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1. TÜRKÇE ÖZET 

Amaç: Kardiyomiyopati çocukluk çağında nadir bir kalp kası hastalığı olmasına rağmen kalp 

yetersizliğinin en sık nedenlerinden biri ve 1 yaşın üzerindeki çocuklarda kalp naklinin en 

temel endikasyonudur. Bu çalışmada klinik ve demografik özelliklerin saptanması, uygulanan 

tedaviler doğrultusunda klinik seyir ve prognostik faktörlerin değerlendirilmesi, çocukluk çağı 

hasta sayısı ve verileri kısıtlı olan bu alanda literatüre katkı sağlamak amaçlanmıştır. 

 

Gereç ve Yöntem: Çalışmamızda 2014-2020 yılları arasında  nkara  niversitesi Tıp 

Fakültesi Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dalı‘nda izlenen kardiyomiyopatiye bağlı kalp 

yetersizliği tanılı 176 olgunun (tanı anında 5 yaşından küçük ise Ross, 5 yaşından büyük ise 

NYHA Sınıflaması ile evre III-IV) tanı anı klinik ve demografik özellikleri, uygulanan tedavi 

yöntemleri ve mortalite ilişkili faktörler retrospektif olarak değerlendirildi. 

 

Bulgular: Çalışmaya 137‘si (%77,8) DKMP, 8‘i (%4,5) LVNC, 8‘i (%4,5) RKMP, 5‘i 

(%2,8) HKMP, 2‘si (%1,4) ARVC/D, 16‘sı (%9) mikst tipt KMP tanılı olan 176 hasta 

[ortanca yaşı 3,34 yıl (0,1-18 yıl), erkek/kız oranı: 0,97] dahil edildi. Ebeveyn akrabalığı 

hastaların %37,5‘inde, ailede kardiyomiyopati öyküsü ise %9,1‘inde saptandı. Hastaların 

%30,6‘sında (n=54) etiyoloji tespit edilememiş olup %30,6‘sı (n=54) miyokardit, %13,6‘sı 

(n=24) toksisite ilişkili, %11,9‘u (n=21) ailesel, %5,7‘si (n=10) doğuştan kalp hastalığı, 

%4,5‘i (n=8) metabolik hastalık zemininde, %2,2‘si (n=4) sistemik hastalık, %1,1‘inin (n=2) 

ise ritm bozukluğu zemininde geliştiği görüldü.  Semptomların başlangıcından tanıya kadar 

geçen süre 1 ile 400 gün arasında değişmekte olup ortancası 5 gün idi. Başvuruda en sık 

görülen belirtiler sırasıyla nefes darlığı (%56.8), kusma (%22,7) ve öksürük (%21.6) olup yaş 

alt gruplarına göre karşılaştırıldığında 1 yaş altında iştahsızlık (p<0,001), 10 yaş üzerinde ise 

göğüs ağrısı (p<0,001), egzersiz intoleransı ve çarpıntı (p<0,05) semptomları daha fazla 

saptandı. Hastaların tanı anında NT-proBNP değeri ortanca 4886,5 pg/ml, Troponin I değeri 

12,3 pg/ml olup kaybedilen ve yaşayan hastalar arasında anlamlı fark bulunmadı. 

Ekokardiyografi değerlendirmesinde ise kaybedilen olgularda LVEDD ve LVESD daha 

yüksek (p<0,001), LVEF ve LVFS daha düşük (p=0,007) saptandı. Hastalar kaybedilen ve 

yaşayan olarak iki grup olarak incelendiğinde tanıda LVEDD z skoru, LVESD z skoru, 

T PSE, biplane EF değerleri arasında anlamlı fark bulunamadı (p>0.05). İzlemde 13 hastada 

intrakardiyak trombüs görüldü ve mortalite anlamlı olarak yüksekti (p<0,05). Hastaların 

yoğun bakım ünitesi (YB ) yatış sayı ortancası 1 kez (0-7), süre ortancası 12 gün (0-205 gün) 

olup kaybedilen hastalarda YB  yatış sayısı daha fazla (p=0,002) ve süresi daha uzun 
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(p=0,02) idi. Tanı anında medikal tedavide en sık loop diüretikleri %88,5,  CEİ/ RB %78,8, 

aspirin %43,6, milrinon %55,8, adrenalin %29,1 tercih edilmiş olup adrenalin tedavisi alan 

hastalarda mortalite istatiksel anlamlı olarak yüksek bulundu (p=0,021).  Çalışmamızda 54 

hasta ECMO ile izlendi. Mortalite %70,4 (n=38) ile anlamlı olarak daha yüksek görüldü 

(p<0,001). Hastaların 19‘una (%10,8) LVAD, 2‘sine (%1,13) BiVAD, 1‘ine (%0,5) T H 

uygulandı. Çalışmamız süresince ulusal nakil listesine bildirilen 48 hastanın 12‘sine 

merkezimizde kalp nakli yapıldı. Bir hasta dış merkezde nakil sonrasında izleme alındı. 5 

hasta nakil sonrası ortanca 1 gün (1-48 gün) sonra cerrahi komplikasyonlar  ve greft 

yetersizliği ve nedeniyle kaybedildi. Halen 4‘ü LVAD ile izlenmekte olan 12 hasta nakil 

listesinde beklemektedir. Merkezimizin nakil listesinde bekleme mortalite oranı %50 olarak 

saptandı. Hastaların %22‘si (n=17) dış merkezde olmak üzere %42,6‘sı (n=75) kaybedildi. 

 

Sonuç: Kardiyomiyopati ilişkili kalp yetersizliği nadir olmakla birlikte 1 yaş üzerindeki 

çocuklarda kalp naklinin en sık nedenidir.  lkemizde bildirilen en geniş vaka grubunu 

incelediğimiz çalışmamızda intrakardiyak trombüs varlığı, başvuruda ileri klinik evre, 

ekokardiyografi değerlendirmesinde  daha yüksek LVEDD ve LVESD, daha düşük LVEF ve 

LVFS, tanıda adrenalin kullanımı ve izlemde ECMO uygulamasının kötü prognozla ilişkili 

olduğunu saptadık. İleri evre kalp yetersizliği tedavisinde kalp nakli altın standart olmakla 

birlikte, donör sayısında artış olmaması nakil bekleme süresini uzatmakta ve mekanik destek 

tedavileri ilişkili morbiditeleri artırmaktadır. Medikal tedavi seçeneklerinin çocuklarda 

etkinliği ise halen net gösterilememiştir. Bu nedenle çocukluk çağı kalp yetersizliği 

prognostik faktörleri ve tedavi seçenekleri ile ilgili popülasyon temelli, kontrollü çalışmalara 

ihtiyaç vardır. 

 

Anahtar Kelimeler: Kardiyomiyopati, Kalp yetersizliği, Kalp nakli, Pediyatrik 
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2. ABSTRACT 

Objective: Cardiomyopathy is a heterogeneous and serious disorder of the heart muscle, 

although rare, is a common cause of heart failure in children, and it is also the most common 

indication of heart transplantation in children older than 1 year of age. In this study, we aimed 

to determine the clinical and demographic characteristics, to evaluate the clinical course and 

prognostic factors and to contribute to the literature in this field, where the number of 

pediatric patients and data are limited. 

 

Materials and Methods: In our study, 176 patients with heart failure due to cardiomyopathy 

followed up in the Department of Pediatric Cardiology of Ankara University Faculty of 

Medicine between 2014-2020 (Stage III-IV with Ross Classification if less than 5 years old at 

the time of diagnosis, NYHA Classification if they are older than 5 years old) were diagnosed. 

Clinical and demographic characteristics of the patients, treatment methods and prognostic 

factors were evaluated retrospectively. 

 

Results: A total of 176 patients presented with significant heart failure, 77,8% DCMP, 4,5% 

LVNC, 4,5% RCMP, 2,8% HCMP, %1,4 ARVC/D, %9 mixed type CMP, were included in 

the study. Median age at presentation was 3.34 years (0.1-18 years), male/female ratio: 0.97. 

Parental consanguinity was found in 37,5% of the patients. Causes of heart failure included 

30,6% (n=54) myocarditis, 13,6% (n=24) toxicity, 11,9% ( n=21) familial, 5,7% (n=10) 

congenital heart disease, 4,5% (n=8) metabolic disease, 2,2% (n=4) systemic disease, 1,1% 

(n=2) arrhythmia related and 30,6% (n=54) remain idiopathic. The time from the onset of 

symptoms to diagnosis ranged from 1 to 400 days, with a median of 5 days. The most 

common symptoms at admission were shortness of breath (56,8%), vomiting (22,7%) and 

cough (21,6%), when compared within age subgroups, anorexia under 1 year of age (p<0,001) 

and chest pain (p<0,001), exercise intolerance and palpitation (p<0,05) over 10 years of age 

were more common. At the time of diagnosis, the median NT-proBNP value was 4886,5 

pg/ml, Troponin I value was 12,3 pg/ml. In echocardiographic evaluation LVEDD and 

LVESD were higher (p<0,001), LVEF and LVFS were lower (p=0,007) in patients who died. 

There was no significant difference in terms of LVEDD z score, LVESD z score, TAPSE, and 

biplane EF values at diagnosis (p>0,05). In the follow-up, intracardiac thrombus was seen in 

13 (7,4%) and mortality was found to be significantly higher (p<0,05). The median number of 

ICU hospitalizations was 1 (0-7), and the median duration was 12 days (0-205 days). The 

number of ICU admissions was higher (p=0,002) and the duration was longer (p=0,02) in the 
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patients who died. In medical treatment at the time of diagnosis, predominantly loop diuretics 

88,5%, ACEI/ARB 78,8%, aspirin 43,6%, milrinone 55,8%, and adrenaline 29,1% were used. 

And mortality was found to be higher in patients who received adrenaline treatment (p = 

0,021). In our study, 54 patients were followed up with ECMO and mortality was 

significantly higher at 70,4% (n=38) (p<0,001). LVAD was performed in 19 patients, BiVAD 

in 2 and TAH in 1. Of the 48 patients reported to the national transplant list, heart 

transplantation was performed on 12 patients in our center. One patient was followed up after 

transplantation in an external center. 5 patients died after transplantation, a median of 1 day 

(1–48 days), due to graft failure and surgical complications. Currently, 12 patients, 4 of whom 

are being followed up with LVAD, are waiting on the transplant list. Wait list mortality rate 

was %50. Of all patients, 42,6% (n=75) died, of which 22% (n=17) were in external center.  

Conclusion: Although cardiomyopathy-induced heart failure is rare, it is the most common 

reason for heart transplantation in children over 1 year old. In our study, the largest case 

group reported in our country, we found that the presence of intracardiac thrombus, higher 

LVEDD and LVESD, lower LVEF and LVFS in echocardiographic evaluation, adrenaline use 

at diagnosis, and ECMO in follow-up were associated with poor prognosis. Heart 

transplantation is the gold standard in the treatment of advanced heart failure, yet the 

increasing need for donors prolongs the waiting period for transplantation and increases the 

morbidities associated with mechanical support treatments. The effectiveness of medical 

treatment options in children has not been clearly demonstrated yet. Therefore, population-

based, controlled studies on the prognostic factors of childhood heart failure and treatment 

options are needed. 

Keywords: Cardiomyopathy, Heart failure, Heart transplantation, Pediatric 
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3. GĠRĠġ VE AMAÇ 

Kalp yetersizliği çocuklarda nadir olmasına rağmen önemli morbidite ve mortalite riski 

taşıyan heterojen bir klinik sendromdur. En sık konjenital kalp hastalığı (KKH) ve 

kardiyomiyopati (KMP) ilişkilidir (1).  

 

KMP, yıllık insidansı 1.1-1.5/100.000 olan kalp kasının nadir bir hastalığıdır (2, 3).  ynı 

zamanda 1 yaşın üzerindeki çocuklarda kalp naklinin en temel endikasyonudur (4). 

Patogenez, klinik özellikler, miyokard fonksiyonunu etkileyen yapısal anomaliler ve fenotip 

doğrultusunda prognoz değişmekle birlikte semptomatik KY ile başvuran pediyatrik KMP 

vakalarının yaklaşık % 40'ı tanıdan sonraki ilk 2 yıl içinde kalp nakli olmakta ya da 

kaybedilmektedir (5).  

 

Erken teşhis ve spesifik tedavinin değerli olduğu bu alanda olgular sık rastlanan çocukluk çağı 

hastalıkları ile benzer semptomlarla başvurmakta ve şüphe olmaması halinde tanı gecikmekte 

ve prognoz olumsuz yönde etkilenmektedir. Çocuklarda KY tedavisinin amacı, klinik 

kötüleşmeyi önleyerek, optimal ölçüde somatik büyüme ve gelişmeye izin vermek için 

stabiliteyi sağlamaktır. Mevcut tedavi yetişkin çalışmaları doğrultusunda uygulanmaktadır 

ancak geniş yaş aralığı ilişkili fizyolojik ve moleküler farklılıklar nedeni ile çocuklarda yeterli 

etkinlikte olmadığı öngörülmektedir. Klinik şüphe ile yaklaşım, erken teşhis, çocukluk çağı 

spesifik tedavileri için kontrollü, prospektif çalışmaların desteklenmesi ve kronik hastalık 

bilinciyle multidisipliner yaklaşımı benimseyen merkezlerin sayısında artışın prognozu 

iyileştireceği öngörülmektedir  (1).  

 

Bu çalışmada  nkara  niversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları, Çocuk 

Kardiyolojisi Bilim Dalında kardiyomiyopatiye bağlı kalp yetersizliği tanısı ile izlenen 

hastaların, klinik ve demografik özelliklerinin saptanması, uygulanan tedaviler doğrultusunda 

klinik seyirleri ve prognostik faktörlerin değerlendirilmesi amaçlanmıştır. 
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4. GENEL BĠLGĠLER 

4.1. Kalp Yetersizliği 

1950'lerde düşük kalp debisinin neden olduğu klinik bir sendrom olarak tanımlanan kalp 

yetersizliği (KY) (6) güncel tanımıyla kalp debisinde azalma, venöz basınçlarda artma, 

kardiyak fonksiyonlarda progresif bozulma ve erken miyokardiyal hücre ölümüne neden olan 

moleküler anormalliklerin eşlik ettiği klinik bir sendromdur (7). 

4.1.1. Epidemiyoloji 

KY'nin epidemiyolojisi yetişkin popülasyonda kapsamlı bir şekilde araştırılmış olsa da , 

pediyatrik KY'nin insidansı ve prevalansı çok merkezli büyük çalışmaların azlığı nedeniyle 

çeşitlilik göstermektedir. 2017 yılında Shaddy ve ark., son 20 yılda yapılan 83 çalışmayı 

içeren cohrane metanalizi ile pediyatrik KY sıklığının 0.87/100.000 ila 7.4/100.000 arasında 

değişen oranlarda olduğunu göstermiştir (8). Rossano ve ark., Amerika Birleşik 

Devletleri‘nde (ABD) pediyatrik KY insidansının 2003 yılında 15.2/100.000 çocuk iken, 

2006'da 17.9/100.000 olarak arttığını belirtmişlerdir (9).  

4.1.2. Etiyoloji 

Çocuklarda KY en sık konjenital kalp hastalığı (KKH) ve kardiyomiyopati (KMP) ilişkilidir. 

Doğumda KY, fetal KMP‘ler veya sepsis, hipoglisemi ve hipokalsemi gibi kardiyak olmayan 

nedenlerden kaynaklanır. Postnatal 1. haftada, duktus arteriyozusun kapanmasının end organ 

perfüzyonunu ciddi şekilde azalttığı, duktusa bağlı sistemik dolaşımı olan, ciddi aort 

darlığı/koarktasyonu ve hipoplastik sol kalp sendromu gibi KKH'ler asıl nedenlerdir (10). 

Yaşamın 1. ayında, KY'nin en sık nedenleri, pulmoner direncin düşmesiyle birlikte pulmoner 

kan akışının giderek arttığı, soldan sağa şantlı KKH'lerdir.  dolesan dönemde KY nadiren 

KKH'ye sekonder olup sıklıkla KMP veya miyokardit ile ilişkili olduğu bildirilmiştir (11). 

2021‘de yayınlanan  BD çok merkezli 15 yıllık izlem verilerinde KY etiyolojisinde %87 

KKH, %7 KKH ve KMP, %6 KMP varlığı gösterilmiştir (12). 

WHO 2009 raporuna göre, çocuklarda kalp yetersizliğinin ana nedenleri konjenital 

malformasyonlar, KMP ve antrasiklin toksisitesidir (13). 2017 yılında yapılan bir 

metaanalizde etiyolojide esas etken düşük gelirli ülkelerde alt solunum yolu enfeksiyonları ve 

anemi iken (sıtma ve malnutrisyona sekonder), yüksek gelir düzeyli ülkelerde KMP ve KKH 

olarak gösterilmiştir.  ynı çalışmada KMP ilişkili KY prevalansı %36.1 (Japonya) ile %79 

( BD) arasında değişmektedir; doğuştan kalp hastalığı ilişkili KY prevelansı %8'den 

(Norveç) %82.2'ye (Nijerya); romatizmal kalp hastalıkları ile ilişkili KY prevelansı %1.5'den 
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(Türkiye) %74'e (Zimbabve); böbrek hastalıkları ile ilişkili KY prevelansı  %3.8'den 

(Hindistan) %24.1'e (Nijerya); ve KY HIV ilşkisi %1'den ( BD) %29.3'e (Brezilya) değişen 

aralıkta saptanmıştır (8). Yaşlara göre kalp yetersizliği nedenileri Tablo 4.1 ile özetlenmiştir. 

 

Tablo 4.1. Yaşlara göre kalp yetersizliği nedenleri  
YaĢlara Göre Kalp Yetersizliği Nedenleri (14) 

Fetal dönem a. Kalp hızı anormallikleri: Supraventriküler taşikardi (SVT), atriyoventriküler 

(AV) blok  

b. Yapısal anomaliler: Foramen ovalenin kapanması 

c. Miyokard hastalıkları: Endokardiyal fibroelastozis, miyokardit 

d. Yüksek output: İkizden ikize transfüzyon 

Ġlk 24 saat a. Kalp kası disfonksiyonu: Perinatal asfiksi, geçici miyokardiyal iskemi, sepsis, 

hipoglisemi, hipokalsemi  

b. Hematolojik nedenler: Rh uygunsuzluğu, diğer hemolitik hastalıklar 

c. Yapısal anomaliler: Hipoplastik sol kalp sendromu 

d. Kalp hızı anormallikleri: SVT, AV tam blok 

e. Neonatal miyokardit 

Ġlk hafta a. Yapısal anomaliler: Kritik aort stenozu, aort koarktasyonu, kesintili aortik ark, 

hipoplastik sol kalp, total pulmoner venöz dönüş anomalisi (obstrüksiyonlu), 

pulmoner stenoz, patent duktus arteriyozus (PDA)  

b. Kalp kası disfonksiyonu ya da kalp hızı anormallikleri  
c. Renal nedenler: Böbrek yetmezliği, sistemik hipertansiyon  

d. Endokrin nedenler: Neonatal hipertiroidi 

Ġlk iki ay  a. Yapısal anomaliler:  ort düzeyinde şant (PD , trunkus arteriyozus, 

aortopulmoner pencere), ventriküler düzeyde şant (VSD, tek ventrikül), atriyal 

düzeyde geniş şant ( SD), total pulmoner venöz dönüş anomalisi, sol koroner 

arterin pulmoner arterden köken alması ( LC P ) 

b. Pulmoner anomali/kronik hipoksi: Santral hipoventilasyon, üst hava yolu 

obstrüksiyonu, bronkopulmoner displazi  

c. Kalp kası anomalisi: Kardiyomiyopati, miyokardit, Pompe hastalığı  

d. Renal ve endokrin nedenler 

Çocukluk ve 

adölesan 

dönemi 

a. Doğumsal kalp hastalıkları:  ort kapak yetersizliği,  V kapak yetersizliği, 

Eisenmenger sendromu, pulmoner stenoz, Ebstein anomalisi 

b. KazanılmıĢ kalp hastalıkları: İnfektif endokardit, romatizmal ateş, kollajen 

doku hastalıkları  

c. Diğer sistemik hastalıklar: Sepsis, Kawasaki hastalığı, tiroid hastalıkları 

d. Böbrek yetmezliği, Ģiddetli hipertansiyon, nöromusküler hastalıklar 
e. Konjenital sendromlar: Marfan, Noonan, Hurler Sendromları 

f. Pulmoner hipertansiyon: Kronik akciğer hastalığı ile birlikte ya da primer 

hipertansiyon 

 

4.1.3. Patofizyoloji 

KY, metabolik dengeyi sürdürmek için kalp debisini koruyamama durumudur. Hasarlı 

miyokard tarafından proinflamatuar sitokinlerin (TNF, IL-1, IL-6, IL-10, IL-18) salınımına 

yanıt olarak, metabolik ve nörohumoral mekanizmalar aktive olur. Bunlardan ilki, sempatik 

sinir sisteminin aktivasyonu olup, norepinefrin salınımının artması ve geri alımının azalması 

ile ortalama arter basıncı ve end organ perfüzyonunu korumak için (sistemik vasküler direnci 

artırarak) periferik vazokonstrüksiyondur. Bununla birlikte, artan katekolamin düzeyleri daha 
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fazla miyokard hasarı, hücre içi sinyal iletiminde bozulma ve miyokard hücre ölümüne yol 

açmaktadır (15). İkinci önemli kompansatuar mekanizma, renin-anjiyotensin- aldosteron 

sistemi (R  S) aktivasyonu ile dolaşımda renin, anjiyotensin II ve aldosteronun artmasıdır. 

Renin, anjiyotensin dönüştürücü enzim ( CE) tarafından anjiyotensin II'ye dönüştürülen 

anjiyotensin I'deki anjiyotensinojenin parçalanmasından sorumludur.  njiyotensin II, end 

organ perfüzyonunu koruyan güçlü bir vazokonstriktördür.  ldosteron, tuz ve su tutulmasına 

neden olarak, Frank-Starling mekanizmasına göre ön yük ve kalp debisinde artışı sağlar. 

Bununla birlikte, hem aldosteron hem de anjiyotensin II'nin yüksekliği kardiyak fibrozis ve 

apoptozise yol açmaktadır (16). Bu reaksiyonlar miyokardiyal oksijen tüketiminde, eksantrik 

hipertrofiye bağlı ventriküler ard yükte, interstisyel fibroziste artışa ve kapiller dansitede 

azalmaya yol açar.  yrıca, sarkoplazmik retikulum ve kontraktil proteinlerde kalsiyum 

kullanımı ilişkili gen ekspresyonunda değişiklikler ile doğrudan kardiyotoksik etki gösterirler 

. Özet olarak bu mekanizmalar geçici olarak dolaşım sistemi stabilitesine katkıda bulunsa da, 

KY progresyonunu hızlandırır (17). 

4.1.4. Klinik Özellikler 

KY‘nin klinik tablosu yaşa göre değişkenlik göstermektedir. İnfant ve küçük çocuklarda 

başvuru semptomları, beslenme güçlüğü, huzursuzluk, terleme, hızlı nefes alma, yetersiz kilo 

alımı olup muayenede siyanoz, takipne, taşikardi, gallop ritmi, burun kanadı solunumu, ral, 

hepatomegali mevcut olabilmektedir. 

5 yaş üzeri çocuklar ve adolesanlarda ise başvuru semptomları karın ağrısı, bulantı, kusma, 

halsizlik, iştahsızlık, öksürük, istirahatte veya egzersizde dispne olup muayenede takipne, 

taşikardi, gallop ritmi, jugüler venöz dolgunluk, hepatomegali, pretibial ödem, hipotansiyon 

görülebilmektedir (18). 

4.1.5. Klinik Derecelendirilmesi 

New York Kalp Derneği (NYH ) 1928 yılında kurulmuş ve dekadlar boyunca kullanılan, KY 

semptomların şiddetine ve klinik progresyonuna dayanan skorlama sistemini geliştirmiştir. 

1992'de Ross, infantların ve küçük çocukların semptomlarına göre uyarlanmış bir sistem 

geliştirmiş olup (19), 2012 yılında yaşa dayalı semptomları içerecek şekilde kendi skorlama 

sistemini değiştirmiştir. Çocuklarda KY, kliniğin şiddeti doğrultusunda Modifiye Ross 

Sınıflaması‘na göre değerlendirilir (20).  Her iki klinik derecelendirme sistemi Tablo 4.2‘de 

özetlenmiştir. 
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Tablo 4.2. Kalp yetersizliği klinik derecelendirme sistemleri  

 NHYA Modifiye Ross (20)  

Evre 1 Fiziksel aktivitede kısıtllık yok Belirti yok 

Evre 2 Orta derecede egzersiz sırasında 

yorgunluk, çarpıntı, nefes darlığı veya 

anjin yaşayabilir, ancak dinlenme 

sırasında yok 

Bebekler: Beslenme ile hafif takipne veya 

terleme 

Daha büyük çocuklar: Egzersiz ile hafif-orta 

derecede dispne 

Evre 3 Günlük aktiviteyi etkileyen minimal 

egzersizle semptom 

Bebekler: Büyüme yetersizliği ve beslenme 

sırasında belirgin takipne veya terleme 

Daha büyük çocuklar: eforla belirgin dispne 

Evre 4 İstirahatte bile semptom var İstirahatte bile takipne, retraksiyonlar, hırıltı ve 

terleme 

 

4.1.6. Tanı ve Yönetiminde Yardımcı Tetkikler 

Laboratuvar tetkikleri etiyoloji ve mevcut klinik durumu yorumlamak için değerlidir. 

Hastalarda tam kan sayımı, elektrolitler, böbrek ve karaciğer fonksiyon testleri, kan gazı, 

BNP, troponin değerlendirilmelidir.  Kan gazında sıklıkla hipoksemi görülmektedir. 

Hipokapni, pulmoner ödemin erken evrelerinde görülür.  zalmış vital kapasite ve yetersiz 

ventilasyona bağlı olarak hiperkapni ve respiratuar asidoz görülebilmektedir. İnfantlarda 

respiratuar alkaloz görülebilir. Laktat tedavi yanıtını değerlendirmede kullanılan bir belirteç 

olup, yüksekliği dekompanse kalp yetersizliği olan vakalarda azalmış doku perfüzyonu 

ve/veya karaciğer yetmezliğine sekonder azalmış metabolizma ile ilişkili olabilmektedir. Eşlik 

eden anemi, kalp yetersizliği şiddetini artırabilir. Enflamasyon veya stres ilişkili lökositoz 

görülebilir. Dekompanse kalp yetersizliğinde BUN/kreatinin oranı artar, dilusyonel 

hiponatremi, hipokloremi, azalmış GFR nedeni ile hiperkalemi saptanabilir. Sağ kalp 

yetersizliğinde akut hepatik venöz konjesyon ilişkili olarak hiperbilirubinemi,  ST,  LT, 

LDH yüksekliği ve uzun dönemde hipoalbuminemi olmaktadır. Hem hipotiroidi hem 

hipertiroidi kalp yetersizliğine neden olabileceğinden tiroid fonksiyon testleri 

değerlendirilmelidir. CK-MB ve Troponin I/T iskemik süreçler ve miyokarditte yükselmesi 

beklenen biyobelirteçler olup prognoz ile ilişkileri gösterilmemiştir (21). 

Beyin natriüretik peptid (BNP) ve NT-proBNP KY tanı, tedavi yanıtı ve prognoz 

değerlendirilmesinde en sık kullanılan biyobelirteçlerdir (22). Erişkin KY tedavisinde 

kullanılan neprisilin inhibitörü sakubitril-valsartan'ın pediyatrik KY tedavisinde etkinliğini 

değerlendiren çok merkezli prospektif PANORAMA-HF  çalışmasından sonra, bazı 

pediyatrik merkezler sakubitril-valsartan'ın BNP düzeylerini etkileyebileceği bilgisi 

doğrultusunda BNP'ye alternatif olarak tanı ve izlemde NT-proBNP kullanmaya başlamıştır 

(23, 24). Dilate kardiyomiyopati (DKMP)'ye sekonder KY olan 36 pediyatrik hastayı içeren 
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retrospektif bir çalışmada 1000 pg/mL'nin üzerinde olan NT-proBNP değerinin seri 

ölçümlerinin, KY evre III-IV olan hastaları göstermede %95 sensitivite, %80 spesifiteye  

sahip olduğu gösterilmiştir (25). 

 uerbach ve ark., KMP ve KKH olan pediyatrik vakalarda 140 pg/nL'lik bir BNP eşik 

değerinin KY ilişkili hastane yatışı, kalp nakli veya ölüm oranını göstermede duyarlılığının 

%71, özgüllüğünün %63 olduğunu saptamıştır (26). Sol ventrikül (LV) disfonksiyonu olan 53 

vakanın olduğu diğer bir çalışmada, 300 pg/mL ve üzerinde BNP değerinin kötü prognoz ile 

ilişkisi gösterilmiştir (27). 

Elektrokardiyografi (EKG), sinus taşikardisi, geniş QRS, non spesifik ST segment 

değişiklikleri, ekstremite derivasyonları QRS voltajında azalma, sol dal bloğu gibi LV veya 

biventriküler hipertrofi, sol atrial dilatasyon bulguları saptanabilmektedir (28). Çarpıntı ve 

göğüs ağrısı şikayeti ile başvuran hastalarda holter monitörizasyonu; aritmojenik sağ ventrikül 

displazisi/kardiyomiyopatisi (ARVC/D), ventriküler ekstrasistol (VES) ve AV blok dahil 

olmak üzere aritmiye sekonder ortaya çıkan KMP‘lerin tanısında yardımcı olabilmektedir. 

Telekardiyografi, kardiyomegali ve pulmoner ödem, septal çizgilerde belirginleşme (Kerley 

B çizgileri), plevral efüzyon gibi diğer KY belirtilerini değerlendirmek için KY‘den 

şüphelenilen tüm çocuklarda göğüs radyografisi endike olup, kardiyotorasik oran 

yenidoğanlarda 0.6, süt çocuklarında 0.55, büyük çocuklarda 0.5‘e kadar normal kabul 

edilmektedir. Obstruktif total pulmoner venöz dönüş anomalisi, restriktif kardiyomiyopati 

(RKMP) ve konstriktif perikardit dışında tüm KY‘lerde kardiyomegali görülmektedir (29). 

Ekokardiyografi (EKO), KY'de tanı ve takipte en sık kullanılan noninvaziv yöntemdir. 

Uluslararası Kalp ve  kciğer Nakil Cemiyeti (ISHLT) kılavuzları, iki boyutlu standardize bir 

yönteme dayalı sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) ile LV boyut, duvar kalınlığı ve 

fonksiyon ölçümlerinin KY izlenminde önemini belirtmektedir (30). 

Kardiyak MR (Manyetik Rezonans Görüntüleme), KY vakalarında çok yönlü bir 

görüntüleme yöntemidir. Miyokardit teşhisi, hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP) ani ölüm 

risk sınıflandırması, Duchenne Muskuler Distrofisi (DMD) gibi nöromüsküler hastalıklar, 

KKH tanı ve değerlendirmesinde kullanılmaktadır (31-34). Dezavantajları, küçük çocuklarda 

genel anestezi kullanımı, uzun inceleme süresi, yüksek maliyetli olması ve pediyatrik referans 

değer aralığı için verilerinin kısıtlı olmasıdır. Bu alanda yakın tarihte, Van der Ven ve ark., 

pediyatrik yaş grubunda kardiyovasküler hastalık öyküsü olmayan 141 hastada, normal 

kardiyak MR ölçüm referans değerlerini içeren çok merkezli bir çalışma yayımlamıştır (35). 

Kardiyak kateterizasyon, hemodinamik parametrelerinin (pulmoner ve sistemik vasküler 

direnç, kardiyak output ve kardiyak indeks) değerlendirilmesinde kullanılmaktadır (30). 
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Amiloidoz gibi spesifik kardiyak etkileri olan sistemik hastalıkların tanı, tedavi ve prognoz 

değerlendirmesi için endomiyokardiyal biyopsi yapılmasına da imkan sağlar . 

Endomiyokardiyal biyopsi, riskleri olan invaziv bir prosedürdür ve sıklıkla klinik 

miyokardit tanısını doğrulamak ve tedavi yönetimini seçmek için kullanılmaktadır (36). 

4.1.7. Tedavi YaklaĢımları 

4.1.7.1.  Medikal Tedavi 

Medikal tedavide üç ana hedef, pulmoner wedge basıncını azaltmak, kardiyak outputu 

artırmak ve end organ perfüzyonunu iyileştirmek, hastalığın progresyonunu yavaşlatmaktır. 

Diüretikler 

Diüretik tedavisi, pediyatrik KY tedavisinde önemli bir rol oynar. Furosemid gibi loop 

diüretikleri, distal tübül üzerinden etkili olan tiyazidler ve aldesteron antagonisti olan 

spirinolakton sıklıkla kullanılmaktadır. Diüretik tedavisi sistemik, pulmoner ve venöz 

konjesyonu azaltır (37). Loop diüretikleri azalmış sistolik fonksiyon ve renal disfonksiyon 

kaynaklı hipertansiyon olan vakalarda tercih edilir. Spironolakton, aldosteron ilişkili 

miyokardiyal fibrozise yol açan remodellingi ve katekolamin salınımını azaltır (38). LV 

Ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) 35 ve altında olan yetişkinlerde mortalitede %30, hastaneye 

yatış oranında %35 azalma ve semptomlarda anlamlı iyileşme üzerine etkisi gösterilmiştir 

(39). Woulfe ve ark., DKMP'li pediyatrik hastalarda yetişkinlere kıyasla daha az fibrozis ve 

fibrotik gen ekspresyonu tanımlamıştır (40). Bu nedenle aldosteron antagonistleri gibi 

remodelling önleyici ajanların pediyatrik KY vakalarında daha az etkili olabileceği 

belirtilmiştir. 

Diüretik tedavisinin komplikasyonları arasında elektrolit imbalansı (hiponatremi, 

hipo/hiperkalemi ve hipokloremi) ve metabolik alkaloz, uzun süreli kullanımda renal 

kalsifikasyon ve osteoporoz yer almaktadır (41). Tiazidler loop diüretiklerinin etkinliğini 

artıracağından loop diüretik yanıtı zayıf olan hastalarda tedaviye eklenebilmektedir (42). 

Pediyatrik KY‘de diüretiklerin semptomları iyileştirme ve mortaliteyi azaltmada etkinlikleri 

üzerine yayınlanmış klinik çalışma bulunmamaktadır. 

ACE inhibitörleri 

 CE inhibitörleri, KY tedavisinde ilk seçenektir. Yetişkinlerde miyokardiyal remodellingi 

önlediği hatta gerilettiği, kardiyak outputu artırıp hospitalizasyon ve mortaliteyi azalttığı 

gösterilmiştir. R  S‘ı antagonize ederek ard yükü azaltır. ISHLT‘nin pediyatrik kalp 

yetersizliğinin yönetimine ilişkin son kılavuzlarında, LV sistolik disfonksiyonu olan tüm 

hastalara ACE inhibitörleri önerilmektedir (30). Yan etkileri arasında bradikinin yolu ilişkili 

öksürük ve anjiyoödem, R  S üzerinden hiperpotasemi ve böbrek fonksiyonlarında bozulma 
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bildirilmiştir. 

Tek ventrikül patolojisine sahip 30 infantı içeren en büyük pediyatrik kohort çalışmasında 

enapril alan ve almayan grupta Ross Sınıflaması, BNP düzeyi, Bayley Skorları ve LVEF 

arasında anlamlı bir fark görülmemiştir (43). Başka bir çalışmada akut dekompanse KY 

sonrası taburcu edilen hastaların %69.6'sının  CE inhibitörü kullandığı bildirilmiştir (44). 

Anjiyotensin Reseptör Blokeri (ARB) 

Erişkinlerdeki kullanımına benzer şekilde  RB'ler öncelikle  CE inhibitörü intoleransı olan 

çocuklarda tercih edilir. NYHA evre III-IV KY olan 5.000 yetişkin ile yapılan bir çalışmada 

valsartanın plaseboya kıyasla LVEF, NYH  sınıfı ve yaşam kalitesinde anlamlı iyileşme 

sağladığı belirtilmiştir (45). Pediyatride  RB'lerin tek randomize çalışması DMD olan 22 

erkek çocukta lisinopril (5 mg/gün) ve losartanı (25 mg/gün) karşılaştırmış ve iki grup 

arasında fark görülmemekle birlikte, her iki grupta bir yıllık izlemde LVEF‘de anlamlı bir 

iyileşme olduğu bildirilmiştir (46). 

β Bloker 

β blokerlerin KY kronik sempatik miyokardiyal aktivasyonu antagonize edip miyokard 

remodellingini önleme ve tersine çevirme, sistolik fonksiyonu iyileştirme, kalbin oksijen 

tüketimini azaltma ve antiaritmik etkileri bulunmaktadır. Yetişkinlerde mortaliteyi azalttığı 

gösterilmiştir ancak çocukluk çağında kullanımı ile ilgili veriler kısıtlıdır.  zeka ve ark., 

DKMP'ye sekonder KY ile ulusal nakil listesinde olan 22 pediyatrik hasta ile yaptıkları çift 

kör, randomize kontrollü çalışmalarında, karvedilol tedavisi ile LVEF‘si iyileşen 9 hastanın 

nakil bekleme listesinden çıkarıldığını bildirmiştir (47). 

Miyamoto ve ark., KY'li yetişkin ve çocuklar arasındaki adrenerjik reseptör aracılı adaptasyon 

farkını incelemiş, DKMP'li yetişkinlerde sadece β1 adrenerjik reseptörlerin down regülasyonu 

varken, pediyatrik hastalarda β1 ve β2 reseptörlerinin down regülasyonu olduğunu 

göstermiştir (48). Bu nedenle, karvedilol gibi non-selektif β blokerler, pediyatrik 

popülasyonda güçlü adrenerjik down regülasyona neden olabilmektedir. 

2016 yılında KY olan çocuklarda tedavide β bloker kullanımına ilişkin yapılan 7 çalışma ve 

420 vakanın incelendiği cochrane meta analizinde veriler KY'li çocukların β bloker 

tedavisinden fayda görebileceğini göstermiştir ancak standardize edilmiş daha çok çalışmaya 

ihtiyaç olduğu vurgulanmıştır (49). 

Dijitaller 

KY tedavisinde 18.yy‘ın ikinci yarısından itibaren kullanılan digoksin, ilk tercih oral inotrop 

olup sol ve/veya sağ ventrikül sistolik disfonksiyonu olan semptomatik hastalarda endikedir 

(50). Digoksin, sarkoplazmik retikulum kalsiyum konsantrasyonunu artırır, pozitif inotropik 

etkisi olan miyokardiyal Na-K  TPaz pompasını inhibe eder (51).  yrıca vagal tonusu artırıp 
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 V nod, His ve Purkinje liflerinde iletim hızlarını yavaşlatarak kalp hızını azaltır, 

sempatolitik etkiyi artırır, plazma norepinefrin düzeylerini azaltır ve bilinen aldosteron 

antagonisti etkinliği mevcuttur (52). 

Meta analizler, KY tedavisinde digoksin kullanımının hospitalizasyonu azalttığı göstermiş 

olup; sağkalım üzerine etkisi belirsizliğini korumaktadır. 379 hastanın bulunduğu 9 

çalışmanın değerlendirildiği metaanaliz, digoksinin mortaliteyi %14 oranında azalttığı 

belirtmekte iken (53), 52 çalışma ve 621.845 hastada digoksin ve plaseboyu karşılaştıran 

başka bir metaanaliz, mortalite açısından fark olmadığını, ancak hastane yatışlarının %8 

oranında azaldığını bildirmiştir (54). 

Digoksinin yarı ömrü 36 saat olup 72 saatte böbreklerden atılır. Terapötik aralığı dar 

olduğundan dikkatli kullanılmalıdır. Renal yetmezlik, hipotiroidi, hipokalemi, 

hipomagnezemi, hiperkalsemi, alkaloz durumunda; verapamil, amiodaron veya kinidin ile 

birlikte kullanımda toksisite riski bulunmaktadır. Digoksin toksisitesinde bulantı, kusma, 

huzursuzluk, bradikardi, AV blok, VES görülebilmektedir. Bu durumda digoksin kesilmeli, 

elektrolit imbalansı ve aritmilere yönelik tedavi ugulanmalıdır. Digoksin bağlayıcı antikorun 

(Fab) yararı gösterilmiştir. Serum toksik düzeyleri süt çocuklarında 5 ng/ml, büyük 

çocuklarda 3 ng/ml ve üzeridir (52). 

Sempatomimetik Aminler 

İntravenöz inotrop seçimi hastanın kliniğine göre değişmekle birlikte epinefrinin refrakter 

hipotansiyon ve end organ perfüzyonunda azalma etkileri nedeni ile milrinon ve dobutamin 

ilk seçenek olarak tercih edilmektedir (30). Bununla birlikte, yüksek taşiflaksi insidansı ve 

inotrop kullanımıyla ilişkili enflamasyon ve aritmi riski değerlendirilip, stabilizasyon ve 

semptomatik tedavi için kısa vadeli kullanılmalıdır. 48 saatin üzerinde inotrop desteği ile 

klinik iyileşme görülmüyorsa daha uygun dolaşım desteği için revizyon hatta mekanik 

dolaşım desteği ve kalp transplantasyonu seçenekleri tedavide değerlendirilmelidir (9). 

Dobutamin 

Dobutamin, miyokardial β1 reseptörü üzerinden inotrop ve kronotrop etki göstermektedir. 

Etkisi hızlı başladığından öncelikle kısa süreli semptomatik iyileşme için tercih edilmektedir. 

5 μg/kg/dk‘den düşük dozda periferik β2 reseptörleri aracılığıyla vazodilatasyon etkisi olup 

hipotansif hastalarda dikkatli kullanılmalıdır (55).  ynı zamanda β bloker tedavisi alan 

hastalarda α1 reseptörleri üzerinden periferik vazokonstriksiyon etkisi mevcuttur (9). 

LV disfonksiyonu olan 20 prematürenin değerlendirildiği prospektif bir çalışmada, dobutamin 

infüzyonu başladıktan sonraki 20 dakika içerisinde atım hacminde, kalp debisinde ve renal 

perfüzyonda iyileşme olduğu belirtilmiştir (56). 
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Dopamin 

Dopamin, norepinefrinin sentetik bir öncüsüdür. 3-10 μg/kg/dk dozlarında kullanıldığında, 

miyokard β1 adrenerjik reseptör aktivasyonu ile inotrop ve kronotrop etki ile kan basıncını 

artırır. 10 μg/kg/dk'den daha yüksek dozlarda, periferik α adrenerjik reseptörlerin etkisiyle 

sistemik vasküler direnci artırmaktadır. 3 µg/kg/dk altındaki dozlarda ise D1 reseptör 

aktivasyonu ile renal arteriyel vazodilatasyona yol açtığı ve renal perfüzyonu iyileştirdiği 

düşünülmektedir (57).  kut KY olan erişkinlerde bu etkiyi değerlendiren tek prospektif, 

randomize çalışmada düşük doz dopamin infüzyonu ile glomerüler filtrasyon hızında bir 

iyileşme görülmemiştir (58). 

Epinefrin 

Epinefrin, tüm dozlarda miyokard β1 adrenerjik reseptör aktivasyonu ile dopaminden daha 

güçlü inotrop etkisi olan bir katekolamindir. 0.05 - 0.1 mg/kg/dk dozlarda, β2 adrenerjik 

reseptörler üzerinden sistemik vasküler direnci azaltır. 0.1 mg/kg/dk‘den yüksek dozlarda, 

periferik α adrenerjik reseptörlerin aktivasyonu ile sistemik vasküler direncin artmasına neden 

olmaktadır. 

Milrinon 

Milrinon miyokardiyal ve vasküler fosfodiesterazları ( fosofdiesteraz III) inhibe ederek 

inotrop, lusitrop etki ve sistemik ve pulmoner arteriyel dirençte azalmaya neden olmaktadır. 

Kardiyak bypass yapılan çocuklarda ameliyat sonrası erken dönemde düşük kalp debi 

sendromu sıklığının azaltılmasında önemli rol oynar. Dekompanse KY olan erişkinlerde 

milrinon kullanımına bağlı artan hipotansiyon, aritmi ve hastane içi mortaliteyi gösteren 

verilerin varlığına rağmen, pediyatrik akut KY tedavisinde milrinon önemli bir rol 

oynamaktadır. Farklı klinik deneyim, çocuklarda ve yetişkinlerde KY mekanizmalarının farklı 

olması ile ilişkilendirilmiştir (59). Erişkin KY sıklıkla koroner arter hastalığı ve miyokardiyal 

iskemi nedenli olduğundan, milrinon ve diğer inotropların kullanımıyla artan miyokard 

oksijen ihtiyacına karşı daha duyarlı olduğu düşünülmektedir. 

Kalsiyum DuyarlaĢtırıcılar 

Levosimendan, dobutaminden daha güçlü inotropik ve vazodilatör etkilidir ve daha az 

miyokardiyal iskemi yapma potansiyeline sahiptir. Proaritmik etkilerin olmaması ve β 

reseptör blokajının etkilerini tersine çevirmesi nedeniyle çocuklarda akut KY'den çok 

postoperatif düşük kalp debisi sendromunda tercih edilen bir tedavidir (60, 61). 

Ġvabradin 

İvabradin, diğer negatif kronotropik ajanlardan farklı olarak sinoatriyal (SA) düğümde 

bulunan If kanallarını seçici olarak bloke edip diyastolik depolarizasyon hızını azaltarak etki 

göstermektedir. En sık yan etkisi semptomatik bradikardidir (62). Koroner arter hastalarında 
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SIGNIFY çalışmasının ivabradin kolundaki hastalarda atrial fibrilasyon ( F) ve bradikardi 

insidansında plaseboya göre artış görülmüş, her iki grupta kardiyovasküler kaynaklı ölüm 

riskinde fark bulunmamıştır (63). EF %35 ve altında olan erişkinlerde yapılan yapılan SHIFT 

çalışmasında, ivabradin grubunda hospitalizasyon ve mortalitede %18 azalma saptanmıştır 

(64). Bonnet ve ark., DKMP'ye sekonder KY olan 6 ay-18 yaş arası 116 çocukta ivabradin 

kullanımı ile LVEF, NYH /Ross sınıflaması ve yaşam kalitesinde anlamlı iyileşme olduğunu 

göstermiştir (65). 

Vazodilatörler 

Akut dekompanse KY olan hastalarda nitroprussid veya nitrogliserinin miyokard oksijen 

tüketimini artırmadan Pulmoner Kapiller Wedge Basıncı‘nı (PCWP) azalttığı, atım hacmi ve 

kardiyak debiyi önemli ölçüde iyileştirdiği gösterilmiştir. Vazodilatörlerin tek başına 

kullanımı ön yükü azaltacağından kalp debisini korumak için sıklıkla bir inotrop ile eş 

zamanlı kullanımı önerilmektedir (18).  kut KY olan çocuklarda nitroprussidin 72 saatten 

uzun süreli kullanımı, özellikle böbrek yetmezliği varlığında tiyosiyonat toksisitesine neden 

olabilmektedir. 

Yetişkin akut KY tedavisinde yaygın olarak kullanılan bir venodilatör olan nitrogliserin 

pediyatrik KY kanıt seviyesi yeterli olmadığından nadiren tercih edilmektedir. 

Nesiritid 

Bir rekombinant BNP olan nesiritid, hücre içi siklik GMP'yi (cGMP) artırarak 

vazodilatasyona ve ard yükte azalmaya neden olur. Nörohormonal aktivasyonu inhibe ederek 

diürez, natriürez yapar ve kalp debisini arttırır (66).  kut KY yönetiminde nesiritidin etkinliği 

ve güvenilirliği yetişkinlerde gösterilmiştir (67). ISHLT pediyatrik KY kılavuzları, standart 

KY tedavisine rağmen ödem ve oligürisi sebat eden biventriküler disfonksiyonlu çocuklarda 

tedaviye nesiritid eklenmesini önermektedir (30). ASCEND-HF çalışması ile dekompanse KY 

hastalarında nesiritidin iyileşme veya hospitalizasyon sıklığı üzerine etki göstermemesi ayrıca 

30 günlük mortalite riskinde %74, böbrek fonksiyonunu kötüleşme riskinde %54 artış 

görülmesi üzerine 2018 itibariyle  BD‘de pediyatrik KY tedavisinde kullanılmamaktadır 

(68). 

LCZ 696 (Sacubitril-Valsartan) 

Neprisilin inhibitörü olan sacubitril ve  RB olan valsartanın birleşimidir. Neprilisin, 

natriüretik peptitler, bradikinin, P maddesi gibi endojen vazoaktif peptitleri parçalayan bir 

endopeptidazdır. Neprilisin inhibisyonu, bu peptitlerin artışı ile nörohumoral negatif feedback 

etki, vazokonstriksiyon ve remodellingi önlemeye yardımcı olur. NYH  evre II-IV olan 

erişkin popülasyonda yapılan P R DIGM–HF çalışmasında daha düşük hospitalizasyon ve 

mortalite oranı ile  CE inhibitörü tedavisine üstünlüğü gösterilmiştir (69). LV sistolik 
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disfonksiyonu olan pediyatrik vakalarda LCZ 696 ve enapril etkinliğini karşılaştıran 

PANORAMA–HF  klinik çalışması halen devam etmektedir. Bu çalışmanın ilk 12 haftalık 

sonuçlarında NT-proBNP‘de azalma LCZ 696 ile %44, enapril %33 olacak şekilde yetişkin 

çalışmasından da yüksek oranda görülmüş ve 2019 yılında  merikan Gıda ve İlaç Dairesi 

(FDA) tarafından pediyatrik KY tedavisinde kullanılmak üzere onaylanmıştır (23). 

 4.1.7.2. Mekanik Destek Tedavileri 

Kronik KY progresif bir hastalıktır. Çocuklarda sistolik fonksiyonu azalmış kronik KY için 

LCZ 696 tedavi başarısını gösteren P NOR M  – HF çalışmasına rağmen, mitral 

yetersizlik, standart diüretiklere direnç nedeniyle ön yükte artış, otonomik disregülasyon gibi 

riskler mevcuttur. Yetişkin KY mekanik dolaşım desteği kılavuz bilgileri ve çocukluk çağı 

verileri, pediyatrik KY yönetiminde optimize edilmekte ve son yıllarda ventriküler destek 

cihazlarının (V D) tedavide rolünün arttığı görülmektedir. 

Sol Ventriküler Destek Cihazları (LVAD) 

Çalışmalarda ileri evre KY olan pediyatrik DKMP hastalarında mekanik dolaşım desteğinin 

miyosit rejenerasyonunda artış ve sağkalım üzerine olumlu etkisi ile başarılı bir kalp nakli 

köprü tedavisi olduğu gösterilmiştir (70, 71). Yakın zamanda FD , 19 kg üzeri çocuklar için 

HeartMate 3 kullanımını onaylamıştır (72). Pediyatrik hastalarda V D desteğinin enfeksiyon, 

kanama, cihaz arızası ve nörolojik hasar gibi yüksek oranda ciddi yan etkileri mevcuttur (73). 

Eksternal güç aktarma sistemi olmadan tamamen intrakorporeal olan ve bu komplikasyonları 

azaltmayı hedefleyen cihazlar için çalışmalar devam etmektedir. 

Ġmplante Edilebilir Kardiyoverter Defibrilatör (ICD) 

Amerikan Kalp Cemiyeti (AHA) kılavuzlarında, semptomatik KY (NYH  II-III) ve LVEF % 

35‘ten düşük olan, optimum medikal tedavi altında izlenen hastalar için ICD kullanım 

endikasyonu belirtilmiştir ancak merkezler arasında farklılıklar olup önerildiği kadar kapsamlı 

bir şekilde kullanılmamaktadır (74). LV disfonksiyonu olan hastalarda ICD kullanımının 

mortaliteyi azalttığı gösterilmiştir (75, 76). 

4.1.7.3. Tedavide Yeni Stratejiler 

LV disfonksiyonu olan DKMP‘li çocuklarda 2–3 ay süreli, geri dönüşümlü pulmoner arter 

banding uygulamasının LV kontraktilitesini artırabileceği bildirilmiştir ancak bu alanda 

yeterli veri mevcut değildir (77). 

KY'li erişkinlerde kök hücre kullanılan çalışmalarda klinik olarak anlamlı iyileşmeye dair 

yeterli kanıt görülmemiştir (78). Çocukluk çağı KY alanında ise kontrollü çalışma yoktur. 

Mitral Yetmezlik (MY) Tedavisi 
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LV dilatasyonu nedeniyle mitral kapağın anüler dilatasyonu sonucunda görülen sekonder 

mitral yetmezlik KY hastalarında kötü prognoz ile ilişkilendirilmiştir (79). Transkateter mitral 

kapak onarımı için ‗MitraClip‘ cihazı MY cerrahisi uygulanamayan yetişkin hastalarda 2013 

yılında FD  tarafından onaylanmıştır. Ciddi MY olan yetişkin KY vakalarının 24 aylık 

izleminde transkateter mitral kapak onarımı yapılan grupta sadece medikal tedavi alanlara 

göre, hastane yatışı ve mortalitenin daha az olduğu gösterilmiştir (80). Bu işlemin güvenliğini 

ve etkinliğini araştırmak için devam eden çalışmalar mevcuttur ancak henüz çocukluk çağında 

uygulanmamaktadır. 

Otonom Sinir Sisteminin Modülasyonu 

Karotid sinus ve arkus aortadaki reseptörlerden kaynaklanan barorefleks sempatik-

parasempatik yanıtı regüle eder. Karotid baroreseptörleri uyarma ve barorefleks 

disfonksiyonunu önlemeyi hedefleyen barorefleks aktivasyon terapisinin, yetişkin 

çalışmalarında KY semptomlarında iyileşme üzerine etkisi gösterilmiş ve 2019‘da ‗Barostim‘ 

cihazı yetişkin KY tedavisinde FD  onayı almıştır (81). Barorefleks aktivasyon terapisi 

alanında pediyatrik KY verileri mevcut değildir. 

Kalp Kasılmasının Elektrofizyolojik Modülasyonu 

Kalp kasılma modülasyon tedavisinde mutlak refrakter periyod sırasında RV septumuna iki 

fazlı, uzun süreli (~20 ms), yüksek voltajlı (~7.5 V) elektrik sinyali iletilir. Refrakter periyod 

sırasında iletildiğinden kontraksiyon ile sonuçlanmaz ancak miyokardda moleküler 

değişiklikler, artmış kontraktilite ve azalmış LV hacmi dahil yapısal ve fonksiyonel 

değişikliklere yol açmaktadır (82). Erişkinlerde bu amaçla OPTIMIZER sistemi kullanımı 

2019 yılında FD  tarafından onaylanmış olup, pediyatrik KY'de sistolik modülasyon tedavisi 

deneyimi henüz bulunmamaktadır. 

ġant OluĢturmak Ġçin Ġnteratriyal Cihazlar 

IASD, V-Wave gibi minimal invaziv interatriyal şant cihazları, KY hastalarında kalıcı ve 

kontrollü sol-sağ şant oluşturarak sol atriyum (LA) basıncını azaltmayı hedeflemektedir. 

Erişkinlerde etkinlik ve güvenlik değerlendirmesi için devam eden çalışmalar mevcuttur. 

İnteratrial cihazlar çocuklarda kullanılmamıştır; ancak atriyal septostomi ile interatriyal şant 

oluşturmak, Ekstrakorporal Membran Oksijenasyonu (ECMO) ile izlenen pediyatrik akut KY 

vakalarında LA basıncını azaltan bir uygulamadır. 

4.1.7.4. Transplantasyon 

Kalp nakli, ileri evre KY olan hastalarında en önemli tedavi yöntemidir. ISHLT verileri, 

transplantasyon sırasında mevcut yaşa göre değerlendirmede, 1 yaş altı için medyan 

sağkalımın 19.7 yıl, 1-5 yaş arası çocuklar için 16.8 yıl, 6-10 yaş arası için 14.5 yıl ve 11-17 

yaş arası için 12.4 yıl olduğunu göstermektedir (83). 
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Donörü 0-5 yaş arası olan alıcıların, 1 yıllık sağkalımları  4 saatten kısa iskemik süre için %90 

ve 4 saatten uzun iskemik süre için %84 olarak bildirilmiştir. Donör kalp LVEF %50 ve üzeri 

olan nakillerde iskemik sürenin 4 saatten kısa ve 4 saatten uzun olması durumlarında 1 yıllık 

sağkalım sırasıyla %92.6 ve %82.6 olarak saptanmıştır (84). ISHLT verileri önemli 

komplikasyonlardan biri olan rejeksiyonu 1. ve 5. yıllarda sırasıyla %36 ve %52 oranında 

belirtmiştir (85). Nakil sonrası ilk yılda immünosupresyon nedeni ile fırsatçı enfeksiyonlar 

kaynaklı mortalite %14 olarak gösterilmiştir (86). Kardiyak allograft vaskülopati, nakil 

sonrası 10 yıllık izlemde vakaların %34'ünü etkileyen önemli mortalite nedenlerinden biri 

olmaya devam etmektedir (87). 

Ek olarak maligniteler özellikle lenfoproliferatif hastalıklar, nakil sonrası nadir bir 

komplikasyon olup nakil sonrası 5 yıl ve 10 yıl içerisinde insidansı sırasıyla %5 ve %9,5 

olarak gösterilmiştir (88). 

4.2. Kardiyomiyopatiler 

Kardiyomiyopatiler koroner arter hastalığı, hipertansiyon, kalp kapak anomalisi ve KKH 

yokluğunda miyokardda yapısal ve fonksiyonel anormalliğe neden olan heterojen bir hastalık 

grubudur (89). 

2006 yılında  merikan Kalp Derneği ( H ) tarafından yapılan tanımı ile 

―Kardiyomiyopatiler, sıklıkla genetik olmak üzere çeşitli nedenlerle ortaya çıkan, ventriküler 

hipertrofi ve/veya dilatasyon ile sonuçlanan, miyokardın mekanik ve/veya elektriksel 

disfonksiyonu ile ilişkili heterojen bir hastalık grubudur. 

Kardiyomiyopatiler, kalbe izole ya da sistemik hastalıkların bir parçası olarak, 

kardiyovasküler kaynaklı ölüme ya da ilerleyici kalp yetersizliği ilişkili maluliyete neden 

olur.‘‘ (90). 

Pediyatrik KMP, yıllık insidansı 1.1-1.5/100.000 olan nadir bir hastalık grubudur (2, 3).  ynı 

zamanda 1 yaşın üzerindeki çocuklarda kalp naklinin en temel endikasyonudur (4). 

Patogenez, klinik özellikler, miyokard fonksiyonunu etkileyen yapısal anomaliler ve fenotip 

doğrultusunda prognoz değişmekle birlikte semptomatik KY ile başvuran pediyatrik KMP 

vakalarının yaklaşık % 40'ı tanıdan sonraki ilk 2 yıl içinde kalp nakli olmakta ya da 

kaybedilmektedir (5). 

 BD, Finlandiya ve  vustralya'daki popülasyon temelli araştırmalar, çocuklarda birincil 

KMP‘lerin 20 yaş altı bireylerde yıllık insidansını 100.000 kişide sırasıyla 1.13, 0.65 ve 1.24 

olarak belirtmiştir (2, 3, 91). En düşük oran 0.65/100.000 ile sadece idiyopatik KMP 

vakalarını değerlendirmiş olan Finlandiya‘ya aittir (91). En yüksek oran 1.24/100.000 olarak 
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 vustralya'dan bildirilmiştir ancak çalışmada sadece KMP‘nin en sık tanı aldığı yaş aralığı 

olan 10 yaş altı çocuklar değerlendirilmiştir (3). 

1972 yılında KMP, ‗nedeni bilinmeyen miyokard hastalığı‘ tanımı ile  hipertrofik, dilate ve 

restriktif KMP olmak üzere ilk kez sınıflandırılmıştır (92). 1996 yılında WHO ve Uluslararası 

Kardiyoloji Derneği ve Federasyonu (ISCF) tarafından ‗kardiyak disfonksiyon ile ilişkili 

miyokard hastalıkları‘ olarak tanımı ve sınıflaması güncellenmiştir.  ritmojenik sağ ventrikül 

displazisi (ARVC/D) ve sınıflandırılamayan kardiyomiyopatiler (LVNC, endokardiyal 

fibroelastozis, minimal LV dilatasyonu) eklenerek 5 gruba ayrılmıştır (93). 

2006‘da  H , kardiyomiyopatileri primer ve sekonder olarak sınıflandırmıştır. ―Primer 

KMP‖ sadece miyokard tutulumu olan kalp hastalıklarını genetik, mikst, kazanılmış olarak alt 

gruplarda değerlendirirken; ―sekonder KMP‖ ise sistemik komorbiditelere eşlik eden 

miyokard hasarının olduğu durumlar olarak tanımlanmıştır (90). 

2008 yılında  vrupa Kalp Derneği (ESC) tarafından, miyokard dokusunun fenotipik ve 

morfolojik özellikleri doğrultusunda ailesel/genetik, ailesel olmayan/genetik olmayan 

şeklinde yeni bir sınıflandırma yapılmıştır (94). 

Dünya Kalp Federasyonu (WHF), 2013 yılında kardiyomiyopatilerin fenotip - genotip tabanlı 

sınıflandırılması MOGE(S)‘i yayınlamıştır (89). Bu sistemin klinik uygulanabilirliği henüz 

tanımlanmamış olup beş özelliğin değerlendirilmesini içermektedir (95):  

 Morfofonksiyonel (M), tanımlayıcı bir fenotipik tanıyı gösterir (ör., MD = DKMP). 

 Organ tutulumu (O), kalp hastalığının nedeni ile ilgili kardiyak veya sistemik 

etkilenim varlığını gösterir (ör., OH + B = kalp ve böbrek tutulumu). 

 Genetik veya ailesel kalıtım (G), genetik aktarım özelliğini gösterir (ör., GOD = 

otozomal dominant). 

 Etiyoloji (E), spesifik nedeni açıklar. (ör., EG MYH7 [p. rg403Glu] 'da olduğu gibi 

spesifik mutasyon). 

 Fonksiyonel Evre (S), (örneğin, SC-II = NYH  II'de C hastalığı). 

2015 yılında, DKMP hastalarının MOGE(S) puanlama sistemi doğrultusunda 

değerlendirildiği çalışmada MOGE(S) skorunun ikiden yüksek olması kötü prognoz ile 

ilişkilendirilmiştir (96). 

Klinik perspektif ile değerlendirildiğinde, KMP patofizyolojik sınıflandırmasının tedaviye 

rehberlik etmede faydalı olduğu düşünülmektedir.  ltta yatan nöromüsküler, metabolik ve 

genetik hastalığı tanımak seçici tedavi veya kalp nakline ilişkin kararda anahtar rol 

oynamaktadır (97). 

ABD Pediyatrik Kardiyomiyopati Kayıtları Çalışması (PCMR) verilerine göre KMP sıklığı, 1 
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yaş altı çocuklarda (bu yaş grubunda insidansı 8.34/100.000 olup, HKMP sıklığı ise 3 kat 

daha yüksektir), erkeklerde ve  fro- merikanlarda daha yüksek bulunmuştur (98). Vakaların 

%50'si DKMP alt grubunda olup etiyolojide %10-25'i akut miyokardit ilişkili olarak 

değerlendirilmiştir (3, 99, 100). HKMP vakaların %35-50'sini, RKMP %5'ten azını, sol 

ventrikül non-compaction kardiyomiyopati (LVNC) ise yaklaşık %5'ini oluşturmaktadır (2, 3, 

91, 101). 

Etiyoloji %57-%68 idiopatik olup, bu durum tespit edilebilen genetik ve edinsel KMP 

nedenlerine yönelik testlerin az sayıda merkezde yapılabilmesi, multidisipliner yaklaşımın 

sağlanamaması gibi faktörler ile ilişkilidir (3, 4). 

 

Tablo 4.3. Kardiyomiyopati Sınıflandırmaları 
 

Kardiyomiyopati Sınıflamaları 

Yıl Kurum Sınıflama 

1995 WHO (93)  

 

 

 

2006 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

AHA (90) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2007 ESC (94)  

 

 

 

 

 

2013 WHF (89) MOGE(S)  

M: Morfofonksiyonel, O: Organ tutulumu, G: Genetik ve ailesel faktörler, E: Etiyolojik 

bulgular, S: Ek fonksiyonel durum 

2019 AHA (5)  

   

 

 

WHO: Dünya Sağlık Örgütü; AHA: Amerikan Kalp Derneği; ESC: Avrupa Kardiyoloji Derneği; WHF: 

Dünya Kalp Federasyonu; UQTS: Uzun QT Sendromu; KQTS: Kısa QT Sendromu; CVPT: 

Katekolaminerjik Polimorfik Ventriküler TaĢikardi; SUNDS: Ani Nokturnal Ölüm Sendromu  

HKMP DKMP RKMP ARVC/D Sınıflandırılmamış  

Genetik Mikst Kazanılmış 

 HKMP 

 ARVC/D 

 LVNC 

 Glikojen depo 

hastalığı 

 Mitokondriyal 

miyopatiler 

 İyon kanal defektleri 

 İnflamatuar 

(miyokardit) 

 Stres (Takotsubo) 

 Peripartum 

 İskemi 

 Toksiksite 

 Taşikardi 

 Diyabetik anne bebeği 

 UQTS 

 Brugada 

 KQTS 

 CVPT 

 SUNDS 

 DKMP 

 RKMP 

Ailesel/Genetik Ailesel veya Genetik Olmayan 

Tanımlanmamış 

gen defekti 
Hastalık alt tipi İdiopatik Hastalık alt tipi 

DKMP HKMP RKMP LVNC ARVC/D 
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 merikan Kalp Yetmezliği Cemiyeti (HFS ) ve  merikan Tıbbi Genetik ve Genomik Koleji 

( CMG) tarafından 2018 yılında güncellenen rehber ailesel, genetik ya da idiopatik çocukluk 

çağı KMP vakalarının bir tıbbi genetik uzmanı tarafından değerlendirilmesini önermektedir. 

Primer KMP vakaları için ise aile öyküsünde kalp hastalıkları, kalp krizi, inme, 40 yaş öncesi 

ani ölümler, ICD kullanan aile bireyleri ve sendromik aile bireylerinin tanı ve semptomları 

dikkatle sorgulanarak en az 3 nesli içeren pedigri ile analiz önerilmektedir.  

 ynı rehberde birinci derece yakınların kardiyak semptomlar açısından ayrıntılı öykü, 

ayrıntılı kardiyak ve nöromuskuler sistem değerlendirmesini içeren fizik muayene, EKG ve 

EKO, EKO‘nun yeterli olmadığı düşünülen durumda kardiyak MR ile alt gruplara göre 

belirtilen sıklıkta taranması önerilmektedir. 

DKMP hastalarının birinci derece yakınları için hayatın ilk beş yılında yıllık, 6-12 yaş arası 1-

2 yılda bir, 13-19 yaş arası 1-3 yılda bir, 20-50 yaş arası 2-3 yılda bir, 50 yaşın üzerinde her 5 

yılda bir tarama önerilmektedir. 

HKMP hastalarının birinci derece yakınları için hayatın ilk beş yılında yıllık, 6-12 yaş arası 1-

2 yılda bir, 13-19 yaş arası 2-3 yılda bir, 20 yaşın üzerinde her 5 yılda bir tarama 

önerilmektedir. 

RKMP hastalarının birinci derece yakınları için hayatın ilk beş yılında yıllık, 6-12 yaş arası 1-

2 yılda bir, 13-19 yaş arası 2-3 yılda bir, 20-50 yaş arası 3 yılda bir, 50 yaşın üzerinde her 5 

yılda bir tarama önerilmektedir.  

Çocukluk çağında daha nadir olan  RVC/D vakalarının birinci derece yakınları için hayatın 

ilk beş yılında yalnızca bir kez, 6-12 yaş arası 5 yılda bir, 13-19 yaş arası 1-3 yılda bir, 20-50 

yaş arası 2-3 yılda bir, 50 yaşın üzerinde her 3 yılda bir tarama önerilmektedir. 

ESC ve  H  arasında tanımı ve sınıflandırmadaki yeri tartışmalı olan, gelişimsel bir 

anormalliğin belirtisi olarak veya diğer hastalıklara ikincil olduğu düşünülen LVNC vakaları 

için birinci derece yakınlarına rutin tarama henüz önerilmemektedir (102). 
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Tablo 4.4. Kardiyomiyopati tanımı ve sınıflandırma sistemlerinin özeti 

 

4.2.1. Dilate Kardiyomiyopati 

DKMP, LV dilatasyonu ve normal veya azalmış sol ventrikül duvar kalınlığıyla birlikte 

sistolik disfonksiyonun eşlik ettiği ilerleyici bir miyokard hastalığıdır (100, 105).   

4.2.1.1. Epidemiyoloji 

 BD‘de yıllık insidansı 0.57/100.000 olup pediyatrik kardiyomiyopati vakalarının %50-60'ını 

oluşturmaktadır. Sıklığı Nugent ve ark. tarafından  vustralya‘da 0.73,  rola ve ark tarafından 

Finlandiya‘da 0.34 olarak belirtilmiştir (4, 100, 105, 106). DKMP başvuru kliniği 

asemptomatikten (asemptomatik veya hafif semptomatik aile üyelerinin tanımlanabildiği 

ekokardiyografik aile tarama çalışmalarında görüldüğü gibi), akut konjestif kalp yetersizliği  

ve kardiyojenik şoka kadar değişebilmektedir. Tanıdan sonraki 1 yıl içerisinde vakaların 

%34‘ünde, 5 yıl içerisinde %49‘unda kalp yetersizliği gelişmektedir (107). 1 yaşından büyük 

çocuklarda kalp naklinin en önde gelen nedeni olduğu gösterilmiştir (90, 106). PCMR 

veritabanında ulusal nakil listesine bildirilen vakaların %46'sını DKMP ve %35'ini KKH 

oluşturmaktadır (108). DKMP mortalite oranı 1990'da %18 iken son on yılda %9'a 

gerilemiştir ancak kalp yetersizliği prevelansı sabit kalmıştır (109).  

Son 50 Yılda Kardiyomiyopatiler Ġçin Sınıflandırma Sistemlerinin Özeti 

Yıl          Tanımlar / Sınıflandırmalar Referanslar 

1956 Miyokard hastalıkları miyokardit ve miyokardiyoz (diğer kalp kası 

hastalıkları) olarak sınıflandırılmıştır. 

Blankerhorn and Gall (103) 

1957 Kardiyomiyopati, koroner olmayan kalp kası hastalıkları olarak 

tanımlanmıştır. 

Brigden (104) 

1972 Kardiyomiyopati, kaynağı bilinmeyen miyokardiyal hastalıklar olarak 

tanımlanmıştır ve dilate, hipertrofik ve restriktif kardiyomiyopati  

olarak sınıflandırılmıştır 

Goodwin and Oakley (92) 

1996 WHO–ISCF, aritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopatiyi ve 

sınıflandırılmamış kardiyomiyopatiyi içerip, spesifik kalp kası 

hastalığını hariç tutacak şekilde kardiyomiyopatilerin sınıflandırmasını 

(miyokardiyal disfonksiyonla ilişkili miyokardiyum hastalıkları) 

güncellemiştir. 

Richardson ve ark. (93) 

2006  H , kardiyomiyopatileri, uygunsuz ventriküler hipertrofi veya 

dilatasyon ile seyreden, miyokardın mekanik ve/veya elektriksel işlev 

bozukluğu ilişkili hastalıkları olarak tanımlamıştır. Primer ve sekonder 

olarak sınıflandırılır.   

Maron ve ark. (90) 

2008 ESC, kardiyomiyopatileri, kalp kasının yapısal ve fonksiyonel açıdan 

anormal olduğu miyokard hastalıkları olarak tanımlar. Dilate, 

hipertrofik, restriktif, aritmojenik sağ ventriküler veya 

sınıflandırılmamış kardiyomiyopati ve alt tiplendirme olarak 

ailevi/genetik ve ailevi olmayan/genetik olmayan şeklinde olarak 

sınıflandırır. 

Elliott (94) 

2013 WHF, KMP‘leri etiyolojinin genetik temeli ve miyokardiyal tutulumun 

fenotipik özelliklerini değerlendiren sınıflamayı yayınlamıştır. 

MOGE(S) 

Arbustini ve ark. (89) 

AHA: Amerikan Kalp Derneği; ESC: Avrupa Kardiyoloji Derneği; ISCF: Uluslararası Kardiyoloji Derneği ve 

Federasyonu; WHF: Dünya Kalp Federasyonu; WHO: Dünya Sağlık Örgütü  
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4.2.1.2. Genetik ve Etiyoloji 

DKMP etiyolojisi birincil (idiyopatik, ailesel, genetik mutasyonlar) ve ikincil (enfeksiyöz, 

doğuştan kalp hastalığı, toksin aracılı, sistemik ve sendromik) olarak iki grupta 

değerlendirilmektedir (Tablo 4.4). Kapak stenozu veya yetersizliği aracılığıyla anormal 

kardiyak yük oluşmasına neden olan KKH‘ler DKMP ile ilişkili olabilmektedir (89, 100, 

110). 

Çocuklarda DKMP‘nin en sık edinilmiş nedeni miyokardittir. Çalışmalarda endomiyokardiyal 

biyopsi yapılan vakaların %35-48'inde miyokardit etkeni tespit edilmiş olup, en sık parvovirus 

B19, influenza, Epstein-Barr virus, HIV, coxsackievirüs, herpes ve adenovirüs tanımlanmıştır 

(111-116). Baskın viral etken 1980'lerde coxsackievirus, 1990'larda adenovirüs ve 2000'den 

itibaren parvovirus B19 olarak bildirilmiştir (117).  

2006 yılında Towbin ve ark., 1426 pediyatrik DKMP vakasını değerlendirdikleri prospektif 

kohortta %34 oranında etiyolojiyi belirlemiş ve en sık nedenleri miyokardit (% 46) ve 

nöromüsküler hastalıklar (%26) olarak göstermiştir. Çok merkezli bir çalışma olduğundan 

kültürler ve polimeraz zincir reaksiyonu bilgileri çoğu durumda mevcut olmadığı için spesifik 

nedenler çok az vaka için tespit edilebilmiştir. Nöromüsküler hastalık vakalarının %80‘i 

DMD, %10‘u Becker Musküler Distrofisi (BMD) tanılı hastalardan olmuşmaktadır. Ailesel 

DKMP %14 oranında olup %68‘inde otozomal dominant (OD), %24'ünde otozomal resesif 

(OR), %2‘sinde X'e bağlı kalıtım gösterilmiştir.  OD hastalığı olan 2 ailede sarkoglikan ve 2 

ailede Z SP mutasyonları tanımlanmıştır. Metabolik hastalık etiyolojisinde %46 

mitokondriyal bozukluklar, %24 Barth Sendromu ve %11 karnitin eksikliği, %1 oranında da 

malformasyon sendromları gösterilmiştir. Antrasiklin ilişkili KMP vakaları dahil 

edilmediğinden etiyolojideki durumu bu çalışma ile yorumlanamamaktadır. Vakaların %66‘sı 

idiyopatik DKMP olarak sınıflandırılmış olup etiyolojide çoğunun kalıtsal olduğu öne 

sürülmekle birlikte çalışmada bu varsayımı destekleyen yeterli veri bulunmamaktadır (100).  

DKMP'li hastaların %35'inde hastalığa neden olan genetik mutasyonlar tanımlanmış olup % 

30-35'inde sarkomer gen mutasyonları saptanmıştır (118, 119). OD kalıtım gösteren LMNA, 

MYH7, TNNT2, SCN5  ve MYH6 en sık tespit edilen mutasyonlardır. DMD ve Barth 

Sendromu, sırasıyla distrofin (DKMP ile ilişkilendirilen ilk gen) ve tafazzin genindeki 

mutasyonlardan dolayı X'e bağlı resesif kalıtılmaktadır. Herman ve ark., erişkin DKMP 

vakalarında TTN geni translokasyon mutasyonlarını ailesel DKMP olgularında %25, sporadik 

DKMP olgularında %18 oranında tespit etmiş ancak aynı zamanda sağlıklı kontrol grubunda 

da bu oran %3 olarak bildirilmiştir (120).  
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2019 tarihli 83 hasta ile bildirilen tek merkez deneyiminde literatürün aksine etiyoloji %71 

oranında saptanmış ve %21 sendromlarla ilişkili nedenler, %10 miyokardit, %10 nutrisyonel 

(karnitin ve D vitamini eksikliği), %8 antrasiklin ilişkili olarak belirtilmiştir (121). 

Antrasiklinler başta olmak üzere; alkilleyici ajanlar, tirozin kinaz inhibtörleri ve bazı 

monoklonal antikorlar ile tedavi sırasında ya da sonrasında kardiyak yan etkiler 

görülebilmektedir.  ntrasiklinin miyokard üzerine etki mekanizması tam olarak 

anlaşılamamış olmakla birlikte oksidatif stres ve reaktif oksijen türlerinin aktivasyonunun 

hücre hasarında önemli bir rol oynadığı bilinmektedir (122). Radyasyon maruziyeti ve genetik 

polimorfizmler, antrasiklin toksisite sıklığında artış ile ilişkilendirilmiştir (123, 124). 

Çocukluk çağı kanserlerinde kür sonrası KY gelişme olasılığının kardeşlerden 6 kat daha 

fazla ve 20-30 yıllık izlemde kümülatif kalp yetersizliği insidansının %4-5 olduğu 

gösterilmiştir (125-127). KY için risk faktörleri kadın cinsiyet, dört yaşından önce tanı ve 

tedavi almış olmaktır. Kümülatif antrasiklin dozunun 250 mg/m
2
 ve altında olmasının kalp 

yetersizliği riskini 2,4 kat, 250 mg/m
2
 üzerinde olmasının ise 5,2 kat artırdığı gösterilmiştir 

(126). Kardiyotoksisite, antrasiklin tedavisinden itibaren gelişme süresine göre akut (< 1 

hafta), subakut (1 hafta–1 yıl), geç başlangıçlı (>1 yıl) olarak değerlendirilmekte, en sık 

subakut ve geç başlangıçlı olarak görülmektedir. 

DKMP vakalarının çoğunluğunda genotip-fenotip korelasyonu net tanımlanmamıştır ancak, 

LMN  ve DES gen mutasyonu, iletim sistemi hastalığı (sinoatriyal düğüm hastalığı, atriyal 

aritmiler, AV blok ve ventriküler taşiaritmiler) ile yüksek oranda ilişkili olup, bu 

mutasyonların ani ölüm için risk faktörü olduğu gösterilmiştir (128, 129). Distrofin ve 

sarkoglikan gen mutasyonları iskelet kası hastalığı ve KMP‘ye neden olabilmektedir. Bu 

hastalarda solunum kaslarında etkilenme sonucu gelişen hipoventilasyon var olan KY 

kliniğini kötüleştirmektedir (130). 

Tablo 4.5. Çocukluk çağı DKMP etiyolojisi  
 

Çocukluk Çağı Dilate Kardiyomiyopati Etiyolojisi (14) 

Genetik Mutasyonlar Laminin A-C, miyozin bağlayıcı protein-C, tafazzin, distrofin, LAMP2, 

mitokondrial hastalıklar, titin, desmin 

Miyokardit Enterovirus, parvovirus, adenovirus, influenza, varisella, CMV, EBV, HIV 

Ġskemi Kawasaki hastalığına bağlı koroner arter anevrizması, sol koroner arterin 

pulmoner arterden çıkış anomalisi (ALCAPA) 

Metabolik Hastalıklar Yağ asidi oksidasyon defekti, glikojen depo hastalıkları, karnitin eksikliği 

Yapısal Kalp 

Hastalıkları 

Kalp kapak hastalığı, Konjenital kalp hastalığı 

Endokrin Hastalıklar Hipotiroidi, paratiroid hastalıkları, feokromasitoma 

Hematolojik Hastalıklar Demir eksikliği, orak hücreli anemi, hemoktomatozis, talasemi 

Otoimmun - Kollajen 

Doku Hastalıkları 

Sistemik lupus eritematozus, dermatomiyozit, romatizmal kalp hastalığı 

Toksinler Antrasiklin, radyasyon, siklofosfamid 
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4.2.1.3. Patofizyoloji 

DKMP, apopitozis, kardiyomiyositlerin ölümü veya kollajen birikimini takiben moleküler, 

hücresel ve interstisyel seviyede değişikliklerle karakterizedir. Uzun dönemde LV 

dilatasyonu, fibrozis, ventriküler septumun ve LV arka duvarının incelmesi nedeniyle LV 

sistolik disfonksiyonu ile kalp sferik hale gelmektedir. Bu değişiklikler, remodelling olarak 

tanımlanır. Patolojik LV remodelling sürecinde etkin faktörler arasında RAAS ve 

baroreseptör aracılı sempatik sistem aktivasyonu, artmış oksidatif stres, proinflamatuar 

sitokinler ve endotelin yer almaktadır (131).  

Kalp debisinde azalma ve LV diyastol sonu basınç artışına vasküler sistemin kompansatuar 

yanıtı sistemik vasküler direnç artışı, arteriyel kompliyansta azalma, venöz basınç ve 

dolaşımdaki kan hacmini artırmak şeklindedir (132). DKMP‘de hem aktif gevşeme evresi 

olan erken diyastol, hem de pasif kompliyans evresi olan orta-geç diyastolde gelişen 

disfonksiyona, sistolik disfonksiyon da eşlik etmektedir. Bozulmuş ventriküler dilatasyon, 

azalmış hızlı ventriküler dolum ile sonuçlanmaktadır. Hipertrofi veya fibrozis nedeniyle 

ventriküler kompliyansta azalma, ventrikül dolumunun azalması ve diyastol sonu 

basınçlarının artması ile restriktif paterne neden olmaktadır.  İkincil nörohormonal 

değişiklikler arasında sempatik adrenerjik aktivitede artış ve vagal aktivitede azalma 

bulunmaktadır (133).  

4.2.1.4. Klinik Özellikler 

KY klinik bulguları yaşa, etiyolojiye, sağ, sol veya kombine kalp yetersizliği durumuna göre 

değişkenlik göstermektedir. Biventriküler yetersizlik semptomları, yetişkinlere kıyasla 

çocuklarda daha yaygındır. İnfantlar huzursuzluk, beslenememe, büyüme gelişme geriliği ile; 

daha büyük çocuklar ise taşikardi, takipne, dispne, egzersiz intoleransı, bulantı, kusma, karın 

ağrısı, iştahsızlık, göğüs ağrısı, terleme ve senkop ile başvurabilmektedir (134). 10 yaş altı 

çocuklarda respiratuar sistem semptomları, 11-18 yaş arasında düşük kalp debisi nedeniyle 

gastrointestinal/abdominal semptomlar belirgin  olabilmektedir. Hollander ve ark., kalp 

yetersizliği tanısı alan hastalarda tanı anı başvuru semptomu olarak izole gastrointestinal 

sistem semptomlarının infantlarda %16,  çocuklarda %14 ve adolesanlarda %23 oranında 

görüldüğünü belirtmiştir (135). 

Çocukluk çağı DKMP vakalarının %75-%80'i KY semptomları ile başvururken, HKMP‘de 

ise infantların yalnızca %20'si ve daha büyük çocukların %4'ü kalp yetersizliği ile 

başvurmaktadır (2, 98, 100). 

PCMR verileri, çocukluk çağı DKMP‘nin en sık yaşamın ilk yılında ortaya çıktığını 

göstermektedir. Daha az vaka ise adolesan döneminde ortaya çıkmakta ve hızla ilerleyen 

yetersizlik ile sonuçlanmaktadır (99, 100).  
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4.2.1.5. Fizik Muayene 

Taşikardi, S3 ile birlikte gallop ritmi, mitral yetersizliğe bağlı yumuşak regürjitan sistolik 

üfürüm duyulabilmektedir. Apex aşağı ve sola kaymış olup S2 normal veya pulmoner 

hipertansiyon eşlik ediyor ise tek ve sert duyulur. Kaşeksi, periferik ödem ve asit çocuklarda 

geç belirtilerdendir (117). 

 4.2.1.6. Tanı ve Tedavide Yardımcı Yöntemler 

Laboratuvar, DKMP‘li çocuklarda, 300 pg/mL'den yüksek BNP konsantrasyonu, KY‘ne 

bağlı hastane yatışı, nakil ve mortalite ile ilişkilendirilmiştir (27).  

Tam kan sayımında lökositopeni olan DKMP tanılı erkek çocuklar Barth sendromu ön tanısı 

ile incelenmelidir. Serum demir ve ferritin düzeyi hemokromatozis açısından 

değerlendirilmelidir. Kreatin fosfokinaz (CK) yüksekliği etiyolojide musküler distrofi (bazale 

göre 2-10 kat arası artış), laminopati gibi hastalıklar ile ilişkilidir. Ancak kas içi enjeksiyon, 

viral enfeksiyon, ağır egzersiz durumunda geçici CK yüksekliği olabileceğinden en az iki 

yüksek değer görülmesi tanıda anlamlı kabul edilmektedir (136). 

Elektrokardiyografi, nonspesifik repolarizasyon anormalliklerini gösterebilir. LV 

hipertrofisi, geniş QRS, patolojik Q dalgaları veya lateral göğüs derivasyonlarında zayıf R 

progresyonu görülebilir. PR aralığında uzama lamin, emerin ve SCN5  mutasyonlarına bağlı 

KMP‘lerde görülebilmektedir (137, 138). Diğer iletim anormallikleri arasında AV blok, sol 

dal bloğu ve sol ön hemiblok yer almaktadır. 

Telekardiyografi, kardiyomegali ve pulmoner venöz konjesyon sıklıkla, pulmoner ödem ise 

daha nadir olarak görülmektedir (139). 

Ekokardiyografi, çocuklarda ekokardiyografik değerler genellikle yaş ve vücut yüzey alanı 

için normal bir popülasyonun ortalaması olan z skorları veya standart sapma (SD) ile 

normalize edilmektedir. 2 SD'den büyük değerler (± 2'den büyük z skorları) genellikle nadir 

olarak kabul edilir ve anormal kalp yapısını ve fonksiyonunu gösterebilir. Sağlıklı kalp 

ventriküler genişlemeye hipertrofi ile yanıt verir. Buna karşılık, DKMP'de LV duvarı zamanla 

incelebilir ve LV arka duvar diyastol kalınlığı (LVPWd) z skorunda kademeli azalma görülür 

(140). 

DKMP tanısında EKO‘da ejeksiyon fraksiyonu (EF) < %45 (< 2 SD), fraksiyonel kısalma 

(FS) < %25 (< 2 SD), sol ventrikül diyastol sonu çapı (LVEDD) > %117 ( >2 SD) olarak 

değerlendirilmesi anlamlıdır (90, 117, 141). 

EKO ile global sol ventrikül hipokinezisi ve bölgesel duvar hareket anormallikleri 

görülmektedir.  ni başlangıçlı KMP‘de, sol ventriküler ve atriyal dilatasyon hafif dereceli 

olabilmektedir. Sağ ventrikül tutulumu ise değişkendir. Tanıda intrakardiyak trombüs ve 

anüler dilatasyona bağlı fonksiyonel mitral yetmezlik de saptanabilir. Doppler 
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ekokardiyografi kapak patolojileri ve diyastolik disfonksiyonun ciddiyetini göstermekte 

yardımcıdır . 

Kardiyak MR, ventriküler hacimler, duvar kalınlığı ve kasılma fonksiyonunun yanı sıra doku 

karakterizasyonunu değerlendirmek için kullanılmaktadır. Miyokardiyal fibrozis varlığı ve 

anatomik yeri etiyoloji hakkında yön göstericidir. İnferolateral veya posterolateral fibrozis 

muskuler distrofi, subepikardiyal ya da transmural fibrozis miyokardit için anlamlıdır. 

Miyokardit tanısında Lake Louise kriterleri (kriterlerden ikisi varlığında; ödem, 

hiperemi/artmış kapiller leak, geç gadolinyum kontrastlanması) kullanılmaktadır. Perikardiyal 

efüzyon varlığı miyokardit tanısını desteklemektedir (142).  

Endomiyokardiyal biyopsi, tanıda rutin olarak tercih edilmemektedir. DKMP'de histolojik 

olarak miyofibrillerde fibrozis ve kas hipertrofisi ile hücresel yapının bozulmasına yol açan 

çeşitli derecelerde fokal değişiklikler görülebilmektedir (105).  

4.2.1.7. Tedavi 

Çocuklarda tedavi, yetişkinler için hazırlanan protokollerle yönetilir ve çok az nedene veya 

çocuğa özgü tedavi bulunmaktadır. Bu nedenle etkili tedavi seçenekleri sınırlıdır.  

ACE inhibitörleri ve β blokerler medikal tedavinin temeli olarak kabul edilmektedir. Hem 

R  S inhibisyonu hem de β adrenerjik blokajın, KY ve LV dilatasyonu olan hastalarda 

remodellingi önemli ölçüde azalttığı ve tersine çevirdiği gösterilmiştir (131). 

Mineralokortikoid antagonistleri ve If kanal inhibitörü ivabradinin,  CE inhibitörleri ve  β 

blokerler ile kombine kullanımda hospitalizasyon sıklığında azalma ve sağkalım süresi  

üzerine olumlu etkisi gösterilmiştir (39, 125). 

Semptomatik tedavi amacıyla kullanılan loop diüretiklerinin sağkalım üzerine etkinliği 

gösterilmemiştir. Atrial fibrilasyon (AF) veya refrakter KY semptomları olan hastalar için 

digoksin tedavide tercih edilebilmektedir (105). 

Ard yükü azaltmak için nitrogliserin, nitroprussid veya nesiritid gibi vazodilatör ajanlar 

kullanılmaktadır. KY olan hastalarda hipoperfüzyon ve artmış dolum basıncı ilişkili 

hipotansiyon gelişmesi durumunda, intravenöz inotrop ya da vazopresör destek tedavileri 

veya kombinasyonlarının kullanımı önerilmektedir. Çocuklarda dopamin ve dobutamin gibi 

mekanik stresi artıran inotroplar yerine milrinon tedavisi sıklıkla tercih edilmektedir. Artan 

hasta sayısı ve bekleme süresi nedeniyle hastalarda kalp nakline köprü tedavisi olarak 

mekanik desteğin kullanımı artmaktadır (143). 

Etiyolojiden bağımsız olarak tüm DKMP hastalarında miyokard N-terminal distrofinin 

azaldığı ve bu cihazların kullanımının mekanik stresi azaltttığı, distrofinin remodelling 

sürecini tersine çevirdiği gösterilmiştir (144). Sabit, ambulatuvar veya tamamen implante 
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edilebilen ventriküler destek cihazları kullanılmakta olup total yapay kalp (T H), bu 

cihazların en invaziv olanıdır. 

Tanı anında, çocukların %71'i KY kliniği ve belirgin LV disfonksiyonu ile başvurmaktadır 

(4). Akut ve şiddetli dekompanse yetersizlik ile başvurular olsa da, çoğu vaka oral medikal 

tedavi ile izlenmektedir. PCMR verileri idiyopatik DKMP olan çocukların sadece %16'sının 

tanıdan sonraki bir ay içinde intravenöz inotropik ajanlarla tedavi ihtiyacı olduğunu 

göstermektedir (140). 

KY gelişen KMP‘li çocuklar, yetişkinlere göre daha yüksek morbidite ve mortaliteye sahip 

olduklarından ileri kalp yetersizliği tedavileri daha sık tercih edilmektedir (145). 

2008 yılında İngiltere‘de yapılan prospektif, çok merkezli bir çalışmada, yeni başlangıçlı KY 

olan pediyatrik DKMP vakalarının, %54'ünün intravenöz inotrop, %41'inin mekanik 

ventilasyon, % 13'ünün ECMO desteği aldığı ve %11'ine acil kalp nakli uygulandığını 

bildirilmiştir (146). 

Miyokarditte etiyolojiden bağımsız olarak, tek başına prednizolon veya azatioprin ya da 

siklosporin ile kombinasyon tedavisinin miyokard fonksiyonu ve sağkalım üzerine faydası 

olmadığı gösterilmiştir (147). Ancak dolaşımda kardiyak otoantikorları pozitif olan ve 

miyokardda saptanmış viral genomu olmayan, endomiyokardiyal biyopside HL  up-

regülasyonu görülen hastalarda immünsüpresif tedaviye olumlu yanıt alındığı bildirilmiştir 

(148). DKMP tedavisinde intravenöz immünoglobulinin yararlı olduğu gösterilmemiştir; 

ancak miyokardit ilişkili pediyatrik DKMP vakalarında sıklıkla tercih edilmektedir (149). 

 ntrasiklin toksisitesi ilişkili DKMP‘de deksrazoksan tedavisinin serbest radikal oluşumunu 

önleyerek kardiyoprotektif etki gösterdiği saptanmıştır (150).  

Ek olarak ailesel DKMP‘li hastalarda SCN5  gen mutasyonu varlığında geleneksel ilaç 

tedavi yanıtı zayıf olabilmekte, bu durumda amiodaron veya flekainid gibi sodyum kanal 

inhibitörlerinin tedavide kullanımı önerilmektedir (151).  

4.2.1.8. Prognoz 

Pediyatrik DKMP genellikle kötü prognozludur ve  mortalite yetişkinlere göre daha yüksektir. 

Vakaların %40'ının tanıdan sonraki 5 yıl içerisinde kalp nakli ya da ölüm ile sonuçlandığı 

gösterilmiştir (2).  

Tanı yaşı (< 4 hafta ve > 5 yıl), etiyoloji,  kalp yetersizliği varlığı, daha düşük LVFS z skoru, 

artmış sol ventrikül arka duvar kalınlığı kötü prognoz ile ilişkilidir (100, 109, 152, 153). 

DKMP‘nin multisistemik bir hastalığın (örneğin nöromüsküler, metabolik ve mitokondriyal 

bozukluklar) bileşeni olduğu durumlarda altta yatan hastalık genellikle prognozun en önemli 

belirleyicisidir (2, 152). Metabolik hastalık ve malformasyon sendromları olan çocukların en 

iyi nakilsiz sağkalıma, nöromüsküler hastalıkları olanların ise en kötü prognoza sahip 
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oldukları saptanmıştır. Miyokardit ilişkili DKMP vakalarının, idiyopatik DKMP‘ye göre LV 

fonksiyonlarında düzelme oranı daha yüksek bulunmuştur (152, 153). 

DKMP'li 1800 çocuk hastanın değerlendirildiği bir çalışmada 5 yıllık ani kardiyak ölüm riski 

%2,4 olarak gösterilmiştir.  ynı çalışmada ani olmayan kardiyak ölüm için 1, 3 ve 5 yıllık 

kümülatif insidans sırasıyla %8.1, %10.8 ve %12.1, kalp nakli için 1, 3 ve 5 yıllık insidans ise 

sırasıyla %22, %27 ve %29 olarak bildirilmiştir (154).  

Kalp nakli, son dönem kalp yetersizliği için altın standart tedavi olmaya devam etmektedir. 

Pietra ve ark., DKMP tanılı çocuklarda nakil sonrası 1, 3 ve 5 yıllık sağkalım oranlarını 

sırasıyla %92, %80 ve %72 olarak belirtmiştir. Afro- merikan ırk, daha büyük yaş, daha kötü 

LV fonksiyonu ve miyokardit, nakil sonrası yüksek mortalite ile ilişkili bulunmuştur. 

Miyokardit ilişkili pediyatrik DKMP vakalarında nakil sonrası 1 ve 3 yıllık sağkalım oranları 

sırasıyla %83 ve %65 iken, miyokarditi olmayanlarda sırasıyla %93 ve %88'dir. Miyokarditli 

çocuklarda transplantasyondan sonra daha sık ve şiddetli rejeksiyon epizodları ve artmış 

mortalitenin esas olarak primer enfeksiyon ve immün yanıtın bir sonucu olduğu 

öngörülmektedir (155). 

Çocuklarda kalp nakli, son dönem kalp yetersizliği için başarılı bir tedavidir; ancak ömür 

boyu immünosupresyon ve sınırlı greft sağkalımı yükünün yanı sıra tekrarlanan kalp nakli 

potansiyelini de taşımaktadır (156). 

Çocukluk çağı DKMP vakalarında prognoz son yirmi yılda iyileşmiş olsa da kombine 

medikal tedaviler, mekanik dolaşım desteği ve kalp nakli dahil olmak üzere ileri kalp 

yetersizliği tedavileri gerektirmekte ve yüksek mortalite oranı ile seyretmektedir (73, 109, 

145) 

4.2.2. Hipertrofik Kardiyomiyopati 

HKMP, belirgin ventriküler hipertrofi oluşturabilecek başka bir kardiyak veya sistemik 

hastalığın yokluğunda, açıklanamayan LV hipertrofisi ile karakterize heterojen bir hastalık 

grubudur (157).  

4.2.2.1. Etiyoloji/Epidemiyoloji 

HKMP, çocukluk çağında prevalansı %0.2 olup, kardiyomiyopati hastalarının %40'ı ile ikinci 

en sık pediyatrik kardiyomiyopatidir (31, 141, 158, 159). HKMP, β miyozin ağır zincir 

mutasyonu gösterilip, moleküler düzeyde tanımlanmış olan ilk kalp hastalığıdır (160). Kalıtsal 

HKMP (mutasyonu tanımlanmış), idiyopatik HKMP ve metabolik hastalıklar, Noonan 

sendromu gibi sendromlar veya nöromüsküler bozukluklarla ilişkili HKMP olarak 

sınıflandırılmaktadır (123, 159). İlk iki alt grup vakaların % 70-75'ini oluşturmaktadır.  
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4.2.2.2. Genetik 

Patojenik mutasyonlar, HKMP vakalarının %50'sinde (bazı serilerde %75'e kadar) 

tanımlanmıştır ve neredeyse tamamı sarkomer veya sarkomer ile ilişkili protein üreten 

bölgelerde bulunmaktadır (159, 161, 162). En sık tespit edilen mutasyonlar arasında MYH7, 

MYBPC3, MYL2, MYL 3, TNNT2, TNNI 3, TNNC1, TPM1, ACTC, ACTN2 ve MYOZ2 

bulunmaktadır. Kalıtım sıklıkla otozomal dominanttır. X'e bağlı dominant kalıtılan L MP2 

mutasyonu, genç yetişkinlerde kötü prognozlu olan Danon hastalığına neden olmaktadır. 

HKMP‘ye yol açan metabolizma hastalıkları arasında, OR kalıtılan Pompe hastalığı (asit 

maltaz eksikliği) ve Fabry hastalığı (alfa galaktosidaz eksikliği) bulunmaktadır (98, 158). 

HKMP ile ilişkili sendromlar arasında, Noonan Sendromu ve  biventriküler hipertrofi ile 

ortaya çıkan, çocukluk çağında ilerleyici vasıfta sistolik disfonksiyon görülen Freidrich 

Ataksisi yer almaktadır (123, 158). 

4.2.2.3. Patofizyoloji 

HKMP'de artmış duvar kalınlığı genellikle bölgeseldir ve en sık tutulan alan anterior 

septumdur, ancak infantlarda sağ ventrikül tutulumu dahil olmak üzere bölgesel veya küresel 

tutulum görülebilmektedir.  

Histopatolojik değerlendirmede miyosit hipertrofisi, miyokardiyal lif düzensizliği, artmış 

erken miyokardiyal apoptozis ve bunun sonucunda ortaya çıkan fibrozis patognomoniktir. 

Miyoflament düzensizliğinin elektriksel reentry ve ani ölüme yatkınlık oluşturduğu 

düşünülmektedir (163). Fibrozis ve hipertrofi, LV kompliyansını azaltır ve diyastolik 

disfonksiyona, egzersiz intoleransı ve ventriküler aritmilere neden olur (164). Epikardiyal 

koroner arterler dilate olmasına rağmen, arteriolar intimal ve medial hiperplazi nedeniyle 

intramural penetran koroner arterlerde darlık HKMP‘de iskemiye yatkınlığa neden olmaktadır 

(165). 

4.2.2.4. Klinik Özellikler  

Pediyatrik HKMP kliniği, asemptomatikten kalp yetersizliği bulguları hatta ani ölüme kadar 

değişebilmektedir. Ek olarak, LV diyastolik disfonksiyonu, atriyal aritmilere ve pulmoner 

hipertansiyon oluşumuna neden olan ilerleyici sol atriyal dilatasyona yol açabilmektedir. 

HKMP'li büyük çocuklarda zamanla dilate fenotipe geçiş ve kronik sistolik kalp yetersizliği 

ile birlikte "burned out HKMP" olarak da bilinen ilerleyici LV dilatasyonu ve disfonksiyonu 

tablosu gelişebilmektedir (31, 161, 166, 167). 

Reversible miyokardiyal iskemi ve perfüzyonda azalma, özellikle efor veya taşikardi sırasında 

göğüs ağrısı, nefes darlığı, baş dönmesi veya senkop semptomlarına yol açmaktadır (31, 166). 
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4.2.2.5. Fizik Muayene 

HKMP'de sol sternal sınır ve boyuna yayılan, valsalva manevrası gibi LV ön yükünü azaltan 

durumlarda şiddetlenen kreşendo-dekreşendo vasfında sistolik üfürüm duyulabilmektedir. 

4.2.2.6.Tanı ve Tedavide Yardımcı Yöntemler 

Laboratuvar 

Geske ve ark., erişkin HKMP vakalarında BNP düzeyinin morbidite ve mortalitenin bağımsız  

bir göstergesi olduğunu bildirmiştir (168). 2018 tarihli bir çalışmada artmış BNP düzeyinin 

ölümcül aritmiler ve ani ölüm ilişkili olduğu ileri sürülmüştür (169). Çocukluk çağı 

HKMP‘de BNP ve NTproBNP düzeylerinin izlemde kalp yetersizliği semptomları ve prognoz 

ile korelasyonunu gösteren yeterli çalışma bulunmamaktadır.  

Danon hastalığı ve mitokondrial hastalıklarda transaminazlar ve CK düzeylerinde artış 

görülmektedir. Ek olarak mitokondriyal hastalıklarda lökositopeni ve laktik asidoz görülebilir. 

Elektrokardiyografi ile artmış prekordiyal voltaj, ST segment değişiklikleri, T dalga 

inversiyonu gibi sol ventrikül hipertrofisi bulguları, derin ve dar Q dalgası görülebilmektedir. 

Ek olarak sol atrial dilatasyon varlığında p mitrale, kısa PR, delta dalgası,  F, 

supraventriküler taşikardi (SVT) görülebilmektedir.  

2012 tarihli bir metanalizde EKG‘nin HKMP tanısında negatif prediktif değeri %99 olarak 

belirtilmiştir (170). 

Telekardiyografi ile LV hipertrofisi nedeni ile küresel şekilde kalp gölgesi, ileri dönemde sol 

atrial dilatasyon bulgusu görülebilmektedir. 

Ekokardiyografi ile ilgili özellikler arasında patolojik ventriküler hipertrofi (z skor > + 2.5), 

mitral kapağın sistolik anterior hareketi, dinamik sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonu, 

anormal diyastolik dolum indeksleri ve anormal derecede düşük sol ventriküler kavite yer 

almaktadır.  

Özellikle septum ve anterior duvar kalınlığı tanıda önemli olup iki boyutlu ekokardiyografi ile 

değerlendirilmektedir. Ancak ekokardiyografi sistemlerinin lateral çözünürlüğünün aksiyale 

göre daha zayıf olması nedeni ile anterior duvarın net olarak görüntülenmesi septumdan daha 

zordur. Bu durumda Kardiyak MR seçilmiş vakalarda faydalı olabilmektedir (171).  

Kardiyak MR, fibrozisi gösteren geç gadolinyum kontrastlanması hastaların yaklaşık 

yarısında mevcuttur ve artmış ani kardiyak ölüm riski ile ilişkili olup tedavide ICD kullanım 

kararı açısından önem arz etmektedir (172). Düzensiz miyokardiyal yapı, yüksek sol ventrikül 

diyastol sonu basınçları ve özellikle taşikardi sırasında azalmış koroner perfüzyon gibi 

faktörler dolayısıyla HKMP hastalarında ventriküler aritmi görülme riski yüksektir. 

Holter ile ventriküler veya atriyal ektopi yükü değerlendirilip, tedavi ve prognoza yön 

verilmektedir (31, 166). 
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4.2.2.7. Tedavi 

Tedavide semptom yönetimi, dinamik sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonunu en aza 

indirmek için hemodinaminin optimize edilmesi ve ani kardiyak ölüm riskini azaltmayı 

hedeflenmektedir. Obstrüktif olmayan HKMP‘de medikal tedavi ihtiyacı olmayabilir. 

Bununla birlikte, obstrüktif HKMP gibi semptomatik durumlarda, medikal tedavi, ICD 

implantasyonu ve nadiren kalp nakli gerekebilmektedir (31).  

İntravasküler hacim azalması ventriküler dolumu kötüleştireceğinden volüm kayıplarının 

arttığı gastroenterit veya bronşiyolit gibi durumlar pediyatrik HKMP hastası için daha yüksek 

risk oluşturmaktadır (159, 173). Ek olarak hastaların yoğun egzersizden kaçınmaları 

önerilmektedir. 

Medikal tedavide diyastol süresini uzatan ve daha iyi sol ventrikül dolumuna izin verip sol 

ventrikül çıkış obstrüksiyonunu azaltan β blokerler ve kalsiyum kanal blokerleri kullanılır. β 

blokerler asemptomatik hastalarda ani kardiyak ölümü önleme ve daha iyi sağkalım oranları 

ile ilişkilendirilmiştir (174). Erişkinlerde kalsiyum kanal blokerleri sıklıkla kullanılırken, ileri 

düzeyde LV hipertrofisi olan çocuklarda verapamil artmış mortalite ile ilişkilendirilmiştir 

(175). β bloker kullanan erişkin HKMP‘li hastalarda tedaviye disopiramid eklenmesinin 

semptomları ve subaortik gradienti azalttığı, sağkalımı ise etkilemediği gösterilmiştir (175).  

Amiodaron pediyatrik HKMP hastalarında ventriküler aritmi ve paroksismal atrial fibrilasyon 

tedavisinde kısa süreli olarak kullanılabilmektedir. Uzun süreli kullanımda egzersiz 

intoleransı, pulmoner arteriel wedge basınç artışına neden olduğu ve ani kardiyak ölüm riskini 

azaltmada etkisinin olmadığı görülmüştür (176, 177).  

Pediyatrik HKMP‘de ICD implantasyonu kararı konusunda fikir birliği sağlanamamıştır. ICD 

implantasyonu yapılmış 224 pediyatrik HKMP vakasının değerlendirildiği bir çalışmada, 

%19'unda implantasyondan sonra 1 gün ile 8.6 yıl arasında değişen zaman aralıklarında 

uygun deşarj görülmüş ve takip sürecinde ventriküler aritmiye bağlı 1 ölüm bildirilmiştir. 

%28'i ritimlere uygunsuz şoklar alırken, %12'sinde dislokasyon, kanama veya enfeksiyon gibi 

cihazla ilgili komplikasyonlar görülmüştür (178). Genel yaklaşım olarak, ICD‘nin çocukluk 

çağında kullanımından önce iki veya daha fazla risk faktörü göz önünde bulundurulurken, 

adolesan veya genç erişkinde, tek bir faktör ICD kararının değerlendirilmesi için yeterli 

olmaktadır (31, 178). 

HKMP'li bir hastada sol ventrikül çıkışında 30 mmHg'den fazla veya buna eşit bir gradient, 

ilerleyici kalp yetersizliği semptomları ve kardiyovasküler ölüm ile ilişkilidir. Semptomatik 

bir hastada gradient 50-60 mmHg'den büyükse, sol ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonuna 

cerrahi olarak veya daha az invaziv bir strateji ile müdahale edilmelidir. 
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Septal miyektomi, gradienti azaltma ve semptomları iyileştirmeye yardımcı olur; bununla 

birlikte, erken çocukluk döneminde bu prosedür uygulanan çocuklarda obstrüksiyonun 

tekrarlayabildiği ve hastaların % 20-30'unda mitral kapağın sürekli septal anterior hareketi 

veya orta derecede mitral yetersizlik olduğu belirtilmiştir (179, 180). 

Transkateter septal ablasyon, septal kalınlığın azalmasını hedefleyen bir lokal enfarktüs alanı 

yaratmaktadır. Çalışmalar septal ablasyonun, pediyatride olduğu kadar yetişkinlerde de sol 

ventrikül çıkış yolu gradientinin azaltılmasında etkili olduğunu göstermektedir. İzlemde ICD 

ihtiyacı %10 ve 5 yıllık sağkalım ise %95 olarak belirtilmiştir (181, 182). Yapılan iki 

çalışmada septal redüksiyon tedavilerini takiben düşük ani ölüm oranı bildirilmiş olup, biri 

konservatif tedaviye kıyasla ani ölüm oranını azaltmada daha etkin olduğunu saptamıştır (183, 

184). 

Metabolik hastalık ilişkili HKMP'de, enzim replasman tedavilerinin fenotipin ilerlemesini 

önlemede yararlı olduğu gösterilmiştir (185). 

4.2.2.8. Prognoz 

HKMP fenotipi obstrüktif veya nonobstrüktif olabilmekte birlikte, heterojenliği göz önüne 

alındığında fenotipe göre tedavi seçenekleri ve prognoz farklılaşmaktadır.  

Çocukluk çağı ani kardiyak ölüm insidansı 6.2/100.000 olarak gösterilmiş olup vakaların 

%36'sı HKMP, %3‘ü DKMP ilişkili olarak değerlendirilmiştir (154, 173).   

HKMP hastalarında 5 yıllık nakilsiz sağkalım infant döneminde HKMP tanısı alan hastalarda 

%80 iken, 1 yaşın üzerinde tanı alanlarda %95'in üzerinde olarak bildirilmiştir (123, 186). 

Ayrıca dilate veya restriktif fenotiplere sahip HKMP hastalarının 5 yıllık nakilsiz sağkalımı 

%55 iken, metabolik hastalık ile ilişkili HKMP hastalarında bu oran %30 olarak gösterilmiştir 

(186, 187). Transplantasyon veya mortalite ile ilişkili faktörler arasında erken yaşta tanı, 

metabolik hastalık eşlik etmesi, düşük vücut ağırlığı, konjestif kalp yetersizliği varlığı, daha 

düşük fraksiyonel kısalma ve artmış diyastolik sol ventrikül arka duvar kalınlığı 

belirtilmektedir (123, 186). 

4.2.3. Restriktif Kardiyomiyopati 

RKMP, ventr küller n duvar kalınlıkları ve s stol k fonks yonlarının, AV kapakların normal 

olduğu ancak restr ktif paternde diyastolik disfonksiyon, biatriyal dilatasyonun görüldüğü 

nadir bir kalp hastalığıdır (90, 141).  

RKMP‘de vakaların üçte birinin HKMP özelliklerine de sahip olmaları, RKMP ve HKMP'nin 

aynı sarkomerik hastalığın iki farklı fenotipi olabileceğini düşündürmektedir. Saf RKMP 

fenotipine ek olarak, yakın zamanda PCMR veri tabanında mikst bir fenotip bildirilmiştir. Saf 
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RKMP ve mikst RKMP/HKMP tanılı hastalar arasında sağkalım arasında fark olmadığı ancak 

nakilsiz sağkalımın saf RKMP grubunda daha düşük olduğu belirtilmiştir (188). 

Sistemik hastalıklara sekonder RKMP, infiltratif, iyatrojenik ve onkolojik olarak 

sınıflandırılmaktadır. İnfiltratif RKMP amiloidozis, hemokromatozis ve depo hastalıklarında 

görülmektedir. Transtiretin ve apolipoprotein genlerindeki mutasyonların neden olduğu bazı 

hastalıklarda kalpte amiloid birikimi oluşabilmektedir (189, 190). Bu durumda diyastolik 

disfonksiyona ek olarak, normal veya hafif bozulmuş sistolik fonksiyon ile artmış ventriküler 

arka duvar kalınlığı sıklıkla görülmektedir (188). Fabry Hastalığı, bazı hastalarda RKMP ile 

de ilişkili olabilen α-galaktosidaz   genindeki mutasyonların neden olduğu X'e bağlı bir 

lizozomal depo hastalığıdır. RKMP hipereozinofilik sendromlarda, çeşitli ilaçlara ve paraziter 

enfeksiyonlara maruz kalma ile indüklenebilmektedir.  yrıca skleroderma ve sarkoidozis gibi 

sistemik hastalıklarda görülebilmektedir (189, 190). Ek olarak, toraks radyoterapisi almış 

hastalarda miyokardiyal ve endokardiyal hasar RKMP'ye neden olan fibrozise yol 

açabilmektedir (191).  

4.2.3.1. Genetik  

RKMP'li çocukların %25'inde ailede kardiyomiyopati öyküsü mevcuttur (188). Vakaların  

%10-60'ında genetik neden tanımlanabilmiş olup sıklıkla beta miyozin ağır zincir (MYH7), 

Troponin I (TNNI3), troponin T (TNNT2), alfa aktin (ACTC)  gibi sarkomer gen 

mutasyonları ve desmin gen (DES) mutasyonları tespit edilmiştir. Sarkomer gen mutasyonları 

çoğunlukla OD kalıtılmaktadır (74, 192).  yrıca desmin gen mutasyonları AV blok başta 

olmak üzere iletim anormallikleri ile ilişkili bulunmuştur (188).   

Etiyoloji/Epidemiyoloji 

RKMP genel olarak infiltratif, depo hastalığı, infiltratif olmayan ve endomiyokardiyal olarak 

sınıflandırılabilen kalıtsal veya edinilmiş hastalıklardan kaynaklanabilmektedir. RKMP‘nin 

heterojen doğası ve bu hastalıkların teşhisindeki zorluk nedeniyle, insidans ve prevalansını 

doğru bir şekilde belirlemek zordur. Mevcut verilere göre, RKMP, pediyatrik KMP 

vakalarının %4.5‘ini oluşturmaktadır (4, 106, 141, 188). Etiyolojiye göre RKMP prevalansı 

arasında bölgesel farklılıklar tanımlanmıştır. Örneğin, endomiyokardiyal fibrozis öncelikle 

tropik bölgelerde ve Sahra altı  frika'da görülürken, diğer bölgelerde sıklıkla kardiyak 

amiloidozis bildirilmiştir (193). 

4.2.3.2. Patofizyoloji 

Belirgin sol atriyal dilatasyon ile birlikte azalmış LV kompliyansı ve ventriküllerden birinin 

veya her ikisinin diyastolik disfonksiyonu ile karakterizedir (90). LV erken diyastolde 

disfonksiyonu LV diyastol sonu basıncını (LVEDP) artırmakta ve kardiyak debiyi 
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azaltmaktadır. Daha yüksek LVEDP, pulmoner arter hipertansiyonu ve ardından sağ kalp 

yetersizliği ile sonuçlanmaktadır. 

4.2.3.3. Klinik Özellikler 

Hastalığın ilk evrelerinde bazı hastalar başvuru anında asemptomatiktir. Bu, RKMP'li 

çocukların ani ölüm riskinin daha yüksek olduğu düşünüldüğünde özellikle önemli bir 

zorluktur (188). Gelişme geriliği, çabuk yorulma, çarpıntı, senkop gibi semptomlar hastaneye 

başvuruya neden olabilmektedir. Senkop varlığında muhtemel tromboemboli, iskemi, aritmi 

açısından dikkatli olunmalıdır. İlerleyen dönemde azalmış kardiyak debi nedeniyle yorgunluk, 

nefes darlığı ve egzersiz intoleransı gibi semptomlar ortaya çıkmaktadır.  trial dilatasyon 

olan hastalarda, tromboemboli riski artmıştır (188, 194).  RKMP tanılı hastada mental 

retardasyon varlığında Noonan Sendromu, bilateral karpal tünel sendromu varlığında 

amiloidozis açısından değrlendirilmelidir. 

4.2.3.4. Fizik Muayene 

Fizik muayenede sıklıkla boyun venöz dolgunluğu, kussmaul belirtisi, pulsus paradoksus, 

periferik ödem, hepatomegali, asit ve plevral efüzyon saptanabilmektedir. Ventrikül 

dolumunun ani sonlanması nedeniyle S3 duyulabilmektedir.  

4.2.3.5. Tanı ve Tedavide Yardımcı Yöntemler 

Laboratuvar ile temel tetkikler dışında hemokromatozis açısından transferrin saturasyonu ve 

ferritin, desminopatiler için CK, amiloidozis açısından proteinüri değerlendirilmelidir. 

Ventrikül disfonksiyonu sonucu duvar gerilimi artışı ile BNP yüksekliği görülebilmektedir 

(195).  

Elektrokardiyografi, standart derivasyonlarında voltaj düşüklüğü, depolarizasyon 

anormallikleri, nonspesifik ST segmenti ve T dalgası anormallikleri, patolojik Q dalgaları ve 

ventriküler hipertrofi bulguları görülebilmektedir. 

Göğüs ağrısı ve senkop ile başvuran hastalarda ani ölüm riski yüksektir ve 6 ayda bir holter 

monitorizasyonu ile değerlendirme önerilmektedir (196).  

Telekardiyografi, kardiyomegali olmaksızın genişlemiş sol atriyum ve değişen derecede 

pulmoner konjesyon görülebilmektedir.  

Ekokardiyografi ile sistolik fonksiyonu normal veya normale yakın, restriktif dolum paterni 

ve diyastolik disfonksiyonu olan hastada RKMP tanısından şüphelenilmelidir. Doku doppler 

konstriktif perikardit ayırıcı tanısında yardımcıdır.  

Kardiyak MR, RKMP‘nin infiltratif hastalık (ör., amiloidozis, sarkoidozis ve 

hemokromatozis) ve konstriktif perikarditten ayırıcı tanısında değerlidir. 4 mm'den daha kalın 

perikard, konstriktif perikardit lehinedir.  yrıca talasemi majör hastalarında T2*MR ile 
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miyokard demir yükü ve tedavi yanıtı, sarkoidoz vakalarında PET ile kardiyak tutulum 

değerlendirilebilmektedir.  

Kateterizasyon, konstriktif perikardit ayırıcı tanısında, anormal sol ve sağ kalp dolum 

basınçlarının ve pulmoner hipertansiyonun derecesini değerlendirmede kullanılmaktadır.  

RKMP‘de sol ventrikül diyastol sonu basıncı yüksektir (klasik olarak konstriktif fizyolojiden 

sol ventrikül diyastol sonu basınçlarının sağ ventrikülden daha yüksek olması ve sağ ventrikül 

sistolik basınçlarının 60 mmHg‘den yüksek olmasıyla ayırt edilir).  

Kalp kateterizasyonu sırasında diyastol sonu basıncı yükselir ve karakteristik bir karekök 

işareti gösterir. Bu "dip ve plato" işareti, diyastolün ilk üçte birinin sonundan itibaren 

ventriküler dolumda bir azalmanın takip ettiği erken diyastol sırasındaki hızlı dolumu 

yansıtmaktadır . 

Endomiyokardiyal biyopsi ile miyokarddaki amiloid ve demir birikimi saptanabilmektedir 

ancak fokal tutulum nedeniyle duyarlılığı düşüktür (189).  

4.2.3.6. Tedavi 

RKMP tedavisinde de tanımlanmış ise nedene yönelik tedavi ve kalp yetersizliği yönetimi 

esastır. Artmış volüm yükü için diüretikler tercih edilir. Bununla birlikte RKMP'li hastalarda 

kardiyak debiyi korumak için yüksek dolum basınçları gerektiğinden artmış diürezin doku 

hipoperfüzyonu ile sonuçlanabileceği unutulmamalıdır. Ventrikül diyastol süresini uzatma ve 

aritmi yönetiminde β bloker veya kalsiyum kanal blokerleri kullanılır.  CE inhibitörleri ve 

ARB kullanımının ise kanıt düzeyi düşüktür.  trial dilatasyon ve taşiaritmisi olan hastalarda 

tromboemboli sıklıkla görülmektedir. Bu nedenle atrial dilatasyon olan tüm RKMP 

hastalarında, SVT gelişmeden önce profilaktik antikoagülan tedavinin başlanması 

önerilmektedir. PCMR verileri, RKMP'li çocukların %43'ünün antikoagülan veya 

antitrombotik tedavi aldığını göstermektedir (188).  

Pulmoner vasküler direnci yüksek olan hastalarda diüretiklerle birlikte fosfodiesteraz 

inhibitörleri kullanılmaktadır; ancak sol atriyal hipertansiyon ve pulmoner kan akımında artış 

nedeni ile pulmoner ödem tablosu semptomları kötüleştirebileceğinden bu kombinasyonun 

dikkatli kullanılması önerilmektedir (197). 

Kalp nakli de dahil olmak üzere ileri kalp yetersizliği tedavileri seçilmiş hastalarda tercih 

edilmektedir. 

4.2.3.7. Prognoz  

İzole RKMP, pulmoner konjesyon, 2 yaşından önce tanı almış olmak, eşlik eden 

tromboembolik olaylar, artmış pulmoner vasküler direnç, azalmış LVFS ve artmış LVEDD 
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gibi kötü prognostik risk faktörleri olan hastalarda, kalp naklini de içeren daha agresif tedavi 

stratejilerinin değerlendirilmesi gerekmektedir (58, 194).  

5 yıllık sağkalım %70-86 arasında değişirken, 5 yıllık nakilsiz sağkalım %30 olarak 

gösterilmiştir (4, 106, 188, 198).  

Aritmiler ve emboli, atrial dilatasyon olan vakalarda klinik öneme sahip risk faktörleridir. 

2019 tarihli bir çalışmada RKMP vakalarının %60‘ında aritmi bildirilmiş olup  %7'si 

antiaritmik tedavi alırken, %40'ına ICD implate edilmiştir. RKMP'li pediyatrik hastalarda 

gerçek emboli riskinin değerlendirilmesi zordur, çünkü hastaların yaklaşık %50'si zaten 

antikoagülan veya trombolitik kullanmakta ve nakilsiz sağkalım düşük olduğundan ulusal 

nakil listesine erken girmektedir (188, 198). 

4.2.4. Sol Ventrikül Non-Compaction Kardiyomiyopati 

LVNC, morfolojik olarak sol ventrikülde bulunan derin trabeküler girintiler ve belirgin 

trabekülasyonlar ile karakterize heterojen bir hastalık grubudur. 2006 yılında  H  tarafından 

ayrı bir KMP olarak tanımlanmasına rağmen, ESC LVNC'yi sınıflandırılmamış bir KMP 

olarak değerlendirmekte ve normal kardiyak fonksiyonu olan LVNC'nin KMP kriterlerini 

karşılamadığını kabul etmektedir (90, 94). Bu doğrultuda LVNC'nin tanımı tartışmalıdır. 

Mevcut kanıtlar, LVNC'nin gelişimsel bir anormalliğin belirtisi olarak veya diğer hastalıklara 

ikincil olabileceğini düşündürmektedir.  

4.2.4.1. Epidemiyoloji 

LVNC pediyatrik KMP‘lerin yaklaşık %5'ini oluşturmaktadır (4, 90, 106, 141). PCMR 

verilerinde, 2005 ile 2013 yılları arasında ulusal nakil listesindeki hastaların yaklaşık 

%4‘ünün LVNC tanısı olduğu bildirilmiştir (199). 

4.2.4.2. Genetik ve Etiyoloji 

Hastaların yaklaşık %30'unda ailede LVNC  ve %18'inde ailede ani kardiyak ölüm öyküsü 

olması nedeniyle, genetik testler yüksek riskli hastaların erken tanısında yardımcıdır (101). 

Etiyolojide MYH7, TTN, MYBP3 ve TAZ sıklıkla olmak üzere genetik mutasyonlar 

saptanmıştır (118, 200, 201). Birden fazla patojenik mutasyona sahip olmak, daha yüksek 

kalp yetersizliği riski ve kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur (200, 201). LVNC‘nin Xq28 

kromozomu üzerindeki T Z genindeki bir mutasyonun neden olduğu X'e bağlı resesif 

kalıtılan Barth sendromu, glikojen depo hastalığı tip 1b, malonil koenzim   dekarboksilaz 

eksikliği ve kobalamin C eksikliği gibi metabolik hastalıklar, anöploidiler (Turner sendromu 

veya trizomi 21, 18 ve 13) ve nöromüsküler distrofiler ile ilişkili olduğu bildirilmiştir (141). 
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4.2.4.3. Patofizyoloji 

Embriyogenezin 5. ve 8. haftaları arasında koroner arterlerin gelişimini takiben trabeküle 

halde olan miyokard dokusu regrese olur. Kardiyak morfogenezin bu aşamasının erken 

sonlanması ventriküler trabekülasyonların ve derin intertrabeküler girintilerin kalıcı hale 

gelmesine, subendokardiyal perfüzyonda azalma ve miyokardiyal kompaksiyonda bozulmaya 

yol açmaktadır (202). Subendokardiyal iskemi, endokardiyal yüzeyde fibrozis ve elastik 

dokuyu artırarak klinik LVNC fenotipinin gelişimine katkıda bulunmaktadır.  

4.2.4.4. Klinik Özellikler 

Çocuklarda LVNC, sistolik veya diyastolik disfonksiyon, aritmiler ve tromboembolizm ile 

seyretmektedir. Brescia ve ark., 242 pediyatrik LVNC hastasını değerlendirdikleri 

çalışmalarında LVNC‘nin HKMP/DKMP, HKMP, DKMP ile mikst fenotiplerinin görülme 

sıklıklarının sırasıyla %28, %27 ve %19 olduğunu belirtmiştir. Hastaların %40'ının 1 

yaşından küçük ve %25'inin ailede KMP öyküsü olduğu bildirilmiştir. Başvuru anında sıklıkla 

kalp yetersizliği semptomları (%25), şüpheli aritmi (%17) ve üfürüm (%18) olup siyanoz, 

senkop, büyüme gelişme geriliği daha az sıklıkta görülmüştür (203).  

4.2.4.5. Tanı ve Tedavide Yardımcı Yöntemler 

Elektrokardiyografi preeksitasyon, aritmi (ventriküler taşikardi, AF ve reentran SVT), AV 

blok, anormal T inversiyonu, anormal ST segmenti saptanabilir (203). Bir çalışmada vakaların 

%30‗unda biventriküler hipertrofi ve Pompe hastalığındakine benzer yüksek QRS voltajı, 

%17‘sinde ise delta dalgası görüldüğü bildirilmiştir (204). 

Ekokardiyografide non-compact, ―süngerimsi‖ görünen, miyokardiyal trabekülasyonlar, 

aralarında derin girintiler ve epikardiyal tarafta sadece ince bir sıkıştırılmış normal görünümlü 

miyokard tabakası ile karakterizedir. En yaygın tanı kriterleri, non-compact/compact 

miyokard oranının 2:1'den büyük olması, apikal/orta-lateral/orta-alt bölgelerde belirgin 

trabekülasyonlar ve end diyastolik ölçümlerde sol ventrikül kavitesi ile bağlantılı olarak 

intertrabeküler girintilerde dopplerde renk akışı gösterilmesi ile karakterize olan Jenni 

kriterleridir (200, 205).  

Kardiyak MR, Petersen ve ark., noncompact telediastolik miyokard, compact telediastolik 

miyokard oranının 2.3:1'den fazla olmasının LVNC tanısında %86 duyarlılık, %99 özgüllüğü 

olduğunu bildirmiştir (206). Tanıda EKO‘dan üstündür. 

 4.2.4.6. Tedavi 

Semptomatik kalp yetersizliği durumunda ACE inhibitörü, ARB ve β bloker, ard yükü 

azaltmak için diüretikler kullanılmaktadır. 
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Pediyatrik LVNC hastalarının EKO ile değerlendirilmelerinde , reverse remodelling 

tedavilerinin sistolik fonksiyonu iyileştirdiğini gösteren kanıtlar olsa da, bu tedavilerin 

hastaneye yatış oranı, nakilsiz sağkalım veya mortalite üzerindeki etkileri net değildir (207). 

İntertrabeküler girintilerde stazın trombüs oluşumu kolaylaştırıcı etkisi bilinmektedir. 

Yetişkin LVNC hastalarında yapılan bir çalışmada, hastaların %24'ünde tromboembolik 

komplikasyonların varlığı gösterilmiştir (208). Bu doğrultuda tromboembolik komplikasyon 

öyküsü ve sistolik disfonksiyonu olan yetişkin LVNC hastalarında antikoagülanların rutin 

kullanımı önerilmektedir; ancak pediyatrik vakalarda yeterli veri yoktur (209, 210).  

 4.2.4.7. Prognoz  

İnfant döneminde tanı alan LVNC‘de hızlı progresyon izlenebilirken, çocukluk çağında 

görülen LVNC‘de ise EKO‘da strain bulgusu dışında klinik bulgu görülmeyebilir (101, 205, 

211).  

Pediyatrik LVNC vakalarında 5 yıllık nakilsiz sağkalımın %60-86 arasında olduğu 

belirtilmiştir (101, 211).  vustralya‘da 10 yaş ve altı LVNC tanılı çocuklarda nakilsiz 

sağkalımın 10 ve 15 yıllık izlemde sırasıyla %48 ve %45 olduğu bildirilmiştir. 15 yıllık 

izlemde vakaların %21‘inde normal LV sistolik fonksiyonu, %35‘inde azalmış LV sistolik 

fonksiyonu görülmüştür. LVNC/DKMP mikst fenotipinde nakil gerekliliği ya da mortalite 

%46, DKMP vakalarında ise %70 olarak belirtilmiştir (211).  Pediyatrik Kalp Nakli Çalışma 

Grubu verilerinde tanı yaşının 1 yaştan küçük olması, LVNC/DKMP mikst fenotipi, sistolik 

disfonksiyon, aritmi kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur. LVNC tanılı infantların DKMP 

tanılı olanlara kıyasla daha kısa süre içerisinde enfeksiyon geçirdiği gösterilmiştir. Bu 

durumun LVNC ilişkili immun yetersizlikler ilişkili olabileceği ve nakil sonrası izlemde 

önemi vurgulanmıştır. LVNC ve DKMP vakalarının ulusal nakil listesinde bekleme 

sırasındaki mortalite ve nakil sonrası rejeksiyon konusunda benzer sonuçlara sahip olduğu 

gösterilmiştir .  yrıca, LVNC‘de bu iki komorbiditenin yüksek risk nedeniyle artmış 

olabileceği düşünülse de, aritmi veya inme sıklığında DKMP vakaları ile fark 

gösterilememiştir (199). 2020‘de yayınlanan bir pediyatrik LVNC çalışmasında 

noncompaction/compaction oranı 2‘den küçük olan hastaların daha iyi prognoza sahip olduğu 

gösterilmiştir (212).  

4.2.5. Aritmojenik Sağ Ventrikül Displazisi/Kardiyomiyopatisi 

ARVC/D, progresif infiltrasyon ve miyokardın fibröz ve yağlı doku ile yer değiştirilmesiyle 

karakterize, nispeten nadir görülen kalıtsal bir kardiyomiyopatidir. Sağ ventriküler 

miyokardda tanımlanmış olması ARVC/D terminolojisine yol açmıştır ancak sol ventrikülün 

tutulumuna dair artan kanıtlar mevcuttur (141, 213). Prevalansı 5000 yetişkinde 1 olup 
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çocukluk çağında veriler vaka serileriyle sınırlıdır (213-215). Medyan tanı yaşı üçüncü 

dekadda olmakla birlikte, pediyatrik popülasyonda ventriküler aritmiler veya ani ölüm ile 

ortaya çıkabilmektedir. 

4.2.5.1. Genetik ve Etiyoloji 

PKP-2, DSG-2, DSC-2, DSP, TGFb3, JUP, TMEM43 ve RYR-2 dahil olmak üzere, kardiyak 

dezmozomal ve non-desmozomal protein gen mutasyonları  RVC/D'nin patogenezinde rol 

oynamaktadır (118, 216). DSP (Carvajal Sendromu), DSC2 ve JUP (Naxos Sendromu) 

mutasyonlarının resesif varyantları dışında, sıklıkla OD şekilde kalıtılmaktadır.  

Van Der Zwaag ve ark., fosfolamban R14del mutasyonunun ARVC/D ve DKMP'de görülen 

çapraz klinik fenotiplerden sorumlu olabileceğini belirtmiştir (217). 

4.2.5.2. Patofizyoloji 

Sağ ventrikül miyokard hücreleri arasında bulunan desmoglein, desmoplakin ve plakoglobin 

gibi adezyon moleküllerinde genetik mutasyon sonucunda hücre seperasyonu, hücre ölümü ve 

ölen hücrelerin yerine fibroz-yağ doku infiltrasyonu gerçekleşmektedir. Sağ ventrikülde 

anevrizma formasyonu oluşumu, elektriksel instabilite, aritmiler ve nihayetinde ani ölüme 

neden olabilmektedir. 

4.2.5.3. Klinik Özellikler ve Tanı 

ARVC/D‘de miyokardın fibröz ve yağ doku ile yer değiştirmesi, iletim ve kontraktil 

fonksiyonlarda bozulma, sağ ventrikül yetersizliği ve konjesyon bulgularına neden 

olmaktadır.  

Adolesan ve genç erişkin popülasyonda  RVC/D senkop, çarpıntı semptomları ve sağ 

ventrikül çıkış yolundan kaynaklanan erken ventriküler kontraksiyonlar veya ventriküler 

taşikardi, geniş QRS, epsilon dalgası, V2-V3 derivasyonlarında negatif T dalgası gibi anormal 

EKG bulguları varlığında ayırıcı tanıda değerlendirilmelidir (213-215, 218, 219).  

 vrupa Kardiyoloji Derneği Miyokardiyal ve Perikardiyal Hastalık Çalışma Grubu ve 

Uluslararası Kardiyoloji Federasyonu Kardiyomiyopatiler Bilim Konseyi tarafından 2010 

yılında revize edilen kılavuz doğrultusunda, sağ ventrikülün global ve segmental dilatasyonu 

veya hipokinezi/akinezisi, EKG özellikleri ve aile öyküsünü içeren kriterler ile tanı 

konulmaktadır (218, 219). Borgquist ve ark., yetişkin  RVC/D hastalarında EKO‘da sağ 

ventrikül değerlendirmenin tanıda yeterli olmadığını Kardiyak MR‘ın daha güvenilir 

olduğunu belirtmiştir (220). Erişkin  RVC/D'li hastalarda LV miyokard tutulumu çeşitli 

serilerde %20'den %75'e kadar bildirilmiştir (221, 222). Endomiyokardiyal biyopsi tanıda 

rutin olarak kullanılmamaktadır. 
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4.2.5.4. Tedavi  

ARVC/D tedavisi öncelikle semptom ve aritmi yönetimi, ani kardiyak ölüm riskini azaltmayı 

hedeflemektedir. Yoğun efor önerilmemektedir. Medikal tedavide antiaritmikler aritmi 

yükünü azaltmakta ve radyofrekans kateter ablasyonu ile ektopik odaklar bloke 

edilebilmektedir. Bununla birlikte, hastalığın ilerleyici özelliği ve ani ölüm riski nedeni ile bu 

tedavilerin hiçbiri ani kardiyak ölüm riskini ortadan kaldırmamaktadır. ICD implantasyonu, 

ani kardiyak ölüm riski olan, senkop veya hemodinamik olarak stabil olmayan ventriküler 

taşikardi öyküsü olan hastalarda endikedir. Diğer durumlarda, ventriküler miyokardiyal 

tutulum, ektopik odak ve aile öyküsüne bağlı olarak hastaya özel tedavi planlanır (213, 215, 

223).  

Chungsomprasong ve ark., üçte birinde kardiyak semptomlar veya aritmiler olan 142 

pediyatrik hastayı ARVC/D ayırıcı tanısı için Kardiyak MR ile değerlendirmiş ve %61'inin 

olası, sınırda veya kesin ARVC/D tanısı aldığını bildirmiştir. ARVC/D kriterlerine göre daha 

yüksek skorlara sahip hastalarda daha düşük sol ventriküler global strain ve daha yüksek 

diyastol sonu hacim görülmüştür.  yrıca, bu hastaların 48'inin seri Kardiyak MR 

incelemelerinde, LVEDD artışının, sağ ventrikül diyastol sonu boyutundaki artışla, LVEF 

azalmasının ise sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonundaki azalma ile korelasyon gösterdiği 

belirtilmiştir. Bu durum, ARVC/D tedavisinde reverse remodelling ajanlarının erken dönemde 

kullanımının önemini göstermektedir (221).  

4.2.5.5. Prognoz  

Çalışmalarda 6 yıllık sağkalım %72‘den yüksek, nakil gerekliliği ya da ölüm oranı %5‘ten az 

olarak bildirilmiştir (224, 225). Diğer kardiyomiyopatilerle karşılaştırıldığında benzer nakil 

sonrası sonuçlara sahiptir (226). 
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5. GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çalışma kardiyomiyopatiye bağlı kalp yetersizliği tanılı çocuk hastaların, klinik ve 

demografik özelliklerinin saptanması, uygulanan tedaviler ve tedavi yanıtlarının, hastaların 

klinik seyirlerinin değerlendirilmesi amacı ile yapılan geriye dönük tanımlayıcı bir çalışmadır. 

Bu araştırmanın örneklem n   nkara  n vers tes  Tıp Fakültes , Çocuk Kard yolojisi 

kliniğinde 2014-2020 yılları arasında kardiyomiyopatiye bağlı kalp yetersizliği (tanı anında 5 

yaşından küçük ise Ross, 5 yaşından büyük ise NYHA Sınıflaması ile evre III-IV) tanısı ile 

takip ve tedavi edilen, 0 -18 yaş arası hastalar oluşturmuştur.  

Hastaların demografik verileri, tanımlanmış ek sistemik hastalıkları, aile öyküleri, tanı 

anındaki belirti ve bulguları, fizik muayene ve laboratuvar verileri, ekokardiyografi, 24 saatlik 

elektrokardiyografi, kardiyak MR ve kardiyak kateterizasyon kayıtları, yatış süresi (yoğun 

bakım ünitesi/toplam yatış süresi), izlemde uygulanan tedaviler ve klinik yanıt, kalp nakli  

köprü tedavileri ve kalp nakli sonrası komplikasyonlar standart bir form dahilinde geriye 

dönük olarak hasta dosyaları ve hastane kayıt sistemi üzerinden taranarak kaydedilmiştir. 

İzlemden çıkmış hastalardan hastane kayıtlarında T.C. kimlik numarası olanların hayatta olup 

olmadıkları Nüfus İdaresi verilerinden sorgulandı.   

 raştırma  nkara  n vers tes  Tıp Fakültes  Kl n k  raştırmalar Et k Kurulu tarafından 26 

Haziran 2020 tarihinde İ6-356-20 no‘lu karar ile onaylanmıştır. 

Telekardiyogramda kard yotoras k oranın yen doğan dönem nde 0.60‘ın, süt çocukluğu 

dönem nde 0.55‘ n ve sonrasında 0.50‘n n üzer nde olması kardiyomegali olarak kabul edildi. 

Konvansiyonel ve doku doppler ekokardiyografi Vivid 7 Pro (GE, Vingmed Ultrasound AS, 

N-3190 Horten, Norveç) ve Philips İE 33 cihazları kullanılarak deneyimli bir pediyatrik 

kardiyolog tarafından yapıldı. Konvansiyonel ekokardiyografik ölçümler  merikan 

Ekokardiyografi Derneği kılavuzları doğrultusunda hesaplanmıştır (227). LVEDD ve LVESD 

z skorları için vücut yüzey alanı Haycock formülü ile hesaplanıp, Pettersen ve ark. 

yayımladığı z skorları doğrultusunda değerlendirilmiştir (228).  

24 saatlik EKG kaydında disritmi tanıları  CC/ H  yönergeleri ile tanımlanmıştır. Saptanan 

disritmi tipleri: atrial erken vuru ( EV), ventriküler erken vuru (VEV), supraventriküler 

taşikardi (SVT), venrt küler taş kard  (VT), ventr küler f br lasyon (VF), atr al f br lasyon 

( F),  V blok, uzun QT  s nüs taş kard s , s nüs brad kard s , s nus pause, atr yal ektop k 

taş kard  ( ET), nodal escape atımlar, değ şken atr yal pace olarak kayded lmiştir. 

Ciddi/klinik açıdan önemli disritmiler ise SVT (>150 atım/dk), multifokal ya da bigemine 

VEV, VT (>120 atım/dk), %10 ve üzeri AEV ve VEV, 2. veya 3. derece kalp bloğu, 3 

saniyeden uzun süreli sinüs duraklaması, uzun QT ve preeksitasyon sendromları ile ilişkili 
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taşikardi, hasta sinüs  sendromu olarak tanımlandı. Reynolds Medical Pathfinder Holter ve 

Cardio Scan II DM.Software ınc.US  analiz sistemi kullanılmıştır. 

ECMO komplikasyonları, mekanik (mekanik hata, sette trombüs), hemorajik (gastrointesinal 

kanama, kanulasyon ve/veya operasyon alanında kanama), nörolojik (nöbet, santral sinir 

sistemi hasarına ilişkin kanama, iskemi, beyin ölümü lehine radyolojik veri ), renal (serum 

kreatinin>1.5 mg/dl, renal replasman tedavi gerekliliği), enfeksiyon (kan ve/veya kateter 

kültürü ile gösterilmiş), kardiyovasküler (kardiyopulmoner resusitasyon gerekliliği, aritmi, 

kardiyak tamponad), metabolik (serum direkt bilirubin> 3 mg/dl, total bilirubin>10 mg/dl ya 

da plazmaferez gerekliliği), respiratuar (pulmoner hemoraji, pnömotoraks), ekstremite 

(kompartman sendromu, fasyatomi, iskemi, ampütasyon) olarak değerlendirilmiştir (229).  

VAD komplikasyonları, inme, aort yetmezliği, sağ kalp yeters zl ğ , ar tm , trombüs 

(cihazda), driveline enfeksiyonu, gastrointestinal sistem kanaması olarak incelenmiştir (230). 

Kalp nakli komplikasyonları rejeksiyon, enfeksiyon, renal disfonksiyon, kard yak allograft 

vaskülopat , malignite, retransplantasyon olarak değerlendirilmiştir (231).  

 

Ġstatistiksel Yöntemler 

Verilerin analizinde IBM SPSS Statistics 20 programından faydalanılmıştır. Sürekli verilere 

ilişkin tanımlayıcı istatistiklerde ortalama±standart sapma, ortanca (minimum–maksimum) 

değerleri, kesikli verilerde ise yüzde değerleri kullanılmıştır. Verilerin normal dağılıma 

uygunluğunun incelenmesinde Kolmogorov Smirnov testinden yararlanılmıştır. Sürekli 

verilerin tanı ve son izlem karşılaştırılmasında normal dağılım varsayımları sağlanıyorsa 

bağımlı gruplarda t testi (Paired Samles t test), sağlanmıyorsa Wilcoxon testi kullanılmıştır. 

Nominal değişkenlerin tanı ve son izlem karşılaştırmalarına McNemar testi kullanılarak 

bakılmıştır. Sürekli verilerin iki grupta karşılaştırılmasında normal dağılım varsayımları 

sağlanan verilerde Student-t testi, sağlanmayan verilerde Mann-Whitney U testi kullanılmıştır. 

Nominal değişkenlerin grup karşılaştırmalarında (çapraz tablolarda) Ki-Kare ve Fisher‘s 

Exact testleri kullanılmıştır.  İstatistiksel anlamlılık düzeyi 0,05 olarak alınmıştır. 
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6. BULGULAR 

Bu çalışmaya merkezimizde 2014-2020 yılları arasında KMP tanısıyla izlenen 279 hasta 

içerisinden kalp yetersizliği kliniği bulunan toplam 176 hasta dahil edilmiştir.  

Çalışmaya dahil edilen 176 hastanın 137‘si (%77,8) DKMP, 8‘i (%4,5) LVNC, 8‘i (%4,5) 

RKMP, 5‘i (%2,8) HKMP, 2‘si (%1,4) ARVC/D, 16‘sı (%9) mikst tipte KMP tanısı ile 

izlenmiştir (Şekil 6.1). 

Mikst tip KMP alt grubu 1 dilate ve hipertofik mikst tip LVNC , 1 dilate ve restriktif mikst tip 

LVNC, 1 HKMP/LVNC mikst tip, 11 DKMP/LVNC mikst tip, 1 RKMP/HKMP mikst tip, 1 

LVNC/RKMP mikst tip tanılı olgulardan oluşmuştur. 

 

ġekil 6.1. Hastaların tanıya göre dağılımı 

 

ÇalıĢma Grubunun Demografik Verileri 

Çalışmaya dahil edilen hastaların demografik özellikleri Tablo 1‘de sunulmaktadır. Çalışmaya 

dahil edilen 176 KMP‘li çocuğun tanı anındaki ortanca yaşı 3,34 yıl (0,1-18 yıl) idi. 

Tanı anında 56 hasta (%32) 1 yaş altında, 53 hasta (%30) 1-10 yaş arasında, 67 hasta (%38) 

10 yaşından büyüktü.  

Hastaların %50,5‘i (n=89) kız, %49,5‘i (n=87) erkek idi. Erkek/kız oranı 0,97 olarak bulundu. 

 

Hastalarımız yaşayan ve kaybedilen olarak iki ana grupta değerlendirildiğinde tanı yaşı ve 

cinsiyet ile mortalite riski arasında istatistiksel anlamlı fark bulunmamıştır (p=0,229, 

p=0,527). 

DKMP HKMP RKMP LVNC ARVC/D Mikst KMP
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Çalışmaya dahil edilen 176 hastanın %36,9‘inde (n=65) ebeveyn akrabalığı mevcuttu. 

Hastaların %9,1‘inde (n=16) aile bireylerinde KMP, %19,3‘ünde (n=34) ailede ani ölüm, 

%4‘ünde (n=7) ailede aritmi, %8‘inde (n=14) ailede kalp yetersizliği öyküsü olan birey 

olduğu görüldü. Ebeveyn akrabalığı ve aile öyküsü değerlendirildiğinde iki grup arasında 

istatistiksel anlamlı fark saptanmadı (p=0,530, p=0,953). 

 

Tablo 6.1. Kardiyomiyopati hastalarının demografik özellikleri 

  Kaybedilen YaĢayan p 

  n % n %  

Tanı yaşı       

    0-1 yaş  56 19 25,3 37 36,6 0,229* 

    1-10 yaş 53 23 30,7 30 29,7 

    10-18 yaş 67 33 44 34 33,7 

Cinsiyet       

    Kız 89 40 44,9 49 55,1 0,527* 

    Erkek 87 35 40,2 52 59,8 

Ebeveyn akrabalığı 65 30 46,2 35 53,8 0,530* 

 ile öyküsü 58 25 43,1 33 56,9 0,953* 

    Kardiyomiyopati 16 5 31,2 11 68,8 0,335* 

     ni ölüm 34 16 47,1 18 52,9 0,560* 

    Aritmi 7 3 42,9 4 57,1 1,000* 

    Kalp yetersizliği 14 5 35,7 9 64,3 0,586* 

Genetik tanı 16 5 31,2 11 68,8 0,335* 

* Ki-Kare Testi 

 

 

Çalışmaya dahil edilen 161 hastanın tanıda beden kitle indeksi 16.29±4.05 kg/m
2
, vücut yüzey 

alanı 0.83±0.54 m
2
 idi.  

Semptomların başlangıcından tanıya kadar geçen süre 1 ile 400 gün arasında değişmekte olup 

ortancası 5 gün idi. Her iki hasta grubu arasında şikayet süresi açısından anlamlı fark 

bulunamamıştır (p=0,172). 

Hastaların izlem süresi ortalaması 26,49±32,84 ay olup 0,1 ay ve 172 ay arasında 

değişmekteydi. Kaybedilen hastalarda izlem süresi 11.21±25.05 ay olup, anlamlı olarak daha 

kısa görüldü (p<0,001). 

Hastaların yatış sayısı ortancası 3 kez ve yatış süresi ortancası 46 gün olarak bulundu. 

Yoğun bakım ünitesi (YB ) yatış sayı ortancası 1 kez ve yoğun bakım ünitesi yatış süre 

ortancası 12 gün idi. Kaybedilen hastalarda yoğun bakım ünitesi yatış sayısı daha fazla 

(p=0,002) ve süresi daha uzun (p=0,02) görüldü. Ancak toplam yatış sayısı ve toplam yatış 



46 
 

süresi açısından kaybedilen ve yaşayan hastalar arasında anlamlı fark bulunmadı (p=0,134, 

p=0,833). 

İzlem süresi, hastane yatış sayı ve süresine ilişkin veriler Tablo 6.2‘de verilmiştir. 

 

Tablo 6.2. Kardiyomiyopati hastalarının izlem süresi ve hospitalizasyon sıklık/süresi 

  Kaybedilen YaĢayan  

p   

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Tanı yaşı (yıl) 75/101 7,59±6,61 

5,7 (0-18) 

5,98±6,56 

1,7 (0-18) 

0,091* 

Tanıda beden 

kitle indeksi 

(kg/m
2
) 

68/93 16,70±4,86 

15,75 (10,50-39,84) 

15,99±3,32 

15,70 (9,80-26,73) 

0,730* 

Tanı vücut yüzey 

alanı (m
2
) 

68/93 0,90±0,55 

0,77 (0,15-2,13) 

0,78±0,53 

0,50 (0,19-1,96) 

0,196* 

Semptomların 

başlangıcı ile tanı 

arasındaki süre  

(gün) 

63/88 20,73±48,69 

7 (1-350) 

16,86±47,01 

4 (1-400) 

0,172* 

İzlem süresi (ay) 75/101 11,21±25,05 

2 (0,1-172) 

37,84±33,43 

28 (0,1-157) 
<0,001* 

Toplam yatış 

sayısı 

75/101 4,12±4,46 

3 (0-25) 

5,45±5,99 

3 (0-33) 

0,134* 

Toplam yatış 

süresi (gün) 

75/101 80,55±103,87 

48 (0-545) 

82,92±99,68 

45 (0-501) 

0,833* 

YB  yatış sayısı 74/101 1,55±1,27 

1 (0-6) 

1,10±1,26 

1 (0-7) 
0,002* 

YB  yatış süresi 

(gün) 

75/101 25,88±34,56 

15 (0-205) 

19,44±32,20 

7 (0-198) 
0,020* 

*Mann Whitney U Testi 

 

Etiyoloji 

Kardiyomiyopati etiyolojisi incelendiğinde; hastaların %30,6‘sı (n=54) idiopatik, %30,6‘sı 

(n=54) miyokardit, %13‘ü (n=23) toksisite ilişkili, %11,9‘u (n=21) ailesel, %5,7‘si (n=10) 

doğuştan kalp hastalığı, %4,5 (n=8) metabolik hastalık zemininde, %2,2‘si (n=4) sistemik 

hastalık ilişkili, %1,1‘inin (n=2) ritm bozukluğu zemininde geliştiği görülmüştür. Yaşayan ve 

kaybedilen hasta gruplarının etiyoloji verileri Tablo 6.3 ile sunulmuş olup aralarında 

istatistiksel anlamlı fark bulunamamıştır (p>0,05).  
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Tablo 6.3. Etiyolojilerine göre KMP hastalarının dağılımı 

  Kaybedilen YaĢayan  

p* 

 n n % n %  

İdiopatik 54 27 50 27 50 0,187* 

Metabolik 8 3 37,5 5 62,5 1,000* 

Toksik/ilaç 23 13 56,5 10 43,5 0,058* 

Ritm bozukluğu 2 0 0 2 100 0,262* 

Ailesel 21 9 42,9 12 57,1 0,981* 

Miyokardit 54 18 33,3 36 66,7 0,098* 

Doğuştan kalp hastalığı 10 3 30 7 70 0,520* 

Sistemik hastalık 4 1 25 3 75 0,637* 

* Ki-Kare /Fisher‘s Exact Test 

 

En sık tespit edilen miyokardit etkenleri sırasıyla rhinovirus (%4,5), influenza (%4) idi. 

Hastaların 33‘ünün (%18,7) ek kronik hastalığı bulunmaktaydı.  zalan sıklığa göre sırasıyla 

Ewing Sarkom, osteosarkom, lenfoma ve solid organ tümörleri olmak üzere 22‘sinde (%12,5) 

malignite mevcuttu. Bu hastaların 3‘ünde dimetil sulfoksit (DMSO), 1‘inde topotekan-

vinkristin-siklofosfamid (TVC), 1‘inde steroid, 15‘inde antrasiklin ilişkili kardiyomiyopati 

saptanmış olup ortalama total antrasiklin dozu 383 mg/m
2
 (60-1275 mg/m

2
) idi. Akrep zehri 

ilişkili KMP ile 1 hasta izlenmiş ve kaybedilmiştir. Talasemi majör tanılı 1 hastada demir, 

ailevi akdeniz ateşi tanılı 1 hastada ise amiloid birikimi ilişkili KMP izlenmiştir.  

Genetik tanı almış ya da birinci derece yakınında KMP öyküsü olan 21 (%11,9) hasta 

etiyolojide ailesel alt grubu altında belirtildi. Hastaların %6,8‘inde (n=12) genetik mutasyon 

tespit edilmiş olup 2 hastada Carvajal Sendromu, 1 hastada Danon Sendromu, 1 hastada 

Prader Willi sendromu, 3 hastada DMD, 1 hastada BMD, 1 hastada MHY 7 ve MYPN 

mutasyonu, 1 hastada LMNA mutasyonu, 1 hastada MYLK-2, 1 hastada FGFR-3 mutasyonu 

tespit edilmiştir. Genetik tanısı belirlenmemiş olan 9 (%5,1) hastamızın birinci derece 

yakınında KMP öyküsü mevcuttu. 

Doğuştan kalp hastalığı olan hastalarımızın 8‘i (%4,5)  LC P  , 2‘si (%1,13) ise aort 

koarktasyonu tanılı idi. 

Sistemik hastalık alt grubundaki 3 hastamızın tanıları tethered cord sendromu, vaskülit, 

böbrek nakli şeklindeydi. 

Hastaların %4,5‘i (n=8) metabolik hastalık tanısı almış olup 2 hastada mitokondriyal hastalık, 

2 hastada karnitin eksikliği, 1 hastada GM-1 gangliosidoz, 1 hastada multipl açil-coa 

dehidrogenaz eksikliği ve HKMP tanılı 1 hastada ailesel hiperlipidemi mevcuttu. 
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BaĢvuru Yakınmaları 

Kardiyomiyopati hastalarında tanı anında en sık görülen belirtiler %55,6 (n=98) nefes darlığı, 

%21,6 (n=38) öksürük, %22,7 (n=40) kusma, %18,75 (n=33) iştahsızlık, %10,2 (n=18) 

egzersiz intoleransı, %9,7 (n=17) çarpıntı, %9,1 (n=16) göğüs ağrısı, %9,1 (n=16) kas 

güçsüzlüğü , %8,5 (n=15) sık akciğer enfeksiyonu, %6,3 (n=11) ishal, %5,7 (n=10) karın 

ağrısı, %3,4 (n=6) büyüme gelişme geriliği, %3,4 (n=6) kilo kaybı, %3,4 (n=6) ödem, %0,6 

(n=1) senkop idi.  

Semptomlar tüm yaş gruplarında mortalite açısından değerlendirildiğinde anlamlı fark 

bulunamamıştır (p>0,05) (Tablo 6.4). 

Yaş alt gruplarına göre tanı anı yakınmaları karşılaştırıldığında 10-18 yaş aralığında göğüs 

ağrısı (p<0,001), egzersiz intoleransı (p<0,05) ve çarpıntı (p<0,05) diğer iki alt gruba göre 

istatistiksel anlamlı şekilde daha sık görülmüştür. 

İştahsızlık ise 1 yaş altı hasta grubunda diğer iki gruba göre istatistiksel anlamlı şekilde sık 

görülmüştür (p<0,001). 

Sık alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE) geçirme öyküsü 10-18 yaş grubundaki hastalarda 

diğer iki alt gruba göre daha düşük oranda görülmüştür (p<0,05). 

Tüm yaş gruplarında tanı anı yakınmalarında nefes darlığı, büyüme geriliği, öksürük, kilo 

kaybı, ödem, karın ağrısı, kusma, ishal görülme oranları arasında istatistiksel olarak anlamlı 

fark bulunmamıştır (p>0,05) (Tablo 6.5). 

 

Tablo 6.4. Hastaların tanı anındaki yakınmaları  
 

  Kaybedilen YaĢayan p 

  n % n %  

Nefes darlığı 98 43 43,9 55 56,1 0,704* 

Göğüs ağrısı 16 6 37,5 10 62,5 0,664* 

Kas güçsüzlüğü 16 10 62,5 6 37,5 0,092* 

Egzersiz intoleransı 18 8 44,4 10 55,6 0,868* 

Büyüme gelişme geriliği 6 4 66,7 2 33,3 0,404* 

Çarpıntı 17 4 23,5 13 76,5 0,094* 

İştahsızlık 33 11 33,3 22 66,7 0,232* 

Öksürük 38 17 44,7 21 55,3 0,765* 

Kilo kaybı 6 2 33,3 4 66,7 1,000* 

Sık ASYE 15 7 46,7 8 53,3 0,740* 

Ödem 6 5 83,3 1 16,7 0,085* 

Karın ağrısı 10 5 50 5 50 0,746* 

Kusma  40 20 50 20 50 0,283* 

İshal 11 3 27,3 8 72,7 0,358* 

Senkop 1 1 100 0 0  

    * Ki-Kare /Fisher‘s ExactTest 
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Tablo 6.5. Hastaların yaş alt gruplarına göre tanı anındaki yakınmaları  
 

 0-1 yaĢ 

(n=56) 

1-10 yaĢ  

(n=53) 

10-18 yaĢ  

(n=67) 

 

p 

 n % n % n %  

Nefes darlığı 31 55,4 27 50,9 40 59,7 0,630* 

Göğüs ağrısı 0 0 1 1,9 15 22,4 <0,001* 

Kas güçsüzlüğü 2 3,6 8 15,1 6 9,0 0,112* 

Egzersiz inteloransı 1 1,8 6 11,3 11 16,4 0,027* 

Büyüme geriliği 3 5,4 2 3,8 1 1,5 0,513* 

Çarpıntı 3 5,4 2 3,8 12 17,9 0,014* 

İştahsızlık 25 44,6 6 11,3 2 3,0 <0,001* 

Öksürük 14 25 13 24,5 11 16,4 0,425* 

Kilo kaybı 2 3,6 2 3,8 2 3,0 1,000* 

Sık ASYE 7 12,5 7 13,2 1 1,5 0,019* 

Ödem 0 0 2 3,8 4 6,0 0,162* 

Karın ağrısı 0 0 4 7,5 6 9,0 0,057* 

Kusma 11 19,6 16 30,2 13 19,4 0,300* 

İshal 3 5,4 3 5,7 5 7,5 0,928* 

Senkop 0 0 0 0 1 1,5 - 

     * Ki-Kare/Fisher‘s Exact Test 

 

Tanı Anında Fizik Muayene Bulguları 

Fizik muayenede hastaların %42‘sinde (n=73) üfürüm, %40,3‘ünde (n=71) hepatomegali, 

%27,8‘inde (n=49) oskültasyonda ral, %13,6‘sında (n=24) boyun venöz dolgunluğu görüldü. 

Kaybedilen ve yaşayan hastalar arasında tanı anı fizik muayene bulguları açısından 

istatistiksel olarak anlamlı fark bulunamadı. (p>0,05). 

Hastaların %70,5‘inde (n=124) telekardiyografide kardiyomegali, %49,4‘ünde (n=87) 

vasküler konjesyon görüldü. Tanı anında vasküler konjesyonu olan hastalarda mortalite oranı 

anlamlı olarak daha yüksek görülmüştür (p=0,016). Ancak telekardiyografide kardiyomegali 

görülen hastalarda iki grup arasında farklılık bulunmamıştır (p>0,05) (Tablo 6.6). 

 

Tablo 6.6. Hastaların tanı anındaki fizik muayene ve telekardiyografi değerlendirmeleri 
 

* Ki-Kare Test 

  Kaybedilen YaĢayan p 

 n n % n %  

Kardiyak üfürüm 174 32 43,8 41 56,2 0,868* 

Hepatomegali 176 34 47,9 37 52,1 0,245* 

Boyun venöz dolgunluk 176 14 58,3 10 41,7 0,094* 

Oskültasyon bulgusu 176 25 51 24 49 0,161* 

Kardiyomegali 176 53 42,7 71 57,3 0,958* 

Vasküler Konjesyon 176 45 51,7 42 48,3 0,016* 
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Tanı ve Ġzlemde Değerlendirme Araçları  

Olguların tanı anı ekokardiyografi verileri ve kardiyak marker düzeyleri Tablo 6.7‘de 

görülmektedir. Kaybedilen hastalarda tanı ekokardiyografi değerlendirmesinde LVEDD ve 

LVESD daha yüksek (p<0,001), LVEF ve LVFS daha düşük (p=0,007) saptandı. 

Her iki grup arasında tanıda LVEDD z skoru, LVESD z skoru, TAPSE, biplane EF ve doku 

doppler MV  e‘ değerleri arasında anlamlı fark bulunamadı (p>0.05). 

Hastaların tanı anında NT-proBNP değeri ortanca 4886,5 pg/ml, Troponin I değeri 12,3 pg/ml 

olarak görülmüştür. Kaybedilen ve yaşayan hastaların tanı anında NT-proBNP, Troponin I 

düzeyleri arasında anlamlı fark bulunmamıştır (p=0,172, p=0,135). 

 

Tablo 6.7.Tanı anında ekokardiyografi verileri ve kardiyak marker düzeyleri 

 

  Kaybedilen YaĢayan  

p   

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-

Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-

Maks) 

LVEDD (mm) 53/78 48,68±15,49 

48,2 (14-79,5) 

41,57±12,19 

41,7 (15,5-68) 
0,004** 

LVEDD z skoru 52/74 2,94±2,36 

3,54 (-2,58 – 8,29)  

2,40±2,13 

2,23 (-3,15 – 7,56)  

0,114* 

LVEF (%) 53/74 33,98±15,45 

31 (15-79) 

39,76±13,85 

38 (13-77) 
0,007* 

LVESD (mm) 43/70 41,87±14,91 

40 (8-72,6) 

33,07±10,56 

32,9 (9,3-58) 
<0,001** 

LVESD z skoru 42/66 4,61±2,44 

5,02 (-2,67 – 9,01)  

3,93±2,47 

3,91 (-3,06 – 10)  

0,082* 

LVFS (%) 47/67 16,95±9,13 

15 (7-44,9) 

20,14±8,19 

18 (5,88-44) 
0,007* 

TAPSE (mm) 27/31 14,18±4,68 

14 (0,9-24) 

15,39±5,42 

14,8 (5-30) 

0,374** 

Biplane EF (%) 

  

30/40 29,33±11,07 

30 (10-55) 

32,73±10,13 

32 (10-54) 

0,184** 

MVA e' 15/20 7,34±4,45 

7 (0-16) 

8,81±4,15 

8 (3-17) 

0,321** 

NTproBNP  

(pg/ml) 

56/80 11896,32±13560,27 

5000 (27,4-35000) 

9311,00±11368,66 

3946,5 (26,6-35000) 

0,172* 

Troponin I 

(pg/ml)  

52/81 292,99±881,53 

1,23 (0,01-5164) 

167,05±761,67 

14,90 (0,01-6779,20) 

0,135* 

*Mann Whitney U Test 

** Independent Samples t test 
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Olguların son değerlendirme verileri incelendiğinde tanıya kıyasla klinik evreleri daha iyi 

(p<0,001), ekokardiyografi değerlendirmesinde LVEDD z skoru, LVESD z skoru ve LVESD 

daha düşük (p<0,001); LVEF, LVFS ve MV  e‘ daha yüksek (p<0,001) görüldü.  TAPSE 

için ise anlamlı fark bulunamadı (p>0,05). Kardiyak markerlardan ise son izlemde NT-

proBNP daha düşük (p<0,001), troponin daha yüksek (p<0,05) saptanmıştır (Tablo 6.8). 

 

Tablo 6.8. Olguların tanı ve son değerlendirme klinik evre, ekokardiyografi verileri ve 

kardiyak marker düzeyleri 
 

  Tanı Son Değerlendirme  

p   

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Klinik Evre 174 3 (3-4) 1 (1-4) <0,001* 

LVEDD (mm) 117 43,86±13,77 

43 (14-76,6) 

42,70±13,12 

40,57 (8,5-76,6) 
0,238** 

LVEDD z skoru 111 2,46±2,27 

2,57 (-3,15-8,29) 

1,70±7,47 

0,52 (-5,87-75) 
<0,001* 

LVEF (%) 113 38,54±14,26 

36,5 (13-79) 

50,47±18,58 

56 (10-81) 
<0,001* 

LVESD (mm) 96 35,05±12,37 

34,20 (8-65,35) 

30,99±13,15 

26,97 (4,62-68,09) 
<0,001* 

LVESD z skoru 91 3,95±2,51 

4,16 (-3,06-10) 

1,86±2,83 

1,09 (-4,21-8,22) 
<0,001* 

LVFS (%) 97 19,72±8,41 

17,2 (6-44) 

25,15±10,63 

30 (8-43) 
<0,001* 

TAPSE (mm) 48 14,79±4,36 

14,4 (5-26) 

15,87±5,34 

15,7 (6-32,2) 

0,197 

Biplane EF (%) 42 30,50±9,93 

30 (10-54) 

37,90±17,06 

41 (8-65) 

0,010 

MVA e' 18 7,80±3,72 

7,3 (3-15) 

11,11±4,21 

10 (3-18) 

0,026 

NTproBNP 

(pg/ml) 

114 10724,09±12309,34 

4886,5 (26,6-35000) 

5946,95±10557,48 

1133,9 (7-35000) 
<0,001 

Troponin (pg/ml) 95 222,93±802,39 

12,3 (0,01-6779,2) 

353,37±2738,49 

7,5 (0,01-26653) 

0,041 

*Wilcoxon Test 

** Paired Samples Test 

 

Çalışmaya dahil edilen hastaların %40,3‘üne (n=71) holter monitorizasyonu yapıldı (Tablo 

6.9). Maksimum kalp hızı ortancası 147/dk (93-238), mininum kalp hızı ortancası 68/dk (35-

130) olarak görüldü. Hastaların %50,7‘sinde (n=36) klinik anlamlı aritmi saptanmış olup 

izlemde klinik anlamlı aritmisi olan 9 (%5,1) hastaya ICD ve pacemaker uygulandı. 
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Kaybedilen hastalarda minimum kalp hızı değeri anlamlı olarak daha yüksek (p=0,036) 

görülmekle birlikte maksimum kalp hızı değerleri ve klinik anlamlı aritmi varlığı açısından 

fark bulunmamıştır (p>0,05).  

 

 

Tablo 6.9. İzlemde holter değerlendirmeleri 
 

  Kaybedilen YaĢayan  

p   

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-

Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Holter      

  Kalp hızı maksimum 

(atım/dk) 

22/43 145,64±24,45 

141 (114-208) 

154,86±32,31 

152 (93-238) 

0,225* 

  Kalp hızı minimum 

(atım/dk) 

22/43 78,77±19,17 

76 (44-130) 

68,72±22,65 

64 (35-130) 
0,036* 

  n % n %  

  Klinik anlamlı aritmi       

    Var 36 14  38,9 22 61,1 0,236** 

    Yok 35 9 25,7 26 74,3 

*Mann Whitney U Test 

** Ki-Kare Test 

 

İzlemde olguların %17‘si (n=30) kardiyak MR ile değerlendirildi ve %50‘sinde (n=15) geç 

gadolinyum kontrastlanması saptandı. Ortalama sol ventrikül EF %43,64 olup kaybedilen 

hastalarda istatistiksel anlamlı olarak daha düşük görüldü (p<0,05) (Tablo 6.10). 

 

Tablo 6.10. Hastaların Kardiyak MR bulguları 
 

  Kaybedilen YaĢayan  

p   

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Kardiyak MR     

Sol ventrikül EF 6/19 25,55±24,67 

15,65 (10-75) 

49,36±17,29 

45 (16-85) 
0,014* 

  n % n %  

Geç gadolinyum  

kontrastlanması 

      

    Var 15 3 20 12 80 1,000** 

    Yok 15 4 26,7 11 73,3 

*Mann Whitney U Test 

* * Fisher‘s Exact Test 
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Çalışmaya dahil edilen hastaların 77‘si (%43.8) kardiyak kateterizasyon ile değerlendirildi ve 

1 hastada nakil uygunsuzluğu, 8 hastada  LC P  tespit edildi. Hastaların %8‘inden (n=14) 

histopatolojik örnek alındı. Bu hastalar mekanik destek tedavisi alan ya da nakil yapılmış olan 

hastalardı ve bütün örnekler kardiyomiyopati ile uyumlu bulgular olarak raporlandı. 

İzlemde 9 hastaya (%5,1) balon atrial septoplasti uygulandı (Tablo 6.11).  

Çalışmaya dahil edilen hastalarda intrakardiyak trombüs varlığı incelendiğinde, 13 hastada 

(%7,4) mevcut olup 1 hastada ECMO, 2 hastada V D ilişkili, 10 hastada ise mekanik destek 

tedavileri ile ilişkisiz olarak görüldü. İntrakardiyak trombüs mevcut olan hastalarda mortalite 

daha yüksek bulundu (p<0,05). 

 

Tablo 6.11. İzlemde invaziv uygulamalar ve intrakardiyak trombüs varlığı 
 

  Kaybedilen YaĢayan p 

  n % n % 

Kardiyak 

kateterizasyon 

77 34 44,2 43 55,8 0,715* 

ICD 9 4 44,4 5 55,6 1,000* 

Balon atrial septostomi 9 5 55,6 4 44,4 0,500* 

İzlemde intrakardiyak 

trombüs 

13 9 69,2 4 30,8 0,046* 

* Ki-Kare /Fisher‘s ExactTest 

 

Tedavi 

Medikal Tedavi 

Tanı anında medikal tedavide loop diüretikleri %88,5 (n=146), potasyum tutucu diüretikler 

%24,2 (n=40),  CEİ/ RB %78,8 (n=130), beta bloker %17,6 (n=29), digoksin %38,8 

(n=64), aspirin %43,6 (n=72), ivabradin %0,6 (n=1), milrinon %55,8 (n=92), dopamin %30,3 

(n=50), dobutamin %18,8 (n=31), adrenalin %29,1 (n=48), noradrenalin %12,1 (n=20), 

levosimendan %6,7 (n=11), terlipressin %1,8 (n=3), vazodilatör (nitrogliserin) %2,4 (n=4) 

tercih edilmiş olup Tablo12.‘de sunulmuştur. Başvuruda adrenalin tedavisi alan hastalarda 

mortalite istatiksel anlamlı olarak yüksek bulundu (p=0,021) (Tablo 6.12).  

 

 

 

 

 

 

 



54 
 

Tablo 6.12. Tanı anında tercih edilen medikal tedavilerin dağılımı 
 

  Kaybedilen YaĢayan p 

  n % n % 

Diüretik       

  Loop diüretikleri 146 63 43,2 83 56,8 0,601* 

  Potasyum tutucu 40 16 40 24 60 0,722* 

ACEi/ARB 130 52 40 78 60 0,225* 

Beta bloker 29 8 27,6 21 72,4 0,075* 

Digoksin 64 22 34,4 42 65,6 0,096* 

Aspirin 72 28 38,9 44 61,1 0,419* 

İnotrop       

  Milrinon 92 44 47,8 48 52,2 0,115* 

  Dopamin 50 24 48 26 52 0,339* 

  Dobutamin 31 10 32,3 21 67,7 0,204* 

  Adrenalin 48 27 56,2 21 43,8 0,021* 

  Noradrenalin 20 12 60 8 40 0,090* 

  Levosimendan 11 6 54,5 5 45,5 0,530* 

  Terlipressin 3 2 66,7 1 33,3 0,575* 

Nitrogliserin 4 1 25 3 75 0,638* 

* Ki-Kare /Fisher‘s ExactTest 

Hastaların tanı anı ve son değerlendirme arasındaki tedavi tercihleri değişimi Şekil 6.2‘de 

verilmiştir. 

 

 

ġekil 6.2. Tanı ve son değerlendirme tercih edilen medikal tedavilerin değişimi 

 

Mekanik Tedavi 

ECMO 

Çalışmaya dahil edilen 176 hastanın 54‘üne (%30,7) ECMO desteği uygulandı (Tablo 6.13). 

Bu hastaların 6‘sı dış merkezden ECMO ile, 10‘u ECMO endikasyonu nedeniyle devralınmış 
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olup izlemde bu olguların 9‘u kaybedilmiştir. Kanülasyon uygulanan damarlara göre 51 

(%94,4) hasta veno-arteryel tip ECMO, 3 hasta (%5,6) venö-venöz tip ECMO ile izlendi. 

ECMO uygulanan hastalarda mortalite daha yüksek görüldü (p<0,001).  

 

Tanıdan ECMO uygulanmasına kadar geçen süre ortalaması 633,04±1341,47 gün, ECMO‘da 

kalma süre ortalaması 12,01±11,40 gün idi.  

ECMO desteği ile izlem süresi, tanıdan ECMO uygulanmasına kadar geçen süre 

incelendiğinde yaşayan ve kaybedilen hastalar arasında anlamlı fark saptanmadı (p>0,05) 

(Tablo 6.13). 

 

Tablo 6.13. ECMO uygulanan hastaların incelenmesi 
 

  Kaybedilen YaĢayan  

p 

  n % n %  

ECMO 54 38 70,4 16 29,6 <0,001* 

  Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

 

ECMO ile izlem 

süresi (gün) 

38/16 11.71±10,78 

8,5 (1-38) 

12,75±13,10 

11 (1-54) 

0,835** 

Tanı ile ECMO 

uygulanması arası 

süre (gün) 

38/16 634,95±1325,20 

49,5 (1-5559) 

628,5±1423,58 

77,5 (1-5567) 

0,754** 

Ulusal acil 

listesine bildirim 

ile ECMO 

uygulaması arası 

süre (gün) 

21/10 103,85±287,19 

12 (-294 – 1209) 

150,40±257,76 

31 (-3 –762) 

0,852** 

* Ki-Kare /Fisher‘s ExactTest  

**Mann Whitney U Test 

 

 

ECMO izleminde hastalarda en sık %68,5 (n=37) renal, %63 (n=34) kardiyovasküler, %61,1 

(n=33) hemorajik, %53,7 (n=29) mekanik, %44,4 (n=24) metabolik, %33,3 (n=18) ekstremite 

ilişkili, %31,5 (n=17) nörolojik, %20,4 (n=11) enfeksiyon, %24,1 (n=13) respiratuar  

komplikasyonlar görülmüştür (Tablo 6.14). 
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Tablo 6.14. ECMO uygulanan hastalarda gelişen komplikasyonlar 
 

ECMO Komplikasyon n % 

    Mekanik 29 53,7 

    Hemorajik 33 61,1 

    Ekstremite 18 33,3 

    Metabolik 24 44,4 

    Nörolojik 17 31,5 

    Renal 37 68,5 

    Enfeksiyon 11 20,4 

    Kardiyovasküler 34 63 

    Respiratuar 13 24,1 

 

 

Ventriküler Destek Cihazı 

Çalışmaya dahil edilen 19 hastaya (%10,8) LVAD, 2 hastaya (%1,1) BiVAD, 1 hastaya 

(%0,5) TAH olmak üzere 22 hastaya ventriküler destek cihazı uygulanmıştır.  

LVAD ile izlem süresi 56,66±60,02 gün olup, çalışma sonlandırıldığında 4 hastamızın LVAD 

ile izlemine devam edilmekteydi. Tanıdan LV D uygulanmasına kadar geçen süre 

381,46±484,87 gün (6-1530 gün ) olarak görüldü (Tablo 6.15). 

17 hastamızda Heartware, 2 hastamızda Heartmate 3, 1 hastamızda Berlin Heart Excor cihazı 

kullanılmıştır. İnfant ve küçük çocuklarda FD  onaylı tek VAD olan Berlin Heart Excor 

ulusal sağlık sistemimizdeki maddi problemler nedeniyle yeterli düzeyde kullanılamamıştır.  

LVAD uygulanan hastalarda komplikasyonlar Tablo 6.16 ile özetlenmiş olup, en sık %68,4 

(n=13) aort yetmezliği, %57,9 (n=11) sağ kalp yetersizliği, %47,4 (n=9) aritmi, %47,4 (n=9) 

cihazda trombüs, %31,6 (n=6) driveline enfeksiyonu, %31,6 (n=6) nörolojik, %5,3 (n=1) 

gastrointestinal sistem kanaması olarak görüldü. Heartmate 3 ile izlenen hastalarımızda 

trombüs görülmedi. 
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Tablo 6.15. LV D uygulanan hastaların incelenmesi 
 

  Kaybedilen YaĢayan p 

  n % n % 

LVAD 19 10 55 9 45 0,154* 

  Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Maks) 

 

Tanıdan LV D 

uygulama süre 

(gün) 

10/9 1003,90±1871,24 

69 ( 13- 5561) 

839,12±1698,16 

256 (13- 5006) 

0,717 

Ulusal acil 

listesinde bildirim 

ile LVAD arası 

süre (gün) 

10/9 1003,90±1871,24 

69 (13-5561) 

839,12±1698,16 

256 (13-5006) 

0,717** 

LVAD ile izlem 

süresi (gün) 

10/5 301,0±507,11 

55 (6-1530) 

602,75±388,5 

606,5 (149-1049) 

0,104** 

*Ki-Kare Test 

**Mann Whitney U Test 

 

 

Tablo 6.16. LVAD ile izlenen hastalarda gelişen komplikasyonlar 

 

LVAD Komplikasyon n % 

    Nörolojik 6 31,6 

    Aort yetmezliği 13 68,4 

    Sağ kalp yetersizliği 11 57,9 

    Aritmi 9 47,4 

    Trombüs (cihaz) 9 47,4 

    Driveline enfeksiyonu 6 31,6 

    GİS kanaması 1 5,3 

 

Kalp Nakli 

Çalışmamıza dahil edilen kalp yetersizliği olan kardiyomiyopati tanılı 47 hasta ulusal nakil 

listesine bildirildi. Tanıdan ulusal nakil listesine bildirime kadar geçen süre ortalama 

558,59±1258,51 gün idi. 

Çalışmaya dahil edilen 13 hastaya (%7,4) kalp nakli yapıldı. 6 hasta DKMP, 3 hasta RKMP, 1 

hasta LVNC, 2 hasta LVNC-DKMP mikst tip, 1 hasta restriktif değişiklikler görülen DKMP 

mikst tip, 1 hasta ise restriktif değişiklikler gösteren DKMP-LVNC mikst tip tanısı ile 

takipliydi.   

DKMP tanılı 1 hasta dış merkezde nakil sonrası tarafımızca izlenmiştir. Diğer 12 hastanın 

nakli merkezimizde yapılmış olup ulusal nakil listesine bildirimden nakil tarihine kadar geçen 

süre 456,00±432,88 gün idi. Bu süreçte 2 hastaya ECMO, 2 hastaya ECMO ve LVAD, 3 
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hastaya LVAD, 1 hastaya ECMO ve BiVAD, DKMP-LVNC mikst tip olan 1 hastaya ECMO 

ve TAH izlemi sonrası nakil uygulanmıştır. 4 hastanın ise nakil öncesi mekanik detsek 

tedavisi endikasyonu olmamıştır.  

Kalp nakli yapılan hastaların izleminde komplikasyon görülme sıklıkları sırasıyla %53,8 

(n=7) renal, %38,5 (n=5) rejeksiyon, (2 hastada Grade 1R, 1 hastada Grade 2R, 1 hastada 

Grade 3R), %30,8 (n=4) enfeksiyon şeklinde idi. Kardiyak allograft vaskülopati, malignite ve 

retransplantasyon komplikasyonları görülmedi. Renal komplikasyonlar operasyon sonrası 

yakın dönem izlemde görülmüş olup şu an renal disfonksiyonu olan hastamız 

bulunmamaktadır. 

 

Tablo 6.17. Kalp nakli olan hastaların nakil bekleme süresi ve gelişen komplikasyonlar  
 

  

n 

Ort ± SS 

Ortanca (Min-Max) 

Tanı ile ulusal nakil listesine dahil edilme arası 

süre (gün) 

47 558,59±1258,51 

71 (0-6247) 

Ulusal nakil listesine bildirimden nakil tarihine 

kadar geçen süre (gün) 

11 456,00±432,88 

423 (2-1276) 

  n % 

Kalp nakli  13 7,4 

Kalp nakli komplikasyon     

   Renal disfonksiyon  7 53,8 

   Rejeksiyon  5 38,5 

   Enfeksiyon  4 30,8 

   Kardiyak allograft vaskülopati  - - 

   Malignite  - - 

   Retransplantasyon  - - 

 

Prognoz 

Olguların %22‘si (n=17) dış merkezde olmak üzere %42,6‘sı (n=75) kaybedildi. 

İzlemde 49 hasta ulusal nakil listesine bildirilmiş olup 12 hastaya merkezimizde kalp nakli 

uygulandı. 1 hasta dış merkez nakil sonrası takiplerinde izlendi. 5 hasta nakilden ortanca 1 

gün (1-48 gün) sonra cerrahi komplikasyonlar ve graft yetersizliği nedeni ile kaybedildi. Nakil 

sonrası sağlıklı olan 7 hastanın ortanca izlem süreleri 49,5 ay (7-141 ay) idi. 

Halen 4‘ü LVAD ile izlenmekte olan 12 hasta nakil listesinde beklemektedir. 

Hastalarımız kaybedilen ve yaşayan olarak iki alt grupta incelendiğinde HKMP tanılı 

hastaların mortalite oranı anlamlı olarak yüksek bulundu (p=0,031) (Tablo 6.18). 
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Tablo 6.18. Kardiyomiyopati alt grubuna göre sağkalım 
 

  Kaybedilen YaĢayan  

p 

 n n % n %  

DKMP 137 57 41,6 80 58,4 0,503* 

HKMP 5 4 80 1 20 0,031* 

RKMP 8 5 62,5 3 37.5 0,288* 

LVNC 8 1 12,5 7 87,5 0,193* 

ARVC/D 2 0 0 2 100 0,508* 

Mikst KMP 16 8 50 8 50 0,531* 

* Ki-Kare /Fisher‘s ExactTest 
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ġekil 6.3. Uygulanan tedaviler ve mortalite  

KY olan KMP vakaları 

n=176 (75 exitus) 

Nakil (n=3) 0 exitus 
Sadece medikal tedavi 

(n=112) 34 exitus 

Mekanik destek 
tedavisi (n=61) 41 

exitus 

ECMO (n=54) 

ECMO (n=35) 27 exitus 

ECMO+LVAD (n=8) 6 
exitus 

ECMO+LVAD+NAKİL 
(n=1) 0 exitus  

ECMO+LVAD+NAKİL+E
CMO (n=1) 1 exitus 

ECMO+NAKİL (n=1) 0 
exitus 

ECMO+NAKİL+ECMO 
(n=1) 0 exitus 

NAKİL+ECMO (n=1) 1 
exitus 

VAD (n=22) 

LVAD (n=19) 

sadece LVAD (n=6) 3 
exitus 

LVAD+NAKİL+ECMO 
(n=3) 1 exitus 

BiVAD (n=2)  

1 olgu 
ECMO+BİVAD+NAKİL+
ECMO sonrası exitus 

ECMO+TAH+NAKİL+EC
MO (n=1) 1 exitus 
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7. TARTIġMA 

Kalp yetersizliği, çocukluk çağında insidansı 0,9-7,4/100.000 gibi görece düşük olmasına 

rağmen, etiyolojiden bağımsız olarak yüksek morbidite ve % 50-%65 oranında mortalite ile 

seyreden heterojen bir sendromdur (9). Kardiyomiyopatiler, kalp yetersizliği vakalarının 

%14‘ünü oluşturmasına rağmen, 1 yaş üzerinde kalp naklinin en sık nedenidir (30). Güncel 

sınıflamaya göre 5 alt tipi vardır. Bunlar DKMP, HKMP, RKMP, LVNC, ARVC/D‘dir. 

Chen ve ark., çocukluk çağı semptomatik kalp yetersizliği hastalarını değerlendirdikleri 

çalışmalarında vakaların %65‘i KMP, %35‘i KKH olup %46 DKMP, %11 RKMP, %4 

HKMP tanısıyla izlenmiştir (108). Büyük Britanya‘da 1 yıl süreli, 17 kalp merkezinde yeni 

tanı KMP ilişkili kalp yetersizliği olan 16 yaşından küçük hastaların değerlendirildiği ilk 

ulusal prospektif çalışmada (n=104) insidans 0.87/100 000, DKMP oranı %48 olarak 

gösterilmiştir (146). Nugent ve ark., 10 yıllık izlemde 314 KMP hastasını değerlendirmiş, 

%58,6‘sı DKMP, %25,5‘i HKMP, %2,5 RKMP, %13,4‘ü de sınıflandırılamayan KMP olarak 

saptanmıştır (3).  lkemizde yapılan bir çalışmada ise KMP olgularının %78,9‘u DKMP 

tanısıyla izlenmiştir (232). 

Kalp yetersizliği tanılı kardiyomiyopati hastalarını değerlendirdiğimiz çalışmamızda %78,4 

DKMP, %4,5 LVNC, %4,5 RKMP, %2,2 HKMP, %1,4 ARVC/D, %9 mikst tip KMP tanısı 

almıştır. KMP alt grupları içerisinde literatür ile uyumlu olarak en sık DKMP mevcut olup 

görece daha yüksek olmasını 6 yıllık izlem süremiz ve kalp yetersizliği kliniği olan vakaları 

değerlendirmemiz ile ilişkili olarak yorumladık. 

Çalışmamızda ortanca tanı yaşı 3,34 olup vakaların %32‘si 1 yaş altındaydı. PCMR 

çalışmasında idiopatik DKMP vakalarının %43‘ü 1 yaş altında, Avustralya‘da yapılan 

epidemiyolojik çalışmada ise %63‘ü 1 yaş altında, %36‘sı 1-10 yaş arasında, %11‘i 10 

yaşından büyük olarak belirtilmiştir. 2008 yılında yapılan bir çalışmada 1 yaşından sonra tanı 

almanın kötü prognoz ile ilişkili olduğu gösterilmiştir (3, 100, 146). Çalışmamızda 

istatistiksel olarak anlamlı olmasa da benzer şekilde 1 yaşından önce tanı alan hastaların daha 

iyi prognozlu olduğu görülmüştür. 

Başvuruda asemptomatikten kardiyak arreste kadar değişebilen semptomları olan bu vakaların 

önemli kısmı dış merkezde tanı alıp multidisipliner yaklaşım gerekliliği nedeniyle referans 

merkez olarak takibimize alınmıştır. Başvuruda non-spesifik semptomlar değerlendirilirken 

özellikle 1 yaş altı hastalarda kalp yetersizliği ön tanısı için artan farkındalık erken tanı ve 

uygun tedavi ile prognozu iyileştirmektedir. 
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 lkemizde DKMP tanılı çocuklarda yapılmış iki tek merkezli çalışmada erkek/kız oranı 

sırasıyla 1,27 ve 0,97 olarak bildirilmiştir (233, 234). Bu oran Büyük Britanya‘da 0,97, 

 vustralya‘da 0,78, PCMR verilerinde ise 1,48 olarak görülmüştür (3, 100, 146). 

Çalışmamızda literatür ile uyumlu olarak erkek/kız oranını 0,97 olarak saptadık. 

Son dönem kalp yetersizliği vakaları en uzun süreli hastane yatışı ve en yüksek mortaliteye 

sahip olup  BD‘de 2006 yılında pediyatrik kalp yetersizliği ilişkili, %27‘si kardiyomiyopati 

tanılı, çoğunluğu yoğun bakım izlemi gerektiren 14.000 hastane yatışı olduğu bildirilmiştir 

(9). Pediyatrik KMP tanılı hastalarda yapılan bir çalışmada  hastane yatışı sırasında mortalite 

%11, taburculuk sonrası 30 gün içerisinde tekrar başvuru oranları ise %13-%34 arasında 

saptanmıştır (235). 

Rossano ve ark., 1997-2006 yılları arasında  BD çocukluk çağı KY ilişkili hastane yatışı ve 

mortalite değişimini 3 yıllık periyodlarla değerlendirdikleri çalışmada (%13,6‗sı KMP tanılı) 

yıllar arasında hastane yatış sayısı ve mortalite açısından anlamlı fark olmadığını ancak yakın 

tarihte komorbidite sıklığında artış ve hastane yatış süresinin uzadığını belirtmişlerdir (9). 

Çalışmamızda kaybedilen hastalarda izlem süresi anlamlı olarak daha kısa, yoğun bakım 

ünitesi yatış sayısı daha fazla ve süresi daha uzun idi. Literatürle benzer şekilde toplam yatış 

sayısı, toplam yatış süreleri açısından anlamlı fark yoktu. 

Literatürde KMP vakalarının %55‘ini oluşturan DKMP‘de genetik etiyoloji varlığında %30-

%50, RKMP‘de %25, genç yetişkinlerde 1/500 prevelans ile en sık kalıtılan kalp 

hastalıklarından biri olan HKMP‘de ise özellikle %60 oranında aile öyküsü olduğu 

bildirilmiştir (188, 192). 

Türkiye İstatistik Kurumu‘nun 2020 yılında yayımlanan verilerinde akraba evliliği oranı, 

bölgelere göre değişmekle birlikte ülke genelinde %8,4 olarak bildirilmiştir.  lkemizde KMP 

vakalarında birinci derece akrabalık öyküsü %23,8,  vustralya‘da %6,7 ve ülkemizde sadece 

DKMP vakalarında bu oran %40,7 olarak bildirilmiştir (3, 232, 233). Çalışmamızda hastaların 

%37,5‘inde anne baba arasında herhangi bir derecede akrabalık öyküsü mevcuttu. Buna 

rağmen aile bireylerinin sadece %9,1‘inde KMP saptadık bu durumun asemptomatik aile 

bireyleri ile ilişkili olabileceğini düşünmekteyiz. 

Towbin ve ark., saf DKMP tanılı 1426 hastayı değerlendirdikleri çalışmalarında %19 

oranında ailede KMP öyküsü, %9 oranında ani ölüm, %3 aritmi öyküsü olduğunu 

belirtmişlerdir (100). Çalışmamızda ise ani ölüm öyküsü %19, ailede KMP öyküsü % 9, 
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artimi öyküsü ise %4 olarak gördük. Bu durumun nonspesifik semptomlar ile başvuruda 

tanının gecikmesi ve yoğun akrabalık öyküsü nedeniyle olduğunu düşünmekteyiz. 

Çocukluk çağı kardiyomiyopatide etiyolojinin tanımlanması tedavi yönetimi ve prognoz için 

bağımsız bir faktör olup DKMP vakalarında 5 yıllık nakilsiz sağkalım etiyolojiye göre %57-

%94 arasında değişen oranlarda bildirilmiştir.  lkemizde tek merkez deneyimlerinde %56,8, 

epidemiyolojik çalışmalarda Büyük Britanya‘da %52, PCMR verilerinde %34 vakada 

etiyoloji tespit edilebilmiştir. Çalışmamıza dahil edilen hastaların %69,4‘ünde (n=122) 

etiyoloji belirlenmiş olup literatür ile uyumlu şekilde en sık saptanan etken %30,6 (n=54) ile 

miyokardit idi. Büyük Britanya‘da kalp yetersizliği ile başvuran KMP vakalarında miyokardit 

%22, ülkemizde ise %24,8 (ancak ilgili merkezde adenovirus ve parvovirus tetkikleri 

bulunmadığından daha yüksek sıklıkta olduğu tahmin edilmektedir) olarak bildirilmiştir (146, 

233). Çalışmamızda 22 hasta kemoterapötikler, 1 hasta steroid, 1 hasta da akrep zehri ilişkili 

olmak üzere %13,6 (n=24) oranında kardiyotoksisite ilişkili KMP görüldü. Andrews ve ark., 1 

yıllık izlemde sadece antrasiklin için bu oranı %5 olarak belirtmiştir. Daha uzun izlem 

süremiz ve hematopoetik kök hücre nakil ünitesi bulunan merkezimizde diğer 

kemoterapötikler ilişkili toksisite mevcudiyeti değerlendirildiğinde verilerimiz literatür ile 

benzerlik göstermektedir. Metabolik hastalık sıklığı %4,5 olup PCMR verileri, Büyük 

Britanya ve  vustralya epidemiyolojik çalışmaları ile benzer bulundu (3, 4, 146). 

PCMR verileri idiopatik DKMP olgularının %71‘inin KY semptomları ile başvurduğu ve 

özellikle 1 yaşında büyüme gelişme geriliği, diğer yaş gruplarında solunum sistemi ve 

gastrointestinal semptomların ağrılıklı olduğunu belirtmektedir (100).  BD‘de yapılan diğer 

bir çalışmada solunum sistemi (%56 -%63) ve gastrointestinal semptomlar (%28-%65) tüm 

yaş gruplarında mevcut olup, adolesanlarda gastrointestinal semptomlar daha sık görülmüştür. 

 dolesanların %23‘ü, infantların %16‘sı, çocukların %14‘ü sadece gastrointestinal sistem 

semptomları ile başvurmuştur. Tanı anında 1 yaşından küçük vakaların %62‘si solunum 

sistemi, %42‘si gastrointestinal sistem ilişkili olmak üzere %96‘sının semptomu olduğu 

görülmüştür (135). 

Andrews ve ark., yeni başlangıçlı KY olan çocukların %82'sinin dekompansasyon tablosu ile 

tanı aldığını, semptomatik KY ile başvuran vakalarda 5 yıllık nakilsiz sağkalımın %50‘den 

düşük olduğunu bildirilmiştir. Bu durum erken tanı ve etkili yönetimin önemini 

göstermektedir (146). 
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Çalışmamızda literatür ile benzer şekilde tüm alt gruplarda gastrointestinal ve solunum 

sistemi semptomları görülmekle birlikte özellikle 1 yaş altında iştahsızlık, büyüme gelişme 

geriliği; 10-18 yaşında tanı alan hastalarda ise göğüs ağrısı, egzersiz intoleransı, çarpıntı diğer 

iki alt gruba göre daha sık idi. Mortalite açısından ise tanı anı semptomları arasında anlamlı 

fark saptamadık. 

 lkemizde çocukluk çağı DKMP vakalarını değerlendiren 2019 ve 2021 yılında yayımlanan 

iki çalışmada fizik muayenede üfürüm sırasıyla %67,1 ve %72,8; telekardiyografide 

kardiyomegali sırasıyla %73,4 ve %77,8 oranında görülmüştür (233, 234). Her iki çalışmada 

da kardiyomegali kötü prognoz ile ilişkilendirilmiştir. 

Tanıda kalp yetersizliği kliniği olan tüm kardiyomiyopatileri değerlendirdiğimiz 

çalışmamızda hastaların %42‘sinde fizik muayenede üfürüm, %70,5‘inde telekardiyografide 

kardiyomegali mevcut olup mortalite ile ilişki saptamadık. Kardiyomegali sıklıkla infantlarda 

görülen bir bulgu olup, miyokard patolojileri açısından nonspesifiktir. Günümüzde EKO‘nun 

sık ve etkin kullanımı ile prognoz açısından telekardiyografinin önemini yitirdiğini 

düşünmekteyiz. 

Bununla birlikte çalışmamızda tanı anında vasküler konjesyon saptanan hastaların 

mortalitesini yüksek olarak saptadık. Bu durumun kalp yetersizliği klinik şiddeti ile ilişkili 

olduğunu düşünmekteyiz. 

Patel ve ark., semptomatik KY olan çocuklarda etiyolojide en sık nedenin %59 ile DKMP 

olduğunu ve BNP yüksekliğinin kötü prognoz göstergesi olduğunu belirtmiştir (236). 

Karvedilol tedavisi ile izlenen KY tanılı çocuklarda BNP düzeyindeki yükseklik 1 yıllık 

izlemde kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur (26). 

2011 yılında akut kalp yetersizliği tanılı çocuklarda mekanik destek tedavisine ihtiyaç 

duyulmayan hastalarda izlemde tekrarlayan ölçümlerde NT-proBNP azalmış olduğu 

gösterilmiştir (237). 

2006 tarihli bir çalışmada, kronik LV disfonksiyonu olan çocuklarda 300 pg/ml ve üzeri BNP 

değerlerinin, 90 günlük izlemde kardiyovasküler olayların öngörülmesi için duyarlılığı 0.93, 

özgüllüğü 0.95, pozitif prediktif değeri 0.88 ve negatif prediktif değeri 0.97 olan güçlü bir 

morbidite ve mortalite belirteci olduğu gösterilmiştir.  ynı çalışmada LVEF %30‘un altında 

olan vakaların %25‘inde BNP normal aralıkta olarak bildirilmiştir (27). 
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Çalışmamızda kaybedilen ve yaşayan hastalarda tanı anı BNP değerleri arasında anlamlı fark 

görülmemiştir. Bu durum çalışmamızın dış merkezde tanı alan, ilk BNP değerlerine 

ulaşılamayan vakaların incelemeye dahil edilememesi ve diğer çalışmalardan farklı olarak 

tüm KMP alt gruplarından hastaları değerlendirmemiz ile ilişkili olduğunu düşünmekteyiz. 

Troponin miyokardiyal hasar durumunda yükselen bir biyobelirteçtir. Merkezimizde çeşitli 

nedenlerle troponin tetkiki istenmiş hastaların retrospektif olarak değerlendirildiği çalışmada 

1663 hastanın sadece %6‘sında troponin değeri yüksek olup en sık DKMP ve miyokardit 

tanıları mevcuttur. EKO değerlendirmesinde bu hastaların %61‘inde patolojik bulgu 

saptanırken, troponin negatif olan vakaların %50‘sinde patoloji görülmüştür (238). Bu durum 

troponinin kardiyak patolojiler açısından tarama testi olarak kullanılamayacağını net olarak 

belirtmektedir. 

Yakın zamanda çeşitli nedenlerle hastane başvurusu olan, bilinen kardiyak hastalık öyküsü 

olmayan çocuklarda yapılan bir çalışmada, çalışma popülasyonunun %9'unda troponin 

yüksekliği (≥ 0,1 ng/mL) gözlenmiş ve bu hastaların %60'ı en sık miyokardit, KMP ve aritmi 

olacak şekilde kardiyak hastalık tanısı almıştır. Troponin yüksekliğinin pozitif prediktif değeri 

kardiyak semptomu olan hastalarda %85, tüm kohortta %60 olarak bildirilmiştir. Seri 

troponin ölçümünün, başvuru sırasında yüksek troponin konsantrasyonu olan durumlarda 

anlamlı olmadığı ancak başvuruda negatif troponin değeri olup kardiyak patolojiler açısından 

klinik şüpheli hastalarda izlemde faydalı olabileceği belirtilmiştir (239). 

Çalışmamızda etiyolojiye göre alt gruplarda değerlendirmemekle birlikte literatürle uyumlu 

olarak KMP hastalarında troponin düzeylerinin mortalite ile ilişkilisi görülmemiştir. 

PCMR verilerinde DKMP hastalarının %71‘i tanıda kalp yetersizliği semptomları ve 

etiyolojiden bağımsız olarak düşük LVFS ile başvurduğu saptanmıştır. 6 yaşından önce tanı 

alanların prognozu daha iyi görülmüş (4). Benzer şekilde Daubenay ve ark., 5 yaş ve üzerine 

tanı alan, tanı anı LVFS değeri düşük olan hastalarda prognozun kötü olduğunu 

belirtmişlerdir (240). 

Pediyatrik DKMP vakalarında nakilsiz sağkalımı seri EKO incelemesi ile değerlendiren bir 

çalışmada LVEDD ve LVESD z skorlarında her 1 birim yükselişin mortaliteyi sırasıyla 

%41,6 ve %19,8 oranında artırdığı saptanmıştır (241). Diğer bir çalışmada karvedilol tedavisi 

ile izlenen KY tanılı çocuklarda LVEDD z skoru prognostik önemli olarak belirtilmiştir (26). 

Çalışma grubumuzun heterojenitesi nedeniyle anlamlı farklılık tespit edemediğimizi 

düşünmekteyiz. 
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 lkemizde idiopatik DKMP vakalarının değerlendirildiği tek merkez 12 yıllık izlem 

verilerinde başvuru LVEF ve LVFS sırasıyla %35,7 ve %17,3 olarak belirtilmiştir (234). 

Yozgat ve ark., 8 yıllık izlemde DKMP tanılı 59 çocuk hastayı değerlendirildiği çalışmada 

LVEF ve LVFS sırasıyla tanı anında % 38,4±14,5 ve % 18,8±8,4, son izlemde % 51±18,6 ve 

% 26,8±11,6 saptamıştır. Tanı anı LVEF ve LVFS kaybedilen hastalarda daha düşük olmakla 

birlikte sadece LVEF değerinde istatistiksel anlamlı fark bulunmamıştır (233). 

Çalışmamızda literatür ile uyumlu olarak LVEF ve LVFS sırasıyla tanıda %38,54±14,26, ve 

%19,72±8,41, son değerlendirmede %50,47±18,58 ve %25,15±10,63 olarak saptandı. 

Kaybedilen hastalarda LVEF ve LVFS daha düşük, LVEDD ve LVESD daha yüksek idi. 

Çocukluk çağı DKMP vakalarında tanı anı yüksek kalp hızının kötü prognoz ile ilişkisi 

gösterilmiştir (242). İdiyopatik DKMP tanılı pediyatrik ve yetişkin hastalardan oluşan 

kohortta, EKG'de uzun süreli repolarizasyon ve holterde ventriküler ektopi varlığının ani 

ölüm riskinde artış ile ilişkili olduğu saptanmıştır (243). Çalışmamızın retrospektif yapısından 

dolayı tanı anı verilerinde kalp hızını değerlendiremedik ancak izlemde 24 saatlik EKG 

monitorizasyonu ile minimum kalp hızı değerininin kaybedilen hastalarda anlamlı olarak daha 

yüksek olduğunu belirledik. Maksimum kalp hızı değeri ve klinik anlamlı aritmi varlığı 

açısından farklılık görülmedi. 

Çocuklarda intrakardiyak trombüs düşük kardiyak output ve aritmi ilişkili ve sıklıkla sol 

ventrikülde görülmektedir. DKMP‘li çocuk hastalarda intrakardiyak trombüs insidansı %4-16 

arasında bildirilmiştir (244). İntrakardiyak trombüsü olan 40 çocuğun incelendiği bir 

çalışmada 11 hastanın (%27) DKMP tanılı olduğu ve bu hastaların 10‘unda trombüsün LV 

yerleşimli olduğu bildirilmiştir (245). 2019 yılında idiopatik DKMP olgularının incelendiği 

çalışmada ise 4 vakada (%5,1) intrakardiyak trombüs saptanmıştır (234). 

Andrews ve ark., NYHA evre III-IV olan KMP vakalarında LVFS ortanca %11 (%5-25) 

saptamış ve LVFS değeri en düşük olan 9 hastada intrakardiyak trombüs izlemiştir. Bu 

çalışmada intrakardiyak trombüsün prognoza etkisi gösterilememiş olup çalışmanın sadece 1 

yıllık izlem süresini kapsamasıyla ilişkili olduğu düşünülmektedir (146). 

İzlemimizde 1‘i ECMO, 2‘si LV D, 10‘u cihaz ilişkisiz olmak üzere 13 hastada (%7,3) 

intrakardiyak trombüs görüldü. 8 hasta DKMP, 2 hasta LVNC, 1 hasta ise mikst tip KMP ile 

takipliydi. Literatür ile uyumlu olarak en sık LV yerleşimli trombüs 7 hastada (%53) mevcut 
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olup bu vakaların 6‘sı kaybedilmiştir. İntrakardiyak trombüsü olan 9 hasta (%69,2) 

kaybedilmiş olup bu alanda mortalite anlamlı yüksek bulundu. 

PCMR idiopatik DKMP vakalarının tanıda %43‘ünün 1 yaşın altında ve %73‘ünün kalp 

yetersizliği semptomları ile başvurduğunu belirtmektedir. Tanıdan sonraki 1 ay içerisinde 

vakaların %84‘üne digoksin ve/veya diüretik, %66‘sına  CE inhibitörü, %4‘üne beta bloker 

tedavisi başlanmıştır.  yrıca 1990-1995 ve 2000-2006 yılı kohortları karşılaştırıldığında 

digoksin ve/veya diüretik tedavisi sırasıyla %84 ve %87,  CE inhibitörü sırasıyla %66 ve 

%70 gibi benzer oranda tercih edilirken, beta bloker kullanımı %4 iken %18‘e yükselmiştir 

(106). 

Pediyatrik DKMP vakalarında yapılan çift kör plasebo kontrollü bir çalışmada, 12 aylık 

ivabradin kullanımı sonrası istirahat kalp hızı ve LVEF değerinin düzeldiği görülmüştür 

ancak bu çalışma tedavinin nakilsiz sağkalım üzerine etkisini karşılaştırmamıştır (65). 

Literatürdeki bu bilgiler doğrultusunda artmış kalp hızının mortalite riskini artırdığı ve kalp 

hızını azaltan tedaviler ile ventrikül fonksiyonlarında iyileşme görülmesi kalp yetersizliği olan 

KMP vakalarında kalp hızını azaltan tedavilerin sağkalım üzerine olumlu etkisi olacağını 

düşündürmektedir. 

Çalışmamızda tanı anında loop diüretikleri %88,5 (n=146), potasyum tutucu diüretikler 

%24,2 (n=40),  CEİ/ RB %78,8 (n=130), beta bloker %17,6 (n=29), digoksin %38,8 

(n=64), aspirin %43,6 (n=72), ivabradin %0,6 (n=1), milrinon %55,8 (n=92), dopamin %30,3 

(n=50), dobutamin %18,8 (n=31), adrenalin %29,1 (n=48), noradrenalin %12,1 (n=20), 

levosimendan %6,7 (n=11), terlipressin %1,8 (n=3), vazodilatör (nitrogliserin) %2,4 (n=4) 

olarak tercih edildiği görüldü. 

Literatürde ilgili yeterli veriye rastlanmamakla birlikte çalışmamızda adrenalin tedavisi alan 

hatalarda mortalitenin daha yüksek olduğunu saptadık. 

Konvansiyonel medikal tedavi yanıtı olmayan pediyatrik KY vakalarında hemodinamiyi 

koruyarak end organ perfüzyonunu sürdürmek için geçici ve kalıcı mekanik dolaşım 

destekleri iyileşme veya nakil için köprü tedavisi olarak tercih edilmektedir. 

ECMO çocukluklarda kardiyopulmoner yetersizlik durumunda yaklaşık 30 yıldır 

kullanılmaktadır. Uluslararası Ekstrakorporal Yaşam Destek Organizasyonu (ELSO) 2008-

2015 yılları arasında ECMO nedenli hospitalizasyonun %329 arttığını aynı zamanda 

hospitalizasyon süresi değişmemekle birlikte yüksek maliyetli ekipman gerekliliği ve 
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komplikasyon risklerini barındıran bu tedavinin sağlık sistemine maliyetinin %34 arttığını 

saptamıştır. ECMO doğru endikasyon ve zamanında uygulama ile etkin bir tedavi olup 2008-

2015 yıllarında mortalite oranları sırasıyla %50,3 ve %34,6 olarak belirtilmiştir (246). 

ELSO 2016 yılı verilerinde, çocukluk çağı kardiyak nedenli ECMO uygulanan vakaların 

%16‘sı KMP, %8‘i miyokardit tanılı olup sağkalımları sırasıyla %62 ve %70 olarak 

bildirilmiştir (247). 

 ndrews ve ark., 1 yıllık izlemde, kalp yetersizliği ile başvuran pediyatrik KMP vakalarının 

%12,5‘ine (n=13) ECMO uygulamıştır. Sağkalım %62 (n=8) olup bu vakaların 5‘ine nakil 

yapılmış (ECMO ile izlem süresi 5-22 gün), 3‘ü iyileşmeye köprü tedavisi olarak izlenmiştir 

(146). 

Merkezimizin 6 yıllık izlemini değerlendirdiğimiz çalışmamızda 8 hasta nakil sonrası (4‘ü 

hem nakil öncesi hem sonrası, 4‘ü sadece nakil sonrası) olmak üzere 54 hasta (%30,7) ECMO 

ile izlenmiş olup bu hastalarda mortalite anlamlı olarak yüksek idi (%70). Donör 

bulunamaması nedeniyle erken nakil imkanının olmaması literatürden uzun olan ECMO izlem 

süremize yol açmaktadır. Bu nedenle gelişen komplikasyonlar  nakil sonrası süreçte cerrahi 

komplikasyonlar ve graft yetersizliğine bağlı ECMO desteği ile izlenen vakalar nedeniyle 

ECMO ilişkili mortalitenin yüksek olduğunu düşünmekteyiz. Bu alanda Büyük Britanya 

çalışmasında da erken nakilin prognoz üzerine olumlu etkisi vurgulanmış olup verilerimiz 

literatürü desteklemektedir. 

ECMO izleminde prognoz ilişkili diğer önemli faktör komplikasyonlardır. 2008 ve 2015 

ELSO verilerinde yakın dönemde hemorajik komplikasyonların azaldığı belirtilmiştir. Diğer 

komplikasyonların benzer sıklıkta görüldüğü ancak komplikasyon ilişkili mortalite 

oranlarında sırasıyla %57,8 ve %28,8 ile anlamlı azalma saptandığı belirtilmiştir. 

Çalışmamızda literatür ile uyumlu olarak en sık renal, kardiyovasküler ve hemorajik 

komplikasyonları saptadık. Prognoza etkilerini değerlendirmedik ancak literatürde renal 

komplikasyonların kötü prognoz açısından anlamlı olduğu belirtilmektedir (246). 

Donör organ mevcudiyeti ve talep arasındaki uyumsuzluk nedeniyle pediyatrik kalp 

yetersizliği yönetiminde nakil köprü tedavisi olan VAD 2005 yılında Berlin Heart Excor 

sonrası daha sık olmak üzere 3 dekaddır kullanılmaktadır. Günümüzde son dönem KY 

vakalarının %50‘den fazlasına V D sonrası nakil uygulanmaktadır. Önemli morbidite ve 

mortalite sonuçları olan bu alanda izlem verileri kısıtlı ve tek merkez deneyimlerinden 

oluşmaktadır. Yayımlanan en büyük, uluslararası ve çok merkezli çalışma 2018 yılında 
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pediyatrik kalp nakli çalışma grubuna (PHTS) ait olup; nakil listesine bildirilen hastaların 

%4‘ü LVNC, %42‘si DKMP ile takipli ve her iki grupta %5 oranında vakalar ECMO 

izlemindeyken bildirim yapılmıştır. İlk olarak V D uygulanan hastaların ECMO sonrası 

VAD uygulanan olgulara göre %80 gibi yüksek oranda KMP tanılı, daha büyük yaş grubunda 

ve daha yüksek beden kitle indeksine sahip olduğu görülmüştür. Sadece VAD uygulanan 

vakaların nakil yapılma ve mortalite oranları sırasıyla %79 ve %19; ECMO sonrası V D 

uygulanan grupta ise nakil ve mortalite sırasıyla %69 ve %24 olarak saptanmıştır. KMP tanılı 

hastaların %84‘üne nakil uygulanmış ve nakil bekleme sırasındaki mortalite %9 olup VAD 

uygulanma zamanının mortalite ile ilişkisi gösterilememiştir (248). 

Çalışmamızda 3 hastaya V D sonrası (3‘ü de nakil sonrası ECMO‘da izlendi, 1‘i kaybedildi), 

4 hastaya  ECMO ve V D sonrası (3‘ü nakil sonrası ECMO izleminde kaybedildi), 4 hasta 

mekanik destek tedavisi uygulanmadan (RKMP tanılı 1 hasta nakil sonrası ECMO izleminde 

kaybedildi), 2 hastaya ise ECMO sonrası (1‘i nakil sonrası da ECMO izlendi, 2‘si de sağlıklı) 

nakil yapıldı. ECMO sonrası 18 ay TAH ile izlem sonrası nakil yapılan vakamız nakil sonrası 

4. gününde ECMO izleminde kaybedildi. Nakil sonrası mortalite %38,5 (n=5) olup olgular 

ortanca 1 gün (1-48 gün) sonra greft yetersizliği ve cerrahi komplikasyonlarla ilişkili olarak 

kaybedildi. Hasta sayımız kısıtlı olmakla birlikte ECMO ve V D sonrası mortalite daha 

yüksek idi. Literatürle benzer şekilde tanı ile V D uygulanma arasındaki süre ve mortalite 

arasında ilişki saptamadık. 

 BD‘de yapılan ilk çok merkezli pediyatrik VAD çalışmasında %73‘ü KMP tanılı olan 200 

vaka değerlendirilmiştir. Azalan sıklıkla enfeksiyon (%39), kanama (%34), cihaz ilişkili 

(%40) ve nörolojik (%26) komplikasyonlar bildirilmiştir. İlk 3 ayda kanama ve cihaz ilişkili 

komplikasyonlar, sonrasında enfeksiyon daha sık görülmüştür (249). V D izlem süresi 41-75 

gün arasında olan çok merkezli çalışmalarda  enfeksiyon sıklığı %26-%63 olarak belirtilmiştir 

(70, 249).  lkemizde LV D ile izlenen 27 pediyatrik DKMP vakasını değerlendiren 

çalışmada ise %81 oranında driveline enfeksiyonu görülmüş. Bu durum daha uzun LV D 

izlem süresi (ortanca 469 gün) ve adolesan grubunda kısa sürede mobilizasyon ilişkili travma 

ve doku iyileşmesinde yavaşlama  ile ilişkilendirilmiş. 

2019 yılında yayımlanan tek merkez deneyiminde, %84‘ü KMP tanılı VAD uygulanan 

vakaların %60‘ında ilk 3 ayda en sık cihaz ilişkili (trombüs, kanama, enfeksiyon) ve nörolojik 

komplikasyonlar bildirilmiştir (250). Hollanda tek merkez verisinde ise V D sonrası ilk 30 

gün içerisinde en sık  komplikasyonlar nörolojik (%68) ve yeniden torakotomi gerektiren 

kanama (%50), ikinci 30 günde ise cihaz ilişkili komplikasyonlar (%62) görülmüştür (251). 
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Çalışmamızda benzer şekilde cihaz ilişkili komplikasyonlar daha sık saptandı.  yrıca 

erişkinde LVAD izleminde sırasıyla %30 ve %25 oranında bildirilen aort yetmezliği ve sağ 

kalp yetersizliği çalışmamızda %68,4 ve %57,9 oranında görüldü (230).  ort yetmezliği iki 

yıldan uzun izlemlerde artan sıklıkta görülmekte olup çalışmamızdaki yüksek oranın uzun 

izlem süremiz (381,46±484,87 gün) ile ilişkili olduğunu düşünmekteyiz. 

Kalp nakli son dönem kalp yetersizliği vakaları için altın standart tedavi yöntemidir. Nakil 

yapılan solid organlar içerisinde en yüksek nakil listesi bekleme mortalitesine sahiptir. Bu 

durum dönor organ varlığı, yaş, vücut ağırlığı, tanı, hastanın kliniği ve mekanik destek 

tedavisine uygunluğu gibi çoklu değişkenle ilişkilidir. PHTS verilerinde kalp nakli 

endikasyonunun en sık nedeni DKMP (%46), KKH (%35) olarak belirtilmiştir. Nakil sonrası 

3 yıllık izlemde sağkalım KKH ve KMP için sırasıyla %79 ve %88 iken 10 yıllık izlemde bu 

oran sırasıyla %70 ve %68 olarak görülmüştür (100). 

Nakil listesi bekleme mortalitesi KKH, ECMO, mekanik ventilasyon, diyaliz uygulanması, 

nakil listesine status 1  olarak bildirimi yapılan vakalarda yüksek olup epidemiyolojik 

çalışmalarda %17- %30 arasında bildirilmiştir (252). Nakil sonrası mortalite nedenleri ise 

nakil yaşı ve nakil sonrası izlem süresine göre değişmektedir. İlk bir yılda en sık mortalite 

nedeni enfeksiyonlar, 10 yıllık izlemde akut rejeksiyon olarak belirtilmiştir (86). 

Rejeksiyon morbidite ve mortalite için önemini korumakla birlikte PHTS verilerinde 

sıklığının 1993 yılında %60 iken 2005 yılında %40‘a gerilediği ancak mortalite oranının 

değişmediğini belirtilmiştir (231). 

Rejeksiyonu önlemede kullanılan immunsupresif tedaviler sonrası fırsatçı 

mikroorganizmalarla ilişkili sıklığı artan enfeksiyon nedenli ilk 1 yılda mortalite oranı %12 

olarak görülmüştür. Renal disfonksiyon PHTS tarafından nakil sonrası 5 ve 10 yıllık izlemde 

sırasıyla %71 ve %57 olarak bildirilmiştir. Vakaların sadece %1,4‘ünde kronik böbrek 

yetmezliği gelişmiştir. Bu durumun nakil öncesi renal fonksiyonlar ile ilişkili olmadığı, nakil 

sonrası 1 yıl içerisinde rejeksiyon görülmesinin riski artırdığı belirtilmiştir (253). 

Çalışmamızda hasta sayımızın kısıtlı olması nedeni ile mortalite ilişkisi değerlendirmemekle 

birlikte en sık %53,8 renal (n=7), %38,5 rejeksiyon (n=5) ve %30,8 enfeksiyon (n=4) 

komplikasyonlar izlendi. Renal disfonksiyon operasyon sonrası yakın dönemde görülmüş 

olup izlemdeki vakalarımızda tamamen düzelmiştir. 

Büyük Britanya‘da yeni tanı KMP ilişkili çocukluk çağı kalp yetersizliği hastalarının 

değerlendirildiği ilk ulusal prospektif, çok merkezli çalışma, vakaların üçte birinin, tanıdan 
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sonraki 1 yıl içinde nakil ya da ölüm ile sonuçlandığını bildirmiştir (146).  lkemizde 

pediyatrik DKMP vakalarının değerlendirildiği çalışmalarda mortalite %36,7 ve  %42,4 

olarak bildirilmiştir (233, 234). Literatürle uyumlu olarak çalışmamızda dahil edilen olguların 

%22‘si (n=17) dış merkezde olmak üzere %42,6‘sı (n=75) kaybedildi. 

Belirli merkezlerde deneyimli ekiplerce uygulanabilen/izlenebilen, yüksek maliyetli köprü 

mekanik destek tedavileri ile mortalite azalmış olsa da dönor sayısında artış olmaması ve uzun 

nakil bekleme süresi morbiditeyi artırmaktadır. İleri evre KY olguları için altın standart tedavi 

kalp nakli olup organ nakli konusunda bilinçlendirmeye yönelik çalışmalar önem 

taşımaktadır. 

Kalp yetersizliği riski, sık hastane yatışı ve yüksek morbidite oranı olan KMP vakalarının 

izleminde yaşam kalitesini iyileştirmenin en önemli yolu, erken, patofizyolojik temelli bir 

tanı, daha iyi risk sınıflandırması ve etiyolojiye dayalı kişiselleştirilmiş tedavi sağlamaktır. 
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8. SONUÇ ve ÖNERĠLER 

Bu çalışmada  nkara  niversitesi Çocuk sağlığı ve Hastalıkları  nabilim Dalı, Çocuk 

Kardiyolojisi Bilim Dalı‘nda 2014-2020 yılları arasında kardiyomiyopati ilişkili kalp 

yetersizliği tanısı ile takip edilen 176 olgu retrospektif olarak değerlendirildi. 

1. Hastaların alt gruplara göre dağılımında; %77,8‘i (n=137) DKMP, %4,5‘i (n=8) 

LVNC, %4,5‘i (n=8) RKMP, %2,8‘i (n=5) HKMP, %1,4‘ü (n=2) ARVC/D, %9‘u 

(n=16) mikst tipt KMP tanılıydı. 

2. Hastaların tanı anı ortanca yaşı 3,34 yaş (0,1-18) olup tanı anında hastaların %32‘si 

(n=56) 1 yaş altında, %30‘u (n=53) 1-10 yaş arasında, %38‘i (n=67) 10 yaşından 

büyüktü.  

3. Hastaların %37,5‘inde (n=66) ebeveyn akrabalığı mevcuttu.  

4. Hastaların izlem süresi ortancası 0,5 ay olup 0,1 ay ve 172 ay arasında değişmekteydi. 

5. Hastaların %30,6‘sında (n=54) etiyoloji tespit edilememiş olup %30,6‘sı (n=54) 

miyokardit, %13,6‘sı (n=24) toksisite ilişkili, %11,9‘u (n=21) ailesel, %5,7‘si (n=10) 

doğuştan kalp hastalığı, %4,5 (n=8) metabolik hastalık zemininde, %2,2‘si (n=4) 

sistemik hastalık ilişkili, %1,1‘inin (n=2) ritm bozukluğu zemininde geliştiği görüldü.  

6. Hastalarımızın 8‘i (%4,5)  LC P , 2‘si (%1,1) aort koarktasyonu tanısı aldı. 

7. Hastaların YB  yatış sayı ortancası 1 kez (0-7), süre ortancası 12 gün (0-205) idi. 

Kaybedilen hastalarda YB  yatış sayısı daha fazla (p=0,002) ve süresi daha uzun 

(p=0,02) görüldü. 

8. Semptomların başlangıcından tanıya kadar geçen süre 1 ile 400 gün arasında 

değişmekte olup ortancası 5 gün idi. Başvuruda 1 yaş altında iştahsızlık (p<0,001), 10 

yaş üzerinde göğüs ağrısı (p<0,001), egzersiz intoleransı ve çarpıntı (p<0,05) 

semptomları anlamlı olarak daha sık saptandı. 

9. Hastaların tanı anında NT-proBNP değeri ortanca 4886,5 pg/ml, Troponin I değeri 

12,3 pg/ml olup kaybedilen ve yaşayan hastalar arasında anlamlı fark bulunmadı. 

10. Kaybedilen hastalarda başvuruda klinik evre daha kötü (p<0,001), ekokardiyografi 

değerlendirmesinde ise LVEDD daha yüksek (p<0,001), LVEF ve LVFS daha düşük 

(p=0,007), LVESD daha yüksek (p<0,001) saptandı. Her iki grup arasında tanıda 

LVEDD z skoru, LVESD z skoru, T PSE, biplane EF ve doku doppler MV  e‘ 

değerleri arasında anlamlı fark bulunamadı (p>0.05).  

11. Hastaların %40,3‘ünün (n=71) 24 saatlik EKG monitorizasyonu ile değerlendirilmesi 

sonucunda %50,7 (n=36) klinik anlamlı aritmi görüldü ve 9‘una (n=%5,1) ICD ve 
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pacemaker uygulandı. Kaybedilen hastalarda minimum kalp hızı anlamlı olarak daha 

yüksek idi (p=0,036). 

12. Hastaların %17‘sinin (n=30) Kardiyak MR‘ı değerlendirildi, ortalama sol ventrikül EF 

%43,64 olup kaybedilen hastalarda daha düşük görüldü (p<0,05). 

13. İzlemde 1 hastada ECMO, 2 hastada V D, 10 hastada cihaz ilişkisiz olmak üzere 13 

(%7,4) hastada intrakardiyak trombüs mevcut olup, mortalite anlamlı olarak yüksek 

saptandı (p<0,05). 

14. Tanı anında medikal tedavide loop diüretikleri %88,5 (n=146), potasyum tutucu 

diüretikler %24,2 (n=40),  CEİ/ RB %78,8 (n=130), beta bloker %17,6 (n=29), 

digoksin %38,8 (n=64), aspirin %43,6 (n=72), ivabradin %0,6 (n=1), milrinon %55,8 

(n=92), dopamin %30,3 (n=50), dobutamin %18,8 (n=31), adrenalin %29,1 (n=48), 

noradrenalin %12,1 (n=20), levosimendan %6,7 (n=11), terlipressin %1,8 (n=3), 

vazodilatör (nitrogliserin) %2,4 (n=4) tercih edilmiş olup adrenalin tedavisi alan 

hastalarda mortalite istatiksel anlamlı olarak yüksek bulundu (p=0,021).  

15. Çalışmamızda 54 (%30,7) hasta ECMO ile izlendi. 6 hasta dış merkezden ECMO ile, 

10 hasta ise ECMO endikasyonu ile devralındı. 9‘u belirtilen gruptan olmak üzere 38 

(%70,4) hasta kaybedildi. Mortalite ECMO vakalarında anlamlı olarak yüksek görüldü 

(p<0,001).  

16. Hastaların 19‘una (%10,8) LVAD (16 hasta Heartware, 1 hasta Berlin Heart Excor, 2 

hasta Heartmate 3), 2‘sine (%1,13) BiVAD, 1‘ine (%0,5) T H uygulandı.  

17. Çalışmamız süresince 48 hasta ulusal nakil listesine bildirildi. 12 hastaya 

merkezimizde kalp nakli yapıldı. Dış merkezde nakil yapılan 1 hasta izlemlerini 

merkezimizde devam ettirdi. 5 hasta nakil sonrası kaybedildi. Halen 4 hasta LVAD ile 

izlenmekte ve 12 hasta nakil listesinde beklemektedir. İzlem süresince merkezimizde 

nakil listesinde bekleme mortalitesi %50 olarak saptandı. 

18. Hastaların %22‘si (n=17) dış merkezde olmak üzere %42,6‘sı (n=75) kaybedildi. 

19. Kalp yetersizliği başvuru yakınmları yaygın çocukluk çağı hastalıkları ile benzer olup 

erken tanı için hekimin şüphesi değerlidir. İleri evre kalp yetersizliği tedavisinde kalp 

nakli altın standart olmakla birlikte, donör sayısında artış olmaması nakil bekleme 

süresini uzatmakta ve mekanik destek tedavileri ilişkili morbiditeleri artırmaktadır. 

Medikal tedavi seçeneklerinin çocuklarda etkinliği ise halen net gösterilememiştir. Bu 

nedenle çocukluk çağı kalp yetersizliği prognostik faktörleri ve tedavi seçenekleri ile 

ilgili popülasyon temelli, kontrollü çalışmalara ihtiyaç vardır.  
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