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Amag: Kardiyomiyopatiler, ventrikiiler miyokardin yapisal ve fonksiyonel anormallikleri olarak
tanimlanir. Kardiyomiyopatiler ¢ocuklarda nadir goriilir. Bu calismada hastanemizde 2 yillik
slirecte takip ettigimiz kardiyomiyopati tanisi alan hastalarin verileri incelenerek sonuclari
degerlendirilmistir. Yontem: Temmuz 2020 - Temmuz 2022 tarihleri arasinda Mersin
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Kardiyoloji boliimiinde kardiyomiyopati tanis1 alan
hastalarin verileri geriye doniik olarak incelendi. Bulgular: 17 hastada kardiyomiyopati tespit
edildi. Hastalarin tani esnasindaki yas ortancasi 5 yil ( 2 ay- 14 y1l) idi. 5 hasta kiz, 12 hasta erkek
idi. 10 hasta (%58.8) dilate kardiyomiyopati (DKMP) tanisi alirken, 5 hasta (%29.4) hipertrofik
kardiyomiyopati (HKMP), 2 hasta (%11.7) ise restriktif kardiyomiyopati (RKMP) tanis1 aldi.
DKMP tanisi alan hastalarda, viral miyokardite sekonder DKMP, nérometabolik hastaliklar, sol
koroner arterin pulmoner arterden anormal cikis1 ve tasikardiyomiyopati etiyolojik nedenler
arasinda yer almaktaydi. Bir hastada Friedrich ataksisine sekonder HKMP ve kronik miyokardit
goritlirken, ti¢c hastada ise Pompe hastaligi ve HKMP tespit edildi. RKMP tanisi alan iki hastada
spesifk bir etiyolojik faktér bulunamadi. izlemde DKMP olan hastalardan iicii ex oldu. DKMP olan
bir hastaya kalp transplantasyonu yapildi. Tartisma: Kardiyomiyopatiler ¢ocuklarda énemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Etiyolojide n6rometabolik ve genetik faktdrlere, koroner arter
hastaliklarina ve aritmilere dikkat edilmelidir. Erken tani ve tedavi sagkalimda 6nemlidir.
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Clinical findings of pediatric patients with cardiomyopathy - A single
center experience

Abstract

Aim: Cardiomyopathies are defined as structural and functional abnormalities of the ventricular
myocardium. Cardiomyopathies are rare in children. In this study, the data of patients diagnosed
with cardiomyopathy that we followed in our hospital for a 2-year period were examined and
their results were evaluated. Method: The data of patients diagnosed with cardiomyopathy
between July 2020 and July 2022 in the pediatric cardiology department were examined
retrospectively. Results: Cardiomyopathy was detected in 17 patients. The median age of the
patients at diagnosis was 5 years (2 months - 14 years). 5 patients were female and 12 patients
were male. While 10 patients (58.8%) were diagnosed with dilated cardiomyopathy (DCMP), 5
patients (29.4%) were diagnosed with hypertrophic cardiomyopathy (HCMP), and 2 patients
(11.7%) were diagnosed with restrictive cardiomyopathy (RCMP). In patients with DCMP, viral
myocarditis, neurometabolic diseases, abnormal origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery, and tachycardiomyopathy were among the etiological causes. HCMP and
chronic myocarditis secondary to Friedrich's ataxia were observed in one patient, while Pompe
disease was detected in 3 patients with HCMP. No specific etiological factor has been found so far
in two patients diagnosed with RCMP. During the follow-up, 3 patients with DCMP died. A patient
with DKMP underwent heart transplantation. Conclusion: Cardiomyopathies are an important
cause of morbidity and mortality in children. In etiology, attention should be paid to
neurometabolic and genetic factors, coronary artery diseases and arrhythmias. Early diagnosis
and treatment are important for survival.

Keywords: Cardiomyopathy, childhood, heart failure, genetic, neurometabolic diseases.

Giris dilate, hipertrofik ve restriktif# Amerikan
Kalp Dernegi (AHA), Amerikan Kardiyoloji

Kardiyomiyopatiler, ventrikiiler Koleji (ACC) ve Avrupa Kardiyoloji
miyokardin  yapisal ve  fonksiyonel Dernegi'nin (ESC) yaymlanmis sistemleri

arasindaki terminolojileri de birlestiren
MOGE(S) siniflandirmasi, hastaligin
morfolojik, fonksiyonel, fenotip, organ

anormallikleri olarak tanimlanir.! Primer
veya sekonder nedenlerle ortaya cikabilir.
Kardiyomiyopatiler ¢ocuklarda nadir
goriliir ancak tani konuldugunda ciddi bir tutulumu, genetik veya ailesel kalitim modeli
morbidite ve mortalite riski tasir.2 Amerika ve etiyoloji (genetik veya genetik olmayan)
Birlesik Devletleri, Finlandiya ve gibi  bircok  oOzelligini biitiinlestirerek

Avustralya'daki niifusa dayali c¢alismalar,
¢ocuklarda primer kardiyomiyopatilerin
gorilme sikliginin, 20 yasin altindaki
¢ocuklarda 100000 kisi yili basina 1 vaka
oldugunu tahmin etmektedir.23

Pediatrik kardiyomiyopatilerin
nedenleri heterojendir ve temel
miyokardiyal siirecleri etkileyen genetik
varyasyonlardan, yaygin miyokard hasarina
yol acan diger sistemik hastaliklara kadar

uzanir. Kardiyomiyopatilerin cesitli
smiflandirmalart  yaymlanmistir.  Diinya
Saghk Orgiitii siniflandirmasi,
kardiyomiyopatileri fenotipe gore

siniflandirir ve 3 kategoriyi icermektedir:

kardiyomiyopatileri tanimlama ihtiyacindan
yola cikilarak gelistirilmistir.5

Bu calismada hastanemizde 2 yillik
surecte takip ettigimiz kardiyomiyopati
tanis1 alan hastalarin verileri retrospektif
olarak incelenerek literatiir verileri ile
karsilastirilmistir.

Yontem

Bu kesitsel retrospektif calismada, 20
Temmuz 2020 - 20 Temmuz 2022 tarihleri
arasinda, hastanemizde Cocuk Kardiyoloji
klinigi tarafindan tanis1 konulup, takip edilen
kardiyomiyopatisi olan vakalar, dosya
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sisteminden  taranarak analiz  edildi.
Kardiyomiyopati tanist Oykii, laboratuvar,
goriintilleme teknikleri, klinik ve
gerektiginde genetik inceleme ile
konulabilmektedir.+¢ Klinigimizde ek olarak
diger bir non-invaziv tani ydntemi olan
kardiyak MRI da uygun hastalarda cekildi.
Hastalarda eslik edebilen ritm problemleri
acisindan elektrokardiyografi (EKG), 24 saat
holter monitorizasyonu da yapilmistir. Tiim
hastalara ekokardiyografi uygulanmis ve
kalp fonksiyonlari ile eslik edebilecek yapisal
kalp bozukluklar1 da degerlendirilmistir.
Takiplerine diizenli devam etmeyen hastalar
ve hipertansiyon gibi sekonder yiiklenme
nedeni ile kardiyak hipertrofi bulgulari olan
hastalar ¢alismaya dahil edilmemistir.
Calisma Helsinki Bildirgesi prensiplerine
uygun olarak yiiriitiilmistr.

Bulgular

2 wyillik silirecte Kklinigimizde tanisi
konularak, diizenli  takiplere gelen,
kardiyomiyopatisi olan 17 hasta tespit edildi.
Hastalarin tani esnasindaki yas ortancasi 5
yil ( 2 ay- 14 y1l) idi. Hastalardan 5’i kiz, 12’si
erkek idi. Hastalarin basvuru semptomlari
degerlendirildiginde ¢abuk yorulma, kilo
alamama, hizli nefes alip verme, carpinti gibi
basvuru semptomlari 6nde gelmekteydi.

Hastalardan 10'u (%58.8) dilate
kardiyomiyopati (DKMP) tanis1 alirken, 5
hasta (%29.4) hipertrofik kardiyomiyopati
(HKMP), 2 hasta (%11.7) ise restriktif
kardiyomiyopati (RKMP) tanis1  ald1
Hastalarin EKG bulgulari
degerlendirildiginde, HKMP olan hastalarda
EKG’de  belirgin  hipertrofi  bulgulan
mevcutken, DKMP olan hastalarda ozellikle
sinuzal tasikardi on planda goriildii. DKMP
olan bir hastada atriyal fibrilasyon varken, 4
aylik infant bir hastada ST depresyonu ve
ters T dalgalarini iceren iskemi bulgulari
mevcuttu. HKMP olan bir hastada ek olarak
ventrikiiler ekstrasistoller izlendi. Ayni
hastada 24 saat Holter monitorizasyonunda
kisa siireli ventrikiler tasikardi (VT) ataklari
gorildi.

DKMP tanis1 alan hastalarin 6
tanesinde Oykiide son iki-li¢ hafta icinde
gecirilmis viral bir hastalik 6ykiisii mevcuttu.
DKMP tanisi alan her hastada belirgin
sistolik disfonksiyon goriildii. Ejeksiyon

fraksiyonu %20 ile %45 arasinda
degismekteydi.

Troponin tetkiklerinde yiikselme
olan iki hastada viral seroloji de gonderildi
ve bir hastada Haemophilus Influenzae tespit
edildi. Bu hastalarda viral miyokardite
sekonder DKMP olabilecegi disiintliirken,
infant doneminde tani alan hastalarda viral
etiyoloji diistiniilmekle beraber metabolik
tetkikler de yapilarak metabolik kokteyl
(karnitin, koenzim Q10, tiamin, riboflavin)
tedavisi baslandi. EKG bulgulann ile
ekokardiyografide koroner anomaliden
stiiphe edilen 4 aylik bebekte yapilan koroner
anjiyografide sol koroner arterin pulmoner
arterden ¢ikmasi (ALCAPA) tanisi konuldu.
DKMP tanisi alan bir hastada ise etiyolojide
mitokondriyal ve noérometabolik hastalik
tespit edilirken, yine baska bir hastada
serebral palsi, nobetler, non-spesifik kas
hastaligit mevcuttu. DKMP olan ve atriyal
fibrilasyonu olan 14 yas kiz hastanin uygun
antikoagiilasyon sonrasi tagikardisi sonlandi
ve kardiyak fonksiyonlar1 diizeldi. Hastada
tasikardiyomiyopati disiintldii.

HKMP tanisi diisiiniilen yasi biyiik
olan hastalarda kardiyak MRI c¢ekildi. Bu
hastalarin ekokardiyografilerinde sistolik
fonksiyon korunmakla beraber, diastolik
disfonksiyonda bozulma izlendi. 11 yasinda
HKMP tanist alan bir hastada genetik
negatifti ve idiopatik HKMP mevcuttu. 10
yasinda baska bir hastada ise Friedrich
ataksisine sekonder HKMP ve kronik
miyokardit goriliirken, infant déneminde
olan ui¢ hastada yapilan metabolik tetkikler
sonucu Pompe hastaligi tespit edildi. RKMP
tanis1 alan iki hastada ise gen paneli
gonderildi ancak su ana kadar spesifk bir
etiyolojik faktér bulunamadi. RKMP olan
hastalarin ekokardiyorafisinde de sistolik

fonksiyonlar korunurken, diyastolik
fonksiyonlarda bozulma mevcuttu.
DKMP olan hastalara kalp

yetmezligine yonelik destek tedavisi
baslanirken, viral miyokardit stiphesi olan ve
troponin degeri de yiiksek olan iki hastada
intravenéz immunglobulin (1VIG) tedavisi
verilmesi tercih edildi. Infant dénemde erken
tan1 alan hastalara ise metabolik kokteyl
baslandi. Atriyal fibrilasyonu olan DKMP
hastasina uygun antikoagiilasyon sonrasi
kardiyoversiyon yapildi. Tasikardi sonlandj,
takiplerinde kardiyak fonksiyonlar diizeldi.
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Pompe tanisi alan hastalarda enzim tedavisi
basland1. idiopatik HKMP olan hastaya bir
kez miyektomi ameliyati1 yapildi. RKMP olan
hastalara ise kalp yetmezligine yo6nelik
destek tedavisi verildi. izlemde DKMP olan
hastalardan ii¢ hasta hayatini kaybetti.
Hayatini  kaybeden hastalardan
birinde kardiyojenik sok tablosunda VT
ataklari goriildii. DKMP olan bir hastaya kalp
transplantasyonu yapildi. DKMP olan alt1
hastada ise kardiyak fonksiyonlarda zaman
icinde iyilesme goriildii. HKMP ve RKMP olan
hastalar ise halen takip ediliyorlar. Genetik
inceleme her hastada  yapilamadi.
Norometabolik hastaliklar1 olanlar disinda
ic hastada genetik tetkik bakilabildi. Pozitif
gen analizi su ana kadar bulunamadi.
Hastalarin bulgulari Tablo 1 ‘de 6zetlendi.

Tartisma

Cocuklarda kardiyomiyopati tanisi
nadir olmasina karsin tedavi yonetimi
zorlayici olabilmekte ve etiyolojik nedenlere
gore farkliliklar gostermektedir.
Merkezimizde tani alan kardiyomiyopatisi
olan hastalarin incelendigi bu ¢alisma ile
farkli etiyolojilerle birlikte tani, tedavi
yontemlerinin degistigi, sagkalim
oranlarinin da altta yatan kardiyomiyopati
tipine gore farkliliklar gosterdigi
belirlenmistir. Erken tani alan
nérometabolik  etiyoloji olan infant
hastalarda tedaviye yanit iyi géziikmektedir.

Dilate kardiyomiyopatilerde sistolik
fonksiyonlarin da bozulmas1 ile Kkalp
yetmezligi  bulgularn daha  belirgin
gozlenmekteyken, HKMP ve RKMP’lerde
diyastolik disfonksiyon on plana
cikmaktadir.6 Kardiyomiyopatilerde
morbidite ve mortalite yiliksek olmakla
beraber, 0zellikle DKMP’lerde mortalite
orant biraz daha yiiksek olabilir.” Bu
calismada da 6zellikle DKMP olan hastalarda
sistolik disfonksiyon ile kalp yetmezligine
bagli kardiyojenik sok bulgulari ile hastalarin
kaybedilme orani, diger kardiyomiyopati
gruplarina gore daha yiiksek ¢ikmistir.

Ritm problemleri kardiyomiyopati
olan her hastada goriilebilmekteyken, HKMP
veya koroner arter hastaligina baglh iskemik
kardiyomiyopatisi olan hastalarda
ventrikiiler tasikardiler ve implantable
kardiyak  defibrilator ~ (ICD)  takilma

endikasyonu ortaya ¢ikabilir.8 Ozellikle
eriskinlerde yapilan calismalarda da koruma
amach ICD takilmasi siklikla yapilirken,
cocuklarda ise komplikasyonlar ve uzun
dénem takip sonuglari da
degerlendirildiginde risk diizeyi yiiksek
hastalarda takilmasi daha uygun
goriilmektedir.6® Bu c¢alismada VT ataklari
olmasina karsin HKMP olan hastada belirgin
bir semptom olmamasi, VT ataklarinin kisa
stireli olmasi nedeni ile simdilik ICD
takilmamaistir. Ancak hasta yakin
kontrollerle takip edilmektedir. DKMP olan
hastalardan ise birinde, kardiyojenik sok
tablosunda VT ataklar1 goriilmiistiir. Bagka
bir hastada ise atriyal fibrilasyon
diizeldikten sonra kardiyak fonksiyonlar
diizelmistir. Tasikardi ile indiiklenen
kardiyomiyopatiler olabilecegi diisiiniilmeli,
kardiyomiyopatilerde aritmiler agisindan
dikkatli olunmaldir.

Kalp transplantasyonu cocuk
hastalarda uygun dondér bulunmasinin
zorlugu nedeni ile daha nadirdir. Sistolik
fonksiyonlarin  belirgin = bozuldugu ve
hastanin yogun bakimda inotroplarla takip
edildigi, giindelik yasamini slirdiiremeyen
hastalarda uygun endikasyonlarda
diistiniilmelidir. Tekrarlama riskinin yiiksek
oldugu norometabolik hastaliklarda nakil
karari multidisipliner yaklasimla
verilmelidir.6 Merkezimizde takipli DKMP
olan bir hastaya kalp nakli yapilmistir.
Kronik hastaliklar1 olanlarda hastalar klinik
izlemle takip edilmislerdir. DKMP olan ve
altta yatan ek hastalig1 olmayan hastalarda
zaman icinde kardiyak fonksiyonlarda
diizelme olabilecegi akilda tutulmalidir.10 Bu
calismada da infant ve erken g¢ocukluk
doneminde tani almis alti hastada kardiyak
fonksiyonlar iyilesmis ve biiylik o6lciide
diizelmistir. Yas gruplarina bakildiginda her
yas grubunda tani konulabilmekle beraber,
ozellikle 2 yas alti hastalarda metabolik
hastaliklarin etiyolojide daha sik yer aldigi
goriilmiistiir. Infant déneminde tami alan
hastalarda koroner arter anomalileri akla
getirilmelidir. Calismamizda da ALCAPA
tanist konulan bebek hastanin ameliyat
sonrasi kalp fonksiyonlar1 diizelmistir.
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Tablo 1. Kardiyomiyopatisi olan hastalarin genel 6zellikleri ve tedavileri

Yas Cinsiyet KM tipi Etiyoloji Klinik seyir
1ay E DKMP Viral miyokardit? EF dlizelme+
2 ay E HKMP Pompe Hastaligi Enzim tedavisi
3ay E DKMP Viral miyokardit? Ekitus
3ay E HKMP Pompe Hastalig1 Enzim tedavisi
4 ay E DKMP Koroner arter anomalisi ALCAPA, EF diizelme+
4 ay K HKMP Pompe Hastalig Enzim tedavisi
6 ay E DKMP Viral miyokardit? EF diizelme +
2yl K RKMP bilinmiyor Klinik izlem
5yil E RKMP bilinmiyor Klinik izlem
5yl K DKMP Mitokondriyal hastalik Eksitus
izlemde VT
7 yil E DKMP Norometabolik hastalik, SP  Ekitus
7yl K DKMP Viral miyokardit? EF diizelme+
10y1l  E DKMP Viral miyokardit? EF’'de artis+
10y1l  E HKMP Friedrich ataksisi Kronik miyokardit
11yl E HKMP Idiopatik Miyektomi, VT
13y1l  E DKMP Viral miyokardit? Kalp transplantasyonu
14yl K DKMP, AF Tasikardiyomiyopati Kardiyoversiyon, EF diizelme +

ALCAPA: Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter, AF: Atriyal fibrilasyon, SP: serebral palsi,
DKMP: Dilate kardiyomiyopati, E:Erkek, EF: Ejeksiyon fraksiyonu, K: Kiz, KM: Kardiyomiyopati HKMP:

Hipertrofik kardiyomiyopati, VT: Ventrikiiler tasikardi

Sonu¢

Kardiyomiyopatiler cocuklarda
o6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.
Etiyolojide norometabolik hastaliklara ve
genetik faktorlere, koroner arter
hastaliklarina ve kardiyak aritmilere dikkat
edilmelidir. Erken tani ve tedavi sag kalimda
onemlidir. Kardiyak sistolik fonksiyonlarin
belirgin bozuldugu DKMP’lerde kardiyojenik
sok tablosu gelisme riski daha yiiksek
goziikmektedir.

Yazar Katkilari: DD, DK calismanin
tasarlanip verilerin girilmesi, hastalarin
elektrokardiyografilerinin ve eko-

kardiyografilerinin okunup yorumlanmasi,
yazinin yazilmasinda, etik onayinin alinmasi
konusunda, verilerin degerlendirilmesi ve
istatistigi konusunda katkida
bulunmuslardir.

Mali Destek: Yazarlar bu ¢alismanin
yapilmasi ve makalenin yazilmasi siliresince
herhangi bir finansal destek almamislardir.

Cikar Catismasi: Yazarlarin bu makalenin

yazilmasi ve/veya yayinlamasiyla ilgili bir
cikar ¢catismalari yoktur.
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