Pediatric Practice and Research 2014;2(1): 4-11 Kasap et al.

Review / Derleme

! Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Klinigi, Glimiishane Kelkit
Devlet Hastanesi,
Kelkit/Giimiishane /Tiirkiye

2 Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklart ~ Anabilim  Dali
Pediatrik  Kardiyoloji  Unitesi
Ankara/Tiirkiye

Corresponding Author:
Uz. Dr. Tuba Kasap

Kelkit Devlet Hastanesi
Cocuk Sagligi

ve Hastaliklar1 Klinigi.
Giimiishane / Tiirkiye

Telefon : +90 (456) 317 10 29
Faks : +90 (456) 317 15 72

Email:
tubaserdar0O6@hotmail.com

COCUKLARDA KALP YETMEZLIGI - |

Heart Failure in Children-I

Tuba KASAP!, H.Hakan AYKAN?, Tevfik KARAGOZ?

OZET

Kalp yetmezligi klinik bir sendrom olup kalbin, viicudun
metabolik ihtiyaclarmi karsilayamamasi olarak tanimlanmaktadir.
Bu tablo acil tedavi gerektiren yiiksek riskli bir durum oldugundan
tan1 ve tedavideki gecikmeler mortalite ve morbiditede artisa neden
olmaktadir. Bu derlemede ¢ocuklarda kalp yetmezliginin etyolojisi,

klinik belirtileri tizerinde durulmus ve tanisal tetkikler tartisiimistir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, kalp yetmezligi, tani.
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GiRiS

Kalp yetmezligi (KY) klinik bir sendrom
olup kalbin, viicudun metabolik ihtiyaglarini
karsilayamamasi olarak tanimlanmaktadir. Bu tablo
erken tan1 ve acil tedavi gerektiren yiiksek riskli bir
durum olup o&zellikle bebeklik doneminde altta
yatan konjenital kalp hastaligina bagli gelismis
olabileceginden stabilizasyon saglandiktan sonra
pediatrik kardiyovaskiiler merkeze uygun sartlarda
hasta sevkini gerektirmektedir.

Kalp yetmezligini iki bashk altinda
toplayabiliriz:

1-Artmis kardiyak debi ve pulmoner akim
ile birlikte olan kalp yetmezligi: Ventrikiil sistolik
fonksiyonu normal veya normalden fazla
(hiperdinamik) olup sol ventrikiil ¢apinda artig
goriiliir.

2-Diisiik kardiyak debili kalp yetmezligi

PATOFIiZYOLOJI

Kalp  yetmezliginin  patofizyolojisini
anlayabilmek i¢in kompanzasyon mekanizmalarinin
bilinmesi gerekir:

1-“Frank-Starling” prensibi

2- Norohumoral degisiklikler

3-Miyokardiyal “remodelling” (yeniden
yapilanma)

1- Frank-Starling Prensibi

Kalp bir pompa olarak diisiiniildiigiinde,
atim hacmi dolum hacmi ile dogru orantili iken
pompaya karst olusan direngle ters orantilidir.
Ventrikiiler sistol sonu voliim arttiginda baslangigta
sarkomerik uzunlukta artis olur ve bunun
sonucunda kardiyak debide artig goriiliir ancak
maksimum sarkomer uzunlugu elde edildikten
sonra bu artma sona erer.

2- Norohumoral degisiklikler

Kalbin viicudun ihtiyacini
karsilayamamasi sonucunda organizma hayati
organlar1 (Orn.:kalp, beyin, bobrekiistii bezler)
korumaya ¢alisir ve kan akimint o yone kaydirir.
Ayni zamanda kan basincint kabul edilebilir bir
diizeyde tutmaya c¢aligir. Sempatik sinir sisteminin
aktive olmasi ve bdbrek kan akiminin azalmasina
bagli olarak renin-anjiotensin-aldosteron sisteminin
(RAAS) aktive olmasi, vazopressin ve endotelin
vb. maddelerin salinmasi gibi ndrohiimoral
degisiklikler meydana gelir (1).

Sempatik sinir siteminin  aktivasyonu
sonucunda baslangigta kalp hizinda, miyokardiyal
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kasilma giiciinde ve kardiyak debide artig goriiliir.
Ancak uzun siiren sempatik stimiilasyon sonucunda
kalp iizerinde hipermetabolizma, ardyiikiin artmasi,
aritmilerin ortaya ¢ikmasi, miyokardiyal oksijen
gereksiniminin artmast ve direk miyokardiyal
toksisite gibi olumsuz etkiler goriilmeye baglar ve
kardiyak debide azalma goriilebilir. Bdlgesel
vazokonstriksiyon  sonucunda kan akiminda
redistribiisyon olur ve deri, visseral organlar ve
bobreklere giden kan azalirken kalp ve beyine giden
kan miktar1 artar. Hem azalmis kardiyak debi hem
de sempatik aktivasyon renal hipoperfiizyona sebep
olur ve bu da RAAS’1 aktive eder. Bu sistemin asil
amact sodyum ve su tulumunu artirarak
intravaskiiler hacmi artirmak iken bu durum ayni
zamanda On-yiki artirarak dekompanzasyona
katkida bulunur (1). RAAS’in son iriini olan
anjiyotensin-11 (AT-II) ise ‘kardiyak remodelling’
de Snemli bir molekiil olup 6zellikle hipertrofi ve
apopitoza neden olmaktadir (2).

3-Miyokardiyal remodelling

Hemodinamik yiiklenmeye cevap olarak
haftalar veya aylar sonra miyokardiyal remodelling
baslar. Bu siiregte sol ventrikiil dilatasyonu ve sol
ventrikiil kasilma fonksiyonunda giderek azalma
gozlenir. Remodelling siirecinde en 6nemli rol
nérohormonlara aittir.

ETYOLOJI

Cocuklarda KY dogustan veya kazanilmig
sistemik veya kardiyovaskiiler sistem hastaliklarina
bagli olabilir. Tablo 1’de KY’nin yaslara gore
sebepleri (3), Tablo 2’de ise KY’ye sebep olan sik
goriilen kazanilmis hastaliklar goriilmektedir (2).

Kardiyomiyopatiler (KMP) kalp
yetmezligi etyolojisinde 6nemli bir yere sahiptir.
Cocuklarda KMP’ler ii¢ baglik altinda toplanabilir:

A. lskelet miyopatileriyle birlikte goriilen

KMP’ler

B. Metabolik hastalik, norolojik sistem ve
iskelet sistemi tutulumu ile beraber olan

KMP’ler

C. Primer kardiyak tutulumla giden KMP’ler

Sekil 1’de KMP’lere tanisal yaklasim
gosterilmistir (4).

Cocukluk doneminde KMP’ler arasinda
dilate kardiyomiyopati (DKMP) en sik goriilen
fenotipik paterndir. Ventrikiillerin genislemesi ve
kasilma islevinde azalma ile karakterizedir.
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Etyopatogenezde ailevi ve genetik faktorler, viral
miyokarditler, immiinolojik anormalliklerin rol
aldig1 diistiniilmektedir, %60°1 ise idiyopatiktir (5).

Hipertrofik KMP; miyokard hipertrofisi ile
karakterize olup lizozomal enzim bozukluklari,

Klinikte siklikla akut dekompanse KY ile kendini

gosterir (6).

Tablo 1. Cocuklarda kalp yetmezliginin yaslara

gore sebepleri

FETAL

Agir anemi (Hemoliz, feto-
maternal transfiizyon vb.)

Supraventrikiiler tasikardi

INFANT-TODDLER

Soldan saga santli kalp
hastaliklar1 (Ventrikiiler septal
defekt)

Hemanjiyom (arteriyovendz
malformasyon)

Siv1 yiikklenmesi
Patent duktus arteriozus

Ventrikiiler septal defekt
Kor pulmonale
(Bronkopulmoner displazi)

Hipertansiyon

Miyokardit

KMP

Ventrikiiler tasikardi Anormal sol koroner arter

Tam A-V blok Genetik veya metabolik KMP

Agir Ebstein anomalisi veya | Akut hipertansiyon

sag kalbin diger agir (hemolitik-tiremik sendrom)

lezyonlari

Miyokardit Supraventrikiiler tasikardi
Kawasaki hastaligi
Miyokardit

PREMATURE COCUKLUK CAGI VE

YENIDOGAN ADOLESAN DONEM

Romatizmal ates
Akut hipertansiyon
(glomeriilonefrit)
Miyokardit

Tirotoksikoz

Hemokromatozis-
hemosiderozis

Kanser tedavisi (Radyoterapi,
doksorubisin)

Orak hiicreli anemi
Endokardit

Kor pulmonale (Kistik
fibrozis)

Genetik veya metabolik KMP
(hipertrofik, dilate)

TERM YENIDOGAN

Asfiksiye bagli KMP
Arteriyovendz
malformasyon (Galen veni,
hepatik vb.)

Sol kalbin obstriiktif
lezyonlart (Aort
koarktasyonu, hipoplastik
sol kalp)

Temiz-kirli kanin karigtig:
dogumsal kalp hastaliklar
(Tek ventrikiil, trunkus
arteriyozus vb.)
Miyokardit

KMP

A-V; atriyoventrikiiler, KMP; kardiyomiyopati.

oksidatif fosforilasyon defektleri gibi birgok
metabolik anormallikte, bazi sendromik
hastaliklarda ve sarkomerik mutasyonlarla birlikte
goriilebilir.  Vakalarin  %30-60’mnda  otozomal
dominant gecis saptanmustir (5). Sol ventrikiil ¢ikis
yolundaki darlik veya ventrikiiler aritmilere bagl
senkop ataklart okul donemi yas grubundaki ve
adolesan donemdeki hastalarda stk goriilen
semptomlardandir.

Restriktif KMP diyastolik kalp yetmezligi
ile karakterizedir. Atriyumlar genis, ventrikiil
caplar1 normaldir. Ventrikiil duvarlarindaki yaygin
gerginlikten dolayr ventrikiiliin diyastolik dolumu
bozulmustur (5). Bazi sistemik hastaliklarda
goriilebildigi gibi genetik olarak da sarkomerik
proteinlerin  anormal {iretimine bagli ortaya
cikmaktadir. Hastalarda ortopne, oksiiriik, gogiis
agrisi, senkop ve ani 6liim goriilebilir (7).

Aritmojen sag ventrikil KMP; temelde
desmozom yapisindaki bozukluktan kaynaklanan ve
sag/sol ventrikiiliin fibréz-yagh infiltrasyonu (MR
veya biyopsi bulgusu) ile sonuglanan ve normal
miyokard dokusunun kismen veya tamamen
kayboldugu KMP tipidir. Ozellikle addlesan donem
ve geng erigkinlerde ventrikiiler aritmilere egilim
goriilen bu hastalik grubunda sol ventrikiil
dilatasyonu veya disfonksiyonu olmaksizin ani
6lim goriilebilmektedir (8).

Oykii, Fizik muayene, EKO ve EKG

l Noromuskiiler

Metabolik Hastalik

i j Patoloji
idrarda Primer Kardiyak

-organik asit analizi Patoloji
-mukopolisakkarit ileti
mukopolisakiari -Aile hikayesi -lleti galismalan
-oligosakkaritler K -MRI/MRS
-glucose ve keton Troponin -Goz incelemesi
Serumda
R - . -Holter
-amino asit incelemesi _Mikroarray taramasi l
-laktat Ay
-karnitin KAS
-agilkarnitin i isi
) BiYOPSISi
-amonyak KARDIYAK
MR
CILT BIYOPSISI

Sekil 1. Kardiyomiyopatilere tanisal yaklasim



Tablo 2. Cocuklarda kazanilmis kalp yetmezliginin sik goriilen nedenleri

ETYOLOJI YAS VE KLINIK SPESIFiK TEDAVI
DEMOGRAFIK OZELLIiKLER
OZELLIKLER
Romatizmal kalp hastahg: A grubu Beta- Okul donemi yas grubu Ates, artralji, dokiintii,  Penisilin, asetil salisilik
hemolitik sistolik tiflirlim asit, steroid, geg
streptokok donemde cerrahi tedavi,
profilaksi
Akut myokardit Siklikla viral: Intrauterin hayat dahil ~ Gogiis agrist, aritmiler,  -Destek tedavisi
herhangibir yas grubu troponin-T yiiksekligi,  -Steroid ve diger
*Coxackie B bazilarinda akut immiinsiipresifler
*Adenoviriis kardiyovaskiiler tartigmali
*Parvoviriis B 19 kollaps, bazilarinda -IVIG tartismali
*HHV ve digerleri sessiz gidis -Bazi yeni caligmalarda
interferon beta
Siirekli supraventrikiiler -Tipik olarak Erken ¢ocukluk ve -Yorgunluk, solukluk, -Digoksin +/-amiodaron
ektopik atriyal addlesan doneminde dispne ile hiz kontrolii
tasikardi -Tasikardi derecesi ile -Trombiis goriilmesi

-Nadiren stirekli

junctional
resiprokal tasikardi

-AV bloklu atriyal
fibrilasyon

Anti-neoplastik ilaclara bagh  Daunorubisin,

Geg ¢ocukluk ve

orantisiz semptom halinde antikoagiilan
siddeti goriilebilir. tedavi
-Radyofrekans ablasyon
ile ektopik odagin yok
edilmesi

-Tedaviden sonraki 48  Koruyucu tedaviler

kalp yetmezligi doksorubisin, adolesan donemi saat- 4 hafta iginde (deneme agamasinda);
nadiren -Nadiren akut siddetli *dexrazoxane, *selasyon
siklofosfamit tablo yapict ajan lar,
*mitokondriyal
stabilizatorler
Niitrisyonel KMP Beslenme Bebeklik donemi, Vitamin ve eser Nitrisyonel destek ,
bozuklugu, kalori adolesan donem (yeme element eksikligi ozellikle eser element ve
eksikligi bozukluklar) belirtileri.Orn.: vitamin destegi

dermatit, 6dem

KMP; kardiyomiyopati

‘Non-compaction” KMP; sol ve/veya sag
ventrikiilii tutabilen ve karakteristik olarak sol

ventrikiil endomiyokardiyal tabakasinin
hipertrabekiilasyonu  sonucu  silingerimsi  bir
gOriinim  almast  olarak  tanimlanmaktadir.

Miyokard genellikle incedir. Miyokard gelisiminin
duraklamas: sonucu miyokardda derin trabekiiller
ve trabekiiller arast bosluklar olugmaktadir (5). Bu
hastalarin  1/3’inde bagvuruda klinik tablo sol
ventrikiil sistolik fonksiyon bozukluguna bagh kalp
yetmezligi ile uyumludur (9).

Cocuklarda miyokarditler intrauterin hayat
dahil herhangi bir yas grubunda goriilebilir.
Etyolojide viral etkenler birinci sirada gelmektedir
(8). Yapilan bir ¢alismada miyokarditli ¢ocuklarin

bagvuru semptomlart; solunumsal sorunlar (56%),
fiziksel aktivitede azalma (17%), gogis agrisi (7%),
senkop (5%) ve diger non-spesifik semptomlar
olarak  bulunmustur (10).
enfeksiyon Oykiisii olan ve tasikardi, hipotansiyon
veya kardiyak ritm anormalliklerinin eslik ettigi
non-spesifik respiratuar semptomlar veya karin
agristyla bagvuran her hastanin ayirici tanisinda
miyokardit diisiiniilmeli ve bu hastalar ¢ok hizli
ilerleyip sok tablosuna girebileceginden yakin takip
yapilmalidir (8).

Tablo 3’te KMP ile giden baz1 klinik
sendromlar  ve iligkili
listelenmistir (2).

Bu nedenle viral

bunlarla mutasyonlar



Tablo 3. Cocuklarda kardiyomiyopati ve KY ile iliskili baz1 hastahiklar ve mutasyonlar

TANI

KARAKTERISTIK
OZELLIiKLER

A.Kardiyak tutulumla giden iskelet myopatileri

Becker MD
Duchenne MD

Barth Sendromu

Fasiyoskapulohumeral MD

Limb-Girdle MD (Cesitli
farkh tipler)

Myotonik Distrofi
Tip1l

Tip2

B. Metabolik hastalik, norolojik sistem ve iskelet sistemi tutulumu ile beraber kardiyak tutulum

Yag asidi oksidasyon
bozukluklari

-Karnitin ahm boz.
(Primer Kkarnitin eksikligi)

-Karnitin translokaz enzim
boz.

-VLCAD boz.

Glikojen depo hastaliklar:
Tip 2a

Tip 2b

Mitokondriyal hastahklar
ve solunum zinciri
bozukluklari

Erkek ¢ocuklarda
myopatiyle birlikte
kardiyak disfonksiyon
goriilmesi (6zellikle
adodlesan donemde)

Erkek cinsiyet, erken
¢ocukluk donemi, tipik yiiz
gOriiniimii, kisa boy,
notropeni, kolesterol
disiikligi, organik asidiiri
Yiiz ve omuz kusagi
tutulumu

-Ekstremitelerin proksimal
kesiminin tutulumu
-Klinik ve genetik
heterojenite

Myotoni, gii¢siizliik, kas
atrofisi

Benzer ancak daha hafif
klinik

Cesitli derecelerde
hepatopati, kas
giigstizlig, KMP

Pompe hastalig1

Danon hastaligi: Erkek
cinsiyet, kas gii¢siizligii,
mental retardasyon,
HKMP

Erken bebeklik, erken
¢ocukluk dénemi,
metabolik asidoz, ndrolojik

GEN/
GEN URUNU

Distrofin

Taffazin

Tekrarlayan
Tandem
delesyonlar1

-Lamin (A/C)
-Distrofin iligkili
membran protein
kompleksinde
bozukluk

Serin-treonin
kinaz geni
tizerinde CTG
tekrarlari

ZF- 9 geni

OCTN2

CACT

Agil koA
dehidrogenaz

Asit alfa-
glukozidaz

LAMP-2

Kompleks 1, 2,
4,5, koenzim-Q
veya piriivat

KALITIM

XR (Xq21)

XR (Xq 28)

OD (4935)

OD (1911-23)
(birden ¢ok
allel)

0D (19913.3)

oD (3921)

OR (5031)

OR (3p21.31)

Bilinmiyor

(17p)

OR (17¢23)

XD (Xq25)

OR veya
mitokondriyal
kalitim

KARDIYAK
FENOTIP

DKMP

DKMP

LVNC

EFE

X’e bagl EFE, fatal infantil
DKMP

Tipik mindr ileti sistemi
degisiklikleri, nadiren KY

DKMP, AV blok, ileti sistemi
bozukluklart

fleti sistemi bozukluklari (Uzun
QT, AV blok)

Ventrikiiler tasikardi dahil ritm
bozukluklari

DKMP veya HKMP, aritmi, ani
oliim

Neonatal DKMP veya HKMP,
aritmi, ani olim

Aritmi, myalji, nadiren

rabdomyoliz

Agir HKMP, KY ,ani 6lim

HKMP, kardiyak fonksiyonlarda

azalma, nadiren WPW

HKMP veya DKMP, aritmi, ani
Olim



Pediatric Practice and Research 2014;2(1): 4-11

bozukluk, inme, nobet,
iskelet kas1 myopatileri

C.Primer kardiyak tutulum

Hipertrofik KMP

Dilate KMP

Restriktif KMP

Sol ventrikiil non-
compaction KMP

Aritmojen sag
ventrikiil KMP

izole kardiyak tutulum,
pozitif aile oykiisii

Izole kardiyak tutulum

Izole kardiyak tutulum

Izole kardiyak tutulum

Izole kardiyak tutulum,
tipik yas grubu adoélesan
donemi ve geng
erigkinler

dehidrogenaz
kompleksini
etkileyen ¢esitli
mitokondriyal
DNA ve niikleer
DNA
mutasyonlari

-Beta myozin agir zinciri
(Beta-MHC)

-Myozin baglayici protein
(cMYBPC) -
Troponin T (TNNT2)
-Troponin I (TNNI3) -
Alfa tropomyozin (Alfa-
TM) ve digerleri
Lamin-A/C (en sik),
TNNT-2, TNNI-3,
Alfa-TM, beta-MHC,
c¢cMYBPC ve digerleri:
Titin

Troponin-C
Delta-sarkoglikan
Timopoetin

Kardiyak aktin (ACTC)
Telethonin

Troponin I (en sik)
TNNT-2

B-MHC

ACTC

Beta-MHC, alfa-
kardiyak aktin, TNNT-2
Ailesel vakalar
Cypher/Zasp (LDB3)
Alfa-Distrobrevin(DTNA)
Taffazin-G4.5

En sik sorumlu tutulan
protein; desmozom
(plakoglobin, desmoplakin,
plakofilin)

-OD (%40 sporadik)

-14q1 (%30-40)
-11p11 (%30)
-103 (%10-15)
-19q13

-1502

0OD(%50), degisken
penetrans, %10 vakada
bilinen genotip

2931
3p21 5p33
12922 15q14
17¢2

1993

Cogu sporadik

AD
10922-23
18q12

Barth
sendromunda XR  gecis
(Xq28)

Siklikla OD. OR (17ql)-
Naxos hastalig1 ve
varyantlari

Genetik heterojenite, %50
ailesel

Kasap et al.

En sik asimetrik septal
hipertrofi,nadiren
apikal hpertrofi. Geng
erigkinde aritmi
nedeniyle ani 6lim
sik, gocukluk
déneminde nadir.

DKMP, ileti sistem
bozukluklari, aritmiye
sekonder ani 6lim. 5
yil iginde %50 6liim
veya transplantasyon
ihtiyaci

Ileri derecede
biiyiimiis atriyum-lar,
diyastolik dolum
sinurli. Arit-miye bagl
ani Oliim sik.
Apikal/posterior
lateral duvar
trabekiiler/ compacted
zon orani >2:1.
Trombus riski, primer
aritmi. Agir
yenidogan formu
tanimlanmis. Ebstein
anomalisi ile iliskisi
bildirilmis.

Sag ventrikiiliin
fibroz-yagh
infiltrasyonu.
Ventrikiiler aritmilere
egilim ve ani 6lim

AV; atriyoventrikiiler, DKMP; dilate kardiyomiyopati, HKMP; hipertrofik kardiyomiopati, KMP; kardiyomiyopati, KY; kalp yetmezligi,
LVNC; sol ventrikiil “non-compaction”, MD; muskiiler distrofi, RV; sag ventrikiil, OD: otozomal dominant, OR; otozomal resesif, WPW;

Wolff-Parkinson-White sendromu, XR;X’e bagl resesif

KALP YETMEZLIGINDE KLINIK

Kalp yetmezligi ile bagvuran bir hastanin
semptomlarin1 anlayabilmek i¢in Oykii oldukca
onemlidir. Hastalarin bagvuru semptomlar1 yasa
gore degisiklik gostermektedir. 0-1 yas doneminde
sik goriilen belirtiler arasinda beslenme gii¢ligii,
solukluk, kilo alamama, terleme, huzursuzluk, hizli
soluk alip verme, zorlu gosteren
interkostal ve subkostal ¢ekilmeler sayilabilir. Fizik

solumay1

muayenede hasta genellikle tasikardiktir ve
oskiiltasyonla altta yatan kalp hastaligina bagh
olarak degisen tiirde ufirim duyulabilir, S; ve
gallop ritmi duyulmasi tipiktir. Bu donemde KY’ye
bagl bulgularinin

bronsgiyolitten ayirt edilmesi kolay olmayabilir,

pulmoner konjesyon
wheezing duyulabilir, artmig solunum g¢abasit ve
retraksiyonlar dikkat ¢ekicidir. Ayn1 sekilde boynun
kisa olmasina bagli olarak artmis jugiiler vendz
dolgunluk kolayca gozlenemeyebilir. Hepatomegali
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hemen hemen her zaman vardir. Jeneralize 6dem
stk olmamakla beraber, goz kapaklar1 ve sakral
bolgede o&dem gorilebilir, pretibial bolge ve
ayaklarda 6dem goriilmesi nadir bir durumdur.
Cocukluk doneminde ise belirti ve bulgular biraz
daha erigkinlere yakindir; ¢abuk yorulma ve
egzersiz intoleransi, istahsizlik, karin agris1 ve
kusma, dispne, Okstliriik ve benzeri semptomlar
goriilebilir.  Daha  biiyilk  ¢ocuklarda  ve
adolesanlarda ise solunumla ilgili problemlerden
daha 6n planda gastrointestinal sisteme ait belirti ve
bulgular goriilebilir; kusma ve karin agrisi
klinisyeni uyarici iki 6nemli semptomdur (11).
Fizik muayenede tasikardi, Gfiiriim, S3, gallop ritmi
duyulabilir, hepatomegali, juguler ven6z dolgunluk,
zaman zaman akciger bazalinde raller dikkati
¢ekebilir.

Kalp  yetmezligi, klinik  bulgularn
derecesine  gdore  evrelendirilebilir.  1964’te
diizenlenen New York Heart Association (NYHA)
siiflamasi hala kullanilan bir siniflama olmakla
beraber kii¢iik bebeklerde kullaniminin zor olmasi
nedeniyle Robert Ross ve arkadaglari tarafindan
klinik bulgularin skorlandigi yeni bir smiflama
yapilmig, Ross siniflamasi ve Ross skoru olarak
adlandirilmistir (1,8,12). Ross skorlamasi zaman
icinde revize edilmis ve modifiye Ross skorlamasi
olusturulmustur (Tablo 4). Bu smflama ve
skorlama sistemleri, kalp yetmezligi olan hastalarin
takibinde  semptomlarin  derecelendirilmesine
yardimci olmakla beraber kalp yetmezligi tanisinda
veya prognozu belirlemede herhangi bir role sahip
degillerdir (8).

TANI

Kalp yetmezligi ile basvuran c¢ocuk
hastada rutin olarak tam kan sayimi, kan gazi,
elektrolitler, bobrek, karaciger ve tiroit fonksiyon
testleri  yapilmalidir. Tam kan sayiminda
saptanabilecek hemoglobin diisiikliigli, KY’nin
birincil sebebi olabilecegi gibi var olan kalp
yetmezligini artirici bir faktor de olabilir. Siyanotik
konjenital kalp hastaliklarinda hemoglobin ve
hematokrit degerleri kompansatuar olarak (dokuya
tasinan oksijeni artirmak i¢in) yiikselebilir. Artmis
renal su tutulumuna bagli diliisyonel hiponatremi
goriilebilir. Yine azalmis renal kan akimina bagh
prerenal veya ileri donemde renal kokenli bobrek
yetmezligi gelisebilir. KY ye bagli gelisen hepatik
konjesyon nedeniyle karaciger enzimlerinde
ylikselme goriilebilir.

Kasap et al.

Tablo 4. Modifiye Ross skorlamasi

0 +1 +2
HIKAYE
Terleme Sadece Bag ve Bas ve
basta viicutta viicutta,
egzersizle dinlenme
halinde
Takipne Nadiren Aralikli Siklikla
FiZiK
MUAYENE
Solunum Normal Retraksiyon  Dispne

Solunum hizi

(dakikada)
0-1 yas <50 50-60 >60
1-6 yas <35 35-45 >45
7-10 yas <25 25-35 >35
11-14 yas <18 18-28 >28
Kalp hiz
(dakikada)
0-1 yas <160 160-170 >170
1-6 yas <105 105-115 >115
7-10 yas <90 90-100 >100
11-14 yas <80 80-90 >90
Hepatomegali <2 2-3 >3
(cm)

Arteryel kan gazinda oksijenizasyon
bozuklugu ve ileri donemde doku perfiizyon
bozukluguna bagli laktik asidoz saptanabilir.
Hipertiroidi kalp yetmezligine sebep olabilecek
6nemli bir hormonal problemdir.

Kalp yetmezliginden siiphelenilen bir
hastada tanisal anlamda yapilabilecek en basit ve ilk
adim test; telekardiyogramdir (8).
Telekardiyogramda kalp golgesinde biiyiime ve
pulmoner vaskiilarizasyonda artis (bazi soldan saga
santa veya kardiyomiyopatiye bagli KY’de ileri
donemde) goriilmesi taniy1 destekler.

Elektrokardiyografi (EKG) o6zellikle ritm
bozukluklarinin yol ac¢tigi KY’de tanisal anlamda
yardimcidir. Hipertrofi bulgularimin olmasi, viral
miyokarditlerde goriilebilecek diisiik voltaj, QRS ve
ST-T degisiklikleri KY’yi diisiindiirecek diger
ipuclaridir. Bu nedenle KY bulgular: ile bagvuran
her ¢ocukta 12 derivasyonlu EKG, bazi konjenital
kalp hastaliklarimi, aritmi ve pre-eksitasyon
durumlarint diglamak i¢in ¢ekilmelidir (8). Ayrica
hastada carpinti ve/veya senkop sikayetleri de
mevcutsa Holter ile 24 saat EKG monitorizasyonu
yapilmasi disiiniilmelidir (13). Baz1 konjenital kalp
hastaliklarinda (Fanton operasyonu, atriyal switch
olmus hastalar, opere biiyiik arter transpozisyonu
vb.) ve KMP’lerde aritmi gelisme riski yliksek
oldugundan diizenli araliklarla Holter
onerilmektedir.
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Ekokardiyografi ~ (EKO)  non-invazif
olmasi, ventrikiiler fonksiyonu gostermesi ve altta
yatan patoloji hakkinda bilgi vermesi agisindan
taniya oldukca yardimer ve vazgecilmez bir
yontemdir. Ozellikle bazi hastaliklarda tamida
gecikme cerrahi diizeltmede gecikmeye ve
dolayisiyla ventrikiiler yetmezligin ilerlemesine
sebep olacagindan EKO ile tanisal degerlendirme
miimkiin oldugu kadar erken yapilmalidir (8).
EKO’ da en sik kullanilan parametre fraksiyonel
kisalmadir (diastol sonu uzunluk ile sistol sonu
uzunluk arasindaki farkin diastol sonu uzunluga
orant). Normal sartlarda %28 ile %40 arasinda iken
kalp yetmezliginde azalmis oldugu goriiliir.
Ejeksiyon fraksiyonu yetmezligin derecesini
gostermek acgisindan diger bir 6nemli parametredir
ve normalde %55-75 arasinda iken KY’de (yliksek
debili KY hari¢) azaldig1 goriiliir.

B-tipi natriiiretik peptit (BNP) de sistolik
fonksiyon bozuklugunun derecesini ve hastaligin
prognozunu gostermek igin Onemli bir belirteg
olarak kullanilmakta olup ayrica respiratuar
semptomlarla ~ bagvuran  hastada  kardiyak
patolojiden siiphelenildiginde de taniya yardimci
bir tetkiktir (8,13,14).

Kardiyak Manyetik Rezonans
Goriintileme (KMRG); miyokardit tanisinda
yardimci olabilir ve KMP’de dokunun yapisiyla
ilgili bilgi vererek taniya 11k tutabilir. Ancak
cocuklarda ¢ekim igin anestezi gerektirmesi, pahali
bir tetkik olmasi, prediktif ve prognostik degerinin
cok fazla bilinmemesi sebebiyle ilk-adim tetkik
olarak onerilmemektedir (8,13).

Genetik testler ozellikle genetik gegisin
yiiksek oldugu bilinen KMP’lerde onerilmektedir.
KMP’den siiphelenildigi durumlarda ii¢ kusagi
icerecek bir soyagaciyla ailede ani O6lim,
tekrarlayan senkop vb. sorgulanmalidir. KMP
teshisi konulduktan sonra ise hastanin aile bireyleri
aragtirtlmali, indeks vakada belirlenmis mutasyon
varsa ve genetik gecis biliniyorsa birinci derece
akrabalarina  mutasyon analizi ile tarama
yaptlmalidir (13).

Endomiyokardiyal biyopsi (EMB)
miyokardit tanisini  dogrulamak igin nadiren
basvurulan invaziv bir yontem olup, yalnizca
hastanin tedavi planimin kesin olarak degisecegi
durumlarda (6rn.:transplantasyon listesine alinma
gibi) Onerilmektedir. Ayrica 10 kg’in altindaki
bebeklerde ve hemodinamisi stabil olmayan
hastalarda onerilmemektedir (8).

Kasap et al.
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