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ÖZET 

Korgal N. Hacettepe Ünı̇versı̇tesı̇ Çocuk Kardı̇yolojı̇ Bı̇lı̇m Dalı’nda 2015-2020 

Yılları Arasinda Dı̇late Kardı̇yomı̇yopatı̇ Tanısı ile İzlenı̇len Hastaların 

Değerlendı̇rı̇lmesı̇. Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları, Uzmanlık Tezi, Ankara, 2022. Kardiyomiyopatiler, hem erişkinlerde hem 

çocuklarda önemli mortalite ve morbidite nedenidir. Çocuklarda en sık görülen 

kardiyomiyopati olan dilate kardiyomiyopatiler, bir yaşından büyük çocuklarda kalp 

naklinin en sık nedenidir. Kalp nakli dışında kesin bir tedavisi bulunmayan bu hastalıkta, 

gelişmiş moleküler yöntemlere rağmen çoğu zaman etiyoloji bulunamaz. Bilinen 

etiyolojiler arasında miyokardit, nöromusküler hastalıklar, ailesel kardiyomiyopatiler, 

metabolik hastalıklar, malformasyon sendromları, ilaçlar ve toksinler yer alır. Bu 

çalışmada 2015-2020 yılları arasında Hacettepe Üniversitesi İhsan Doğramacı Hastanesi 

Çocuk Kardiyoloji Bilim Dalında dilate kardiyomiyopati tanısı ile izlenmiş 0-18 yaş 

arasındaki hastaların başvuru anındaki klinik, labaratuvar ve ekokardiyografik bulguları 

değerlendirildi. 77 hastanın dilate kardiyomiyopati olarak değerlendirildiği bu çalışmada, 

sekiz hastanın tanısı ALCAPA olarak değişti. Geriye kalan hastaların etiyolojik 

değerlendirilmesine bakıldığında %56’sının (n=39) idiyopatik olduğu görüldü.  İzlem 

sonunda %26’sının (n=18) sol ventrikül fonsiyonları iyileşti, %11’ine (n=8) kalp nakli 

yapıldı. Mortalite oranı %32 (n=22) olarak saptandı.  Çalışmamızda başvuru anındaki sol 

ventrikül kısalma fraksiyonu (<%15,5) ve z skoru (<-12,7), sol ventrikül ejeksiyon 

fraksiyonu (<%30) gibi ekokardiyografik değerlerin izlemdeki nakil ihtiyacını 

belirlemede fikir verebileceği saptanmıştır. 

 

Anahtar sözcükler: Kardiyomiyopatiler, ALCAPA, kalp nakli,  
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ABSTRACT 

Korgal N. Evaluation of Patients with Dilated Cardiomyopathy in Hacettepe 

University, Department of Pediatric Cardiology Between 2015-2020. Hacettepe 

University Faculty of Medicine, Child Health and Diseases, Thesis in Pediatrics, 

Ankara, 2022. Cardiomyopathies are an important cause of mortality and morbidity in 

both adults and children. Dilated cardiomyopathies, the most common cardiomyopathy in 

children, are the most common reason for heart transplantation in children older than one- 

year-old. In this disease, which has no definitive treatment other than heart transplantation, 

the etiology cannot be found most of the time, despite advanced molecular methods. 

Known etiologies include myocarditis, neuromuscular diseases, familial 

cardiomyopathies, metabolic diseases, malformation syndromes, drugs and toxins. In this 

study, the clinical, laboratory and echocardiographic findings of patients with the 

diagnosis of dilated cardiomyopathy, aged 0-18 years, in Hacettepe University İhsan 

Doğramacı Hospital Pediatric Cardiology Department between 2015 and 2020 were 

evaluated. In this study, in which 77 patients were evaluated as dilated cardiomyopathy, 

the diagnosis of eight patients was changed to ALCAPA. Considering the etiological 

evaluation of the remaining patients, 56% (n=39) were idiopathic. At the end of the study, 

26% (n=18) of them had improved left ventricular functions, and 11% (n=8) had a heart 

transplant. The mortality rate was found to be 32% (n=22). In our study, it was determined 

that echocardiographic values at the time of admission such as left ventricular shortening 

fraction (<-15.5%) and z score (<-12.7), and left ventricular ejection fraction (<30%) 

could give an idea in determining the need for transplantation in the follow-up. 

 

Key words: Cardiomyopathies, ALCAPA, heart transplantation, 
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1.GİRİŞ ve AMAÇ 

Bütün dünyada kardiyomiyopatiler, kalp yetmezliği ve kalp naklinin önemli bir sebebidir. 

Farklı sınıflandırmalar bulunsa da klinik anlamda yaygın şekilde kullanılan sınıflama 

morfololojik sınıflamadır: Dilate, hipertrofik, restriktif, aritmojenik sağ ventirkül 

kardiyomiyopatisi (1).  

 Çocukluk çağında en sık görülen kardiyomiyopati olan dilate kardiyomiyopatinin 

gerçek prevelansı ve insidansı tam olarak bilinmemektedir (2, 3).  Etiyolojik çalışmalarda 

hastaların yaklaşık üçte ikisinde neden bulunamamıştır (4).  

 Rutin bir tarama sırasında ya da ağır kalp yetmezliği ile tanı alınabilen bu 

hastalığın kalp nakli dışında kesin bir tedavi hala mevcut değildir. Ancak nakil listesine 

alınan hastalar uygun donör azlığı nedeniyle nakil sırasında iken hayatlarını 

kaybetmektedirler (5). Mekanik dolaşım destek cihazları, nakil listesindeki hastaların 

yaşam sürelerini uzatmalarına rağmen literatürdeki çalışmalarda dilate kardiyomiyopatili 

hastaların mortalitesi  % 30’a ulaşmaktadır (3).  Dilate kardiyomiyopati seyrinde 

hastaların iyileşme ihtimali olduğu da göz önünde bulundurulursa, başvuru anında 

hastanın prognozunu öngörmek takip edileceği merkez seçimi, izlem sıklığı gibi 

konularda klinisyenlere yardımcı olacaktır.   

Bu çalışmada 0-18 yaş arasındaki dilate kardiyomiyopati hastalarının başvuru 

anındaki demografik verilerinin; klinik, labaratuvar ve ekokardiyografik bulgularının 

değerlendirilmesi; bu bulguların prognoz üzerine etkisinin incelenmesi amaçlanmıştır.  
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1.Kardiyomiyopatilerin Tanımı ve Epidemiyolojisi 

Kardiyomiyopati; koroner arter hastalığı, hipertansiyon, kapak hastalıkları ya da 

doğuştan kalp hastalığı olmadan kalp kasının hem yapısının hem de fonksiyonun 

bozulduğu miyokardiyal hastalıkların geneline verilen isimdir (6). Çocuklarda kalp 

yetmezliğinin önemli bir sebebi olan kardiyomiyopatiler, bir yaşından büyük çocuklarda 

kalp naklinin en sık nedenidir (7). 

Kardiyomiyopatiler geniş ve heterojen bir hastalık grubudur. Kliniklerinin 

benzemesi, etiyolojik sınıflandırmanın hasta yönetiminde her zaman yardımcı olmaması 

gibi sınıflandırmada pek çok zorluk bulunur.  

1980 yılındaki Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) Uluslararası Kardiyoloji Çalışma 

Grupları Federasyon ve Topluluğu (International Society and Federation of Cardiology 

Task Forces) tarafından yapılan ilk sınıflandırmada kardiyomiyopatiler “sebebi 

bilinmeyen kalp kası hastalıkları” olarak tanımlanıp, üç gruba ayrılmıştır: Dilate 

kardiyomiyopati (DKMP), hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), restriktif 

kardiyomiyopati. Sebebi bilinen kardiyomiyopatiler, spesifik kalp kası hastalıkları olarak 

tanımlanmıştır (8). 

1995 yılında DSÖ ve Uluslararası Kardiyoloji Çalışma Grupları Federasyon ve 

Topluluğu (International Society and Federation of Cardiology Task Forces) tarafından 

kardiyomiyopatiler “kardiyak disfonksiyonla ilişkili miyokard hastalıkları” olarak 

tanımlanmıştır ve  önceki üç gruba “aritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopati” 

eklenmiştir (1). Ancak bu sınıflandırma hem anatomik ve fonksiyonel grupların birlikte 

sınıflanması, hem aynı hastalığın birden fazla kategoriye girmesi, hem de moleküler tanı 

yöntemlerindeki gelişmelerle yetersiz kalmıştır(9). Bu yetersizlikler, yeni sınıflandırma 

sistemlerinin ortaya çıkmasına neden olmuştur.  

2006 yılındaki sınıflandırmada Amerikan Kalp Derneği (American Heart 

Assosiciation- AHA), kardiyomiyopati tanımını “çoğunluğu genetik olmak üzere pek çok 
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nedene bağlı olabilen, genellikle uygunsuz ventriküler hipertrofi ya da dilatasyon ile 

karakterize, miyokardın mekanik ve/ya elektriksel ya da mekanik disfonksiyonu ile ilişkili 

heterojen hastalıkları grubu” şeklinde yapmıştır. Bu sınıflandırmada, kardiyomiyopatiler 

primer ve sekonder olarak ikiye ayrılır. Primer kardiyomiyopatiler, sadece kalp kasına 

sınırlı hastalık tutulumunu anlatırken; sekonder kardiyomiyopatiler ise, mevcut sistemik 

hastalığın kardiyak tutulumu olarak tanımlanır. Primer kardiyomiyopatiler; genetik, 

karışık (‘’mixed’’) ve kazanılmış olarak üç alt gruba ayrılır. Dilate kardiyomiyopati, bu 

sınıflandırmada primer kardiyomiyopatilerin miks alt grubunda yer alır. AHA, bu 

sınıflandırma ile kanalopatileri de primer kardiyomiyopati başlığında incelemeyi önerir 

(9). Ancak 2008 yılındaki sınıflandırmasında Avrupa Kalp Cemiyeti (European Society 

of Cardiology- ESC) kanalopatileri kardiyomiyopati başlığında incelememektedir (6). 

2008 yılında ESC primer kardiyomiyopatilerin sistemik tutulumları da olabileceği 

gibi; bazı sekonder kardiyomiyopatiler de sadece kardiyak tutulumla seyretmesi gibi 

sorunlar nedeniyle yeni bir sınıflandırma önerir. Bu sınıflandırmada kardiyomiyopatiler 

ilk aşamada ventriküler morfoloji ve fonksiyon açısından değerlendirilir, ikinci aşamada 

ise her grup genetik/ genetik olmayan olarak ayrılır (6). 

Morfolojik ve fonksiyonel sınıflandırma hala klinik anlamda kullanışlı olsa da son 

10 yıldaki moleküler tanı yöntemlerindeki gelişmeler, mevcut sınıflandırmaları eksik 

bırakmıştır. Bu nedenle 2013 yılında Dünya Kalp Federasyonu bütün özellikleri içinde 

barındıran yeni bir sınıflandırma sistemi önermiştir: MOGE(S). Tümör sınıflandırmasında 

kullanılan TNM sınıflandırmasına benzer bir sistem olan bu sistemde M: Morfo-

fonksiyonel karakter, O: Organ tutulumu, G: Genetik ya da ailesel kalıtım paterni, 

E:Etiyolojik açıklama, S: Amerikan Kardiyoloji Koleji/Amerikan Kalp Derneği 

(American College of Cardiology/ American Heart Association -ACC/AHA) A-D evresi 

ve New York Kalp Cemiyeti (New York Heart Association-NYHA) I- IV fonksiyonel 

durumu ifade eder (10). Bu sistemdeki kardiyomiyopati tanımı “mevcut duruma neden 
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olacak başka bir durum olmaksızın morfolojik ve fonksiyonel olarak anormal miyokardın 

hastalıkları” şeklinde yapılır. 

Çocukluk çağı kardiyomiyopatilerinin epidemiyolojisi ile ilgili yapılmış 

çalışmaların en geniş ikisi Amerika Birleşik Devletleri ve Avustralya’da yapılmıştır. 

Lipschultz ve ark.’nın yaptığı çalışmada kardiyomiyopati insidansı 1.13/100000 çocuk 

olarak bulunmuştur. Aynı çalışmada DKMP insidansı 0.57/100000 iken, HKMP için bu 

değer 0.47/100000 olarak saptanmıştır. Kardiyomiyopatilerin en sık görüldüğü yaşlar 

hayatın ilk yılında (8.34/100000), ve adölesan çağındadır. Adölesan çağda, HKMP ve 

nöromusküler hastalıklara bağlı olduğu düşünülmektedir (2). Nugent ve ark.’nın yaptığı 

çalışmada ise Avustralya’daki 10 yaş altı çocuklar değerlendirilmiş, bu çalışmada 

kardiyomiyopati insidansı 1.24/100000 olarak saptanmıştır (11). Kardiyomiyopatilerin 

çocuklarda ilk semptomunun ani ölüm olabilmesi tanı konulmasındaki güçlüğü de 

beraberinde getirmektedir. Bu durumun insidansı olduğundan daha düşük gösteren bir 

faktör olabileceği düşünülmektedir (12). 

2.1.1. Hipertrofik Kardiyomiyopati 

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP); kapak hastalıkları, doğuştan kalp 

hastalıkları ya da hipertansiyon gibi yapısal ya da anormal yüklenmeye neden olan 

hastalıklar olmadan artmış ventriküler duvar kalınlığıdır. İki boyutlu (2D) transtorasik 

ekokardiyografi ya da kardiyak manyetik rezonans değerlendirmesinde sol ventrikül 

diyastol sonu duvar kalınlığının vücut yüzey alanına göre ayarlanmış z skorunun +2 

SD’nin üzerinde olması ile tanı konur. Bu eşik değerinin, erişkin tanı kriterleri (>15mm; 

+6 SD) ile karşılaştırıldığında düşük olduğu görülmüştür. AHA/ACC 2020 HKMP tanı ve 

tedavi rehberinde aile hikayesi olmayan asemptomatik çocuklarda bu sınırın +2,5 SD’ye 

çekilebileceği önerilmiştir (13). 

Erişkinlerde prevelansı 1/500 olarak saptanmıştır (6). İnsidans çalışmalarında ise 

HKMP insidansı, Amerika Birleşik Devletleri’nde 18 yaş altı bütün çocuklarda 
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0.47/100000, Avustralya’da 10 yaşından küçük çocuklarda 0.32/100000 olarak 

saptanmıştır (2, 11). 

Etiyolojisinde, sarkomer ve sarkomer ilişkili proteinlerdeki mutasyonlar başta 

olmak üzere mitokondriyal, metabolik, nöromusküler hastalıklar ve malformasyon 

sendromları yer alır. Ayrıca etiyolojide diyabetik anne bebeği olmak, obezite, amiloid 

birikimi de bulunur (14).   

Elektrokardiyografide (EKG) patolojik Q dalgaları ve birden fazla ardışık 

inferolateral derivasyonda negatif T dalgaları bulunabilir (15). EKG’de görülen 

ventriküler hipertrofi bulguları tanı koydurucu değildir, tanı genel olarak transtorasik 

ekokardiyografi (EKO) ile nadiren de manyetik rezonans görüntüleme ile konur. 

Genellikle bazal sol ventrikül (LV) interventriküler septumda olmak üzere lateral duvar, 

posterior septum ve LV apeksinde de hipertrofi görülebilir. Bunun yanı sıra miyokardiyal 

fibrosis, mitral kapak anormallikleri ve ritm bozuklukları da görülür (13). 

Tedavide amaç ani kardiyak ölümleri engellemek ve semptomatik tedavidir. 

Çıkım yolu obstrüksiyonu olan semptomatik hastalar için beta bloker kullanılabilir. Çıkım 

yolundaki gradient 60-70 mm Hg’a çıktığında cerrahi miyektomi ya da alkol ablasyon 

yapılabilir. Diüretikler dikkatle kullanılmalı, volüm azalmasına yol açıp ventriküler 

dolumu azaltmamaya dikkat edilmelidir. Ayrıca ishal ya da bronşiyolit gibi sık karşılaşılan 

hastalıklarda sıvı kaybı açısından tetikte olunmalıdır (16, 17). 

Erişkinlerdeki ani ölümleri önlemede implante edilebilen kardiyoverter 

defibrilatörler (ICD) faydalı görülmüştür. Ancak gerek kriterlerin tam belirlenmemiş 

olması gerek fiziksel ve psikososyal yan etkiler nedeniyle çocuklarda ICD kullanımı 

erişkinler kadar yaygın değildir. Adölesan yaş öncesi ani kardiyak ölümler nadir 

görüldüğünden, özellikle adölesan yaş grubu için egzersiz kısıtlaması ile farklı görüşler 

olsa da genel kanı yoğun egzersizden kaçınılması yönündedir (16, 17). 

Altta yatan metabolik hastalık varsa (Pompe hastalığı vb.) bu hastalığa spesifik 

tedavi de HKMP progresyonunu önlemeye yardımcı olur (16). 
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Ani kardiyak ölümler dikkati çekse de en sık ölüm nedeni kalp yetmezliğidir (17). 

“Pediatric Cardiomyopathy Registry” (PCMR (Pediyatrik Kardiyomiyopati Kayıtları)) 

çalışmasında bir yaşın altında tanı alma, karışık fenotipe sahip olmak, kalp yetmezliği, 

malformasyon sendromu varlığı, metabolik hastalık varlığı, tanı anındaki azalmış sol 

ventriküler kısalma fraksiyonu, artmış sol ventrikül arka duvar diyastol (LVPWd) 

kalınlığı, artmış diyastol sonu ventriküler septal kalınlık ve düşük vücut ağırlığı kötü 

prognozla ilişkili bulunmuştur. Bu risk faktörlerinden iki ya da daha fazlasının varlığında 

kalp nakli veya ölüm riski belirgin artar (18). 

2.1.2. Dilate Kardiyomiyopati 

Dilate kardiyomiyopati; doğuştan kalp hastalığı, hipertansiyon, kapak hastalığı ya 

da koroner arter hastalığı olmadan oluşmuş sol ventrikül dilatasyonu (yaşa göre +2 SD’nin 

üstünde) ve sol ventrikül sistolik disfonksiyonu (KF’nin -2 SD altında olması ya da LV 

EF<%45) ile karakterizedir (6, 16). Prevelansı tam olarak bilinmese de, Amerika Birleşik 

Devletleri’nde yapılan bir çalışma insidansı 0.57/100000 olarak saptanmıştır (2). Ancak 

gerçek insidansın daha yüksek olduğu tahmin edilmektedir. 

Bir yaşından büyük çocuklarda kalp naklinin en sık nedenidir (16). 

Hastaların çoğunluğunun etiyolojide herhangi bir neden bulunamaz. Ancak bilinen 

etiyolojilerin en sık nedeni miyokardittir. Diğer etiyolojiler ise nöromusküler hastalıklar, 

ailesel kardiyomiyopatiler, metabolik hastalıklar, malformasyon sendromları, ilaçlar ve 

toksinlerdir (4, 16). Moleküler yöntemlerdeki gelişmelerle “idiyopatik” olarak 

tanımlanmış hastaların sayısı giderek azalmakta hastalığın genetik alt yapısı daha çok 

anlaşılmaktadır. 

Kalp nakli dışında kesin bir tedavisi henüz bulunmamaktadır. Akut ve kronik 

dönemde kalp yetmezliği tedavisi uygulanır. 

2.1.3. Aritmojenik Sağ Ventrikül Kardiyomiyopatisi/Displazisi  

Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopatisi/displazisi (ARVC/D), sağ ventrikül 

miyokardının yağ ve fibröz doku ile ilerleyici yer değiştirmesidir (19). Bu değişimler 
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genellikle “displazi üçgeni” de denilen sağ ventriküler subtriküspid alanlar, apeks ve 

infundibulum kısımda görülür (20). 

1994 Çalışma Grubu’nca belirlenen spesifik ancak sensitif olmayan tanı kriterleri 

2010 yılında değişmiştir. Yeni kriterlerde ekokardiyografik parametreler dışında MRG ve 

anjiyografik kriterler de eklenmiştir. Repolarizasyon ve depolarizasyon anomalileri, 

aritmiler, histopatolojik kriterler ile aile öyküsü tanı için değerlendirilir (19). Ancak bu 

tanı kriterlerin çocuklara uygulanmasında bazı sıkıntılar vardır. T dalgası inversiyonunun 

çocuklarda normal bir bulgu olması, epsilon dalgasının bu yaş grubunda çok nadir olması, 

ekokardiyardiyografik ve MRG parametrelerinin pediyatrik yaş grubunda doğrulanmamış 

olması yeni tanı kriterlerinin kısıtlayıcı noktalarıdır. Deshpande ve ark., bu nedenlerden 

dolayı pediyatrik tanı kriterleri önermişlerdir. Bu kriterlerde doku karakterizasyonu, 

ventriküler aritmi varlığı, pediyatrik yaş grubuna spesifik repolarizasyon ve 

depolarizasyon anomalileri, genetik test sonuçları değerlendirilir (21). 

Hastalığın seyri kişiler arasında farklılık gösterir. Erken evrelerde hastalar genelde 

asemptomatiktir. Ancak efor sırasında ani ölüm riski mevcuttur. Aşikâr elektriksel evrede, 

semptomatik aritmiler ve sağ ventrikül morfolojik anomalileri mevcuttur. Daha 

sonrasında biventriküler kalp yetmezliği evresi görülür. Bu dönemde aritmiler 

görülmeyebilir. En son aşamada dilate kardiyomiyopati benzeri bir görünüm ortaya çıkar 

(19).  

Plakaglobin, desmoplakin, plakofilin, kardiyak ryanodine reseptör gibi proteinleri 

kodlayan PKP-2, DSG-2, TGFb3, TMEM43 ve RYR-2 gibi otozomal dominant 

mutasyonlar vakalarının pek çoğunun sebebidir. Ancak DSP (Carvajal sendromu) ve JUP 

(Naxos sendromu) gibi bazı otozomal resesif mutasyonlar da ARVC’ye neden olabilir 

(16). 

Tedavide temel amaç ani kardiyak ölümü engellemektir. Bu nedenle beta 

blokerler, diğer antiaritmik ilaçlar, radyofrekans ablasyon, ICD gibi tedavi yöntemleri 
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kullanılır. Bu yöntemlerin işe yaramaması halinde, ventrikülotomi ve kalp nakli gündeme 

gelir. Klinik duruma göre kalp yetmezliğininin semptomatik/destek tedavisi de  eklenir  

2.1.4. Restriktif Kardiyomiyopati 

Restriktif kardiyomiyopatide (RKMP) sistolik ve diyastolik volümler ile 

ventriküler duvar kalınlıkları normal ya da normale yakın iken; ventriküler dolum 

bozulmuştur (6). RKMP, en nadir pediyatrik kardiyomiyopatidir. Çocukluk çağı 

kardiyomiyopatilerin %4.5’ini oluşturur (2).  

RKMP, idiopatik, ailesel ya da sistemik hastalıklara sekonder olabilir. RKMP’nin 

genetik nedenleri arasında hem sarkomerik hem sarkomerik olmayan genlerin 

anormallikleri yer alır. Troponin I (TNNI3), 1β-miyosin ağır zincir (MYH7), α kardiyak  

aktin  (ACTC1) ve titin  (TTN) gibi sarkomerik genlerdeki mutasyonlar RKMP ile daha 

çok ilgilidir. Non-sarkomerik mutasyonlardan desmin mutasyonları atriyo-ventriküler 

blok gibi iletim anomaliklerine de neden olduğu bilinmektedir (17). Kalıtım paterni 

genelde otozomal dominant olmakla birlikte, nadir de olsa otozomal resesif ve X’e bağlı 

resesif kalıtılan mutasyonların da RKMP etiyolojisinde yer alındığı bilinmektedir (6). 

Kazanılmış etiyolojilerde ise radyasyon maruziyeti ve antrasiklinler başı çeker. Ancak 

RKMP bebeklerde görüldüğünde, Gaucher ve Hurler sendromu gibi metabolik 

sendromlar da akla mutlaka gelmelidir (22).  

Hastalar asemptomatik durumdan aşikâr kalp yetmezliğine, ani kardiyak arreste 

kadar çok farklı başvuru şekilleriyle tanı alabilirler. Pek çok çocuk reaktif hava yolları 

hastalığı benzeri solunum yolu semptomları ya da tekrarlayan üst solunum yolu 

enfeksiyonu sebebiyle çok sefer hastaneye başvurmuş olabilir. Klinik semptomların çoğu 

diyastolik disfonksiyona bağlı sol ventrikül doluş basınçlarına artış nedeniyledir. Bu artış 

pulmoner ödem, pulmoner hipertansiyon, hepatomegali ve sonrasında periferik ödeme 

neden olur. Senkop ani ölüm riskini artmış olduğunu gösteren bir başvuru nedenidir. 

Hastalık ilerledikçe sistolik disfonksiyon da gelişir.  
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EKO’da biatriyal büyüme ve restriktif fizyoloji ile şüphelenilir (16). İnfiltratif 

hastalıklar (amiloidoz, hemokromatozis vb.) ya da konstriktif perikarditten ayrım için 

kardiyak MRG kullanılabilir, ancak erişkinlerde olduğu kadar tanısal öneme sahip 

değildir. Kardiyak kateterizasyon hem konstriktif perikardit ile ayrımda hem de pulmoner 

hipertansiyon değerlendirmesinde yardımcıdır (17). 

RKMP prognozu kötüdür. PCMR çalışmasında beş yıllık sağ kalım %68 olarak 

bulunmuştur (23). Aritmi, pulmoner hipertansiyon ve iskemik durumlar prognozu 

kötüleştirir (17). 

Diyastolik disfonksiyonu düzeltecek bir tedavi olmasa da hastalar antikoagülasyon 

ve antiaritmik tedaviler yönünden değerlendirilmelidir. Diüretik tedaviler dikkatle 

kullanılmalıdır. Uygun hastalar ICD açısından dikkatle değerlendirilmelidir (17). Medikal 

tedavi seçeneklerinin az olduğu nedeniyle hastaların kalp nakil listesine erken alınması 

ani ölümler dolayısıyla önerilmektedir (15). 

2.1.5. Sınıflandırılmamış Kardiyomiyopatiler 

Sol ventrikül non-compaction (LVNC), trabekülasyonu artmış kalp kası ile 

karakterize bir miyokardiyal hastalıktır (24). 2006 AHA sınıflandırmasında primer bir 

kardiyomiyopati olarak sınıflandırılmışken, 2008 ESC sınıflandırmasında 

sınıflandırılmamış kardiyomiyopatilerin içinde yer alıp ayrı bir kardiyomiyopati grubu 

olup olmadığı tartışılmıştır (6, 9).  

Prevelansı ve insidansı üzerine yapılmış çok az çalışma vardır. Bebeklerde 

insidansı 0.8/100000 iken, çocuklarda insidansı 0.12/100000 bulunmuştur (25). 

Literatürde üzerinde uzlaşılmış bir tanı kriteri ya da yöntemi yoktur. Temelde non-

kompakte alanın kompakte alana oranına dayanan tanı yöntemleri bulunur. Bu 

yöntemlerin subjektif olduğu gözden kaçırılmamalıdır. EKO’da bu oran dışında özellikle 

ilerleyen dönemde sistolik ve diyastolik disfonksiyon, hipokinetik/akinetik alanlar 

görülebilir (26). Ayrıca bu tanının koyulabilmesi için kapak hastalığı ya da koroner arter 

hastalığı olmamalıdır. Kardiyak Manyetik Rezonans Görüntüleme (MRG) ile hem non-
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kompakte ve kompakte alan arasındaki fark; hem de apeks, yalancı tendonlar, bantlar ve 

papiller kaslar daha iyi değerlendirilir.  

Ayırıcı tanıda; belirgin trabekülasyon artışı ile görülen normal kompakte LV, 

apikal HKMP, DKMP, endokardiyal fibroelastozis ve LV apikal trombüs, bulunur (26). 

Benign LVNC, aritmi ile birlikte giden LVNC, dilate LVNC, hipertrofik LVNC, 

hipertrofik dilate LVNC, sağ ventriküler ya da biventriküler LVNC, restriktif LVNC ve 

doğuştan hastalıklarla ilişkili LVNC gibi farklı alt tipleri vardır (27). Stähli ve ark.’nın, 

2012 yılında 202 erişkin LVNC hastasıyla yaptıkları bir çalışmada %12 oranında doğuştan 

kalp hastalığının eşlik ettiği saptanmıştır. Bu doğuştan hastalıklar arasında ise en sık LV 

çıkım yolu anomalileri (%46), Ebstein anomalisi (%25), Fallot tetrolojisi (%8) ve çift 

çıkımlı sağ ventrikül saptanmıştır (28). 

Erişkinlerdeki kalp yetmezliği, aritmi ve tromboembolik olay triyadı çocuk 

hastaların kliniğinde de kendini gösterebilir. Ancak çocuklarda erişkinlere kıyasla 

tromboembolik olay daha az görülür ve ritm sorunu olarak atrial fibrilasyona kıyasla 

WPW ön planda görülmektedir (24). Çocukların başvuru anındaki en yaygın şikâyeti 

takipne olarak saptanmış, senkop, siyanoz, üfürüm de başvuru anında görülebilmektedir 

Hastalar semptomatik durumda tanı alabileceği gibi, asemptomatikken EKG ya da akciğer 

grafisi/telekardiyogramdaki anomaliler nedeniyle de kardiyolojik değerlendirmeye alınıp 

LVNC tanısı alabilirler. Çocuklarda ayrıca dismorfik bulgular da mevcut olabilir (29). 

İlk başvuruda semptomatik olmak, nonkompakte/kompakte alan oranının yüksek 

olması, miyokardiyal fibrozis varlığı, başvuruda sol ventrikül diyastol sonu çapı 

(LVEDD) > 5cm olması kötü prognozla ilişkilidir (24). Hastalık seyri sırasında “dalgalı 

fenotipte” sistolik fonksiyonda iyileşmelerle ilerleyebilir.  

Hastaların mevcut klinik durumlarına (kalp yetmezliği, aritmi vs.) göre tedavi 

planlanmalıdır. Βeta blokörler, anjiotensin dönüştürücü enzim antagonistleri, 

anjiyotensin-2 reseptör blokörleri, mineralokortikoid reseptör antagonistleri ve/ya 

diüretikler kalp yetmezliği açısından medikal tedavinin önemli parçalarıdır. Medikal 
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tedaviye rağmen ilerleyici durumlarda kalp nakli düşünülebilir. Ancak immunsüpresif 

ilaçların altta yatan bir nöromusküler hastalık varsa alevlendirebileceği unutulmamalıdır.  

Ventriküler taşikardisi olan hastalar ICD açısından değerlendirilmelidir. ICD öncesinde 

elektrofizyolojik çalışma yapılması yapılabilir (25). Tromboembolik olay riski nedeniyle 

bütün hastalara aspirin öneren görüşler mevcuttur. Sistemik trombüsün görülmesi halinde 

düşük molekül ağırlıklı heparin ile tedavi edilmelidir (29). 

Asemptomatik hastalarda egzersiz kısıtlamasına gerek görülmezken, sistolik 

disfonksiyonu ya da diyastolde genişleme olan hastaların profesyonel spor yapmaması 

önerilmelidir (25). 

“National Australian Childhood Cardiomyopathy Study” çalışmasında LVNC’li 

çocuklarda ani kardiyak ölüm insidansı %23 olarak saptanmıştır (30). 

Takotsubo kardiyomiyopatisi (geçici sol ventriküler apikal balonlaşması) 

Stres kardiyomiyopatisi olarak da bilinir. Koroner anjiografik tetkiklerde koroner 

arter obstrüksiyonu olmadan sol ventrikülün geçici sistolik disfonksiyonudur (6). 

Çocuklarda nadir görülür. Erişkinlerde, Sendi ve ark.’nın yaptığı bir çalışmada prevelansı 

3.1/100000 olarak saptanmıştır. Erkek adölesanlarda, psikiyatrik bozukluk ve madde 

kullanım bozukluğu olan çocuklarda ayırıcı tanı olarak akla gelmelidir (31).  

2.2. Dilate Kardiyomiyopati Etiyolojisi 

Dilate kardiyomiyopati etiyolojisinde genetik, metabolik, endokrin bozukluklar, 

nütrisyonel eksiklikler gibi nedenler yer alsa da vakaların çoğunda spesifik bir neden 

bulunamaz. 1400 DKMP tanılı çocukla yapılan PCMR çalışmasında, hastaların sadece 

%34’ünde etiyolojiye ait bir neden bulunabilmiştir. Bu hastalarda en sık görülen neden 

%16 oranı ile miyokardit olarak bulunmuştur. Diğer bulunan nedenler ise nöromusküler 

hastalıklar, ailesel kardiyomiyopatiler, metabolik hastalıklar ve malformasyon 

sendromlarıdır. Çalışmaya antrasiklin kullanmış hastalar dahil edilmemiştir. Bu nedenle 

etiyolojideki yeri bu çalışmayla görülememektedir (4).   
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PCMR çalışmasında, DKMP’li çocuklarda etiyolojik neden bulunabilmesi bazı 

nedenlerle ilişkilendirilmiştir. Tanı anında çocuk yaşça ne kadar büyükse, sol ventrikül 

boyutları küçükse ve sol ventrikül kısalma fraksiyonu ne kadar yüksekse o kadar kolay 

etiyolojik neden bulunabileceği bulunmuştur (7). Ayrıca etiyolojik neden bulunan 

DKMP’li hastalarda LVEDD ve sol ventirkül sistol sonu çapı (LVESD) daha düşük 

bulunmuş; mitral yetmezlik, triküspit yetmezliği ve sağ atriyal dilatasyon gibi 

ekokardiyografik bulgular daha az görülmüştür (32). 

İtalya’da 83 hastayla yapılmış bir çalışmada literatürün aksine %71 hastada 

etiyolojik bir neden bulunmuştur. En sık neden sendromlarla ilişkili etiyolojiler (Barth 

sendromu, mitokondriyal hastalıklar, X trizomi sendromu, Prader-Willy sendromu, 

Toriello-Carey Sendromu vb.) olarak bulunmuştur. Bu çalışmada antrasiklin ilişkili 

DKMP %8 oranında görülmüştür (33). 

Erişkinlerde etiyolojide iskemik, alkole sekonder ve peripartum kardiyomiyopati 

görülse de çocuklarda bu nedenler nadirdir. 

2.2.1. Genetik Etiyoloji 

2.2.1.1. Ailesel 

1980’lerden itibaren dilate kardiyomiyopatinin ailesel kümeleşmesi konusunda 

çalışmalar yapılmaya başlanmıştır. Moleküler yöntemlerdeki gelişmelerle dilate 

kardiyomiyopatinin genetik altyapısını aydınlatmaya başlamıştır. Tüm 

kardiyomiyopatilerin içinde en heterojen kalıtılan kardiyomiyopati olan pediyatrik 

DKMP’de en çok otozomal resesif kalıtım paterni olmak üzere bütün Mendelian kalıtım 

paternleri görülür (34, 35).   

DKMP’deki mutasyonlar; sarkomer, nükleer zarf, hücre iskeleti, sarkolemma, 

iyon kanalları ve hücrelerarası junction ile ilişkili olabilir. 

Sarkomerik genler: Miyozin proteinleri (MYH6, MYH7, MYBPC3) aktin 

proteinleri (ACTC1, ACTC2), tropomiyozin proteini (TPM1) ve titin (TTN) proteinini 

kodlayan genlerdeki mutasyonlar sarkomerik kasılmayı azaltırlar (34). Kalpte bilinen en 
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büyük protein olan titin, pasif stiffness ve elastisiteyi sağlayarak sarkomer kasılmasını 

düzenler (36). Bir çalışmada TTN genindeki trunkasyon mutasyonlarının (TTNtv) erişkin 

ailesel DKMP olgularının %25’inden, sporadik DKMP olgularının ise %18’inden 

sorumlu olduğu; ancak aynı mutasyonun sağlıklı kontrol grubunda da %3 oranında 

mevcut olduğu görülmüştür (37). Literatürde bu mutasyonun 15 yaş üstündeki 

hastalardaki sıklığı erişkinlerle benzer iken, 15 yaş altında %6 oranında bulunmuştur (38). 

Ellepola ve ark., MYH7 ve SCN5A (bir sodyum kanalı) mutasyonlarının erken 

başlangıçlı, TTN’deki hastalık yapıcı mutasyonların ise çocukluğun ilerleyen zamanları 

ya da ergenlik dönemi başlangıçlı DKMP’ye neden olduğunu ifade etmişlerdir (39). 

Nükleer proteinler: Nükleer zarf proteinleri Lamin A/C, LMNA geni tarafından 

kodlanır ve çekirdek sitoplazma transport, nükleer stabilizasyon, mekanosensing ve DNA 

replikasyonu gibi pek çok farklı görev üstlenir. LMNA mutasyonları otozomal dominant 

kalıtılır (36). Bu mutasyonların aritmilerle yakın ilişkisi vardır. Dilate kardiyomiyopati 

öncesinde başlayan iletim sistemi sorunları akla LMNA mutasyonlarını getirmelidir. 

Atriyal fibrilasyondan ventriküler aritmilere hatta ani kardiyak ölümlere kadar farklı 

prezantasyonlar görülebilir (36). LMNA mutasyonları aritmiler dışında musküler 

distrofilerle de birlikte kendini gösterebilir. LMNA ile etkileşen timopoietin gibi bazı 

proteinleri kodlayan genlerdeki (LAP2) mutasyonlar da DKMP etiyolojisi arasında 

sayılabilir (34). 

İyon kanalı proteinleri: Sodyum kanalını kodlayan SCNA5 ve kalsiyum pompası 

inhibisyonu ile ilişkili fosfolambanı kodlayan PLN genlerindeki mutasyonlar da DKMP 

etiyolojisinde yer alır. Primer aritmilerde de görülen SCNA5 mutasyonu, erken 

başlangıçlı hastalık ile ilişkilidir (34).  PLN genindeki R14del mutasyonu taşıyıcılarında, 

geç adölesan dönemden itibaren malign ventriküler aritmiler ve son dönem kalp 

yetmezliğinde yüksek risk artışı mevcuttur (40). 
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Hücre iskeleti proteinleri: Desmin (DES) mutasyonları hem iskelet kası hem de 

kardiyak tutulumlar yapabilen çeşitli hastalıklarda görülür. Kardiyak tutulum genellikle 

iskelet miyopatisinden öne gelişir (34). İskelet kası hastalığı olmayan erişkin DKMP 

hastalarında %1-2 oranında DES mutasyonları bulunmuş. Bu nedenle rutin genetik 

değerlendirmelerin ilk adımın DES mutasyonları yerine sıklığı daha fazla olan genlerin 

değerlendirilmesini savunulmuştur (41). Cypher/ZASP (Z-band alternatively spliced 

PDZmotif-containing protein) (LDB3) temel olarak kalp ve iskelet kasında bulunur. Alfa- 

aktinine bağlanarak bitişik sarkomerler arasında bağlantı kurar. Mutasyonununda non-

compaction ile birlikte DKMP ya da  sadece DKMP gelişebilir (42). 

2.2.1.2. Metabolik Hastalıklar 

Metabolik hastalıklarda kardiyak tutulum sıklıkla görülen bir tablodur. 

Asemptomatik durumlardan ciddi kalp yetmezliğine farklı kliniklerle gelebilirler (43).  

Lipshultz ve ark.’nın 1996-1999 yıları arasında iki bölgede yaptıkları 

epidemiyolojik çalışmada DKMP hastalarının %6’sında metabolik hastalık etiyolojisi 

bulunmuştur (2). PCMR çalışmasında ise etiyolojisi bilinen DKMP hastalarının %11’i 

(bütün DKMP hastalarının %4’ü) metabolik nedenli olarak bulunmuştur (44).  

Metabolik hastalıklarda aynı anda da görülebilen üç patogenezin 

kardiyomiyopatiye yol açtığı düşünülmektedir: Yolağında sorun olan substratın 

birikimiyle oluşan mekanik etki (yağ asidi oksidasyon defektleri, karnitin transport 

defektleri), enerji üretimdeki sorunlar (mitokondriyal hastalıklar) ve toksik metabolit 

birikimidir (organik asidemiler) (45).  

Bebeklik dönemindeki DKMP’de yağ asidi oksidasyon defekti ya da 

mitokondriyal oksidatif fosforilasyon bozuklukları gibi enerji metabolizması hastalıkları 

mutlaka akla gelmelidir. Çocuğun yaşı biraz daha büyüdükçe amino asid metabolizma 

bozuklukları, glikojen depo hastalığı tip 3 ve mukopolisakkaridozlar da daha çok 

görülmeye başlar (46).  
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2.2.1.3.Malformasyon Sendromları 

 Literatürde genellikle olgu sunumları şeklinde sunulan çeşitli malformasyon 

sendromları otozomal dominant, otozomal resesif ve X’e bağlı olarak da kalıtılabilirler 

(3). DKMP hastalarının yaklaşık %1’ini oluştururlar (4). Literatürde mandibuloakral 

dislazi tip A, Alström sendromu, cutis laxa, iskelet anomalileri, hipogonadizim, mental 

retardasyon ile ilişkili olgular bildirilmiştir (3, 47-49). 

2.2.1.4.Nöromüsküler Hastalıklar  

DKMP ile ilişkilendirilen ilk gen “distrofin” genidir. 1987 yılında Berko ve ark., 

X’ bağlı dilate kardiyomiyopati serisi yayınlamış, ardından 1993 yılında Towbin ve ark. 

distrofin genindeki mutasyonu tanımlamışlardır (50, 51). Distrofin genindeki mutasyon 

sonucu Duchenne müsküler distrofisi (DMD), Becker müsküler distrofisi ya da sadece 

kardiyak tutulumun olduğu X’e bağlı DKMP şeklinde görülebilir. Sağ dal bloğu, 

supraventriküler taşikardi ve atriyoventriküler bloklar, X’e bağlı DKMP’de de görülür 

(34). DMD mutasyonu taşıyıcı kadınlarda iskelet kasının tutulumu olmadan da DKMP 

gelişebildiği bilinmektedir (52). 

Distrofin dışında X’e bağlı kalıtılan mutasyonlar tafazzin ve emerin gen 

mutasyonları olarak literatürde bildirilmiştir (53). Tafazzin geni, kardiyolipin 

remodellinginde görevli bir mitokondriyal transaçilazı kodlar (54). Bu gen, DKMP’nin 

yanı sıra siklik nötropeni, iskelet miyopatisi, 3-metilglutarik asidüri, boy kısalığına neden 

olan  Barth sendromundan sorumludur (53). Emerin geni ise, hücre bölünmesi sırasında 

önemli görevleri olan bir nükleer lamina proteinini kodlar. X’e bağlı Emery Dreifuss 

musküler distrofiye neden olur.  

Musküler distrofiler ve Friedrich ataksisi çocukluk döneminde ilk olarak DKMP 

ile kendini gösterebilir. Erişkinlerde daha sık olsa da çocuklarda da miyotonik distrofi de 

kardiyak tutulum yapabilir. Bu hastalarda ileti sistemi de bozulur (46). 
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2.2.3. Genetik Olmayan Nedenler  

Akut miyokardit, miyokardın inflammatuar hastalığıdır. Etiyolojisinde en çok 

viral enfeksiyonlar yer alsa da bakteriyel, fungal, paraziter hastalıklar, otoimmun 

hastalıklar, toksinler de akut miyokardite neden olabilir (55). Miyokardit ve DKMP’nin 

aynı hastalığın farklı aşamaları olduğu konusunda literatürde bazı görüşler mevcuttur (56). 

Hastanın verdiği inflamatuar yanıt ve oluşan miyokardiyal zedelenmeye göre DKMP 

fenotipi ortaya çıkar. Ancak akut miyokardit, sol ventrikül dilatasyonu ve kalp yetmezliği 

bulguları ile başvurabilir. Bu nedenle akut miyokardit, hastalığın hem etiyolojisinde hem 

de ayırıcı tanısında yer almaktadır. Ancak iki hastalığı birbirinden ayırmak tanısal testlerin 

özgül ve duyarlı olmayışı, miyokardda viral genomun ve miyokardial proteinlere karşı 

otoantikorların her iki hastalıkta birden bulunabilmesi gibi nedenlerle zordur. Miyokardit 

tanısında altın standart endomiyokardiyal biyopsidir. Pratik hayatta ise hastanın kliniği, 

troponin değeri, EKG, EKO, kardiyak MRG bulguları ile miyokardit tanısı konulur. 

Kardiyotropik virüsler, yıllara ve coğrafi bölgeye göre değişkenlik gösterir. 

1980’li yıllarda coxsackievirüsler ön planda iken, 1990’lı yıllarda adenovirüsler, 2000’li 

yıllar sonrasında da parvovirüs B19 ön planda görülmektedir. Son yıllarda ise parvovirus, 

human herpes virus-6 (HHV-6), ve enterovirus coxsackie B (CVB3) kardiyomiyopatileri 

öne çıkmaktadır. Ayrıca HIV enfeksiyonunun yaygın olarak görüldüğü bölgelerde HIV-

ilişkili kardiyomiyopati görülmektedir (57). Virüslerin yanı sıra bakteriyel, fungal ve 

spiroketlerin neden olduğu enfeksiyonlar da etiyolojide yer almaktadır (58). 

Toksinler, DKMP etiyolojisinde nadir de olsa görülmektedir. Çevresel bir toksin 

olan kurşun, miyokardda inflamatuar değişiklikler yapar. Multisistem tutulumu da 

görülen bu zehirlenmede klinik tablo maruziyet miktarına ve süresine bağlıdır. Tıbbi 

kullanımı gitgide azalan ancak doping amaçlı kötüye kullanılma ihtimali olan kobalt, 

sarkolemmaya kalsiyum bağlanmasını bozar. Biventriküler dilatasyon, polisitemi ve 

hipotiroidi görülür. Kardiyak enzimler yükselir, laksit asidoz mevcuttur. Kirli yiyecek, su 
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ya da mesleki maruziyet sonucu oluşan arsenik zehirlenmesinde ise; DKMP’nin yanı sıra 

kapiller dilatasyon, koroner vaskülopatiler ve ritm sorunları görülebilir (59). 

Kemoterapötik ilaçlar ve radyoterapi nedeni ile tedavi sırasında ya da 

sonrasında kardiyak yan etkiler görülebilmektedir. Kardiyotoksiteye bağlı nedenler 

onkoloji hastalarda mortalite ve morbiditenin önemli bir nedenidir. Antrasiklinler başta 

olmak üzere; alkilleyici ajanlar, tirozin kinaz inhibitörleri ve bazı monoklonal antikorlar 

kardiyotoksik etkiye sahiptir (59).  

Herediter  juvenil hemokromatozis, klasik hemokromatozise göre daha erken 

yaşlarda demir birikimine yol açan nadir bir hastalıktır. Adölesan çağı ve genç erişkin 

yaşlar kadar erken zamanlarda da bu birikime bağlı olarak kardiyomiyopati görülebilir 

(60). 

Hipokalsemi ve D vitamini eksikliği vaka sunumları şeklinde literatürde yer alır. 

Gelişmekte olan ülkelerde önemli bir sorun olan D vitamini eksikliği, nadir ancak geri 

döndürülebilir bir neden olduğundan mutlaka değerlendirilmelidir (61). 

Hipotiroidi ve Cushing sendromunda bildirilen DKMP vakaları mevcuttur (62). 

Normotansif vakalarda da DKMP bildirilmesi miyokard üzerine hiperkolesteroleminin de 

doğrudan etkisi olduğu düşünülmektedir (63). 

Taşikardi ile indüklenen kardiyomiyopati, DKMP’nin nadir ama tedavi 

edilebilir olması nedeniyle önemli bir nedenidir. Hücre içi kalsiyum ve enerji  

metabolizmasındaki anormallikler miyokardiyal disfonksiyona neden olur (64). 

Pace ile indüklenmiş kardiyomiyopatinin ise ventriküler senkronizasyon 

bozukluğundan kaynaklandığı düşünülmektedir (65). 

Alkol kullanımı sonrası ve peripartum kardiyomiyopati pediyatrik yaş grubunda 

sık olmadığı tahmin edilmektedir. Ancak literatürde bu konuda bir bilgi yoktur.  

Sol ventriküldeki dilatasyon ve sistolik disfonksiyon bazı doğuştan kalp 

hastalıklarındaki (aort koarktasyonu, aort stenozu, ALCAPA vb.) iskemi, hacim ve basınç 

yükünden de kaynaklanabilir (66). Bu durum “dilate kardiyomiyopati” tanımının dışında 
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kalır. Ancak bazı koroner anomaliler dilate kardiyomiyopati etiyolojisi araştırılırken tanı 

konulduğundan geri dönüştürülebilir DKMP nedenleri arasında değerlendirilebilir. 

Bebeklik döneminde tanı konulan DKMP hastaları doğuştan koroner anomaliler (özellikle 

ALCAPA) açısından mutlaka değerlendirilmelidir. 

2.3. Dilate Kardiyomiyopatinin Patofizyolojisi   

Genetik, inflamatuar ya da şu anda bilinmeyen bir nedenle oluşmuş miyokard 

zedelenmesi ve sonrasında ilk zamanlar kompanzasyona yarayan ancak sonrasında zarar 

veren mekanizmalarla kalp yetmezliği oluşur. Bu mekanizmalardan en çok çalışılanı 

Renin-Anjiyotensin-Aldosteron sistemidir (RAAS) (66). RAAS sistemi miyosit 

hipertrofisine, apoptozise, sempatik sinir sistemi aktivasyonuna, ekstresellüler matrikste 

yapısal ve biyokimyasal değişikliklere neden olmaktadır. Özellikle erişkinlerde yapılmış 

pek çok çalışma mevcuttur ve tedavi önerileri bu sistemi hedef almaktadır. RAAS 

sisteminin yanı sıra, baro-reseptör aracılı sempatik sistem aktivasyonu da kalp yetmezliği 

ve aritmi gelişmesinde önemli rol oynar (67). Tedaviye anjiyotensin dönüştürücü enzim 

(ACE) inhibitörlerinin yanına beta blokörlerin de eklenmesiyle, erişkinlerde görülen 

prognozda iyileşme çocuklarda görülememiştir (68). Bu durum erişkin ve çocuk 

hastalardaki kalp yetmezliği patofizyolojisinin farklı olabileceğini düşündürmektedir. 

Erişkinlerde Beta-2 adenoreseptör (B2) ekspresyonu değişmezken, Beta1-adenoreseptör 

(B1) downregülasyonu görülür. Ancak çocuklarda B1’e ek olarak koruyucu olduğu 

düşünülen B2 reseptörlerde de down regülasyon görülmektedir (69). Literatürde 

karvedilol gibi spesifik olmayan beta blokörlerin çocuklarda daha az yararlı olduğunun 

görülmesinin bu farklılığa dayandığına bağlı olduğu düşünülmektedir.   

Erişkin kalp yetmezliği hastalarında connexin 43 (ventriküler gap juntion proteini) 

azalmakta ve bu durumun ventriküler aritmilere yatkınlık sağladığı düşünülmektedir. 

Connexin 43’ün pediyatrik popülasyonda azalmaması ise yine ventriküler aritmilerin 

erişkinler kadar fazla görülmemesini açıklayan bir durumdur (69).  
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 DKMP patofizyolojisinde bir diğer önemli faktör inflamasyondur. Bu hastaların 

bir nevi “sitokin fırtınasından” geçtiği öne sürülmektedir. Bu sitokinlerin (IL-6, IL-1, IL-

10, IL-18, TNF- α ve interferon.) kapiller hasar ve miyokardiyal fibrozise katkıda 

bulunduğu düşünülmektedir (57). TNF-α gibi bazı sitokinlerin ise ayrıca negatif inotropik 

etkileri de bu kötü gidişe daha da katkıda bulunmaktadır (67).  

 Miyokardit ve DKMP arasındaki ilişkinin aydınlatılmasıyla inflamasyonun 

patogenezdeki rolü daha aydınlanmaya başlamıştır. Birbiri üzerine de zamansal çakışması 

olabilen üç farklı evre tanımlanmıştır. Miyokardiyal zedelenme ile başlayan bu süreç, 

otoimmunite ile devam edip son aşamada ise dilate kardiyomiyopati fenotipine dönüşür. 

Otoimmunite ilk aşamada faydalı iken, sonrasında zarar vermeye başlar. Bu hastalarda 

anti-sarkolemmal, anti-miyozin alfa ve beta ağır zincir, anti- beta1 reseptör gibi 

antikorların varlığı bildirilmiştir. Asemptomatik aile üyelerinde bu antikorların bulunup 

bulunmadığına göre prognoz belirlenebilmektedir. (56). 

2.4.Dilate Kardiyomiyopatide Klinik Özellikler  

2.4.1.Öykü 

DKMP hastalarının öykülerinde rutin pediyatrik öykünün yanı sıra özellikle sık 

akciğer enfeksiyonu nedeniyle hastane başvuruları, büyüme ve gelişme değerlendirmesi, 

yakın zamanda geçirilmiş üst solunum yolu enfeksiyonu ya da akut gastroenterit öyküsü, 

ek hastalıklar ve aile öyküsü, tanıya yönlendirecek önemli ipuçları olabilir. Öğrenme 

güçlüğü, işitme kaybı, görme sorunları da değerlendirme sırasında öğrenilmelidir (70). 

2018 yılında yenilenen Amerika Kalp Yetmezliği Cemiyeti (HFSA) ve Amerikan 

Tıbbi Genetik ve Genomik Koleji (ACMG) rehberine göre; ailesel, genetik ya da nedeni 

açıklanamayan bütün bebeklik ve çocukluk dönemi kardiyomiyopatileri bir tıbbi genetik 

uzmanı tarafından da mutlaka değerlendirilmelidir. Bu hem hastanın değerlendirilmesi 

hem de test öncesi sonrası değerlendirmesi ile testin yapılacağı kişilerin belirlenmesi 

açısından önemlidir. Bu rehbere göre ayrıca, primer kardiyomiyopatili bütün hastalar için 

en az üç nesli içeren aile ağacı çizilmesi önerilmektedir. Aile öyküsü elde edilirken 
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özellikle kalp hastalıkları, kalp krizleri, inme, özellikle 40 yaşından önceki ani ölümler, 

ICD takılmış aile bireyinin varlığı sorgulanmalıdır. Sendromik aile bireylerinin tanıları ve 

semptomları öğrenilmelidir. Mümkünse edinilen bilgiler tıbbi kayıtlar ile teyit edilmelidir 

(46). 

2.4.2.Semptomlar 

Hastaneye ilk başvuru sırasında çoğu hasta semptomatiktir ve genellikle çeşitli 

seviyelerde kalp yetmezliği semptomları görülür (71, 72). Bir yaşın altındaki hastalar; 

huzursuzluk, solunum sıkıntısı, emerken çabuk yorulma ve aşırı terleme, kilo alamama 

gibi şikayetlerle hastaneye başvururken; daha büyük hastalar bu şikayetlere ek olarak 

egzersiz intoleransı, karın ağrısı, kusma, çarpıntı ve senkop gibi şikayetlere de sahip 

olabilir (16). Nadir de olsa bazı hastaların ilk hastane başvurusu kardiyak arrest olabilir 

(71).  

98 hastada yapılan bir çalışmada ilk başvuru sırasında 10 yaşın altındaki çocuklarda 

solunum sistemi şikayetleri ön planda yer alırken, 10 yaşın üzerindeki hastalarda en sık 

gastrointestinal şikayetler görülmüştür (73). Ellepola ve ark. yaptıkları çalışmada %60’ı 

iki yaşın altında 56 DKMP hastasının %39’unun solunum sistemi şikayetleri ile 

başvurduğu bulunmuştur (39). 

Tanı anında asemptomatik olan az sayıda hasta, genelde kardiyomiyopati aile öyküsü 

nedeniyle ya da mevcut nöromusküler hastalık nedeniyle araştırılan hastalardır (66). 

2.4.3.Fizik İnceleme Bulguları 

Fizik inceleme bulguları, silik bulgulardan aşikâr dolaşım bozukluğu bulgularına 

kadar geniş bir yelpazeyi içerir. Kompanze kalp yetmezliğindeki hastalarda muayene 

bulguları doğal olabilir. Semptomatik hastalarda ise pulmoner konjesyona bağlı takipne, 

retraksiyonlar; sistemik konjesyona bağlı hepatomegali ve çok sık olmamakla birlikte 

periferik ödem görülebilir (66). Solunum sistemi oskültasyonunda ral ve ronküsler 

duyulabilir. Kardiyovasküler sistem muayenesinde ise taşikardi görülebilir; gallop ritmi, 

mitral yetmezliğe bağlı sistolik üfürüm duyulabilir (16). Ağır kalp yetmezliğine sahip 
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hastalarda soğuk ekstremiteler, zayıf periferik nabızlar gibi dolaşım bozukluğu bulguları 

da görülebilir. 

 Fizik muayenedeki bazı ipuçları hastalığın etiyolojisi hakkında fikir verir. Bu 

nedenle tam ve baştan aşağı bir fizik muayene yapmak gereklidir. Büyüme ve gelişme 

geriliği, hepatosplenomegali, nöbetler, hipotoni, kas güçsüzlüğü gibi bulgular altta yatan 

bir metabolik hastalığı düşündürebilir (45). 

2.7.4. Tanı ve Yönetiminde Yardımcı Tetkikler 

2.4.4.1.Temel Laboratuvar Tetkikleri 

Temel laboratuvar tetkikleri, hastalığın hem şiddeti hem de etiyolojisi hakkında 

fikir vermektedir. Bu hastalarda tam kan sayımı, elektrolitler, böbrek ve karaciğer 

fonksiyon testleri, kan gazı, ‘’Brain natriuretic peptide’ (BNP) ve kardiyak enzimler 

değerlendirilmelidir.  

Tam kan sayımında dikkat edilmesi gereken durumlardan biri anemi varlığıdır. 

Anemi hem var olan kalp yetmezliğini ağırlaştırabilir, hem de sınırda sistolik 

fonksiyonları olan bir hastayı dekompanze edebilmektedir. Tam kan sayımında DKMP 

açısından önemli bir diğer parametre, nötrofil sayısıdır. DKMP hastası bir erkek 

çocuğunda nötropeni görüldüğünde, hasta özellikle Barth sendromu açısından 

değerlendirilmelidir (74). 

DKMP tedavisi için başlanacak diüretikler, ACE inhibitörleri gibi ilaçlar elektrolit 

dengesizliğine neden olabileceği için bazal serum elektrolit düzeyleri önemlidir. Ayrıca 

literatürde DKMP etiyolojisinde hipokalsemi, hipofosfatemi gibi elektrolit 

dengesizliklerinin de görülebildiğine dair bilgiler vardır (6). Bu nedenle hem tanı anında 

hem de takipte elektrolitler değerlendirilmelidir. 

Erişkinlerde olduğu gibi çocuklarda da böbrek fonksiyonlarındaki azalmanın 

klinik kötüleşme ve mortalite ile ilişkili olduğu görülmüştür (75). Bu nedenle hem bazal 

böbrek fonksiyon değerleri hem de süreç içerisindeki değişimi büyük önem taşımaktadır. 
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Sistemik konjesyona bağlı karaciğer enzim değerlerinde yükselme görülebilir. 

Etiyolojide yer alan hemokromatozis ve mitokondriyal hastalıklar açısından da karaciğer 

fonksiyon değerleri önem taşır.  

Dolaşım bozukluğu olan hastalarda kan gazı, özellikle laktat düzeyi ile mevcut 

durumun ağırlığına dair fikir verir. Artmış anyon açıklı metabolik asidoz bulunması 

halinde metabolik hastalıklar açısından daha derin bir araştırmaya girilebilir (45). 

BNP ve pro-BNP kalp yetmezliği ile ilişkilendirilir. BNP’nin çocuklarda 

prognostik değeri literatürde tam olarak bilinmese de yüksek BNP değeri hastaneye yatış 

ve mortalite hakkında fikir verdiğini söyleyen yayınlar mevcuttur. (76). Yaşamın ilk iki 

haftasında postnatal dolaşıma geçiş sürecinden dolayı pro-BNP ve BNP seviyelerinin 

ilerleyen zamanlara göre fizyolojik olarak yüksek olduğu sonuçlar değerlendirilirken göz 

önünde bulundurmalıdır (77, 78). 

Kardiyak enzimler miyokard zedelenmesini göstermekte iyi bir belirteçtir. 

Kardiyak enzimler, özellikle troponin-I, idiyopatik DKMP hastalarında da hafifçe 

yükselse de akut miyokardit hastalarında daha belirgin bir yükseklik görülür (79). 

Kreatin fosfokinaz (CK) etiyoloji araştırması sırasında her hastada bakılmalıdır. 

Yüksekliği distrinopatiler, laminopatiler, zaspopatiler, miyotonik distrofiler gibi 

hastalıkları akla getirmelidir. Ancak kas içi enjeksiyon, ağır egzersiz, viral enfeksiyonlar 

gibi bazı durumlar da geçici yüksekliklere neden olabilir. En az iki yüksek değer CK 

tanıda yönlendirici olarak değerlendirilmelidir (70).  

Serum demiri, transferrin saturasyonu ve ferritin hemokromatozis açısından 

istenmelidir (58).  

Tiroid fonksiyon testleri hem hipotiroidi hem hipertiroidinin değerlendirmesi 

açısından önemlidir. 

 DKMP etiyolojik değerlendirmesinde enfeksiyöz testler önemli bir yer tutar. Risk 

faktörü olan hastalarda HIV serolojisi bakılmalıdır. Viral serolojilerin tanıdaki yeri 

kısıtlıdır, ancak özellikle pediyatrik hastalarda PCR testleri önerilmektedir.  
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2.4.4.2.Genetik tetkikler 

2011 yılında yayınlanmış Kalp Ritm Cemiyeti(HRS) ve Avrupa Kalp Ritm 

Birliği(EHRA) konsensüs bildirimi, sadece kardiyak iletim defekti olan veya ailede ani 

kardiyak ölüm hikayesi olan DKMP tanılı hastalara genetik test yapılmasını önermektedir 

(80). 2018 yılındaki Amerika Kalp Yetmezliği Cemiyeti (HFSA) ve Amerikan Tıbbi 

Genetik ve Genomik Koleji (ACMG) rehberine rehberine göre kardiyomiyopatili her 

hastaya genetik test önerilmelidir. Patojenik ve olası patojenik varyantın olduğu 

durumlarda birinci derece aile yakınlarına da genetik test önerilmelidir. Ancak 

literatürdeki bütün rehberler aynı görüşte değildir. Avrupa ve Yeni Zelanda Kalp Cemiyeti 

ve Avustralya Ulusal Kalp Birliği tarafından 2018 yılında yayınlanmış rehberde de iletim 

defekti ile ilişkili DKMP tanılı hastalarda genetik testin düşünülebileceğinden 

bahsedilmektedir (81). 2019 yılında Avustralya’da erişkin DKMP hastalarında yapılan bir 

çalışmasında, hastaların asemptomatik akrabalarına genetik test yapılmasının klinik 

tarama testlerine kıyasla ekonomik olarak daha avantajlı olduğunu belirtilmiştir (82). 

Genetik test için ideal olan hasta en erken başlangıçlı ve/ya en ağır prezantasyon 

gösteren hastadır (83). DKMP’li hastanın kendisine genetik test yapılmasının hem tıbbi 

hem ekonomik hem de psikolojik faydaları mevcuttur. Hastada bulunan patojenik 

varyantın akrabalarında bulunması halinde o kişilerin yakın izlenmesi, bulunmaması 

halinde ise olumlu psikolojik etkileri ve klinik taramalardan muaf olacaklarından 

ekonomik getirisi mümkün olmaktadır (82). 

Farklı durumlarda farklı test tipleri kullanılır. Patojen varyantın bilindiği aile 

taramasında “tek varyant testi” kullanılabilir. Hem özgül hem de düşük maliyetli bir 

yöntemdir. Diğer kardiyomiyopatilerle karışmayan fenotipte bir hasta ise ortalama 10-25 

geni tarayan “kardiyomiyopati gen panelleri” kullanılabilir. Ancak klasik fenotip ya da 

karışık fenotipte ise 40-100 genin değerlendirildiği “genişletilmiş kardiyomiyopati 

panelleri” ya da 50’den fazla genin değerlendirildiği kardiyomiyopati panellerinin diğer 

panellerle kombinasyonu kullanılabilir. Ancak bu testlerde klinik önemi bilinmeyen 



 

 

 

24 

  

varyantların sonuç olarak bildirilme sıklığı artar. Son olarak ‘’whole exon sequencing 

(WES)’’ (tüm ekzon sekanslama) yapılabilir. Bu test ile yaklaşık 20,000’den fazla gen 

taranır. Bu testin değerlendirilmesi için spesifik genetik uzmanlığı gerekmektedir (46). 

2.4.4.3.Metabolik tetkikler 

DKMP etiyolojisi belirlenirken metabolik tetkikler pediyatrik yaş grubu için 

önemli bir noktada yer alır. Literatürde DKMP’li hastaların %4’ünde metabolik hastalık 

tanısı bulunmuş olsa da bu hastaların özgül tedavi seçeneklerine sahip olması ve 

kardiyomiyopatinin geri dönüşümlü olma ihtimali nedeniyle bu tetkiklerin etiyolojik 

araştırmada yerinin olması gerekir (44, 45). 

Temel laboratuvar tetkiklerinden kan gazı, kan glukoz değeri, tam idrar tetkiki, 

karaciğer fonksiyon testleri; her merkezde kolaylıkla elde edilebilecek, tanıya götürücü 

tetkiklerdir. Ayrıca serum amonyak değeri, kan-idrar aminoasitleri, idrar organik asitleri, 

‘’tandem mass spectrometry’’ (tandem MS) gibi tetkikler de metabolik hastalık tanısı 

koymada yardımcıdır (45). Ancak metabolik hastalıklara semptomlar başlamadan tanı 

konulup tedaviye başlanması prognozu iyileştirir. Organik asidemiler, yağ asidi 

oksidasyon defektleri gibi hastalıkların da yer aldığı 50’den fazla hastalığın dahil olduğu 

yenidoğan tarama testleri Amerika Birleşik Devletleri’nde yapılmaktadır (84).  

2.4.4.4.Radyolojik tetkikler (Akciğer grafisi, Telekardiyogram, Kardiyak Manyetik 

Rezonans, Ekokardiyografi, Elektrokardiyogram ve Holter İncelemeleri) 

Akciğer grafisinde veya telekardiyogramda özellikle kardiyomegali ve pulmoner 

ödem bulguları görülür (85). Küçük bebeklerde ciddi kardiyomegali sol ana bronşa bası 

yaparak sol akciğerde atelektaziye neden olabilir (86).  

 Elektrokardiyogramda (EKG) özgül olmayan değişiklikler görülür. Sol 

ventrikül ya da biventriküler hipertrofi, sol atriyal genişleme bulguları ile ST segment ve 

T dalgası değişiklikleri gözlenebilir (16, 87). İletim anomalileri riski LMNA ve SCN5A 

gibi bazı mutasyonlarda daha yüksektir. Bu mutasyonlarda supraventriküler aritmiler ve 

AV blok görülebilir (88). PR intervalinde uzama laminopati ve SCN5A mutasyonlarının 



 

 

 

25 

  

yanı sıra desminopati, miyotonik distrofiler, akut miyokarditte de görülebilir (85). 

EKG’de ayrıca düşük voltaj QRS kompleksleri, QT interval uzamaları, prematür atımlar 

gibi pek çok durum DKMP’de önemli bir etiyoloji olan akut miyokarditte görülebilir (89). 

12 derivasyon EKG’nin yanı sıra 24 saatlik Holter EKG, özellikle silik bulgularla giden 

vakalarda aritmileri göstermek ve ani kardiyak ölüm riskini belirlemek için mutlaka 

kullanılmalıdır (88, 90). 

Kardiyomiyopati değerlendirmesinde tanı koymada en yardımcı tetkik transtorasik 

ekokardiyografidir. İki boyutlu ekokardiyografi ile kalbin genel fonksiyonu 

değerlendirilirken, M-mod ile kalp boşluklar ve duvarlar değerlendirilir. Ayrıca Doppler 

ekokardiyografi ile kapak patolojileri değerlendirilir. DKMP tanı kriterleri ise sistolik 

fonksiyon belirteçlerinin (ejeksiyon fraksiyonu ya da kısalma fraksiyonu gibi) çocuğun 

yaşına göre normalin 2SD altında olması ve sol ventrikül diyastol sonu çapının çocuğun 

yaşına göre normalin 2SD üstünde olması olarak belirlenmiştir (91). 

Tanı anında kalp boşluklarının ve sistolik fonksiyonların değerlendirmesinin yanı 

sıra pek çok parametre değerlendirilmelidir. Sol ventrikül eksentrik hipertrofisi 

görülebilir. İdiyopatik DKMP ile son dönem HKMP ayırıcı tanısında bu durum 

kullanılabilir. Sol ventrikül duvar hareketlerinde yaygın hipokinezi mevcuttur. Hastalığın 

ilerleyen zamanlarında sistolik disfonksiyona diyastolik disfonksiyon da eşlik eder. Bu 

durum restriktif sol ventrikül dolum paterni (kısa E deselerasyon zamanı, artmış E/A 

oranı) şeklinde kendini gösterir. Hastalığın seyri sırasında değişimler gösterir. Sol 

ventrikül genişlemesine sekonder mitral anulus genişlemesine ve volüm yüküne bağlı 

fonksiyonel mitral kapak yetmezliği kötü prognozla ilişkili olduğundan dikkatle 

belirlenmelidir. Ekokardiyografi sadece fonksiyonları belirlemek için değil, aynı zamanda 

yapısal bir kapak hastalığı olmadığından emin olmak için de mutlaka gereklidir. 

Biventriküler hastalık ya da sol kalp hastalığına bağlı sağ ventrikül volüm yükü 

nedeniyle sağ kalp disfonksiyonu görülebilir. Sağ ventrikül sistolik fonksiyonu hakkında 

kardiyak MRG daha doğru bilgi verir. Ancak ekokardiyografi ile TAPSE (Triküspit 
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kapağın anüler planda sistolik yer değiştirmesi) değerlendirilerek fikir sahibi olunabilir. 

Sağ kalp disfonksiyonu halinde fonksiyonel triküspit yetmezliği ve pulmoner 

hipertansiyonun da sık görüleceği unutulmamalıdır  (92). 

 Kardiyak MRG gün geçtikçe pratikte daha çok kullanılan bir tetkik haline 

gelmiştir. DKMP hastalarında tanının konulmasından prognozun belirlenmesine kadar 

pek çok farklı adımda yardımcıdır. Ventrikül volümleri ve ejeksiyon fraksiyonunu 

belirleme de kardiyak MRG altın standarttır (93). Ayrıca doku karakterizasyonu 

konusunda bilgi vermesi DKMP etiyoloji belirlenmesinde önemli bir noktada yer almasını 

sağlar. Geç gadolinyum kontrastlanması (‘’late gadolinium enhancement-LGE’’) MRG 

ile miyokardiyal fibrozis hakkında fikir sahibi olunmaktadır. Fibrozisin anatomik yeri ise 

etiyoloji hakkında fikir verir. İnferolateral ya da posterolateral fibrozis musküler distrofiyi 

gösterirken, subepikardiyal ya trasnmural yama tarzı tutulum miyokardite işaret edebilir 

(94). Literatüre göre erişkin hastaların %30’unda kötü prognoza işaret edebilen  orta duvar 

fibrozisi” mevcuttur. Ayrıca fibrozis varlığı, aritmilerin oluşumunu kolaylaştırır. 

Erişkinlerde LGE varlığı artmış ani ölüm riski ile ilişkilidir (95). LGE ayrıca tedavi ile 

geriye dönüş hakkında bilgi verir (94). LGE-MRG ciddi sol ventrikül disfonksiyonlarında 

görülebilen ventriküler trombüsleri de en iyi gösteren tetkiklerdendir (96). 

2.4.4.5.Girişimsel tetkikler 

Yeni tanı konulan hastalar kardiyak kateterizasyon açısından değerlendirilmelidir. 

Özellikle bebeklik dönemindeki hastalarda nadir de olsa olası doğuştan koroner arter 

anomalileri mutlaka akılda tutulmalıdır (66).  

İlerleyen dönemde kardiyak transplantasyon ihtiyacı olabilecek hastalarsa kalp 

kateterizasyonu yapılması büyük önem taşır (97). 

2.4.4.6.Histopatolojik tetkikler 

Oldukça girişimsel olan endomiyokardiyal biyopsinin deneyimli merkezlerde 

hasta bazında kâr zarar hesabı gözetilerek yapılması gerekir. Deneyimli merkezlerde ciddi 

komplikasyon gelişme ihtimali düşük olsa da biyopsi alınırken yapılan sağ ventrikül 
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manipülasyonu hali hazırda aritmiye yatkın olan DKMP hastalarında ritm ile ilgili 

komplikasyonlara yol açabilir.  

Yoshizato ve ark.’ın 25’i klinik olarak DKMP tanısı almış 53 çocuk hastadaki 

endomiyokardiyal biyopsi sonuçlarını değerlendirdikleri çalışmada hastaların %96’sında 

histopatolojik olarak kardiyomiyopati bulguları bulunmuş ancak hiçbirinde myokardit 

bulgusuna rastlanmamıştır. Bu çalışmada işlem sırasında üç hastada (%5) sağ ventrikül 

perforasyonu, dört hastada da ventriküler taşikardi gelişmiştir. Histopatolojik sonuç olarak 

elde edilen “miyosit hipertrofisi ve intestisyel fibrozis” kardiyomiyopati tanısını 

desteklese de ne hastalığın etiyolojisini belirlemede ne de tedaviyi yönlendirmede 

yardımcıdır (98). Ancak hastada aktif miyokardit şüphesi varsa endomiyokardiyal biyopsi 

hastanın yaşı da göz önünde bulundurularak değerlendirilebilir. Erişkin DKMP 

hastalarının etiyolojisinde daha sık görülen kardiyak amiloidoz ve sarkoidoz gibi 

durumlarda da biyopsi faydalı olabilir. Bu durumlar pediyatrik yaş grubunda neredeyse 

hiç görülmediğinden pratikte bu endikasyonlarla biyopsi çok nadir olarak yapılmaktadır 

(99). 

2.4.5. Asemptomatik aile bireylerinin taranması 

2018 yılında yenilenen Amerika Kalp Yetmezliği Cemiyeti (HFSA) ve Amerikan 

Tıbbi Genetik ve Genomik Koleji (ACMG) rehberine rehberine göre; DKMP hastalarının 

birinci derece yakınlarının taranması önerilmektedir. Bu taramada kardiyak şikayetler 

temelli öykü, ayrıntılı kardiyak ve nöromusküler muayene ile tam fizik muayene, EKG ve 

transtorasik ekokardiyografi de bulunur. Ancak ekokardiyografinin yeterli olmadığı 

durumlarda kardiyak MRG düşünülebilir. Sendromik ya da nöromusküler hastalıktan 

şüphenilmesi durumunda CK-MM; metabolik hastalıktan şüphelenildiğinde ise metabolik 

tetkikler alınmalıdır (46). 

Aynı rehber DKMP’li hastanın birinci derece yakınlarının taranma sıklığını da yaş 

gruplarına göre belirlemiştir. Hayatın ilk beş yılında yıllık tarama önerilirken, 6-12 yaş 
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arası 1-2 yılda bir, 13-19 yaş arası 1-3 yılda bir, 20-50 yaş arası 2-3 yılda bir, 50 yaşın 

üzerindeki yakınları için ise her 5 yılda bir tarama önerilmiştir (46). 

2.5. Dilate Kardiyomiyoptinin Ayırıcı Tanı 

DKMP, tanısı gereği doğuştan kalp hastalıkları grubunun dışındadır. Ancak ilk 

başvuru sırasında sistolik disfonksiyon ve ventriküler dilatasyon görülen hastalarda 

DKMP kadar doğuştan kalp hastalıkları da değerlendirilmelidir. Özellikle küçük 

bebeklerde koroner arter çıkış anomalileri hem tedavi edilebilir olması hem de tanı 

konulmadığı takdirde ilerleyici kalp yetmezliğine neden olması nedeniyle önemlidir. Sol 

koroner arterin pulmoner arterden köken alması (‘’Anomalous origin of the left 

coronary artery from the pulmonary artery’’ (ALCAPA)), nadir bir doğuştan kalp 

hastalığıdır. Prevelansı önceleri 1/300000 canlı doğum olarak bilinirken, bu konudaki 

farkındalığın artmasıyla gittikçe sıklaşmıştır (1/4000 canlı doğum). Klinik olarak iki üç 

ay civarında kalp yetmezliği semptomları ile gelen bu hastaların EKG’sinde miyokard 

iskemisinin spesifik olmayan bulguları görülür. EKO’da ise sol koroner arter çıkışının 

görülmemesi, sağ koroner arterin geniş olması gibi bazı bulgular 

şüphelendirebilmektedir(100). Kardiyak kateterizasyon ve aortografi ile koroner arterlerin 

görüntülenmesi ile kesin tanısı konulur. Ayrıca literatürde EKG ve EKO ile ALCAPA 

tanısı koymak için skorlama yöntemleri vardır (101). 

Literatürde DKMP olarak tanı alan ancak tetkikler sonucu aort koarktasyonu 

olduğu ortaya çıkan hastalar mevcuttur. Bu hastalar yenidoğan dönemini geçmiştir ve sol 

ventrikülün basınç yükü karşısında hem dilatasyon hem de yetmezlik geliştirmişlerdir 

(102). Benzer patofizyoloji ile aort stenozu da değerlendirmeye alınmalıdır. 

DKMP ile en çok karışan diğer bir klinik durum, hem etiyolojide hem de ayırıcı 

tanıda yer alan akut miyokardittir. Klinik bulguları, hafif göğüs ağrısından şoka kadar 

geniş bir spektrumdadır. Ancak ağır bir klinikle seyreden akut fulminant miyokardit, 

DKMP ile karışabilir. Akut miyokardit etiyolojisinde enfeksiyöz ajanlar, sistemik 

hastalıklar, ilaçlar yer alır. Miyokardit tanısında altın standart hala endomiyokardiyal 
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biyopsidir. Ancak yamasal tutulum nedeniyle negatif biyopsi tanıyı ekarte 

edememektedir. İşlemin invazivliği ve hastaların her zaman hemodinamik olarak stabil 

olmaması nedeniyle endomiyokardiyal biyopsi gittikçe daha az tercih edilmektedir. Klinik 

şüphe halinde tanıda ilk kullanılan tetkikler troponin, EKG ve EKO’dur. EKO’da 

segmenter duvar hareket bozuklukları, LV arka duvar ya da septum hipertrofisi miyokardit 

tanısına yaklaştırır (79, 103). Bazı çalışmalarda miyokardit hastalarında DKMP 

hastalarına göre troponin-I değerinin daha yüksek, sol ventrikül diyastol sonu 

dilatasyonunun ise daha hafif olduğu bulunmuştur (103). Ancak şu anda belirlenmiş 

herhangi bir eşik değer bulunmamaktadır. Kardiyak MRG ise pratikte biyopsinin yerini 

almaya başlamıştır. Semptomlar başladıktan sonraki iki hafta içerisinde 

değerlendirilmeleri klinik olarak daha anlamlıdır. MRG ile hastalar Lake louise 

kriterlerine göre değerlendirilir, ancak bu kriterlerde de yer alan ve miyokardiyal 

zedelenme gösteren geç kontrast tutulumunun DKMP’de de görülebileceği ayırıcı tanıda 

akla gelmelidir.  

2.6. Dilate Kardiyomiyopatide Prognoz 

Literatürdeki pek çok çalışma küçük yaşta tanı alma, tanı anında yüksek EF ya da 

KF, etiyolojide miyokardit varlığının iyi prognostik faktörler olduğunu göstermiştir (104). 

PCMR çalışmasına göre altı yaşından sonra tanı almak, mortalite riskini iki kat 

artırmaktadır (4). Yaş konusunda eşik değer için belirlenmiş bir değer bulunmamaktadır.   

Yaşa ve cinsiyete göre vücut ağırlığı prognozu etkileyen önemli bir faktördür. 

%10’un altı ya da %95’i üzerindeki değerler kötü prognoz için bağımsız risk faktörüdür 

(3). 

Anemi, kalp yetmezliğini akut olarak kötüleştirmesinin yanı sıra mortalite üzerine 

etkisi nedeniyle de önemlidir. 218 idiyopatik DKMP’li hasta üzerinde yapılan bir 

araştırmada hastaların %25’inde anemi görülmüştür. Hemoglobin değeri 10 g/dL’nin 

altında olan hastaların beş yıllık sağ kalımı %36 iken, 10 g/dL’nin üstünde olan hastalarda 

bu oran %70 olarak bulunmuştur (105). 
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QRS süresinin uzaması aritmi oluşumu, LV disfonksiyonu ve ani ölümlerle ilişkili 

bulunmuştur. Yapılan bir çalışmada kaybedilen DKMP hastalarında QRS uzunluğunun 

anlamlı olarak yaşayanlara göre daha uzun olduğu görülmüştür (106). 

Literatürde ekokardiyografik değerlendirmedeki ağır mitral yetmezliğin, LA 

volümü/Aort çapı oranının sağkalımda etkili olduğu görülmüştür (104). LVKF z skorunun 

iki büyük DKMP kohortunda da mortalite/transplant açısından prognostik öneme sahip 

olduğu görülmüştür (4, 71).  Ayrıca tanıdan sonraki altı aylık izlemde sistolik fonksiyonda 

iyileşme görülmemesi mortalite/transplant açısından risk faktörüdür (71). 

Erişkinlerde, Gulati ve ark.’nın yaptığı bir çalışmada 483 DKMP hastasında LA 

volümü ve prognoz arasındaki ilişki incelenmiş. Kardiyak MRG’da vücut yüzey alanına 

göre LA volümü > 72 mL/m2 olan hastaların kardiyak transplantasyon veya mortalite 

oranları üç kat daha fazla görülmüştür (107). Erişkinlerde yapılmış başka bir çalışmada 

ise sol ventrikül “midwall” fibrozisinin mortalite riskini artırdığı görülmüştür (95). Bu 

konuda çocuklarda yapılmış bir çalışma bulunmamaktadır.  

Aile öyküsü, kardiyak kateterizasyondaki bazı parametrelerin (LVEDP (sol 

ventrikül diyastol sonu basıncı), pulmoner arter basıncı) mortalite üzerine etkili bir faktör 

olup olmadığı konusunda farklı görüşler mevcuttur (104). 

Ani ölüm riski, diğer kardiyomiyopatilere kıyasla daha azdır. Ancak yine de 

tanıdan sonraki ilk beş yıl boyunca bu risk %2-3 oranındadır (16). LV dilatasyonu ne 

kadar fazla ve tanı anındaki yaş <14 yıl ise ani ölüm riskinde artış görülür (108). Ailede 

KMP öyküsü olması bazı serilerde ani ölümlerle ilişkisiz, bazılarında ise bir risk faktörü 

olarak görülmüştür (30).  

2.7. Dilate Kardiyomiyopatide Tedavi seçenekleri 

2.7.1. Dilate Kardiyomiyopatide Medikal tedavi 

DKMP’ye spesifik bir medikal tedavi bulunmamaktadır. DKMP’ye ikincil 

gelişmiş kalp yetmezliğinin semptomatik tedavisinde diüretikler, ACE inhibitörleri, beta 

blokörler ve antiaritmik ilaçlar kullanılır (109). Pediyatrik hasta grubundaki veriler kısıtlı 
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olduğundan, tedavi planlamasında erişkin verilerinden çıkarımlar kullanılmaktadır.(110) 

Bu alanda yapılmış en geniş rehber ‘’The International Society for Heart and Lung 

Transplantation (ISHLT)’’nin 2016 yılındaki rehberidir (111). 

PCMR çalışmasındaki retrospektif (1990-1995) ve prospektif (2000-2006) 

kohortlardaki tedavi şemaları karşılaştırıldığında beta blokör kullanımındaki artış dışında 

tedavi şemaları benzer bulunmuştur. Ancak asemptomatik kalp yetmezliğine yönelik 

tedavilerde bazı farklılıklar mevcuttur. İlk kohortta asemptomatik hastalara da kalp 

yetmezliği tedavisi verilirken, hastaların %47’sine ACE inhibitörü verilmemiştir. Şu 

andaki rehberlerde tüm kalp yetmezliği hastalarına ACE inhibitörü verilmesi önerilirken, 

sadece semptomatik hastalara akut kalp yetmezliği tedavisi verilmesi önerilmektedir (7). 

2.7.1.1.Akut kalp yetmezliği tedavisi 

Akut kalp yetmezliğinde, hastanın konjesyon ve perfüzyon durumuna göre tedavi 

yapılmaktadır. Loop diüretikler konjesyona yönelik ilk basamak ilaçlarken, perfüzyonu 

düzeltip uç organ zedelenmesini engellemek için inotropik ajanlar kullanılabilir (112). 

Diüretikler 

Loop diüretikleri (furosemid, bumetanid) akut dönemde ilk tercih edilen 

ajanlardır. Ülkemizde furosemid etken maddesinin preparatları mevcuttur. Dirençli volüm 

yükü halinde tiyazid grubu diüretikler (aldaktazid (spironolakton+hidroklorotiyazid), 

hidroklorotiyazid, metolazon) de eklenebilir (66).Ülkemizde tekbaşına hidroklorotiazid 

preparatı bulunmamaktadır. Bu grupta hiperpotasemi riski bulunmaktadır.  

Akut dekompanse kalp yetmezliğinde furosemidin verilme tarzı ve dozu üzerine 

farklı sonuçlar mevcuttur. İnfüzyon ve aralıklı furosemid uygulamasını erişkinlerde 

karşılaştıran çalışmalar mevcuttur. İnfüzyon olarak uygulamanın toplam günlük idrar 

çıkarımı ve hastaneye yatışta daha etkili olduğu, ancak vücut ağırlığı kaybında belirgin 

bir fark bulunamamıştır. Hipomagnezeminin infüzyon grubunda anlamlı olarak daha 

yüksek olması dışında yan etki profilinde de iki grup arasında bir fark görülmemiştir 

(113). 



 

 

 

32 

  

İnotroplar 

Dopamin, noradrenalinin sentetik öncülüdür. Düşük doz (<3 μg/kg/dk) dopaminin 

renal kan akımını artırsa da renal fonksiyonları arttırmadığı görülmüştür. Beta-1 

reseptörlerin uyarılmasıyla inotrop ve kronotropik etkileri görülmeye başlamaktadır (66). 

Yüksek dozlara çıkıldığında (>10 μg/kg/dk) ise alfa adrenerjik reseptörlerin etkisi ile 

sistemik vasküler direnci artırmaktadır (114). 

Dobutamin, alfa ve beta adrenerjik reseptörleri üzerine etkilidir. İnotropik ve 

kronotropik etkisi temel olarak Beta-1 reseptör uyarımına bağlıdır. Kardiyak debiyi 

artırırken periferdeki hem alfa-1 (vazokonstriksiyon) hem de beta-2 (vazodilatasyon) 

reseptörlerindeki uyarının birbirini dengelemesi ile toplam periferik direnci değiştirmez 

(66). Ancak düşük dozlarda (<5 μg/kg/dk) sistemik vasküler direnci düşürebilmektedir, 

bu nedenle belirgin hipotansif hastada dikkatli kullanılmalıdır. (114) 

Adrenalin hem alfa hem de beta adrenerjik reseptörler üzerine güçlü bir uyarımı 

vardır.  Doz bağımlı olarak farklı etkileri görülür. Düşük dozlarda ventriküler kasılmayı 

uyarırken, daha yüksek dozlarda periferik vazokonstriksiyon etkisi belirginleşir. Uzun 

süreli yüksek dozda kullanma gereksinimi mekanik dolaşım desteğine geçişi 

düşündürmelidir (66). 

Milrinon, hem inotropik hem vazodilatör etkisi olan bir ajandır. Kalbin kasılması 

ve sistemik vasküler direnç üzerine olan etkisinin yanı sıra diyastolik fonksiyonu da 

iyileştirir. En önemli yan etkisi hipotansiyon ve refleks taşikardidir (66). 

 Levosimendan, kalbin oksijen tüketimini artırmadan kasılmasını artıran ve 

ardyükü azaltan vazoaktif bir ajandır. Bu etkilerini troponin C’nin kalsiyuma olan 

duyarlılığını artırarak ve damar düz kasındaki potasyum kanallarını açarak yapar.  En 

önemli yan etkisi hipotansiyondur. Pek çok ülkede etkinliği kabul edilmiş olmasına 

rağmen FDA onayı olmadığından, Kuzey Amerika’da kullanılmamaktadır. Pediyatrik 

hastalarda randomize klinik çalışmalar henüz olmasa da; retrospektif hasta serilerinde 

yoğun bakımdan çıkışı kolaylaştırdığı, bazı serilerde sistolik fonksiyonu iyileştirebildiği 
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görülmüştür (115, 116).  Standart inotrop tedavisinden belirgin fayda görmeyen hastalara 

ya da nakil/mekanik kardiyak destek tedavisine kadar köprü tedavisi olarak son dönem 

hastalara uygulanabileceği literatürde öne sürülmüştür (112). 

Akut dekompanse hastalar medikal tedavi ile stabilize edilemediğinde mekanik 

dolaşım desteklerinden (ekstrakorporeal membran oksijenizayonu (ECMO), VAD 

(venticular asist device) yararlanılabilir.  

2.7.1.2.Kronik dönemde tedavi  

Ayrım kesin olmasa da semptomların üç aydan uzun sürdüğü durumlarda kronik 

kalp yetmezliğinden bahsedilebilmektedir. Tedavi önerileri genellikle erişkin 

çalışmalarından yola çıkılarak verildiği için, RAAS sistemi baskılamaya yöneliktir. 

Diüretikler, RAAS sistemini bloke eden ilaçlar ve yeni eklenmeye başlanan beta blokörler 

ajanlar kronik dönemde tedavinin temelini oluşturur. Bu tedavilere rağmen semptomatik 

hastalara digoksin eklenmesi düşünülebilir. Klasik ajanlara ek olarak ivabradin, 

sacubirtil/valsartan gibi yeni ilaçlar da yavaş yavaş tedavi şemasında kendilerine yer 

bulmaktadır (112).  

Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörleri ve Anjiyotensin Reseptör Blokörleri 

 ACE inhibitörlerinin erişkinlerde yapılan çalışmalarda asemptomatik sistolik 

disfonksiyonu olan hastalarda bile mortaliteyi azalttığı görülmüştür. ACE inhibitörleri bu 

etkiyi hem ardyükü hem önyükü hem de sistolik duvar stresini azaltarak yapmaktadır. 

Ayrıca, kardiyak miyosit hipertrofisinin, aldosteron ve antidiüretik hormon üretiminin de 

azalmasında etkilidirler (117).  

Çocuk hastalarda 1990’lı yıllarda başlayan ACE inhibitörü deneyimi (118), 

günümüzde de randomize, çift kör, prospektif, placebo kontrollü çalışmalar olmamasına 

rağmen devam etmektedir. Bu pratik şu an için retrospektif çalışmalar ve vaka serileri ile 

desteklenmektedir. DMD’li hastalarda sol ventrikül disfonksiyonu gelişmeden ACE 

inhibitörü kullanımının koruyucu olabileceğine dair de veriler bulunmaktadır (111). 
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Anjiyotensin reseptör blokörleri ise benzer mekanizma ile etkilidirler. ACE 

inhibitörlerini kullanamayan hastalarda kullanılabilir, ancak yararını gösteren pediyatrik 

çalışma verisi bulunmamaktadır (111) .  

Mineralokortikoid reseptör blokörleri 

Mineralokortikoid (aldosteron) reseptör blokörleri (eplerenon) RAAS blokajı 

üzerinden etkilidir. Miyokardiyal fibrozisi azaltır. Ancak mevcut veriler erişkin 

çalışmalarına aittir. Çocuklarda kullanımı desteleyen ya da kullanılmamasını öneren bir 

veri bulunmamaktadır(111). 

Beta blokerler 

Birinci nesil beta blokerlardan propranolol; ikinci nesil beta blokerlerdan olan 

metaprolol ve üçüncü nesil beta bloker karvedilol çocuklarda kalp yetmezliği tedavisinde 

kullanılır (119).  

Karvedilol β1-, β2- ve α1-adrenoreseptörlerini kompetitif olarak inhibe eder. 

Vazodilatör, anti apoptotik etkileri de bulunurken intriksik sempatomimetik etkisi 

bulunmaz (119). Bronkospazm ve kalp yetmezliği semptomlarını artırması gibi yan 

etkileri mevcuttur. Bu yan etkilerin görülme sıklığını azaltmak için düşük dozlarda 

başlayıp, hastanın klinik durumuna göre kademeli ve yavaş bir şekilde doz artırımı 

planlanmalıdır. Yapılan pek çok çalışmada Ross fonksiyonel sınıflamasında iyileşme, 

LVEF ve LVKF’de düzelme görülmüştür (120, 121). Ancak 161 hasta ile yapılan çok 

merkezli bir çalışmada, placebo ile karvedilol kullanan grup arasında klinik sonuçlar 

anlamlı bir fark bulunamamış; bu durumun erişkin ve çocuk hastalardaki DKMP 

patofizyolojisindeki farklılık kadar spontan iyileşmedeki yüksek oran, klinik heterojenite, 

ventriküler morfolojideki farklılık ve hasta sayısındaki azlıktan kaynaklanabileceği 

düşünülmektedir (122). Bir çalışmada hastaların %75’inde var olan farklı derecelerdeki 

mitral yetmezliğinin ortalama 28 aylık bir takip süresi sonunda azaldığı gösterilmiştir 

(120). Literatürdeki çift-kör, plasebo kontrollü 53 hastalık bir çalışmada da karvedilolün 

klinik sonuçlara olumlu etkisi gösterilmiştir (121). 
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Karvedilolün hiperadrenerjik durum üzerine olan etkisi ile DKMP’li çocuklarda 

aritmiye olan yatkınlığı azaltabileceğini düşündüren çalışmalar mevcuttur (123). 

Metaprolol ise β1- adrenoreseptörlerini inhibe eder, yüksek dozlara çıkıldığında 

β2- reseptör inhibisyon etkisi de görülebilir. Ancak karvedilolün aksine vazodilatör, anti-

apoptotik gibi etkileri bulunmaz (119). 

Propranolol, selektif olmayan (β1- ve β2- adrenoreseptörleri) bir beta blokerdır. 

Doğuştan kalp hastalığına sahip çocuklarda nörohumoral aktivite üzerine etkili olduğunu 

gösteren bir çalışma mevcuttur(124), ancak günümüzde kalp yetmezliği tedavisinde yeri 

diğer ajanlara göre daha azdır. 

Digoksin 

Digoksin, hem Na-K ATPaz’ı inhibe ederek miyokardiyal kasılmasıyı artırır hem 

de kardiyak aksiyon potansiyelinde faz 4 ve 0’ı uzatarak kalp hızını azaltır. Kalp 

yetmezliğinde sık kullanılan bir ilaçken aritmi, hipotansiyon gibi yan etkiler nedeniyle 

geri plana düşmüştür. Ancak son zamanlarda erişkinlerde yapılan meta-analizler 

digoksinin semptomları azalttığı ancak mortaliteyi azaltmadığı göstermektedir. 

Çocuklarda yapılmış retrospektif bir çalışma sağ kalımı artırdığını öne sürmştür. Ancak 

bu durumun inotropik etkisinde mi yoksa negatif kronotropik etkisinden mi olduğu 

tartışmalıdır (114).  

Pediyatrik hastalarda prospektif çalışmalar olmasa da medikal tedaviye rağmen 

semptomatik hastalarda tedaviye eklenmesi önerilmektdir. Ancak digoksinin aritmileri 

artırabilceği göz önünde bulundurulmalıdır (125). Asemptomatik hastalarda ise 

kullanılması önerilmemektedir. Böbrek hastalığı olanlarda, sinoatriyal ya da  

atriyoventriküler nodu etkileyen ilaçlar ya da amiodaron beta bloker gibi  digoksin 

düzeyini etkileyen ilaçlar kullan hastalarda dikkatle kullanılmalıdır. (126) 

İvabradine 

İvabradine sinoatriyal noda özgü “funny akımı” inhibe eden yeni bir ilaçtır. Bu 

etkiyi yaparken diğer iyon kanallarını etkilemediğinden miyokard kasılmasını ve kalp 
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içerisindeki elektriksel iletimi etkilemez. Erişkinlerde yapılan çok merkezli placebo 

kontrollü bir çalışmada ivabradinin standart tedaviye ek olarak uygulandığında kalp hızını 

düşürerek kalp yetmezliğinin kötüleşmesini ve buna bağlı ölümleri azalttığı görülmüştür 

(127).  Pediyatrik hasta grubunda 2017 yılında yapılan çift-kör, placebo kontrollü faz 2-3 

çalışmasındaki ivabradin grubundaki hastaların 12 ay sonunda LVEF, klinik durumu ve 

hayat kalitesi placebo grubuna anlamlı düzeyde artış göstermiştir (128). FDA, 6 aydan 

daha büyük semptomatik kalp yetmezliği bulunan çocuklar için bu ilacın kullanımı 

onaylamıştır (112). 

Sacubitril-Valsartan 

 Sacubitril bir neprilysin inhibitörüdür. Neprilysin enzimi, natriüretik peptitlerin 

yıkımını sağlar. İnhibisyonu bu peptitleri artırır ve vazodilatasyon ile diürezi kolaylaştırır. 

Sacubitrilin, RAAS antagonisti ile kombine edilmesindeki amaç ise; neprylsin 

inhibisyonu ile aktive olmuş RAAS sistemi yeniden inhibe etmektir.  

 Erişkinlerde yapılan prospektif randomize PARADIGM-HF çalışmasında ölümler 

ve kalp yetmezliği kaynaklı hastaneye yatışlar açısından enalaprile üstün olduğu 

gösterilmiştir (129). Çocuklarda yapılan PANORAMA-HF çalışmasının 12. hafta 

sonuçlarının yayınlanmasından sonra sacubitril/valsartan bir yaş ve üzerindeki sol 

ventriküler disfonksiyonlu kalp yetmezliği hastaları için onay almıştır (112, 130).  

Antiaritmikler 

Anti-aritmikler, hayatta kalıma etkisiz ya da negatif etkili olmaları ve proaritmik 

etkileri nedeniyle 2016 ISHLT Kalp Yetmezliği Rehberi’nde rutin olarak 

önerilmemektedir. Ancak seçilmiş özellikli disritmi vakalarda yan etki profiline dikkat 

ederek kullanılabilir (111). Amiodaron, asemptomatik nonsustained VT’si olan DKMP 

hastalarında kontraendikedir (90). 

 Antikoagülan ve antiaggreganlar 

Sistolik disfonksiyonda tromboemboli riskini azaltmak için antikoagülan 

kullanımı öneren rehberler mevcuttur. Warfarin pediyatrik yaş grubu için takip zorluğu ve 
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yan etki profili nedeniyle ilk tercih edilen seçenek değildir. Warfarin yerine düşük 

molekül ağırlıklı heparin tercih edilebilir. Ancak cilt altı enjeksiyon olarak uygulanması 

hasta uyumunu zorlaştırabilir. 2016 ISHLT Kalp Yetmezliği Rehberi’ne göre EF’si 25’in 

altında olan hastalara profilaktik antikoagülan tedavi başlanmalıdır. Özellikle akut 

dekompanse kalp yetmezliğindeki hastalara santral kataterleri de varsa tromboemboli 

profilaksisi önerilmektedir (111). 

Aspirin tromboz profilaksisinde kanıtlanmış bir etkinliği olmasa kullanılabilir. 

EF%25-30 olan hastalara kullanılması önerilmektedir (111). 

Diğer 

2009 yılında pediyatrik hasta grubunda yapılmış randomize, çift-kör, plasebo 

kontrollü bir çalışmada idiyopatik DKMP hastalarında altı ay süreyle koenzim Q 

desteğinin diyastolik fonksiyonda iyileşmeye yol açtığı gösterilmiştir (131). Ancak az 

sayıda hasta ile yapılmış bu çalışmanın önerileri, henüz rehberlere geçmemiştir.  

Omecamtiv mecarbil (aktin-miyozin kompleksini güçlendirir), danicamtiv 

(miyozin aktivatörü), telbivudine (antiviral nükleozid) gibi ilaçların çalışmaları devam 

etmektedir. Literatürde ayrıca TNF-alfa ve IL- reseptör inhibitörleri üzerine çalışmalar 

devam etmektedir. Ancak henüz bu çalışmaların bazıları preklinik aşamadayken, bazıları 

kısıtlı klinik araştırma şeklindedir. Bir diğer tedavi önerisi ise patogenezde rol oynadığı 

düşünülen hastalığa spesifik oto-antikorların vücuttan temizlenmesidir. Henüz deneysel 

aşamada olan bu yöntemin etkililiği ve güvenliliği için geniş çaplı çalışmalar 

gerekmektedir (57). 

2.7.2. Dilate Kardiyomiyopatide Cerrahi Tedavi 

 

Nakil dışı cerrahi 

Mekanik destek cihazları, kalp nakli listesinde olup son dönem kalp 

yetmezliğindeki hastaların yaşam süresini uzatmaktadır. 1960’larda ilk pediyatrik 

ventriküler destek cihazının takılması ile başlayan bu süreç günümüzde gelişmeye ve nakil 



 

 

 

38 

  

listesi bekleme mortalitesini azaltmaya devam etmektedir (132). Şu an ECMO ve 

ventriküler destek cihazları (biventriküler/univentriküler) her yaştan pediyatrik hasta için 

kullanılmaktadır (133). 

Parsiyel sol ventrikülektomi (PLV) ile, Batista prosedürü, klinik durumu ağır 

olan hastaları kalp nakline kadar hayatta tutmak ya da bu ihtimali olmayabilecek hastaların 

hayat kalitesini artırmak amaçlanır. Kardiyopulmoner by pass altında; koroner arterler, 

papiller kaslar ve mitral kapak korunarak iki papiller kas arasındaki posterolateral kastan 

bir bölüm çıkarılır. Bu işlem sırasında vakanın durumuna mitral kapak replasmanı da 

yapılması da gerekebilir (134). Mortalite ve morbiditesi yüksek olabilecek ve hastanın 

hayat kalitesini ne kadar artıracağı konusunda literatürde şüpheler olan bu operasyon için 

hasta seçimi kritiktir. Ancak bu konuda literatürde sadece küçük çaplı vaka serileri vardır. 

Bir çalışmada kalp yetmezliği nedeniyle hastanede yüksek dozlarda katekolamin 

infüzyonu alan ve klinik olarak NYHA 3 ve 4 olarak değerlendirilen hastaların mekanik 

ventilasyon ihtiyacı gelişmeden ameliyata verilmesinin, ameliyat başarısını artıracağı öne 

sürülmüştür (135). Bu operasyon köprü olarak kullanılabileceği gibi sosyoekonomik 

durumlar nedeniyle kalp nakli ihtimalinin düşük olduğu bölgelerde, palyatif olarak da 

kullanılabileceği belirtilmiştir (136). Ancak farklı merkezlerden gelen sonuçlar 

incelendiğinde LVAD ihtiyacının ve yeniden nakil listesine alınma oranının fazla olduğu, 

aritmilerin geliştiği görülmüştür (137). Bu nedenle günümüzde sadece kalp nakli 

kontraendikasyonu bulunan hastalar için bir seçenek olarak görülen daha geri planda 

kalmış bir operasyondur (138). 

İntraaortik balon pompası (İABP) acil durumlarda erişkinlerde iyileşmeye ya 

da nakle köprü olarak kullanılır (109). Çocuklarda uygulanmasını kardiyojenik şokta 

nabız basıncının dar olması ve hızlı kalp atımı zorlaştırmaktadır. Bir vaka serisinde nakle 

köprü olarak İABP uygulanan dört çocuktan üçü nakle kadar 1-10 gün süreyle 

komplikasyonsuz izlenmiş. Bir hasta ise 12 gün İABP ile izlenmiş, ancak dolaşım sorunu 

nedeniyle kaybedilmiş. ECMO ve LVAD imkanının olmadığı ya da fazla invaziv olarak 
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değerlendirildiği durumlarda nakle kadar köprü tedavisi olarak İABP, literatürde 

önerilmiştir (139). 

  Erişkinlerde etkili bir şekilde kullanılan kardiyak resenkronizasyon tedavisi 

(CRT), çocuklarda daha kısıtlı bir şekilde kullanılabilir (140). Bu tedaviden en çok fayda 

gören hastalar kalp pili (‘’pacemaker’’) tedavisi sonucu sistolik disfonksiyonu olan 

hastalardır.  Ancak 2014 IHLTS Pediyatrik Kalp Yetmezliği rehberi, “EF<%35’in altında, 

sol dal bloğu olan, yaşına göre QRS uzaması olan, mevcut medikal tedaviye rağmen 

NYHA sınıf 2-4 olan hastalarda CRT kullanılmasının değerlendirilebileceğini” 

belirtmiştir (141).  Ayrıca erişkin hastaların aksine DKMP’nin CRT cevapsızlığında  

bağımsız risk faktörü olduğu da bu tedavi seçilirken göz önünde bulundurulmalıdır (142).  

Dinamik kardiyomiyoplasti, ilk olarak 1985 yılında yapılmıştır. Latissimus dorsi 

kasının kalbin etrafına sarılması tekniği ile yapılan bir operasyondur. Zamanla kalbin 

kasılmasına destek olması beklenir, 1500’ü aşkın yapılan bu operasyonda beklenen 

hemodinamik fayda görülmediğinden günümüzde pek uygulanmamaktadır (138). Sadece 

erişkinler için kullanılan bu yöntemin hayvan modellerinde “büyüyen organizmadaki” 

uygulaması denenmektedir (143). 

Hücresel kardiyomiyoplasti, kaybedilen miyositleri yerine koymak, fonksiyon 

kaybını ve remodellingi önlemek için kök hücre kullanılarak yapılan bir hücresel tedavi 

yöntemidir (144). Erişkin iskemik kalp hastalıklarında kullanımı literatürde görülse de, 

pediyatrik yaş grubunda son 10 yılda kullanılmaya başlanmıştır. Koroner arterlere otolog 

periferik kök hücre nakli uygulanmış ilk pediyatrik hasta serisi, iki hastadan oluşmaktadır. 

Her ikisinde de kalbin kasılma fonksiyonunda iyileşme görülmüş, bir hasta nakil 

listesinden çıkarılmıştır (145). Bir başka vaka serisinde ise otolog periferik kök hücreler 

intramiyokardiyal olarak nakledilmiş. Bu seride de hastaların kardiyak fonksiyonlarında 

iyileşme görülmüştür (146). İntramiyokardiyal otolog periferik kök hücre nakli yapılan 

yedi hastadan altısı bir yıllık izleme devam etmiştir ve kardiyak fonksiyonlardaki iyilik 

halinin devam ettiği görülmüştür (147). 
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Pulmoner arter bantlaması, 1960’lı yıllarda ventriküler septal defektli hastalarda 

akciğerlere giden kan miktarını azaltmak için yapılmaya başlanmış cerrahi bir yöntemdir 

(148). ccTGA hastalarında pulmoner arter bantlaması sonrasında sadece morfolojik sol 

ventrikülün değil, morfolojik sağ ventrikülde de iyileşme görülmüştür (149). Bu durum 

hem mekanik etkilere hem de hayvan modellerinde gösterilen basınç ve hacim yüküne 

bağlı olarak gen ekspresyonundaki değişimlere bağlanmıştır (150). DKMP hastalarında 

da bu verilerden yola çıkılarak özellikle diğer tedavi seçenekleri kısıtlı olan, sağ ventrikül 

fonksiyonları korunmuş iki yaş altı hastalara dair vaka sunumları paylaşılmıştır (151, 

152). 

 

Kalp nakli 

DKMP’de kalp nakli son bir tedavi yöntemidir. DKMP’nin yanı sıra hipoplastik 

sol kalp gibi doğuştan kalp hastalıkları, restriktif kardiyomiyopati, hipertrofik kalp 

hastalığı, kardiyak tümörlerde de kalp nakli son tedavi yöntemi olarak kullanılabilir. 

Çocuklarda en sık kalp nakli endikasyonu DKMP olmakla birlikte nakil öncesi 

tanılar coğrafi bölgelere göre farklılık gösterir. ISHLT’nin  2021’de 24. Pediyatrik Kalp 

Nakli Raporu’na göre Avrupa’da pediyatrik kalp nakil hastalarının yarısından fazlası 

DKMP tanısına sahipken, Kuzey Amerika’da doğuştan kalp hastalıkları ve DKMP 

hastaları %40’lar oranına sahiptir. Dünyanın diğer bölgelerinde ise hastaların %70’ten 

fazlası DKMP endikasyonu ile kalp nakli olmaktadır Bu durum bu bölgelerdeki hem 

bebeklere uygun donör oranının azlığına, hem de doğuştan kalp hastalıklarında tedavi 

imkanlarındaki farklılığa bağlı olabilir (153).  Nakil öncesi tanı, nakil sonrası hayatta 

kalım üzerine etkilidir. DKMP tanılı hastalar, doğuştan kalp hastalarına göre daha iyi 

prognoza sahiptir (154).  

30 yıldır nakil sonrası hayatta kalımın iyileşmesinde nakil öncesi-sırası-sonrası 

bakımın iyileşmesinin büyük rolü vardır (153). Nakil sonrası hayatta kalım için en riskli 

zaman nakilden sonraki ilk yıldır (özellikle ilk 3 ay). İlk yıl sonrası hayatta kalım tüm yaş 
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gruplarında ortanca 15 yıldan fazladır. Hayatta kalım açısından cinsiyetler arasında fark 

yoktur.  

Pediyatrik kalp transplastasyonunda bikaval ve biatriyal yöntemler kullanılabilir. 

Ancak bikaval yöntem, sağ atrium dilatasyonu, atriyal aritmiler ve triküspid annulus 

dilatasyonu gibi riskleri azalttığından tercih edilen yöntemdir (154). 

Aktif kanser hastalığı ya da devam eden kemoterapi/radyoterapi kalp nakli için 

kontrendikasyonu oluşturur. CMV, EBV gibi immunsupresyon altında reaktive olabilecek 

viral hastalıklar kontrendikasyon oluşturmasa da profilaktik tedavi gerektirdiğinden 

mutlaka nakil öncesinde araştırılmalıdır. HIV ile enfekte hastalarda nakil ise pek çok 

merkezde kontrendikasyon olarak değerlendirilir. Nakil sonrası kullanılması gereken 

immunsüpresif ajanların nefrotoksik ve hepatotoksik olabileceği göz önünde 

bulundurularak, bu organların disfonksiyonu da nakli imkânsız hala getirmektedir. 

Merkezler arası eşik değer açısından farklar bulunsa da artmış pulmoner vasküler direnç 

nakil için kontrendikasyon oluşturmaktadır. Kardiyak anatomiyi ve cerrahi yöntemi 

belirlemek için kardiyak görüntüleme yöntemleri yapılmalıdır. Bazı merkezlerde nakil 

öncesi hastalar kardiyopulmoner egzersiz testine de alınmaktadır. Ancak hem testin 

gerekliliği hem de sonuçları açısından pediyatrik bir rehber bulunmamaktadır. Kalp nakli 

olsa bile hastanın yaşamını kısaltacak başka bir hastalığının bulunması, obezite, 

ailenin/hastanın  uyumsuzluğu, madde bağımlılığı, ağır kognitif bozuklukları içeren ek 

hastalıkların bulunması gibi rölatif ve zaman zaman tartışmalı kontrendikasyonlar da 

mevcuttur (155).  

Amerika Birleşik Devletleri’nde kalp nakli bekleyen çocuklar, tüm yaşlardan solid 

organ nakli bekleyen hastalar arasında ölüm oranı en yüksek grubu oluşturmaktadır (156). 

2.8.Dilate Kardiyomiyopatide Sürecin Yönetimi 

2.8.1.Beslenme 

Prognozda önemli bir faktör olan beslenme, DKMP hastalarının izleminde önemli bir 

yer tutmaktadır. Vücut ağırlığı, kol çevresi gibi ölçümler ödem ve diüretik kullanımı 
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nedeniyle güvenilir olmamaktadır. Bu nedenle hastanın nütrisyonel durumunu 

değerlendirirken biyokimyasal parametrelerden (albumin, prealbumin, transferrin, 

transferritin, and C-reaktif protein) yararlanılmalıdır (157). 

 Hastaların beslenmesini ayarlarken volüm kısıtlaması önemli bir zorluktur. Kronik 

DKMP’li çocuğun beslenmesinde büyümesi için gerekli kalori ve besinlerin yanı sıra 

artmış metabolik ihtiyaç da göz önünde bulundurulmalıdır (3). O nedenle belirlenen 

volüm ile hastanın hem yeterli kaloriyi hem de makro ve mikrobesinleri alması 

sağlanmalıdır. Malnutrisyonun bu hastalarda mortalite ve morbiditeye ilişkin bağımsız 

risk faktörü olduğu göz önünde bulundurularak ağızdan beslenme ile yeterli beslenme 

seviyesine ulaşılamazsa enteral tüp ile ya da infüzyon halinde beslenmeye geçilebilir 

(157). 

2.8.2.Aşılama  

DKMP hastaları enfeksiyonlar ile ilgili hızlı deompanse olabilirler. Bu nedenle 

Kuzey Amerika, Güney Amerika ve Avrupa’da bütün DKMP’li çocuklar için influenza 

ve Streptococcus pneumoniae aşıları, bir yaşından küçük hastalar için de palivizumab 

önerilmektedir (157). 

SARS CoV-2 aşısı için çocuklarla ilgili ayrıntılı rehberler bulunmamaktadır. 30 

Kasım 2021’de Birleşik Krallık Ulusal Sağlık Güvenliği Ajansı tarafından yayınlanmış 

bir rehbere göre 12-15 yaş arasında medikal tedavi gerektiren kardiyomiyopatili çocuklar 

yüksek riskli olarak değerlendirilmiştir (158). Avrupa Kardiyoloji Cemiyeti ise yaş aralığı 

belirtmeden kronik kalp hastalığı olan çocukların yüksek riskli olarak değerlendirileceğini 

ifade etmiştir. Şu anki veriler ışığında, özellikle yüksek riskli çocukların SARS CoV-2 

aşısı olması önerilmektedir. 

2.8.3.Anestezi 

Anestezik ajanlar DKMP hastalarında diğer hastalardan daha çok hipotansiyona 

neden olabilirler. Propofol, ketamin, tiyopental ve etomidat gibi en sık kullanılan 
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ajanlardan kardiyak kontraktilite düşürmediği gösterilen etomidat bu hastalarda 

önerilmektedir. Anestezik gazların da kasılmaya negatif etkisi olduğu bilinmektedir (157). 
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3.GEREÇ VE YÖNTEM  

Bu çalışma Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 

Anabilim Dalı, Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dalı’nda yapıldı. Çalışmada 2015-2020 yılları 

arasında dilate kardiyomiyopati tanısı ile izlenen hastaların hastane dosyaları ve “Nucleus” 

veri tabanında bulunan bilgileri retrospektif olarak incelendi. 

3.1 Çalışma Grubu 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, 

Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dalı’nda 2015-2020 yılları arasında 0-18 yaş arasında olan 

dilate kardiyomiyopati tanısı ile izlenen hastalar çalışma grubunu oluşturmaktadır. 

Transtorasik ekokardiyografide sol ventrikül dilatasyonu (LVEDD yaşa göre +2 

SD’nin üstünde) ve sistolik disfonksiyonu (KF’nin -2 SD altında olması ya da  LV 

EF<%45) olan hastalar dilate kardiyomiyopati olarak kabul edildi (16).  Hastaların z 

skorları Boston Çocuk Hastanesi z skor sistemine göre hesaplandı.  (159, 160) 

Doğuştan kalp hastalığı, kronik böbrek hastalığı ya da sistemik hipertansiyon tanısı 

alan hastalar ve tanı tarihi Ocak 2015’ten önce ya da Aralık 2020’den sonra olan hastalar, 

çalışmaya dahil edilmemiştir. 

DKMP tanısı alan hastalar içerisinde öykü ağırlıklı olmak üzere, fizik inceleme 

bulgularında miyokardit düşünülen ve kardiyak troponin değerleri yüksek olan hastalar 

miyokardite sekonder DKMP; birinci derece yakınında DKMP öyküsü olanlar, metabolik 

hastalığı olanlar, nöromusküler hastalığı olanlar ve genetik incelemede mutasyon tespit 

edilen hastalar genetik DKMP olarak düşünüldü. Bu hasta grupları dışındaki hastalar ve 

etiyoloji saptanamayan hastalar idiopatik DKMP olarak değerlendirildi.  

Dilate kardiyomiyopati tanısıyla izlenilen hastaların demografik verilerine, 

laboratuvar, ekokardiyografi ve kateterizasyon bulgularına, hastane dosyalarından ve 

“Nucleus” veri tabanından ulaşıldı.  
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Bu çalışma, Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Girişimsel Olmayan Klinik 

Araştırmalar Etik Kurulu tarafından değerlendirildi ve 15.06.2021 tarihli GO 21/696 

numaralı karar ile çalışmanın etik kurallara uygunluğu onaylandı. 

3.2 Çalışma Verileri 

Hastaların demografik özellikleri, tanı aldıkları yaş ve merkez, başvuru yakınmaları, 

başvurudaki fizik muayene ve laboratuvar bulguları, ekokardiyografi bulguları, başvuruda 

yoğun bakım ihtiyacının olup olmadığı, inotrop ya da mekanik ventilasyon desteği alıp 

almadığı, hastaların kullandıkları ilaç tedavileri, kardiyak kateterizasyon işlemi yapılıp 

yapılmadığı ve sonuçları, kardiyak manyetik rezonans görüntüleme yapıldıysa sonuçları, 

nakil listesine alınıp alınmadığı, izlem süresi ve izlem sırasında iyileşenler/ kalp nakli 

olanlar/ mortalitesi olanlar kaydedildi. Elektrokardiyografi ve Holter verileri 2019 yılından 

sonra elektronik sisteme kaydedildiği için bu veriler değerlendirmeye alınamamıştır. 

3.3. Çalışma Kaynakları  

Hasta bilgilerine, arşivdeki hastane dosyalarından, transtorasik ekokardiyografi ve 

kateterizasyon raporlarına Çocuk Kardiyolojisi Bölümü’ndeki arşiv kayıtlarından, ayrıca 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi İhsan Doğramacı Çocuk Hastanesi “Nucleus” veri 

tabanı enformasyon sisteminden ulaşıldı. 

3.4 İstatistiksel Yöntemler 

Araştırma verisi “SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows 23.0 

(SPSS Inc, Chicago, IL)” aracılığıyla bilgisayar ortamına yüklendi ve değerlendirildi.  

Tanımlayıcı değerler olarak kategorik değişkenler için yüzde (%) ve frekans; normal 

dağılım gösteren sayısal değişkenler için ortalama ve standart sapma; normal dağılım 

göstermeyen sayısal değişkenler için ortanca, minimum, maksimum ve çeyrekler arası 

dağılım aralığı değerleri kullanıldı. Analiz kısmında gruplar birbirleriyle kıyaslanırken 

kategorik değişkenler için Ki-kare testi, sayısal değişkenler için normal dağılım 

gösterenler için bağımsız gruplarda T testi, normal dağılım göstermeyenler  için Mann-

Whitney U testi tercih edildi. Bazı çapraz tablolarda bazı gözeneklerde sıklık sayısı az 
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olduğu için ki-kare veya Fisher’in kesin testi kullanıldı. İstatistiksel anlamlılık düzeyi 

p<0,05 olarak kabul edildi. 

ROC eğrisi altında kalan alan 0.70’in üzerinde olması halinde değerlendirilen 

faktörün tanı için ayırt ettirici olduğunun kabul edilmesi planlandı. 
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4.BULGULAR 

Poliklinik kontrollerinde DKMP Tanısı ile değerlendirilen hastaların sayısı 2015-

2020 yılları arasında 215 olmuştur. Doğuştan kalp hastalığı olan ve/veya tanı tarihi 

2015’ten önce olan hastalar örneklemden çıkarıldığında çalışma grubunu 77 hasta 

oluşturdu.  

Hastaların ortanca tanı yaşı 13 ay (0-214 ay) idi, %63,6’sı (n=49) tanı anında iki 

yaşın altında idi. Hastaların %54,5’ü (n=42) erkekti.  

Hastaların %70’i (n=54) farklı merkezlerde tanı alıp merkezimize sevk edildi.  

Hastalar, en sık (%27,3, n=21) i solunum sistemi yakınmalarıyla (öksürük, nefes 

darlığı vb.) başvurdu. Bunu (%20,8, n=16) gastrointestinal sistem yakınmaları (karın 

ağrısı, beslenememe, kusma vb.) izliyordu. 

  0-2 yaş grubundaki hastaların en sık görülen başvuru yakınmaları solunum 

sistemiyle (%30, n=15) ilgili iken, adölesan yaş grubunda en sık gastrointestinal sistem 

(%40, n=4) yakınmaları mevcuttu.  

Şekil 1: Yaş gruplarına hastaların başvuru şikayetleri 
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Etiyolojik değerlendirmede 54 hastaya (%70) tandem MS bakıldı, 11’inde 

anormal sonuç saptandı. Bakılan idrar aminoasitlerinden ( %55,8; n=43) birinde ve kan 

aminoasitlerinden(%64,9; n=50) birinde anormal sonuç saptandı. 38 hastada (%49,4) idrar 

organik asitleri bakıldı, beş hastada anormal düzeylerde saptandı. Ancak bu hastaların 

hiçbirine bu tetkiklerle kesin metabolik hastalık tanısı konmadı, klinik şüphe nedeniyle 

yapılan genetik tetkiklerde tanı konuldu. 

Başvuruda 25 hastada (%32) bakılan solunum yolu viral panel (SYVP) testinin 

9’unda (%11,7) pozitif sonuç saptandı. 

Çalışmamızda çekilen bütün kardiyak MRG’lerin (%20,8; n=16) sonuçları non-

iskemik dilate kardiyomiyopati ile uyumluydu.   

Çalışmamız boyunca 40 hastaya (%51,9) kardiyak kateterizasyon yapıldı. 

Kardiyak kateterizasyon yapılan 0-2 yaş arasındaki 24 hastadan altısına (%25) 

ALCAPA tanısı konuldu. Bir hasta ise koroner BT anjiografi ile ALCAPA tanısı aldı. Bir 

hastaya ise dış merkezde yapılmış kateterizasyon görüntüleri ile tanı konuldu. Daha sonra 

ALCAPA tanısı alınan hastalar çalışma kapsamından çıkarılarak, bulgular yeniden 

değerlendirildi 

4.1. Dilate Kardiyomiyopati Tanısı Alan Hastaların Bulguları 

Ortanca tanı yaşı 17 ay (0-214 ay) idi. Hastaların %59,4’ü (n=41) 0-2 yaş arasında, 

%59,4 ü (n=41) erkekti. DKMP hastalarının %71’i (n=49) dış merkezden başvurdu ve 

%58’inin (n=40) anne ve babası arasında akrabalık vardı.  

Hastaların %55’inin (n=38) başvuru anında yoğun bakım servisi gereksinimi 

vardı.  
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Şekil 2: Yaş Gruplarına Göre DKMP Etyolojileri 

Hastaların %56’sında (n=39) etiyolojiye ait bir neden bulunamadı. Etiyolojik 

araştırmada hastaların %24’ünde (n=17) nöromusküler hastalıklar, metabolik hastalıklar 

ya da malformasyon sendromları gibi genetik nedenler saptandı. Genetik nedenler 

arasında Becker musküler distrofisi (n=1), Emery-Dreifuss musküler distrofisi(n=1), 

titinopati (n=1), Barth sendromu (n=1), glikojen depo hastalığı (n=1), Alström sendromu 

(n=1), Carvajal sendromu (n=1), tanımlanmamış mitokondriyal sitopati (n=1), 

tanımlanmamış myopati (n=1) ve tanımlanmamış ailesel (n=8) etiyoloji yer almaktadır.  

Hastaların %11’inde (n=8) miyokardit sonrası DKMP, %3’ünde (n=2) 

kardiyotoksik ilaç kullanımı sonrası DKMP ve yine %3’ünde (n=2) ritm bozukluklarına s 

DKMP, %1.5’inde (n=1) ise ‘’pace” ilişkili’ DKMP saptandı.  

Hastaların etiyolojilerine göre ayrıntılı tanımlayıcı verileri Tablo 1’de 

belirtilmiştir. 

Hastalardan yedisinin başvuru yakınmasına kayıtlardan ulaşılamadı. Başvuru 

yakınmasına hastaların %28’inin (n=19) başvuru yakınması solunum, %22’sinin (n=15) 

ise gastrointestinal sistem ile ilişkili idi. Hastaların 14’ünün (%20) başvuruda herhangi bir 

şikâyeti yoktu.  
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Şekil 3: DKMP Hastalarının Yaş Gruplarına Göre Başvuru Şikayetleri 

 

Hastalardan sekizinin (%11,6) başvuru anındaki vital bulgularına ulaşılamadı. 

Başvuru anında hastalarda %36,5 (n=22) oranında taşikardi, %32,8 (n=29) takipne, %11,5 

(n=7) ateş ve %9.8 (n=6) hipotansiyon saptandı.  

Hastalardan on sekizinin ise fizik muayene verilerine ulaşılamadı. Verilerine 

ulaşılabilen hastalardan %47,1’inde (n=24) üfürüm, %43,1’inde (n=22) hepatomegali, 

%15,7’sinde ise (n=8) ateş, halsizlik gibi diğer bulgula, %13.7’sinde (n=7) ral/ronkus 

saptandı 

4.1.1. Laboratuvar Bulguları 

Ortanca serum hemoglobin değeri 11,1 g/dL (8,5-15,9 g/dL) olarak bulundu. 

Hastaların %44,9’unda (n=31) anemi mevcuttu.  Hastaların biyokimyasal değerleri Tablo-

1’de gösterilmiştir.  

Etiyolojiye yönelik bakılan laboratuvar tetiklerinden CK %55 (n=38), selenyum 

%21,7 (n=15), piruvat %56,5 (n=39), laktik asit %53,6 (n=37), TSH %71 (n=49) ve serum  
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T4 %69,6 (n=48) hastaya bakılabildi. Bu değerlerden ortanca CK 67 U/L (12-28789), 

ortanca BNP 1504 pg/mL (0-19943), ortanca selenyum 79 mcg/L (15-107), ortanca  

piruvat 1,2 mg/dL (0,34-11,6), ortanca laktik asit 13,2 mg/dL (1,62-38,9), ortanca TSH 

2,3 uIU/mL (0,04-8,28) ve ortanca serbest T4 14,2 pmol/L (6,6-28,5) olarak görüldü. 

 

Tablo 1: Etiyolojilerine Göre DKMP Hastalarının Tanımlayıcı Özellikleri 

 
Genetik  

(n=17) 

idiyopatik 

(n=39) 

Myokardite 

sekonder  

(n=8) 

Diğer  

(n=5) 
P 

Tanı yaşı (ay) 18 (0-196) 13 (0-214) 15,5 (3-152) 63 (2-195) 0,58 

Cinsiyet (K/E) 6/8 18/21 2/6 2/3  

Merkez (HÜ/DM) 5/12 8/31 3/5 4/1  

Akrabalık, n (%) 
12 

(%70,6) 

22 

(%56,4) 
4 (%50) 2(%40) 0,57 

Başvuruda yoğun 

bakım gereksinimi, 

n (%) 

6 (%20) 
20 

(%51,3) 
6 (%75) 4 (%80) 0,28 

Hemoglobin (g/dL)1 
11(8,6-

15,9) 

11,1(8,5-

14,3) 

11,6(10,8-

14,8) 

12,4(9,9-

13,3) 
0,28 

Anemi, n (%) 8(%21) 25(%66) 3(%8) 2(%5) 0,37 

Nötrofil sayısı1 
3,9(0-

14,9) 

4,9(1,3-

21,5) 
6(1,9) 

3,7(1,5-

7,8) 
0,53 

BUN(mg/dL)1 
13,8(9,3-

23,9) 

11,8 (1,4-

34,5) 

12,6(3,4-

18,2) 

20,6(8,2-

42) 
0,24 

ALT(U/L)1 
24(8-

2419) 

22(6-

3974) 
17(0-51) 12(10-30) 0,23 

AST(U/L)1 
43(28-

2501) 

41(15-

2446) 
41(30-98) 47(31-59) 0,94 

Kreatinin(mg/dL)1 
0,32(0,18-

0,72) 

0,31(0,06-

1,06) 

0,34(0,17-

0,58) 

0,28(0,08-

1,17) 
0,79 

BNP(pg/mL)1 
1189(69-

19874) 

2192(35-

11700) 

1501(103-

9633) 

374(150-

3177) 
0,36 

LVEDD (mm)1 48 (28-69) 43 (24-65) 41(27-67) 45 (29-54) 0,83 

LVEDDz1 
5,3 (1,9-

17,3) 

6,5 (2,2-

22,1) 

7,1 (1,6-

10,5) 

3,3 (2,7-

3,7) 
0,13 

LVESD (mm)1 39 (22-56) 37 (20-60) 37 (21-58) 35 (23-45) 0,87 
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K: Kız, E: Erkek, HÜ: Hacettepe Üniversitesi, DM: Dış Merkez, BUN: Kan üre azotu, ALT: Alanin 

transaminaz, AST: Aspartat transaminaz, BNP: “Brain natriüretik peptit”, LVEDD: Sol Ventrikül 

Diyastol Sonu Çapı, LVESD: Sol Ventirkül Sistol Sonu Çapı, LV EF: Sol Ventrikül Ejeksiyon 

Fraksiyonu, LV KF: Sol ventrikül kısalma fraksiyonu. 1: Ortanca (en düşük-en yüksek) *p<0,05; 

**p<0,01 

 

4.1.2. Transtorasik Ekokardiyografi Bulguları 

Hastaların başvuru anında yapılan transtorasik ekokardiyografik sonuçları ortanca 

LVEDD 43,5 mm (24-69), ortanca LVEDD z skoru 5,9 (1,6-22,14), ortanca LVESD 38 

mm (20-60), ortalama LVESD z skoru 9,0 (+-3,5), ortanca KF 14 (4-53), ortalama KFz    

-11,3 (+-5,17), ortalama EF 32 (+-11,7) olarak görüldü. Hastaların %53,6’sında (n=37) 

mitral kapak yetmezliği yok/hafif, %46,4’sinde (n=32) orta/ağır mitral kapak yetmezliği 

mevcuttu. 

LVESDz1 
8,5 (3-

13,5) 
9 (2,8-17) 

10,9(2,4-

13,8) 

5,2 (4,4-

5,8) 
0,119 

LVKF (%)1 
15,5 (6-

31) 
14 (4-53) 12 (8-26) 18 (17-26) 0,49 

LVKFz1 
-11 (-20) -

(-1,5) 

-11 (-26)- 

(-1,6) 

-12 (-18)- (-

3) 

-5 (-6,99) 

-(-3,84) 
0,3 

LVEF (%)1 32 (14-52) 31(10-50) 27 (20-53) 37 (36-49) 0,42 

Kateterizasyon, n 

(%) 

10 

(%58,8) 

20 

(%51,3) 
4 (%50) 0 - 

Mekanik 

ventilasyon ihtiyacı, 

n (%) 

4 (%23,5) 3 (%7,7) 0 2 (%40) - 

Levosimendan, n 

(%) 
6 (%35) 12 (%31) 4 (%50) 0 - 

İnotrop, n (%) 5 (%29) 15 (%38) 3 (%37,5) 4 (%80) - 

İzlem süresi (ay)1 
15,3 (0-

40) 
4,8 (0-46) 1,8 (0-10) 7,7 (3-10) - 

İyileşenler, n (%) 4 (%23,5) 8(%20) 2 (%25) 4(%80) - 

Nakil kararı, n (%) 
11 

(%64,7) 

19 

(%48,7) 
1 (%12,5) 0 - 

Nakil olanlar, n (%) 1(%5) 4(%10) 3(%37,5) 0 - 

Mortalite, n (%) 5 (%25,4) 
14 

(%35,9) 
2 (%25) 1 (%20) - 
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Yaş grupları (0-2 yaş, 2-12yaş, 13-18yaş) açısından hastaların ekokardiyografik 

parametreleri karşılaştırıldığında LVEDD ve LVESD değerleri anlamlı olarak farklı 

saptandı (p<0,001). Ancak bu değerlerin z skorları, KF, KF z skoru ve EF açısından 

herhangi bir fark görülmedi (p= 0,16; p=0,66; p=0,3). 

4.1.3. Diğer Tetkik Bulguları  

Hastaların %23,2’sine (n=16) kardiyak MRG yapıldı. Bu hastaların sonuçları non 

iskemik dilate kardiyomiyopati ile uyumuydu, aktif miyokardit bulgusu görülmedi. %49,3 

(n=34) hastaya kardiyak kateterizasyon işlemi yapıldı. 

Hastaların %10’undan (n=7) histopatolojik örnek alındı. Bütün örnekler DKMP 

ile uyumlu özgül olmayan bulgular olarak raporlandı.  

4.1.4. Tedaviler  

Hastaların ortanca takip süresi 6,7 ay (0-46,3 ay) idi. Bir yıldan uzun süre izlenen 

hasta sayısı 20 (%28) olarak saptandı. 

Başvuru anında 38 hastanın (%55) yoğun bakım ihtiyacı vardı. Mekanik 

ventilasyon gereksinimi olan hastaların dördü 0-2 yaş, dördü ise 2-12 yaş grubu 

aralığındaydı. 26 hastaya (%37,7) dopamin/dobutamin/adrenalin, 17 hastaya (%24,6) 

milrinon başlandı. 21 hastaya (%30,4) ise levosimendan tedavisi verildi. 

Bütün hastaların diüretik ihtiyacı vardı.  

Başvuru anında 27 hastaya (%39) spironolaktan, 60 hastaya (%87) ACE 

inhibitörü, 13 hastaya (%19) karvedilol, 42 hastaya (%61) aspirin, 14 hastaya (%20) 

antikoagülan, 45 hastaya (%65) digoksin başlandı.  

Çalışmamızdaki DKMP hastalarından %44’ü (n=31) kalp nakil listesine alındı. 

Nakil listesindeki hastaların özellikleri ile ilgili ayrıntılı bilgi Bölüm 4.1.6’da verilmiştir.   

Hastaların %28,6’sında (n=18) izlem süreci sonunda sol ventrikül sistolik 

işlevlerinde düzelme olduğu saptandı. Altı hastaya ulaşılamadı. Süreç sonunda hastaların 

%32’i (n=22) ise kaybedildi. Bu hastalardan yedisi merkezimizdeki izlemde, 15’i ise 
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izlemden çıktıktan sonra kaybedildi. Takipsiz hastalar değerlendirmeden çıkarıldığında 

merkezimizin mortalitesi %18 olarak bulundu.  

4.1.5. Mortaliteyi Etkileyen Faktörlerin Belirlenmesi 

Kalp nakli olan hastalar çıkarıldıktan sonra kalan hastaların izlem süreci sonundaki 

mortaliteleri değerlendirildi. Yaşayan ve kaybedilen hastaların demografik, klinik, 

laboratuvar ve ekokardiyografi verileri Tablo 2’de karşılaştırılmıştır. Yaşayan hastaların 

ortanca tanı yaşı 11 ay (0-196 ay) kaybedilenlerin 53 ay (0-202 ay) idi, iki grup arasında 

istatistiksel olarak anlamlı bir fark saptandı (p=0.04). 

 

Şekil 4: Kalp nakli olmadan hayatta kalan hastalar ile  kaybedilen hastaların tanı yaşlarını 

gösteren kutu grafiği 

 

Serum hemoglobin ve kreatinin değerlerinde anlamlı bir fark bulundu (sırasıyla 

p=0.01 ve p=0.04). Ancak anemi açısından iki grup arasında fark saptanmadı (p=0.28).  

Başvuru anındaki ekokardiyografik parametreler değerlendirildiğinde LVEDD z 

skoru iki grup arasında anlamlı olarak farklı saptandı (p=0.03).  
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Şekil 5: Kalp nakli olmadan hayatta kalan hastalar ile  kaybedilen hastaların başvuru 

anındaki LVEDD z skoru değerlerinin kutu grafiği 

 

 İki grubun başvuru anında yoğun bakım, mekanik ventilasyon ve inotrop 

gereksinimi açısından anlamlı fark saptanmadı (sırasıyla p=0.18, p=0.85, p=0.49). 

Yaşayan hastaların %33’ü nakil listesinde iken, kaybedilen hastaların %55’i nakil 

listesinde yer almaktaydı (p=0.1). 
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Tablo 2: Kalp nakli olmadan yaşayan hastalar ile kaybedilen hastaların demografik, 

klinik, laboratuvar ve ekokardiyografik bulgularının karşılaştırılması 

K: Kız, E: Erkek, HÜ: Hacettepe Üniversitesi, DM: Dış Merkez, BUN: Kan üre azotu, ALT: Alanin 

transaminaz, AST: Aspartat transaminaz, BNP: “Brain natriüretik peptit”, LVEDD: Sol Ventrikül 

Diyastol Sonu Çapı, LVESD: Sol Ventirkül Sistol Sonu Çapı, LV EF: Sol Ventrikül Ejeksiyon  

 Yaşayan 

(n=39) 

Kaybedilen(n=22) P 

Tanı yaşı (ay)1 11 (0-196) 53(0-202) 0,042 

Cinsiyet (K/E), n 17/22 7/15 0,36 

Merkez (HÜ/DM), n 11/28 7/15 0,766 

Akrabalık, n (%) 19/20 8/14 0,35 

Başvuruda yoğun bakım 

gereksinimi, n (%) 

19 (%48) 14 (%63,6) 0,18 

Hemoglobin (g/dL)2 10,8 +-1,44 11,7+- 1,23 0,01* 

Anemi, n (%) 25 (%64,1) 11 (%50) 0,28 

Nötrofil sayısı1 4,8 (0-21) 5,3 (2,1-14,9) 0,27 

BUN(mg/dL)1 12,2 (3-24) 12,7 (1-42) 0,95 

Kreatinin(mg/dL)1 0,25 (0,08-1,17) 0,33 (0,06-0,71) 0,04* 

ALT(U/L)1   19 (6-3974) 22 (6-659) 0,23 

AST(U/L)1 42 (15-3446) 42(23-2501) 0,59 

BNP(pg/mL)1 1041 (35-19943) 2057(0-11700) 0,6 

LVEDD (mm)2 42 (28-69) 48 (24-65) 0,46 

LVEDDz1 7,2 (2,27-22,14) 4,9 (1,6-18,69) 0,037 

LVESD (mm)1 34,25 (23-56) 39 (20-60) 0,44 

LVESDz2 9,06 +- 3,57 8,49+-3,89 0,57 

LVKF (%)1 17 (8-53) 14 (4-31) 0,28 

LVKFz2 -10,7+-4,96 -11,13+-5,6 0,8 

LVEF (%)2 34,4+-10,7 32,4+-13,4 0,52 
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Fraksiyonu, LV KF: Sol ventrikül kısalma fraksiyonu. 1: Ortanca (min-max); 2: Ortalama+-(standart 

sapma). *p<0,05; **p<0,01 

 

4.1.6. Kalp Nakil Listesindeki Hastaların Bulguları 

İzlem süresi sonunda nakil listesine 31 hasta alındı. Bu hastalardan altısına 

merkezimizde, birine dış merkezde kalp nakli yapıldı. Nakil listemizde olmayan bir 

hastaya ise dış merkezde dekompanse kalp yetmezliği nedeniyle nakil yapıldı.  

Hastaların başvurunu anındaki ortanca tanı yaşı 36 ay (0-214 ay) idi. Nakil 

listesinde olmayan hastalar ile yaş açısından anlamlı farklılık saptandı (p=0.03). Cinsiyet 

açısından anlamlı farklılık saptanmadı (p=0.99).  

Nakil listesindeki hastaların anne ve babaları arasında akrabalık (%75) daha 

yüksek oranda görüldü ve bu yönden anlamlı fark saptandı (p=0,008).  

 

 

 

Mekanik ventilasyon ihtiyacı, n 

(%) 

6 3 0,85 

Levosimentan, n (%) 9 (%23) 7 (%32) 0,45 

İnotrop, n (%) 13 (%33) 10(%45) 0,34 

İzlem süresi (ay)1 7,4 (0-40) 3(0-46) 0,14 

Nakil kararı, n (%) 13 (%33) 12 (%54,5) 0,1 
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Nakil listesindeki hastaların %60’ı (n=19) idiyopatik DKMP, %34’ü (n=11) 

genetik etiyolojiye sahipti.  

Şekil 6: Hastaların nakil ihtiyacına göre tanı yaşlarının karşılaştırıldığı kutu 

grafiği 

Şekil 7: Nakil ihtiyaçlarına göre hastaların DKMP etiyolojisi açısından değerlendirilmesi. 

*Diğer: Kardiyotoksik ajan ilişkili, ritm sorunları ile ilişkili, "pace" ile indüklenmiş 
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Tablo 3: Nakil ihtiyacına göre hastaların yoğun bakım, mekanik ventilasyon ve 

inotropik ajan ihtiyacı açısından karşılaştırılması 

 Nakil ihtiyacı 

olan hastalar 

(n=31) 

Nakil ihtiyacı 

olmayan 

hastalar (n=38) 

p 

Yoğun bakım gereksinimi, 

n(%) 

21 (%67,7) 17 (%44) 0,05 

Mekanik ventilasyon 

ihtiyacı, n(%) 

6 (%19) 2(%5) 0,12 

Levosimendan, n(%) 16 (%51) 5 (%13) 0,01* 

İnotrop*, n(%) 15 (%48) 12 (%31) 0,15 

. *Levosimendan dışındaki inotropik ajanlar. *p<0,05; **p<0,01 

 

Nakil listesindeki hastaların %67,7’inin (n=21) başvuru anında yoğun bakım 

gereksinimi vardı (p=0.05). Hastaların %19’unun (n=6) başvuru anında mekanik 

ventilasyon gereksinimi vardı.   

Başvuru anındaki ekokardiyografik bulgulardan LV KF, LV KF z skoru ve LV EF 

açısından anlamlı fark bulundu (sırasıyla p<0,001; p=0.02; p<0.001).   
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ROC eğrisinde ise LVEF için AUC:0.786 ve eşik değer %30,5 olarak bulundu 

(p<0.001). Duyarlılık: 0,71; özgüllük: 0,73 olarak saptandı. (bkz. Şekil 7) 

 

ROC eğrisinde ise LV KF için AUC:0.793 ve eşik değer %15,5 olarak bulundu 

(p<0.001). Duyarlılık: 0,767 ve özgüllük: 0,636 olarak saptandı (bkz. Şekil 8). 

Şekil 8: Nakil ihtiyacına göre LVEF için çizilen ROC eğrisi 

Şekil 9: Nakil ihtiyacına göre LVKF için çizilen ROC eğrisi 
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KF z skoru için çizilen ROC eğrisinde ise AUC:0.745 ve eşik değer -12,7 olarak 

bulundu (p=0.001). Duyarlılık: 0,607 ve özgüllük: 0,774 olarak saptandı (bkz. Şekil 9).  

Nakil listesindeki 31 hastadan %38’i (n=12) izlem sonunda kaybedildi. 

Çalışmamızdaki hastaların nakil listesinde bekleme mortalitesi %41 (ölüm/listedeki hasta 

yılı ) olarak saptandı. Yedi hastaya (%22) nakil yapıldı. Üç hasta (%9) ise iyileşti.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil 10: Nakil ihtiyacına göre LVKF z skoru için çizilen ROC eğrisi 
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Tablo 4: ALCAPA Tanısı Alan Hastalar ve Dilate Kardiyomiyopati Tanısı Alan 

Hastaların Demografik, Klinik, Laboratuar Sonuçlarının Karşılaştırılması. 

ALCAPA: Sol koroner arterin pulmoner arterden köken alması, DKMP: Dilate Kardiyomiyopati, K: 

Kız, E: Erkek, HÜ: Hacettepe Üniversitesi, DM: Dış Merkez, BUN: Kan üre azotu, ALT: Alanin 

transaminaz, AST: Aspartat transaminaz, BNP: “Brain natriüretik peptit”, LVEDD: Sol Ventrikül 

 

ALCAPA 

Hastaları 

(n=8) 

DKMP 

Hastaları  

(n=69) 

p 

Tanı yaşı (ay)1 4 (1-14) 17 (0-214) 0,06 

Cinsiyet (K/E), n 7/1 28/41 0,01* 

Merkez (HÜ/DM), n 3/5 20/49 0,68 

Akrabalık, n (%) 1 (%12,5) 40(%58) 0,01* 

Başvuruda yoğun bakım 

gereksinimi, n (%) 
3 (%37,5) 

38 (%55) 0,34 

Hemoglobin (g/dL)2 9,9+-0,9 11,3+-1,5 0,003*** 

Anemi, n (%) 4(%50) 38(%55) >0,999 

Nötrofil sayısı1 2,6(1,5-8,7) 4,9(0-21) 0,03* 

BUN(mg/dL)1 7,7(5,6-12) 12,7(1,4-42) 0,003** 

ALT(U/L)1 29(12-51) 21(6-3974) 0,36 

AST(U/L)1 49(33-103) 42(14-3446) 0,2 

Kreatinin(mg/dL)1 0,25(0,19-0,37) 0,32(0,05-1,17) 0,18 

BNP(pg/mL)1 1910(562-9566) 1504(1-19943) 0,58 

LVEDD (mm)2 36+-6,2 45+-11,2 0,02 

LVEDDz1 7,6 (2,4-10,6) 5,9(1,6-22,1) 0,34 

LVESD (mm)1 30 (24-43) 38(20-60) 0,03* 

LVESDz1 9,7 (4,6-18,3) 8,9(2,45-17,5) 0,6 

LVKF (%)1 14 (7-24) 14(4-53) 0,8 

LVKFz1 -11 (-20)- (-5,8) -11 (-26) -(-1,5) 0,5 

LVEF (%)1 32 (16-49) 31(10-53) 0,9 

Kateter, n (%) 6 (%75) 40(%58) 0,35 

Mekanik ventilasyon ihtiyacı, n (%) 0 9(%13)  

Levosimentan, n (%) 2 (%25) 22 (%31)  

İnotrop, n (%) 1 27(%39)  

İzlem süresi (ay)1 0(0-1) 6(0-46) <0,001** 

İyileşenler, n (%) 5 (%62,5) 18 (%26)  

Nakil kararı, n (%) 0 31(%44,9) 0,01* 

Nakil olanlar, n (%) 0 8(%12)  

Mortalite, n (%) 1(%12,5) 22(%32) 0,25 
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Diyastol Sonu Çapı, LVESD: Sol Ventirkül Sistol Sonu Çapı, LV EF: Sol Ventrikül Ejeksiyon 

Fraksiyonu, LV KF: Sol ventrikül kısalma fraksiyonu. 1: Ortanca (en düşük-en yüksek); 2: Ortalama+- 

(standart sapma) *p<0,05; **p<0,01 

 

4.2. ALCAPA Tanısı Alan Hastaların Bulguları  

ALCAPA tanısı alan hastalar ve diğer dilate kardiyomiyopati tanısı alan hastalar 

Tablo 4’te karşılaştırılmıştır.   

ALCAPA tanısı alan hastaların ortanca yaşları 4 aydı (1-14ay). Hastaların yedisi 

(%87) kızdı. Cinsiyet açısından ALCAPA tanısı olmayan hastalar ile karşılaştırıldığında 

istatistiksel olarak anlamlı bir fark bulundu (p=0,01).  

Hastaların %62,5’u (n=5) dış merkezden merkezimize sevk edildi. Hastaların 

%62,5’inde (n=5) muayenede üfürüm duyuldu.  

Hastaların %75’inde (n=6) orta/ağır mitral kapak yetmezliği vardı.  

Üç hastanın (%37,5) başvuruda yoğun bakım gereksinimi vardı. Ancak hiçbirinin 

operasyon öncesi mekanik ventilasyon gereksinimi oluşmadı. İki hastanın (%25) inotrop 

gereksinimi oluştu. 

Bu hastalardan altısı (%75) merkezimizde opere oldu. Bir hasta (%12,5) 

operasyon sonrası kaybedildi. Opere olan diğer hastaların sol ventrikül sistolik 

fonksiyonları düzeldi.  İki hasta ise (%25) kendi istekleri ile tedavilerine dış merkezlerde 

devam etti. 
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5.TARTIŞMA 

 Kardiyomiyopatiler, çocukluk çağında kalp yetmezliğinin en önemli 

nedenlerinden biridir ve dilate kardiyomiyopati (DKMP) ise en sık görülen 

kardiyomiyopatidir.  Etiyolojinin çoğunlukla idiyopatiktir(4). Klinikte hafif şikayetlerden 

ciddi kalp yetmezliğine kadar geniş bir yelpazede kendini gösterebilir. Gelişmiş mekanik 

destek cihazları ve medikal tedaviler olsa da bilinen tek kalıcı tedavisi kalp naklidir(17). 

Bu çalışmada 2015-2020 yılları arasında hastanemizde DKMP tanısı konulan 0-

18 yaş arası değerlendirilen hastaların başvurudaki demografik, klinik özellikleri ve izlem 

durumları değerlendirilmiştir.  

Çalışmamıza dahil ettiğimiz 77 hastadan sekizine tanı sürecinde ALCAPA tanısı 

konuldu. Nadir ancak tedavi edilebilir bir neden olan ALCAPA, DKMP tanısı alan 

hastalarda mutlaka ekarte edilmelidir. Ciddi klinik şüphe olsa da transtorasik 

ekokardiyografi ile gözden kaçan vakalar olmaktadır. Uysal ve ark. ‘ın  ALCAPA 

serilerinde hastalarının sadece yarısının ekokardiyografik olarak tanı aldığını 

belirtmişlerdir ve bir yaşın altındaki DKMP hastalarına koroner arteriografi yapılmasını 

önermektedirler (161). Bizim serimizde de kardiyak kateterizasyon yapılan iki yaşından 

küçük hastaların %25’ine ALCAPA tanısı konulmuştur. Serimizde ALCAPA tanısı 

konulan en büyük hasta 14 aylıktır. Ancak literatürde PDA kapatılması operasyonu 

geçirmiş sekiz yaşındaki kalp yetmezliği kliniğinde bir hasta, asemptomatik adölesan 

yaşta bir hasta ve ani kardiyak arrest ile gelen erişkin yaşta bir hasta gibi birbirinden çok 

farklı yaşlarda ve kliniklerde hastalar bildirilmiştir (162-164). Özellikle iki yaşın altındaki 

tüm DKMP hastaların koroner arter görüntülemesini önermekteyiz.  

Merkezimizde 1984-1989 yıllarında yapılan kardiyomiyopati hastalarının 

değerlendirildiği bir çalışmada DKMP hastaların %60’unun iki yaşından önce 

semptomlarının başladığını kaydetmiştir (165). Nugent ve ark.’nın  yaptıkları 

kardiyomiyopati çalışmasında %80 DKMP hastasının tanı yaşı iki yaşından küçüktür (11). 
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PCMR çalışmasında ise hastaların %41’i bir yaşının altındadır (4). Çalışmamızda da 

literatürle uyumlu şekilde hastaların %59,4’ü (n=41) iki yaşın altında idi. 

Avustralya’da yapılan 10 yıllık epidemiyolojik çalışmada DKMP hastaların 

%44’ü erkek cinsiyette bulunurken, PCMR çalışmasında bu oran %54 olarak 

bulunmuştur(4, 11).  Çalışmamızda da benzer şekilde erkek hastalar çoğunluktaydı.  

Hastaların herhangi bir şikayetleri olmadan, akut kalp yetmezliği ile, hatta nadir 

de olsa kardiyak arrest ile de DKMP tanısı alabildikleri bilinmektedir (16). Asemptomatik 

hastalar literatürde daha çok aile öyküsü olan hastalar veya altta yatan hastalığın olası 

kardiyak tutulumu nedeniyle değerlendirilen hastalardır. Ancak bizim çalışmamızda 

asemptomatik olarak merkezimize başvuran hastalar, aile öyküsü ya da altta yatan hastalık 

nedeniyle değil hastalığın izlem ve tedavisinin merkezimizce yapılması amaçlı 

başvurmuşlardı. Bu durum merkezimizin hem kalp nakil merkezi hem de tanı ve tedavi 

süreci multidisipliner yaklaşım gerektiren hastalar için referans merkezi olması ile ilişikili 

olduğunu düşünmekteyiz.  

Kalp yetmezliği, çok çeşitli semptomlarla ortaya çıkabilir. DKMP hastalarında 

yapılan bir çalışmalarda bebeklerde solunum şikayetleri ön planda iken, adölesanlarda 

gastrointestinal sistem şikayetlerinin ilk sırayı aldığı görülmüştür (73). 1984-1989 yılları 

arasında merkezimize başvuran DKMP hastalarının %60’ının başvuru şikâyeti dispne 

olarak bulunmuş; gastroistestinal sistem şikayetleri hastaların sadece batın distansiyonu 

şeklinde %7,6 olarak kaydedilmiş (165) Bizim hastalarımızda da en sık başvuru şikayeti  

solunum şikayetleri idi. Ancak merkemizde daha önce yapılan çalışmanın aksine 

çalışmamızda %22 hastada gastrointestinal sistem yakınmaları kaydedildi. Bu sonucu  

hem önceki çalışmada yedi yaşından büyük hasta sayısının az olmasına hem de aradan 

geçen 30 yılda beslenememe, karın ağrısı, kusma gibi şikayetlerin de kalp yetmezliğinin 

semptomları olabileceği konusunda farkındalığın artmasına bağlamaktayız. 

Akraba evliliği, ülkemizde günümüzde süregelen bir sorundur. 2020 yılı Türkiye 

İstatistik Kurumu verilerine göre, ülke nüfusunun %8,4’ünün akraba evliliği yaptığı 
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görülmektedir (166). Merkezimizde yapılan bir çalışmada 105 DKMP hastasının anne ve 

babası arasında akrabalık oranı %23,8 olarak görülmüştür (165). DKMP ve genetik 

patogenezi arasındaki ilişkinin aydınlatılmaya henüz başlandığı dönemde yapılan bu 

çalışmada sadece birinci derece akrabalıklar kaydedilmiştir. Çalışmamızdaki DKMP tanılı 

hastaların %58’inin anne ve babalarının arasında akrabalık öyküsü vardı. Ancak sadece 

birinci derece değil, anne bana arasındaki bütün yakınlık dereceleri hem ailesel 

kardiyomiyopatiler hem de metabolik ve nöromusküler hastalıkları değerlendirirken 

önemlidir. Bu nedenle biz çalışmamızda anne ve baba arasında herhangi bir akrabalık 

düzeyini kaydettik. İki çalışma arasındaki farklılığın çalışmaya dahil edilen akrabalık 

tanımından kaynaklandığını düşünmekteyiz. Hastaların anne babaları arasındaki yüksek 

akrabalık oranına rağmen, sadece %11’inde ailede kardiyomiyopati öyküsü mevcuttu. 

Çalışmamızdaki hastaların büyük çoğunluğunda genetik değerlendirme yapılamadığından 

asemptomatik aile bireyleri bu orana dahil edilememiştir. Ayrıca çalışmamızın 

retrospektif yapısından dolayı ayrıntılı soygeçmiş bilgilerine sağlıklı olarak ulaşılamamış 

olması da bu oranın düşüklüğünde etkilidir.  

Son 20 yıldaki gelişmelere rağmen dilate kardiyomiyopatilerin büyük 

çoğunluğunun etiyolojisi hala bilinememektedir. Literatürde idiyopatik hastalar 

sonrasında en sık miyokardit sonrası DKMP tanımlanmıştır (4). Çalışmamızda da 

hastaların %56’sında etiyolojiye ait bir neden bulunamadı. Ancak ikinci sıklıktaki 

etiyoloji genetik nedenler (%24) olarak görüldü. Merkezimizin multidisipliner bir referans 

merkezi olmasının bu farklılıkta etkili olduğunu düşünmekteyiz.  

Literatürdeki serilerde %4-8 arasında metabolik hastalık etiyolojisi görülmektedir. 

Bu oran çalışmamızda 2,8 olarak saptandı. Bu değerlendirme için hastalarımıza tandem 

MS, idrar-kan amino asitleri, idrar organik asitleri, piruvat ve laktat bakılmıştır. Ancak 

serimizdeki metabolik hastalık tanısı konulan hastalara bu testler ile klinik şüphe 

desteklenmiş, genetik tetkiklerle kesin tanı konulmuştur. Bütün hastalara genetik tetkik 
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yapılamadığından bu hasta grubunun yeterince teşhis edilemediği düşünülmektedir (2, 

44). 

Literatürdeki DKMP çalışmalarının büyük çoğunluğunda kardiyotoksik ajanlara 

karşı gelişen kardiyomiyopatiler çalışmaya dahil edilmemiştir. Ciuca ve ark.’nın DKMP 

serisinde antrasiklin ilişkili DKMP’lerin iyileşme oranı %57 olarak görülmüştür (33). 

Antrasiklin ilişkili DKMP ve idiopatik DKMP’nin karşılaştırıldığı bir erişkin 

çalışmasında ise iyileşme ve mortalite açısından benzer sonuçlar bulunmuştur (167). Bu 

konuda literatürde pediyatrik karışılaştırma çalışması yoktur. Hasta serimizde iki 

antrasiklin ilişkili DKMP hasta bulunduğundan çalışmamızda farklı etiyolojik gruplar 

arasında karşılaştırma yapamadık. Erişkin hastalarda antrasiklin ilişkili DKMP tedavisinin 

diğer kalp yetmezliklerine göre tedaviye daha dirençli olduğunu gösteren çalışmalar 

bulunmaktadır(168). Aynı durumun pediyatrik hastalar için de geçerli olup olmadığı 

bilinmemektedir.  Çocukluk çağı kanserlerinden sağ kalım oranları arttıkça bu alanda 

çalışmalara gereksinim duyulmaktadır (169).   

PCMR çalışmasının retrospektif kolunda ailesel kardiyomiyopatiler, 

nöromusküler hastalıklar ve malformasyon sendromları çıkarıldıktan sonra etiyolojiyi 

belirlemek için gerekli testler araştırıldığında endomiyokardiyal biyopsi ve viral serolojik 

testler/kültür etiyolojiyi belirlemek için istatistiki olarak faydalı bulunmuştur. Cox ve ark. 

endomiyokardiyal biyopsiyi, invaziv de olsa, invaziv olmayan tetkikler ile tanı almayan 

çocuklar için önermektedirler (32). Ancak merkezimizde ve pekçok merkezde 

endomiyokardiyal biyopsi gerek işlemin invazivliği gerek biyopsi sonucunun yamasal 

tutulum nedeniyle sağlıklı sonuç vermeyebileceği, gerek de hastanın hemodinamik 

durumunun işleme elvermeyebileceği gibi nedenlerle sadece etiyoloji belirlemek için 

uygulanmamaktadır. Çalışmamızda miyokard patoloji örneği olan hastalar nakil ya da 

mekanik dolaşım desteğine alınmış hastalardı.   

2018 yılında yayınlanan bir rehbere göre yeni kardiyomiyopati tanısı almış 

hastalara genetik analiz yapılmalıdır (83). 2019 yılında Avustralya’da erişkin DKMP 
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hastalarında yapılan bir maliyet-etkililik çalışmasında, hastaların asemptomatik 

akrabalarına genetik test yapılmasının klinik tarama testlerine kıyasla ekonomik olarak 

daha avantajlı olduğunu belirtmiştir. (82) Merkezimizde ve ülkemizdeki pek çok 

merkezde kardiyomiyopati genetik testleri şu an için rutin kullanımda olmayıp, belirli 

araştırmalar bünyesinde bakılabilmektedir. Çalışmamızda araştırmalar kapsamında farklı 

merkezlerde genetik analiz yapıldığı için hangi hastaların hangi genler açısından 

değerlendirildiği bilgisine erişemedik. Sadece bir mutasyon saptanan hastaların bilgisine 

erişebildiğimizden bu konuda bir oran verememekteyiz. Hastaların asemptomatik 

yakınlarının ise genetik çalışmalardansa, klinik olarak değerlendirilmesi ülkemizde daha 

günümüz koşullarında daha uygun olacaktır. 

Erişkin tedavi rehberlerini oluşturmaya yönelik çalışmalar pediyatrik hastalardan 

çok daha fazladır. Bu durum pediyatrik hastaların erişkin rehberlerine göre tedavi 

edilmesine yol açmaktadır. Ancak etiyoloji ve patofizyolojiye bakıldığında iki grup 

arasında ciddi farklılıklar mevcut (3). Tüm hastalarımıza mevcut rehberler ve kliniğimizin 

tecrübesi doğrultusunda tedavi verilmiştir. Pediyatrik hastalarda tedavi için yeni 

rehberlere ihtiyaç vardır.  

 Literatürdeki sol ventrikül işlevlerinde düzelme oranlarına bakıldığında %22-38 

arasında değişmektedir(170, 171). Merkezimizin önceki çalışmasında bu oran %38 olarak 

saptanmıştır. Çalışmamızdaki hastaların %26’sında (n=18) izlem süreci sonunda sol 

ventrikül sistolik işlevlerinde düzelme olduğu saptandı. 

1990-2013 yılları arasındaki çalışmaların derlendiği bir meta-analizde çalışmaların 

ortalama mortalitesi %4 ile %29 arasında değişmektedir (3).  1426 hastanın 

değerlendirildiği PCMR çalışmasında ise mortalite %14 olarak belirtilmiştir (4). 1984-

1989 yılları arasında merkezimizdeki DKMP hastaların mortalitesi ise %11,5 olarak 

bulunmuş ve literatüre göre düşük olması hastaların takipten çıkması ile açıklanmış. Tüm 

kardiyomiyopati hastalarının %57’sinin (n=77) bir yıldan daha uzun süre izlenebildiği 

belirtilmiştir. Merkezimizin izlemindeki hastaların beş yıllık mortalitesi %32 saptandı. Bu 
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hastalardan yedisi merkezimizdeki izlemde, 15’i ise izlemden çıktıktan sonra vefat 

etmiştir.  Takipsiz hastalar değerlendirmeden çıkarıldığında merkezimizin mortalitesi 

%18 olarak hesaplanmıştır.   Çalışmaların dahil etme ve dışlama kriterlerinin farklı olması, 

gelişmiş/gelişmekte olan ülkelerin nakil ve mekanik dolaşım desteği konusundaki imkân 

farklarının ve sağlık hizmetine ulaşımdaki farklılıkların bu oranlardaki farklılıkları 

oluşturabileceğini düşünmekteyiz. Merkezimide yapılan iki çalışma arasında geçen 30 

yılda ise bir yıldan uzun süre izlenen hasta oranı %28’e inmiştir (n=20). Bu durumun 

ülkemizdeki çocuk kardiyoloji uzmanının bulunduğu merkez sayısının artması ve 

beraberinde periyodik izlem gerektiren DKMP hastalarının ikamet ettikleri yere yakın 

olan merkezleri takip için seçmesi nedeniyle ortaya çıktığını düşünmekteyiz.  

Literatürde başvuru anındaki parametreler ile sağkalım arasındaki ilişkiyi 

değerlendiren çalışmalar bulunmaktadır (104). Başvuru anından itibaren hastaların 

prognozunu tahmin edebilmek, klinisyenler için morbidite ve mortalite ile 

sonuçlanabilecek girişim kararlarını doğru vermek ve hastalarını doğru merkezlerde etkin 

tedavi seçenekleri ile takip etme imkanı doğurmaktadır. 

 Tanı yaşının mortalite üzerindeki etkisini değerlendiren çalışmalarda yaş 

gruplandırması ve sonuç açısından farklı sonuçlara ulaşılmıştır. Chen ve Azevado 

çalışmalarında iki yaş eşik değeri ile mortalite arasında ilişki bulmamışlardır(172, 173). 

PCMR çalışmasında altı yaş eşik değeri kullanılarak olaysız sağkalım açısından fark 

bulunurken; literatürdeki bazı çalışmalarda iki yaş sınırını kullanıp, daha büyük 

çocukların kötü prognozunun olduğunu öne sürmüşlerdir (4, 104).   Çalışmamızda izlem 

sonunda kaybedilen hastaların yaşça hayatta kalan hastalardan istatistiki anlamlı olacak 

şekilde daha büyük olduğu görüldü. Literatürde bu durum yaşça büyük çocuklar 

semptomsuz bir şekilde daha uzun süredir miyokardiyal hasara maruz kalabileceği, daha 

küçük çocuklarda miyokardiyal hasarın başlangıcından itibaren semptom gösterdiği bu 

nedenle de tedavi imkânı doğurabildiği şeklinde açıklanmaktadır. Ayrıca küçük 
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çocuklarda miyokardiyal iyileşme için daha çok rezerv bulunması da öne çıkan teorilerden 

biridir(174).  

Literatürde olduğu gibi çalışmamızda da cinsiyetin mortalite üzerine anlamlı bir 

etkisi bulunmadı (4).  

 Literatürde miyokardit sonrası DKMP prognozu daha iyi olarak bildirilmiştir. 

Çalışmamızda örneklem azlığından dolayı etiyolojilere göre mortaliteyi istatistiki hipotez 

testleri ile değerlendiremedik. Ancak oransal olarak bakıldığında idiyopatik etiyolojiye 

sahip hastalarda mortalite en yüksek (%36) olarak görüldü. Miyokardit sonraki DKMP’de 

ise mortalite %25 olarak görüldü. Çalışmamızdaki en iyi prognoz ise ritm sorunları, 

kardiyotoksik ajanlara sekonder ve pace ile indüklenmiş hastaların bulunduğu “diğer 

DKMP etiyolojileri” grubu oldu. Ancak bu gruptaki hasta sayısının azlığından dolayı 

genelleme yapılamamaktadır. 

Literatüde LVEDD z skorunun farklı DKMP etiyoloji üzerine farklı etkileri 

olduğu saptanmıştır. LVEDDz skorunun yüksek olması miyokardit sonrası DKMP 

hastalarında hem ölüm hem nakil için, idiopatik ve nöromusküler etiyoljili DKMP 

hastaları için ise nakil için risk faktörü olduğu görülmüştür. İdiyopatik DKMP 

hastalarında beklenin aksine LVEDD z skorunun yüksek olması hayatta kalma ihtimalini 

artırmaktadır. Bu durum kalp nakli tiryajı ile ilişkilendirilmiştir.  Çalışmamızdaki başvuru 

anındaki ekokardiyografik parametreler değerlendirildiğinde LVEDD z skoru yüksek 

olanlarda, beklenenin aksine, mortalite daha az saptandı.  Literatürde tanı anındaki 

LVEDD z skoru ile ilgili bir farklılık belirtilmemiştir. Yine de hasta grubumuzun 

çoğunluğunun idiyopatik DKMP hastalarından oluşmasının katkısı olduğunu 

düşünmekteyiz.  

Literatürde son 30 yılda mortalite azalmış olmasına rağmen olaysız sağ kalım 

benzer oranda kalmıştır. Bu durum pediyatrik yaşta başarılı kalp nakillerinin yapılmasına 

bağlanmaktadır (174). Merkezimizin iki farklı kohort çalışmasında 1984-1989 yılları 

arasında kalp nakli yapılmadığından o dönemdeki olaysız sağ kalımı 
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değerlendiremiyoruz. Ancak o dönemdeki hastaların %50’si hala DKMP olarak 

izlenirken, çalışmamızda bu oran %22 olarak saptandı. Kalp nakli olan hastalarımız ise 

%12 oranındadır. DKMP olarak izlenmeye devam edilen hastaların oranının farklılığında 

kalp nakli yapılmasının etkili olabileceğini düşünüyoruz. (165). 

Hastanemizde hastalar Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dalı -Kalp Damar Cerrahisi 

Anabilim Dalı Konseyi’nde alınan ortak karar sonrasında ulusal nakil listesine organ nakil 

birimi koordinatörlüğü aracılığı ile bildirilmektedir. 

 İdiopatik DKMP ve miyokardit sonrası DKMP olan hastalarda tanı yaşı 

büyüdükçe, bu hastaların nakil ve mortalite açısından daha çok risk altında olduğu 

belirtilmiştir. (174). Çalışmamızda nakil ihtiyacı olan hastaların, diğer hastalar yaşça 

anlamlı bir şekilde büyük olduğu görüldü.  Hasta grubumuzun çoğunluğunun idiyopatik 

DKMP’lerin oluşturması bu durumda etkilidir.  

PCMR çalışmasında nakil listesindeki hastaların çoğunluğunu idiyopatik DKMP 

hastalarının oluşturduğu ve  beş yıl sonunda nakil ihtimalinin %33, ölüm ihtimalinin ise 

%16 olduğu belirtilmiştir (174). Nakil listesinde yer alan hastalarımızın çoğunluğunun 

etiyolojisi idiyopatikti ancak hasta sayımız prognoz üzerine çıkarımı yapmak için yeterli 

değildi. 

Literatürde idiyopatik, nöromusküler ve ailesel DKMP hastalarında LVKF z skoru 

ne kadar düşükse nakil ya da mortalite riskinin arttığı belirtilmiştir. Tanı anındaki düşük 

LV KF değeri de kötü prognoz ile ilişkilenmiştir (174) . Çalışmamızda izlemde nakil 

ihtiyacı gelişen ve gelişmeyen hastaların başvuru anındaki ekokardiyografik bulgularını 

karşılaştırdığımızda KF, KF z skoru ve EF’nin yol gösterici olabileceğini bulduk.  Tanı 

anında LV KF %15,5; LV KF z skoru -12,7 ya da LV EF %30 değerlerinin altında olan 

hastaların medikal tedaviye rağmen izlemde nakil ihtiyacı gelişme ihtimali yüksektir. 

Bulduğumuz eşik değerler, çalışmamızın tek merkezli doğası gereği daha büyük hasta 

grupları ile sınanmalıdır.  
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Kalp nakil listesindeki mortalite, ülkenin gelişmişlik seviyesine ve ülke içinde 

bölgesel olarak değişebilmektedir. Genel pediatrik kalp nakil listesi mortalitesi; 

Japonya’da %30, Avustralya’da %22 ve Eurotransplant grubunda %17 olarak 

bildirilmiştir(175). Amerika Birleşik Devletlerinde ise 1999-2020 yılları arasındaki 

bekleme sırasındaki mortalite oranları yıllar içerisinden %21’den %13’e indiği 

saptanmıştır (176). Ülkeler arasında sıklık farklılıkları bulunmakla birlikte, 

kardiyomiyopatiler (özellikle DKMP) doğuştan kalp hastalıkları ile nakil listesindeki 

hastaların tanılarının çoğunluğunu oluşturur. Pediyatrik Kalp Nakil Çalışmasındaki 

DKMP hastalarının bekleme listesi mortalitesi %11 olarak saptamıştır (5). İzlem süresince 

merkezimizde kalp nakil listesinde mortalite oranı %41 olarak saptandı. Donör sayısının 

kısıtlı olması ve uygun donörlerin ailelerinin sosyal nedenlerle organ bağışından 

kaçınması, mekanik dolaşım desteklerine ulaşmadaki zorluklar bu farklılığın sebebi 

olabilir. Özellikle bir yaş altındaki hastalar için uygun donör bulmak ciddi bir problemdir. 

Donör havuzunu artırmak için kardiyak ölüm sonrası bağış (DCD- “donation after 

circulatory death”) da yollardan biridir. ISHLT verilerine göre, 2005-2014 yılları arasında 

21 DCD donör pediyatrik kalp naklinde kullanılmış. Alıcıların yaşları, %67’si bir yaşın 

altında olmak üzere, 0-16 yıl arasında değişmektedir. Bu hastaların dokuzunun tanısı 

kardiyomiyopatidir (177). İlerleyen yıllarda ksenotransplantasyonun (türler arası nakil) 

artması ile özellikle bir yaş altındaki hastalar için yeni donör havuzu ihtimalini 

doğurmaktadır(178). Donör havuzunun artırılması ve ülkemizdeki organ bağışı ile ilgili 

yeni politikalar düzenlenmesi nakil listesindeki beklerken ölümleri azaltacaktır.  
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6.SONUÇ VE ÖNERİLER 

1) Çalışmamızdaki başlangıçta 77 hasta DKMP tanısı aldı. Tetkik sürecinin ilerleyen 

aşamalarında sekiz hastanın tanısı ALCAPA olarak değişti. 

2) Hastaların başvuru şikayetleri yaşlara göre farklılık göstermekteydi. İki yaşın 

altındaki hastalar en çok solunum şikayetleri (%30, n=15) ile başvururken, 

adölesan hastalar en çok gastrointestinal sistem şikayetleri (%40, n=4) ile 

başvurdular.  

3) 0-2 yaş arasında kardiyak kateterizasyon yapılan 24 hastanın %25’ine (n=6) 

ALCAPA tanısı konuldu.  

4) Pediatrik DKMP hastalarının ortanca yaşı17 ay (0-214 ay) idi. Hastaların %59,4’ü 

(n=41) %60’ı iki yaşın altında idi.  

5) DKMP hastalarının %58’inde anne baba arasında farklı derecelerde akrabalık 

saptandı.  

6) Literatürle uyumlu olarak, hastalarımızın %56’sında (n=39) etiyolojiye ait bir 

neden bulunamadı. Hastalarımızın %24’ünde (n=17) genetik etiyoloji saptandı. 

Çalışmamızda metabolik hastalık etiyolojisi %2,8 olarak saptandı, tüm hastaların 

tanısı metabolik tetkiklerle değil genetik testlerle konuldu. Literatürdeki serilerde 

%4-8 arasında metabolik hastalık etiyolojisi düşünüldüğünde, bütün hastalara 

genetik tetkik yapılamadığından bu hasta grubunun yeterince teşhis edilemediği 

düşünülmektedir. 

7)  Miyokardit sonrası DKMP %11 hastada (n=8), ritm bozukluklarına sekonder 

DKMP %3 hastada (n=2) hastada, ‘’pace ilişkili’’ DKMP %1.5 hastada (n=1) 

saptandı. Serimizdeki hastaların %3’si (n=2) antrasiklin ilişkili DKMP idi. Bu 

hastalardan biri iyileşmiştir, diğeri kaybedilmiştir. Literatürdeki pek çok 

çalışmada bu hasta grubu çalışmaya dahil edilmemiştir. Çocukluk çağı 

kanserlerinde hayatta kalım gittikçe arttıkça, bu hastaların yönetimi ve prognozu 

ile ilgili daha fazla çalışmaya ihtiyaç duyulacağı açıktır. 
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8) Çalışmamızdaki miyokardiyal biyopsi yapılan yedi hastanın histopatolojik 

tetkikleri mevcuttu. Bütün sonuçlar DKMP ile uyumlu özgül olmayan bulgular 

olarak raporlandı.  

9) Hastaların ortanca takip süresi 6,7 ay (0-46,3 ay) idi.  

10) Hastalarımızın %26’sında (n=18) izlem süreci sonunda sol ventrikül sistolik 

işlevlerinde düzelme olduğu saptandı, bu oran literatürle uyumlu bulundu.  

11) Merkezimizin izlemindeki hastaların beş yıllık mortalitesi %32 saptandı.  

12) Çalışmamızda yaşayan hastaların ortanca tanı yaşı 11 ay (0-196 ay) 

kaybedilenlerin 53 ay (0-202 ay) idi, iki grup arasında istatistiksel anlamlı fark 

saptandı. (p=0.04).  

13) Başvuru anındaki ekokardiyografik parametreler değerlendirildiğinde LVEDD z 

skoru yüksek olanlarda mortalite daha az saptandı (p=0,03). 

14) Çalışmamızdaki 31 DKMP hastası (%45) nakil listesine alındı. Bu hastalardan 

beşine merkezimizde, birine ise dış merkezde kalp nakli yapıldı. 

15) Nakil listesinde olmayan hastalar ile yaş açısından anlamlı farklılık saptandı 

(p=0.03). 

16) Çalışmamızda izlemde nakil ihtiyacı gelişen ve gelişmeyen hastaların başvuru 

anındaki ekokardiyografik bulgularını karşılaştırdığımızda LVKF, LVKF z skoru 

ve LVEF’nin yol gösterici olabileceğini bulduk. Başvuru anındaki LVKF, LVKF 

z skoru, LV EF değerin altında olan hastalarda izlemde medikal tedaviye rağmen 

nakil ihtiyacı gelişme ihtimali daha yüksektir. 

17) . İzlem süresince merkezimizde kalp nakil listesinde beklerken mortalite %41 

olarak saptandı. Bu oran Avrupa ve Amerika’daki mortalite oranlarıyla 

karşılaştırınca belirgin oranda yüksektir. Ülkemizde hem sağlık çalışanlarının hem 

de hasta yakınlarının organ nakli konusunda bilinçlendirilmeleri ve bu konudaki 

sağlık politikalarının önceliklendirmesi aciliyet taşımaktadır.  
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