklar Muskuler distrofiler ( Duchenne, Becker, Limb
girdle,  Emery-Dreifuss  sendromu,  konjenital
muskuler  distrofi, vb) , miyotonik distrofi,

miyofibriler miyopati

Metabolik hastaliklar Yag asidi oksidasyon bozukluklari, karnitin
anormalikleri, mitokondriyal hastaliklar ( Kearns-
Sayre sendromu ,vb), organik asidemiler

Kardiyomiyosit aparatinin genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik DCM
Genetik sendromlar Alstrom sendromu, Barth sendromu
Iskemik

Kronik tasiaritmiler

Hipertrofik kardiyomiyopati

Metabolik hastaliklar Mitokondrial hastaliklar ( Friedreich ataksisi, vb ),
depo hastaliklar1 ( glikojen depo hastaliklari, 6zellikle
Pompe, mukopolisakkaridoz, Fabry hastaligi,
sfingolipidoz, hemokromatoz )

Kardiyomiyosit aparatinin genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik HCM
Genetik sendromlar Noonan, Costello, Beckwith-Wiedemann sendromu
Diyanetik anne bebegi Gegici hipertrofi

Restriktif kardiyomiyopati

Noromuskuler ve metabolik hastaliklar Miyofibriler miyopatiler, depo hastaliklar1

Kardiyomiyosit aparatinin genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik RCM

Aritmojenik sag ventrikiiler kardiyomiyopati

Kardiyomiyosit aparatinin genetik mutasyonu Ailesel veya sporadik ARVC

Sol ventrikiiler nonkompaksiyon (LVNC) X-Linked (Barth sendromu) , otozomal dominat,
otozomal resesif, sporadik LVNC




Tablo1(b). Pediatrik Miyokardiyal Hastaliklarin Etyolojik Siniflandirmasi

Sekonder veya Kazanilmis Miyokardiyal Hastaliklar

Miyokarditler Viral; Parvovirus B19, adenovirus, koksakivirus A-B, rubella, varisella,
influenza, kabakulak, ebstein barr viriis, sitomegalovirus, kizamik, polio,
cicek asisi, hepatit C, HIV viriis, oportunistik enfeksiyonlar

Riketsiyal; Psittakoz, koksiellla, tifo, kayalik daglar benekli atesi

Bakteriyel; Difteri, mikoplazma, meningokok, leptospiroz, Lyme
hastaligy, tifoid ates, tiiberkiiloz, listeriyoz, spreptokok

Parazitik; Chagas hastaligi, toksoplazmoz, Loa loa, toksokara kanis,
sistiserkoz, ekinokokkoz,

Fungal; Histoplazmoz, koksidiyomikoz, aktinomikoz

Sistemik inflamatuar Sistemik lupus eritematozis (SLE), SLE’li anne bebegi, skleroderma,

hastaliklar Churg-Strauss vaskiiliti, romatoid artrit, romatizmal ates, sarkoidoz,
dermatomiyozit, periarteritis nodoza, hipereozinofilik sendrom

Nutrisyonel eksiklik Beriberi (tiyamin eksikligi) , kwashiorkor, Keshan hastaligi, selenyum
eksikligi

ilag: ve toksinler Doksorubisin, siklofosfamid, klorokin, emetin, sulfonamidler, mesalazin,
kloramfenikol, alkol, hipersensitivite reaksiyonlari, radyasyon

Koroner arter Kawasaki hastaligi, medial nekroz, ALCAPA (sol Kkoroner arterin

hastaliklari pulmoner arterden ¢ikisi) diger konjenital koroner anomaliler, ailesel

hiperkolesterolemi

Hematolojik on koloj ik Anemi, orak hiicreli anemi, 16semi
hastaliklar

Endokrin ve Hipertiroidi, karsinoid tiimér, feokromasitoma
noroendokrin hastahiklar

Hipertrofik kardiyomiyopati klinik olarak heterojen bir hastalik olup birgok
mutasyondan kaynaklanir, genellikle sol ventrikiil nadiren de sag ventrikiil hipertrofisi ile
iliskilidir 8 Ik kez 1928 yilinda Teare HCM'yi kalbin asimetrik hipertrofisi olarak
tanimlamistir. HCM erken cocukluk infant donemde sakatlik ve Oliime neden olabilir,
genglerde ve atletlerde ani dliimiin en sik nedenidir °>. HCM hipertrofiye neden olan herhangi
bir kardiyak veya sistemik hastalik ( aort kapak stenozu, sitemik hipertansiyon vb. )

olmaksizin dilate olmadan kalinlasan sol ventrikiil ile karakterizedir >!'2,  Birgok



epidemiyolojik ¢alisma sonuglaria gore genel popiilasyonda HCM % 0,2 (1/500) oraninda

goriilmektedir 1013,

WHO tanimlamasma gore restriktif kardiyomiyopati bir veya her iki ventrikiiliin
normal veya normale yakin sistolik fonksiyonu ve duvar kalinlig1 varken, restriktif dolumu ve
azalmis diyastolik hacmi ile karakterizedir. Artmis interstisyel fibrozis vardir. Idyopatik veya

14-17

diger hastaliklara bagli olabilir. . RCM, kardiyomiyopatiler igerisinde en az siklikla

goriilen tiptir *. Tan1 konulan kardiyomiyopatilerin yaklasik % 2,5-5’ini olustururlar 8,

Aritmojenik sag ventrikiiler kardiyomiyopati kardiyak desmozomlari tutan genetik bir
hastalik olup sag ventrikiiliin, fibr6-adipoz doku ile infiltrasyonu sonucu kalinlasmasi ile
karakterizedir *°. Cocuklarda genellikle adolesan dénemde gozlenir. Erken yas, tekrarlayan
senkop, ani 6liimden kurtulma, sol ventrikiil tutulumu, kesin ARVC gen mutasyonu kotii
prognoz ve ani Olim riskinin artmas: ile karakterizedir 2°. Yaklasik olarak

kardiyomiyopatilerin % 5’ini olusturur 2,

Sol ventrikiiler non-kompaksiyon fetal miyokardiyal sikismanin bloke olmasina bagli
olarak sol ventrikiiliin 6zellikle apikal kisminda anormal siingerimsi trabekiilasyonlar ile
karakterizedir 2. Nadir goriilen bir hastaliktir. Konjenital kalp hastaliklar1 veya 6zellikle

mitokondriyal hastaliklar olmak iizere sistemik hastaliklarla iligkilidir 2.

2.2 Dilate Kardiyomiyopati

2.2.1 Tanmim

Dilate kardiyomiyopati kardiyak dilatasyon ve azalmis sistolik fonksiyon ile

karakterizedir. Bu tanim DCM sebeplerinin birgogunu yansitmakta yetersiz kalmaktadir. 3424,



Hastaligin patogenezinde enfeksiy6z, toksik, metabolik, iskemik ve genetik faktorler yer

almaktadir.

2.2.2 insidans

Dilate kardiyomiyopati en sik goriilen kardiyomiyopati tipi olup ilk kez 1964 yilinda
Stein tarafindan bir grup Afrikali ¢ocuk iizerinde yapilan calisma sonunda tam olarak
tammlanmistir 2. DCM prevalans1 36/100.000°dir. 2. DCM’nin ¢ocuklardaki insidans ve
prevalansini belirlemek i¢in az sayida toplum bazli ¢alisma yapilmistir. Finlandiya’da yapilan
bir ¢calismada yillik insidans1 0,34/100.000, Avusturya’da yapilmis bir bagka ¢alismada 10 yas

26,27

ve alt1 ¢ocuklarda yillik insidans 1,09/100.000 bulunmustur . Insidans her iki cinste esit

bulunmakla birlikte bir calismada erkek/kiz oran1 2/1 olarak bildirilmistir 2.

2.2.3 Etyoloji ve Patogenez

Dilate kardiyomiyopati kardiyak dilatasyon, azalmis sistolik fonksiyon ve/veya
konjestif kalp yetersizligi ile karakterize heterojen bir grup miyokardiyal hastaliktir 3. Kalp
yetersizligine sebep olan hastaliklar arasinda sik goriilen bir sebeptir. Yapilan ayirici tanilara
ragmen ¢ocuklarda sporadik ve herediter DCM’nin yaklasik % 70’inde neden
bilinmemektedir. Kalp yetersizligine yol agan molekiiler ve seliiler olaylarin preklinik evreleri
yapilan ¢alismalara ragmen az miktarda anlasilabilmistir 2, DCM’li hastalarin ¢ogunda klinik
sessiz olup orta yaslarda(45+17 yil) semptom olusturur 2°. Dilate kardiyomiyopati nedenleri

tablo 2°de gosterilmistir.



Tablo2. Dilate Kardiyomiyopati Nedenleri

Dilate Kardiyomiyopati Nedenleri

Akut-kronik miyokarditler Koksakivirus, adenovirus, HIV (insan immunyetmezlik viriisii )

Kollojen vaskiiler hastaliklar

Ilaglar Alkol,sempatomimetikler, antrasiklinler

Son evre hipertrofik
kardiyomiyopati

Endokrin Biiylime hormonu eksikligi, hipertiroidizm,
hipotirodizm,  hipokalsemi,  diyabetes  mellitus,
feokromasitoma

Herediter Otozomal dominant, otozomal resesif, X-linked,
mitokondriyal

Metabolik Hastaliklar

Iskemik Ateroskleroz, Kawasaki hastaligi, ALCAPA

Muskuler distrofiler

Nutrisyonel eksiklik Selenyum, karnitin, tiyamin

Peripartum

Yapisal kalp hastahg

Sistemik hipertansiyon

Toksin Kobalt, kursun

DCM i¢in sensitif preklinik gostergeler mevcut degildir. Semptomlarin heniiz
gelismedigi evrede herediter DCM i¢in aile hikayesi ekokardiyografi taramasi i¢in tek ipucu
olabilir. Sinsi bir baslangica ragmen eriskin ve cocuklarda semptomatik DCM’de ilerlemis
miyokardiyal hastalik ile birlikte yeniden sekillenme de vardir. Son evre hastalikta kanita
dayali tip kilavuzlarmin eksikligi kalp yetersizligi tedavisinde zorluga neden olmaktadir.

Geleneksel medikal tedavinin sinirlt bir etkisinin olmasi nedeniyle en azindan hastalarin {igte



biri 6lmekte veya kalp transplantasyonuna gitmektedir *. Hastalarin prognozunu tahmin
etmek genellikle miimkiin degildir, spontan diizelme ile ciddi kalp yetersizligi arasinda

degisiklik gostermektedir 2’

Kardiyak performans 6n yiik, ard yiik, kasilma giicii ve kalp hiz1 ile belirlenmektedir.
Normal bir kalpte hipertrofi gibi dilatasyon da fizyolojik gereksinimlere cevap olarak
gorilebilir. Frank — Starling kanunua goére on yiik artis1 kardiyak atim hacminin artmasina
neden olur. Ornegin azalmis oksijen sunumuna sol ventrikiil diyastol sonu hacmini artirarak
adaptasyon gosterir. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda g6giis radyografisinde belirlenen
kardiyotorasik oran mortalite agisindan prediktif Sneme sahiptir 2. Ayrica ailesel DCM’lilerle
yapilan bir klinik ¢aligma asemptomatik aile bireylerinde % 9 ile % 20 arasinda ventrikiiler
dilatasyon saptandigini gostermektedir ve bu da DCM’nin geg¢ gelisimi agisindan bir belirteg
olarak kullanilmaktadir 332, Dilatasyonun miyoseliiler disfonksiyona bir adaptasyon cevabi
mi1, yoksa primer ve patolojik bir ventrikiiler remodeling siireci mi oldugu tam
bilinmemektedir. Duvar kalinlig1 arttik¢a, Laplace kanununa gore dilatasyona bagl olarak
duvar stresi artacak ve sonucunda miyokardiyumun oksijen ihtiyaci ile oksijen sunumu
arasinda uyumsuzluk meydana gelecektir. DCM’de posterior duvar kalinliginin azalmasi kotii

prognoz ile iliskilidir %°.

Iskemi veya ard yiik artisia bagli gelisen kalp yetersizliginde, kardiyak hipertrofi
miyokardiyal performansi koruyan adaptif bir cevaptir. DCM’de intersitisyel kollajen
icerigindeki artiga bagli olarak miyokardiyal kiitlenin artmasina ragmen sol ventrikiil posterior
duvar kalinlig1 normal veya azalmistir 233, Mikroskopik incelemelerde insan ve hayvan
modellerinde miyositlerde kompansatuar hipertrofi oldugu gériilmiistiir 3#*°. Rejenerasyon
kapasitesini kaybetmis miyofibril ve kardiyak miyositlerin kiimiilatif kayb1 da es zamanli
olarak goriilmektedir. Ilerleyici dilatasyon ve devam eden miyosit 6liimii sonucunda duvar

kalinhiginda kompansatuar artis saglanamamaktadir. Kronik DCM’de miyosit kaybi ya

8



apoptozis yani programlanmis hiicre olimi ya da subklinik nekroz sonucu meydana
gelmektedir 327, Kalp 6rneklerinden yapilan morfometrik galismalar miyosit 6liimiiniin major

patolojik siire¢ oldugunu ve kétii prognoz ile iliskili oldugunu géstermektedir 3%,

Kardiyak miyositler total miyokardiyal hiicrelerin 1/3’iinii olusturmasina ragmen
kardiyak fonksiyon igin ¢ok onemli role sahiplerdir 3°. Fibroblastlar, vaskiiler diiz kas
hiicreleri ve endotel hiicreleri geri kalan hiicre grubunu olusturmaktadir, fakat sadece kardiyak
miyositler proliferasyon kapasitesine sahiptir. Ekstraceliiler matrikste kollajen, fibronektin,
laminin gibi konnektif doku proteinleri bulunmaktadir. Ventrikiiler remodeling kalp
yetersizligindeki patolojik siirectir. Bu siiregte kardiyak fibroblastlar prolifere olur,
metalloproteinaz tarafindan kollajen capraz baglar yikilir ve intersitisyumda zayif capraz

baglh kollajen depolanir

. DCM’de gorillen bu proges miyokardiyal kitle artisina,
intersitisyel fibrozise, ventrikiiler dilatasyon ve duvar incelmesine katkida bulunmaktadir *°.

Tedavide kullanilan angiotensin-converting enzim (ACE) inhibitorleri ve beta bloker ajanlar

ventrikiiler remodelingi geciktirerek veya geriye dondiirerek etki gostermektedirler **.

Idiyopatik DCM patogenezinde herediter faktorlerin énemi 1992 yilina kadar tam
olarak anlagilamamigtir. DCM’nin herediter formunda olgularin sadece % 6-8’inde aile
oykiisii tanimlanmistir. Ailesel ve ailesel olmayan idiopatik DCM vakalar karsilastirildiginda
klinik, serolojik, histopatolojik ve prognoz agisindan fark bulunamamustir 2. Indeks olgularin
birinci derece akrabalar1 1992 yilinda yapilan bir ¢alismada ekokardiyografi ile tarandiginda
DCM’nin genetik kdkenli bir bozukluk oldugu goriisiine varilmistir. Bu ¢alisma ile birgok
ailenin semptomatik olmayan iiyelerinde DCM saptanmis olup ailesel hastalik sikligi bu hasta
kohortunda %20 olarak tespit edilmistir. Benzer bir ¢alismada ise ailesel hastalik siklig1 % 25
olarak belirtilmistir 2. Her iki ¢alismada da indeks olgu ve akrabalarinda ortalama tani yasi
dort ile besinci dekat arasinda bulunmus, ayrica ilk dekatta bulunan ¢ocuklarda da

semptomatik veya klinik olarak sessiz DCM saptanmistir. Gegmisteki epidemiyolojik

9



caligmalarda sistematik aile taramasindaki eksikliklerden dolay1 idiopatik DCM’li ¢ocuklarda
ailesel hastalik orani % 8 ile % 19 arasinda bulunmustur 2”3, DCM tamisinda kullanilan
kriterler esnetildigi taktirde, 6rnegin izole sol ventrikiil genislemesi veya ani agiklanamayan
oliim gibi, ailesel DCM sikliginin % 35 ile % 48 aras1 bir oranda saptanacag diisiiniilmektedir
3144 Ailesel DCM siklikla otozomal dominant gegis gostermektedir *°. Daha az siklikla erkek
hastalarda annedeki sessiz mutasyon sonucunda X’e bagh gecis goriilebilmektedir 4647
Otozomal resesif ve maternal gecisli DCM formlar1 nadir goriilmekte ve bunlar siklikla

noromiiskiiler ve metabolik hastaliklarla birliktelik gostermektedirler. Sendrom eslik etmeyen

otozomal resesif DCM sadece bir olguda bildirilmistir *.

DCM gen mutasyonu tastyicilarinin bir kisminda izole sol ventrikiil genislemesi veya
ileti sistemi defekti gibi parsiyel kardiyomiyopati fenotipi goriilebilir. Familyal DCM riski
tasiyan, ekokardiyografi ve elektrokardiyografik bulgulari tanisal olmayan ¢ocuk ve
adolesanlarda hastalik penetransi % 5 — 20 arasinda bulunmaktadir °. DCM’nin erken tani ve
tedavisi kalp yetersizligi gelisimini onler veya geciktirir. Bununla birlikte DCM igin bilinen
genetik yatkinligi olan kisilerde yakin izlem ve kazanmilmisg geleneksel risk faktorlerinin

diizeltilmesinin kalp yetersizligi riskini azaltti1 gdsterilmistir 4.

Son 50 yildaki DNA ile iliskili yapilan ¢alismalar sonucunda DCM’nin ailesel bir
hastalik oldugu tanimlanmis olup en az 21 gendeki mutasyonlarin DCM ile iligkili oldugu
gosterilmistir %%, Birgok calisma yapilmasina ragmen, genetik heterojenite nedeniyle
DCM ile iliskili ortak bir gen veya mutasyon saptanamamistir ve bu nedenle mutasyon
taramas1 yapilamamaktadir. DCM’1li hastalarda LMNA ve SCN5A mutasyonu atriyal aritmi
ve ileti sistemi defektleri ile iliskili bulunmustur °2°3, Dilate kardiyomiyopati ile iliskili genler

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

Gen Lokusu Gen sembolii, | Protein sinifi Degisken Allelik
protein fenotipler hastalklar
1932 TNNT2, kardiyak | Sarkomerin ince | - HCM
troponin T2 flamenti
1921.2-g21.3 LMNA, lamin A/C I¢ niikleer membran | Ileti defektleri, | Beg farkli hastalik?
atriyal aritmi,
miyopati, CK
1942 — g43 ACTN2, Aktinin, a2 | Z-disk, intercalated
disk
TTN, titin Sarkomerik HCM,primer iskelet
sitoskeleton myopatisi
2935 DES, desmin Ekstra  sarkomerik Primer iskelet
sitoskeleton miyopatisi
3p21 SCNBA, sodyum | Voltaj kapili iyon | ileti defektleri, | Primer aritmi
kanal, voltaj kapili, | kanali atriyal aritmi sendromlari
tip 5, a
3p21.3-p14.3 TNNCL, troponin C | Sarkomerin ince HCM
flamenti
5933-q34 SGCD, delta | Membran iliskili Primer iskelet
sarkoglikan sitoskeleton miyopatisi
6022.1 PLN, fosfolamban Sarkoplazmik HCM
retikulum
6023 EYA4 Transkripsiyonel Sensorinoral igitme | Sensérindral isitme
koaktivator kaybi kaybi
10g22.1-g23 VCL, vinculin Intercalated disk
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Tablo 3. Dilate Kardiyomiyopati Genleri (Devami)

Gen Lokusu Gen sembolii, | Protein simifi Degisken Allelik
protein fenotipler hastaliklar

10922.3-923.2 LDB3, LIM domain | Z-disc LV nonkompaksiyon | LV nonkompaksiyon
binding 3 (ZASP)

11p15.1 CSRP3, kardiyak LIM | Z-disk HCM
protein (MLP)

11p11.2 MYBPC3, miyozin | Sarkomerik HCM
baglayic1 protein C, | sitoskeleton
kardiyak

12p12.1 ABCC9, sulfoniliire | ATP-sensitif iyon | Ventrikiiler aritmi
reseptor 2A kanali

14q12 MYH7, kardiyak beta | Sarkomerin kalin HCM
miyosin agir zincir filamenti

14912 MYH6, kardiyak alfa | Sarkomerin kalin HCM
miyozin agir zincir filamenti

15911-g14 ACTC, Kkardiyak aktin | Sarkomerin ince HCM

filamenti

15922.1 TPM1, alfa | Sarkomerin ince HCM
tropomiyozin filamenti

19q13.4 TNNI3, troponin |, | Sarkomerin ince HCM,RCM
kardiyak filamenti

Xp21.2 DMD, distrofin Membran iligkili | Subklinik ~ myopati, | Primer iskelet

sitoskeleton CK miyopatisi

2 Charcot — Marie - Tooth hastaligi, 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 kasi iyi kasilamaz ve bunun sonucunda ejeksiyon
fraksiyonu ve kardiyak debinin azaldig1 goriiliir. Ileri akim parametrelerindeki bu azalma
intrakaviter kanin géllenmesine ve sonugta diyastol sonu voliim, basing ile ventrikiiler dolum
basincindaki artisa neden olur. Yeterli kardiyak debiyi saglamak i¢in ventrikiiller dilate olur
ve hipertrofiye ugrar. Dilatasyon sonucu artan oksijen tiiketimi ve azalan miyokard giicline
bagli olarak duvar gerilimi artar ve kardiyak debi azalir. Bu tablo yavas bir sekilde ilerler,
arteriyel ve ven6z dolgunluk artar, sistemik vendz konjesyon ve pulmoner 6demle sonuglanir.
Kardiyak debinin diismesi sonucu renal kan akimi azalir ve kompansatuvar mekanizmalar
devreye girerek renin-anjiyotensin sistemi ile sempatik sinir sistemi aktive olur. Bu
sistemlerin aktivasyonu sonucu periferal vaskiiler degisiklikler ile agir konjestif kalp
yetersizligi klinik tablosu olusur. Ventrikiillerin fazla gerilmesi miyokardin kalinlagmasina
neden olur. Kavite dilate olur, sekonder gelisen mitral, trikiispit kapak regiirjitasyonu azalmis
miyokard perfiizyonunu azaltir. Subendokardiyal iskemi ise miyokard hasarni daha da
arttirir. Miyokardin yeniden yapilanmasi fibrozis ile birlikte oldugu igin ventrikiillerin
kompliansi azalir. Dilate kardiyomiyopatide fibrozise sekonder olarak miyokard kiitlesi artar.
Ventrikiiller hem dilate olur, hem kalinlasir. Ventrikiil miyokardindaki fibrozis sonucunda

aritmiler, sistolik ve diyastolik fonksiyon bozukluklar1 gézlenir.

Dilate kardiyomiyopatide miyokardiyal hiicre hasari siklikla endotelyal hiicrelerle
iligkilidir. Akut miyokarditte viriis enfeksiyonlarina bagli olarak miyokardiyal hasar
gelisebilmektedir. Viral replikasyon miyokardiyal ve endotelyal hiicrelerde litik degisikliklere
yol agar, hiicre iligkisi bozulur ve reaktif hiicre cevabi ile biiyiik degisiklikler meydana gelir.
Bu mekanizma ile dilate kardiyomiyopatili bazi1 hastalarda miyokardiyal ve endotelyal hiicre
hasar1, infeksiyona cevaben olusan otoimmiin olaylarin baslamasini da acgiklayabilir.
Hastaligin ge¢ fazlarinda viriis tespit edilememektedir. Immiin sistemin aktivasyonu ile

antimiyokardiyal ve antiendotelyal antikorlar saptanabilir. Buna ragmen spesifik immiin
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cevabin nedenleri tam olarak bilinmemektedir. MHC ( major histocompatibility complex ) |
ve Il antijenlerinin ekspresyonundaki artis dilate kardiyomiyopatili hastalarin kardiyak

dokusunda ve miyokarditli hastalarda izlenmistir >*.

2.2.4 Klinik

Dilate kardiyomiyopatili hastalarda goriilen semptomlar miyokardiyal disfonksiyonun
derecesi ile iligkilidir. Nefes darligi ve egzersiz intoleransi biiyiik ¢ocuklarda en sik goriilen
semptomlardir, diisiikk kardiyak atim hacmi ve pulmoner ven6z konjesyon ile iligkilidir. Agir
olgularda fulminan pulmoner 6dem goriilebilmektedir. Daha erken g¢ocuklukta, o6zellikle
infantlarda semptomlar viral bir enfeksiyonu, pnémoniyi diisiindiirmektedir. Takipne, dispne,
irritabilite ve beslenme azli81 ile hastalar gelebilir. Dikkatli bir aile 6ykiisii DCM 'nin herediter
formlarini belirlemede 6nemli olabilir. Ayrica kardiyak toksinlere, 6zellik kemoterapotik
ajanlara maruziyet sorgulanmalidir. Endemik bdlgelere seyahat oykiisii olmasi durumunda
tripanozomiyaz veya Lyme hastaligindan siiphelenilmelidir. Gegirilmis kardiyak cerrahi
oykiisii sorgulanmalidir. Infantlarda beslenme ile artan takipne ve agizdan alimin azalmasi
gelisme geriligine yol agabilir. Siklikla alt solunum yolu enfeksiyonu gelisir. Atesli hastaliklar
bu hastalarda semptomlarin ve belirgin kalp yetersizliginin agirlasmasima neden olabilir.

Carpint1, senkop ya da senkopa benzer yakinmalar olabilir.

Fizik muayenede kalp yetersizligi mevcut olan hastalarda anksiyete, terleme, tasikardi,
takipne, wheezing saptanabilir. Artmis solunum cabasini kargilamak i¢in aksesuar solunum
kaslar1 da solunuma katilir. Daha biiyiik ¢ocuklarda ortopne mevcut olabilir. Wheezing
gozlenen hastalar beta reseptor agonist aerosol tedavisine yanit vermezler. Ayrica bu ajanlarin
olasi aritmojenik etkileri nedeniyle kullanimlar1 sakincali olabilir. Hastalarda akut enfeksiyoz
hastalik nedeniyle ates goriilebilir. Yetersiz kardiyak output nedeni ile hastalarin kan

basinglar diisiik ve kalp hizlar ytliksektir. Hastalarda saptanan kalp hizi yasa gore maksimum
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degerde ise supraventrikiiler tasikardi veya ventrikiiler tagikardi akla getirilmelidir. Oksijen
saturasyonu gaz degisiminin etkilendigi agir pulmoner o6demli olgular disinda normal

sinirlardadir.

Pulmoner arter basincindaki artisa bagli olarak sag ventrikiil yiiklenme bulgular
gorilebilir. Birinci kalp sesi normal, ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti artmis olarak
duyulur. S3 ve S4 galo ritmi siklikla duyulur. Galo ritminin olmamasi hastada agir konjestif
kalp yetersizligi olasiligin1 dislamaz. Perikardiyal effiizyon varsa kalp sesleri derinden
gelebilir. Juguler vendz distansiyon infantlarda degerlendirmesi zor olmakla birlikte
goriilebilen bir bulgudur. Mitral kapak yetersizligine bagl tifiiriim, birinci kalp sesi ile es

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

Abdominal distansiyon, hepatomegali ve asit sik goriilen bulgulardir. Biiyiik
hastalarda pretibial 6dem mevcut olabilir. Vazokonstriksiyona ikincil olarak ekstremiteler

soguk ve perflizyonu azalmistir. Kapiller refil zamani uzamistir. Genellikle siyanoz yoktur.

2.2.5 Elektrokardiyografik Bulgular

Elektrokardiyogramda (EKG) hastalarin ¢ogunda siniis tasikardisi mevcuttur.
Supraventrikiiler ve ventrikiiler tasikardi saptandiginda hemen tedavi edilmelidir ¢linkii kalp
yetersizligini arttirirlar. Ayrica bu tasiaritmiler kardiyomyopatinin nedenleri arasindadir. Sol
ventrikiil hipertrofisi siklikla mevcuttur ve EKG’de sol prekordiyal voltajlarda artisla kendini
gosterir. Spesifik olmayan ST segment ve T dalga anormallikleri siklikla goriiliir. Pulmoner
arterden anormal sol koroner arter ¢ikmasi durumunda EKG’de birinci D1 ve aVL ‘de derin Q

dalgalar goriiliir. Gegici atriyoventrikiiler bloklar nedeniyle hizli atimlar goriilebilir *°.
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2.2.6 Radyolojik Bulgular

Telekardiyografide sol atriyal ve sol ventrikiiller dilatasyona bagli olarak
kardiyomegali goriiliir. Sol atriyal genisleme sol ana bronsa basi yaparak sol akciger alaninda
atelektazilere neden olabilir. Pulmoner vendz konjesyon ve pulmoner 6dem siklikla
mevcuttur. Plevral effiizyon radyografide keskin posterior ve lateral plevral aginin kaybolmasi
seklinde kendini gosterir. Lateral dekiibit grafisi sivinin lokalizasyon ve miktarmi daha iyi

gosterir.

2.2.7 Ekokardiyografi Bulgulari

Ekokardiyografi dilate kardiyomiyopati tanisinda invaziv olmayan miikemmel bir
yontemdir. Ekokardiyografide sol atriyum ve sol ventrikiilde genisleme, diyastol sonu ve
sistol sonu voliimlerde artis, sistolik fonksiyonda azalma gériilen bulgulardir. Iskemik
nedenlere bagl gelisen kardiyomiyopatilerde segmental diskinezi goriilebilmektedir. Mitral
kapakta kagak, azalmis aortik akim hizi, diyastolik fonksiyon bozuklugunu gosteren anormal
mitral akim ornekleri ve sol ventrikiil genislemesini gosteren mitral E-septum mesafesinde
artis vardir . Birgok vakada kirmizi kan hiicrelerinin yavas hareketine bagli olarak
ekokardiyografide spontan ekojenik sinyaller goriiliir ve bu sinyaller artmis spontan tromboz
riski ile de iligkilidir. Nadiren fibroelastozis de goriilebilmektedir. Kardiyak fonksiyon
bozukluguna neden olan pulmoner arter c¢ikishi sol koroner arter anomalisini ekarte etmek
acisindan koroner arter ¢ikislar1 dikkatlice incelenmelidir. Ayrica anevrizma ve ektazi gibi
koroner arter anomalileri arastirilmalidir. Dilate kardiyomiyopatide vena kava ve hepatik
venlerde de dilatasyon goriilebilmektedir. Perikardiyal ve plevral efflizyon da tabloya eslik

edebilir.

Mitral regiirjitasyon Doppler ekokardiyografi ile rahat¢a tespit edilebilir. Ayrica

trikiispit ~ regiirjitasyon, sag ventrikiil sistolik basinci, pulmoner arter basinci
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degerlendirilebilir. Cikan aortada diisiik akim paterni ve inen aortada diyastolik akimin tersine

déndiigii goriilebilir.

2.2.8 Kardiyak Kateterizayon

Kardiyak kateterizasyon koroner arter anatomisini incelemek ve endomiyokardiyal
biyopsi amaciyla yapilir. Sol ventrikiilde trombiis bulunmasi kardiyak kateterizasyon igin
rolatif bir kontrendikasyondur. Kardiyak kateterizasyon oOncesinde hastalar optimal bir
medikal tedavi almalidir ve hastalar ¢ok dikkatli monitorize edilmelidir. Hemodinamik
caligmalarda aorta, sol ventrikiil, pulmoner arter ve pulmoner kapiller wedge basinglari
olgiilebilir. Kardiyak atim hacmi azalmistir. Anjiografide sol ventrikiil dilate ve ejeksiyon
fraksiyonu azalmistir. Koroner arter c¢ikislari ve seyirleri ile mitrak kapakta kagak

degerlendirilebilir.

Endomiyokardiyal biyopsi kardiyomiyopati nedeninin saptanmasinda yardimcidir.
Biyopsi mitokondriyal ve infiltratif hastaliklar ile miyokarditi histolojik olarak ve PCR (
polimeraz chain reaction ) teknigi ile tespit etmek amaciyla yapilabilir. Biyopside degisen
derecelerde miyosit infiltrasyonu gozlenir. Biyopsi sonrasinda miyokardiyumdaki perforasyon

sonucu perikardiyal effiizyon gelisip gelismedigi ekokardiyografi ile kontrol edilmelidir.

2.2.9 Radyoniiklid Caliymalar

Miyokardiyal perflizyon incelemeleri dilate kardiyomiyopati tani ve izleminde g¢ok
yararli olmamasina karsin erigkindeki iskemik kardiyomiyopatinin ayirict tanisinda
kullanilabilir. Nathalie ve ark. nin %® yaptig1 bir caligmada dilate kardiyomiyopatili hastalar
SPECT ile taranmis ve duvar kalinliginin normalden ince ve strese daha az dayanikli oldugu

bulunmustur.
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2.2.10 Tedavi

Konjestif kardiyomiyopatili hastalarda diisiik kardiyak atim hacmi, s1v1 retansiyonu ve
perfiizyon basincim1 koruyabilmek iizere gelisen periferal vazokonstriksiyon esas klinigi
olusturur. Tedavide amag kardiyak atim hacmini arttirmak, dokulara yeterli oksijen sunumunu
saglamak ve vital organ fonksiyonlarini korumaktir. Optimal inotropik ajan sistolik ve
diyastolik fonksiyonlar1 arttirmali, sistemik ve pulmoner vazokonstriksiyonu azaltmali,
miyokarda oksijen sunumunu etkilememeli, yan etkileri minimum olmali ve yasam kalitesini

ve surviyi olumlu etkilemelidir. Hastalar olas1 aritmilere karsi monitorize edilmelidir.

2.2.10.1 Kombine inotropik ve Vazodilator Destek

Amrinon ve milrinon gibi fosfodiesteraz inhibisyonu yapan ajanlar kalbin kasilmasini
ve kardiyak atim hacmini arttirirlar, pulmoner vaskiiler rezistansi azaltirlar. Yan etkileri
nedeni ile amrinon kullanilmamaktadir. Milrinon fosfodiesteraz Il enzimini inhibe ederek
hiicre i¢i kalsiyum diizeyini ve bdylece kalbin inotropik performansini artirir. Eriskinlerde
yapilan ¢alismalarda potansiyel yan etkilerinin trombositopeni, hipotansiyon ve aritmi oldugu
belirtilmistir. PRIMACORP c¢alismasinda c¢ocuklarda yan etki goriilmemistir °°8. Birgok
klinisyen milrinonu dekompanse kalp yetersizliginde dobutamin gibi katekolaminlerle
kombine olarak kullanmaktadir. Milrinon yarilanma Omrii hasta yasina gore degismekle

birlikte genellikle 1-4 saat arasindadir.

Levosimendan kalsiyum duyarlastirici bir ajandir ve eriskinlerde akut dekompanse ve
kronik kalp yetersizligi tedavisinde kullanilmaktadir °*%*, Bu ajanlar kardiyak miyositlerdeki
troponin C’ye baglanarak kardiyak kontraktiliteyi arttirirlar, ayn1 zamanda adenozin trifosfat
(ATP) duyarl potasyum kanallarmni acarak periferal arteriyel ve vendz dilatasyon yaparlar.
Miyokardin oksijen tiiketimi ve aritmiyi arttirmazlar. Cocuklarda bu ilaglarin kullanimina

iligkin deneyimler sinirlidir ve ileri ¢aligmalara gereksinim vardir.
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2.2.10.2 Katekolaminler

Dopamin, dobutamin, izoproterenol ve epinefrin gibi sempatomimetik ajanlar
adrenerjik reseptorleri direkt veya indirekt olarak uyarirlar. Bu ajanlarin ortalama yari

Omiirleri 2-7 dakika arasinda degismekte olup terapdtik diizeye ulasma stireleri 10-15

dakikadir.

Dopamin diigiik dozlarda renal kan akimini, glomeriiler filtrasyon hizini, sodyum
ekskresyonunu artirmaktadir. Yiiksek dozlarda kardiyak atim hacminde artis yapmakla
birlikte periferal rezistansi arttirmakta ve aritmilere neden olabilmektedir. Dobutamin
kontraktilite, kardiyak atim hacmi ve strok voliimil arttirmakta ve uygun dozlarda periferal
vazodilatasyon yaparak ventrikiiler dolum basinglarini diistirmektedir. Ancak yiiksek dozlarda
dobutamin vazokonstriksiyon ve tasikardiye neden olmaktadir. Beta bloker tedavi alan
hastalara katekolamin tedavisi verilirken dikkatli olunmalidir. Ciinkii beta reseptor blokaji
durumunda katekolaminlerin adrenerjik etkileri artmaktadir. Asir1 adrenerjik Sstimulasyon
sistemik vaskiiler rezistans, dolum basinglar1 ve miyokardin oksijen ihtiyacinda artisa ve
tagikardiye neden olarak miyokard iizerinde olumsuz etkilere yol agmaktadir. Beta bloker

kullanan hastalarda fosfodiesteraz inhibitdrleri diger bir tedavi segenegidir.

2.2.10.3 Digoksin

Bir kardiyak glikozid olan digoksin ventrikiiler kontraksiyonu arttirmada uzun siiredir
kullanilan bir ilagtir. Etkisini Na-K ATPaz pompasini bloke edip hiicre i¢i kalsiyum diizeyini
arttirarak gosterir. Inotropik ajan olarak etkisi tartismali olmasma ragmen yaygin olarak
kullanilmaktadir. Santral sinir sistemi lizerinden etki gostererek sempatik tonusun azalmasin

saglar, sonug olarak kalp hiz1 azalir ve yeterli ventikiiler dolum saglanabilir.
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Digoksin akut hasta c¢ocuklarda dikkatli kullanilmalidir. Bu hastalarda renal
fonksiyonlarda bozulma ve sonugta ilag toksisitesi goriilebilir. Ek olarak inflame
miyokardiyumda digoksin ventrikiiler aritmilere yol agabilir. Basta potasyum olmak {izere kan
elektrolit diizeylerinin dikkatli izlemi digoksin toksisitesi a¢isindan Onemlidir. Pediatrik
kardiyolojide bircok durumda digoksin kullanimi konusunda tartismalar vardir.
Asemptomatik sol ventrikiil disfonksiyonu olan pediatrik hastalara digoksin onerilmemekle

birlikte semptomatik hastalara diisiik dozlarda énerilmektedir 2.

2.2.10.4 Diiiretikler

Furosemid birgok hastada ilk tercih edilen ajandir. Etkisini henle kulpunda elektrolit
reabsorbsiyonunu bloke ederek gosterir. Hipokalemi yan etkisi tedaviye potasyum kloriir veya
spiranolakton eklenerek Onlenebilir. Spiranolakton zayif bir diiiretiktir ve aldosteron
antagonisti etkisi ile potasyum dengesini saglar. Eriskinlerde yapilan bir calismada
spiranolaktonun sag kalimi olumlu etkiledigi gosterilmistir %2, Spiranolaktonun aldosteron ile
indiiklenen miyokardiyal fibrozisi veya katekolamin salinimini engelleyerek bu yararli etkiyi

gosterdigi tahmin edilmektedir.

Diger potent diiiretikler etakrinik asit ve bumetaniddir. Bunlar da henle kulbu
iizerinden etkilerini gosterirler ve elektrolit dengesizligine neden olabilirler. Asirt dilirez 6n

yikiin ve sonucunda kardiyak atim hacminin azalmasina neden olabilir.

2.2.10.5 Vazodilator Ajanlar

Nitroprusid ve hidralazin periferik venleri dilate ederler, ard yiikii azaltirlar, kalbin
atim hacmini artirirlar ve dolum basinglarini azaltirlar. Bu etkilerini arteriyollerdeki diiz
kaslarda gevseme yaparak gosterirler. Nitroprusidin uzun siire kullanimi sonucu siyanid

toksisitesi gortilebilir. Hidralazinin olasi yan etkisi ise lupus benzeri sendromdur.
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Ard yiikii azaltan diger bir ajan grubu da angiotensin-converting enzyme (ACE)
inhibitdrleridir. Kaptopril ve enapril ¢ocuklarda en sik kullanilanlardir. ACE inhibitérleri,
potent bir vazokonstriktdr olan anjiyotensin |l diizeyini azaltarak, potent bir vazodilatatdr olan
bradikinin yikimini azaltarak etki gosterirler. Ayrica aldosteron sekresyonunu inhibe ederek
iiriner potasyum kaybini da onlerler. Cocuklarda DCM tedavisinde ACE inhibit6rlerinin
kullanim1 ciddi kabul gormiistiir. Eriskinlerde kronik konjestif kalp yetersizligi tedavisinde
enalapril kullaniminin sag kalimi arttirdigi biiylik ¢ok merkezli ¢alismalar ile gosterilmistir.
Anjiyotensin reseptor blokerlerinin etkisi erigkinlerde calisilmis olmakla birlikte ¢ocuklarda
kullanimu ile ilgili veri mevcut degildir. Eriskinlerde yapilan ¢alismalarda ACE inhibitorleri
ve anjiyotensin reseptor blokerleri arasinda etkinlik ve giivenilirlik acisindan farklilik
saptanmamistir. Anjiyotensin reseptor blokerleri bradikinin yolag: iizerinden etki etmedikleri

icin ACE inhibitorleri gibi 6ksiiriigii yol agmazlar 2,

2.2.10.6 Beta Bloker Ajanlar

Son yapilan caligmalarda karvedilolin hem beta reseptdr blokaji, hem de
vazodilatasyon yaparak sol ventrikiil performansini arttirdig1 ve kalp yetersizligi olan eriskin
hastalarda klinik durumu diizelttigi gosterilmistir 8. Cocuklarda yapilan kisith ¢aligmalarda

karvedilol ve metaprololiin yararli olacag: kanisina varilmistir ®5,
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2.2.10.7 Nesiritid

Rekombinan bir natriliretik peptid olan nesiritid, arter ve venlerde dengeli bir
dilatasyon, diiirez, natriiirez ve glomeriiler filtrasyon hizinda artig yapar. Ayrica sempatik
sistem ve renin-anjiyotensin-aldosteron sisteminde nérohiimoral supresyona neden olur °.
Bazi calismalarda cocuklarda iyi tolere edildigi ve diiirezi arttirdigi belirtilmistir ©2.
Eriskinlerde son yapilan caligmalarda nesiritidin dekompanse kalp yetersizliginde bdbrek

fonksiyonlarinda kétiilesme ile iliskili oldugu gosterilmistir 8. Cocuklarda ilacin giivenilirligi

ve etkisini belirlemek i¢in ek ¢alismalara ihtiyag¢ vardir.

2.2.10.8 Diger Terapotik Ajanlar

DCM tedavisinde antiplatelet ve antitrombotik ajanlarin rolii olabilir. Biiylik kardiyak
bosluklart ve kan stazi olan hastalarin trombus olusumuna egilimi fazla olup bunlarda varfarin
tedavisi yararlidir. Eger trombus tesbit edilirse agresif bir sekilde once heparinle sonra ise

varfarinle tedavi edilmelidir.

Akut hastalarda yatak istirahati yararli olabilir. Su ve tuz alimi kisitlanmalidr. Giinliik

olarak kilo takibi yapilmali ve buna gore diiiretik tedavisi ayarlanmalidir.

Eger kardiyomiyopati nedeni karnitin eksikligi ise karnitin destegi gecikmeksizin

baslanmalidir.

Eger tasikardi iligkili kardiyomiyopati diistiniiliirse antiaritmik ilaglar ve/veya
radyofrekans ablasyon tedavisi kullanilabilir. Tedavi se¢imi tasiaritminin nedenine bagl
olarak degisiklik gosterir. Prokainamid gibi bir¢ok etkili antiaritmigin negatif inotropik etkisi
olmasi nedeniyle bu ilaglar dikkatli kullanilmalidir. Potansiyel kiir etkisi goz oOniinde

bulundurularak bu hastalarda ablasyon tedavileri diisiintilmelidir.
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2.2.10.9 Kardiyak Resenkronizasyon Tedavisi

Sol dal blogu ( QRS zamani > 130 msn ) ve azalmis ejeksiyon fraksiyonu (EF < %35)
olan erigkin hastalarda resenkronizasyon tedavisi semptomlarin diizelmesi ve hospitalizasyon
oraninin azalmasinda etkilidir "°. Cocuklarda bu konuda cok az tecriibe vardir, bu tecriibeler
ise konjenital kalp hastalig1 olan ¢ocuklardadir "*. Cocuklarda bu tedavinin faydaliligmin

ortaya konmasi i¢in ek ¢alismalara ihtiyag vardir.

2.2.10.10 Kardiyak Transplantasyon

Beklenilen kisa donemde konvansiyonel tedaviye cevap vermeyen ciddi hastalarda
kardiyak transplantasyon diisiiniilmelidir. Griffin ve ark.”? tarafindan yapilan tanimlamaya
gore; tani yasi, tan1 aninda aritmi varligi, kalp boyutu kardiyak transplantasyon zamanini
belirlemede Onemli parametrelerdir. Lewis ve Chabot’a goére sol ventrikiil diastol sonu
basicinin >25 mm Hg olmasi kotii sag kalim ile iliskilidir ve erken transplantasyon igin bir
endikasyon olusturur . Yapilan ¢ok degiskenli analizlere gore DCM’li hastalarda kardiyak
transplantasyon ile ¢ogu hastada iyilesme saglanmistir. Oliim veya kardiyak transplantasyona
gitme riski en ¢ok 1 yasindan kii¢iik 12 yasindan biiylik ¢ocuklarda ve kiz ¢ocuklarinda
fazladir. Transplantasyon yapilan hastalarda 1 yillik sag kalim % 90, 5 yillik sag kalim ise %

83 tiir ™.

3. MATERYAL VE METOD

Calismamizda Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasinda Dr. Sami Ulus Kadin Dogum,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Unitesine

basvuran ve 110 olgudan dosyasi bulunabilen ve izleme gelen 59 hasta incelenmistir.

Bu c¢alismanin verileri Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Unitesi poliklinik ve ekokardiyografi
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kayitlarindan elde edilmistir. Calisma i¢in segilen yillar igerisinde takip edilen 59 hastanin
verileri hastane medikal bilgi sistemi taranarak retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Calismaya dilate kardiyomiyopati tanisi kesinlesmis hastalar dahil edilmistir.

Dilate kardiyomiyopati tanis1 elektrokardiyografide sol ventrikiil hipertrofi bulgulari,
sol ve sag atriyal biiylime, sag ventrikiil hipertrofisi, ST-T degisiklikleri ve aritmi olmasi,
telekardiyografide kardiyotorasik indeksin yenidogan doneminde 0,60’in iizerinde olmasi
infant ve ¢ocukluk doneminde 0,50’nin iizerinde olmasi, ekokardiyografide sol atriyal ve
ventikiiler dilatasyonla birlikte ejeksiyon ve kisalma fraksiyonlarinda azalma olmasi ile

konulmustur.

Olgularin; yas, cinsiyet dagilimi, geldikleri bolgeler, anne baba akrabaligi,bagvuru
semptomlari, fizik inceleme, elektrokardiyografi, telekardiyografi, ekokardiyografi bulgulari

ve sonuglar1 degerlendirilmistir.

Degerlendirme sirasinda kullanilan tanimlamalar asagida agiklanmistir.

Hastalarin  geldikleri bolgeler degerlendirilirken cografi bolgeler esas

alinmustir.

e Pndémoni ve ist solunum yolu enfeksiyonu ge¢irme Oykiisii olanlar bu
hastaliklar1 son 6 ay igerisinde gegirenlerdir.

e Tam i¢in hastalara elektrokardiyografi, telekardiyografi, ekokardiyografi
inceleme yapilmistir. Kardiyak kateterizasyon ve endomiyokardiyal biyopsi
uygulanmamustir.

e Sonuglar verilirken ayni, diizelme, iyilesme ve eksitus tanimlar1 kullanilmistir.

o Aynm kalma: Kontrol bulgularinda 6ncesine gore anlamli degisiklik

olmamasidir.
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o Diizelme: Kontrolde klinik belirtiler, fizik muayene,
elektrokardiyografik ve telekardiyografik bulgularin  gerilemesi,
ekokardiyografide sol ventrikiil fonksiyonlarinin normale yakin
olmasidir.

o lyilesme: Kontrolde klinik belirtiler, fizik muayene,
elektrokardiyografik ve telekardiyografik bulgularin diizelmesi,
ekokardiyografide sol ventrikiil fonksiyonlarinin normale olmasi ve ilag
kullaniminin kesilmesidir.

o Eksitus

e (alisma sonucunda elde edilen verilerin degerlendirilmesinde SPSS v17
istatistik paket programi, degerlendirmede Pearson Chi — Square  ( Ki-kare )

testi kullanilmstr.
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4. BULGULAR

Calismamizda Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasinda Dr. Sami Ulus Kadin Dogum,

Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Unitesinde

takip edilen dilate kardiyomiyopati tanis1 alan 59 hasta incelenmistir.

Calismaya alinan hastalarin yas ortalamasi1 49.2 + 59.2 ay olup 10 giin-183 ay arasinda

degismektedir. Hastalarimizin 32’si (% 54.2) 2 yasin altinda, 27’s1 (% 45.8) 2 yas ve iistiinde

idi. (tablo 4, grafik 1)

Tablo 4. Hastalarin Yas Dagilimi

Yas dagilim (y1l) Say1 %
<2yl 32 54,2
>2 vyl 27 45,8
Toplam 59 100
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Grafik 1. Hastalarin Yas Dagilim1

B <2yas
m>2vyas

Hastalarin 30’u (% 50.8) kiz , 29°u (% 49.2) erkek olup kiz/erkek orani 1.03/1 dir.

Tablo 5 ve grafik 2 hastalarin cinsiyet dagilimini gostermektedir.

Tablo 5. Hastalarin Cinsiyet Dagilimi

Cinsiyet dagilim Say1 %
Kiz 30 50.8
Erkek 29 49.2
Toplam 59 100

27




Grafik 2. Hastalarin Cinsiyet Dagilimi

= Kiz = Erkek

Hastalarin geldikleri bolgelere gore dagilimi tablo 6 ve grafik 3°te goriilmektedir.
Hastalarin 37si (% 62.7) I¢ Anadolu , 6’s1 (% 10.2) Dogu Anadolu , 8’1 (% 13.6) Karadeniz ,
3t (% 5.1) Akdeniz , 4’ (% 6.8) Gilineydogu Anadolu , 1’1 (% 1.7) Ege bolgesinden
gelmektedir. I¢ Anadolu Bolgesi ve Ankara’dan gelen kardiyomiyopatili hastalarin diger

bolgelere gore daha fazla oldugu dikkati gekmektedir.
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Tablo 6. Hastalarin Bélgelere Gore Dagilimi

Bolgeler Hasta Sayisi %
Ic Anadolu 37 62.7
Dogu Anadolu 6 10.2
Karadeniz 8 13.6
Akdeniz 3 5.1
Giineydogu Anadolu 4 6.8
Ege 1 1.7
Toplam 59 100

Grafik 3. Hastalarin Bolgelere Gore Dagilimi

= icAnadolu = Dogu Anadolu = Karadeniz Akdeniz = Glneydogu Anadolu = Ege
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Hastalarimizin 35’inde (% 59.3) anne-baba arasinda akrabaligi yokken , 24’tinde (%
40.7) anne-baba arasinda akrabalik mevcuttu. Bunlardan 13’tinde (% 22) birinci derece ,
2’sinde (% 3.4) ikinci derece , 3’iinde (% 5.1) liclincli derece , 6’sinda (% 10.2) uzak
akrabalik tespit edilmistir. Anne-baba arasindaki akrabalik dereceleri tablo 7 ve grafik 4’te

gorilmektedir.

Tablo 7. Anne-baba Akrabalik Dereceleri

AKkrabalik derecesi Sayl %
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 Akrabalik Dereceleri

6

= Yok = 1l.derece = 2.derece 3.derece = Uzaktan

Hastalarin gelis yakinmalar1 sorgulandiginda 2 yas alti ve istiinde degisiklikler
gosterdigi saptanmustir. Oykii incelemesinde 41 (% 69.4) hastanin basvurudan 6nceki 6 ay
baslama yas1 goz Oniine alindiginda; semptomlari 2 yasin altinda baslayan hastalarda pnémoni
veya list solunum yolu enfeksiyonu gegirme orant % 71.8 iken, semptomlari 2 yas ve lizerinde

baslayanlarda bu oranin % 66.6 oldugu gortilmiistiir.

Iki yas altindaki hastalarda en sik goriilen semptomlar oksiiriik, hizli nefes alip verme,
huzursuzluk, ates ve nefes darlig1 iken; iki yas ve tistlindeki hastalarda nefes darligi, halsizlik,
istahsizlik, oksiiriik ve atestir. Iki yas altindaki hastalarin ebeveynleri ¢arpint, bulanti, gdgiis
agrist, 6dem, karin agris1 gibi semptomlar1 ifade etmemis ya da edememistir. Her iki yas

grubunun semptom dagilimi tablo 8’de goriilmektedir.
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Tablo 8. Hastalarin Bagvuru Sirasindaki Semptomlari

Semptomlar <2 yas >2 yas Toplam
Say1 % Say1 % Say1 %
Ates 11 18 11 18.6 22 36
Morarma 7 11.8 3 5 10 16.8
Carpinti 3 5 11 18.6 14 23.6
Gelisme geriligi 3 5 6 10.1 9 15.1
Oksiiriik 22 37.2 16 27.1 38 64.3
Terleme 10 16.9 2 3.3 12 20.2
Gogiis agris1 0 0 3 5 3 5
Nefes darhgi 12 20.3 20 33.8 32 54
Hizh nefes 14 23.7 11 18.6 25 42.3
Kusma 7 11.8 10 16.9 17 28.7
Bulanti 1 1.6 11 18.6 12 20.2
Cabuk yorulma 8 135 14 23.7 22 35.3
Odem 1 1.6 9 15.2 10 16.8
Karn sisligi 0 0 5 8.4 5 8.4
Karin agris1 0 0 6 10.1 6 10.1
Halsizlik 7 11.8 20 33.8 27 45.6
Istahsizhik 10 16.9 19 32.2 29 49.1
Huzursuzluk 21 355 5 8.4 26 43.9
Solukluk 3 5 11 18.6 14 23.6

Hastalarin ilk fizik incelemeleri goz Oniine alinarak yapilan siniflamada hem 2 yas alt1

grupta, hem de 2 yas ve lstli grupta en sik goriilen bulgular tasikardi ve iifiirlimdiir.

Semptomlarin baglama yas1 2’ nin altinda olan hastalarda kalp yetersizligi oran1 % 46.8 iken, 2

yas ve lstiinde olan hastalarda bu oran % 44.4 olarak bulunmustur. Basvuru sirasinda

hastalarin 46’sinda (% 77.8) telekardiyografide kardiyomegali, 24’tinde (% 40.6) fizik
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incelemede hepatomegali, 36’sinda (% 61) EKG degisikligi mevcuttu. Hastalarin fizik

inceleme bulgulari tablo 9’da verilmistir.

Tablo 9. Hastalarin Bagvuru Sirasindaki Bulgulari

Bulgular <2 yas >2 yas Toplam
Say1 % Say1 % Say1 %
Tasikardi 24 40.6 14 23.7 38 64.3
Ufiiriim 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
Venoz dolgunluk 0 0 2 3.3 2 3.3
Kardiyomegali 24 40.6 22 37.2 46 77.8
USYE bulgular 8 13.5 7 11.8 15 25.3
EKG’de degisiklik 16 27.1 20 33.8 36 60.9
Akciger bulgusu 16 27.1 11 18.6 27 45.7
Odem 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
Gogiis deformitesi 1 1.6 0 0 1 1.6
Simian cizgisi 0 0 1 1.6 1 1.6
Comak parmak 0 0 1 1.6 1 1.6
Norolojik bulgu 1 1.6 5 8.4 6 10

Tablo 10’da hastalarin ilk basvuru sirasindaki EKG bulgulart verilmistir. Ondokuz

hastada (% 32.2) goriilen sol ventrikiil hipertrofisi en stk EKG bulgusu olmakla birlikte,

hastalarin 13’linde (% 22) sol aks, 6’sinda (% 10.1) ST-T degisikligi, 8’inde (% 13.5) sag aks,

6’sinda (%10.1) sag ventrikiil hipertrofisi, 4’iinde (% 6.7) EKG’ de aritmi, 5’inde (% 8.4)
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voltaj supresyonu, 1’inde (% 1.6) delta dalgas1 ve 1’inde (% 1.6) biventrikiiler hipertrofi
saptanmustir. Aritmisi olan hastalarin 1’inde supraventrikiiler tasikardi, 3’tinde ventrikiiler

ekstrasistoller gézlenmistir.

Tablo 10. Hastalarin EKG Bulgulari

EKG bulgusu Say1 %

Sol ventrikiil hipertrofi 19 32.2
Sol aks 13 22

ST-T degisikligi 6 10.1
Sag aks 8 135
Delta dalgas1 1 1.6
Sag ventrikiil hipertrofisi 6 10.1
EKG’de aritmi 4 6.7
Voltaj supresyonu 5 8.4
Biventrikiiler hipertrofi 1 1.6

Hastalarimizin ortalama izlem stiresi 1 giin- 86 ay arasinda degismekte olup ortalama

27.5+ 27.7 ay olarak tespit edilmistir.

Tablo 11°de 2 yas altindaki hastalarin bagvuru sirasindaki ve izlem sonundaki

ekokardiyografi sonuglar1 goriillmektedir.
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Tablo 11. Iki Yas Altindaki Hastalarin Basvuru ve izlem Sonu Ekokardiyografi Bulgular

Mean-SD Minimum Maksimum
% Basvuru | izlem Sonu | Basvuru | Izlem Sonu| Basvuru | izlem 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 yas ve iistiindeki hastalarin bagvuru sirasindaki ve izlem sonundaki

ekokardiyografi sonuglar1 goriilmektedir.

Tablo 12. iki Yas ve Ustiindeki Hastalarin Basvuru ve izlem Sonu Ekokardiyografi Bulgulari

Mean-SD Minimum Maksimum
% Basvuru | Izlem Sonu | Basvuru | izlem Sonu | Basvuru | Izlem 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

Hastalarimizin izlem sonuclar1 tablo 13’de gosterilmektedir. Caligmamizda takip
edilen iki hastamiza transplantasyon yapilmis olup, bu hastalarimiz prognoz

siiflandirmasinda “ayn1” kategorisine alinmustir.
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Tablo 13. Hastalarin Prognozlari

Sonug¢ Say1 %

Ayni 12 204
Diizelme 15 25.4
Iyilesme 7 11.8
Eksitus 25 42.4
Toplam 59 100

Prognoz acisindan su degiskenler degerlendirmeye alinmistir: semptomlarin baglama
yasl, cinsiyet, anne-baba akrabaligi, EKG degisikligi varligi, telekardiyogramda

kardiyomegali varligi, EF, KF 6l¢timiidiir.

Yas ile prognoz iliskisi tablo 14°de gdsterilmistir. Iki yas altindaki 32 hastadan 7’si (%
21.9) aym kalmis, 9’u (% 28.1) diizelmis, 5’1 (% 15.6) iyilesmis, 11°1 (% 34.4) eksitus
olmustur. Iki yas ve iizerindeki 27 hastadan 5’i (% 18.5) ayn1 kalmus, 6’s1 (% 22.2) diizelmis,
2’s1 (% 7.4 ) iyilesmis, 14’1 (% 51.9) eksitus olmustur.Yas ile prognoz arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir iliski bulunamamistir ( p=0,538).
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Tablo 14. Yasin Prognoza Etkisi

Yas Ayni Diizelme Iyilesme | Eksitus Toplam

Sayr % Say1 % Say1 % Say1 % Say1 | %

<2 yas 7 [ 219 o9 281 | 5 | 156 | 11 | 344 | 32 | 100
>2 yas 5 | 185 | 6 222 | 2 74 | 14 | 519 | 27 | 100
Toplam 12 | 204 | 15 | 254 | 7 | 118 | 25 | 424 | 59 | 100

Cinsiyet ile prognoz iliskisi incelendiginde kiz hastalarin 14’10 (% 46.7) ,erkek
hastalarin 11’1 (% 38) eksitus olmustur.Kiz ¢ocuklarin eksitus orani daha yiiksek bulunmasina
ragmen aralarinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmamistir. Cinsiyet prognoz iligkisi

tablo 15°de gosterilmistir. Cinsiyet ile prognoz arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski

bulunamamustir ( p =0,829 ).
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Tablo 15. Cinsiyetin Prognoza Etkisi

Cinsiyet Ayni Diizelme | lyilesme Eksitus Toplam
Sayi | % |Say1| % |[Sayi| % | Say1| % | Say1 | %
Kiz 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

Anne-baba akrabalig1 olmayan 34 hastanin 11’1 (% 32.4), birinci derece akrabalig:

olan 14 hastanin 8’1 (% 57.1) eksitus olmustur. Tablo 16’da anne-baba akrabaliginin prognoza

etkisi gOsterilmistir. Anne baba akrabalig1 ile prognoz arasinda arasinda istatistiksel olarak

anlaml bir iliski bulunamamustir ( p = 0,644).

Tablo 16. Anne Baba Akrabaliginin Prognoza Etkisi

Akrabahk Aym Diizelme Iyilesme Exitus Toplam
Say1 % Say1 % Say1 % Sayi % Say1 %
Yok 9 25,7 8 22,8 6 27,2 11 314 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
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Hastalarin tan1 aninda ¢ekilen EKG’lerinde degisiklik olup olmamasi ile prognoz

arasindaki iliski degerlendirilmistir. EKG’lerinde degisiklik olan 38 hastanin 19’u (% 50 ),

degisiklik olmayan 20 hastanin 5’1 (% 25) eksitus olmustur. EKG bulgular1 ile prognoz

arasindaki iliski tablo 17’de gosterilmistir. Tan1 aninda EKG degisikligi olmasi ile prognoz

arasindaki iligki istatistiksel olarak anlamli bulunmustur ( p =0,04).

Tablo 17. EKG bulgular ile Prognoz Arasindaki Iliski

EKG Ayni Diizelme Iyilesme Eksitus Toplam
degisikligi
Say1 % Say1 % Say1 % Say1 % Say1 %
var 6 | 157 | 8 21 5 131 | 19 50 38 100
Yok 6 30 7 35 2 10 5 25 20 100

Tablo 18’de ekokardiyografik bir 6l¢iim olan EF’nin prognoza etkisi goériilmektedir.

EF’si % 30’un altinda olanlarda eksitus orani % 60 iken, EF’si % 30 ve ustiinde olanlarda %

36.4°diir. EF’si diisiik olan hastalarda, EF’si yiiksek hastalara gore eksitus orani onemli

derecede yiiksek bulunmustur. EF’si % 30’un altinda olanlarda diizelme oran1 % 20 iken, bu

grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. EF’si % 30 ve iistiinde olanlarda diizelme ve iyilesme

orani % 43.2 olmasina ragmen istatistiksel olarak anlamli olmadig tespit edilmistir ( p =0,25).
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Tablo 18. Ejeksiyon Fraksiyonu ve Prognoz Arasindaki Iliski

Klinik Seyir < %30 > %30 Toplam
Say1 % Say1 % Say1 %
Ayni 3 20 9 20,4 12 20,3
Diizelme 3 20 12 27,2 15 25,5
Iyilesme 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 arasindaki iliski goriilmektedir. KF’si % 15’in altinda

olanlarda eksitus orani % 60 iken, %15 ve iistiinde olanlarda % 33’diir. KF’si % 15’in altinda

olanlarda diizelme oran1 % 25 iken bu grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. KF’si % 15 ve

iistiinde olan hastalarda diizelme ve iyilesme oranm1 % 43.6 bulunmustur. KF’si

% 15°

in

iistiinde olan hastalarda KF’s1 % 15’1n altinda olan hastalara gore eksitus orani belirgin diisiik,

tyilesme ve diizelme orani ise belirgin yiiksek bulunmustur fakat istatistiksel olarak anlamli

bir fark saptanmamistir (p = 0,101 ).
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Tablo 19. Kisalma Fraksiyonu ve Prognoz Arasindaki iliski

Klinik Seyir <9% 15 >% 15 Toplam
Say1 % Say1 % Say1 %
Ayni 3 15 9 23 12 20,3
Diizelme 5 25 10 25,6 15 25,4
Iyilesme 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. TARTISMA

Dilate kardiyomiyopati sik goriilen kardiyomiyoapti tipi olup ventrikiiler dilatasyon,
bozulmus sistolik fonksiyonlar ve konjestif kalp yetersizligi ile karakterizedir. PCMR’ye gore
Amerika Birlesik Devletlerinde 100.000 gocukta (0-18 yas aras1) beklenen kardiyomiyopati
yillik insidans1 1,13 olup, bunun da yarisini1 dilate kardiyomyopati olusturmaktadir. Rakar ve
ark. nin " kasim 1987 ile kasim 1989 yillar1 arasinda 5252 otopside yaptiklar1 galismada
DCM insidans1 4.5/100.000/y1l olarak bulunmustur. Ayni yillarda Klinik insidans ise
2.45/100.000/y11 bulunmus olup, toplamda yillik insidans 6.95/100.000/y1l olarak tespit
edilmistir. Tiirkiye’de 1990 yilinda Ozbarlas ve ark. lar1 " tarafindan yapilan bir tez
calismasinda pediyatrik kardiyoloji iinitesine bagvuran hastalar arasinda primer
kardiyomiyopatinin sikligt % 0.5 olarak bulunmustur. Dr. Sami Ulus Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Merkezi’nde 1991-1996 yillar1 arasinda genel pediatri poliklinigine bagvuran
hastalar arasinda primer kardiyomiyopatili hastalarin sikligi 20/100.000 iken, dilate
kardiyomiyopatili hastalarin siklig1 17/100.000 olarak bulunmustur Yine bu tez ¢alismasinda
primer kardiyomiyopatili hastalarda dilate kardiyomiyopati oran1 % 84.7 olarak tespit
edilmistir. ”’. Calismamizda ise 2005-2013 yillar1 arasinda genel pediatri poliklinigine
basvuran hastalar arasinda dilate kardiyomiyopatili hastalarin sikligi 11/100.000, kardiyoloji
poliklinigine basvuran hastalar arasinda dilate kardiyomiyopati sikligi ise 180/100.000 olarak
bulunmustur. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda semptomlarin baslama yas1 literatiirde
genellikle 2 yasin altindadir '8, Taliercio ve ark. nin ”° yaptig1 calismada olgularin yarisinin 2
yasin altinda oldugu bildirilmistir. Calismamizda ise hastalarimizin basvuru anindaki yas

dagilimina bakildiginda % 54.2’si 2 yasin altinda, % 45.8’1 2 yas ve lizerindedir.

Cinsiyet dagilimina bakildiginda literatiirde her iki cinste esit siklikta gortldiigi
bildirilmektedir *%%. Jin Hee Oh ve ark. 8 tarafindan yapilan ¢ok merkezli bir caligmada ise

184 dilate kardiyomiyopatili hastanin 94’1 erkek, 90’1 kiz olarak saptanmistir. Hastalarimizin
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cinsiyet dagilimina bakildiginda erkek/kiz orami yaklasik 1 olup literatiir bilgileri ile

uyumluluk gostermektedir.

Dilate kardiyomiyopatili olgular geldikleri bolgelere gore incelendiginde % 62.7’sinin
I¢ Anadolu, % 13.6’smin Karadeniz, % 10.2’sinin Dogu Anadolu, % 5.1’inin Akdeniz, %
6.8’inin Giineydogu Anadolu, % 1.7’sinin Ege bdlgesinden oldugu goriilmektedir. Hastaligin
goriilme sikliginin cografi konum ve iklim degisiklikleri ile iliskili oldugu bildirilmisse de,
hastalarin ¢ogunun I¢ Anadolu Bélgesi’nden geldigi tespit edilmistir. Bunun nedeninin de

hastanemizin referans merkezi olmasi ve ulasim kolayligi oldugu diisiiniilmektedir.

Kumar ve ark. nin *° calismalarinda otozomal dominant genetik gecisin % 20-30
oraninda oldugu, ancak kiiclik yaslarda hastalifin erken belirtileri olmadigi i¢in tani
alamadig1, yasla iliskili penetrans goriildiigli bildirilmistir. Dilate kardiyomiyopatili hastalarin
birinci derece akrabalarinda dikkatli inceleme ile popiilasyona spesifik genlerin
belirlenebilecegini saptamislardir. Katy ve ark. nin  yaptig1 68 iiyeli bir ailenin incelendigi
caligmada, iki iiyede sol ventrikiil disfonksiyonu, iki iiyede de dilate kardiyomiyopati gelistigi

gozlenmistir. Burkett ve ark. mn %

yaptifi c¢alismada, daha Once idiopatik dilate
kardiyomiyopati olarak degerlendirilen hastalarin % 20-50’sinin, aile {iyelerinin
degerlendirilmesi sonucunda ailesel kardiyomiyopati olduklar1 diistiniilmiistiir. Griinig ve ark.
nin * yaptig1 calismada 445 idiopatik DCM’li hastanin ayrintili aile hikayeleri alinarak
soyagaclar1 olusturulmustur. Hastalari 970 birinci ve ikinci derece akrabalarmin % 11’inde
DCM saptanmis olup, % 24’iinde ailesel DCM’den siiphelenilmistir. Mahon ve ark. nin 8
yaptig1 ¢alismada 189 idiopatik DCM’li hastanin 767 birinci ve ikinci derece akrabalari
degerlendirilmis ve % 4.6’sinda DCM, % 15.5’inde sistolik disfonksiyon olmadan sol
ventrikiil genislemesi, % 2.7’sinde de sol ventrikiil genislemesi olmadan kisalma

fraksiyonunda azalma saptanmistir. Calismamizda hastalarimizin anne ve babalarinda yakin-

uzak akrabalik oran1 % 40.7 iken, bunlarin % 22’si birinci derece akrabaliktir. Aile tiyeleri,
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calismamizda ekokardiyografik olarak degerlendirilmemis olup Oykiiden herhangi bir kalp
hastaligi olmadig belirtilmistir. Ancak akrabalik oranlarinin yiiksek oldugu iilkemizde ailesel
kardiyomiyopatinin tespiti i¢in aile liyelerine mutlaka ayrintili kardiyolojik/ekokardiyografik

inceleme yapilmasi gerektigini diisiiniiyoruz.

Dilate kardiyomiyopatinin etyopatogenezinde viral enfeksiyonlarin rolii {izerinde
durulmaktadir. Guther ve ark. nin 8 yaptig1 calismada otoimmiin mekanizmanin tetikgisinin
bir viral enfeksiyon olabilecegi vurgulanmistir. Shigekazu ve ark. nin ® yaptig1 bir calismada
ise son donem idiopatik DCM’1i olup sol ventrikiilektomi yapilmis 30 Amerikali ve 47 Japon
hasta incelenmis olup, 7 Amerikali ile 15 Japon hastanin miyokardiyumunda grup B koksaki
viriis RNA’s1 izole edilmistir. Barbaro ve ark. 8 HIV enfeksiyonu ile iliskili kardiyak
hastaliklarin sayisinin giderek arttigini bildirmektedir. HIV ile iliskili kardiyak hasarin
mekanizmalari; ilag toksisitesi, sekonder enfeksiyonlar, viriisiin kendisidir. Ayrica HIV’li
hastalarda koksakivirus, sitomegalovirus ve Ebstein-bar viriis gibi kardiyotopik viruslara
bagh otoimmun hasar da goriilebilmektedir. Tripta ve ark. nin 8 yaptig1 bir ¢alismada,
koksaki ve adenoviriis reseptor pozitifligi kontrol gruplarinda sirasi ile % 30 ve % 40
oraninda iken, dilate kardiyomiyopatili hastalarda % 96 oraninda bulunmustur. Mc Mahon ve
ark. nin 8 yaptiklar1 bir olgu sunumunda dilate kardiyomiyopati nedeninin parvoviriis B19
oldugu tespit edilmistir. Hastalarimizin % 69.4’linde basvurudan 6nceki 6 ay i¢inde pndmoni
ya da bir iist solunum yolu enfeksiyonu gegirme Oykiisii mevcuttu. Bu da dykiide viral etyoloji

olabilecegini akla getirmektedir.

Yapilan ¢alismalarda dilate kardiyomiyopatili hastalarda en sik goriilen semptomlarin
ve bulgularin dispne, egzersiz intoleransi, senkop, takipne, tasikardi ve hepatomegali oldugu
belirtilmektedir 8%, Taliercio ve ark. nin ® yas ortalamasi 2 olan 24 olguluk serilerinde kalp
yetersizliginin (% 92) en sik gozlenen bulgu oldugu tespit edilmistir. Calismamizda

hastalarimizin ilk bagvuruda semptomlari sirasiyla 2 yasin altinda oksiiriik (% 37.2), hizli
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nefes alip verme (% 23.7), nefes darlig1 (% 20.3),ates (% 18) iken, 2 yas ve {istiinde nefes
darlig1 (% 33.8), oksiiriik (% 27.1) ve ¢abuk yorulma (% 23.7) olarak bulunmustur. Jin Hee
Oh ve ark. nin ® yaptig1 calismada dilate kardiyomiyopatili hastalarin fizik incelemesinde %
64.1’inde kardiyomegali, % 23.4’linde takipne, % 22.8’inde {ifiiriim, % 10.9’unda aritmi ve %
7.6’sinda siyanoz tespit edilmistir. Calismamizda da benzer sekilde en sik karsilasilan fizik
inceleme bulgulari; 2 yasin altinda tiftirim (% 42.3), tasikardi (% 40.6) ve kardiyomegali (%
40.6) iken, 2 yas ve lizerinde kardiyomegali (% 37.2), EKG’de degisiklik (% 33.8) ve tifiiriim

(30.5) olarak saptanmustir. Her iki yas grubunda da bulgularimiz benzerlik gésteriyordu.

Dilate kardiyomiyopatili hastalarda goriilen EKG degisiklikleri; siniis tasikardisi, ST-
T dalga degisiklikleri, Q dalgasi, sol ventrikiil hipertrofisi bulgular1 ve ileti bozukluklari
olarak siralanabilir °%. Talierco ark. nin’® yaptig1 bir ¢aligmada olgularin % 68’inde ST-T
degisiklikleri ve % 63’iinde sol ventrikiil hipertrofisi saptanmustir. Ozbarlas ve ark. nin %2
yaptigi bir ¢alismada hastalarin % 9’unda aritmi saptanmistir. Hastanemizde 1991-1996 yillari
arasinda yapilan bir tez caligmasinda hastalarin % 34’iinde sol ventrikiil hipertrofisi,
%20’sinde ST-T degisiklikleri, % 11’inde sol aks, %11’inde atriyal dilatasyon ve % 9’unda
sag aks saptanmustir ’’. Yine hastanemizde 1999-2004 yillar1 arasinda yapilan 41 hastadan
olusan bir tez calismasinda hastalarin % 22’sinde sol ventrikiil hipertrofisi, % 12’sinde ST-T
degisiklikleri, % 20’sinde sol aks, % 10’unda sol atriyal dilatasyon, % 6’sinda sag aks
gozlenmistir %. Calismamizda ise hastalarm % 19’unda sol ventrikiil hipertrofisi, % 13’iinde
sol aks, % 8’inde sag aks,% 6’sinda ST-T degisikligi ve sag ventrikiil hipertrofisi
saptanmistir. Hastalarimizin % 38.9’unda EKG normal olarak bulunmustur. Olgularimizin %
6.7’sinde  EKG’de aritmi saptanmistir. Hastalarimizdan 1’inde SVT (supraventrikiiler
tagikardi), 3’tinde VES (ventrikiiler ekstrasistol) gozlenmistir. Aritmi saptanan tim

hastalarimiz  dijital tedavisine yanit vermislerdir. En sik goriilen EKG bulgular1 agisindan

degerlendirildiginde ¢alismamizin verileri literatiir ile uyumlu bulunmustur.
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Dilate kardiyomiyopatide sol atriyum ve sol ventrikiil genislemesine bagli olarak
telekardiyografide kardiyomegali gozlenir *°. Dr. Sami Ulus Cocuk Saglig:1 ve Hastaliklari
Hastanesinde 1991-1996 yillar1 arasinda yapilan bir tez ¢alismasinda % 95.3, 1999-2004
yillar1 arasinda yapilan baska bir ¢calismada % 90.2 oraninda kardiyomegali saptanmustir /"%,

Jefferies ve ark. nin ** yaptig1 bir ¢alismada telekardiyografide en sik goriilen bulgular

kardiyomegali ve pulmoner 6dem olarak bildirilmistir.

Ekokardiyografi, kardiyomiyopati tanisi ve siniflandirmasinda en iyi bilgi veren
noninvaziv bir yontemdir. Dilate kardiyomiyopati tanisi sol ventrikiil genislemesi ve sistolik
fonksiyonlarin azalmas1 (EF < % 50) ile konulur %. Calismamizda dilate kardiyomiyopati
tanist ekokardiyografide sistolik fonksiyon azalmasi ve sol ventrikiil genislemesi temel

alinarak konulmustur.

Sistolik fonksiyonlar1 bozulan ve kardiyak dilatasyon gbzlenen hastalarda tromboz da
gelisebilmektedir. Chen ve ark. nin * yaptiklar1 calismada DCM hastalarinda kalp iginde
trombiis % 1-16 arasinda goriilmiistiir. Calismamizda ise bir hastada ( % 1.6 ) sol ventrikiilde

trombiis saptanmistir.

Dilate kardiyomiyopatili hastalarda medikal tedaviye ragmen prognoz halen kotiidiir,
kardiyak transplantasyon durumu kritik olan, ¢oklu inotrop tedavi alan ve mekanik ventilator
ihtiyaci olan hastalarda diigiiniilmektedir. En sik 6liim nedeni konjestif kalp yetersizligidir.
Tanidan sonraki ilk alt1 ay en kritik donemi olusturmaktadir. Iyilesme bulgular1 genellikle ilk
alt1 ayda gozlenmekle birlikte iki yila kadar goriilebilmektedir. Cocuklarda 1 yillik yasam
stiresi % 63-70, 10-11 yillik yasam siiresi ise % 50 olarak bildirilmektedir. Mortalite tanidan

sonraki ilk 1-2 yilda yiiksektir %.

Yasin prognoza olan etkisi degerlendirildiginde literatiirde farkli sonuclar

bulunmaktadir. Carvalho ve ark. nin %7 yaptigi calismada iki yasin iistiindeki hastalarda
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prognozun daha kétii oldugu saptanmistir. Kim ve ark. nin®

yaptig1 ¢alismada ise yasin
prognoza etkisinin olmadigr saptanmistir. Dr. Sami Ulus Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Hastanesinde 1991-1996 yillar1 ve 1999-2004 yillar1 arasinda yapilan iki tez ¢alismasinda da
yasin prognozu etkilemedigi goriilmiistiir. Calismamizda 2 yasin altindaki hastalarin %
34.4°1, 2 yas ve iizerindeki hastalarin % 51.9’u eksitus olmuslardir. iki yasin altindaki

hastalarda diizelme ve iyilesme oran1 % 43.7 iken, 2 yas ve ilizerindeki hastalarda % 29.6

olarak bulunmus olup istatistiksel olarak yasin mortaliteye etkisinin olmadigini gozledik.

Dilate kardiyomiyopatili hastalarda cinsiyet ile prognoz arasindaki iliski
degerlendirilmis ve Kumar ve ark. nmin *® yaptig1 calismada kiz cinsiyetin kotii prognozla
iliskisi oldugu saptanmustir. Wilkinson ve ark. nin % yaptigi calismada ise erkek cinsiyetin
kotli prognozla iliskili oldugu belirtilmistir. Calismamizda kiz hastalarin % 46.7’si, erkek

hastalarin % 38’1 eksitus olmustur ve bu istatistiksel olarak anlamli bulunmamustir.

Kim ve ark. nin 8 yaptig1 calismada anne-baba akrabalig ile prognoz arasinda anlamli
iliski bulunmamugtir. Ozbarlas ve ark. nin % yaptiklar1 calismada anne-baba akrabaliginin kotii
prognoz ile iliskili oldugu saptanmustir. Taylor ve ark. nin 1% yaptig1 bir ¢alismada ise aile
Oykiisii olanlarin kotii prognozla iliskili olabilecegi diisiiniilmiistiir. Calismamizda anne-baba
akrabaligi olmayanlarda eksitus oran1 % 18.7 ve birinci derece akrabaligi olanlarda % 11.8

olarak bulunmustur ve bunun istatistiksel olarak anlamli olmadigi belirlenmistir.

Dilate kardiyomiyopatli hastalarda aritmiler mortalite ve morbidite nedenidir.
Friedman ve ark. 1% yaptiklar1 bir galismada DCM’li hastalarin yarisinda aritmi saptadiklarini
ve aritmilerin prognozu etkilemedigini bildirmislerdir. Ozbarlas ve ark. % tarafindan yapilan
caligmada aritmisi olan ve olmayanlarda eksitus oraninin sirastyla % 28.5 ve % 7.8 oldugu,
diizelme ylizdesinin ise aritmisi olanlarda % 7 aritmi olmayanlarda % 38.2 oldugu ve bu
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farklarin istatistiksel olarak anlamli oldugunu belirtilmistir. Han ve ark. nin yaptiklar

caligmada ise aritmisi olan hastalarin sol ventrikiil diyastol sonu ¢apinin aritmisi olmayan
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hastalara gore daha yiiksek oldugu saptanmistir. Calismamizda EKG degisikligi olan
hastalarin eksitus oran1 % 50 iken, olmayan hastalarin eksitus oran1 % 25 olup istatistiksel
olarak anlamli bulunmustur (p=0.04). Dort hastamizin (% 6.7) EKG’sinde aritmi saptanmis
olup bu hastalardan biri eksitus olmustur. EKG’sinde aritmi saptanan hastalarin % 25’1 eksitus
olurken, aritmi saptanmayan hastalarin % 43.6’s1 eksitus olmustur. Literatiir ile uyumsuz
buldugumuz bu sonucun nedeninin hasta sayimizin yetersiz olmasindan kaynaklandigini

diisiinmekteyiz.

Taliercio ve ark.” sol ventrikiil fonksiyonlar1 ile prognoz arasinda iliski olmadigini
sdylemislerdir. Zecchin ve ark. nmin'®® 1978-2001 yillar1 arasinda 343 DCM’li hasta ile
yaptiklar1 ¢alismalarinda sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 genis olan, beta bloker kullanmayan
ve EF’si % 30’dan diisiik olanlarin kotii proghozlu oldugunu bildirmislerdir. Mc Mahon ve
ark. nin 8 yaptiklar ¢alismada sol ventrikiil arka duvari kalin, sol ventrikiil diyastol sonu ¢api
genis ve EF’si diisiik olan hastalarin daha kotii prognoz gosterdigi tespit edilmistir. Grosse-
Wortman ve ark.1%* ise yaptiklari bir calismada dilate kardiyomiyopatinin erken dénemlerinde
sag ventrikiil fonksiyonlarinin da azaldigim1 ve sag ventrikiil boyutu ve ejeksiyon

fraksiyonunun kalp yetersizligi riski ile iligkili oldugunu gostermislerdir.

Calismamizda EF % 30’un altinda olanlarda eksitus oran1 % 60 iken, EF % 30 ve
ustiinde olanlarda % 36.3’diir. EF’si % 30’un altinda olanlarda diizelme oran1 % 20 iken, bu
grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. EF’si % 30 ve iistiinde olanlarda diizelme ve iyilesme
orani % 43.1 olmasma ragmen istatistiksel olarak anlamli degildir. Aym sekilde kisalma
fraksiyonu ve prognoz iliskisi incelendiginde; KF’si % 15’in altinda olanlarda eksitus oran1 %
60 iken, %15 ve istiinde olanlarda % 33°diir. KF’si % 15’in altinda olanlarda diizelme orani
%25 iken bu grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. KF’si % 15 ve iistiinde olan hastalarda

diizelme ve iyilesme oran1 % 43.5 bulunmustur.
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Dilate kardiyomiyopatili hastalarda medikal tedaviye ragmen prognoz halen koétiidiir,
kardiyak transplantasyon durumu kritik olan, ¢oklu inotrop tedavi alan ve mekanik ventilator
ihtiyaci olan hastalarda diisiiniilmektedir ®. Burch ve ark. nin 1% yaptig1 ¢calismada hastalarin
% 26.9’unun kaybedildigi bildirilmistir. Kumar ve ark. nin > yaptig1 calismada hastalarin %
19’unun eksitus oldugu gozlenmistir. Ozbarlas ve ark. %2 eksitus oranimi % 11.5 bulmuslardir
ve diisiik bulmalarinin nedeninin hasta izlem siiresinin bir yildan az olmasiyla agiklamislardir.

Yapilan bir ¢alismada 9 yillik sag kalim oran % 69.8 olarak bulunmustur 82,

Calismamizda 2 yasin altindaki hastalarin % 34.4°1, 2 yas ve iizerindeki hastalarimizin

% 51.9°u, toplam olarak % 42.4’ii eksitus olmustur.

Calismamizda 2005- 2013 yillar1 arasinda dilate kardiyomiyopati tanisiyla izlenen 59
hasta pognoza etki eden faktorler acisindan incelenmis olup yas, cinsiyet, akrabalik 6ykiisii ve
aritminin prognozu etkilemedigi saptamistir. EKG degisikligi olan hastalarin prognozunun
daha kotii oldugu saptanmistir. Ekokardiyografi incelemesinde EF’si % 30 ve iistiinde olan
hastalarin prognozunun, %30’un altinda olan hastalara gore daha iyi oldugu ancak bunun
istatistiksel olarak anlamli olmadig1 belirlenmistir. KF’si % 15 ve iistiinde olan hastalarda, %
15’in altinda olan hastalara gore prognozun iyi yonde etkilendigi saptanmis fakat bu
istatistiksel olarak anlamli bulunmamustir. Ekokardiyografi degerlerinden EF ve KF’nin

prognozu belirlemede etkin oldugu gozlenmistir.
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6. SONUCLAR

Bu calismada Ocak 2005-Ocak 2013 yillar1 arasinda Dr. Sami Ulus Kadin Dogum ve
Cocuk Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesinde izlenen dilate kardiyomiyopatili 59
hastanin epidemiyolojik ve klinik bulgular1 incelenmis, prognoz iizerine etkili faktorler

degerlendirilmistir.

1.Calismaya alinan hastalarin 32’si (% 54.2) 2 yasin altinda, 27’si (% 45.8) 2 yas ve

ustiindedir.

2.Hastalarin 30’u (% 50.8) kiz , 29’u (% 49.2) erkek olup kiz/erkek orani yaklagik
1°dir.

3. Hastalarm 37’si (% 62.7) i¢ Anadolu , 6’s1 (% 10.2) Dogu Anadolu , 8’i (% 13.6)
Karadeniz , 3’0 (% 5.1) Akdeniz , 4’4 (% 6.8) Giineydogu Anadolu , 1’i (% 1.7) Ege

bolgesinden gelmektedir.

4. Hastalarimizin 35’inde (% 59.3) anne-baba arasinda akrabalik yokken , 24’iinde (%
40.7) anne-baba arasinda akrabalik mevcuttu. Bunlardan 13’iinde (% 22) birinci derece

akrabalik tespit edilmistir.

5. Oykii incelemesinde 41 (% 69.4) hastanin ,bagvurudan &nceki 6 ay i¢inde pndmoni

yada iist solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi tespit edildi.

6. Iki yas altindaki hastalarda en sik gériilen semptomlar dksiiriik (% 37.2) , hizli nefes
alip verme (% 23.7), huzursuzluk (% 35.5), ates (% 18) ve nefes darlig1 (% 20.3) iken; iki yas
ve Ustlindeki hastalarda nefes darligi (% 33.8), halsizlik (% 33.8), istahsizlik (% 32.2),

oksiirtik (% 27.1) ve ates (% 18.6) en sik goriilen semptomlardir.

7. Hastalarin ilk fizik incelemeleri goz oniine alinarak yapilan siniflamada hem iki yas

alt1 grupta, hem de 2 yas ve tistii grupta en sik goriilen bulgular tasikardi ve tiflirlimdiir.
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8. Bir hastada sol ventrikiilde trombiis saptanmustir.

9. Iki yas altindaki 32 hastadan 7’si (% 21.9) ayn1 kalmis, 92u (% 28.1) diizelmis, 5°i

(% 15.6) iyilesmis, 11’1 (% 34.4) eksitus olmustur.

10. Iki yas ve iizerindeki 27 hastadan 5’i (% 18.5) ayn1 kalmis, 6°s1 (% 22.2) diizelmis,

2’s1 (% 7.4 ) iyilesmis, 14’1 (% 51.9) eksitus olmustur.

11. Iki yas altinda eksitus oranm1 % 34.4, 2 yas ve iizerinde % 51.9 olarak bulunmasina

ragmen istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir ( p=0,538 ).

12. iki yasin altindaki hastalarda diizelme ve iyilesme oran1 ( % 43.7) iki yas ve
iizerindeki hastalarin diizelme ve iyilesme oranina (% 29.6) gore yiiksek bulunmasina ragmen

aralarinda istatistiksel olarak anlamli iligki tespit edilmemistir.

13. Cinsiyet prognoz iligkisi incelendiginde eksitus olan hastalarin 14’1 kiz, 11°1 erkek
idi. Kiz ¢ocuklarin eksitus orani yiiksek bulunmasina ragmen aralarinda istatistiksel olarak

anlamli iligki bulunmamistir ( p =0,829 ).

14. EKG bulgular ile prognoz arasindaki iligki degerlendirilmis, EKG degisikligi olan
hastalarin eksitus ylizdesi % 50 iken, olmayan hastalarin eksitus yiizdesi % 25 olup

istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p=0.04).

15. Ekokardiyografik ol¢timleri EF’si % 30’un altinda olanlarda eksitus oran1 % 60
iken, EF’s1 % 30 ve tistiinde olanlarda % 36.3’diir. EF’si % 30’un altinda olanlarda diizelme
orani % 20 iken, bu grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. EF’si % 30 ve iistiinde olanlarda
diizelme ve iyilesme orani 43.1 olmasina ragmen istatistiksel olarak anlamli olmadigi

saptanmustir ( p =0,25).

16. Kisalma fraksiyonu ve prognoz iligkisi incelendiginde; KF’si % 15’in altinda

olanlarda eksitus oran1 % 60 iken, %15 ve istiinde olanlarda % 33’diir. KF’si % 15’in altinda
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olanlarda diizelme oran1 %25 iken bu grupta iyilesen hasta bulunmamaktadir. KF’si % 15 ve
istiinde olan hastalarda diizelme ve iyilesme oran1 % 43.5 saptanmasina ragmen istatistiksel

olarak anlamli bulunmamustir (p = 0,101 ).

17. Calismamizda 2 yasin altindaki hastalarin % 34.4°l, 2 yas ve iizerindeki

hastalarimizin % 51.9’u, toplam hastalarimizin % 42.4’1i eksitus olmustur.

18. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda yas, cinsiyet, akrabalik Gykiisii ve aritminin
prognozu etkilemedigi saptanmistir. EKG degisikligi olan hastalarin prognozunun daha kotii
oldugu saptanmistir. Ekokardiyografi incelemesinde EF’si % 30 ve listiinde olan hastalarin
prognozunun, %30’un altinda olan hastalara gore olumlu oldugu ancak bunun istatistiksel
olarak anlamli olmadig1 belirlenmistir. KF’si % 15 ve {istiinde olan hastalarda, % 15’in altinda
olan hastalara gore prognozun olumlu etkilendigi saptanmis fakat bu istatistiksel olarak
anlamli bulunmamistir. Ekokardiyografi degerlerinden EF ve KF’nin prognozu belirlemede

etkin oldugu gosterilmistir.

7.0ZET

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi
Pediatrik Kardiyoloji Boliimiinde Ocak 2005-Ocak 2013 tarihleri arasinda izlenen dilate

kardiyomiyopatili 59 hasta retrospektif olarak incelenmistir.

Hastalarimizin 30°u kiz, 29°u erkek olup erkek/kiz orani 1.03/1 olarak bulunmustur.
Hastalarin yaslar1 10 giin-183 ay arasinda degismekte olup ortalama 49.2 + 59.2 aydir. iki

yas altindaki hasta sayis1 32 (% 54.2) iken, 2 yasin iistiinde 27 hasta (% 45.8) bulunmaktadir.

Hastalarimizin 37’si ( % 62.7) I¢ Anadolu Bolgesinden gelmektedir.Anne-baba

arasinda akrabalik 24’tinde ( % 40.7) gozlenmistir ve birinci derece akrabalik oran1 % 22’dir.
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Gelis yakinmalari sorgulandiginda 2 yas altindaki hastalarda en sik goriilen
semptomlar oksiirtik, hizl1 nefes alip verme, huzursuzluk, ates ve nefes darlig1 iken; 2 yas ve

iistiindeki hastalarda nefes darligi, halsizlik, istahsizlik, 6ksiiriik ve atestir.

Fizik incelemelerinde hem 2 yas alt1 grupta, hem de 2 yas ve iistii grupta en sik
goriilen bulgular tagikardi ve tiflirlimdiir. Semptomlarin baslama yas1 2’nin altinda olan
hastalarda kalp yetersizligi oran1 % 46.8 iken, 2 yas ve {istiinde olan hastalarda % 44.4 olarak

bulunmustur.

En sik goriilen EKG bulgusu sol ventrikiil hipertrofisidir (% 32.2). Hastalarimizin
4’iinde ( %6.7) aritmi saptanmistir.Olgularin 46’sinda (% 77.8) telekardiyografide

kardiyomegali saptanmistir.
Hastalarimizin izlem siiresi 1 glin-86 ay ( ort.29.5 + 28 ay) arasinda degismektedir.

Iki yas altindaki hastalarda basvuru ve izlem sonu ekokardiyografideki ejeksiyon
fraksiyonu sirastyla % 38.3+11 ve %53.3£19.2 iken, kisalma fraksiyonu %18.5+ 5.5 ve%
27.9+ 12.2°dir.Iki yas iistiindeki hastalarda ise bagvuru ve izlem sonu ejeksiyon fraksiyonu
sirastyla %38.6+17.9 ve% 49.5+17.3 iken, kisalma fraksiyonu %19.5+ 10.9 ve% 26.2+

10.7°dir.

Genel olarak hastalarimizin % 20.4°1 ayn1 kalmis, % 25.4’1 diizelmis, % 11.8°1
iyilesmis ve % 42.4’{i eksitus olmuslardir. Iki yasin altindaki hastalarin % 34.4°1i, iki yas ve

tizerindeki hastalarin % 51.9’u kaybedilmistir ( p=0,538 ).

Dilate kardiyomiyopatili hastalarimizda yas, cinsiyet, akrabalik dykiisii ve aritminin
prognozu etkilemedigi saptanmistir. EKG degisikligi olan hastalarin prognozunun daha kétii
oldugu saptanmistir. Ekokardiyografik incelemede EF’si % 30 ve iistiinde olan hastalarin
prognozunun, %30’un altinda olan hastalara gore olumlu oldugu ancak bunun istatistiksel

olarak anlamli olmadig1 belirlenmistir. KF’si % 15 ve {istiinde olan hastalarda, % 15’in altinda
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olanlara gore prognozun olumlu etkilendigi saptanmis fakat bu istatistiksel olarak anlaml
bulunmamustir. Ekokardiyografi degerlerinden EF ve KF’nin prognozu belirlemede etkin

oldugu gozlenmistir.
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