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OZET

Kardiyomiyopatiler (KMP), kalp kasi tutulumu ile karakterize
cogunlukla kalp yetersizligi ile sonuglanabilen birgok farkli etiyolojiye sahip
hastalik grubudur. Pediyatrik kardiyomiyopatilerin; 0—18 yas arasi ¢ocuklarda
insidansi yilda yuz binde 1,13’tur. Alt gruplar degerlendirildiginde KMP’ler;
dilate, restriktif, hipertrofik kardiyomiyopati, aritmojenik sag ventrikll
displazisi/kardiyomiyopatisi ve siniflandirilamayanlar olmak Uzere 5 gruba
ayrilmaktadir. Dilate kardiyomiyopati (DKMP), cocukluk c¢aginda en sik
gorulen kardiyomiyopati tipi olup buttiin kardiyomiyopatilerin yaklasik %60’ini
olusturmaktadir. DKMP, gunumuzde kronik kalp yetersizliginin ¢ocuklardaki
en sik nedenlerinden biridir ve kalp nakli uygulanan hastalarin da buyuk bir
kismini olusturur. Tanisi; sol veya her iki ventriktlin dilatasyonu ve azalmis

kontraksiyonunun gosterilmesi ile konur.

Bu calismada; Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali poliklinik ve
kliniklerinde dilate kardiyomiyopati tanisiyla, Ocak 2005-Aralik 2017 tarihleri
arasinda takip edilmig olan 90 olgu incelenmis olup olgularin tani yasi,
cinsiyet dagilimlari, basvuru semptomlari, etiyolojik  dagilimlari,
ekokardiyografi, Holter ve anjiyografi sonuglari, aldiklari medikal ve girisimsel

tedaviler, tedavi sure ve yanitlari ile prognozlari degerlendirildi.

Calisma grubunu olusturan 90 olgunun %47,8’i erkek, %52,2’si kiz idi
(erkek:43, kiz:47). Tani yasi medyan:11,5 ay (minimum:0, maksimum:234
ay) idi ve olgularin %58,9'u iki yasin altindaydi. En sik etiyolojik faktorler;
%42,2 (n:38) oraninda gorllen kalp ve damar hastaliklari ile %18,9 (n:17)
oraninda gorulen idiyopatik dilate kardiyomiyopati idi. Hastalarin %15,5’i
asemptomatik olup iki yas altinda en sik semptom olarak %60,4 ile solunum
sikintisi, iki yas ve uzerinde en sik %27 ile garpinti, %10,8 ile gogus agrisi
izlendi. Yogun bakimda izlenen hastalarin %78,1’i iki yasindan kiguk olup
bu oran, iki yas ve Uzerinde yogun bakimda izlem ihtiyaci olan hasta grubuna



(%21,9) gbre anlamli derecede yluksek saptandi (p<0,006). Aritmisi olan
hastalarin (n:11) %63,6’s1 (n:7) iyilesmis olup bu hastalarin %45,5'i (n:5)
medikal tedavi ile, %18,1’i (n:2) ablasyon sonrasi iyilesmistir. Ablasyon ile
iyilesen hastalarin etiyolojileri, permanent resiprokan kavsak tagikardisi
(PJRT) ve atriyal ektopik tasikardi (AET) idi. Wolff-Parkinson-White (WPW)
aritmisi olan 1 hastada ablasyon sonrasi iyilesme olmadi. Holter'de aritmi
saptanan hastalarin (n:22) 8’inde aritmi primer etiyoloji iken kalan 14 hastada
DKMP komplikasyonu olarak gelismistir. izlemde olgularin %44,4’(ine (n:40)
anjiyografi yapiimis olup bu olgularin %15’inde (n:6) pulmoner arterden ¢ikan
anormal sol koroner arter (ALCAPA) saptanmistir. Kalp-damar hastaligi
olan, balon anjiyoplasti veya operasyon uygulanan ya da higbir islem
yapilamayan toplamda 18 olgunun %72,2’si (n:13) tamamen iyilesti, %5,5’i
(n:1) haliyle izlemi devam etti ve %22,3’0 (n:4) kaybedildi.

Hastalarin takip sdreleri medyan:41 ay (minimum:3 gun,
maksimum:222,5 ay)'dir. Hastalarin yas gruplarina gore prognozlari arasinda
anlamli farklilik saptanmamistir. Talasemi major tanisi ile izlenen ve sik kan
transfiuzyonu alma oOyklisu olan 18 vyasindaki bir hastaya kalp
transplantasyonu yapilmis ve bu hasta izlemde iyilesmis; tium hastalarin
%37,7’si tamamen iyilesmis, %43,3'0 haliyle devam etmis, %12,2’si
kaybedilmigtir.

Sonu¢ olarak; c¢alismamizdan elde ettigimiz veriler, dilate
kardiyomiyopati hastalarinin tani, takip ve tedavi sureclerine yol gosterici
olmasi acisindan 6nemlidir. Ekokardiyografi bu hastalarin izleminde en
onemli tan1 yontemidir ve guinumuzde daha yaygin kullanimi ile, sol ventrikul
nonkompaksiyon KMP, DKMP’ye neden olabilecek diger kalp-damar
hastaliklari ve miyokardit gibi etiyolojik faktorlerin taninmasi artmigtir. Tani ve
tedavideki bu gelismelere ragmen DKMP, hala morbidite ve mortalitesi

yuksek bir hastaliktir.

Anahtar kelimeler: Dilate kardiyomiyopati, ekokardiyografi, sol ventrikul

nonkompaksiyonu, prognoz.



SUMMARY

RETROSPECTIVE EVALUATION OF PATIENTS WITH DILATED
CARDIOMYOPATHY AT OUR PEDIATRIC CARDIOLOGY DEPARTMENT

Cardiomyopathies are a group of disease which are caused by
different type of etiologies, characterized by myocardial involvement and
mostly lead to heart failure. Incidence of pediatric cardiomyopathies in 0-18
aged children is 0,113 percent in a year. When evaluating subgroups of
cardiomyopathies as 5 groups, they are classified as dilated, restrictive,
hypertrophic, arrhythmogenic right ventricle dysplasia/cardiomyopathy and
non-classified. Dilated cardiomyopathy (DCMP) is the most common type of
cardiomyopathy in childhood and its incidence is 60 percent in all types of
cardiomyopathies. In today’s world, DCMP is one of the most common
reason for heart failure during childhood and constitute a big part of patients
who needs heart transplantation. Diagnosis is based on presentation of left or

both ventricle dilatation and reduced contraction.

In our study; 90 cases with dilated cardiomyopathy who were
followed up between January 2005-December 2017 in Uludag University,
Faculty of Medicine, Department of Pediatrics, Pediatric Cardiology
Department, have been examined. Their age, gender distribution, symptoms
at admission, etiologic factors, echocardiography, Holter and angiography
results, medical and interventional therapies, treatment duration and

response, healing, transplantation and mortality rates were evaluated.

Of the 90 patients who formed the study group, 47,8% were male
and 52,2% were female (male:43, female:47). The age of diagnosis was
median: 11,5 months (minimum:0, maximum:234 months) and 58,9% of the
cases were under the age of two. Mostly seen etiologic factors were
cardiovascular diseases which observed 42,2% of patients (n:38) and
idiopathic dilated cardiomyopathy which has seen 18,9% of patients (n:17).
Patients of the 15,5% were asymptomatic. The most common symptom



under the age of two was respiratory distress (60,4%) and in patients who
are older than two years old were palpitation (27%) and also chest pain
(10,8%). Totally 78,1% of the patients which were treated in the intensive
care unit (ICU) were younger than two years of age and this rate was
significantly higher than the group of patients who are older than two
(21,9%), in need of ICU follow up (p<0,006). Of the patients with arrhythmia
(n:11), 63.6% (n:7) recovered, 45,5% (n:5) of these patients were treated
with medical therapy and 18,1% (n:2) of them recovered after ablation. The
etiology of these patients who recovered by ablation, permanent
reciprocating junction tachycardia (PJRT) and atrial ectopic tachycardia.
Recovery did not occur in 1 patient who has Wolff-Parkinson-White
Syndrome (WPW) even after ablation treatment. In 8 out of 22 patients
whose arythtimias identified by Holter, aryhtmia was primary pathology, on
the other hand the remaining 14 patients developed as a complication of
DCMP. Angiography was performed in 44,4% (n:40) of the cases and
abnormal left coronary artery originating from pulmoner artery (ALCAPA) was
detected in 15% (n: 6) of these patients. Of the 18 patients with
cardiovascular disease, had been performed balloon angioplasty or surgery,
or with no procedure, 72,2% (n:13) recovered completely, 5,5% (n:1)

continued their follow-up and 22,3% (n:4) of them were died.

Follow-up period of patients was median:41 months (min:3 days,
max:222,5 months). There was no difference in prognosis according to ages
of patients significantly. An 18-year-old patient with thalassemia major who
had a history of frequent blood transfusions underwent cardiac
transplantation and recovered during follow-up. Consequently 37,7% of all
patients recovered completely, 43,3% continued as they was, 12,2% were

passed away.

As a result; the data obtained from our study are important in terms of
guiding the diagnosis, follow-up and treatment of dilated cardiomyopathy
patients. Echocardiography is the most important diagnostic method in the
follow-up of these patients, and with its widespread use, the recognition of

etiologic factors such as left ventricular non-compaction CMP, other



cardiovascular diseases that may cause DCMP and myocarditis has
increased. Despite these advances in diagnosis and treatment, DCMP is still

a disease with high morbidity and mortality.

Key words: Dilated cardiomyopathy, echocardiography, left ventricular
noncompaction, prognosis.
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GIRIS ve AMAG

Pediyatrik kardiyomyopatiler nadir gorulen ve birgok farkli etiyolojiye
sahip hastaliklardir. Kalp kasi tutulumu ile karakterize olan, gogunlukla kalp
yetersizligi ile sonuglanabilen bu hastalik grubu; dilate, restriktif, hipertrofik
kardiyomyopati (HKMP), aritmojenik  sag ventrikdl displazisi/
kardiyomiyopatisi ve siniflandirilamayanlar olmak Gzere 5 gruba ayrilir (1,2).

Cocukluk caginda en sik dilate kardiyomiyopati (DKMP) gorulir.
DKMP; c¢ogunlukla sol ventrikil dilatasyonu ve sistolik disfonkisyonu ile
karakterize, nadiren sag ventrikil disfonksiyonunun da eslik ettigi bir
miyokardiyal hastaliktir. Siklikla sol kalp yetersizligi ile sonuglanir. Erigkin
hasta grubunda kalp yetersizliginin en sik nedeni koroner arter hastaliklar
iken, cocuk hastalarda en blyuk grubu genellikle konjenital kalp hastaliklari

ve kardiyomiyopatiler olusturmaktadir (3).

DKMP tanili gocuklarin bazilarinin kalp buyukligu ve fonksiyonu
zamanla normale gelebilse de bir kismi morbidite ve mortalite agisindan
yuksek risk altindadir (4). Bu nedenle hastalarin bir bolimu izlem siresinde
kardiyak resenkronizasyon terapisine (KRT) ve 6zellikle bir yasindan kuguk
cocuklar kalp transplantasyonuna ihtiyag duyabilmektedir (5,6,7). Uluslarasi
kayitlar gostermektedir ki; kalp transplantasyonu yapilan pediyatrik hastalarin
%76’si DKMP hastalandir (8).

Amerikan Pediyatrik Kardiyomyopati Kayit Sistemi’ne gore; 0-18 yas
aras! ¢ocuklarda kardiyomiyopati insidansi yilda yuz binde 1,13 olup bunun
yarisini DKMP’ler olusturmaktadir. Ayrica 0-10 yas arasinda da yuz bin
cocuktan 73’Unde DKMP goérulmektedir. Bir yas alti gocuklarda ise beklenen
DKMP insidansi yillik yuz bin gocukta 4’tur (9).

DKMP, patolojik kardiyak bulgularin fenotipik bir tanimidir. Birgok
nedeni olmakla birlikte genelde idiyopatiktir (10). Erigkinlerde gorilenin

aksine g¢ocuklarda iskemik olaylar daha nadir gorulur. En sik idiyopatik olsa



da genetik hastaliklar, endokrin ve metabolik hastaliklar, ¢ogunlukla viral
enfeksiydz nedenlere bagl miyokarditler, néromuskuler bozukluklar ve
ilaglar; dzellikle de kemoterapatik ajanlar DKMP’ye neden olmaktadir (11,
12).

Bu c¢alismanin amaci, Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk
Kardiyoloji Bélimi’nde DKMP tanisiyla takip edilen hastalarin tani yasi,
cinsiyet dagihmlari, basvuru semptomlari, etiyolojik  dagilimlari,
ekokardiyografi, Holter ve anjiyografi sonuglari, aldiklari medikal ve girisimsel

tedaviler, tedavi slire ve yanitlari ile prognozlarinin incelenmesidir.



GENEL BILGILER

1. Kardiyomiyopatiler

KMP, cocuklarda nadir gorulen ancak c¢ogu hastada ciddi kalp
yetersizligine neden olan ve hastalarin bir kisminda da kalp nakli gerektiren
onemli bir hastaliktir (9).

1950’li yillarda KMP, nedeni bilinmeyen bir kalp kasi hastaligi olarak
bilinmekteydi. ilerleyen dénemde patofizyolojik fenotiplerine gére; hipertrofik,
dilate ve restriktif KMP olarak gruplara ayrildi (Goodwin and Oakley

siniflamast) (13).

Dinya Saglk Orguti (DSO) ile Uluslararasi Kardiyoloji Dernegi
Kardiyomiyopatilerin Tanimlanmasi ve Siniflandiriimasi Calisma Kolu
Federasyonu; ilk kez 1980 yilinda KMP siniflamasini yayinladi. Devaminda
1995 yilinda KMP siniflamasi guncellendi. Bu glncelleme kalp kasini
etkileyen tim hastaliklari iceriyordu. Ayrica KMP siniflamasi etiyolojiyi ve
baskin patofizyolojiyi dikkate alacak sekilde genisletildi. Glncellenen 1995
siniflamasinda kardiyomiyopatiler; "kardiyak fonksiyon bozuklugu ile iligkili
miyokard hastaliklari" olarak tanimlandi ve 5 grup altinda toplandi (16,17):

1- Dilate kardiyomiyopatiler

2- Hipertrofik kardiyomiyopatiler

3- Restriktif kardiyomiyopatiler

4- Aritmojenik sag ventrikul displazisi (AS§VD)/ kardiyomiyopatisi

5- Siniflandirilamayanlar (Fibroelastozis, sol ventrikl

nonkompaksiyon KMP, minimal sol ventrikul dilatasyonu ve

mitokondriyal tutulum)

Son 10 yilda 2 farkli kardiyomiyopati siniflamasi daha tanimlandi (Tablo-2.1)
(18):
- 2006 Amerikan Kalp Dernegi Tanimlama ve Siniflandirma Sistemi

- 2008 Avrupa Kardiyoloji Dernegdi Siniflandirma Semasi



Pediyatrik Kardiyomiyopati Kayit Sistemi verilerine gore KMP
insidansi 18 yas alti ¢ocuklarda yaklagik olarak yuz binde 1,13 oldugu
bilinmekte olup bu oranin buylk bir kismini dilate ve hipertrofik KMP hastalari
olusturmaktadir. Bir yas alti ¢ocuklarda bu sikhk yiz binde 8,34 olarak
bildirilmigtir. Aktif yakinmasi olan c¢ocuklarin yaklasik %40’ inin  kalp
yetersizligi nedeniyle kaybedildigi veya kalp transplantasyonuna gittigi
belirtilmistir (14).

Tablo-1: Cocuklarda kardiyomiyopati siniflamasi (18)

Diinya Saglik Orgiitii (DSO)

DKMP, HKMP, RKMP, ASGVD/KMP, siniflandirilamayan KMP

Amerikan Kalp Dernegi

Primer KMP

Genetik: HKMP, ASgGVD, Sol ventrikil nonkompaksiyon KMP, glikojen depo hastahgi, kalp
iletim bozukluklar, mitokondriyal miyopatiler, iyon kanal bozukluklari

Karma KMP: DKMP, RKMP (hipertrofik veya dilate olmayan)

Kazanilmig KMP: Enfeksiyonlar (miyokarditler), stresin tetikledigi, peripartum, tasikardi nedenli,

diyabetik anne bebegi

Sekonder KMP

Avrupa Kardiyoloji Dernegi

DKMP, HKMP, RKMP, ASgVD/KMP, siniflandirilamayan KMP

Ailesel/genetik

Tanimlanamayan gen bozukluklari, hastalik alt tipi

Ailesel olmayan/ genetik olmayan

idiyopatik, hastalik alt tipi

KMP, kardiyomiyopati; DKMP, dilate kardiyomiyopati; HKMP, hipertrofik kardiyomiyopati; RKMP, restriktif
kardiyomiyopati; ASGVD/KMP, aritmojenik sag ventrikul displazisi/kardiyomiyopatisi



1.1. Dilate Kardiyomiyopati

DKMP en sik gorulen kardiyomiyopati tipi olup sol veya her iki
ventrikulin dilatasyonu ve azalmig kontraksiyonu ile karakterize bir kalp kasi

hastaligidir (15). ilerleyen béliimlerde daha ayrintili incelenecektir.

1.2. Hipertrofik Kardiyomiyopati

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), yapisal kalp hastaligi veya
hipertansiyon olmaksizin ¢ogunlukla artmig sol ventrikil duvar kalinhg ile
karakterize bir kalp kasi hastaligidir. Pediyatrik hastalarda gorilen en sik
ikinci kardiyomiyopati formudur. Siklikla interventrikiler septum orantisiz
olarak buyumustar. Agirlikli olarak sol ventrikil buydse de sut ¢ocuklugu
déneminde sag ventrikdl hipertrofisi de gortlebilir.

HKMP, oOzellikle 35 yasindan geng bireylerde ve sporcularda ani
kardiyak olumun en sik yapisal nedeni olarak bilinmektedir. Ayrica HKMP
herhangi bir yasta ilerleyici kalp yetersizigine neden olabilmektedir. Yapilan
calismalar her bes yuz yetigkinden birinde idiyopatik sol ventrikul hipertrofisi
oldugunu gostermistir.

Avrupa Kardiyoloji Dernedi HKMP'yi ailevi/genetik ve ailevi/genetik
olmayan olarak iki gruba ayirmaktadir. Vakalarin blydk kisminin
ailevi/genetik siniflandirmada oldugu goéralmuagtir. HKMP'nin  etiyolojisi,
Ozellikle pediyatrik populasyonda ¢ok cesitlidir; dogustan gelen metabolizma
hastaliklarini, noromuskuler bozukluklari ve genetik nedenleri de
icermektedir. Metabolik sendromlu veya sendromik HKMP'li hastalar bebeklik
doneminde veya erken cocukluk déneminde bulgu verirken, néromuskuler
hastaligi olanlar daha ¢cok ergenlik doneminde saptanabilmektedir.

HKMP’li hastalarin cogu semptomsuzdur ve vakalarin %50’si Gfarim
ya da hipertrofik kardiyomiyopati tanisi alan bir baska kiginin aile taramasi
sirasinda tani alir. Medikal tedavi, hastalarda semptomatik dizelme saglasa

da kalp yetersizligi ya da ani 6lum riskini azaltmaz. HKMP'li hastalarda atriyal



ve ventriktler aritmiler sik gorullr, nedene spesifik antiaritmik tedaviler
uygulanir (11,18,20).

1.3. Restriktif Kardiyomiyopati

Restriktif  kardiyomiyopati (RKMP), kardiyomiyopati olgularinin
%5’inden daha azini olusturur. Olgularin buytk ¢ogunlugu idiyopatik olmakla
birlikte miyokardiyal infiltratif sebepler ve depo hastaliklari da etiyolojik
nedenler arasinda yer almaktadir.

RKMP olgularinda;

o Ventrikul bogluklar normal boyutlardadir, ventrikil kalinligr artmamistir
ve sistolik fonksiyonlar korunur.

o Anormal yapidaki kalp kasinin ventrikiler kompliyansi ve dolumu
azalmistir.

o Ventrikul dolus basinci artar ve atriyumlara yansiyarak atriyumlarin
geniglemesine neden olur.

Sag kalp yetersizligi olarak da bilinen anormal ventrikiler dolus
sonucu hastada 6dem, hepatomegali ve asit geligebilir. Sol kalp kaynakl
dolus basing yuksekligi sonucu ise Oksuruk, dispne ve pulmoner 6dem
gorulur. Egzersizle birlikte hastalarda gogus agrisi, presenkop, senkop hatta

ani 6lum gorulebilir (11).

1.4. Sol Ventrikiil Nonkompaksiyon Kardiyomiyopatisi

Ventrikuler miyokardiyal nonkompaksiyon*, nadir gortulen dogustan
kalp hastaliklarindan biridir. Tek basina gorulebildigi gibi diger konjenital kalp
anomalileriyle birlikte de gérilebilir. intrauterin dénemde kalp kasi dokusunun
normal  gelisiminin  duraklamasi, bununla iligkili  olarak  derin
trabekulasyonlarin  ve bunlarin arasinda bosgluklarin  olusmasi ile
karakterizedir. Genellikle sol ventrikul hipertrofisi ve/veya geniglemesi ile

sistolik ya da diyastolik fonksiyon bozuklugu goéralir.

*Nonkompaksiyon: Yogunlagsmamis



Klinik olarak; konjestif kalp yetersizligi, tromboembolik olaylar,
aritmiler, senkop hatta ani 6lum gorulebilecegi gibi hasta asemptomatik de
olabilir (21).

Tani ekokardiyografi ile konulabilir. Bunun igin kullanilan tani él¢utleri (22,23):

1. En az dort adet trabekulasyon olmasi ve bunlarin arasinda girintilerin

bulunmasi,

2. Trabekuller arasinda bulunan girintilerde renkli doppler kan akiminin

olmasi,

3. Hastaligin oldugu ventrikul segmentinde ¢ift katmanli yapi olmasi ve sistol
sonunda subendokardiyal nonkompaksiyon tabakanin, subepikardiyal

kompaksiyon tabakasina oraninin =2 olmasi.

Hastaligin kesin tanisi igin bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik
rezonans goruntuleme (MRG) ile degerlendirme yapilabilir. Eger hastaya kalp
kateterizasyonu ve anjiyografi yapilirsa sistolde intratrabekiler bosluklarda
kontrast madde birikimi, diyastolde ise ventrikil duvarinda slngerimsi bir

goruntu izlenir (24).

Hastaligin kalp yetersizligi igin medikal tedavisinde digoksin,
didretikler ve anjiyotensin donustirict enzim inhibitorleri kullanilir. Siklikla
atriyal ve ventrikuler aritmiler gorulir ve herhangi bir aritmi saptandiginda
uygun antiaritmik tedavi uygulanmalidir. Hastada atriyoventrikuler (AV) tam

blok gelisirse kalici pil takilmalidir.

Medikal tedaviye direngli ventrikiler aritmiler oldugunda, implante
edilebilir  kardiyovertor defibrilator  (ICD) takilmasi  dusUndlimelidir.
Tromboembolik hadiselere yatkinlik oldugundan her hastaya omur boyu
profilaktik antiagregan tedavi verilmelidir. Eger tromboz veya emboli olusursa
uygun sekilde tedavi edilmelidir. Medikal tedaviye yanit vermeyen ventrikil
ve kalp kapak fonksiyon bozukluklarinda uygun cerrahi tedavi
uygulanmalidir. Kontrol altina alinamayan kalp yetersizligi olan hastalarda
kalp nakli gerekebilir (24).



Hastaligin prognozu kotudur, hastalarin biydk bir kismi kalp
yetersizligi veya ventrikiiler aritmilere bagh olarak kaybedilmektedir. Omur
boyu asemptomatik kalan olgular da bildirilmigtir. Hastaliga erken tani
konulup tedavi edilmesi komplikasyonlarin &nlenmesi igin dnemlidir.
Hastalarda kalp yetersizligine gidisi ve tedavi yanitini degerlendirebilmek igin

duzenli araliklarla ekokardiyografi incelemesi yapilmalidir (25).

1.5. Aritmojenik Sag Ventrikiil Displazisi/ Kardiyomiyopatisi

Aritmojenik sag ventrikul kardiyomiyopatisi, sag ventrikil duvarinin
yag veya fibroz doku ile infiltrasyonu sonucu sag ventriktl genislemesi ile
karakterize kalitsal bir hastaliktir. Bu bulgular zamanla sol ventrikilde de
ortaya cikabilmektedir. Erkeklerde daha sik gorulmektedir. Klinik olarak
asemptomatik seyredebilecegi gibi kalp yetersizligi, 6lumcul aritmiler, ani

olume kadar giden ciddi sonuglar ortaya c¢ikabilir.

Tipik olarak displazi tiggeninin (sag ventrikll ¢ikis yolu, sag ventrikul
apeksi ve trikispit kapagin alt bolgesi) etkilendigi sag ventrikil tutulumu

vardir.

Tani kriterleri ilk olarak 1994 yilinda yayinlanmig, 2010 yilinda bazi
EKO ve kardiyak MR bulgulari eklenerek revize edilmistir. ASgVD tanisi igin
iki major ya da bir majorle birlikte iki mindr ya da dort minor kriter olmasi
gerekmektedir (26).



Tablo-2: Aritmojenik sag ventrikil kardiyomiyopatisi tani kriterleri (26)

MAJOR

MINOR

1. Hafif ya da orta dlizeyde sol
ventrikil tutulumu varken, sag

ventrikilde ciddi dilatasyon ve sag

1. Sol ventrikil normal iken orta derecede tim sag
ventrikllin dilatasyonu ve/veya ejeksiyon

fraksiyonunda azalma

Yapisal ve ventrikll ejeksiyon fraksiyonunda | 2. Orta derecede segmental sag ventrikill
fonksiyonel azalma dilatasyonu
bozukluklar 2. Lokalize sag ventrikdl 3. Bolgesel sad ventrikil hipokinezisi
anevrizmasi
3. Ciddi segmental sag ventrikl
dilatasyonu
Endomiyokardiyal biyopside sag
Doku
ventrikilde yag ve fibréz doku
Ozellikleri L
infiltrasyonu saptanmasi
EKG 1. V1-V3'te QRS dalgasinda 110 1. Sinyal ortalamali EKG’de geg potansiyeller
msn Uzerinde genigleme 2. On iki yas uzerinde sag dal blogu yoklugunda
bozukluklari
2. V1-V3'te epsilon dalgalar V2-V3'te T dalga negatifligi
1. EKG, Holter ya da efor testi incelemelerinde sol
dal blogu tipinde ventrikiler tagikardi (stirekli/
Aritmiler sureksiz)
2. Yirmi dort saatlik Holter’'de 1000’den fazla
ventrikiler ekstra atim
Aile oykiisi Aile bireylerinde, operasyonda 1. Ailede erken yasta (<35 yas) ASGVD/KMP

veya otopside tespit edilen

hastalik olmasi

suphesi ile ani 6lim olmasi
2. Aile 6ykusu (mevcut klinik kirterlere gére

saptanan)

EKG: Elektrokardiyografi, AS§VD/KMP: Aritmojenik sag ventrikil displazisi/ kardiyomiyopatisi.




2. Dilate Kardiyomiyopati:

DKMP, en sik gorulen kardiyomiyopati tipi olup gunumuzde kalp nakli
uygulanan hastalarin onemli bir kismini olugturmasi agisindan onemli bir
saglik sorunudur. DKMP, sol veya her iki ventrikulin dilatasyonu ve azalmig

kontraksiyonu ile karakterizedir (8,15).

2.1. Patofizyoloji:

Kardiyak performans; 6n ylk, ard yuk, kasilma gucu ve kalp hizi ile
degerlendirilir. Kalp kasinda dilatasyon cesitli fizyolojik ihtiyaglara cevap
vermek amaciyla ortaya cikabilir. Frank-Starling yasasina goére 6n yuk
artarsa kardiyak debi de doku perfuzyonunu saglamak amaciyla artar.
KUmdulatif miyosit 6lumU major patolojik olaydir. Miyosit dlimunde, apoptozis,
otoimmdunite, mikrovaskuler disfonksiyon, bozulmus gutc¢ aktarimi 6nemli
mekanizmalardir (15). Apoptozisi, miyosit kaybini ve surekli kollajen birikimini
takiben molekuler, hucresel ve interstisyel seviyelerdeki degisiklikler sonucu;
sol ventrikll dilatasyonu, fibrozis, interventrikiler septum ve arka duvar
kalinliginin azalmasi gorulur. Duvar kalinhginin azalmasi ile sol ventrikil
kontraktilitesinin zayiflamasi sonucu sol ventrikil daha yuvarlak bir sekil alir.
Tum bu dedisiklikler kalbin yeniden gsekillenmesi (remodeling) olarak
adlandirilir (10).

Kalp kasinin rejenerasyon kapasitesinin kisitli olmasi patogenezde

dnemlidir. intraseliler miyofilament kaybi kétii prognoz ile iligkilidir (15).

Hastalidin patofizyolojisinde, kalp kasinin iyi kasilamadigi, ejeksiyon
fraksiyonun ve kardiyak debinin azaldigi  géruldr. ileri  akim
parametrelerindeki bu azalma, intrakaviter kanin goéllenmesine ve sonucta
diyastol sonu volim, basing ile ventrikiler dolum basincinda artisa neden
olur. Yeterli kardiyak debi saglamak igin ventrikiller dilate olur ve hipertrofiye

ugrar. Ventrikul dilatasyon sonucu artan oksijen tuketimi ve azalan miyokard
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gucune bagh olarak duvar gerilimi artar ve kardiyak debi azalir. Bu tablo
yavas bir sekilde ilerler, atriyal ve vendz dolgunluk artar, sistemik venoz

konjesyon ve pulmoner ddemle sonuglanir.

Kardiyak debinin dismesi sonucu renal kan akimi azalir.
Kompansatuar mekanizma devreye girerek renin-anjiotensin sistemi ve
sempatik sinir sistemi aktive olur. Bu sistemlerin aktivasyonu sonucu,
periferal vaskuler degisiklikler ile agir konjestif kalp yetersizligi klinik tablosu
olusur. Ventrikullerin asir gerilmesi miyokardin incelmesine neden olur.
Kavite dilate olur. Sekonder gelisen mitral ve triklspit kapak yetersizligi
sonucu miyokardin kanlanmasi azalir. Subendokardiyal iskemi ise miyokard
hasarini daha da arttirir. Miyokardin yeniden yapilanmasi fibrozis ile birlikte
oldugu igin ventrikullerin kompliyansi azalir. Dilate kardiyomiyopatide
fibrozise sekonder olarak miyokard kitlesi artar. Ventrikil miyokardindaki
fibrozis sonucunda aritmiler, sistolik ve diyastolik fonksiyon bozukluklari

gorulebilir.

2.2. Epidemiyoloji ve Etiyoloji:

DKMP, cocuklarda kalp yetersizliginin ve tim dunyada kalp naklinin
en yaygin nedeni olarak bilinmektedir. Tahmini olarak prevalansi yuz binde
40 ve yillik insidansi yuz binde 7 vaka olarak bilinmektedir. Belirgin irksal
farkhliklar bildiriimekte ancak cinsiyet farki bildiriimemektedir. DKMP vakalari,
cocukluk cagi kardiyomiyopatilerinin yaklasik %60'in1 olusturmaktadir ve bir

yasindan kuiguk ¢ocuklarda bu oran daha da yuksektir (27).
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Tablo-3: Dilate kardiyomiyopati nedenleri (4,15, 33)

idiyopatik

Viral enfeksiyonlar (miyokardit)

Enteroviriisler (koksaki A, B, polio, ekoviriis), HIV,
rubella, varisella, kabakulak, EBV, kizamik,

adenoviris, influenza A, respiratuvar sinsityal virtis

Bakteriyel enfeksiyonlar

Difteri, mikoplazma, tiberkiloz, sepsis

Riketsia enfeksiyonlari

Psittakoz, Kayalik Daglar ategi

Paraziter enfeksiyonlar

Toksoplazma, Toksokara kanis

Mantar enfeksiyonlari

Histoplazma, koksidioidomiges, aktinomikoz

Noromuskiiler hastaliklar

Duchenne ve Becker muskiuler distrofileri, Friedreich

ataksisi

Nutrisyonel faktorler

Kwashiorkor, pellegra, tiamin eksikligi

Kolajen vaskiiler hastaliklar

RA, SLE, dermatomiyozit, Kawasaki hastaligi

Hematolojik hastaliklar

Talasemi, orak hlcreli anemi, demir eksikligi

Koroner arter hastaligi

ALCAPA

llaglar

Antrasiklinler, siklofosfamid, klorokin

Endokrin hastaliklar

Hipotiroidizm, hipertiroidizm, feokromasitoma,
diyabetes mellitus, hipokalsemi, Tako-Tsubo

kardiyomiyopatisi

Metabolik hastaliklar

Glikojen depo hastaliklari, karnitin eksikligi,

sfingolipidozlar, yag asidi oksidasyon defekti

Malformasyon hastaliklari

Cat-cry sendromu

Genetik mutasyonlar

Sitoskeletal genler, OD, OR, X’e bagli, mitokondriyal

kalitim

Mitokondriyal bozukluklar

Kearns-Sayre, MELAS, MERRF, Sitokrom C oksidaz
eksikligi, NAD-koenzim Q rediiktaz eksikligi

Tasikardi nedenli KMP

Atriyal tasikardiler, ventrikiler tasikardiler

Peripartum nedenler

EBV: Ebstein-Barr viriis, HIV: Insan immiin yetmezlik viriisii, RA: Romatoid artrit, SLE: Sistemik lupus eritematozus,

ALCAPA: Pulmoner arterden g¢ikan anormal sol koroner arter, OD: otozomal dominant, OR: otozomal resesif,

MELAS (Mitokondriyal miyopati, ensefalopati, laktik asidoz, stroke (inme), MERRF: Miyoklonus, tonik-klonik

nébetler, demans, serebellar bulgular

DKMP’ nin en sik nedeni idiyopatiktir (>%60), sonrasinda ise en sik

ailesel nedenler ve miyokarditler izlenir. Agiklanamayan DKMP hastalarinda,

cogunlukla subklinik miyokardit gelismis olabilecegi unutulmamalidir (33).
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2.2.1. Miyokardit

Miyokardit pediyatrik hastalarda akut ya da fulminan seyirli olmasi ve
dilate kardiyomiyopatiye ilerleyebilmesi nedeniyle yuksek morbiditeyle iligkili,
hayati tehdit eden bir hastaliktir. Miyokardin bircok nedene bagh olabilen
enflamatuvar bir hastaligi olarak tanimlanir (28). Akut veya kronik
enflamasyonu, enfeksiyonlar, bag dokusu hastaliklar, toksik veya
granulomatoz hastaliklar ile idiyopatik etkilenmelere bagli olarak miyosit

infiltrasyonu, nekrozu ve kaybi geligir.

Cogunlukla etyolojide viral nedenler suclanir. Sistemik, perikardiyal,
endokardiyal etkilenme olabilir. Ancak koroner damarlar tutulmaz. Hastalar
semptomsuz olabilecegdi gibi kalp yetersizligi, aritmi ve ani 6lim klinigiyle de

basvurabilir (11).

2.2.1.1. Miyokardit Etiyolojisi

Akut miyokarditin, virUsler basta olmak Uzere, bakteriler, mantarlar
protozoalar, toksinler, ilaglar, metabolik anormallikler, asiri duyarhlik
reaksiyonlari ve sistemik otoimmun hastaliklar gibi bircok nedeni vardir. Diger

yandan miyokarditin etiyolojisi gogunlukla saptanamamaktadir (28).
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Tablo-4: Miyokardit etiyolojisi (29)

1. Enfeksiy6z nedenler

RNA virlisleri: Koksaki virisler, ekovirls, polioviris,
influenza A ve B, respiratuvar sinsityal virs, kizamik,

kizamikgik, Hepatit-C, Dang, sari humma, kuduz, Hiv

Virusler
DNA virtisleri: Adenoviris, Parvoviris B19,
sitomegaloviriis, Insan Herpes Viriis-6, EBV, varisella,
Herpes simpleks virls, variola, vaccinia
Difteri, tiberkilloz, salmonella, stafilokok, pnémokok,
) streptekok, klostridyum, gonokok, brusella, tetanoz,
Bakteriler o . . .
tularemi, lejyonella, meningokok, klamidya, mikoplazma,
hemofilus influenza
Aspergillus, kandida, aktinomices, blastomiges,
Mantarlar . C
histoplazma, krptokok, koksidiodiomiges
Spiroketler Sifiliz, leptospira (Weil hastaligi), borelia (Lyme hastaligi)
Riketsiyalar Tifus, Q atesi, Kayalik Daglar atesi
Protozoalar Tripanosoma, toksoplazma
Parazitler Tenya solium, ekinokokkus grantlosus, amdbiasis

2. Enfeksiy6z olmayan nedenler

Toksik miyokarditler

ilaglar, agir metaller, bécek sokmalari, arsenik ve karbon

monoksit maruziyeti

Endokrinolojik nedenler

Feokromasitoma, tirotoksikoz, insilin bagimli diyabetes

mellitus, beri-beri hastahgi

immiin sistem iligkili miyokarditler

Alerjenler, ilaclar, kalp transplantasyon reddi, sistemik
lupus eritematozus, romatoit artrit, Churg-Strauss
sendromu, Kawasaki hastalidi, enflamatuvar kemik
hastalgi, Colyak hastaligi, skleroderma, polimiyozit,
miyastenia gravis, sarkoidoz, Wegener grantilomatozisi,

romatizmal kalp hastahgi

Cevresel etkenler

Radyasyon, elektrik carpmasi

HiV: Insan immiin yetersizlik viriisii, EBV: Epstein-Barr viriis
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2.2.1.2. Trifazik hastalik siireci

Miyokardit ~ vakalarinin ~ ¢odunlugu bir viral enfeksiyondan
kaynaklandigi i¢in; viruslerin tetikledigi ve miyokardiyal dilatasyona gidebilen
otoimmun hastaliklar ile ilgili uzun suredir deneysel fare modelleri Gzerinde
calisiimaktadir. Miyokardit patogenezi Uzerine yapilan bu son galigmalar, her
hastada benimsenmesi gereken tani ve tedavi stratejilerini iceren, hastaligin
etkilerini ortaya koyan 3 fazli bir yapiya isaret etmektedir. Bu yapiya gore
miyokardit; 3 farkli kronolojik asamada ilerler. Her 3 asama igin; patogenez,

tani ve tedavi surecleri onemli ol¢ctde farkhlik gosterir (28).

Tablo-5: Miyokarditte trifazik streg (28)

1. Faz 2. Faz 3. Faz
Periyot 1-7 gin 1-4 hafta Aylar, yillar

Viral Kazanilmis bagisiklik | Ventrikul yeniden
Ozellikler replikasyon yaniti yapilanmasi

Dogal bagisiklik | Otoimmun etkilenme | (remodeling)

yaniti Dilate KMP
Kolajenden Dendritik hticreler

Patogenezde | olusan CD4 (Thl, Thl7,

gorevli fibroblastlar Treg)

hiicreler Makrofajlar CD8 T hicreleri
NK hcreleri B hicreleri

KMP: Kardiyomiyopati, NK: Natural killer, CD4: Cluster of diffentiation, Thl: T helper 1, Treg: T regulatory.

Ug fazl bu sureg, virtisiin indiiklenip miyokarda saldirdigi 1. faz ile

baslar. Cogunlukla viral replikasyon, hastanin bagisiklik sisteminin devreye
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girmesi ile kontrol altina alinir ve gcogu hasta hig farkedilmeden veya sekelsiz
bir sekilde iyilesir.

Bazi hastalarda ise virusler ortadan kaldinldigi halde bagisikhk
sistemi cgalismaya devam eder. Sonugta kazaniimis bagisiklik yaniti ve
otoimmun yanit ortaya ¢ikar. Miyokard antijenleri ile viral peptidler arasindaki
molekuler benzerlik sonucu otoantikor gelisimi tetiklenir. Bu asamada
hastalarda konjestif kalp yetersizligi gelisebilir. Diger yandan hastalarin

cogunda virUsler yok edilir ve bagisiklik sistemi aktivasyonu durur (28).

2.2.1.3. Klinik Bulgular

Miyokardit bulgulari, semptomsuz bir hastadan akut kardiyojenik sok
ve ani 6lume kadar genis bir yelpazede olabilir. Kiglik c¢ocuklarda siklikla
ates, solunum sikintisi, tasikardi, gallop ritmi ve kardiyak Gfarim ile kendini
gOsterir.

Akut veya kronik miyokardit, gogus agrisi, ates, carpinti, cabuk
yorulma, senkop gorulebilir. Perikardit ile birlikte oldugunda oskultasyonda
surtinme sesi de duyulur. Dekompense konjestif kalp yetersizligi olan
hastalarda; hepatomegali, periferik 6édem ve hisilti gibi bulgular ortaya
cikabilir (11).

2.21.4. Tani

Elektrokardiyografi (EKG): SinUs tasikardisi, atriyal ve ventrikuler
aritmiler, ileti bloklari, azalmis QRS voltajlari, spesifik olmayan ST-T
degisiklikleri (11)

Telekardiyografi:  Agir  vakalarda  kardiyomegali, = pulmoner
damarlanmada artig, plevral efizyon (11)

Ekokardiyografi (EKO): Ventrikillerin sistolik fonksiyonunda azalma,
kalp bosluklarinda genisleme, mitral kapak yetersizligi, perikardiyal efiizyon
(11)
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Endomiyokardiyal biyopsi, kardiyak kateterizasyon: Depo hastalgi,
mitokondriyal hastalik gibi farkh KMP suphesi olan segilmis olgularda
yapilmalidir. Miyosit hasari ve polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile viral
analiz goésterilebilir (11).

Laboratuvar: Sedimantasyon, kardiyak troponin | ve B-tipi natriuretik
faktor (BNP) (11)

2.2.1.5. Ayirici Tani

Akut miyokardite ¢ok benzeyen klinik tabloyu olusturan hastaliklar;
karnitin eksikligi, enerji metabolizma bozukluklari, herediter mitokondriyal
bozukluklar, idiyopatik DKMP, perikardit, fibroelastozis ve koroner arter

anomalileridir (11).

2.2.1.6. Tedavi

Miyokardit bircok hastada kendiliginden veya tedavi ile tamamen
iyilesir. Tedavi stratejisi, ¢ogunlukla etiyolojiye ve kalp yetersizligi gibi
bulgulara yonelik uygulanir.

Hafif miyokardit olgularinin, 3-6 ay sureyle agir sporlardan
kaginmalari  Onerilir.  Birgok olgu mutlak istirahat ve nonsteroid
antienflamatuvar tedavi ile duzelir (11).

Miyokarit igin birincil tedavi destekleyicidir. Akut tedavide kalp
yetersizligi kontroli icin inotrop ilaglarin kullaniimasi gerekebilir. Son
donemde ilk tercih olarak milrinon kullaniimaktadir. Ancak aritmiye yatkinlik
olusturmasi agisindan dikkat edilmesi gereken bir ilagtir (11).

Kompanse kalp yetersizliginde diuretikler, anjiyotensin donusturicu
enzim inhibitorleri ve anjiyotensin reseptor blokerleri kullanilir. Fulminan kalp
yetersizliginde ve kollaps durumunda bu ilaglarin kullanimi kontrendikedir
(11).

Atriyal ve ventrikller aritmisi olan hastalarda spesifik antiaritmik
tedavi uygulanir. Gerekirse ICD uygulanabilir (11).
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Agir vakalarda; mekanik ventilasyon, ventrikiler destek cihazi
implantasyonu ve ekstrakorporeal membran oksijenasyon (ECMO)una
intiyag olabilir. Bu tedaviler hastanin hemodinamisini duzeltmeye ve
gerekirse kalp transplantasyon hazirligina yardimci olur (11).

Miyokardit vakalarinda immunmodulasyon tedavisi net degildir. Akut
veya fulminan miyokarditte intravenéz immunglobulin (IVIG) tedavisi
uygulanabilir. Steroidin ¢ocuklarda kullanimiyla ilgili veriler yetersizdir.

Antiviral ilaglarin miyokardit tedavisinde faydasi henlz kanitlanmamistir (11).

2.2.1.7. Prognoz

Miyokardit hastalari, kismi veya tam olarak iyilesebilir; ilk ataktan
yillar sonra hastalik tekrarlayabilir. Sonraki ataklar da ilk hastalik gibi tedavi
edilmelidir. Tam iyilesme saglanamayan vakalar; subklinik seyredebilir ve bu
hastalarda ilerleyen dénemde DKMP gelisebilir (29).

Cocuklarda iyilesme %90 oraninda saptanmistir (30). Semptomatik
yenidoganlarda, akut miyokardit prognozu kotudur ve %75 oraninda mortalite
bildirilmistir. Daha buyuk cocuklarda ve adolesanlarda prognoz daha iyi
seyretse de inatc¢l vakalarda DKMP gelismekte ve kalp transplantasyonuna
kadar ilerleyebilmektedir (11).

2.3. Tani

DKMP; asemptomatik ya da hafif yakinmalarin oldugu klinikten, daha
ciddi bulgularin eglik ettigi; periferik 6dem, ¢arpinti, vendz dolgunluk gibi kalp
yetersizligi bulgulari ve hayati tehdit eden aritmilerin gézlendigi tabloya kadar
ilerleyen bulgular ile bagvurabilir (32).

Yeni tani almis bir DKMP hastasinin, primer miyokard hastaligi
tanisini kesinlestirmeden dnce, iyilesme ihtimali olan yapisal kalp hastaliklar
acisindan degerlendirilmesi gerekir. EQer altta yatan bir kardiyak bozukluk
saptanirsa 6nce o tedavi edilmelidir. ALCAPA gibi konjenital koroner
anomaliler cok erken donemde ciddi kalp yetersizligi ile ortaya ¢ikabilmekte

ve cerrahi dizeltme sonrasi tam iyilesme saglanabilmektedir. Bunun yaninda
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miyokardit, aritmi, bazi hematolojik ve endokrin nedenler gibi tedavi edilebilen

hastaliklar da tani asamasinda mutlaka degerlendirilmelidir (32).

2.3.1. Bulgular ve Semptomlar

Hafif semptomu olan bebekler ve kuguk cocuklar; bu sikayetlerin
temelinde bir kardiyak problemin oldugunun farkinda olmadan, viral Ust
solunum vyolu enfeksiyonu veya tekrarlayan pnoémoniler esnasinda tani
alabilirler. Buyuk cocuklar ve adolesanlar ise viral hastalik bulgularindan
ziyade daha ¢ok egzersiz intoleransi, ¢carpinti gibi yakinmalar ile bagvururlar.

Kalp vyetersizligi klinigi, bebekler ve kuguk c¢ocuklarda; buyume
gelisme geriligi, terleme, solunum sikintisi gibi belirgin yakinmalarla ortaya
cikarken; daha buyuk cocuklarda, nefes almada zorluk, oksuruk, idrar
miktarinda azalma, 6édem, terleme ve ¢abuk yorulma gibi bulgularla kendisini
gOsterir.

Bazi viral miyokardit hastalari; 24-48 saat icinde hizla gelisen acil
hastane yatigi ve ileri yasam destegi gerekebilen artmis kalp yetersizligi
bulgulari ile bagvurabilir.

Ritim problemleri nedeniyle ortaya ¢ikan semptomlar, ilk bulgu olarak
ya da DKMP’ye isaret eden diger semptomlardan sonra ortaya cikabilir.
Aritmi semptomlari; c¢arpinti, senkop, konvulziyonlar, ani kardiyak olumu
icerebilir. Bu semptomlarin; herhangi bir yasta veya kardiyomiyopatinin
herhangi bir evresinde konjestif kalp yetersizliginin bulgulari ortaya ¢ikmadan

da olusabilecedi unutulmamalhdir (34).

2.3.2. Oykii ve Fizik Muayene

Hastalarin DKMP &ykuleri farkliik gdstermektedir. Yenidogan ve
bebeklik doneminde blyumede yavaslama, emerken c¢abuk yorulma veya
morarma tariflenebilir.

Etiyolojide metabolik hastallk veya mitokondriyal hastaliklar
dusunullUyorsa eglik edebilecek diger sistemik bulgular da sorgulanmalidir.

Asemptomatik seyreden olgular genellikle; fizik muayene esnasinda Gflrim
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saptanmasi veya ailede kardiyomiyopati oykusu varliginda, telegrafi, EKG,
EKO gibi incelemeler sonucunda tani alirlar.

Kalp yetersizliginin kompansasyon déneminde olan hastalarda fizik
muayene bulgulari tamamen normal olabilir. Semptomu olan hastalarda ise
konjestif kalp yetersizligi bulgulari olarak; tasikardi, takipne, akcigerlerde
raller, zayif periferik nabizlar, boyunda venoz dolgunluk, periferik 6dem,
hepatomegali saptanabilir. Oskiltasyonda kalp tepe atimi genellilkle sola
kaymistir. ikinci kalp sesi genellikle normal ancak pulmoner hipertansiyon
varsa tek ve sert duyulur. S3 ile birlikte gallop ritmi ve mitral kapak yetersizligi

eslik ediyorsa yumusak vasifli regurjitan sistolik afurim duyulabilir (33).

2.3.3. Tani Testleri

2.3.3.1. invaziv Olmayan Testler

1. Gogus Grafileri:

Genellikle belirgin kardiyomegali goralir. Ayrica pulmoner 6deme

badli pulmoner damarlanmada artis izlenebilir (33).

2. Elektrokardiyografi:

Sinus tasikardisi, ST-T anormallikleri ve sol ventrikil (SV) hipertrofisi
en sik goérilen EKG bulgularidir. Bazen sol veya sa§ atriyal dilatasyon da
olabilir. Dal bloklari, supraventrikuler tasikardi, ventriktler aritmiler, DKMP’de

sik gorulen aritmilerdir (18,33).

3. Ekokardiyografi:

EKO; KMP’nin tanisi, siniflandirimasi ve kalp kasindaki islev
bozuklugunun derecesinin belirlenmesinde en yol gosterici invaziv olmayan

testtir.
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Iki boyutlu ekokardiyografi ile belirgin sol ventrikiil genislemesi ve
kontraktilite azalmasi gorulur. Sol atriyum da genigleyebilir. Bazen sol atriyal
apendikste ve kardiyak apekste trombus izlenebilir (33). Sol ventrikil
fonksiyon bozuklugu ve dilatasyonu; anormal kan akisi ve ventrikillerde staz
ile sonuclanir. Ayrica koagulasyon sistemi DKMP’li hastalarda aktive edilir ve
aktivasyon derecesi sol ventrikll fonksiyonuyla negatif korelasyon gosterir.
Bu risk faktorlerii, DKMP hastalarinda trombis gelisimine neden olur.
Cocuklarda goértulme sikligi daha azdir ve kardiyomiyopatiye sekonder
tromboz tedavisi konusunda ¢ok az veri vardir (35).

DKMP’li hastalarda EKO’da perikardiyal eflzyon da saptanabilir. M-
mod EKO incelemesinde SV'nin sistol ve diyastol sonu caplarinda artis,
ejeksiyon fraksiyonu (EF) ve kisalma fraksiyonu (KF) &lgimlerinde belirgin
azalma izlenir. Ayrica mitral kapak yetersizligi ve kalp ritim dengesizlikleri de
g6zlenebilir. M-mod EKO odlgumleri DKMP hastalarinin izleminde degerli bir
testtir (18,33).

4. Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintulemesi (KMRG):

Ventrikuler hacim ve fonksiyonlarin degerlendiriimesi icin alternatif bir
inceleme olan KMRG, DKMP'li hastalarin tanisinda daha sik kullaniimaya
baslanmigtir. Ventrikul hacminin, duvar kalinhdinin ve kasilma fonksiyonunun
yani sira doku yapisinin da dogru sekilde degerlendiriimesini saglar. Ayrica
KMRG, DKMP'ye yol acan diger metabolik, infiltratif hastaliklarin

tanimlanmasina da yardimci olmaktadir (27).

5. Genetik Galigmalar:

KMP, genetik bir bozuklugun (mitokondriyal hastaliklar, yag asidi
oksidasyon  bozukluklari, glikojen depo hastaliklari vb.) belirtisi
olabileceginden, en uygun tibbi tedaviyi belirlemeden 06nce bazi
biyokimyasal, genetik ve enzim eksikligi testleri yapiimahdir.

DKMP'ye neden olan genler, genel olarak sitoskeletal ve sarkomerik

proteinleri kodlamaktadir (18).
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6. Laboratuvar Testleri:

Kalp yetersizligi siddetini gostermede; BNP ve N-terminal pro-B tipi
natritretik peptit (NT-BNP) en yaygin kullanilan biyobelirteglerdir.

BNP seviyelerindeki artis; sol ventrikil sistolik disfonksiyonu,
hipertrofisi, ylksek dolum basinglari ve miyokard iskemisi ile iligkilidir.

Yetigkinlerde ve ¢ocuklarda, BNP duzeyleri, akciger hastalig ile ilgili
semptomlari kalp yetersizliginden ayirt etmek icin kullanilabilir. Hastaneye
yatis, kalp transplantasyonu ve olum ile ylksek BNP dizeyleri arasinda

anlamli iliski oldugu distntlmektedir (18,36).

2.3.3.2. Invaziv Testler

1. Kardiyak Kateterizasyon:

Kardiyak kateterizasyon genellikle koroner arter anatomisini ve KMP
etiyolojisini saptamada endokardiyal biyopsi gerekliligini gdstermek igin
kullaniimaktadir. Sol ventrikilde trombus varliginda kontrendikedir. Kateter

girisimi sonrasi aritmiler gelisebilecedi akilda tutulmalidir (18).

2. Endomiyokardiyal Biyopsi:

Akut miyokardit etkeninin PCR ile gosteriimesinde endomiyokardiyal biyopsi
drneklerinin faydali oldugu gésterilmistir. invaziv bir iglem oldugdu igin dogru

vaka secimi ¢cok dnemlidir (18).

2.4. Tedavi

DKMP hastalarinda tedavi yaklasimi oOncelikle tedavi edilebilir
nedenleri atlamamak icin dikkatli inceleme, aile bireylerinin taranmasi ve
etkin medikal tedaviyi icermektedir. Bu hastalarda tedavi hedefi; kardiyak

atim hacmini artirmak, dokulara yeterli oksijeni ulastirabilmek ve hayati
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organlarin iglevini koruyabilmektir. Bu amaca yonelik medikal tedavide kalp
yetersizligi ve aritmilerin ana klinik belirtileri hedef alinir (11). Tekrarlayan
atriyal fibrilasyon veya flatter gibi aritmilerin varliginda, tromboembolinin
Onlenmesi ve tedavisi de gerekebilir (27).

lleri derecede kalp yetersizligi ve dolagim kollapsi olan hastalarda;
yogun bakim destegi, intravendz inotropik ajanlar, mekanik ventilasyon,
ventrikller destek cihazlari, ECMO gibi mekanik dolagsim destekleri ve son

evrede kalp transplantasyonu gerekebilir (11).

2.4.1. Medikal Tedavi

1. inotropik Ajan Tedavisi:

Bu gruptaki ilaglar dncelikle sempatomimetrik ilag olan dopamin, dubutamin
ve adrenalini kapsamaktadir. Bu ajanlarin tUumu adrenerjik reseptorleri
uyararak etki ederler.

Dopamin, dusuk dozda kullanildiginda bdbrek fonksiyonlari Gzerine
olumlu etki yapar. Yuksek dozda ise kalp kasiimasini artirir ve periferik
vazokonstriksiyon yapar. Dopaminin proaritmik yan etkisi de unutulmamalhdir.

Dobutaminin proaritmik yan etkisi az olmasina kargin, pulmoner
kama basincini artirarak pulmoner 6deme neden olabilecegi bilinmelidir. Bu
iki inotropik ajanin kombinasyonu faydali bulunmustur.

ikinci sinif inotroplar olan bipiridin tiirevleri; konjestif kalp yetersizligi
tedavisinde yaygin kullaniimaktadir. Fosfodiesteraz Il enzim inhibisyonu
yapan bu ajanlar (amrinon ve milrinon gibi) hicre igi kalsiyum duzeyini ve
bdylece kalbin inotropik performansini artirmaktadirlar. Bu ajanlar,
vazodilatator etkileri ile dilate ve kasilmasi zayif olan ventrikllin ard yukinU
azaltirlar. Potansiyel yan etkileri; trombositopeni, hipotansiyon, karaciger
fonksiyon testlerinde bozulma, gastrointestinal irritasyondur (4).

Digoksin de hicre igi sodyum, kalsiyum dizeyini artirarak ventrikUler

kontraksiyonu artirir (4).
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2. Semptom Yonetimi:

Anjiyotensin donustarici enzim (ADE) inhibitorleri; gugli  bir
vazokonstriktor ajan olan anjiyotensin Il duzeyini azaltip, gug¢lu bir
vazodilatator olan bradikinin yikimini azaltarak kalbin ard yukunu azaltmaya
yardimci olur. Bu nedenle, kalp yetersizligi semptomlarini kontrol altina
almada ilk tercih ilaglardir. Azalmis sol ventrikll sistolik fonksiyonu ve
azalmis EF Uzerine de etkili oldugu gosterilmistir. Yeni baglangi¢li 6ksuruk,
hipotansiyon veya bdbrek fonksiyonlarinda bozulma gibi yan etkiler ortaya
cikarsa, terapétik faydayr maksimize etmek ve yan etkilerden kaginmak igin
ilk planda ilacin dozu dusurulmeye caligiimalidir.

Periferik veya pulmoner 6dem gibi asiri sivi yuklenmesi bulgulari
varliginda dirtetikler tedaviye eklenebilir. Diuretik ilaclarin nérohumoral
aktivasyonu artirarak olumsuz etki olusturup hastaligin gidisatini
kotulestirebilecegi icin tek bagina kullaniimalari 6nerilmez.

Beta blokerler (BB), konjestif kalp yetersizligi ve EF’si dusuk olan
hastalarda ADE inhibitorleri ve diuretiklerle birlikte kullanilabilir. Semptom
kontroll icin digoksin ve spironolakton da tedaviye eklenebilir (37). Bir
kardiyak glikozid olan digoksin; ventrikiler kontraksiyonu artirmada etkisini
Na-K ATPaz pompasini bloke edip hulcre igi kalsiyum duzeyini artirarak
gb6stermektedir. Inotropik ajan olarak etkisi ise, tartigmall olsa da yaygin

olarak kullaniimaktadir (4).
3. Progresyonu Onleme Yodnetimi:

ADE inhibitorlerinin, anjiyotensin |l reseptor antagonistlerinin veya bu
iki ilacin kombine kullanimi; nérohumoral aktivasyonu ve ventrikuler yeniden

sekillenmeyi azaltmakta ve sonugta hastaligin ilerlemesini durdurmaktadir
(37).
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4. Komplikasyonlari Onleme Yénetimi:

Beta blokerlerin; ani kardiyak olum riskini ve hastaligin kotuleserek
O0lume neden olma riskini azalttigi gosterilmis (37). Bazi calismalarda
karvedilolun hem beta reseptor blokaji hem de vazodilatasyon yaparak sol
ventrikul kasilma gucunu arttirdig ve kalp yetersizligi olan erigkin hastalarda
klinik durumu duzelttigi bildirilmistir. Cocuklarda yapilan sinirli ¢alismalarda
ise karvedilol ve metaprololin yararli olacagi dusunulmektedir.

Aritmiler ve tromboembolik olaylar, profilaktik tedaviler ile 6nlenebilir.
Kalp bosluklari ¢ok genis olan ve kan stazi olan hastalarin trombis
olusumuna yatkinhgi fazla olup bu hastalarda varfarin tedavisi yararlidir. Eger
trombuUs tespit edilirse, agresif bir sekilde dnce heparin, sonrasinda varfarin
tedavisi verilmelidir. Eger kardiyomiyopatinin nedeni tagikardi ise, antiaritmik
ilaclar ve/veya radyofrekans ablasyon tedavisi kullanilabilir.

Prokainamid gibi etkili birgok antiaritmik ilacin negatif inotropik etkisi
olmasi nedeniyle bu ilaglar dikkatli kullaniimalidir. Direncli olgularda ablasyon

tedavileri dugunulmelidir (38).

5. Diger Terapotik Yaklagimlar:

Akut donemde basvuran hastalarda mutlak yatak istirahati
onerilmelidir. Sivi ve tuz alimi kisittanmahdir. Gunlik tarti takibi ve buna gore
ditretik tedavisi duzenlenmelidir. Eger kardiyomiyopatinin nedeni karnitin

eksikligi ise, karnitin destedi hemen baglanmalidir (4).

2.4.2. Kardiyak Resenkronizasyon Tedavisi (KRT)

Son zamanlarda biventrikller pacing kullanilarak uygulanan KRT,
ventriktler aritmi de dahil olmak Uzere kalp yetersizligi kaynakli iletim
bozuklugu olan hastalari tedavi etmek igin kullanilmigtir.

Orta-siddetli kalp yetersizligi semptomlari (ejeksiyon fraksiyonu<%?35

ve QRS kompleksi >130 ms) olup KRT alan hastalarin, planlamadan 6 ay
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sonra New York Kalp Birligi fonksiyonel sinifinin yukseldigi, yasam kalitesinin

ve ejeksiyon fraksiyonunun arttigr goralmuagtur (4).

2.4.3. Kardiyak Transplantasyon

Kardiyak transplantasyon ileri evrede KMP’si olan, uygun medikal
tedaviye klinik yanit vermeyen ¢ocuklarda hizlica karar verilmesi gereken bir
tedavi secgenegidir (4). Pediyatrik Kardiyomiyopati Kayit Programi’ndaki
(PCMR) eski kayitlara gore cocuklarda o6limden kurtulma veya Kkalp
transplantasyonu olma oranlari ilk 1 yilda %61 ve 5. yilda %47 idi (5). Son
calismalar gostermektedir ki, bu oran transplantasyon yapilan olgularda, ilk 1
yilda %90,5 ve 5. yilda %83’tlr (39). Bu olgularin 10 yillik sag kalm oranlari
ise %68 ile %72 arasinda bulunmus olup bu oran, konjenital kalp hastalig
nedeniyle nakil olan gocuklara gore cok daha yuksektir.

Son 10 yildaki tedavi yaklasimlari agir DKMP hastalarinda erken
mortaliteyi dGnemli dlglide azaltsa da transplantasyon hala kesin tedavi olarak

gorulmektedir (40).
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GEREG VE YONTEM

Bu calismada; Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghg! ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal poliklinik ve
kliniklerinde dilate kardiyomiyopati tanisiyla, Ocak 2005-Aralik 2017 tarihleri
arasinda takip edilmis olan 90 olgu taranmigtir.

Calismanin verileri hasta dosyalarindan ve hastane medikal bilgi
sisteminden elde edilmistir. Calisma retrospektif olarak yurGtiimastar.

Calisma igin, Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu’'ndan 05.06.2018 tarihinde alinan 2018-10/18 kararl ile etik kurul
onay! alindi.

Olgularin; tani yasi, cinsiyet dagilimlari, basvuru semptomlari,
etiyolojik dagilimlari, ekokardiyografi, Holter ve anjiyografi sonuclari, aldiklari
medikal ve girisimsel tedaviler, tedavi sure ve yanitlar ile prognozlari
degerlendirildi.

Olgularin EKO incelemelerinde; tani anindaki sol ventrikiil diyastol
sonu ¢ap! (SVDSC), EF ve KF degerleri ile en son degerlendirilien SVDSC,
EF ve KF degerleri kaydedildi. Medikal ya da girisimsel tedaviler sonrasi
yanit degerlendirilmesi igin bu degerler kargilastirildi.

EF igin %55 ve Uzeri, KF igin %26 ve Uzeri normal kabul edildi.
SVDSC’leri; Roge ve ark. tarafindan (41) hazirlanan tablodaki vicut yuzey
alanina goére, sol atriyum (SA), SV, sag ventrikil (SgV) ile SV duvar
kalinhginin %90 tolerans sinirlarina goére verildigi ortalama degerler
kullanilarak yorumlandi.

Dilate kardiyomiyopati tanisi sol atriyal ve ventikller dilatasyonla
birlikte ejeksiyon ve kisalma fraksiyonlarinda azalma olmasi ile konuldu.

Degerlendirme  sirasinda  kullanilan  tanimlamalar  asagida
acgiklanmigtir.

e Taniigin hastalara ekokardiyografi yapildi.

o Kardiyak kateterizasyon rutin olarak uygulanmad..
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e Duzenli takibe gelmeyen hastalarin, geldikleri sure igindeki verilerine
gore degerlendirme yapildi.

e Karsilastirmalar son EKO incelemeleri ile yapildi.

e Sonuglar kaydedilirken iyilesme, haliyle ve 6lum tanimlari kullanildi.

> lyilesme: Kontrolde klinik belirtilerin kaybolmasi, ekokardiyografide sol
ventrikll fonksiyonlarinin normal olmasi ve ilag kullaniminin
kesilmesidir.

» Haliyle: Kontrol bulgularinda o6ncesine goére anlamli degisiklik
olmamasi veya normal sinirlar icinde olmamasidir.

> Olim

istatistiksel Analiz

Calismamizin istatistiksel analizinde; deg@iskenlerin normal dagilima
uygunlugu Shapiro Wilk testi ile incelenmigtir. Strekli degiskenler belirtici
istatistik olarak normallik dagilimina uygunluk gostermeleri durumunda
ortalama ve standart sapma; gostermemeleri durumunda ise medyan,

minimum, maksimum degerleri ile ifade edilmistir.

Kategorik degiskenler ise n, % ile ifade edilmigtir. Normallik testi
sonucuna gore yapilan karsilastirmalarda Mann-Whitney U testi, bagimli
orneklem t testi ve Wilcoxon testi kullanmimigtir. Kategorik degigskenlerin
gruplar arasi karsilastirmasinda ise Pearson Ki-kare testi, Yates Duzeltiimis
Ki-kare testi, Fisher'in Kesin Ki-kare testi ve Fisher Freeman-Halton testi

kullaniimistir.

istatistiksel analizler icin SPSS (IBM Corp. Released 2012. IBM
SPSS Statistics for Windows, Version 21.0. Armonk, NY: IBM Corp.)
programi kullaniimig olup p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmigtir.
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BULGULAR

Calismaya dahil edilen 90 hastanin yas ve cinsiyete gore dagilim

verileri asagidaki tabloda verilmistir.

Tablo-6: Hastalarin cinsiyet ve tani yasi dagihmi

n %

Cinsiyet

Kiz 47 52,2
(n:90)

Erkek 43 47,8
Yas (n:90) | <2 yas 53 58,9

>2 yas 37 41,1

OrtalamazSS: 53+68,63 ay, medyan:11,5 (min:0, maks:234 ay)

SS: Standart sapma, min: Minimum, maks: Maksimum

Hastalarin %47,8’i (n:43) erkek, %52,2’si (n:47) kizdir ve tanidaki yas
ortalamasi 53+68,63 (medyan:11,5 ay, minimum:0 ay, maksimum:234 ay)

olarak hesaplanmistir (Tablo-6).
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Tablo-7: Hastalarin etiyolojilerine gore dagilhmi

Etiyoloji n %

idiyopatik 17 18,9
Enfeksiyonlar, immiinolojik hastaliklar 8 8,9
Miyokardit 5 5,6
Kawasaki hastaligi 1 1,1
Ailevi Akdeniz atesi, sistemik lupus eritematozus 2 2,2
Aritmiler 11 12,2
Supraventrikiler tasikardi 3 3,3
Permanent resiprokan kavsak tasikardisi 2 2,2
Atriyal ektopik tasikardi 4 4.4
Ventrikdler fibrilasyon 1 1,1
Wolff-Parkinson-White 1 1,1
Noromuskiiler Hastaliklar 6 6,7
Duchenne muskdler distrofisi, konjenital miyopatiler 5 5,6
Tuberoskleroz 1 1,1
Metabolik bozukluklar 4 4.4
Karnitin eksikligi 3 3,3
Glikojen depo hastaligi 1 11
Kronik bobrek yetersizligi 5 5,6
Kemoterapik ajan/ radyoterapi alma oykiisii 4 4.4
Talasemi major- sik kan transfiizyon oykisii 2 2,2
Kalp ve damar hastaliklari 38 42,2
Sol ventriktl nonkompaksiyon kardiyomiyopatisi 20 22,2
Aort koarktasyonu 9 10

Aort stenozu 3 3,3
Pulmoner arterden c¢ikan anormal sol koroner arter 6 6,7
Diger 3 3,3
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Hastalarin etiyolojileri incelendiginde sirayla; %42,2 (n:38) kalp ve damar
hastaliklari ve bunlarin iginde en sik %22,2 (n:20) SV nonkompaksiyon KMP,
%18,9 (n:17) idiyopatik, %12,2 (n:11) aritmiler ve %8,9 (n:8) oraninda
enfeksiyonlar ve immunolojik hastaliklarin en sik nedenler oldugu
gorulmektedir (Tablo-7). Ayrica tabloya ek olarak; SV nonkompaksiyon KMP
tanisi mevcut olan 20 olgunun %10’'una (n:2) karnitin eksikligi, %5’ine (n:1)
gegcirilmis ventrikller septal defekt (VSD) + pulmoner bant operasyonlarindan
sonra gelisen DKMP, %5%’ine (n:1) tiberoskleroz, %5’ine (n:1) PJRT, %5’ine
(n:1) miyokardit; idiyopatik DKMP’si olan 17 olgunun %5,8’ine (n:1) AET ve
son olarak miyokardit tanisi olan 5 olgunun %Z20’sine (n:1) Kawasaki

hastaligi eslik etmektedir.

Tablo-8: Hastalarin yaslarina gore etiyolojilerinin dagilimi

<2 yas 22 yas
Etiyoloji n % n % p
idiyopatik 14 26,4 3 8,1 0,05
Kalp ve damar hastaliklar 31 58,5 7 18,9 <0,001
Enfeksiyonlar ve immunolojik
hastaliklar ! L8 ° 162 0020
Metabolik hastaliklar 4 7,5 0 0 0,140
Noromuskuler hastaliklar 1 1,8 5 13,5 0,078
Aritmiler 4 7,5 7 18,9 0,189
Hematolojik hastaliklar 0 0 6 16,7 0,003
Diger 2 3,8 6 16,2 0,060
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iki yasindan kiigik 53 hastanin %26,4’Unin (n:14) etiyolojisi
idiyopatik olup iki yas ve Uzeri 37 hastada bu oran %8,1 (n:3) saptanmistir.
Bu farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p=0,05) (Tablo-8).

iki yasindan klgik hastalarin %58,5’inde (n:31) kalp ve damar
hastaliklari varken bu oran iki yas ve Uzeri hastalarda %18,9 (n:7) olup bu
farkhlik istatistiksel olarak ¢ok ylksek dizeyde anlamli bulunmustur
(p<0,001) (Tablo-8)

iki yas ve Uzeri hastalarin %16,2’sinde (n:6) enfeksiyonlar ve
immunolojik hastaliklar goértlmekte olup bu oran iki yasindan kuiguk
hastalarda %1,8 (n:1)dir ve bu farkhlik istatistiksel olarak anlamli
bulunmustur (p=0,02) (Tablo-8).

iki yas ve Uzeri hastalarda hematolojik hastaliklar %16,2 (n:6)
oraninda olup iki yasin altindaki hastalarda hi¢ goriimemistir. Bu farkhlik

istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p=0,03) (Tablo-8).

Hastalarin yas gruplarina gore etiyolojilerinin dagilimi incelendiginde;

diger etiyolojiler igin anlamli farklilik saptanmamistir (Tablo-8).
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Tablo-9: Hastalarin cinsiyetlerine gore etiyolojilerinin dagihmi

Erkek Kiz

Etiyoloji n % n % p

idiyopatik 7 16,3 | 10 21,3 | 0,737
Kalp ve damar hastaliklari 19 442 | 19 40,4 | 0,883
Enfeksiyonlar ve immunolojik hastaliklar 2 4,7 5 10,6 | 0,438
Metabolik hastaliklar 1 2,3 3 6,4 0,618
Noromuskuler hastaliklar 5 116 |1 21 0,100
Aritmiler 5 116 |6 12,8 | 0,869
Hematolojik hastaliklar 3 7 3 6,5 1,000
Diger 5 116 |3 6,4 0,472

Hastalarin etiyolojileri cinsiyetlerine gore karsilastirildiginda higbir

etiyolojik faktor icin anlamli farklilik saptanmamistir (p>0,05) (Tablo-9).
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Tablo-10: Hastalarin semptomlarinin dagilimi

Semptomlar n %

Asemptomatik 14 15,5
Solunum sikintisi (dispne / takipne / ortopne) 41 45,6
Ufartm 24 26,7
Oksuiriik 13 14,4
Carpinti 12 13,3
Egzersiz intoleransi, emme gugllugu 12 13,3
Kalp yetersizligi bulgulari (6dem, juguler vendz dolgunluk vb.) 10 11,1
Go6gus grafisinde kardiyomegali saptanmasi 7 7,8
Go6gus agdrisi 4 4.4
Diger (hipertansiyon, dismeyen ates, ani kardiyak arrest) 6 6,6

Olgularin  %15,5’si (n:14) asemptomatik olup baska hastalik
nedeniyle tarama esnasinda tani almistir. En az bir semptomu olan olgularin
ise; %45,6’sinda (n:41) solunum sikintisi, %26,7’sinde (n:24) Uftrim,
%14,4’Unde (n:13) Oksuruk, %13,3’'Unde (n:12) carpinti, %13,3’Unde (n:12)
egzersiz intoleransi veya emme guglugu, %11,1’'inde (n:10) kalp yetersizligi
bulgulari, %7,8’'inde (n:7) gogus grafisinde kardiyomegali, %4,4’Unde (n:4)

g6gus agrisi ve %6,6’sinda (n:6) diger semptomlar saptanmistir (Tablo-10).

Olgularin semptom baslangicindan tani aldiklari zamana kadar

gecen sure ortalama 22 gun, medyan:6 (min:0, maks:365 gun) idi.
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Tablo-11: Hastalarin yaslarina goére semptomlarinin dagihmi

<2 yas 22 yas

Semptomlar n % n % p
Asemptomatik 6 11,3 8 21,6 | 0,185
Solunum sikintisi (dispne / takipne / ortopne) | 32 60,4 9 24,3 | 0,001
Ufliriim 18 34 6 16,2 | 0,061
Oksurik 9 17 4 10,8 | 0,413
Carpinti 2 3,8 10 27 0,001
Egzersiz intoleransi, emme gucligui 10 18,9 2 54 0,065
Kal etersizligi bulgulari (6dem, vendz
] Py 9 9 ( 7 13,2 3 8,1 0,449
juguler dolgunluk vs.)
Go6gus grafisinde kardiyomegali saptanmasi 4 7.5 3 8,1 1,000
Go6gus agdrisi 0 0 4 10,8 | 0,026
Diger (hipertansiyon, dismeyen ates, ani

ger (hip y smey s 2 3,8 4 10,8 | 0,224
kardiyak arrest)

iki yasindan kiglk 53 hastanin %60,4’G (n:32) solunum sikintisi ile
basvurmus olup iki yas ve Uzeri 37 hastada bu oran %24,3 (n:9) saptanmigtir
ve bu farklihk istatistiksel olarak ¢ok yuksek dizeyde anlamli bulunmustur
(p=0,001) (Tablo-11).

iki yas ve Uzeri hastalarin %27’si (n:10) garpinti ile bagvurmus olup bu
oran iki yasindan kuglik hastalarda %3,8 (n:2)'dir ve bu farkhlik istatistiksel
olarak ¢ok yuksek duzeyde anlamli bulunmustur (p=0,001) (Tablo-11).

iki yas ve lzeri hastalarin %10,8' (n:4) gégus agrisi nedeni ile
basvurmustur (p=0,026) (Tablo-11).
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Hastalarin  yas gruplarina gbére semptom  dagilimlarinin
kargilastirildigi tabloda; asemptomatik hastalar ve diger semptomatik
hastalar icin anlaml farklihk izlenmemistir (p >0,05) (Tablo-11).

Tablo-12: Hastalarin ilk ekokardiyografi bulgularinin dagilimi

ilk ekokardiyografi bulgulan n %

DKMP 64 71,1
Agir DKMP 21 23,3
Sol ventrikil nonkompaksiyon KMP 14 15,6
Hafif sol ventrikil dilatasyonu 6 6,7
Aort koarktasyonu 9 10

ALCAPA 6 6,7
Aort stenozu 3 3,3
Tekrarlayan perikardiyal eflizyon 1 11

DKMP: Dilate kardiyomiyopati, ALCAPA: Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter

Tablo-12’ye ek olarak; hastalarin basvuru esnasinda vyapilan
EKO’larinda SV nonkompaksiyon KMP (n:14) saptanan hastalarin
%14,2’sinde (n:2) agir DKMP, %64,2’sinde (n:9) DKMP, %14,2’sinde (n:2)
hafif sol ventrikll dilatasyonu mevcut olup %7,1’inin (n:1) henlz kardiyak
fonksiyonlari bozulmamisti. Ayrica sol ventrikll dilatasyonu olan 6 hastanin
%33,3’Unde (n:2) DKMP mevcut olup EF<%55 odlgulmustar.

Tani aninda agir DKMP (n:21) saptanan hastalarin en son yapilan
EKO ile degerlendirmelerinde, hastalarin %28,5’i (n:6) kaybedilmis olup bu
hastalarin 4’0 en son izleminde agir DKMP, 2’si DKMP olarak seyretmisti. Bu

hastalarin %19’u (n:4) duzenli takibe gelmemis olup en son EKO
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degerlendirmelerinde, 1’'inde agir DKMP, 3'inde DKMP saptandi. Son olarak
hastalarin %33,5'i (n:7) DKMP olarak takibi devam etmekte olup %19 (n:4)

hasta tamamen iyilesti.

Ayrica hastalarin baglangigta %61,1’'ine (n:55) kalp kapak hastaliklari
eslik etmekteydi. Bunlarin %9’u (n:5) aort yetersizligi (AY), %94,5’i (n:52)
mitral yetersizlik (MY) idi. Iki hastada her ikisi de mevcuttu. Son
degerlendirilen EKO’da toplamda %63 (n:57) hastada kapak vyetersizligi
vardi. Bunlarin da %12,2’si (n:7) AY, %94,7’si (n:54) MY idi. Ayrica 4 hastada
hem AY hem MY mevcuttu.

Calismamiza dahil edilen 90 hastanin Q'u, izlemde tedavisi henlz
bitmeden ya da iyilestikten sonra takibe gelmemigtir. Duzenli takibe gelen 81
hastanin takip sureleri medyan:41 ay (min: 3 gun, maks:222,5 ay) dir. Takip
suresi 3 gun olan hastalardan biri agir aort stenozu (AS) tanisi almis olup
higbir tedavi uygulanamadan, digeri ise SV nonkompaksiyon KMP tanisi ile 3

gunlukken kaybedilmistir.
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Tablo-13: Hastalarin yogun bakim Unitesinde izlem slregleri, prognozlari ve

kalp transplantasyon oranlarinin yaslarina goére dagilhmi

<2 yas 22 yas

n % n % p
Yogun bakim unitesinde yatanlar (n:32) 25 78,1 7 21,9 0,006
Mekanik ventilator destegi >7 glin alanlar (n:10) 7 70 3 30 0,508
inotrop tedavi destegi >10 giin alanlar (n:20) 13 65 7 35 0,640
Prognoz <2 yas 22 yas

n % n % p
iyilesme (n:34) 21 61,8 13 38,2 0,666
Haliyle (n:39) 21 53,8 18 46,2 0,611
Oliim (n:11) 7 63,6 4 36,4 | 0,754
Kalp transplantasyonu (n:1) 0 0 1 100 0,420

Yogun bakimda izlem ihtiyaci olan hastalarin %78,1’i (n:25) iki yasin
altinda, %21,9'u (n:7) iki yas ve Uzerinde olup bu farkllik istatistiksel olarak
anlamli bulunmustur (p=0,006). Diger taraftan hastalarin 7 ginden uzun sure
mekanik ventilator destegi almasi, 10 gunden uzun sure inotrop tedavi almasi
ile iki yasindan kiguk veya bluyuk olmalari arasinda anlamh farklilk
bulunmamistir (p>0,05) (Tablo-13).

Hastalarin prognozlarina baktigimizda; iyilesen, haliye devam eden
ve Olen olgularin iki yasin altinda olmasi ile iki yas ve Uzerinde olmasi
arasinda istatistiksel olarak anlamli farkhlik saptanmamistir (p>0,005) (Tablo-
13).

38



Tablo 13’e baktigimizda kalp transplantasyonu yapilan bir olgunun iki
yasin Uzerinde oldugu gorulmektedir. Bu hastamiz talasemi major tanisiyla
izlenmekte olup sik kan transflizyonu alma éykuisi mevcuttu. DKMP tanisini
18 yasinda alan bu hastamiza tanidan 4 ay sonra kalp transplantasyonu

yapildi ve kardiyak fonksiyonlari tamamen normale geldi (son EF: %55).

Tablo-13’e ek olarak belirtmek gerekir ki; 6len toplam 11 olgudan,
kronik bobrek yetersizligi (KBY) nedeniyle takip edilmekte olan bir hasta
kardiyak olmayan bir nedenle kaybedilmistir. Bu olgu kardiyak fonksiyonlari

normale gelse de iyilesmis kabul edilmemigtir.

izlem suresinde olen 11 hastanin 6lime kadar gegen sureleri

medyan:1 ay (min:3 gun, maks:38 ay) idi.

Tablo-14: Hastalarin cinsiyetlerine gore takip, yogun bakim Unitesinde yatis

ve iyilesmeye kadar gecgen surelerinin degerlendiriimesi

Erkek Kiz p
Medyan (min-maks) Medyan (min-maks)
Toplam izlem 21 (0,1-210) 6 (1-237) 0,131
suresi (ay)
YBU’de yatis siiresi | 7 (2-160) 13,5 (1-60) 0,478
(gln)
iyilesme siiresi (ay) | 5 (0,6-93) 14 (0,25-65) 0,089

YBU: Yogun bakim unitesi, min: Minimum, maks: Maksimum

Hastalarin tani anindan itibaren olan izlem sireleri (ay), YBU'de
yattiklari gun sayisi ve iyilesmeye kadar gegen sure (ay) ile cinsiyet dzellikleri
kargilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli farklihk saptanmamigstir
(p>0,05) (Tablo-14).
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Tablo-15: Hastalarin etiyolojilerine gére prognozlarinin dagilimi

Prognoz lyilesme Haliyle Olim

Etiyoloji

n % n % n %
idiyopatik (n:17) 3 176 | 8 47 2 11,8
Kalp ve damar hastaliklari (n:38) 15 38,9 | 18 474 |5 13,2
Enfeksiyonlar ve immunolojik hastaliklar (n:7) | 3 428 |3 428 |0 0
Metabolik ve néromuskdler hastaliklar (n:10) | 2 20 6 60 2 20
Avritmiler (n:11) 7 63,6 |2 181 |1 9
Diger (n:14) 4 285 | 8 571 |1 7,2

Etiyolojisi idiyopatik DKMP olan 17 hastanin 23,6’s1 (n:4) dizenli

takibe gelmedigi icin prognozlar bilinmemektedir.

Enfeksiyonlar ve immdunolojik hastaliklar ile izlenen 7 hastanin
%14,4°G (n:1) (miyokardit), 59 aylik takip sonrasi en son EKO’sunda kardiyak
fonksiyonlarinin normale gelmesi Uzerine takibe devam etmedigi igin

prognozu bilinmemektedir.

Metabolik ve néromuskuler hastalik grubundaki 10 hastanin %50 si
(n:5) Duchenne mduskuler distrofisi (DMD) tanisiyla izlenmekteydi ve bu

grupta 6len hastalarin hepsi (%20, n:2) DMD idi.

Aritmi nedeniyle izlenen 11 hastanin %36,3’U0 (n:4) atriyal ektopik
tasikardi nedeniyle izlenmekte olup bu hastalardan birine tedavi igin ablasyon
uygulanmis ancak en son basvuru EKO’sunda EF’si %49 olmasina ragmen

hasta takibe devam etmedigi igin prognozu bilinmemektedir.

Diger gruptaki 14 hastadan KBY tanisi ile izlenen %7,1 (n:1)
hastanin izleminde kardiyak fonksiyonlari duzelmistir ancak nonkardiyak

40



nedenli dlmuastur. Calismada bu hasta iyilesmis olarak kabul edilmemistir.
Diger yandan baska bir KBY tanili hasta izlemde duzenle takibe gelmedigi

igin prognozu bilinmemektedir.

Baslangigta belirtilen duzensiz takipli 9 olgunun 1'i ALCAPA
nedeniyle opere olup operasyon sonrasi duzeldikten sonra takibi birakmig;1
olgu da AK nedeniyle balon anjiyoplasti+operasyon yapildiktan sonra iyilegip
takiplerine gelmemistir. Yukarida belirtildigi gibi takiplerine dizenli gelmeyen
9 olgunun 7’sinin ise prognozlari hi¢ bilinmemektedir. Diger yandan, SV
nonkompaksiyon KMP (n:14) olan olgularin 6’sina bagka etiyolojiler de eslik
etmekte olup bu olgular haliyle devam etmis ve 1 olguya da PJRT eslik etmis
olup bu hasta iyilesmigstir. Ayrica idiyopatik DKMP olan bir hastada DKMP’ye
sekonder ritim bozuklugu (AET, SVT) gelismis olup bu hasta da haliyle

devam etmistir.

Olen 11 olgunun %72,7’si (n:8) ilk 1 yilda kaybedilmistir. Bu 8
olgunun %62,5’i (n:5) kalp ve damar hastaliklari olan gruptaydi. Kalan 3
olgunun etiyolojisi DMD, aritmi (ventrikuler fibrilasyon) ve idiyopatik DKMP
idi. Olen 11 olgunun %27,3'0 (n:3) ise ilk 5 yilda kaybedilmis olup bu 3
olgunun etiyolojisi; DMD, KBY ve idiyopatik DKMP idi.

Sonug¢ olarak; 90 hastanin %37,7’si (n:34) tamamen iyilesmis,
%43,3’0 (n:39) haliyle devam etmis, %12,2’si (n:11) kaybedilmis ve kalan
%6,8 (n:7) olgu takibe duzensiz gelmistir (Tablo-15).

Calismamizda olgularin laboratuvar degerlendirmeleri kisitli olup
sadece 14 hastaya pro-BNP bakilmistir. Bu olgularin pro-BNP degerleri
medyan:833 (min:1, maks:35000 ng/L) olarak saptandi. Pro-BNP degeri
35000 ng/L olan olgu idiyopatik DKMP nedeniyle izlenmekteyken hastada
AET, supraventrikuler tasikardi (SVT) gelisti. Elektrofizyolojik ¢calismasi (EFC)
normal de@erlendirildi. Olgunun en son yapilan EKO’sunda EF: %38 olup
izlemi devam etmektedir. Ayrica olgularin sadece ikisinde troponin degeri
1058 ng/L ve 13548 ng/L, bir olguda ise kreatin kinaz-MB (CKMB) 100 iU/L

olarak yuksek saptandi.
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Tablo-16: Ventrikul dilatasyon derecelerine gore iki ve daha fazla ilag alim

suresi dagilimi

212 ay siireyle 2 ve <12 ay siireyle 2 ve daha p

daha fazla ila¢ alanlar fazla ilag¢ alanlar

n (%) n (%)
DKMP (n:64) 39 (%60,9) 23 (%37,1) 0,801
Agir DKMP (n:21) 13 (%61,9) 7(%33,3) 0,653
SV nonkompaksiyon | 10 (%71,4) 2 (%14,2) 0,124
KMP (n:14)
Hafif sol ventrikiil 2 (%33,3) 2(%33,3) 0,620
dilatasyonu (n:6)

DKMP: Dilate kardiyomiyopati, SV: Sol ventrikdl

Agir AS nedeniyle izlenen agir DKMP’li bir hasta genel durumu ¢ok
kotl olmasi nedeniyle medikal veya cerrahi tedavi alamadan 3 gunlikken
kaybedildi.

Agir AK tanisiyla takipli bagka bir hasta DKMP’si olup genel

durumu ¢ok kotu olmasi nedeniyle 1,5 aylikken kaybedildi.

idiyopatik DKMP nedeniyle izlenen bir hastada EF: %54 sinirda
dusuk olmasi Uzerine tum izlemi suresince tek ila¢ kullanildi ve prognozunda

iyilesme veya kotulesme olmadan hastanin poliklinik takibine devam edildi.

SV nonkompaksiyon KMP ile izlenen 14 hastadan %14,2’sinin (n:2)
izlem boyunca sadece hafif sol ventrikul dilatasyonu mevcut olup EF>%55

seyretti ve sadece tek ilag tedavisi uygulandi.

Hastalarin %60’1 (n:54) 212 ay sureyle 2 ve daha fazla, %33,3’'U
(n:30) <12 ay, 2 ve daha fazla ila¢ kullanmigken %6,6’s1 (n:6) izlem suresince

tek ilag kullanmig veya hig ilag kullanmamisti.
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Hastalarin KMP derecesine gore 212 ay sureyle 2 ve daha fazla ilag
alan hasta sayisi ile 12 aydan daha kisa sure 2 ve daha fazla ilag alan hasta
sayisi arasinda istatistiksel olarak anlaml farklihik bulunmamigtir (p>0,05)
(Tablo-16).

Calismadaki 90 hastanin %37,7’si (n:34) izlemde tamamen iyilesti
ve tum tedavileri kesildi. Bu hastalarin hepsi 2 ve daha fazla ilag tedavisi
almisti ve %47’si (n:16) 212 ay sure ile 2 ve daha fazla ila¢ almigti. Son EKO
kontrolinde %22,2 (n:20) hastanin EF>%55 olmasina ragmen en az bir ilag
kullanmaya devam ettikleri icin iyilesen gruba dahil edilmedi. Hastalarin
%54,4’GUnun (n:49) prognozu haliyle devam etti veya kaybedildi. Hastalarin
%7,9u (n:7) dizensiz takipli oldugu icin bu hastalarin prognozu bilinmemekle

birlikte bu hastalardan sadece birinde son kontrolde EF>%55 idi.

Baslangicta SV nonkompaksiyonu veya sol ventrikilde hafif
dilatasyonu olan %5,5 (n:5) hastada EF>%55 idi ve bu hastalarin ikisinde
izlemde EF<%55 oldu, diger hastalarda EF>%55 olarak devam etti. Bu

hastalarin hepsi en az bir ilag tedavisi almaktaydi.

Tablo-17: Hastalarin ilk ekokardiyografi bulgularina gére tedavi surelerinin

kargilastiriimasi

=212 ay sureyle 2 ve daha <12 ay sureyle 2 ve daha
EKO bulgulari fazla ilag alanlar fazla ilag alanlar

Medyan (min-maks) Medyan (min-maks) P
SVDSG (mm) 41(26-78) 37(18-60) 0,079
EF (%) 40(16-67) 38,5(15-67) 0,337
KF (%) 17,5(7-37) 19(9-37) 0,181

EKO: Ekokardiyografi, min: Minimum, maks: Maksimum, SVDSGC: Sol ventrikiil diyastol sonu ¢api, EF: Ejeksiyon
fraksiyonu, KF: Kisalma fraksiyonu
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Calismamizda 212 ay sureyle 2 ve daha fazla ilag alanlar ile <12 ay
sureyle 2 ve daha fazla ilag alan hastalarin ilk yapilan EKO’larindaki SVDSC,
EF ve KF degerleri karsilastiriimis olup istatistiksel olarak anlamh farkhlik

saptanmamistir (p>0,05) (Tablo-17).

Tablo-18: Medikal tedavi ile ekokardiyografi sonuglarinda dizelme saglanan

hastalarin tedavi surelerinin kargilastiriimasi

Ekokardiyografi Sonugclari
Tedavi SVDSC’nin baslangica | EF %’si baslangica KF %’si baslangica
sureleri goOre azalma %’si gore artis %’si gore artis %’si
Medyan Medyan Medyan
n n n
(min-maks) (min-maks) (min-maks)
212 ay
siireyle 2 ve i i i
daha fazla 22 | 18 (2-43) 46 | 56 (8-288) 47 | 89 (7-357)
ilag alanlar
<12 ay
sureyle 2 ve i i i
daha fazla 16 | 11 (2-41) 27 | 47 (4-126) 26 | 62 (13-175)
ilag alanlar
p 0,148 0,205 0,274

Min: Minimum, maks: Maksimum, SVDSGC: Sol ventrikil diyastol sonu ¢api, EF: Ejeksiyon fraksiyonu,
KF: Kisalma fraksiyonu

Yukaridaki tabloda, EKO bulgularinda basvurudaki sonuglarina gore
dizelme olan olgularin; SVDSC’lerindeki azalma %’si, EF ve KF degerlerinin
artis %’si; 212 ay sureyle 2 ve daha fazla ila¢ alan hastalarda ve 12 aydan
daha kisa sure 2 ve daha fazla ilag alan hastalarda incelenmis olup
karsilastiriimistir ve istatistiksel olarak anlamli farkhlik saptanmamistir
(p>0,05) (Tablo-18).
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Tablo-19: Hastalarin Holter sonuglarinin dagilimi

Holter bulgulari

Holter degerlendirmesi yapilan hastalar

n (%)

VES >1000 adet

3 (%13,6)

VES <1000 adet

10 (%45,5)

AET 6 (%27,3)
SVT 6 (%27,3)
WPW 2 (%9,1)

VES: Ventrikiler ekstrasistol, AET: Atriyal ektopik tasikardi, SVT: Supraventrikiler tasikardi, WPW: Wolff-Parkinson-White

Hastalarin sadece %33,3’Une (n:30) Holter incelemesi yapiimis
olup bunlarin %73,3’Unde (n:22) aritmi saptanmistir ve bu dagilim yukaridaki
tabloda gorulmektedir (Tablo-19). Tabloya ek olarak ventrikiler ekstrasistol
(VES), AET ve WPW saptanan 5 hastada SVT; VES olan 1 hastada da AET
saptanmigtir. Holter incelemelerinde aritmi saptanan bu hastalarin sadece
%31,8inde (n:7) aritmi etiyolojik faktdr iken diger %68,2’sinde (n:15)

komplikasyon olarak geligsmistir.
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Tablo-20: Kalp ve damar hastaligi olan olgularin balon anjiyoplasti veya

operasyon yapilmasi sonrasindaki prognozlarinin incelenmesi

Balon anjiyoplasti | Opere olanlar | lyilesme Haliyle Olim

n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
AK (n:9) 8 (%88,9) 6 (%66,7) 8 (%88,9) | - 1 (%11,1)
AS (n:3) 2 (%66,6) 1 (%33,3) 1(%33,3) | - 2 (%66,6)
ALCAPA (n:6) | - 6 (%100) 4 (%66,6) | 1(%16,7) | 1 (%16,7)

AK: Aort koarktasyonu, AS: Aort stenozu, ALCAPA: Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter

Kalp ve damar hastaligi olan 18 olgunun %55,5’'ine (n:10) balon
anjiyoplasti uygulandi ve bu hastalarin %70’ine (n:7) dizelme olmamasi
uzerine operasyon yapildi. Balon anjiyoplasti+operasyon yapilan tim olgular
iyilesti. Sadece balon yapilan bir olgu opere olamadan kaybedildi. Biri agir
AS, digeri agir AK olan 2 hasta higbir islem yapilamadan kaybedildi.
Toplamda %72,2 (n:13) olgu opere oldu. ALCAPA tanisi olan 6 hastanin
hepsi opere oldu; 1'i kaybedildi, 1’inin iyilesmeden haliyle izlemi devam etti
(Tablo-20).

Sonug olarak kalp ve damar hastaligi olan olgularin %72,2’si (n:13)
tamamen iyilesti, %5,5'i (n:1) haliyle izlemi devam etti ve %22,3'G (n:4) oldu
(Tablo-20).

Olgularin %44,4’Gne (n:40) anjiyografi yapilmis olup bu olgularin
%15’inde (n:6) ALCAPA saptanmistir.

Olgularin %4,4’Gne (n:4) direngli aritmisi olmasi nedeniyle ablasyon
yapiimis olup bu aritmilerin 1’i PJRT, 2’si AET ve 1'i WPW idi. WPW olan bir
olguda dizelme saglanamamig, AET olan bir olgunun ablasyon sonrasi son

EF’si %49 olup takibine duzenli gelmemis, diger 2 olgu tamamen iyilesmigti.
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Olgularin tedavilerini degerlendirdigimizde ise; %90 hasta (n:81)
ADE inhibitori, %85,6 (n:77) hasta dilretik, %80 (n:72) hasta digoksin, %50
(n:45) hasta L-karnitin, %32,2 (n:29) hasta koenzim Q, %33,3 (n:30) hasta
BB, %1,1 (n:1) hasta kalsiyum kanal blokeri (KKB), %13,3 (n:12) hasta
antiaritmik, %26,7 (n:24) hasta trombolitik, %3,3 (n:3) hasta levasimendan,
%2,2 (n:2) hasta IVIG, %10 (n:10) hasta steroid tedavisi almigtir.

Tablo-21: Hastalarin ilk ve son ekokardiyografi sonuglarinin karsilastiriimasi

Ekokardiyografi sonuglari
SVDSG (mm) EF (%) KF (%)
OrtalamatSS Medyan (min-maks) Medyan (min-maks)
Olgiimler ilk: 41,1£10,9 ilk: 39 (15-67) ik: 18 (7-39)
Son: 42,2+11,1 Son: 59 (20-79) Son: 31 (10-46)
p 0,261 <0,001 <0,001

SS: Standart sapma, min: Minimum, maks: Maksimum, SVDSGC: Sol ventrikil diyastol sonu ¢api,
EF: Ejeksiyon fraksiyonu, KF: Kisalma fraksiyonu

Hastalarin tani anindaki ve son basvurudaki EKO sonuglarinin
kargilastirildigi tabloda, EF ve KF degerlerinin ilk ve son degerleri
karsilastirildiginda ikisi icin de istatistiksel olarak yuksek duzeyde anlamlilik
saptanmistir (p<0,001). SVDSC ilk ve son degerleri arasinda istatistiksel
olarak anlaml farkhlik bulunmamistir (p>0,05) (Tablo-21).
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Tablo-22: Hastalarin ventrikil dilatasyon derecelerine gore ilk ve son

ekokardiyografi sonuglarinin karsilastiriimasi

Ekokardiyografi sonuglari

SVDSG (mm) EF (%) KF (%)
p p . p
. Medyan (min-
OrtalamatSS Medyan (min-maks) maks)
ik:39,7+9,3 ilk:41 (18-54) ilk: 20 (8-28)
DKMP 0,088 <0,001 <0,001
Son:41,849,6 Son:61 (20-79) Son:32 (10-46)
iIk:44,8+14,9 iIk:28 (15-48) ik:11 (7-24)
Aglr DKMP 0,096 <0,001 <0,001
Son:41,4+15,1 Son:54 (26-65) Son:28 (12-35)
Sol ventrikiil
ilk:37,8+8,5 ilk:42 (23-67) ilk:19 (10-37)
nonkompaksiyon 0,007 0,023 0,021

KMP

Son:45,2+10,1

Son:57 (48-79)

Son:30 (24-46)

DKMP: Dilate kardiyomiyopati, Min: Minimum, maks: Maksimum, SS: Standart sapma, SVDSC: Sol

ventrikil diyastol sonu ¢api, EF: Ejeksiyon fraksiyonu, KF: Kisalma fraksiyonu

Olgularin ventrikdl dilatasyon derecelerine goére ilk ve son EKO’

larinin kargilastirildigi tabloda; SV nonkompaksiyon KMP’si olan olgularin ilk
ve son EKO verileri arasinda SVDSC (p=0,007), EF (p=0,023) ve KF

(p=0,021) degerleri icin istatistiksel olarak anlamli farklihk bulunmustur

(Tablo-22). Ayrica DKMP ve agir DKMP bulgulari ile izlenen olgularin ilk ve

son EF ve KF degerleri karsilastiriimis olup istatistiksel olarak ylksek

dizeyde anlaml farklilik saptanmistir (p<0,001) (Tablo-22).
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Tablo-23: Hastalarin prognozlarina gore ilk ve son EKO sonuglarinin

kargilastiriimasi

Ekokardivografi sonuclari

SVDSC (mm) EF (%) KF (%)

OrtalamatSS Ortalama+SS Ortalama+SS
Prognoz n Olgiimler Olgiimler Olgiimler

ilk: 37,7+8,4 ilk: 40,5+8,9 ilk: 18,1+5,1
iyilesme 34

Son: 37,316,3 Son: 65%6,2 Son: 35,2+4,3
p 0,805 <0,001 <0,001

ilk: 43,6+10,1 ilk: 40 (16-67) * | ilk: 18 (7-37) *
Haliyle 39

Son: 45,5+11,1 Son: 55 (21-70) | Son: 30 (10-38)
p 0,286 <0,001 <0,001

ilk: 39+17,9 ilk: 33 (15-54) * | ilk: 17 (9-26) *
Olim 8

Son: 41,5+18,8 Son: 29 (20-58) | Son: 13 (10-31)
p 0,493 0,866 0,735

SS: Standart sapma, SVDSC: Sol ventrikll diyastol sonu gapi, EF: Ejeksiyon fraksiyonu, KF: Kisalma fraksiyonu

*: medyan (minimum-maksimum)

EKO

karsilastirildiginda; iyilesen ve haliyle devam eden gruptaki olgularin ilk ve

Olgularin  prognozlarina goére ik ve son sonuglari
son EF ve KF degerleri arasinda istatistiksel olarak ylksek dlizeyde anlamli

farklihk saptanmistir (p<0,001) (Tablo-23).
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Olen 11 olgunun 3'Unin son EKO incelemeleri yapilamadan
kaybedildikleri igin sonuglart kargilastirilamadi. Ayrica duzenli takibe

gelmeyen 7 olgunun da EKO verileri karsilastirilamadi.

Tablo-24: Niks eden ¢ hastanin ekokardiyografi sonuglarinin
degerlendiriimesi

Tam EKO Tyilesme EKO Niiks EKO Son EKO
Etiyoloji SVDSC | EF KF SVDSC EF KF SVDSC | EF KF SVDS¢C | EF | K
(mm) (%) (%) (mm) (%) (%) (mm) (%) (%) (mm) % | F
) (
%
)
AAA 44 44 22 44 63 34 42 45 22 47 54 | 2
8
idiyopatik | 31 40 19 38 61 32 39 49 24 44 5713
DKMP 0
Karnitin 36 48 20 36 57 29 - - - 33 65 | 3
eksikligi 5

EKO: Ekokardiyografi, AAA: Ailevi Akdeniz atesi, DKMP: Dilate kardiyomiyopati,
SVDSC: Sol ventrikiil diyastol sonu ¢api, EF: Ejeksiyon fraksiyonu, KF: Kisalma fraksiyonu

izlemde biri ailevi Akdeniz atesi (AAA), biri idiyopatik DKMP ve biri
karnitin eksikligi tanili toplam U¢ hasta nuks etmistir. AAA tanili hasta 138
aylikken gogus grafisinde kardiyomegali saptanmasi ile tani almis olup 15
gin sonra iyilesmistir. lyilestikten 15 giin sonra nilks etmis, 10 ay sonra
tekrar iyilesen hasta iyilestikten 3 ay sonra tekrar ntks etmistir (Tablo 24’te 2.
niks EKQO’ya yer verilmedi) ve izlemine 15 aydir haliyle devam edilmektedir.
Bu hastamiz 212 ay iki ve daha fazla ilag kullanmis olup steroid tedavisi alma

OyklUsu de mevcuttur.

idiyopatik DKMP tanisiyla izlenen hasta 5 aylikken Ufiirim nedeniyle
tani aldi ve tanidan 38 ay sonra iyilesti. lyilestikten 5 ay sonra niiks etmis
olup bir kez daha iyilesme go6zlenmedi, izlemi toplamda 78 aydir haliyle
devam etmektedir. Bu hastamizin da 212 ay iki ve daha fazla ila¢ kullanimi

mevcuttur.

Son hastamiz ise, 1,5 yasinda DKMP tanisi almis olup tarafimiza

basvurmadan o6nce 3 kez nlUks etmis. Kontrollerimiz sirasinda 6,5
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yasindayken karnitin eksikligi tanisi konmus olup sadece karnitin tedavisi ile
kardiyak fonksiyonlari duzeldi ve toplamda 7,5 yildir izlemine iyilesmis olarak
devam ediliyor (NUks oldugu dénemdeki izlemi bilinmediginden niks EKO

verisine Tablo-24’te yer verilmedi.).
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TARTISMA ve SONUGLAR

Dilate kardiyomiyopati, cocuklarda en sik gorulen kardiyomiyopati tipi
olup sol veya her iki ventrikilin dilatasyonu ve azalmis kontraksiyonu ile
karakterize bir kalp kasi hastaligi olarak tanimlanmaktadir (15). En sik nedeni
idiyopatiktir (>%60), daha sonra ise en sik ailesel nedenler ve miyokarditler
goralir (33). Hastalar asemptomatik olabilecedi gibi, solunum sikintisi,
aritmiler, kalp yetersizligi ve hatta ani 6lum gibi ¢ok ciddi klinik tablolar ile de

basvurabilirler (34).

Bu calismanin amaci; klinigimizde dilate kardiyomiyopati tanisiyla
takip edilen hastalarin tani yasi, cinsiyet dagilhimlari, basvuru semptomlari,
etiyolojik dagihmlari, ekokardiyografi, Holter ve anjiyografi sonuglari, aldiklari
medikal ve girisimsel tedaviler, tedavi sure ve yanitlar ile prognozlarinin
incelenmesidir. Calismamizda; Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk
Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali poliklinik ve
kliniklerinde dilate kardiyomiyopati tanisiyla, Ocak 2005-Aralik 2017 tarihleri

arasinda takip edilmis olan 90 olgu incelenmistir.

Ari ve ark. (42) tarafindan yapilan 79 DKMP tanili hastanin
incelendigi bir galismada, hastalarin %50,6’s1 erkek, %49,4’4 kiz olup
hastalarin tani yasi ortalama 20 ay olarak bulunmustur. Ayrica ayni
calismada iki yasindan kuguk olgular galismanin %55,7’sini, iki yas ve
uzerindekiler ise %44,3’Un0 olusturmaktaydi. Harmon ve ark. (43) tarafindan
yapilan calismada ise tani yasi ortalama 4,9 yil (medyan:1,5 yil) olarak
bulunmustur. Calismamizda hastalarin %47,8'i erkek, %52,2’si kizdi. ki
yasin altindaki hastalarin orani %58,9, iki yas ve Uzeri hastalarin orani %41,1
olup bu sonuglar, Arni ve ark. tarafindan yapilan calisma ile benzerlik

gOstermektedir. Calismamizdaki olgularin tani yasi ortalama 53 ay
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(medyan:11,5 ay) olup Harmon ve ark. tarafindan yapilan c¢alisma ile

benzerlik gostermektedir.

Pediyatrik DKMP olgularin demografik 6zellikleri ve etiyolojileri iyi bir
sekilde karakterize edilmemistir. Epidemiyoloji, etiyoloji ve hastaligin
sonucunun daha iyi anlasiimasi; tibbi hizmetlerin planlanmasini ve
saglanmasini kolaylastiracaktir (44). Bizim g¢alismamizda etiyolojik faktorler
sirasiyla; %42,2 kalp ve damar hastaliklari ve bunlarin iginde de en sik
%22,2 SV nonkompaksiyon kardiyomiyopatisi, %18,9 idiyopatik, %12,2
aritmiler (en sik aritmi nedeni %4,4 ile atriyal ektopik tasikardiler), %8,9
enfeksiyonlar ve immunolojik hastaliklardir. Diger etiyolojik faktorlerin ise
noromuskuler hastaliklar (%6,7), hematolojik nedenler (%6,6), KBY'’ye
sekonder (%5,6) ve metabolik hastaliklar (%4,4) olarak tespit edilmistir. Yas
gruplarina ve cinsiyet dagilimina gore etiyoloji sikligina bakarsak; iki yasin
altinda (%58,5) ve erkek cinsiyette (%44,2) en sik kalp ve damar hastaliklari,
iki yas ve Uzerinde ise en sik yine kalp ve damar hastaliklar (%18,9) ile
aritmiler (%18,9) gorulmektedir. Wilkinson ve ark. (45) tarafindan yapilan
pediyatrik KMP ve kalp yetersizligi konulu 15 yillik 3500 KMP hastasinin dahil
edildigi ve bunlarin 1400’4nun DKMP oldugu, DKMP hastalarinin sadece
%34’anun etiyolojisinin saptanabildigi ¢ok genis bir calismada hastalarin
%16’sinda miyokardit, %9’unda néromuskuler hastaliklar, %4’Gnde dogustan
metabolik hastaliklar ve %1’inde malformasyon sendromlari saptanmis olup
bizim ¢calismamizdaki bazi sonuglar bu g¢alismayla benzerlik gostermektedir.
Ancak dahil edilen hasta sayisi ¢alismamizda bu calismaya goére c¢ok az

oldugundan anlamlilik degeri duguktar.

SV nonkompaksiyon kardiyomiyopatisi nadir gorulen ve son
zamanlarda tanimlanan bir KMP turadar. Bu hastalik, embriyogenez
sirasinda endomiyokardiyal morfogenezin duraksamasi nedeniyle ortaya
cikar. Klinik olarak asemptomatik olabilecegi gibi kalp yetersizligi, ciddi
aritmiler ve tromboemboliler de gorulebilmektedir. Tek basina gorulebilecegi
gibi diger dogumsal kalp hastaliklari veya néromuskuler hastaliklar (DMD,
Becker MD vb.) ile birlikte de gorulebilir (24). Bizim calismamizda DKMP
etiyolojisinde en sik gorulen alt grup hastalik %22,2 (n:20) oraniyla SV
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nonkompaksiyon KMP olup bu hastalarin baslangigta %85’i semptomatikti ve
bu hastalarin baslangigta SV kasilma fonksiyonu bozuk saptandi. Lofiego ve
ark. (46) tarafindan 65 SV nonkompaksiyon KMP tanili hastayla yapilan
calismada; hastalarin %82’sinde degisken derecelerde sol ventrikdl
dilatasyonu ile hipokinezisi mevcut olup %74’G baglangigta semptomatiktir.
Bizim galismamizda ve benzerlik tasiyan Lofiego ve ark. (46) tarafindan
yapilan calismada SV nonkompaksiyonunun ylksek oranda saptanmasi,
EKO incelemelerinin eskiye gére daha ayrintili yapilabilmesi ve dolayisiyla

daha erken taninmasiyla iliskilendiriimektedir.

Sol koroner arterin pulmoner arterden c¢ikis anomalisi olarak
tanimlanan ALCAPA sendromunda sol ventriktil miyokardini besleyecek kan
azalmistir. Bu da dogumdan kisa bir sire sonra miyokardiyal iskemi, mitral
kapak yetersizligi ve sol ventrikil disfonksiyonu ile sonuglanabilir (11).
ALCAPA sendromu, tim dodumsal kalp anomalilerinin %0,5'ini olugturur. Bu
anomali ile dogan ¢ocuklarin %87’si st ¢ocuklugu déneminde bulgu verir ve
%65-85’i bir yasindan once ve 6zellikle 2-3 ay civarinda tedaviye direngli kalp
yetersizligi ile kaybedilirler (47). Walsh ve ark. (48) tarafindan yapilan 1990-
2015 yillari arasindaki 15 yillik retrospektif bir calismada, 11 ALCAPA tanih
olgu incelenmis olup bu olgularin tani yas ortalamasi 6,5 ay ve takip sureleri
ortalama 7,3 yil bulunmustur. Tim olgular opere olmus ve 1’i kaybedilmistir.
Calismamizda 6 ALCAPA tanili olgu bulunmaktaydi. Olgularin tani yas
ortalamasi 4,6 ay, takip sUreleri ortalama 2 yil (min:1 ay, maks:67 ay) idi.
Calismamizda tum olgular opere oldu, sadece 1 olgu kaybedildi, 4 olgu
tamamen iyilesti. Bu sonuglarla ¢alismamiz, Walsh ve ark. (48) tarafindan
yapilan calisma ile benzerlik gostermekte ve ALCAPA hastalarinin erken
taninip opere olmasinin DKMP hastalarinda tam iyilesme oranin yuksek
oldugu grupta olmalari nedeniyle de ne kadar O6nemli oldugu

gOrulebilmektedir.

Aritmiler, konjestif kalp yetersizligi ve sol ventrikul disfonksiyonu ile
giden kardiyomiyopatiler ile iliskilendiriimektedir ve genellikle uygun
antiaritmik tedavi, cerrahi veya kateter ablasyonu ile tamamen duzelebildikleri

icin erken taninmasi ¢ok 6nemlidir. KMP’ye neden olan en sik aritmiler;
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atriyal fibrilasyon (AF), atriyal flatter, SVT, VT ve VES’lerdir (49).
Calismamizda DKMP tanisi olan hastalarin %12,2’sinin aritmisi mevcut olup
sirasiyla %4,4 AET, %3,3 SVT, %2,2 PJRT, %1,1 VF ve %1,1 WPW olarak
dagiimiglardir. Bu hastalarin 4’Gne ablasyon vyapiimis olup ablasyon
yapilanlarin 2’si iyilesmigtir. Hastalarin sadece %33,3'Une (n:30) Holter
incelemesi yapiimis olup bunlarin %73,3’'Unde (n:22) aritmi saptanmigtir.
Holter incelemelerinde aritmi saptanan bu hastalarin sadece %31,8’inde (n:7)
aritmi etiyolojik faktdr iken %68,2’sinde (n:15) komplikasyon olarak
gelismistir. Friedman ve ark.nin (50) yaptigi 63 idiyopatik DKMP tanil
hastanin oldugu bir calismada hastalarin %85’ine duzenli araliklarla EKG
cekilmis, 20 hastaya 6 ay arayla Holter incelemesi yapilmis olup sonugta
%46 (n:29) hastada aritmi saptanmigtir. Atriyal aritmiler ventrikller aritmilere
gore anlamli derecede daha sik saptanmistir (%48, %34, p<0,005).
Calismamizda aritminin duslUk oranda saptanmasi; Holter EKG kayitlarinin
yeterli tutulmamasindan kaynakli olabilir ve idiyopatik DKMP hastalarinda

etiyolojiye yonelik Holter incelemelerinin artiriimasi gerektigine isaret edebilir.

Kardiyomiyopatili hastalarin semptom ve bulgulari
deg@erlendirildiginde en sik solunum sikintisi, tagikardi, 6dem, kardiyomegali,
egzersiz intoleransi ve Uflirim géze carpmaktadir. Bilgic ve ark.’nin (51) 137
KMP tanilh olguyu inceledigi calismada, DKMP hastalarinin sepmtom
baslangici ile hastaneye bagvurulari arasinda ortalama 8+1,2 ay gegmis olup
en sik rastlanan semptomlar; %60 dispne, %22,9 oksiuruk ve %20 c¢abuk
yorulma iken asemptomatik hasta hi¢ yoktur. Fizik muayene bulgulari en sik
%84,8 tasikardi, %69,5 hepatomegali ve %35,0 Uftrim olarak siralanmigtir.
Ayrica bu calismada hastalarin %10’unda aritmi saptanmis olup bizim
calismamizla benzerlik goértlmektedir. Calismamizda hastalarin %15,5'i
asemptomatik iken, en sik %45,6 solunum sikintisi, %26,7 Gfurim, %14,4
Oksuruk, %13,3 egzersiz intoleransi, %13,3 carpintt ve %11,1 kalp

yetersizligi bulgulari mevcut idi.

Ekokardiyografi, KMP’nin tanisi, siniflandirimasi ve kalp kasindaki
islev bozuklugunun derecesinin belilenmesinde en yol gosterici invaziv

olmayan testtir. iki boyutlu ekokardiyogram ile belirgin sol ventrikiil
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genislemesi ve kontraktilite azalmasi, kapak yetersizlikleri, kalp damar
anormallikleri ~ gosterilebilir ~ (33).  Calismamizda  olgularin  EKO
incelemelerinde  %71,1 DKMP, %23,3 agr DKMP, %156 SV
nonkompaksiyon KMP ve %20 oraninda diger kalp damar anomalileri
saptanmigtir. Hastanemizde Bostan ve ark. (52) 1995-2004 yillari arasinda
40 DKMP tanili hastayi incelemis olup hastalarin bagvurudaki SVDSC’lerini
ortalama 43+7,3 mm, EF %]lerini ortalama %34,819,2 ve KF 9%’lerini
ortalama %16,514,3 olarak bulmustur. Ayrica ayni ¢alismada %40 hastada
perikardiyal eflzyon, %98 hastada mitral kapak vyetersizligi, 1 hastada
intrakardiyak trombus saptanmistir. Olgularin = %52,5'i  iyilesmis olup
%42,5’inde rezidi hastalik kalmis ve %5'i kaybedilmistir. iki yasin altindaki
olgularda iyilesme anlamli derecede ylksek saptanmis olup (p<0,05)
olgularin izlem suresi ortalama 22+12 aydir. Bizim ¢alismamizda, olgularin
basvuru SVDSC'leri ortalama 41,1+10,9 mm, EF %’leri medyan: %39 (min:
%15, maks: %67), KF %’leri medyan: %18 (min: %7, maks: %39) saptanmis
olup, %9 hastaya AY, %94,5'ine MY eslik ediyordu. Olgularin izlem suresi
medyan:41 ay saptandi. Tum bu sonuglar Bostan ve ark. (52) tarafindan
yapilan c¢alismayla benzerlik gostermekte ve ayni c¢alismanin devami
niteligindedir. Farkh olarak bizim ¢alismamizda vaka sayisi artirilarak DKMP

nedeni olan tim etiyolojik faktérler dahil edilmistir.

Cocukluk caginda DKMP, kalp transplantasyonu ve yuksek
mortaliteye neden olabilmektedir (53). Tum tibbi gelismelere ragmen,
iyilesme oranlar hala ¢ok dusuktur ve 5 yillik transplantasyon veya olum
oranlari %46 olarak bildirilmistir (5). Bu verilerin elde edilmesine yardimci
olacak risk faktoru tanimlamasi sinirli sayidadir; ileri yas ve sol ventrikil
sistolik disfonksiyonu kétu prognoz ile iligkilendirilmistir (54). Calismamizda
iki yas altindaki olgularin iyilesme orani (%61,8) iki yas ve Uzerindeki olgulara
(%38,2) gore daha yuksek olsa da anlamh farklilik saptanmamistir. Ayrica
cinsiyet ve prognoz arasinda da anlamli bir iligki saptanmamistir.
Calismamizda, talasemi major tanisiyla izlenen ve sik kan transfiizyonu alma
Oykusul olan bir hastaya (%1,1) 18 yasinda kalp transplantasyonu yapilmis ve

olgu tamamen iyilesmistir. Hastanemizde kalp transplantasyonu
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planlanmakta ancak operasyon igin bagka merkezlere yonlendiriimektedir.
Transplantasyon sonrasi takibe ayni merkezde devam edildigi icin bu
hastalar calismaya dahil edilmemigtir.  Dolayisiyla  ¢aligmamizda
transplantasyon orani dusuk goézlenmigtir.  Olgularin %37,7’si tamamen
iyilesmis, %12,2'si kaybedilmigtir. Carvalho ve ark. (55) tarafindan yapilan
calismada da calismamiz ile benzer sekilde iki yasin Ustindeki hastalarda
prognozun daha koétd oldugu saptanmigtir. Kantor ve ark. (56) 1976-2005
yilllari arasinda 189 hastayi incelemis olup hastalarin %23’G kaybedilmis,
%18’ine transplantasyon yapilmigtir. Olgularin 5 yillik sagkalmi %56,3, 10
yillik sagkalimi %50,4 bulunmustur. Bilgic ve ark. (51) yaptiklari ¢alismada
hastalarin ortalama takip slresini 245 ay olarak saptamis olup %11,5’inin
Olimle  sonuglandigini  belirtmistir.  Calismamizin  bu  ¢alismalarla
kargilastirildiginda sagkalim oranlarinin kismen daha dusuk gézlenmesinin
hastalarin takip surelerinin hentuz tamamlanmamis olmasindan kaynaklandigi

dusundlebilir.

Calismamizin kisith yanlari; bazi hastalarin dizensiz takibe gelmeleri
nedeniyle hastanemizin arsiv sisteminin zaman zaman aksamasi, genetik
tani yontemlerine ozellikle galismanin ilk yillarinda laboratuvar sartlari uygun

olmadidindan yer verilememis olmasi ve retrospektif bir calisma olmasidir.

Calismamizin  gugli  yanlari; farkli etiyolojideki tim DKMP
hastalarinin dahil edildigi bir calisma olmasi, hasta sayisinin fazla olmasi ve
takip sUresinin uzun olmasi ile Turkiye’de yapilan benzer diger ¢alismalardan

ustin olmasidir.

Sonug olarak; DKMP, ¢ogunlukla idiyopatik olabildigi gibi altta yatan
bagka bircok nedene bagli olarak da geligebilmektedir. Bu hastaligin
etiyolojisinde kalp ve damar hastaliklari, bazi aritmiler, enfeksiyonlar gibi tam
iyilesme saglanabilecek nedenlerin de olmasi sebebiyle dogru ve erken
taninmasi gok onemli bir hastaliktir.

» Bizim cgalismamizda hastalarin semptom baglangici ile tani
arasinda gegen sure ortalama 22,3+53,4 gun, medyan:6 gun (0-365 gun)

olup ge¢ tani alan hastalarin semptom baslangicindan merkezimize
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bagvurduklari zamana kadar gegen surenin uzun olmasinin nedeni, baska
merkezlerde farkli tanilarla tedavi almalari olabilir.

»  Birgok calismada DKMP erkek hastalarda daha c¢ok yuksek
oranda saptanmis iken bizim calismamizda %52,2 oraninda kizlarda daha
sik goralmustar.

» Hastalarimiz %45,6’s1 solunum sikintisi ile bagvurmus olup
solunum sikintisi ile basvuran hastalarda KMP gibi onemli kardiyak
hastaliklarin da olabilecegini mutlaka akila getirmek gerekir.

> Ufirim (%26,7) ve kalp vyetersizligi (%11,1) bulgularinin
beklenenden dusuk oranda olmasi; hastalarin erken taninmasi ve bazen de
12 yillik surecgte hastane muayene kayitlarinin bilgi islem sistemi degisikligi
nedeniyle kayiba ugramasi sonucu olabilir.

> ki yasindan kiiglik hastalarda solunum sikintisinin (p<0,001),
iki yas ve Uzerinde ise carpinti (p<0,001) ve gogus agrisinin (p=0,026)
anlamli degerde daha sik saptanmasi beklenen bir sonugtur.

»  Agir DKMP tanisiyla izlenen %23,3 (n:21) hastanin sadece
%28,5'i (n:6) iyilesebilmistir. lyilesen 34 hastanin sadece 6’sinin agir DKMP
grubunda olmasi baslangigtaki tablo ne kadar agirsa iyilesme ihtimalinin o
kadar dusuk olabilecegini dugundurmektedir.

> ki yasindan kiigiik hastalarin %78,1’i, iki yas ve Uzeri hastalari
%21,9u YBU'de izlenmis olup bu farkhlik istatistiksel olarak anlamhdir
(p<0,006). Yas gruplari arasinda >10 gun inotrop desteg@i almakla ve >7 gln
mekanik ventilatdrde kalmak arasinda anlamh farkhlik izlenmemistir
(p>0,005).

»  Metabolik ve néromuskuler hastalik grubundaki 10 hastanin
%50 si (n:5) DMD tanisiyla izlenmekteydi ve bu grupta élen hastalarin hepsi
(%20, n:2) DMD idi.

»  Aritmisi olan 11 hastanin %63,6’s1 (n:7) iyilesmis olup bu
hastalarin 4’ine ablasyon yapilmig, 2’si (aritmilerin %18,1’i) iyilesmistir.

»  Calismaya dahil ettigimiz 90 hastanin %37,7’si (n:34) izlemde
tamamen iyilesti ve bu hastalarin hepsi takip slresince 2 ve daha fazla ilag

tedavisi aldi.
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» Hastalarin takip sdreleri medyan:41 aydir (min:3 gun,
maksimum: 222,5 ay).

» Hastalarin yas gruplarina gore prognozlari arasinda anlamli
farkhlik saptanmamistir.

> AK, AS ve ALCAPA tanisiyla izlenen 18 olgunun %72,2’si
iyilesti, %22,3’U 6ldi. lyilesme oranimizin yiiksek olmasi, tani ve operasyon
kararinin hizli verilmis olmasidir. Olen hastalarin bagvuru tablolari genellikle
¢cok agir olup mudahele imkani olamamistir.

»  Bir hastaya kalp transplantasyonu yapildi.

»  Tedavide en sik tercih edilen ilaglar; %90 ADE inhibitdrd, %85,6
didretik, %80 digoksin, %50 L-karnitin, %32,2 koenzim Q, %33,3 BB’dir.

»  Agir DKMP (p<0,001), DKMP (p<0,001) ve SV nonkompaksiyon
KMP (p=0,021) hastalarinin baslangi¢ ve son EKO verileri karsilastirildiginda
iyilesme yonunde anlamli farklhilik saptanmistir.

»  Olgularin prognozlarina goére ilk ve son EKO sonuglari
karsilastirildiginda; iyilesen ve haliyle devam eden olgularin ilk ve son EF ve
KF degderleri arasinda anlamli farklilik saptanmistir (p<0,001).

> Sonug olarak; hastalarin %37,7’si tamamen iyilesmis, %43,3’U

haliyle devam etmis, %12,2’si dlmustar.

59



KAYNAKLAR

1. Weintraub RG, Nugent AW. Pediatric cardiomyopathy: The
Australian experience. Progress in Pediatric Cardiology 2007;23:17-
24,

2. Kilighay F, Cindik N, Melek E, Yegin Z et al. A case of dilated
cardiomyopathy followed in pediatric intensive care unit. Medical Journal
of Kocaeli 2013;1:45-8.

3. Mueller GC, Schlueter EL, Arndt F et al. Prevalence of anemia in children
with congestive heart failure due to dilated cardiomyopathy. Int J Pediatr
2012;article ID 452909..

4. Allen HD, Shaddy RE, Penny DJ, Cetta F, Feltes TF. Moss and Adams’
heart disease in infants, children, and adolescents: Including the fetus
and young adult 9th edition. Chapter 53: Dilated cardiomyopathy.
Lippincott Williams & Wilkins 2016.

5. Towbin JA, Lowe AM, Colan SD et al. Incidence, causes, and outcomes of
dilated cardiomyopathy in children. JAMA 2006;296:1867-76.

6. Elkilany GE, Al-Qbandi MA, Sayed KA, Kabbash I. Dilated cardiomyopathy
in children and adults: What is new? Scientific World Journal 2008;8:762-
75.

7. Venugopalan P, Houston AB, Agarwal AK. The outcome of idiopathic
dilated cardiomyopathy and myocarditis in children from the west of
Scotland. Int J Cardiol 2001;78:135-41.

8. Alexander PM, Daubeney PE. National Australian childhood
cardiomyopathy study. Long-term outcomes of dilated cardiomyopathy
diagnosed during childhood: Results from a national population-based
study of childhood cardiomyopathy. Circulation 2013;128(18):2039-46.

9. Nugent AW, Daubeney PE, Chondros P et al. The epidemiology of
childhood cardiomyopathy in Australia. N Engl J Med 2003;348:1639-46.

10. Lipshultz SE, Cochran TR, Briston DA et al. Pediatric cardiomyopathies:
Causes, epidemiology, clinical course, preventive strategies and
therapies. Future Cardiol 2013;9:817-48.

11. Hershberger RE, Hedges DJ, Morales A. Dilated cardiomyopathy: The
complexity of a diverse genetic architecture. Nat Rev Cardiol
2013;10:531-47.

12. Behrman, Kleigman, Stanton, St. Geme, Schor. Nelson Pediyatri 2015-
XX. Kisim: B6lim 433.1:1630-31.

13. Arbustini E, Narula N. The MOGE(S) classification of cardiomyopathy for
clinicians. J Am Coll Cardiol 2014;64:304-18.

14. Wilkinson JD, Westphal JA, Bansal N et al. Lessons learned from the
Pediatric Cardiomyopathy Registry (PCMR) study group. Cardiology in
the Young 2015;25:140-53.

15. Kése H, Cil E. Cocuklarda Dilate kardiyomiyopati. Glncel Pediatri
2005;3:7073.

16. Richardson P, McKenna W, Bristow M et al. Report of the 1995 World
Health Organization/International Society and Federation of Cardiology

60


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Mueller%20GC%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23213342
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Schlueter%20EL%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23213342
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Arndt%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23213342
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Towbin%20JA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17047217
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Lowe%20AM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17047217
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Colan%20SD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17047217
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/17047217
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Elkilany%20GE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18690380
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Al-Qbandi%20MA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18690380
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sayed%20KA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18690380
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kabbash%20I%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18690380
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18690380
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Venugopalan%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11334657
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Houston%20AB%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11334657
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Agarwal%20AK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=11334657
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/11334657
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Alexander%20PM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24036608
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Daubeney%20PE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=24036608
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=National%20Australian%20Childhood%20Cardiomyopathy%20Study%5BCorporate%20Author%5D
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=National%20Australian%20Childhood%20Cardiomyopathy%20Study%5BCorporate%20Author%5D
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24036608
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/12711738
https://www.uptodate.com/contents/definition-and-classification-of-the-cardiomyopathies/abstract/3
https://www.uptodate.com/contents/definition-and-classification-of-the-cardiomyopathies/abstract/3

Task Force on the Definition and Classification of cardiomyopathies.
Circulation 1996;93:841.

17. Konta L, Franklin RCG, Kaski JP. Nomenclature and systems of
classification for cardiomyopathy in children. Cardiology in the Young
2015;25,31-42.

18. Hong YM. Cardiomyopathies in children. Korean J Pediatr 2013;56:52-
59.

19. McCartan MC, Mason R, Jayasinghe SR, Griffiths LR. Cardiomyopathy
classification: ongoing debate in the genomics era. Biochemistry
Research International 2012;article ID 796926.

20. Moak JP, Kaski JP. Hypertrophic cardiomyopathy in children. Heart
2012;98:1044-54.

21. Udeoji DU, Philip KJ, Morrissey RP, Phan A, Schwarz ER. Left ventricular
noncompaction cardiomyopathy: Updated review. Ther Adv Cardiovasc
Dis 2013;7:260-73.

22. Gebhard C, Stahli BE, Greutmann M et al. Reduced left ventricular
compacta thickness: a novel echocardiographic criterion for
noncompaction cardiomyopathy. J Am Soc Echocardiogr 2012;25:1050-7.

23. Jacquier A, Thuny F, Jop B et al. Measurement of trabeculated left
ventricular mass using cardiac magnetic resonance imaging in the
diagnosis of left ventricular noncompaction. Eur Heart J 2010;31:1098—
104.

24. Ozer S, Elshershari H. Aritmojenik sag ventrikiil displazisi ve ventrikler
miyokardiyal nonkompaksiyon. Katki Pediatri Dergisi 2001;22:64-75.

25. Guveng O, Cimen D, Arslan D et al. Miyokardiyal ventrikiler
nonkompaksiyon: Cocuklukta nadir gorilmesi nedeniyle son literatliriin
taranmasi. J Curr Pediatr 2015;13:138-42.

26. Marcus FI, McKenna WJ, Sherrill D et al. Diagnosis of arrhytmogenic
right ventricular cardiomyopathy /dysplasia. Proposed modification of the
Task for criteria. Eur Heart J 2010;121:1533-41.

27. Weintraub RG, Semsarian C, Macdonal P. Dilated cardiomyopathy.
Lancet 2017;390:400-14.

28. Farinha IT, Miranda JO. Myocarditis in pediatric patients: Unveiling the
progression to dilated cardiomyopathy and heart failure. J Cardiovasc
Dev Dis 2016;3:31.

29. Caforio AL, Pankuweit S, Arbustini E et al. Current state of knowledge on
etiology, diagnosis, management, and therapy of myocarditis: a position
statement of the European Society of Cardiology Working Group on
Myocardial and Pericardial Diseases. Eur Heart J 2013;34:2636-48.

30. Ghelani SJ, Spaeder MC, Pastor W, Spurney CF, Klugman D.
Demographics, trends, and outcomes in pediatric acute myocarditis in the
United States, 2006 to 2011. Circ Cardiovasc Qual Outcomes
2012;5:622-7.

31. Strauss A, Lock JE. Pediatric cardiomyopathy-a long way to go. N Engl J
Med 2003;348:1703-5.

32. Andrews RE, Fenton MJ, Ridout DA, Burch M. British congenital cardiac
association. New-onset heart failure due to heart muscle disease in
childhood: a prospective study in the United Kingdom and Ireland.
Circulation 2008;117:79-84.

61


https://www.uptodate.com/contents/definition-and-classification-of-the-cardiomyopathies/abstract/3
https://www.uptodate.com/contents/definition-and-classification-of-the-cardiomyopathies/abstract/3

33. Park MK. Pediyatrik Kardiyoloji. Dilate ve Konjestif Kardiyomiyopati syf:
341-50.

34. Dilated cardiomyopathy-American Stroke Association.

35. Chen K, Williams S, Chan A KC, Mondal TK. Trombosis and embolism in
pediatric  cardiomyopathy. Blood Coagulation and Fibrinolysis
2013;24:221-30.

36. Sezgin Evim M, Ucar B, Kilic Z, Colak O. The value of serum N-terminal
probrain natriuretic peptide levels in the differential diagnosis and follow-
up of congestive cardiac failure and respiratory distress due to pulmonary
aetiologies in infants and children. Cardiol Young 2010;20(5):495-504.

37. Luk A, Ahn E, Soor GS, Butany J. Dilated cardiomyopathy: A review. J
Clin Pathol 2009;62:219-25.

38. Shaddy RE, Olsen SL, Bristow MR et al. Efficacy and safety of metoprolol
in the treatment of doxorubicin-induced cardiomyopathy in pediatric
patients. Am Heart J 1995;129:197-9.

39. Tsirka AE, Trinkaus K, Chen SC et al. Improved outcomes of pediatric
dilated cardiomyopathy with utilization of heart transplantation. J Am Coll
Cardiol 2004;44:391-7.

40. Pietra BA, Kantor PF, Bartlett HL et al. Early predictors of survival to and
after heart transplantation in children with dilated cardiomyopathy.
Circulation 2012;126:1079-86.

41. Roge CL, Silverman NH, Hart PA, Ray RM. Cardiac structure growth
pattern determined by echocardiography. Circulation 1978;57:285-90.

42. Arl EA, Yoldas T, Oriin UA, Karademir S. Cocuklarda idiyopatik dilate
kardiyomiyopati: prognostik belirtegler. Turk Kardiyoloji Dernegi Arsivi
2019;47:207-15.

43. Harmon WG, Sleeper LA, Cuniberti L et al. Treating children with
idiopathic dilated cardiomyopathy: from the pediatric cardiomyopathy
Registry. Am J Cardiol 2009;104:281-86.

44. Miranda JO, Costa L, Rodrigues E et al. Paediatric dilated
cardiomyopathy: clinical profile and outcome. The experience of a tertiary
centre for paediatric cardiology. Cardiology in the Young 2015;25:333-37.

45. Wilkinson JD, Landy DC, Colan SD et al. The pediatric cardiomyopathy
registry and heart failure: Key results from the first 15 years. Heart Fall
Clin 2010;6:401-13.

46. Lofiego C, Biagini E, Pasqual F, Ferlito M et al. Wide spectrum of
presentation and variable outcomes of isolated left ventricular
noncompaction. Heart 2007;93:65-71.

47. Metherne GP, Lim DS. Congenital anomalies of the coronary vessels and
the aortic root. In: Allen HD, Driscoll DJ, Shaddy RE, Feltes TF (eds).
Moss and Adams Heart Disease in infants, children and adolescents 7th
ed. Philadelphia: Lipincott Williams &Wilkins 2008: 709.

48. Walsh MA, Duff D, Oslizlok P et al. A review of 15-year experience with
anomalous origin of the left coronary artery. Ir J Med Sci 2008;177:127—
30.

49. Ellis ER, Josephson ME. Heart Failure and Tachycardia-Induced
Cardiomyopathy. Curr Heart Fail Rep 2013;10:296-306.

50. Friedman RA, Moak JP, Garson A. Clinical course of idiopathic dilated
cardiomyopathy in children. J Am Coll Cardiol 1991;18:152-6.

62


https://www.strokeassociation.org/-/media/data%20import/downloadables/dilated-cardiomyopathyucm_312224.pdf?la=en&hash=27522264922D94DD598EE7B9BABE36D2AC2EED47

51. Bilgic A, Ozbarlas N, Ozkutlu S et al. Cardiomyopathies in children.
Clinical, epidemiological and prognostic evaluation. Jpn Heart J
1990;31:789-97.

52. Bostan OM, Cil E. Dilated cardiomyopathy in childhood: prognostic
features and outcome. Acta Cardiol 2006;61;169-74.

53. Molina KM, Shrader P, Colan SD et al. Predictors of disease progression
in pediatric dilated cardiomyopathy. Circ Heart Fail 2013;6:1214-22.

54. Alvarez JA, Wilkinson JD, Lipshultz SE. Outcome predictors for pediatric
dilated cardiomyopathy: a systematic review. Prog Pediatr Cardiol
2007;23:25-32.

55. Carvalho JS, Silva CM, Shinebourne EA et al. Prognostic value of
posterior wall thickness in childhood dilated cardiomyopathy and
myocarditis. Eur Heart J 1996;17:1233-8.

56. Kantor PF, Abraham JR, Dipchand Al, Benson LN, Redington AN. The
impact of changing medical therapy on transplantation-free survival in
pediatric dilated cardiomyopathy. J Am Coll Cardiol 2010;55:1377-84.

57. Masarone D, Valente F, Rubino M, Vastarella R et al. Pediatric Heart
Failure: A Practical Guide to Diagnosis and Management. Pediatrics &
Neonatology 2017;58:303-12.

58. Grenier MA, Osganian SK, Cox GF et al. Design and implementation of
the North American Pediatric Cardiomyopathy registry. Am Heart J
2000;139:86-95.

63


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1875957217300505#!
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1875957217300505#!
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1875957217300505#!
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1875957217300505#!
https://www.sciencedirect.com/science/journal/18759572
https://www.sciencedirect.com/science/journal/18759572

TESEKKUR

Tezimi hazirlamamda bana yardimci olan tez danigmanim sayin

hocam Prof. Dr. Ergun Cil'e tesekkUrlerimi sunarim.

Cocuk Saghgr ve Hastaliklari Anabilim Dal’'nda calistigim sire
boyunca, hekimlik ahlaki, tip etigi konusunda ¢ok sey 6grendigim ve pediyatri
egitimimde Uzerimde ¢ok emegi bulunan degerli hocam, Anabilim Dall
Baskani Sayin Prof. Dr. Nilgin Kdksal’'a, yardimsever ve ihmli yaklasimlari
ile her zaman oldugu gibi tez calismamda da destegini esirgemeyen sevgili
hocam Prof. Dr. Ozlem Mehtap Bostan’a, hastaya yaklagim, ¢alisma disiplini
ve ahlaki ile bana gok katkilari olan sevgili hocam Dog. Dr. Hilal Ozkan’a ve
diger tum hocalarima, beraber c¢alisma imkani buldugum yandal

uzmanlarima, asistan arkadaslarima tesekkur ederim.

Her zaman yanimda olan, zorlu sureclerde karsiliksiz desteklerini
esirgemeyen babam, annem ve abime, yasamimi anlamh kilan, bugine
kadar sabrini ve pozitif bakis acgisini hi¢ esirgemeyen, hayat arkadasim
Hakan Ozcan’a hayatimda olduklari igin ve bana destekleri icin tesekkir

ederim.

64



OZGECMIS

Bursa’da 19.12.1987 tarihinde dogdum. ilk ve ortaokul égrenimimi,
Atatiirk ilkdgretim Okulu ve sonrasinda Ozel Tan Egitim Kurumlar’nda
tamamladim. Ali Osman S6nmez Bursa Fen Lisesi’'nden 2005 yilinda mezun
oldum. Subat 2014'te Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip
Fakiltesi'nde tip egitimimi tamamladim. Devlet hizmet ylkimlisu olarak
Mayis 2014’te 1 ay Sarikamis Devlet Hastanesi’nde calistim. Kasim 2014’ten
itibaren Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari
Anabilim Dal’'nda arastirma gérevlisi olarak calismaktayim. iki buguk yildir
evliyim.

65



