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OZET

Bu calismada 84 kardiyomiyopatili hastanin klinik ve epidemiyolojik 6zellikleri incelenmis ortalama 10+2 aylik
izlem suren sonundaki sonuglari degerlendirilmis, prognoza etki eden faktorler arastirilmistir. Calismada Primer
kardiyomiyopatilerin cogunun dilate tipte oldugu (%59.2), ardindan hipertrofik (%37.28) ve restriktif (%3.38) tipin
geldigi, hipertrofik tipte erkeklerin ¢ogunlukta oldugu; en sik nefes darligi ve ¢abuk yorulma ile basvurup
hepatomegali ve tasikardi bulgusu ile karsilasildigl, ilk basvuruda %66.6 kalp yetmezligi oldugu saptanmistir.

Hastalarin timinde elektrokardiyograbk, telekardiyografik ve ekokardiyografik degerlendirmeler yapilmis,
gerektiginde kalp kataterizasyonu uygulanmistir. EKG’de en sik sol ventrikil hipertrofisi ve ST- T degisikligi ile
karsilasilirken, ilk basvuruda %90.4 haftada telekardiyogramda kardiyomegali saptanmistir. Hastalarin ortalama
izlem siuresi 10 +2 ay olup, %10.71 exitus, %34.52 diizelme, %41.66 ayar kalma, %13.09 kotilesme oldugu
gorilmastdr. Dilate tipte %5.26, restriktif tipte %33.33, hipertrofik tipte %8.3 oraninda serebrovaslriter olay ile
karsilasiimistir. Sonuca etki eden faktorlerin istatistiksel analizlerinde cins, yas, akrabalik, aritmi ve kalp yetmezligi
varligi gibi faktorlerin sonucu istatistiksel olarak anlaml dlgtide etkilemedigi bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Kardiyomiyopati, Klinik Degerlendirme, Epidemiyolojik Degerlendirme

Retrospective Evaluation of Cardiomyopathies from Clinical, Epidemiological and
Prognostic Aspects

ABSTRACT

In this study, the clinical and epidemiological characteristics of 84 patients with cardiomyopathy were examined,
at the end of a 10 £ 2 month follow-up period, the results were evaluated and the factors affecting the prognosis
were investigated. In the study, it was found that most of the primary cardiomyopathies were dilated type
(59.2%), followed by hypertrophic (37.28%) and restrictive (3.38%) types, and hypertrophic men were the
majority; It was found that hepatomegaly and tachycardia were encountered most frequently with shortness of
breath and fatigue, and 66.6% of the patients had heart failure at the first apply.
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Electrocardiograch, telecardiographic and echocardiographic evaluations were performed in all patients and
cardiac catheterization was applied when necessary. While left ventricular hypertrophy and ST - T changes were
encountered most frequently in ECG, cardiomegaly was detected in the telecardiogram in 90.4% of the first
apply. The mean follow-up period of the patients was 10 £ 2 months, and it was observed that 10.71% exitus,
34.52% improvement, 41.66% remaining adjustment, and 13.09% worsening. Cerebrovascular events were
encountered with a rate of 5.26% in the dilated type, 33.33% in the restrictive type, and 8.3% in the hypertrophic
type. In the statistical analysis of the factors affecting the result, it was found that factors such as gender, age,
consanguinity, arrhythmia and the presence of heart failure did not significantly affect the result.

Keywords: Cardiomyopathy, Clinical Evaluation, Epidemiological Evaluation

GiRiS

Kardiyomiyopati terimi nedeni bilinmeyen kalp kas hastaliklari igin kullanilmaktadir.
Miyokardiyopati ve primer miyokard hastaligi terimleri de pratikte ayni anlamda kullanilir.
Bunun disinda da genel sistemik bir hastaligin sonucu olarak diger organlarla birlikte kalp kasi
da tutulmussa sekonder kardiyomiyopati olarak isimlendirilmektedir (1). Kardiyomiyopatiler
etyolojik veya fizyopatalolojik olarak siniflandirlabilirler  (1,2-3). Sekonder
kardiyomiyopatilerde etyoloji bellidir. Buna karsilik klinikte goriilen primer miyokardiyopati
vakalarinin nedenini saptamak her zaman mimkiin olmadigi icin burada etyolojiye dayanan

anlamli bir siniflama yapmak da gliclesmektedir.

Terminolojideki karmasiklik ve uygun olmayan metodoloji nedeniyle sistematik, genis skalal
populasyon calismalari yapilmadigindan diinyada kardiyomiyopatilerin durumunu bilmek
olanaksiz olup, alinabilen bilgiler genellikle hastane verileri seklindedir. Kardiyomiyopatiler,
tiplerine gore cografi, kiiltirel ve irksal farkliliklar gosterirler. Dilate tip, en sik rastlanip, en
genis dagitim gosteren grup iken, restriktif kardiyomiyopatiler en nadirleridir. Dilate ve
hipertrofik kardiyomiyopatiler, tiim Asya ve Pasifikte; restriktif tip ise Afrika ile i¢ ve Giiney
Amerika’da daha sik, Hindistan disindaki Asya Ulkelerinde nadirdir (4).

Kardiyomiyopatilerin klinik tanilarini tamami iki safha halinde ele almak uygun olur. Birinci
safha, miyokart hastaliginin diger kalp hastaliklarindan ayirici tanisinin yapilmasidir. ikinci
safha ise miyokart hastaliginin primer veya sekonder olup olmadigim arastiriimasidir.
Kardiyomiyopati tanisinda kullanilan spesifik tek bir bulgu veya metod yoktur. invaziv veya
noninvaziv kardiyovaskiler teshis metodlarinin hepsi miyokart hastaligi tanisinin

konulabilmesi icin kullaniimalidir.
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Tibbi tedavi icin dilate kardiyomiyopatide pompa yetmezligine bagh konjestif kalp yetmezligi
tedavisinde Onerilen klasik digoxin, dilretik verilmesi ve tuz kisitimasina ek olarak
vasodilatatorler, kalsiyum kanal antagonistleri, betablokérler gibi degisik hemodinamik etkili
ajanlarin kullanimi ile ilgili eriskin yas grubunda deneyimler artmakta iken, cocukluk yas
grubunda bu konuda yayinlar sayilidir. Hipertrofik Kardiyomiyopatide ise hastalarin ilaglara
cevabi farkli oldugu icin tedavi yaklasim ampirik ve bireye gére olmaktadir (5). Restriktif
kardiyomiyopatinin erken doneminde akut kalp yetmezligi ataklar, yatak istirahati, dilretik
ve predaisolon tedavisine iyi cevap verebilir; ancak fibrotik dénemden sonra cevap azalir. Son
zamanlarda hipereosinofilik sendromu hastalar hematolojik remisyonasokmak igin

steroid, hidroksikarbamid ve denenmistir (4). Gerektiginde antiaritmik ve

antikoagulan tedavi uygulanmahdir.

Cerrahi tedavide kalp transplantasyonu dilate kardiyomiyopati icin kullanilan temel cerrahi
yaklasimdir. St. Louis’te dilate kardiyomiyopatili hastalarda transplantasyon sonrasi yasam
sansi eriskinlerde 1 yilda %65, 5 yilda %50, cocuklarda 3 ayda %68, 3 yilda %62 bulunmustur
(6). Dilate kardiyomiyopatili hastalarda kullanilan diger bir tedavi metodu da latissimus dorsi

kasi filepinin rekonstriktif olarak kardiyak cerrahide kullaniimasidir.

Hipertrofik kardiyomiyopatide cerrahi tedavi, ilk kez 1958 yilinda hastaligin tanimlanmasi ile
birlikte uygulanmaya basladigindan beri teknikler degismekle birlikte en ¢ok deneyim
miyotomi-miyektomi ameliyatindadir. Uzun sireli izlemler, bazal gradienti ameliyatla
yeterince duslrulmis hastalarda rekirrens gorilmedigi, ancak provakasyoala gradient
olusturulabilecegini gostermistir (7). Restriktif kardiyomiyopatide fibrotik donemde tedavi
secimi cerrahi olup, kalm fibroz dokunur dekortikasyonu, gerektiginde valv replasmani ile

birlikte yapilarak iyi sonug alinabilmesi mimkunddr (4).

Dilate Kardiyomiyopatide mortalite hizi 5 yillik izlemde %35, 10  yillik izlemde %70 olarak
verilmistir (16). Cocuklarda ise %601 diizelmekte, %20’si ayni kalmakta, %20’si 6lmektedir (6).
Hipertrofik Kardiyomiyopatide mortalite hizi yilda %3.5 dir. Ailede ani 6lim 6ykisi olan
semptomatik geng hastalar icim bu deger %7’ye ¢ikmaktadir (4). Restriktif Kardiyomiyopatide
Eedomiyokardiyal fibrosiste 1 yillik yasam sansi icin %43.5 - %76 arasinda degisen degerler

verilmekte, 5 yildan sonra bu oran %20’ye diismektedir (8).

MATERYAL METOD
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Verilerin Kaynagi ve Veri Toplama Siireci

Bu calismada Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Polikliniginde Ocak 1992 -

Haziran 1997 tarihleri arasinda kardiyomiyopati tanisi alan 84 hasta incelenmistir.

Calismani materyalleri Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Unitesi poliklinik ve
Pediatri Klinigi arsiv kayitlarindan elde edilmistir. Calisma igin segilen yillar arasinda, kayitlarin
tani bolimiinde “kardiyomiyopati, endokardiyal fibroelastosis, idiopatik hipertrofik subaortik
stenoz” tanilanyla kayit edilen hastalarin dosyalari hastane arsivinden gikartilarak retrospektif
olarak degerlendirilmistir. Calismaya giren vakalar secilirken, baska bir nedene bagh oldugu
(hipertansiyon, Wonik bobrek yetmezligi, talasemi, miyokardit vb.) saptanan hastalar
sekonder Kardiyomiyopati (KMP)’1er olarak siniflandirilmistir. Kardiyomiyopati tanisinda EKG

(Elektrokardiyografi), tele, ekokardiyografik ve angiografik 6zellikler gbz 6niine alinmistir.
Verilerin Analizi

Vakalarin yas, cins dagilimi, basvuru tarihteki ve yakinmalari, geldigi bolgeler ve gelis sekilleri,
anne baba akrabali kardes 6ykdisu, ilk ve son fizik inceleme, EKG, tele, eko bulgulari, yapilmis
olanlarin kataterizasyon ve angio sonuglari, izlem sireleri, kullandiklari ilaglar, sonuclar

degerlendirilmistir.
Degerlendirmeler sirasinda kullanilan tanimlamalar asagida agiklanmustir.

- Semptomlar arasinda “diger” bashigl altinda; kusma, solukluk, kolunda bacaginda

tutmama yer almaktadir.

- Siniflandirma yapilirken ekokardiyograflk 6zellikler g6z 6niine alinmistir. Endo-kardiyal
fibroelastosis diistiniilmis olan 3 hastasin hemodinamik 6zellikleri esas alinarak 1’i restriktif,

2’si dilate kardiyomiyopati grubuna dahil edilmistir.

- Fizik inceleme bulgularinda adi gecen Gftriimlerin timi 2° / 6° siddetinde veya daha

hafif sistolik Gftrtmlerdir.

- Hastalarin geldikleri bolgeler degerlendirilirken iller esas alinmis, ege bolgesi disindaki

iller (diger) bashgi altinda belirtilmistir.

Sonuglar verilirken diizelme, ayni, kotlilesme tanimlamalari asagida belirtileri kriterlere gore

kullaniimistir.
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Diizelme : Kontrolde klinik belirtiler, bulgular, EKG, tele bulgularinin gerilemesi ya da yok

olmasi, ekokardiyografide kalp fonksiyonlarinin normal ya da normale yakin olmasi
Ayni kalma : Kontrol bulgularinda éncesine gore degisiklik olmamasi

Kotililesme : Kontrolde, klinik, laboratuvar ve ekokardiyografik olarak 6nceki bulgulara gore

bozulma olmasi

Bu ¢atismada kullanilan degiskenlerin dagilimi ve veri analizleri SPSS (Statistical Package for
the Social Scienees) paket programi ile yapilmistir. Verilerin istatistiksel analizi icin ODDS orani

(Relatif Risk Orani Belirleme Testi) kullaniimistir.
BULGULAR

Dr. Behcet Uz Cocuk Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji polikliniginde Ocak 1992 - Haziran 1997
tarihleri arasinda 8585 hasta muayene edilmis ve bu donemde basvuranlarin 141’inde (%1.6)
primer veya sekonder kardiyomiyopati saptanmistir. 84 hastanin hastane arsivi ve kardiyoloji

izlem dosyalari bulunarak izlem ve sonuglari hakkinda bilgi edinilmistir.

Kardiyomiyopatili hastalarin siniflandiriimasi Tablo 1’de goriilmektedir. 59 hasta primer, 25
hasta sekonder kardiyomiyopati olarak degerlendirilmistir. Hipertrofik kardiyomiyopatili 24
hastanin 5’i obstriktif, 19’u nonobstriktif tiptedir. Primer kardiyomiyopatili hastalarin 35
(%59.32) dilate, 22'si (%37.28) hipertrofik ve 2’si (%3.38) restriktif olarak siniflandiriimistir.
Sekonder kardiyomiyopatili hastalari 22’si (%88) dilate, 2’si (%8) hipertrofik, I'i (%4) ise

restriktif olarak siniflandiriimistir.
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Tablo 1. Kardiyomiyopatili Hastalarin Siniflandiriimasi

TIP PRIMER % SEKONDER % TOPLAM
Dilate . ' '
35 - 59.32 22 88 57
KMP
Bipertrofik :
22 37.28 2 8 24
KMP
Restriktif
2 3.38 1 4 3
KMP .
TOPLAM 59 100 25 100 84

Primer kardiyomiyopatili 59 hastanin 31’i (%52.54) erkek, 28’i (%47.46) kiz olup erkek / kiz
orani 1.2/ 1 dir. Sekonder kardiyomiyopatili 25 hastanin ise 15’i erkek, 10’u kizdir. Sekonder
dilate kardiyomiyopatili 22 haftadan 9'u kiz, [3’U erkektir. Sekonder hipertrofik
kardiyomiyopatili 2 hastanin cinsiyetii erkektir. Sekonder restriktif kardiyomiyopatili 1

hastanin cinsiyeti kizdir. Hipertrofik tipte E/ K oraninin yiksek oldugu dikkati cekmektedir.

Primer kardiyomiyopatili hastalarin basvuru yas ortalamasi 68t11 ay olup, 11 glin-14 yas
arasinda degismektedir. Dilate kardiyomiyopatili 35 hastadan 15’i (%43) O - 2 yas arasinda, 6’sI
(%17) 2 - 7 yas arasinda, 14’U (%40) 7 yas ve lizerindedir. Hipertrofik kardiyomiyopatili 22
hastadan 8’i (%37) 0 - 2 yas arasinda, 4’4 (%18) 2 - 7 yas arasinda, 10°'u (%45) 7 yas ve

Uzerindedir. Restriktif kardiyomiyopatili hastalarin 2'si de (%100) 2 yasin altindadir.

Primer veya sekonder kardiyomiyopatil 84 hastanin 50’si (%60) kardiyak, 34’G (%40)
nonkardiyak semptomlarla basvurmuslardir. Hastalarin basvuru sekli Tablo 2’de

gorilmektedir.

Tablo 2. Hastalarin Basvuru Sekli
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Hastalarimizin geldikleri illere gére dagiimi incelendiginde %56’sinin izmir ve ilcelerinden

gelirken, ikinci siray1 %18.6 ile Manisa’dan gelen hastalar almistir. Hastalarimizin uzak ve yakin

tim akrabaliklarin orasi %40.66 olarak bulunmustur. I° akrabalik ise %10.16 oranindadir. Dilate

kardiyomiyopatili hastalarin 17'sinde (%48.57), hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin 6’sinda

(%27.25) ve restriktif kardiyomiyopatili hastalarin 1’inde (%50) uzak veya yakin akrabalik

saptanmistir. Benzer hastalikh kardes oykiisi olan hasta saptanmamistir.

Primer veya sekonder kardiyomiyopatili hastalarin basvuru semptomlari siniflamalari

incelendiginde nefes darligi ve cabuk yorulma her (g tipte de en sik gorilen semptomlar

olmustur. Dilate ve hipertrofik kardiyomiyopatilerde Oksiirik ve ates yakinmasi da sik

gorullrken, restriktif kardiyomiyopatili hastalarda bu semptomlara rastlanmamistir (Tablo 3).

TIP PRIMER % SEKONDER % TOPLAM
Kardiyak 35 60 15 60 50
Nonkardiyak 24 40 10 40 34
TOPLAM 59 100 25 1a 84

Tablo 3. Kardiyomiyopatili Hastalarda Semptomlar ve Siniflandirma
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Sayi % Sayi % Sayi %
Nefes Darhgi 27 47.36 7 29.16 2 66.6
GCabuk Yorulma 25 43.85 10 41.66 3 100
Carpmtz 15 26.31 3 12.5 - -
Oksurik 19 33.33 6 25 - -
Terleme 3 5.26 1 4.16 - -
Ayak ve Yizde Siglik 5 8.77 1 4.16 1 33.33
Kanada Sislik / Agri 5 8.77 2 8.33 - -
Gelisememe 5 8.77 3 12.5 1 33.33
Ates 16 28.07 7 29.16 - -
Morarma 5 8.77 2 8.33 1 33.33
Bayilma 1 1.69 1 4.16 - -
Gogus Agris 3 5.08 3 12.5 1 33.33
Huzursuzluk 9 15.25 1 4.16 1 33.33
Diger 8 13.55 5 20.8 1 33.33

Hastalarin ilk inceleme bulgularina goére kardiyomiyopati tipinde de en sik karsilasilan fizik muayene
bulgusu tasikardi ve hepatomegalidir. Hastalarin %66.66’snida tasikardi ve hepatomegali birliktedir ve
bu deger ilk geliste kalp yetmezligi olanlarin ylizdesini gbstermektedir. Hastalarin ilk EKG bulgularinda
en sik saptanan EKG bulgulari aritmi (%38.09) (sinlzal tasikardi, PAT, ventrikiler ekstrasistol, atrial
fibrinasyon), sol ventrikiil hipertrofisi (%35.71) ve ST - T degisiklikleri (%28.57) olmustur. ilk cekilen
telekardiyogram sonuclarinda tasikardi ve hepatomegali ile birlikte kalp yetmezliginin kaniti olan
belirgin kardiyomegali hastalarin 70’inde (%83.33) saptanmustir. ilk basvuruda ekokardiyografi yapilan
22 sekonder), 24’Gnde
kardiyomiyopati (22 primer, 2 sekonder) ve 3'linde restriktif kardiyomiyopati (2 primer, 1 sekonder)

84 hastanin 57’sinde dilate kardiyomiyopati (35 primer, hipertrofik

saptanmistir.

8 hastaya 9 Eylil Universitesi Tip Fakiltesi Pediatrik Kardiyoloji Anabilim Dalinda kateterizasyon
uygulanmistir. Ekokardiyografik olarak hipertrofik (obstriiktif veya nonobstriktif) kardiyomiyopati
tanisi alan 5 hastanin kateterizasyonunda PDA, PFO, VSD, valviler aort darhgi ve yetmezligi, aort
koarktasyonu gibi anatomik patolojiler de saptanmistir. Ekokardiyografik olarak dilate kardiyomiyopati
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(Uhl anomalisi)?) olarak degerlendirilen bir hastanin kateterizasyonunda sag ventrikil ejeksiyon
fraksiyonu %13 olarak élctilmistir. ilk basvuru sonrasi hastalara verilen ilaglarin genellikle terapotik
ajanlar digoxin (%35.71) veya digoxin + diliretik kombinasyonu (%30.95) oldugu belirlenmistir.

Hastalarin ortalama izlem siresi 10+2 ay olup 10 giin-5 yil arasinda degismektedir. Exitus olan 9
haftadan 3'UG primer dilate kardiyomiyopati, 1’'i primer hipertrofik kardiyomiyopatilidir. 2 hasta
talasemi major tanisi ile izlenmekte iken, bir hasta da kronik bobrek yetmezligi tanisi ile izlenmekte
iken dilate kardiyomiyopati gelisen haftalardir. Exitus olm diger dilate kardiyomiyopatili hastane
etyolojisinde miyokardit gecirdigi 6grenilmistir. Restriktif kardiyomiyopatili haftada ise orak hiicreli
anemi nedeni ile izlenmekteyken kardiak hemosiderozis gelistigi saptanmistrr. Semptomlarin
baslamasindan exitus olana kadar gegen siire ortalama 4.2 aydir.

Calismadaki hastalarda kardiyomiyopatiye eslik eden kalp ve diger sistem hastaliklari ele alindiginda
Talasemi major ve dilate kardiyomiyopatili hastalarin yaglari ortalama 10.8+ 2.6 olup 4.5 - 19 arasmda
degismektedir. 5 hastadan 3’Unde ferritin diizeyine bakilabilmis ve sonuglar 1500 ng / ml nin lzerinde
bulunmustur. Kronik bobrek yetmezlikli kardiyomiyopati gelisen hastalarin yaslari ise ortalama 10.7+
2.6 olup 4 - 17 arasinda degismektedir. 4 haftada dilate, 2 haftada da hipertrofik kardiyomiyopati
gelismistir. Plirlilan menenijit nedeniyle hastanede yatan bir hastanin fizik muayenesinde saptanan
Gfirimiln tetkik edilmesi Gzerine hipertrofik kardiyomiyopatili oldugu tespit edilmistir. Tekrarlayan
akciger enfeksiyonu nedeniyle tetkik edilen ve Wegener Granilomatozisi tanisi konan bir haftada
hipertroflk nonobstriktif kardiyomiyopati saptanmistir. Kronik akciger enfeksiyonu ve pulmoner
hipertansiyon nedeniyle hastanede yatan 14 yasindaki bir tuz haftada da hipertrofik nonobstriiktif
kardiyomiyopati saptanmistir.

84 hastane 6’sinda sag veya sol ventrikiilde trombds ve / veya serebrovaskiiler olay goriilmustir.Dilate
kardiyomiyopatide %5.26, hipertrofik kardiyomiyopatide %8.3 ve restriktifkardiyomiyopatide %33.3
oraninda serebrovaskdler olayla karsilasilmistir. Ekokardiyografik olarak hipertrofik
kardiyomiyopati + VSD + Pulmoner hipertansiyon saptanan 3  yasindaki erkek hastanin
kateterizasyonunda VSD + PFO + PHT saptanmistir. VSD + PFO’nun kapatilmasi operasyonundan sonra
hipertrofik kardiyomiyopati ve Pulmoner hipertansiyon bulgularinda gerileme saptanmistir.
Ekokardiyografide dilate kardiyomiyopati + MY saptanan 6 aylik erkek olgunun kateterizasyonunda
parasit mitral valv saptanmis ve mitral valv replasmani operasyonu sonrasinda kardiyak
fonksiyonlarinda diizelme gézlenmistir. Hipertrofik kardiyomiyopatili aort koarktasyonlu bir hastaya da
aort koarktasyonu korreksiyonu operasyonu uygulanmis ve sonraki kontrollerde kardiyak
fonksiyonlarinin normale dondigi gozlenmistir. 12 yasindaki idyopatik hipertrofik subaortik stenozlu
erkek hastaya miyektomi operasyonu uygulanmis ve S bloker tedavisi siirdiirilmistiir. izleniminde
klinik ve ekokardiyografik bulgularinda kismi diizelme oldugu saptanmustir.

Hastalara uygulanan ameliyattan ve kardiyomiyopati tipleri Tablo 4’te yer almaktadir.
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Tablo 4. Cerrahi Girisim Uygulanan Hastalar

Vaka Yas Cins Tip Ameliyat
H.B 3 E Hipertrofik VSD + PFO’nun kapatilmasi
F.S 6/12 E Dilate Mitral valv replasmani
AFE 11/365 E Hipertrofik Aort koarktasyonu
korreksiyonu
M.Y 12 E
IHSS Miyektomi
Z.K 12 E Dilate Mitral valv replasmani
KT 10 K Dilate Mitral valv
replasmani
L. 1 E
Y 4 Dilate Mitral valv
replasmani

Primer ve miyokardite sekonder gelisen kardiyomiyopatilerde sonuca etkileri yaninda
degerlendirilen degiskenler; cinsiyet, semptomlarin baslama yasi, anne - baba akrabali ilk
muayenede veya EKG’de aritmi ve kalp yetmezligi varligidir. Relatif Risk Orani Belirleme Testi
ile diizelme durumu erkeklerde kizlara gore 1.94 kat fazla bulunmustur, ancak bu sonucu

istatistiksel olarak anlamli 6lgtide arttirmamaktadir (p > 0.05).

Exitus riski de kizlarda erkeklere gore, 2.2 kat fazladir; ancak bu da sonucu istatiksel olarak
anlamli o6lglide arttirmamaktadir. Relatif risk orani belirleme testi ile diizelme durumu
semptomlari 2 yasin altinda baslayanlarda 1.19 kat fazla; exitus riski de 2 yasin Ustinde
baslayanlarda 1,5 kat fazla bulunmustur. Ancak her iki sonugta istatistiksel olarak anlaml fark

bulunmamistir (p > 0,05).

Durumu diizelen hastalardan akrabalik var olan ve olmayanlar arasinda oraninda belirgin bir
fark bulunamamistir. Akrabalik olan hastalarda exitus olma riski, olmayanlara goére 2 kat fazla
bulunmustur; ancak her iki durum arasinda istatistiksel olarak anlamh fark bulunamamistir
(p>0.05). ilk muayenede kalp yetmezligi var olan hastalarda diizelme durumu 1.75 kat fazla

bulunmustur. Exitus olma riski de ilk basvuruda kalp yetmezligi olan hastalarda 1.12 kat fazla
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bulunmustur. Ancak bu her M durumda sonucu istatistiksel olarak anlamli &lglide

arttirmamisti r(P>0.05).

TARTISMA

Calismada incelenmis olan tarih araligindaki kalp hastaliklarinin %1.6 gibi kiiciik bir  kismini
primer ve sekonder kardiyomiyopatiler olusturmaktadir. Hastanenin Ege Bdlgesi icin bir
referans merkezi olmasi nedeniyle hastaligin bu bolgede nadir gorildigi tahmin diizeyinde
soylenebilir. Primer kardiyomiyopatili hastalarin %59.32’sini dilate, %37.28’ini hipertrofik,

%3.38'iai restriktif kardiyomiyopatiler olusturmaktadir.

Amerika’daki 1982 saglik istatistiklerine gobre, kardiyomiyopatilerin %77’si dilate
kardiyomiyopati, %14’G hipertrofik kardiyomiyopati, %6’si alkolik olup restriktif
kardiyomiyopati icin ylzde verilmemistir (9). Bizim c¢alismamizda primer dilate
kardiyomiyopatilerin oraninin disitk bulinmasinin nedeni miyokardit geciren hastalari

sekonder kardiyomiyopatilere dahil edilmesi olarak yorumlamistir.

1980 sonrasi literatlirde, hipertrofik kardiyomiyopatininin énceden bilindiginden daha iyi
gidisli bir hastalik oldugu vurgulanmakta, italya’da yapilan 4 yillik bir tarama calismasinda,
hastalarin %72’sinde asemptomatik, %24’Unin hafif, %4’lGnlin orta siddette semptomatik
oldugu dikkati cekmektedir (10). Ayrica semptomlarm genellikle 20 yasindan sonra basladigi
cocukluk doneminde sadece uflrimle belirti verdigi bilinmektedir (11). Asemptomatik
hastalarin ¢ogunlukta oldugu g6z o6nine alindiginda bunlarin ancak tarama ile ortaya
cikarilabilecegi diistinilmektedir. ilk basvuruda hipertrofik kardiyomiyopatiden bagimsiz
semptomlari olan hasta sayisi sadece 3’tir. 1 Priilan Menenijit, 2 Kronik Akciger Enfeksiyonu)
(%13.6) Primer hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarin 5’i obstriktif, 17’si nonobstriktif

tiptedir. Bu oran Birmingham Bolgesi'nden verilen 1 / 3 oranina yakindir (12).

Cinsiyet dagihimi, primer dilate ve restriktif kardiyomiyopatilerde esit bulunurken hipetrofik

kardiyomiyopatilerde E / K orani 1,2 / 1 saptanmistir. Literattre bakildiginda cinsiyet
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dagiliminin farkh oldugu tek tipin hipertroflk kardiyomiyopati olup E/K=2 /1 oraninda oldugu
belirtiimektedir (11).

Semptomlarin baslama yasima kardiyomiyopati tiplerine gore farklilik gdsterdigi saptamistir.
Dilate kardiyomiyopatilerin %43’linlin 2 yas altinda basladigi gbze carparken, bu hastalarin bir
kisminin EFE olmasi muhtemeldir. St cocuklugu dénemi hastaligi olan EFE, klirik ve
hemodinamik olarak %95 oranla dilate tipte olup, genellikle histopatolojik inceleme ile ayirim

yapilabilir (11).

Literatlrde kardiyomiyopati tiplerinin yas gruplarina gore dagilimina rastlanmamis olup ancak
belli yaslardaki klinik ve prognostik bulgularin farkhligi Gzerinde durulmustur. Primer
kardiyomiyopatili hastalarimiz arasinda 2 yas lzerinde restriktif tip kardiyomiyopatinin hig

gorilmeyisi, kotl prognoz nedeniyle bu yasa kadar ulasamadiklarini distindiirmektedir.

Kardiyomiyopatili hastalarin geldikleri illere gére dagilimi incelendiginde izmir ve Manisa
ilinden hasta grubuna daha yiiksek oranda oldugu dikkati cekmektedir. Bu durum, izmir ili

merkez ve ilceleri ile Manisa ilinin hastanemize ulasim olanaklarini elverisliligi ile aciklanabilir.

Primer kardiyomiyopatili hastalarimimn anne- babasinda I° akrabalik %10.16 olup, Tirkiye
genelindeki orandan (%14.6) diisik bulubmustur. 1° ,II° ve uzaktan akrabaliklarin timi
Turkiye icin %21 iken, primer kardiyomiyopatili hasta grubumuzda, %40.6 bulunmustur ve bu
durum kardiyomiyopatilerde genetik faktériin 6nemini akla getirmektedir. Hastalarimizda
kardes oykusl saptanmamistir. Hipertrofik kardiyomiyopatilerde ailevi formun prevalansinin
%50-70, genetik gecisin ise ylksek penetransli otozomal dominant oldugu bilinmektedir
(13,14,15). Calismamizda ailevi hipertrofik kardiyomiyopati bulunmayisi asemptomatik
hastalar icin veya semptomatik hastalar i¢in aile taramasi yapilmamis olmasi ile agiklanabilir.
Dilate kardiyomiyopatide ise genetik gecis sekli tanimlanmamakla birlikte ailevi formlarin

nadir olmadigi bilinmektedir (16). Literatlirde degisik ylzdelerle karsilasilmaktadir.

Hastalarin gelis semptomlarinda 6n sirayl her Ug¢ tipte de nefes darligi ve ¢cabuk yorulma
almaktadir. Dilate kardiyomiyopati ve hipertrofik kardiyomiyopatide ayrica 6kstirik ve ates de
stk rastlanan semptomlardir. Bu bulgular dilate kardiyomiyopatide 13 (%22.80), hipertrofik
kardiyomiyopatide 6 (%25) hastada saptanan akciger eafeksiyonun semptomlan olup

hastaneye basvuru nedeni olmuslardir. Gelisememe yakinmasi ile getirilenler, hastalarin
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%10.7’si olup, cocukluk doneminde kalp hastaligl ve kronik hastaliklarda sik olarak karsimiza

¢ikan blyime geriliginin aileler tarafindan nadir olarak fark edildigi ortaya koymustur.

En sik karsilasilan fizik inceleme bulgulari Uic tipte de tasikardi ve hepatomegalidir. Ufiirim,
hipertrofik kardiyomiyopatide %83.33 oraninda saptanirken dilate kardiyomiyopati ve
restriktif kardiyomiyopatide %31.5 - %33.33 oranlarinda tespit edilmistir. Hepatomegali ve
tasikardinin birlikte oldugu, ilk geliste kalp yetmezligi olan hastalarin orani %66.66’dir. Bu oran
icin, ayni yas grubunda Tayland’da yapilan dilate kardiyomiyopatili 50 vakalik bir arastirmada
%382.6 gibi yliksek bir deger verilmektedir (17)

Calismamizda kalp yetmezligi restriktif kardiyomiyopatili hastalarin tamaminda, dilate
kardiyomiyopatili hastalarin %75.43’(inde saptanmistir. En az siklikta kalp yetmezligi saptanan
grup ise %41.66 orani ile hipertrofik kardiyomiyopatili hastalar tarafindan olusturulmaktadir.
EKG degerlendirmesinde en sik bulgular arimi, ventrikil hipertrofisi ve ST-T degisiklikleri
olmustur. Almanya’da 2 ay - 17 yas grubunda yapilan bir arastirmada dilate kardiyomiyopatide
%23 oraninda ritim problemi ile karsilasildigr belirtilmistir (18). Literatlirde ariminin,
hipertronk kardiyomiyopati icin sik goriilen ve prognozu etkileyen bir faktor oldugu lizerinde

durulmasina ragmen sayi ve ylzde verilmemistir.

ilk telekardiyogramda hastalarin %90.47’sinde kardiyomegali saptanmis ve bu bulgu tani
kriterlerinden birini olusturmustur. Siniflandirmada ekokardiyografik bulgular esas alinmis,
gerektiginde kalp kateterizasyonu yapilmak tizere 9 Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Kardiyoloji ABD’ye sevk edilmislerdir. 10 glin- 5 yil arasinda degisen izlem siirelerinin sonunda
hastalarin %10. 71’i exitus olmus; %34. 52’ sinde klinik, EKG, tele ve ekokardiyografik olarak
diizelme saptanmistir. % 41.66 hastanin durumlarinda degisme olmazken % 13.09 hastanin

durumu kétulesmistir.

Literatirde, nadir olmakla birlikte ¢ocuklarda kardiyomiyopatiye eslik eden bazi kalp
hastaliklarindan séz edilmektedir. 1971’de israil’den konjeaital kalp hastaliklar ile birlikte 13
kardiyomiyopati vakasi bildirilmis, en sik anomalilerin pulmoner stenoz ve mitral yetmezligi
oldugu belirtilmistir (19). 1987'de Yugoslovya’dan 8 ay - 3 yas arasindaki 31 dilate

kardiyomiyopatili cocuk arasinda 3 Fallot tetralojisi, 2 aort koarktasyonu, 1 VSD, 1 Ebstein
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anomalisi goruldtga bildirilmistir. Calismamizda 4 haftada VSD, 1 haftada aort koarktasyonu
+ PDA, 5 haftada mitral yetmeazligi, 1 haftada pulmoner hipertansiyon, 1 haftada mitral
stenozu + pulmoner hipertansiyon bulunmus, 1 haftada PDA + VSD, 1 haftada endokardiyal
yastik defekti, 1 haftada VSD + PFO + PHT, 1 haftada ASD + VSD, 1 haftada ASD + VSD + Aortik
ark anomalisi, 1 haftada parastit mitral valv saptanmistir. Mitral yetmezligi ve puknoner

hipertaasiyon, kardiyomiyopatiain bir komponenti ya da sonucu olarak yorumlanmistir.

Calismamizdaki dilate kardiyomiyopatili hastalarin %5.26, hipertrofik kardiyomiyopatili
hastalarin %8.3 ve restriktif kardiyomiyopatili hastalarin %33.3’lGinde serebro vaskdler olayla
karsilagiimistir. Cocuk yas grubuna ait bir otopsi ¢alismasinda dilate kardiyomiyopatide %26
oraninda sol ventrikil icinde trombiis gorilmuis, baska bir calismada 1972 - 1982 vyillar
arasinda tani konulan | - 9 yas arasindaki 9 dilate kardiyomiyopatili hastalarin li¢clinde sol
ventrikllde trombis saptanmis, bunlarin birinde sistemik embolizasyon meydana gelmistir
(20). Calismamizda serebro vaskiiler olay meydana gelen 3 dilate kardiyomiyopatili hastanin

biri 2 yasin altinda, digerleri 4,5 ve 12 yaslarindadir.

Japonya’da yapilan bir calismada hipertrofik kardiyomiyopatili iki haftada sol atriumda mobil
trombis tespit edilmis (119), 1983’de Cleveland’te ortalama 5.5 yil siireyle izlerim
obstlirtktif hipertroflk kardiyomiyopatili 150 hastada serebro vaskiler olay riski %7
bulunmustur (21). Calismamizda hipertrofik kardiyomiyopatili 1 (%4.16) haftada endokardit

ve muldpl mikotik anevrizma, 1 hasta da (%4.16) sag ventrikilde trombis saptanmistir

Calismamizin 2. kisminda kardiyomiyopatilerde sonuca etkileri yonliinden bazi degiskenler
degerlendirilerek, istatistiksel analizi yapiimistir. Cinsiyet farkinn ne exitus, ne de diizelme
yluzdelerinde 6nemli olmadigi istatistiksel olarak gosterilmistir. Ayrica literatlirde cinsiyetin bir

prognostik faktér olduguna ait bir bilgiye rastlanmamistir.

Semptomlari 2 yasin altinda baslayanlarin exitus ylizdesi % 2.9 iken, 2 yasin Ustinde
baglayanlarda % 4.4 bulunmus, ancak bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir. Bu iki
grubun diizelme ylizdeleri arasinda da istatistiksel olarak fark bulunamamistir. St. Louis’te kalp
nakil adaylarin sec¢imi icin kriterler gelistirmek Gzere yapilan ¢atismada semptomlari 2 yas alti

ve Ustlinde baslayan 2 grup hasta incelenmis, 1.grupta 3.9 yillik izlem siiresinde %25 exitus,
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%25 ayar kalma, %50 diizelme gorilmius, 2. grupta ise 2 hafta - 9 yil arasinda hastalar exitus
olmustur (6). Bu uyumsuzluk hastalarimizin izlem siresinin kisa olmasi ve vaka sayimizin

istatistiksel sonuglari olumsuz etkileyecek kadar az olmasiyla agiklanabilir.

Akrabalik olanlarda exitus ylzdesi (%4.4) olmayanlara gore (%2.9) biraz yiksek, diizelme
ylzdeleri ise biraz disiik bulunmustur. Bu ylizdeler arasindaki farklar da istatiksel olarak
anlamli bulunamamustir. St. Louis’de yapilan ¢atismada prognozu belirgin olarak kéti bulunan
2 yasin Uzerindeki grupta ailevi kardiyomiyopatili hasta sayisi fazla bulunmustur (6). Bu farklilhk

hastalarimizda aile tarama galismalarimasin yapilmamis olmasina bagh olabilir.

Yine St. Louis’teki calismada aritminin kotli prognostik faktor oldugu ben. 1984’te Ohio’da
yapilan bir catismada da 1972-1984 arasinda 69 dilate kardiyomiyopatili hasta incelenmis, 1
yillik mortalite %35 bulunmus, prognozu etkileyen en énemli faktoérlerden birinin ventrikiler
aritmi oldugu belirlenmistir. (21). Ancak bizim bulgularimiz bu literatlirle uyumlu

bulunmamistir.

ilk basvuruda kalp yetmezligi olan hastalarda exitus yiizdesi %5.8 iken, olmayanlarda %1.5
saptanmis; ancak bu fark istatistiksel olarak anlaml bulunamamistir. Literatirde 1 yasin
altinda kalp yetmezligi olusu koti prognostik isaret olarak belirtiimektedir (17). Sonug olarak
hasta grubumuzda cinsiyet, yas, akrabalik, aritmi ve kalp yetmezligi varliginin prognozu

belirleme agisindan istatiksel bir anlam ifade etmedigi bulunmustur.

Talasemi majorlu ve dilate kardiyomiyopati gelisen hastalarimizin kan ferritin diizeyi 1500 mg
/ ml’nin tzerinde oldugu ve dizenli selasyon tedavisi almadiklari saptanmistir. 1993 yilinda
italya’dan Pavilli ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada da ferritin diizeyi 1300 mg / m1’nin
Uzerinde olan hastalarda semptomatik kalp yetmezligi ve dilate kardiyomiyopati gelistigini
bildirmisler ve dizenli selasyon tedavisinin talasemi majorli hastalarda erken dilate

kardiyomiyopati gelismesini 6nleyecegini ileri sirmuslerdir (22).

Kronik bobrek yetmezlikli hastalarimizda 3 ay ile 2 yil arasinda degisen sirelerde dilate ve
hipertrofik kardiyomiyopati gelistigi saptanmistir. Bobrek yetmezliginde gelisen anemi, sivi
elektrolit dengesi bozukluklari, Gremik toksinler, hipertansiyon vb. gibi nedenlerin miyokard
fonksiyonalarini bozan ana etkenler oldugu bilinmekle beraber (23) bu faktorlerin

kardiyomiyopati gelismesinde oynadiklari rolli yeterince aydinlatacak bir ¢alismaya literatir
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taramamizda rastlanmamistir.

Wegener granilamatozisi’'nde kalp tutulumu nadir olup lezyoalann miyokardiyal graniiloma,

koroner vaskiilit, perikardit, pankardit seklinde olabildigi bilinmektedir (21). Ancak bizim

olgumuzda bu lezyonlardan bagimsiz primer hipertrofik nonobstriktif kardiyomiyopati

saptanmistir.
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