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OZET

Cocuklarda kalp yetmezligi klinik bir sendrom olup kalbin,

viicudun  metabolik  ihtiyaclarin1  karsilayamamasit  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 akut ve kronik donemdeki tedavisi iizerinde

durulmustur.

Anahtar kelimeler: Cocuk, kalp yetmezligi, tedavi,

biventrikiiler pacing, ventrikiiler asist device.
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COCUKLARDA KALP YETMEZLIiGi
TEDAVISI

Kalp yetmezligi (KY) ile basvuran bir
pediatrik  hastada tedavi iki baslik altinda
incelenebilir:

1-Akut dekompanse kalp yetmezliginin
(ADKY) tedavisi

2-Uzun dénem idame tedavi

1-Cocuklarda akut dekompanse kalp
yetmezliginin tedavisi

Akut dekompanse kalp yetmezligi ile
basvuran bir hasta miimkiinse yogun bakim
sartlarinda izleme alinmali ve siirekli EKG ile
monitorize edilmelidir. Tedaviye baslamadan once
KY’nin derecesini ve hastanin klinik tablosunu
degerlendirmek yol gostericidir. 2002  yilinda
yapilan bir ¢alismada hastalar konjesyon varligi ve
perflizyon durumlarina gére A, B, C ve D olmak
lizere 4 gruba ayrilmig ve tibbi miidahalenin buna
gore yapilmas: hedeflenmistir (1) (Sekil 1).
Konjesyonun varliginin gdstergesi olarak ortopne,
jugiiler vendz basmecin yiiksek olmasi, asit,
abdominojuguler  refleksin  pozitif = olmasi,
akcigerlerde raller duyulmasi (nadir) ve &dem
varlig1 sayilabilir. Hipoperfiizyon bulgularindan ise;
nabiz basmcimin daralmasi, ekstremitelerin soguk
olmasi, biling durumunda degisiklik, bobrek
fonksiyonlarinda bozulma sayilabilir. Bu gruplama
yapilip gereken ilk adim tedaviler hastaya
baslandiktan sonra KY’ye sebep olabilen ve hizla
diizeltilmesi miimkiin olan durumlar g6zden
gecirilmelidir. Bunlar arasinda hipo-hipertiroidi,
agir anemi, kateterizasyon veya cerrahi ile
diizeltilebilecek bir kardiyak anomali, tasikardinin
tetikledigi KMP, miyokardit gibi geri doniisimlii
sebepler sayilabilir (2).

i1k miidahale

Dolasim kollaps1 tehdidi ile bagvuran kalp
yetmezligindeki bir hastaya ilk miidahale olarak
oksijen verilmeli, damar yolu ac¢ilmali ve
solunumsal destek verilmelidir. Solunumsal destek
icin endotrakeal entiibasyon kardiyak arrest
olmadig1 siirece tercih edilmemelidir. Ciinki
sedasyon gereksinimi ve vagal etkileri nedeniyle
klinik tabloyu daha da bozabilir ve bunun yerine
uygulanabilecek olan maskeyle yiiksek
konsantrasyonlu oksijen verilmesi veya gerekirse
non-invazif mekanik ventilasyon daha iyi tolere
edilebilir (3,4). Hastalar yukarida belirtildigi gibi
konjesyon ve hipoperfiizyon varligi agisindan

degerlendirildikten sonra bu sorunlarin ¢oziimiine
odaklanilmali,, diiiretik ve inotrop gerekliligine
karar verilmelidir.

Diiiretikler

Kalp yetmezligi hastalarimin bir ¢ogunda
voliim yliklenmesi oldugundan diiiretik kullanim
olduk¢a yaygindir. Ancak diiiretik kullanimi ve
dozuyla ilgili olarak sadece eriskinlerde yapilmig
calismalar olup ¢ocuklarda herhangi bir kilavuz
bulunmamaktadir. Diiiretiklerden en sik kullanilan
loop diiiretikleri su ve tuz tutulumunu azaltarak
santral vendz basinct 3-6 mmHg diisirmektedir.
Her ne kadar baglangicta hemen hemen her hastada
tabloyu diizeltmekte yardimci olsa da yan etkileri
nedeniyle ayrim goézetmeksizin tiim hastalarda
kullanimi uygun degildir. Sodyum ve potasyum
diisiikliigl, ototoksisite ve bobrek yetmezligi gibi
etkileri g6z 6nilinde bulundurulmalidir (3). Bu yan
etkilerden bobrek yetmezliginin KY’de mortaliteyi
artiric1 etkisi mevcuttur (5). Ozellikle pulmoner
hipertansiyon ve sag ventrikiil yetmezligi olan
hastalarda sol ventrikiil atim hacmini de azaltacag:
icin asir1 dilirez kesinlikle onerilmemektedir. Bu
noktalar g6z oOniinde bulundurularak konjesyonu
olan KY hastalarinda loop diiiretigi (Orn:
furosemid) kullanimi 6nerilmektedir. Diisiik doz
inflizyon tedavisi veya oral tedavinin intravendz
yiksek doz bolus tedaviye gore daha tercih
edilebilir oldugu bilinmektedir (6).

Inotropik tedavi

Inotropik tedavi ile kalbin kasilma
giicliniin ve boylece kardiyak debinin artirilmasi ve
kan basmnmnin  istenen  diizeyde tutulmasi,
hipoperfiizyonun oniine gecilmesi
hedeflenmektedir. Dopamin, dobutamin, epinefrin
sikea kullanilan inotropik ilaglardir. Milrinon ise
hem inotropik hem de periferik vazodilator olarak
etki etmektedir.

Dopamin;  norepinefrinin  katekolamin
benzeri bir onciilii olup adrenerjik agonist olarak
etki eder ve kalp hizim artirir, hafif diizeyde
periferik vazokonstriiksiyon yaparak kan basincini
ve periferik vaskiiler direnci artirir. Selektif olarak
renal vazodilatasyon yapar ve bdbrek kan akimim
artirir.  2-10  pg/kg/dk. dozunda kontraktiliteyi
artirip ayni zamanda hafif periferik
vazokonstriiksiyon yaparak kan basincini artirirken,
15 pcg/kg/dk.” nin iizerindeki dozlarda periferik
alfa-adrenerjik etki sonucunda belirgin
vazokonstriiksiyona sebep olur, bu nedenle ardyiikii
artirici etkisi bulunmaktadir (7).
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Sekil 1. Kalp yetmezligi ile basvuran hastalarin Kkonjesyon ve perfiizyon durumlarmma gore

siniflandirilmasi

A; Sicak ve kuru: Hipoperfiizyon bulgular1 veya konjesyon bulgulari olmayan hastalar

B; Sicak ve nemli: Konjesyon bulgularinin mevcut olup hipoperfiizyon bulgularinin olmadig: hastalar

C; Soguk ve nemli: Hem hipoperfiizyon hem de konjesyon bulgularinin oldugu hastalar

D; Soguk ve kuru: Hipoperfiizyon olan ancak konjesyon goriilmeyen hastalar

Dobutamin; dopaminin sentetik analogu
olup alfa-agonistik etkiye gore daha belirgin beta-1
ve beta-2 agonistik etkisi mevcuttur ve daha ¢ok
kardiyak debiyi artirmak i¢in kullanilir. Miyokardin
oksijen tiiketimini artirir, pozitif inotropik etkisine
ek olarak beta-2 reseptorler iizerinden hafif-orta
derecede periferik vaskiiler direnci diisiiriicii etkisi
vardir. Bazi yayinlarda kan basinci {izerine etkisinin
degisken oldugu bildirilmistir (2). Klinikte daha
¢ok dopaminle birlikte kullanilmakta olup yiiksek
doz dopaminin vazokonstriiktor etkisinin dnlenmesi
amaclanmaktadir.

Epinefrin; alfa ve beta-adrenerjik reseptor
agonisti olup daha ¢ok diisiik arteryel kan basinct
olan kardiyojenik sok hastalarinda kullanilmaktadir.
Kan basincini etkin bir sekilde artirmakla beraber
sistemik vaskiiler rezistansi ve sonug¢ olarak kalbin
ardyiikiind artirdig1 unutulmamalidir.

Milrinon; fosfodiesteraz
inhibitorlerindendir. ~ Biperidin  derivesi  ve
fosfodiesteraz-3 inhibitérii olan bu molekiil hiicre
ici siklik adenozin monofosfat (cAMP) yikimint
engelleyerek cAMP artisgina neden olur. Bu
mekanizma sonucunda pozitif inotropik etki, artmis
gevseme hizi ve vazodilatasyona neden olur (8). En
onemli yan etkisi; periferik vazodilatasyona bagh
hipotansiyondur. Hem inotropik etki hem de
periferik vazodilatasyon ile ardyilikii azaltmasi
sonucunda pulmoner kapiller kama basincinda
belirgin diismeye yol agtig1 ve bdylece mix-vendz
oksijen saturasyonunda yiikselmeye, koroner venoz

akimda artisa sebep oldugu gosterilmistir (8). Yan
etki olarak aritmi ve hipotansiyon goriilmekle
beraber respiratuvar problemleri ve diisiik
perflizyon semptomlar1 6n planda olan orta-agir
ventrikiiler disfonksiyonlu hastalarda segilebilecek
en iyi tedavi oldugu diigiiniilmektedir (3). Etkileri
iyi ortaya konulmus bu ilacin 6zellikle ameliyat
sonrast  diisik kardiyak debi sendromunda
kullaniminin etkili oldugu goriilmiistiir (9,10).

Cocuklardaki  kardiyovaskiiler  kollaps
cogunlukla gegici ve geri doniisimlii bir sebebe
bagli oldugundan hipoperfiizyonun gorildiigi
vakalarda inotropik tedavinin kullanimi hayat
kurtarict olup, gerekli oldugunda ilk 24-48 saat i¢in
endike gorilmiistiir (3). Kullanilacak inotropun
secimi klinik tabloya gore degismekle beraber
milrinon ve/veya dobutamin ilk se¢enek kurtarma
tedavisi olarak Onerilmekte, epinefrin ise direngli
hipotansiyon ve doku perflizyon bozuklugunda
tercih edilmektedir (2). 48 saatten fazla kullanim
gerektigi takdirde farkli dolagim destekleri ve
kardiyak transplantasyon secenekleri
disiiniilmelidir.

Intravendz inotroplarm hipotansiyon, doku
perfiizyon bozuklugu, diisiik kalp debisi bulgulari
olmadan kullanilmas: potansiyel olarak zararlidir
(2,112).

Diger vazodilatator ajanlar

Vazodilatator ajanlar erigkinde
hipertansiyon siklikla hastaliga eslik eden bir
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komorbid durum olmasi nedeniyle sik sik kullanilsa
da cocuklarda kullanimini destekleyen yeterli veri
yoktur. Sadece sistolik fonksiyonun azaldigi
vakalarda nadiren ardyiikii azaltmak ig¢in
stabilizasyon asamasinda kullanilmaktadir (12).

Periferik vazodilatatdor olan nitroprussit
sadece yogun bakim sartlarinda ve miimkiin oldugu
kadar kisa siireli kullanilmasi gereken bir ilagtir.
Periferik  arter vazodilatasyonu ile ardyiik
azaltilmast yaninda venodilatasyon ile Onyiiki
azaltict etkisi de vardir. Ani hipotansiyon yapict
etkisi nedeniyle kullanimi sirasinda yakin tansiyon
monitorizasyonu yapilmalidir. flacin metabolize
edilmesiyle ortaya c¢ikan siyaniir karacigerde
thiyosiyanata detoksifiye olur ve bu da idrarla atilir.
Yiiksek doz ve uzun siireli kullanimi thiyosiyanat
zehirlenmesine neden olur; yorgunluk, kusma,
dezoryentasyon, kas spazmi, asidoz ile kendini
gosterir. Bu ylizden uzun siireli kullaniminda kan
tiyosiyanat diizeyi takibi yapilmalidir.

Nitrogliserin de diger bir vazodilator ilag
olup venodilatasyon etkisi daha belirgindir.
Cocuklarda KY’nde kullanimini destekleyen veri
yoktur (12).

Yeni tedavi secenekleri

Nesiritid: B-tipi natriliretik peptit (BNP)
KY’de ventrikiler =~ miyokard hiicrelerinden
salgilanan  ve  vendz,  arteryel,  koroner
vazodilatasyon etkileri olan bir maddedir. Nesiritid
rekombinant BNP’dir ve nitrik oksit yolagina
benzer bir sekilde siklik guanozin monofosfat
(cGMP)’1 artirarak vaskiiler endotel tizerinde etki
gostermektedir. Nesiritidin etkileri ile ilgili olarak
cesitli yayinlarda farkli sonuglar elde edilmis ve
mortalite ve morbidite lizerindeki olumlu etkisi
tartismal1 olarak bildirilmistir (3). Bu ¢aligmalar ve
nesiritidin bobrek fonksiyonlar1 {izerine olumsuz
etkisi gdz Oniine alindiginda c¢ocuklardaki
kullaniminin kisitlt oldugu, daha yaygin kullanim
icin yeni randomize kontrollii ¢aligmalara ihtiyag
oldugu diistiniilmektedir (12,13).

Levosimendan: Kalsiyum hassaslagtirict
ilaglar grubuna ait olup Avrupa ve Avustralya’da
lisans almistir. Bu ila¢ troponin-C’nin kalsiyuma
olan duyarliligini artirarak kasilma giictinii artirir.
Ayrica vaskiiler ATP bagimli potasyum kanallarim
acar ve vazodilatasyona sebep olur. Cocuklardaki
kulanimuyla ilgili raporlarda katekolamin desteginin
kesilmesini kolaylastirdigi gosterilmistir (14). ilk
adim inotropik tedavilere yanit vermeyen c¢ocuk
hastalarda kullanilabilecegi diistiniilmektedir (2)

Kasap et al.

immiinomodiilatorler

Immiinomodiilatsr ~ tedaviler  arasinda
kortikosteroidler ve intravendéz immiinoglobiilin
bulunmaktadir. Bu iki tedavinin de sonug iizerine
pozitif etkisi gosterilemediginden rutin kullanimi
onerilmemektedir (2,12).

Akut dekompanse kalp yetmezligi ile
basvuran bir hasta voliim yiiklenmesi ve perfiizyon
acisindan degerlendirildikten sonra A, B, C, D
kategorilerine ayrilip buna goére tedavi plam
yapilabilir (1,3). Hastalarin tedaviye cevabu;
konjesyon ve perfiizyon durumunun fizik muayene,
solunum c¢abasi, idrar ¢ikarimi, kan laktat, kreatinin,
BNP  diizeylerinin ve mix-vendz  oksijen
satiirasyonu gibi parametrelerin incelenmesiyle
degerlendirilir. A grubu olarak kabul edilen bir
hastanin ejeksiyon fraksiyonu %40’1n iizerindeyse,
kalp boslugunda dilatasyon sadece hafif derecede
ise ve sag ventrikiil fonksiyonu iyi ise; sadece
ADEI ile tedaviye baslanip 1-2 ay sonra tekrar
degerlendirme yapilabilir. Eger bu kriterleri
karsilamiyorsa (daha olumsuz bir tablo varsa)
ADEI ve beta-blokér tedavisi baslanip 1-2 hafta
sonra tekrar degerlendirme yapilmahdir (Sekil 2). B
grubuna dahil edilen hastalalarda ise tedaviye loop
diiiretigi ile baglanip, 48 saat sonra yapilan
degerlendirmede semptomlarda iyilesme goriilmesi
durumunda; hastanin A grubuna dahil edilmesi ve
ADEI veya ADEI ve beta-blokdr kombinasyonu ile
tedaviye devam edilmesi Onerilebilir. C grubu
olarak degerlendirilen hastalarda loop diiiretik ve
inotropik vazodilator tedavilerine ek olarak non-
invaziv pozitif basingli ventilasyon (NPBV) destegi
gbz Oniinde bulundurulmalidir. Bu  tedavi
sonrasinda, hastanin idrar ¢ikarimi ve dolasimi
diizeldigi takdirde; tedavinin 4-7 giin icinde
azaltilip, hastanin B grubu olarak degerlendirilmesi
onerilmektedir. Ancak diizelme olmadig: takdirde;
hasta D grubu olarak degerlendirilerek, adrenalin
inflizyonu baslanmasi, mekanik dolagim ve
solunum destegi yapilmasi, ayrica hastanin
kardiyak transplant listesine alinmasi
onerilmektedir (3).
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-Hipotansiyon

-Tasikardi VAR MI?
-Solunum sikintisi
HAYIR Diisiik derecede pozitif EVET
GRUP A oL GRUP C
-EF> %40

-Hafif dilatasyon
-5ag ventrikdl fonk. normal

Loop dilretigi basla

48 saat icinde

i.v. diliretik, inotropik vazodilatér tedavi
basla, NPBV diisiin!

semptomlarda l

/ l dizelme var mi?

EVET HAYIR l
ADEI basla, ADEI ve Beta blokér EVET
1-2 ay sonra tedavisi basla,

tekrar 1-2 hafta sonra o
degerlendir ya gecis

tekrar degerlendir

Sekil 2. KY’nin akut donemde yonetimi

2-Cocuklarda kalp yetmezliginin idame tedavisi

Akut donem tedavisi verildikten sonra
hastalarin  kronik doénemde de yakin izlemi
gerekmektedir.

Digoksin

Kardiyak glikozitlerin  prototipi olan
digoksin miyokardiyal sodyum-potasyum
pompasini bloke ederek dolayli yoldan hiicre i¢i
kalsiyum miktarin1 ve sonug olarak kontraksiyon
giiciinii artirir. Ayrica tasikardi ve terleme gibi
bulgulara neden olan sempatik aktivasyonu
baskilar. Buna ragmen yapilan ¢aligmalarda
digoksinin uzun donem kullaniminin mortalitede
sadece cok az bir diislise yol a¢tig1 ve bunun da
serum digoksin seviyesinin 1 nmol/lt’nin altinda
olmas1 halinde goriildiigii, daha yiiksek serum

idrar cikimi iyi mi?
l Dolasimi iyi mi?

HAYIR l l

GRUP C
EVET HA‘l"I\

ye gegis
4-7 gin iginde

tedavilerini azalt GRUPD

. -Epinefrin

GRUP B'YE GECi$ e
solunum destegi

TRANSPLANTASYON

diizeylerinde olumsuz klinik gidigle iliskili oldugu
belirtilmistir (15,16). Bu ¢alismalardan yola ¢ikarak
digoksinin asemptomatik ventrikiiler disfonksiyonu
olan hastalarda kullanimi Onerilmemekte,
ventrikiiler hiz  kontroliiniin  gerekli oldugu
durumlarda ve serum digoksin seviyesinin 0.5-0.9

nmol/It arasinda tutulmast hedeflenerek
kullanilmasi 6nerilmektedir (2,17).
Anjiyotensin doniistiiriicii enzim

inhibitérleri (ADEI)

Patofizyoloji kisminda bahsedildigi gibi
RAAS’m aktive olmasi sonucunda ortaya g¢ikan
anjiyotensin-II giiclii bir vazokonstriiktérdiir ve
ayrica miyokard hiicresi iizerinde remodelling
yapict etkisi vardir. ADEI grubu ilaglar bu sistemi
bloke ederek periferik vaskiiler direnci azaltir ve
miyokardin  Oniindeki ardylikii azaltarak etki
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gosteririler. Bazilar1 ayn1 zamanda sistemik venoz
basinc1 da disiirerek onyiikil azaltirlar. Ardyiikiin
azalmasi Ozellikle kardiyomiyopatiye (KMP) bagh
KY’de ve agir aort yetmezlig§i veya mitral
yetmezligi olan hastalarda, ayrica soldan saga
santin oldugu durumlarda kardiyak debinin
artmasma sebep olmaktadir. Onyiik ve ardyiikii
azaltict etkilerinden bagimsiz olarak kardiyak
“’remodelling’’ i inhibe edici etkileri de mevcuttur
ve bu etkileri nedeniyle mortaliteyi azalttiklar
gosterilmigtir  (18). Tim bu olumlu etkileri
nedeniyle idame tedavi igin semptomatik veya
asemptomatik KY olan ve kontreendikasyon
olmayan hemen hemen her hastada kullanilan bir
ilag grubudur. Semptomatik KY’de stabilizasyon
saglandiktan sonra inotrop destegi azaltiip ADEI
baslanmalidir (3,12,17). Tedaviye test dozu ile
baslanip, yavagga artirilmali, yatan hastada 3-10
giin, ayaktan hastada 2-3 hafta gibi bir zamanda
normal doza ¢ikilmalidir. Yakin bobrek fonksiyonu
ve kan basinci takibi yapilmasi, ditiretik ihtiyaci
acisindan  dikkatli  olunmasi  gerekmektedir.
Ozellikle yenidoganlar ve prematiireler renal
yetmezlik  agisindan  riskli  olup  inotropik
vazodilatérden ADEI kullamimma gecis sirasinda
yakin takip edilmelidir. Serum kreatinin degerinde
%50’den fazla bir yiikselme goriilmesi doz azaltimi
veya ilacin kesilmesi acgisindan uyaricidir. Sagdan
sola santli konjenital kalp hastaliklarinda,
renovaskiiler hipertansiyonu olan ve bdbrek
yetmezligi olan hastalarda ADEI’ler
kullanilmamalidir (7).

Tedavide kaptopril, 2 yas altinda
cocuklarda ilk tercih ADEI olarak yaygin olarak
kullanilmaktadir. 2 yas tizerindeki hastalarda ise
daha ¢ok enalapril tercih edilmektedir.

Doku spesifik ADEIQ’ler olarak bilinen
ramipril ve perindoprilin olumlu miyokardiyal
etkiler acisindan digerlerine gore daha 6n planda
oldugu disiiniilmektedir  (19).  Perindoprilin
digerlerine gore ilk doz hipotansiyon yapici
etkisinin de daha az oldugu bilinmektedir. Bu iki
ilacin birgok yayinda yararli etkileri belirtilmekle
beraber genellikle ikinci kusak ilaglar olarak
kullanilmaktadir (17).

Anjiyotensin reseptor blokorleri benzer
etkileri ~ gosterip  eriskinde  yaygin  olarak
kullanilmakla beraber ¢ocuklardaki kullanimi
hakkinda sinirl1 veri mevceuttur.

Kasap et al.

Beta blokorler

Beta blokorlerin  (BB) eriskinlerdeki
KY’de siirviye olumlu etkisi birgok caligmada
gosterilmigtir. Bu grubun yararlarinin; KY nin yol
actig1 maladaptif sempatik cevabi baskilamalarina,
kalp hizim1 diisiirmelerine ve béylece ventrikiillerde
diyastolik dolumu artirarak kardiyak debiyi
artirmalarina  bagli  oldugu  disiiniilmektedir.
Cocuklarda ise BB grubundan karvedilol ile yapilan
caligmalarda farkli sonuglar elde edilmistir. Bir
calismada kalp hizinda ve kan basincindaki
diigmeyi tolere eden vakalarda ekokardiyografik
Olgiimlerde 1iyilesmeye sebep olmakla beraber
fonksiyonel statusta iyilesmeye neden olduklari
gosterilememigstir (20). 2014 yilinda yaymlanmis
olan bir meta analizde ise karvedilol kullaniminin
sistemik ventrikiiler sistolik disfonksiyonu olan
pediatrik hastalarda mortalite ve transplantasyona
gidisi azalttigi gosterilmistir (21). BB’lerin orta
derecede sistolik disfonksiyonu olan ve ventrikiiler
hiz kontroliiniin amaglandigi hastalarda
kullanilabilecegi, ozellikle son dénem kalp
yetmezligi olan hastalarda bu gruptan uzak
durulmasi oOnerilmektedir (17). Bu grup iginde
kardiyoselektif oldugundan oncelikle karvedilol
tercih edilmesi ve 0.05 mg/kg/doz x2 olarak
baslanip iki haftada bir iki kat artirilarak 0.5
mg/kg/doz x2 dozuna ¢ikarilmast dnerilmektedir. 4
yas alti g¢ocuklarda giinliik dozun 3’e bdliinmesi
tavsiye  edilmektedir.  Metoprolol  (0.25-2.0
mg/kg/giin) kullanimi da yaygindir.

Diiiretikler

Diiiretik kullanimi1 KY tedavisinin olmazsa
olmaz diye bilinen parcasi olmakla beraber idame
tedavideki yeri tekrar gozden gecirilmelidir.
Ovolemi saglandiktan sonra oral diiiretik tedaviye
gecilmeli ve miimkiin oldugunda sivi kisitlamasi
uygulanarak tedavinin kesilmesi Onerilmektedir.
Asin diiiretik kullanimi ADEI ve BB kullanimim
zorlagtirmakta ve yan etkilerini daha belirgin olarak
ortaya c¢ikarmaktadir. Diiiretik kullanimina devam
edilen bir hastada RAAS aktivasyonu da
olacagindan ADEI kullanimi sart olmaktadir.
Birden ¢ok diiiretik tedaviye ragmen yeterli idrar
cikarimi  saglanamayan tedaviye direngli KY
vakalarinda loop diliretigine ek olarak metolazone
(0.1 mg/kg/glin 2 dozda) baglanmasimin faydali
oldugu goriilmiistiir. Bu kombine tedavi sirasinda
hidrasyon durumunun, renal fonksiyonlarin ve
elektrolitlerin yakin takibi gerekmektedir. Uzun
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donem ditiretik  kullanimmin komplikasyonlari
arasinda hiponatremi, hipokalemi, hipomagnezemi,
nefrokalsinozis ve ototoksisiteye bagli igitme kayb1
sayilabilir (17).

Aldosteron antagonistleri

Spironolakton ve eplerenon Ozellikle
aldosteronun kalp iizerindeki profibrotik etkilerini
azalttigindan son yillarda kullanimi  artmus
ajanlardir (22,23). Diger ajanlarla maksimum dozda
tedavi verilmesine ragmen diliretik ihtiyact devam
eden ileri derecede KY olan hastalarda kullanilmasi
onerilmektedir. Ayrica ADEI kullanan hastalarda
uzun donemde renin ve aldosteron seviyesindeki
artistan  kaynaklanan sekonder miyokardiyal
fibrozis nedeniyle spironolakton kullanimi 6zellikle
onerilmektedir (17). Bu iki ilacin beraber
kullaniminda  hiperkalemi  agisindan  dikkatli
olunmalidir (24). Aldosteron antagonistlerinin yan
etkilerinden jinekomasti, nadir goériilmekle beraber
geri doniisiimsiizdiir.

Tablo 1°de ¢ocuklarda kalp yetmezliginde
akut ve kronik donemde kullanilan ilaglar ve dikkat
edilmesi gereken hususlar belirtilmistir (17).

HANGI HASTADA HANGI TEDAVi?

New York Heart Association (NYHA)
tarafindan yapilmis olan siniflamada hastalar
semptomlarinin agirlik derecesine gore Evre 1, 2, 3,
4 olarak gruplandirilmistir. Bu siniflamaya gore
tedaviye yaklasiminda Evre-1’deki hastalara
(sadece ekokardiografik degisiklikler ~mevcut,
semptom yok) sadece ADEI verilirken Evre-2’de
(hafif semptomatik) ADEI ve diiiretik, gerekirse
beta bloker, Evre-3’te (orta derecede semptomatik)
aldosteron antagonisti baglanmasi Onerilmektedir.
Evre-1’den Evre-4’e dogru bu tedavileri tolere
edebilecek hasta sayisi ve verilebilecek doz giderek
azalmaktadir, bu nedenle takipte daha dikkatli
olunmalidir. Diiiretik tedavi Evre-1’de ‘pulse’
sekinde Onerilirken semptomlar arttikga siirekli
inflizyon ihtiyaci ortaya ¢ikmaktadir. Evre-4’e dahil
edilen  hastalarda ise (agir semptomatik)
hospitalizasyon ve intravendz inotropik-vazodilatdr
tedavi s6z konusu iken daha ileri KY de mekanik
dolasim ve solunum destegi gerekmektedir.
Ventrikiller =~ remodelling  siirecinde  oldugu
diistiniilen ve ejeksiyon fraksiyonu diisiik olan tiim
hastalarda ADEI kullanimi &nerilmektedir. Simdiye
kadar yapilan c¢alismalarda digoksin kullanimi igin
standart endikasyon parametreleri
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olusturulamamigtir.  Yine  KY  hastalarinda
antikoagiilan  kullanimi  tartigmahdir.  Bazi
caligmalara gore ejeksiyon fraksiyonu %20’nin
altinda olan ve ejeksiyon fraksiyonundan bagimsiz
olarak restriktif kardiyomiyopatisi olan hastalarda
sistemik antikoagiilan tedavi endikasyonu vardir
(17) (Sekil 3).
‘DEVICE THERAPY- CIHAZ TEDAVISI’
SECENEKLERIi

Agir KY tedavisinde ¢esitli cihaz
secenekleri mevcuttur. Bunlar; semptomlarin
hafifletilmesi, altta yatan patolojinin tedavi edilmesi
(orn.:elektromekanik  dissenkroni), fatal aritmi
riskinin azaltilmasi, mekanik dolasim destegi ile
hastanin  tansplantasyona  hazirlanmas1  gibi
amaglarla  kullanilmaktadir.  Cihaz  tedavisi
secenekleri 3 baslik altinda toplanabilir:

1-Pozitif basingli solunum destegi

2-Biventrikiiler pacing

3-Mekanik dolasim destegi

1-Pozitif basingh solunum destegi: Non
invazif pozitif basingli ventilasyon, ozellikle de
CPAP (siirekli pozitif havayolu basinci), uzun
yillardir kardiyojenik pulmoner ddeme baglt klinik
problemlerin  hafifletilmesinde  kullanilmaktadir
(25). CPAP alveolar kollapst  onler ve
akcigerlerdeki sivinin yeniden dagilimina yardimei
olur, sistemik vendz doniisii azaltarak Onyliikii
azaltir. Solunum c¢abasini azaltarak ve pulmoner
komplians1 iyilestirerek sol ventrikiil ardyiikiinii
azaltr. CPAP’in  kullannmi ile endotrakeal
entlibasyon ve onun getirdigi komplikasyonlardan
uzak kalinmig olur. Her ne kadar birgok faydasi
bilinse de endikasyonlar1 net bir seklide
belirlenmemistir. Bazi biiyilkk merkezlerce non-
hiperkapneik solunum sikintist olanlarda kullanimi
onerilmis olup, restriktif patern veya onyiik bagimli
sol wventrikiil fonksiyonu olanlarda kullaniminin
sakincali oldugu belirtilmistir (17).

2-Biventrikiiller pacing: Bu tedavi
secenegi Ozellikle elektromekanik dissenkronin
goriildigii durumlarda kullanilmaktadir.
Elektromekanik  dissenkroni  (electromechanical
dissynchrony), koordine olmayan elektriksel
aktivite sonucunda etkin olmayan yetersiz
kasilmay1 ortaya ¢ikarir. Bu durum pediatrik yas
grubunda bircok kalp hastaligina eslik edebilir.
Biventrikiiler pacing; sag-sol ventrikiiliin normal
senkronize kasilmasini saglayarak kardiyak debide
artisa neden olur. Iyi secilmis hastalarda kardiyak
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re-senkronizasyon tedavisi (KRT), kardiyak
fonksiyonlarin diizeltilmesinde kullanilabilir (26). yetmezligi, opere Fallot tetralojisi zemininde sag
Bu tedavi seceneginin pediatrik hastalarda ventrikiil yetmezligi) EF’yi artirdigi bildirilmistir
kullaninmimna dair kesin veriler olmasa da 27).

retrospektif cok merkezli bazi calismalarda bazi

hastalarda (6rn; KMP zemininde sol ventrikiil

Sekil 3. Kronik KY’de semptomlara gore tedavi se¢imi*

Ekokardiyografik | Hafif Orta derecede Siddetli Cok agir
degisiklikler, semptomatik semptomatik semptomatik semptomatik
semptomsuz
(NYHA Evre 1) (NYHA Evre-2) | (NYHA Evre-3) | (NYHA Evre-4)
4. ADIM
-emn antaaonistleri
3. ADIM
Beta blokorler —
2. ADIM
I —
1. ADIM

Pulse diiiretik

[0 N |

A A A
Hastaneye I.V. inotropik Inotrop ve
yatis vazodilator mekanik

dolagim destegi
*Oklarin giderek daralmasi, baslanacak tedaviyi tolere edecek hasta sayisinin giderek azaldigimi gostermektedir. Oklarin renginin giderek

soluklagmast ise doz artirilma isleminin daha yavas yapilmas: gerektigini ifade etmektedir. Diiiretik tedavisi baglangigta ‘pulse’ seklinde
verilebilirken semptomlar agirlastikga siirekli verilme ihtiyact dogmaktadir (17 nolu kaynaktan alimmustir.).

transplantasyon bekleme siirecinde stabil kalmasi

3-Mekanik dolasim  destegi: Tim
tedavilere ragmen 5 dakika i¢inde yeterli perfiizyon
saglanamadiginda  bir veya  daha  fazla
ekstrakorporeal metod ile miidahale edilebilir.
ECMO (ekstrakorporeal membran oksijenizasyon)
veya ekstrakorporeal transvaskiiler sentrifugal
pompa sistemlerinden birisi kullanilabilir.

ECMO, geleneksel olarak en sik kullanilan
yontem olup kardiyopulmoner arresttte ilk segenek
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Acil perioperatif
kurtarma veya kardiyak diizelmenin beklendigi kisa
sireli durumlarda ECMO’nun olduk¢a yararh
oldugu gosterilmistir. Kardiyak transplantasyon
disinda segenegin kalmayip kardiyak diizelmenin
beklenmedigi durumlarda ise daha uzun siireli bir
destege ihtiya¢ vardir. Bu durumlarda ‘ventrikiiler
asist device’ (VAD) kullanimi ile hastanin

amaglanmaktadir. Transplantasyon i¢in dondriin az
bulundugu toplumlarda uzun doénem VAD
kullanim1  giindeme gelmis olup eriskinde
potansiyel tedavi yOntemlerinden biri olarak
goriilmekte ve pediatrik hastalarda kullanimi ile
ilgil tecriibeler de giin gectikce artmaktadir.
VAD’1n hastanin mekanik ventilatdrden ayrilmasini
kolaylagtirtp yogun bakim {initesinden ¢ikarilmasi
ve transplantasyona hazirlik agsamasinda tartisiimaz
bir avantaj sagladigi, yine baz1 ¢aligmalarda
ventrikiilin dinlenmesine sebep olarak bir miktar
iyilesmeyi sagladigi bilinmektedir (28).

Hem ECMO hem de VAD kullaniminda
goriilebilecek komplikasyonlar arasinda kanama,
tromboembolik durumlar ve enfeksiyon sayilabilir.
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CERRAHI TEDAVi SECENEKLERIi
VE TRANSPLANTASYON

Kalp yetmezliginde tedavilerin en 6nemli
amaclarindan biri miyokard hasarinin 6nlenmesi
olup bu noktada cerrahi girisim gerekebilmektedir.
Aort yetmezligi veya stenozu gibi bazi konjenital
hastaliklarda  geri  doniisimsiiz  ventrikiiler
remodelling olmadan dnce diizeltme yapilmasi ¢ok
onemlidir. Bircok konjenital kalp hastaligi igin
semptomlarla beraber ventrikiiler dilatasyonun
olmas1 cerrahi tedavi zamanini gostermektedir.
Kalp kateterizasyonu ile yapilan tedaviler de her
gegen giin artmaktadir.

Agir KY gelisip diizeltici cerrahinin
yapilamadig1 durumlarda ise kardiyak
transplantasyon  giindeme  gelir. ~ Kardiyak
transplantasyon i¢in mutlak kontraendikasyonlar;
pulmoner vaskiiler hastalilk ve HLA (human
leucocyte antigen) uyumsuzlugudur, bu yiizden
transplantasyon zamani ve dondr se¢imi 6nemlidir
(29).

Gegtigimiz 10 yil iginde teknik gelismeler
ve immiinsiipresif tedavideki gelismeler sonucunda
transplant yar1 Omriiniin (Alicilarin %50 sinin
hayatta kaldig1 siire) uzadigi gosterilmistir.
Uluslararast1 Kalp ve Akciger Transplantasyon
Cemiyeti (ISHLT) tarafindan 2008’de yayinlanan
raporda bebeklik doneminde yapilan
transplantasyon sonucunda transplant yar1 dmriiniin
15.8 yil, adolesan donemde ise 11.3 yil oldugu
gosterilmistir. Ayni raporda ilk bir yil icindeki
hayatta kalim oraninin da arttigi, bebeklerde %90,
gocuklarda %80 oldugu belirtilmistir. Transplant
sonrasindaki komplikasyonlar; ¢ocuklarda sistemik
viral enfeksiyonlar (CMV, EBV, adenoviriis), akut
hiicresel rejeksiyon, allograft vaskiilopatisi, bobrek
fonksiyon bozuklugu, hipertansiyon ve malignensi
(6zellikle transplant sonrasi lenfoproliferatif
hastaliklar) iken adélesan donemde en 6nemli sorun
tedaviye uyumsuzluktur.
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ilaclar

KATEGORI ILAC

DOZ VE ETKi EK BILGI
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A. AKUT DEKOMPANSE KY
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Beta adrenerjik reseptor Dobutamin Infiizyon: 2.5 Diisiik dozlar renal
agonistleri mcg/kg/dk. vazodilatasyon yaparken
yiiksek dozlar tagikardi
T %: 2.4 dk. yaptig1 i¢in Onerilmez.
Epinefrin Arrest:10  mcg/kg/doz | Kurtarma tedavisi:Disiik
s.C., i.m., i.v. debili KY ‘nde ilk tercih,
ancak ciddi
Infiizyon: 0.01-0.1 | hipoperfiizyon yapabilir.
meg/kg/dk. T ¥%:2 dk.
Loop diiiretikleri Furosemid I.V.: 0.5-2 mg/kg/doz | Konjestif semptomlarin

06-12 sa.

P.o.: 1-2 mg/kg/doz q6-
12 sa.

Infiizyon dozu: 0.1-0.4
mg/kg/sa (etki siiresi 4-
5sa.)

mevcut oldugu, debinin
normale yakin oldugu
durumlarda ilk tercih.

Yan etki: Hipokalemi,
isitme kayb1 ( geri-
doniisiimlii veya kalic1)

Bobrek iizerine etkileri:
Vaskiilit, interstisyel
nefrit, gegici lire
yiiksekligi

Etakrinik asit

P.0.:0.5-2 mg/kg/giin
1x-2x

I.v:1-2 mg/kg/doz 8-
12 sa. (etki siiresi 4-5
sa.)

Siilfonamid duyarlilig

olanlarda kullanim sik.

Ototoksisitesi furosemide
gore daha fazla.

Tiazidler Klorotiazid P.o: 20 mg/kg/giin 2x | Hizh gastrointestinal
Max.dozu: 1 gr/giin emilimi olup 1-2 saat
icinde etkisi ortaya ¢ikar
Lv.:4mg/kg/giin  1-2x | ve daha uzun etki siiresi
(etki siiresi 6-12 sa.) mevcuttur. Bobrek
fonksiyon bozuklugu
oldugunda etkisiz.
Metolazon P.o.: 0.2 mg/kg/giin q12 | Diiiretik direncinde loop
sa. Max.:5 mg (etki diiiretiklerine ek olarak
stiresi 24 saat) kullanilir. Potasyum
kaybettirici etkisi yiiksek.
Renal fonksiyon
bozuklugu olanlarda diger
tiazid diiretiklere gore
daha etkili.
Hidroklorotiazid P.o.: Img/kg/giin ql2 | Loop diiiretikleriyle
sa. max: 25 beraber verildiginde etkili,
mg/glin (etki siiresi: 16- | GFR<30 ml/dk. ise etkisiz
24 sa)
Myofilament Levosimendan l.v.: Bolus 12 Cocuklarda kullanimi
duyarlastiricilar mcg/kg/doz hakkinda yaymlar sinirli,

randomize kontrolli
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Infiizyon: 0.05-0.1
mcg/kg/dk. 24-48

calisma yok. Akut K'Y nin
erken devresinde

saatlik inotropik ihtiyacini
azalttig1 diistiniilmektedir.
Fosfodiesteraz-3 inhibitérii | Milrinon Lv yiikleme dozu: 50 Cocuklarda giivenli
(Inodilator) mcg/kg 10 dakikada. kullanimina dair bir¢ok

Inflizyon: 0.25-0.75
mcg/kg/dk.

Max.:1.1 mg/kg/giin

yayin mevcut. Proaritmik
etki goriilebilir.

Orta derecede inotropik
destek ihtiyaci olan
ADKY"’de ilk secenek.
Bobrek yetmezliginde
dozu azaltilmali.

Vazodilatorler Nesiritid Inflizyon: 0.01 Yakin hemodinamik takip
mcg/kg/dk ile baglanip | Onerilir.
0.005 mcg/kg/dk.
artirilarak 3 saatte
verilir.
Max.: 0.03 mcg/kg/dk.
Nitrogliserin Infiizyon: 0.5-10 Yalnizca akut iskemik
mcg/kg/dk. sendrom veya hipertansif
KY’de kullanilir.
Cocuklarda ADKY de
rutin kullanilmaz.
Nitroprussit Inflizyon: 0.5-4 Kan basicinin
mcg/kg/dk. yikseldigi,

Max.:12 mcg/dk.
¢ocuklarda,

6 mcg/kg/dk.
yenidoganlarda.

vazokonstiksiyonun 6n
planda oldugu KY de ilk
tercih olup, titre edilerek
kisa siireli kullanim1
onerilmektedir. Dengeli
vazodilatasyon (hem arter
hem ven diizeyinde) etkisi
2 dakika i¢inde ortaya
¢ikar ve 1-10 dk. siirer, bu
nedenle yakin doz
titrasyonu yapilmalidir

B. KY’DE iDAME TEDAVi

Aldosteron antagonistleri Spironolakton 1-4 mg/kg/giin 2X

Hiperkalemi agisindan
yakin takip edilmeli
(Ozellkle beraberinde
ADEI kullanimi meveut
ise).

Erkeklerde jinekomasti
acisindan dikkatli
olunmali.
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ADEI

Kaptopril

P.o. : 0.6-4 mg/kg/giin
2X-3X

5 yas alt1 cocuklarda ilk
tercih ADEI. baslangicta
0.2 mg/kg test dozunda
verilir ve 2 saat yakin kan
basinct monitorizasyonu
yapilir, daha sonra 0.6
mg/kg/glin’e ¢1k(3x) ve
her 48 saatte bir
0.6mg/kg/giin artirilarak
doz arttirilir, hedef doz
2.4-3.0 mg/kg/giindiir.
Serum Kkreatinin ve K+
seviyesinin yakin takibi
onemlidir. Bobrek
yetmezliginde doz
azaltilmalidir.

Enalapril

P.0. 0.1-0.6 mg/kg/giin
2X
(T 1/2: 7-8 sa.)

5 yas Ustii gocuklarda
kronik KY’de ilk tercih!

Ramipril

2-6 mg/m*/giin

Enalaprile gore doku
spesifik etkisi daha
yiiksek.

Perindopril

2-4 mg/giin

Enalaprile gore doku
spesifik etkisi daha
yiiksek. Ilk doz
hipotansiyon etkisi
digerlerine gore daha az.

Anjiyotensin  1I
antagonistleri

resptor

Losartan

0.5-1.5mg/kg/giin
(T1/2: 6-9sa.)

ADEI’ye gore daha nadir
ve daha hafif siddette
oksiiriik goriiliir. ADEI ile
birlikte kullanimi
hiperkalemi ve azotemi
riskini artirir.

Beta adrenerjik
antagonistleri

reseptor

Karvedilol

<62.5kg: 0.1
mg/kg/giin 2x 2
haftada bir doz 2 kat
artirilarak 0.8-
1.0mg/kg/giin dozuna
ulagilir.

>62.5kg: 6.25 mg/doz
2X, 2 haftada bir doz 2
kat artirillarak 25
mg/doz 2x dozuna
ulagtlir.

>75 kg: 25mg/doz 3x
(T 1/2: 2-6sa.)

Normal sistolik basingli
KY’nde beta bloker
tedavide birinci tercihtir.
Degigsmis farmakokinetige
bagli olarak 4 yasin
altindaki ¢ocuklarda
giinliik doz lige boliiniir.

Metoprolol (tartrate)

<50 kg: 0.5mg/kg/giin
2x baglanarak 2 haftada

Diisiik sistolik kan basinci
olan KY’de betablokor
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bir doz 2 katina
¢ikilarak artirilir. Max.
doz: 4mg/kg/glin

>50 kg: 25mg/doz 2x, 2
haftada doz 2 katina
c¢ikilarak artirtlir.

Max. doz: 200mg/doz
2X

(T 1/2: 3-7sa.)

tedavide birinci tercih
olup pediatrik dozlar1
kesin degildir.

Doz artimina hastanin
klinigine gore karar
verilir.

Bisoprolol >50 kg: 1.25 mg/giin 2 | Pediatrik dozlar eriskin
haftada bir 2 katina dozundan yola ¢ikilarak
cikilarak artirilir. hesaplanmistir. Uzun etki
Max. doz: 10mg istendigi durumlarda
(T 1/2: 9-12 sa.) faydalidir.

Propranolol 1-6mg/kg/giin 4x Hipoglisemi agisindan
(T 1/2:1-6sa.) dikkatli olunmali. Atriyal

tagikardi ve HKMP’deki
sol ventrikiil ¢ikis yolu
darliginda onerilir.
Ventrikiiler disfonksiyon
varsa kullanimi
onerilmez.
C.IKINCIL AJANLAR
Digoksin Yikleme (mcg/kg/dose, | Hiz kontrolii gerektiginde

x3
0., 6. ve 12. Saatte):

<2yas >2vyas
p.o.. 17 13
V: 12 10
Idame(mcg/kg/day):
p.o.. 10 8

<2 yas i¢in boliinmiig
iki dozda verilir.
(T 1/2 1.5 giin)

ilk tercih. Karvedilol,
amiodaron, propafenon,
kinidinle birlikte
kullanildiginda dozun
%25 azaltilmasi gerekir.
Renal yetmezlikte dozun
%50 azaltilmasi gerekir.
KY’de 0.9-14 nmol/It
optimal olarak kabul
edilmektedir.

Vasopressin
antagonistleri

Tolvaptan, konivaptan

IV/PO: 5-15 mg/giin
dozunda baglanip titre
edilerek artirilmali.

V1/V1 + V2 reseptor
antagonistleri.
Cocuklardaki kronik
KY’de etkinligi
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gosterilmemis.
Hiponatremik durumlarda
etkili.
Mitokondriyel kofaktorler Idebenon p.o.: Kiiciik serilerde
(Koenzim Baslangi¢ dozu; 4-8 Friedreich Ataksi‘de
Q10 analogu) mg/kg/giin 2x. KMP’de hipertrofi

Intermediate doz; 10-20
mg/kg/giin

Yiiksek doz: 30-50
mg/kg/giin.

derecesi iizerinde yararl

etkileri oldugu

belirtilmistir Randomize

plasebo kontrollii
caligmalarda ataksi i¢in
faydali oldugu
belirtilmistir.

Metabolik
destek

Levokarnitin

Yikleme: IV; 50-300
mg/kg. ve daha sonra
ayni doz 4 e boliinerek
24 saatte verilir.
Idame: (p.o. veya IV)
50-100 mg/kg/giin 4x-
6X.

KMP ile birlikte olan
metabolik krizde ilk
tercih! (Orn.: Pozitif
anyon agig1 olan
metabolik asidoz,

hipoketotik hipoglisemi).
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