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Dilate kardiyomiyopati, en sik goriilen kardiyomiyopati tipi
olup; giinlimiizde kalp nakli uygulanan hastalarin dnemli bir kis-
mini olusturmasi agisindan dnemli bir saglk sorunudur. Dilate
kardiyomiyopati, sol veya her iki ventrikiiliin dilatasyonu ve azal-
mis kontraksiyonu ile karakterizedir. Idiopatik, genetik, viral, im-
miin, toksik nedenli olabilecegi gibi, mevcut miyokardiyal yiik-
lenme veya iskemi bulgulari ile agiklanamayacak diizeyde miyo-
kardiyal disfonksiyon gosteren diger kardiyovaskiiler hastalik-
larda da gbriilebilir. idiopatik dilate kardiyomiyopati vakalarin
%50’sini olusturur ve 100.000'de 36,5 goriiliir (1,2). Cocuklarda
yapilan bir caligmada en sik dilate kardiyomiyopati yapan sebep-
ler arasinda %47 idiopatik, %12 miyokardit, %11 koroner arter
hastaligi, %30 oraninda diger sebepler bulunmustur (3). Baska
bir calismada ise 2 yagindan énce tani konan 24 hastanin %45'in-
de miyokardit, %25'inde endokardiyal fibroelastozis saptanmis,
%20-30 arasinda familyal olabilecegi rapor edilmistir (4). Cocuk-
larda goriilen miyokardit epidemilerinin en sik nedeni koksaki B
virlislidiir. Yapilan bir calismada koksaki B viriis antikorlari dila-
te kardiyomiyopatili olgularda kontrollere gore daha yiiksek bu-
lunmus, ancak bunlarin ¢ogunda endomiyokardiyal biyopsi ile
aktif ya da gecirilmis miyokardite ait bulgu saptanamamistir.

Familyal gegislerin yaklagik %70'i otozomal dominant formda
olup, otozomal resesif, X'e bagli gecis ve mitokondriyal gecis pa-
ternleri de bildirilmistir (4). Duchenne-Becker muskuler distrofi-
sinde goriilen ge¢ baslangi¢h dilate kardiyomiyopatide distrofin
geninin X'e bagh dilate kardiyomiyopatiden sorumlu oldugu gos-
terilmistir (5). Son ¢alismalarda dilate kardiyomiyopatinin iskelet
ve sarkolemma hastalifi olmasi hipotezine dayanarak familyal
ve sporadik olgularda /\-sarkoglikan genine ait mutasyonlar ta-
nimlanmistir (6). Kardiyak B miyozin, troponin T ve aktin geninde-
ki mutasyonlar konjestif kalp yetersizligine ve ani 6liime sebep
olabilmektedir (6). Mitokondriyal DNA mutasyonlari ve mito-
kondriyal anomaliler dilate kardiyomiyopatili hastalarin %22'sin-
de saptanmis ve bu olgularin miyokardinda respiratuvar enzim
komplekslerinden sitokrom C oksidaz diizeylerinde belirgin azal-
ma oldugu gozlenmistir (7). Dilate kardiyomiyopatili olgularda mi-
yositlere karsi hiimoral, hiicresel otoimmiin reaktivite ile azalmig
naturel killer ve anormal siipresor hiicre aktivasyonu gdzlenmis-
tir (3,8). Bu immiin defektlerin dilate kardiyomiyopati gelismesin-
de dnemli bir etyolojik faktdr olabilecegi dne siiriilmistiir.

Familyal karnitin eksikligi dilate kardiyomiyopatiye neden ola-
bilen bir lipid metabolizma bozuklugudur. Uzun zincirli yag asitle-

rinin B oksidasyonunun oldugu mitokondriye tasinmasinda de-
fekt mevcuttur. Bu hastalikta metabolik ensefalopati, hipoglise-
mi ve kas zayifligi ile dilate kardiyomiyopati ve konjestif kalp ye-
tersizligi bulgulari ortaya gikmaktadir (9). Dilate kardiyomiyopati
nedenleri Tablo 1'de gosterilmektedir.

Patofizyoloji

Kardiyak performans, 6n yiik, ard yiik, kasilma giicii ve kalp
hiziile degerlendirilir. Kalp kasinda dilatasyon cesitli fizyolojik ih-
tiyaglara cevap vermek amaciyla ortaya gikabilir. Frank-Starling
yasasina gore on yiik artarsa kardiyak debi de doku perfiizyonu-
nu saglamak amaciyla artar. Kiimiilatif miyosit 6lim{i major pa-
tolojik olaydir. Miyosit 6liimiinde, apoptozis, otoimmiinite, mikro-
vaskiiler disfonksiyon, bozulmus gii¢ aktarimi dnemli mekaniz-
malardir. Apoptozis, idiopatik dilate kardiyomiyopati ve iskemik
kalp yetersizliginde bildirilmistir (10). Kalp kasinin rejenerasyon
kapasitesinin kisitl olmasi patogenezde tnemlidir. intraseliiler
miyofilament kaybi kétli prognoz ile iligkilidir (11).

Hastalifin patofizyolojisinde, kalp kasinin iyi kasilamadigi,
ejeksiyon fraksiyonun ve kardiyak debinin azaldigi gériiliir. lleri
akim parametrelerindeki bu azalma, intrakaviter kanin géllenme-
sine ve sonucta diyastol sonu voliim, basing ile ventrikiiler do-
lum basincinda artisa neden olur. Yeterli kardiyak debi saglamak
icin ventrikiiller dilate olur ve hipertrofiye ugrar. Dilatasyon so-
nucu artan oksijen tiiketimi ve azalan miyokard giiciine bagh
olarak duvar gerilimi artar ve kardiyak debi azalir. Bu tablo yavas
bir sekilde ilerler, atriyal ve vendz dolgunluk artar, sistemik ve-
n6z konjesyon ve pulmoner ddemle sonuglanir.

Kardiyak debinin diigmesi sonucu renal kan akimi azalr ve
kompansatuar mekanizma devreye girerek renin-angiotensin
sistemi ve sempatik sinir sistemi aktive olur. Bu sistemlerin akti-
vasyonu sonucu, periferal vaskiiler degisiklikler ile agir konjestif
kalp yetersizligi klinik tablosu olusur. Ventrikiillerin fazla geril-
mesi miyokardin kalinlasmasina neden olur. Kavite dilate olur,
sekonder gelisen mitral, trikiispit kapak regiirjitasyonu, azalmig
miyokard perfiizyonuna yol acar.

Subendokardial iskemi ise miyokard hasarini daha da arttirir.
Miyokardin yeniden yapilanmasi fibrozis ile birlikte oldugu igin
ventrikillerin kompliansi azalir. Dilate kardiyomiyopatide fibrozi-
se sekonder olarak miyokard kitlesi artar, ventrikiiller hem dila-
te olur, hem de kalinlagir. ACE inhibitorleri ve B blokdr ilaglar bu
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yeniden yapilanmayi tersine cevirerek etki ederler (12). Ventrikiil
miyokardindaki fibrozis sonucunda aritmiler, sistolik ve diyasto-
lik fonksiyon bozukluklari gériiltr (13).

Klinik Bulgular

Yeterli kardiyak debi saglanamadigi zaman konjestif kalp ye-
tersizliginin bulgu ve semptomlari gelisir. Egzersiz intoleransi ve
egzersizle birlikte olan dispne biiyiik cocuklarin kendileri ve kii-
ciik olanlarin da ebeveynleri tarafindan farkedilebilir. Siit cocuk-
lugu doneminde ise beslenmeyle artan takipne ve oral alimin
azalmasiyla ortaya cikan gelisme geriligi goriiliir. Hastalar car-
pinti ve senkop ya da senkopa benzer yakinmalarla gelebilirler.
Bulgu ve semptomlar enfeksiydz bir hastaligin kardiyak dekom-
pansasyonu arttirmasi sonucu da ortaya ¢ikabilir.

Fizik Muayene

Hastalarin %70-80’inde takipne ve tasikardi ile birlikte konjes-
tif kalp yetersizligi bulgulan mevcuttur. Siyanoz dolagim kollapsi
olmadig siirece nadir olarak goriiliir. Periferik nabizlar siklikla
zayif olup, diisiik ya da normal kan basinci ve daralmig nabiz ba-
sinct ile birliktelik olabilir. Kapiller dolum zamani uzamistir. Akci-
gerlerde dinlemekle biiylimiis kalbin basisi ile olusan atelektazi-
ye bagl olarak solunum sesleri azalmis olabilir ve bazen raller
duyulabilir. interkostal ¢ekilmeler gériilebilir.

Kardiyak muayenede genellikle apeks yer degistirmis ve din-
lemekle kalp sesleri azalmis olarak duyulabilir. Kalp seslerinde-
ki azalma perikardiyal efiizyonu disiindiiriir. Gallop ritmi mev-
cuttur. Dilate mitral kapak anulusu ve/veya papiller diiz kas fonk-
siyon bozukluguna bagl olarak yiiksek frekansli, plato seklinde
ve iifleyici tarzda mitral yetersizlik Gfiiriimi{i duyulabilir. Hepato-
megali ve asit gdriilebilir. Periferik 6dem de eslik edebilir.

Telekardiyografi

Sol atriyum ve sol ventrikiil biiyiimesine bagh kardiyomegali
gordiliir. Sikhikla pulmoner venoz konjesyon ve bunun yanisira
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pulmoner 6dem bulgulari da gdériilebilir. Dilate sol atriyumun sol
ana bronsa basisi sonucunda sol akcigerde atelektazi alanlari
bulunabilir. Plevral eflizyon da gériilebilir (Resim 1).

Elektrokardiyogram

Hastalarin ¢ogunda siniis tasikardisi, %50'sinde spesifik ol-
mayan ST-T degisiklikleri ve %45-70'inde sol ventrikiil hipertrofi-
sini gosteren bulgular mevcuttur. Sol ve sag atriyal biiylime ve
sag ventrikiil hipertrofisi ise olgularin %20-25'inde bulunur. Hol-
ter incelemesi yapilan dilate kardiyomiyopatili hastalarin %
46'sinda atriyal fibrilasyon, atriyal flutter ya da ventrikiiler aritmi-
ler tespit edilmistir (11,13).

Ekokardiyografi

Bu ydntemde; sol atrium ve ventrikiil dilatasyonuyla birlikte,
ejeksiyon ve kisalma fraksiyonlarinda azalma, sol ventrikiil pre-
ejeksiyon periyodunun ejeksiyon zamanina oraninda artig
(PEP/LVET) &nemli bulgulardir. iki boyutlu ekokardiyogramda
global olarak kalp kasilmasinin azaldigi gdzlenir (Resim 2). Di-
yastol sonu ve sistolik voliimler viicut alanina gore artmistir. Agir
vakalarda spontan ekojenik sinyaller gériilmesi spontan tromboz
riskini gosterir. Dilate kardiyomiyopatili hastalarin %23'iinde
ekokardiyogram ile intrakardiyak trombdislerin goriildigi bildi-
rilmistir (14). Mitral kagag, azalmis aortik akim hizi ve diyastolik
fonksiyon bozuklugu gdsteren anormal mitral akim érnekleri ve
mitral E dalgasinda artig gdriilebilir. Koroner arterler, vena kava
ve hepatik venler de incelenmelidir. Perikardiyal ve plevral efiiz-
yon da tespit edilebilir. Dilate kardiyomiyopatili hastalara eko-
kardiyogram ile tani konabilmesi nedeniyle, hasta stabil olana
kadar genellikle kardiyak kateterizasyon ve biyopsi gibi tetkikler
ertelenir.

Kardiyak Kateterizasyon

Sol koroner arter anomalisini ekarte etmek, hiyopsi yapmak,
biyopside lizozomal depo hastaligini ekarte etmek, kalp nakli ka-

Tablo 1: Dilate Kardiyomiyopati Nedenleri

Viral enfeksiyonlar (miyokardit)

Koksaki viriis, HIV, ekoviriis, rubella, varisella, kabakulak, EBV, kizamik, polio

Bakteriyel enfeksiyonlar

Difteri, mikoplazma, tiiberkiiloz, sepsis

Riketsia enfeksiyonlari

Psittakoz, kayalik daglar atesi

Paraziter enfeksiyonlar

Toksoplazma, Toksokara kanis

Mantar enfeksiyonlari

Histoplazma, kokkiodomices, aktinimikoz

Noromuskuler hastaliklar

Duchenne muskuler distrofi, Friedreich ataksisi

Nutrisyonel faktorler

Kwashiorkor, pellegra, tiamin eksikligi

Kollajen vaskiiler hastaliklar

RA, SLE, dermatomiyozit, Kawasaki hast.

Hematolojik hastaliklar

Talasemi, orak hiicreli anemi, Fe eksikligi

Koroner arter hastaligi

ALCAPA

ilaglar

Antrasiklin, siklofosfamid, klorokin

Endokrin hastaliklar

Hipotiroidizm, hipertiroidizm,

Metabolik hastaliklar

Glikojen depo hastaliklari, karnitin eksikligi, feokromasitoma

Malformasyon hastaliklari

Cat- cry sendromu

ALCAPA: Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter, EBV: Ebstein Barr Viriis, HIV: Human immiinodeficiency viriis, RA: Romatoid artrit, SLE: Sistemik lupus eritamatozus
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rari icin hemodinamik degerlendirme yapmak amaciyla uygula-
nir. Sol ventrikiilde trombiis varligi kateterizasyon icin kontren-
dikasyon olusturur.

Endomiyokardiyal Biyopsi

Biyopside dnemli bir lenfosit infiltrasyonu olmaksizin, degisen
derecelerde miyosit hipertrofisi ve fibrozis gozlenir. Biyopsi mi-
tokondriyal ve infiltratif hastaliklara tani koymak, miyokarditi his-
tolojik olarak ve PCR teknigiyle tespit etmek amaciyla yapilir.

Tedavi

Tedavide, ¢cogu kez dilate kardiyomiyopatinin bir nedeni bulu-
namadigi icin konjestif kalp yetersizligine yonelik bir tedavi uy-
gulanir. Diisiik kardiyak debi, sivi retansiyonu, artmis vazokonst-
ritksiyon klinik durumu olusturdugundan tedavi de bu mekaniz-
malara yoneliktir. Bu tedavinin amaci ayni zamanda ciddi aritmi-
leri kontrol etmek ve tromboembolik komplikasyonlari azaltmak-
tir. Baslangi¢ tedavisi olarak; kardiyak fonksiyonlari ve debiyi
diizeltmek amaciyla dopamin ve dobutamin gibi intravenoz inot-
rop ajanlarla tedavi gereklidir. Bu ilaglar adrenerjik reseptorleri
stimiile ederler. Diisiik dozlarda dopamin renal kan akimini artti-
rir. Yilksek dozlarda ise kardiyak fonksiyonlar arttirir. Periferik
vazokonstriiksiyon yapar, proaritmik olabilir. Dobutamin daha az
proaritmiktir, ancak pulmoner wedge basincini arttirabilir ve pul-
moner ddem gelisimine sebep olabilir. Bu iki ilacin kombinasyo-
nu dnerilir.

Digoksin, kardiyak glikoziddir, ventrikiiler kontraksiyonu art-
tirmak amaciyla kullanilir. Digoksin Na/K-ATP'az pompasini inhi-
be eder, intraseliiler Ca ve Na'u arttirir. Santral sinir sisteminde
sempatik tonusu azaltir. Bu etki sayesinde tasikardi azalir ve et-
kili ventrikiiler dolum saglanir. Digoksin akut hastalikta dikkatli
kullanilmahdir. Renal fonksiyonlar bozuk olabileceginden toksi-
site ortaya cikabilir. Miyokardda inflamasyon mevcut ise ventri-
kiiler aritmileri arttirabilir. Ayrica serum elektrolit seviyeleri 6zel-
likle K monitdrize edilmelidir.

Diger ilag grubu ise ditiretiklerdir. Yaygin olarak kullanilan fu-
rosemid Henle kulbunda elektrolit reabsorbsiyonunu azaltarak

Resim 1: Telekardiyografide belirgin kardiyomegali ve sag akcigerde
segmenter atelektaziler goriilmektedir.
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etki eder. Etkili bir sekilde ard yiikii azaltan ilaglar ACE (anjiyo-
tensin konverting enzim) inhibitorleridir. Kaptopril ve enalapril
en ¢ok kullanilan ilaglardir. Yeni kullanima giren ilaclar ise mo-
nopril, lisinopril ve quiniprildir. Bu ilaglar potent bir vazokonstrik-
tdr olan angiotensin 2 yapimini ve gii¢lii bir vazodilatatdr olan bi-
radikinin yikimini azaltirlar. ACE inhibitorlerinin dispne, egzersiz
intoleransi, hastanede kalis siiresi ve mortaliteyi azalttigi bildiril-
mistir (15).

Hasta oral tedavi alabilecek duruma geldiginde digoksin, di-
iiretik ve ACE inhibitdrleri baglanir. Diiiretik tedavi 6nce intrave-
noz verilir, sistemik vendz konjesyon bulgulari diizeldigi zaman
oral tedavi tercih edilir.

Pediatrik yas grubunda konvansiyonel tedaviye yanit alina-
mayan ve kalp yetersizli§i bulgulari olan hastalarda; carvedilol,
metoprolol, bucindilol gibi beta bloker ajanlarin kullanimina bas-
lanmilmistir (16).

Kalp yetersizliginin ilerlemesi nedeniyle sempatik sinir siste-
mi aktive olarak, kalp hizi ve kontraktiliteyi artirir. Bu kompansa-
tuar mekanizma kalp yetersizliginin ilerlemesini 6nleyemedigi gi-
bi, katekolaminlerin miyokard {izerine direkt ve indirekt toksik et-
kilerine bagh olarak dekompansasyonu arttirmaktadir.

Artan katekolamin seviyesi, konjestif kardiyomiyopati gelis-
mesinde dnemli bir faktdrdiir. Bu hastalarda beta bloker kullani-
mi kardiyak fonksiyonlari diizeltmektedir. Carvedilol, nonselektif
beta blokdr bir ajandir, ayrica B1 blokdr ve antioksidan etkisi de
mevcuttur. Carvedilol miyokard iizerindeki kronik adrenerjik sti-
miilasyon artisini bloke eder ve miyokard fonksiyonlarini arttirir.
Carvedilol giiclii B1 reseptdr blokaj etkisiyle sistemik arteriyel
vazodilatasyon saglamaktadir. Ayrica antioksidan, antiprolifera-
tif etkilerinin yanisira proinflamatuar sitokin yapimini da azalttig
bildirilmistir (17).

Carvediloliin miyokard disfonksiyonuna sebep olan serbest
oksijen radikallerini inhibe ettigi gésterilmistir (18). Bu ilag, stan-
dart tedaviye ek olarak kullanilmaya baslanmis, yapilan ¢alisma-
larda ejeksiyon fraksiyonunu arttirdi§i, yasam siiresini uzattigi
bulunmustur (19). Klinik iyilesme 3-6 ay arasinda izlenmistir.

Carvediloliin erigkinlerde NYHA (New York Heart Associati-
on) skalasi 2 ve 3 olan hastalarda surviyi arttirdig, sol ventrikiil
hipertrofisini ve mitral kapak regiirgitasyonunu azalttigi gosteril-

Resim 2: Ekokardiyografide belirgin sol ventrikiil dilatasyonu ve sep-
tumda asir saga deviyasyon mevcuttur.
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mistir. Bu etkilerin tedavinin baslangicindan 4 ay sonra ortaya
ciktigi ve hastalarda oliim oranlarinin azaldigi saptanmistir (20).

Carvedilol noradrenalinin kalpteki néronal hiicreler tarafin-
dan alinimini arttirmakta ve salinimini ise azaltmaktadir (21).
Konjestif kalp yetersizligi olan 15 hastada (10'u dilate kardiyomi-
yopati, 5'i konjenital kalp hastaligina sekonder geligsen kalp ye-
tersizligi) yapilan bir calismada 6 ay carvedilol tedavisi uygulan-
mis. Carvedilol sonrasi ejeksiyon fraksiyonunun %36'dan %54’e
yiikseldigi, klasik tedaviye yanit vermeyen hastalarda carvedilol
tedavisinin gok etkili oldugu bulunmustur (22).

Kullanilan diger ilaclar ise antitrombotik ajanlardir. Trombiis
formasyonunu dnlemek igin antikoagiilan olarak warfarin kulla-
nilabilir. Trombiis olustugunda ise heparinle tedavi edilmelidir.
Karnitin eksikligi saptanmigsa karnitin tedavisi baglanmalidir.
Tasikardi mevcut olan hastalarda antiaritmik ajanlar kullanilabi-
lir. Akut donemde yatak istirahati dnerilir. Su ve tuz kisittamasi
yapilabilir.

Transplantasyon

Maksimum medikal tedaviye yanit alinamiyorsa, transplan-
tasyon diisiiniilmelidir. Griffin ve ark. (23) 2 yasindan dnce tani
almis, bulgulari 1 yil iginde diizelmeyen, persistan kardiyomega-
li ve kompleks ventrikiiler aritmisi olan hastalara transplantas-
yonu 6nermektedir. Lewis ve ark. (24) ise sol ventrikiil enddias-
tolik basinci 26 mmHg {izerinde ise, kotli prognoz kriteri oldugu
icin erken transplantasyon yapilmasini 6nermektedirler. Transp-
lantasyon icin kriterler tam belli degildir.

Prognoz

Yasam oranlariilk 1 yil igin % 63-90, 5 yil icin % 20-80 arasin-
da degismektedir (25,26). Mortalite tanidan sonra ilk 1-2 yilda
daha vyiiksektir. Oliim sebebi genellikle ventrikiiler aritmiler,
progresif kalp yetersizligidir. Cok nadir olarak da transplantas-
yon sonrasi gelisen komplikasyonlardan dolayi hastalar kaybe-
dilmektedir. izlemde hastalarin %50'sinde kardiyak fonksiyonlar
iyilesmektedir. Aritmi varligi prognoz igin tam belirleyici degildir.
Tedavi edilebilen aritmisi olanlarda yiiksek yasam oranlari mev-
cuttur (24, 26).

Ekokardiyografi ile dlciilen sistolik fonksiyonlar prognozu be-
lirremede dnemlidir (27). Chen ve ark. (25) ortalama kisalma fonk-
siyonunu, yasayanlarda %21, élenlerde %12 oraninda bulmus-
lardir. Altr aylik izlemde kisalma fraksiyonu yasayanlarda %54,
dlenlerde %12 bulunmustur. Yasam oranlari sistolik fonksiyonlar
ile baglantiidir. Prognoz icin diger belirtegler, kardiyotorasik
oran, EKG anomalilikleri, ST-T degisiklikleri, sol ventrikiil hipert-
rofisi, sag ve sol atriyal dilatasyondur.
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