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Kardiyomiyopatiler

Cardiomyopathies

OZET Pediatrik kardiyomiyopatiler, kalp kasmm mekanik ve elektriksel bozukluklariyla karakterize,
nadir goriilen heterojen bir hastalik grubudur. Dilate kardiyomiyopatiler, vakalarm yaklasik yarisini olus-
turmaktadir. Hipertrofik kardiyomiyopatiler, ikinci en yaygin grubu olustururken; daha nadir goriilen
sol ventrikiil non-kompaksin ve restriktif kardiyomiyopatiler onlari takip eder. Enfeksiy6z, metabolik,
genetik ve sendromik durumlar vakalarin bilyiik kismindan sorumludur. Dilate kardiyomiyopatili ¢o-
cuklarda tipik klinik tablo konjestif kalp yetmezligidir; diger fenotiplerde ise semptomlar daha degis-
kendir. Kardiyomiyopatinin dogal seyri, hastaligin tipi ve altta yatan etiyoloji tarafindan belirlenir. Ulusal
diizeyde yiiriitiilen bir ¢alismada 10 yillik nakilsiz sagkalim oranlarinin hipertrofik kardiyomiyopatide
%380, dilate kardiyomiyopatide %62 ve sol ventrikiil non-kompaksin kardiyomiyopatide %48 oldugunu
ortaya koymustur. Restriktif fenotipe sahip ¢ocuklarda uzun donem sagkalim oranlari, genellikle erken
donemde kalp nakli listesine almmalari nedeniyle net olarak degerlendirilememektedir. Genel olarak,
oliim ve kalp nakli gibi olaylarin biiyiik gogunlugu, ilk bagvuru sonrasi gegen iki y1l iginde meydana gel-
mektedir. Bu derlemede, dilate, hipertrofik, restriktif cocukluk ¢agi kardiyomiyopatilerine dair epide-
miyoloji, klinik seyir ve sonuglart anlatilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kardiyomyopati; dilate; hipertrofik; restriktif

ABSTRACT Pediatric cardiomyopathies are rare and heterogeneous group of diseases characterized by
mechanical and electrical abnormalities of the heart muscle. Dilated cardiomyopathies account for ap-
proximately half of the cases. Hypertrophic cardiomyopathies are the second most common group, fol-
lowed by the less common left ventricular non-compaction and restrictive cardiomyopathies. Infectious,
metabolic, genetic, and syndromic conditions account for the majority of cases. The typical clinical pre-
sentation in children with dilated cardiomyopathy is congestive heart failure; symptoms in other pheno-
types are more variable. The natural history of cardiomyopathy is determined by the type of disease and
the underlying etiology. A national study found that 10-year transplant-free survival rates were 80% for
hypertrophic cardiomyopathy, 62% for dilated cardiomyopathy, and 48% for left ventricular non-com-
pacting cardiomyopathy. Long-term survival rates in children with restrictive phenotypes cannot be ac-
curately assessed due to their early placement on the heart transplant list. In general, the majority of
deaths and heart transplants occur within two years of initial presentation. This review describes the epi-
demiology, clinical course, and outcomes of dilated, hypertrophic, and restrictive childhood cardiomy-
opathies.

Keywords: Cardiomyopathy; dilated; hypertrophic; restrictive

Pediatrik kardiyomiyopatiler, kalp kasinin mekanik ve elektriksel bozukluklartyla
karakterize, nadir goriilen heterojen bir hastalik grubudur. Cocukluk ¢agi kardiyomiyo-
patilerinin yillik toplam insidansi yaklagik 100.000 ¢cocukta 1 olarak tahmin edilmekte
olup, bu oran yasamin ilk iki yi1linda belirgin sekilde daha yiiksektir. Dilate kardiyomi-
yopatiler (DKMP), vakalarin yaklasik yarisini olusturmaktadir. Hipertrofik kardiyomi-
yopatiler, ikinci en yaygin grubu olustururken; daha nadir goriilen sol ventrikiil
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non-kompaksin ve restriktif kardiyomiyopati (RKMP)’ler
onlar1 takip eder. Cocuklarda kardiyomyopati sikligi su se-
kildedir; dilate KMP (%50-60), hipertrofik KMP (%25-
40), sol ventrikiil (LV) non-compaction (%9), restriktif ve
diger KMP nedenleri (%3).

Enfeksiydz, metabolik, genetik ve sendromik durumlar
vakalarin biiyiik kismindan sorumludur. DKMP’li ¢cocuk-
larda tipik klinik tablo konjestif kalp yetmezligidir; diger
fenotiplerde ise semptomlar daha degiskendir. Kardiyomi-
yopatinin dogal seyri, biiyiik 6l¢iide hastaligin tipi ve altta
yatan etiyoloji tarafindan belirlenir. Ulusal diizeyde ylirii-
tiilen bir popiilasyon temelli ¢alismanin sonuglari, 10 yil-
lik  nakilsiz  sagkalim  oranlarinin  hipertrofik
kardiyomiyopatide %80, DKMP’de %62 ve sol ventrikiil
non-kompaksin kardiyomiyopatide %48 oldugunu ortaya
koymustur. Restriktif fenotipe sahip ¢ocuklarda uzun
donem sagkalim oranlari, genellikle erken donemde kalp
nakli listesine alinmalar1 nedeniyle net olarak degerlendi-
rilememektedir. Genel olarak, 6liim ve kalp nakli gibi olay-
larin biiyiik ¢ogunlugu, ilk bagvuru sonrasi gecen iki y1l
icinde meydana gelmektedir. Dilate, hipertrofik, restriktif
ve non-kompaksin terimleri, kardiyomiyopatilerin fenoti-
pik siniflandirilmasinda kullanilmakta olup, spesifik has-
taliklar1 degil, kalp kasinin farkli morfolojik ve fonksiyonel
ozelliklerini tanimlamaktadir. Bu derlemede, dilate, hi-
pertrofik, restriktif ¢ocukluk ¢agi kardiyomiyopatilerine
dair epidemiyolojiye, klinik seyire ve sonuglara odaklanil-
mistir.'?

I DILATE KARDIYOMIiYOPATI

GIRIS

Pediatrik Dilate Kardiyomiyopati (DKMP), biventrikiiler
ve atriyal dilatasyonun eslik ettigi ve sistolik disfonksiyon
ile karakterize bir kalp hastaligidir. Bu tablo, azalmis mi-
yokardiyal kontraktilite ile birlikte seyreder. Pediatrik
DKM hastalarinin biiytik ¢ogunlugu, baglangicta konjestif
kalp yetmezligi semptomlariyla bagvurur; bu duruma sik-

likla elektriksel ileti bozukluklar1 veya ekstra-kardiyak
anomaliler eslik eder.?

Bu boliimde pediatrik DKMP’nin epidemiyolojisi,
etiyolojisi, klinik bulgular1, tanisal yaklasimlari, prognozu
ve tedavi stratejisi 0zetlenmistir.

EPIDEMIYOLOJi

Amerika Birlesik Devletleri’nde yayinlanan verilere gore;
pediatrik DKMP’nin prevalansi, 100.000 kiside yaklagik
0.57-1.13 olgu olarak bildirilmistir ve tiim pediatrik kardi-
yomiyopati vakalarinin yaklasik %50’sini olusturmakta-
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dir.'3 Ancak bu rakamlarin, agiklanamayan ani 6liimler
nedeniyle gergek hastalik prevalansini oldugundan diisiik
tahmin etmis olabilecegi belirtilmektedir.?

Pediatrik DKMP, agirlikli olarak yasamin ilk iki yi-
linda goriilmekte olup, tan1 konma yasinin ortanca degeri
1.5 yildir; hastalarin %41°1 ise ilk yas i¢inde tani almak-
tadir. Pediatrik DKMP teshisi konan ¢ocuklarin prognozu
kotidir; yaklasik %40°1 teshisten sonraki iki y1l i¢inde
kalp nakli olmakta veya 6lmektedir.*> Pediatrik DKMP,
primer konjenital bir durum olarak veya kalbi zorlayan
baska bir hastaliga sekonder olarak gelisebilir. Yaygin eti-
yolojiler arasinda dogumsal metabolizma bozukluklari,
sendromik nedenler, miyokardit ve ailesel kardiyomiyo-
pati yer alir.’ Ayrica inflamasyon, toksik etkiler veya ka-
litsal patojenik varyantlar da DKMP gelisiminde rol
oynayabilir.> Ancak pediatrik DKMP vakalarimin ¢ogun-
lugu (%66-69) idiopatiktir.*” Bu idiopatik vakalarin biiyiik
6l¢tide altta yatan genetik anormalliklerden kaynaklandig:
diistiniilmektedir.?

ETIYOLOJI

Pediatrik DKMP patogenezi, ¢ok ¢esitli neden ve etiyolo-
jik faktorleri igermektedir. Bu faktorler, birincil hastaliga
yol agan genetik yatkinliklardan, ikincil DKMP’ye neden
olan inflamatuar ve metabolik bozukluklara kadar uzanir.?
Hastaligin patogenez yapisi g6z oniine alindiginda, cocuk-
larda sol ventrikiil hacim yiikiinii anlamli diizeyde artiran
herhangi bir durum, etiyolojik bir faktor olarak degerlen-
dirilebilir.’ Tablo 1’de Singh ve ark. ve Towbin ve ark.yap-
t181 calismalarda DKMP’nin en sik goriilen nedenleri
gosterilmigtir.

Vakalarin %1’inde DKM’nin tanimlanmis malfor-
masyon sendromlartyla birlikte goriildiigii saptanmistir; bu
durum genetik faktorlerin olas1 etkilesimini ortaya koy-
maktadir. Pediatrik DKMP’nin genetik zemini, hastaligin

TABLO 1: Pediatrik DKMP'nin baglica nedenleri*®

Singh ve ark. Towbin ve ark.
Etiyoloji (n=261) (n =1,426)
idiopatik 76% 66%
Miyokardit 12% 16%

%
3%
1%
1%

5%
9%
4%
1%

Ailesel kardiyomiyopati
Noromuskuler hastaliklar
Dogumsal metabolik hastaliklar

Sendromik gocuklar

DKMP: Dilate kardiyomiyopati
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TABLO 2: Pediatrik dilate kardiyomiyopatinin patogenezinde
rol oynayan bazi proteinler

ilgili Genler

Aktin: ACTC1,ACTC2

Aktin baglayan protein: ACTN2,
FLNC, NEXN

Miyozin: MYH6, MYH7

Miyozin -badlayan protein: MYBPC3
Titin: TTN

Tropomiyozin: TPM1

Troponin: TNNT2, TNNC1, TNNI3
Lamin: LMNA

Timopoetin : TMPO/LAP2
Junctofilin : JPH2

Fosfolamban: PLN

Sodyum Kanal: SCN5A

Dezmin: DES

Dezmoplakin: DSP

Distrofin: DMD

Fukutin: FKT

Laminin: LAMA4

LIM alani baglayici protein: LDB3
Metavinculin: VCL

Rotatin: RTTN

BCL2-iliskili protein: BAG3

Protein Ailesi

Sarkomerik proteinler

Nikleer proteinler

iyon kanallari & transport

proteinler

Sitoiskelet & ECM proteinler

Diger Proteinler

RNA-baglayici motif protein: RBM20

baslangici ve ilerleyisinde belirleyici rol oynayan genis bir
mutasyon yelpazesini kapsar. Bu genetik altyapi, pediatrik
DKMP’nin fenotipik olarak ortaya ¢ikmasina kadar uza-
nan patofizyolojik siirecin ilk halkasini olusturur. En sik
goriilen mutasyonlar sarkomer, sitokeleton, sarkolemma,
iyon kanallar1 ve hiicreler arasi baglantilar gibi kardiyak
yapisal ve fonksiyonel bilesenleri etkiler.>®

Tablo 2'de, pediatrik DKMP’ye katkida bulundugu
kesfedilen secilmis bazi genetik mutasyonlar ele alinmak-
tadr.?

KLINIK

Pediatrik DKMP’nin ¢ok yonlii klinik &zelliklerini anla-
mak, taninin hizli konulmasi, zamaninda tedavinin basla-
tilmas1 ve uygun destegin saglamasi agisindan son derece
6nemlidir. DCMP tanili ¢ocuklar, farkli klinik bulgular ser-
giler. Pediatrik Kardiyomiyopati ve Kalp Yetmezligi Kayit
Sistemi’nin (PCMR) ilk 15 yilina ait temel bulgularin goz-

den gegirildigi bir calismada, pediatrik DKMP hastalari-
nin %71 inin konjestif kalp yetmezligi (KKY) belirti ve

90

semptomlartyla bagvurdugu, %27’sinin ise New York Kalp
Dernegi (NYHA) siniflamasina gore evre IV kalp yetmez-
ligi olarak degerlendirildigi bildirilmistir.'

Semptomlar arasinda dispne, beslenme giigliigii ve en
agir vakalarda ani kardiyak 6liim yer alabilir.’ 1987-1996
yillart arasinda 184 ¢ocukluk ¢cagi DKMP vakasini izleyen
Ulusal Avustralya Cocuk Kardiyomiyopati Calisma Grubu
verilerine gore, vakalarin %5°1 ani kardiyak oliim sonrasi
tan1 almugtir. Ayrica %2’si egzersiz intoleransi veya arit-
miler nedeniyle, %31 ise aile dykdisii olan bireylerde rutin
tarama ile saptanmistir. Hastaneye basvuru sirasinda Avus-
tralya Calisma Grubu hastalarinin %45°1 yogun bakim {ini-
tesine (YBU) yatis gerektirmistir. Bozulmus kalp
fonksiyonu g6z 6niine alindiginda, klinisyenler yeterli dola-
stim ve perflizyonu saglamak igin vakalarn yaklasik
%40’1nda inotropik desteginin gerekli oldugunu diistinmiis-
tir."! Ayrica, bazi hastalarin klinik seyri bobrek yetmezligi,
tromboembolik olaylar ve karaciger yetmezligi gibi hasta-
liklarla iligkili komorbiditelerle komplike olmustur. Bu ve-
riler, cocuklarda baslangigta Onemsiz gibi goriinen
semptomlarin degerlendirilmesinde dikkatli olunmasi ge-
rektigini vurgulamaktadir. Erken tani konulmasi, akut kon-
jestif kalp yetmezligi alevlenmelerinin veya ani kardiyak
6liimiin 6nlenmesi acisindan kritik éneme sahiptir. Ozel-
likle pediatrik DKMP gibi sinsi seyreden hastaliklarda,
hafif semptomlarin bile titizlikle izlenmesi, yasam kurta-
rict olabilir.>!!

TANI

1995 Diinya Saglik Orgiitii/Uluslararas1 Kardiyoloji Der-
nekleri Federasyonu (WHO/ISFC), DKMP’yi sol ventri-
kiiliin veya her iki ventrikiiliin dilatasyonu ve kontraksiyon
bozuklugu olarak tanimlamistir. Bu tanimda, miyokardi-
yal disfonksiyonun derecesinin anormal yiiklenme kogul-
larindan veya iskemik hasarin boyutundan bagimsiz olmasi
gerektigi vurgulanmistir.'> Amerikan Kalp Dernegi (AHA)
ise 2019 yilinda ¢ocukluk ¢agi DKMP’ye 6zgii bir tanim
yayimlamis; bu tanim 6ziinde ayni yaklagimi koruyarak pe-
diatrik DKMP"yi sistolik disfonksiyonla birlikte dilate sol
ventrikiil varli§1 olarak tanimlamistir. Ekokardiyografi,
DKMP siiphesiyle bagvuran pediatrik hastalarin ilk deger-
lendirmesinde temel tan1 aracidir. AHA tarafindan yayim-
lanan bildiride tan1 kriterleri arasinda, ekokardiyografi ile
saptanan sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVEDD) z-sko-
runun >2 ve sol ventrikdl sistol sonu ¢ap1 (LVESD) z-sko-
runun >2 olmasi yer almaktadir. Calismalar DKMP’de sol
ventrikiil dilatasyonuna ve sistolik disfonksiyona miyo-
kardiyal hipertrofinin de eslik edebilecegini gostermekte-
dir.!3
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Klinik agidan 6nemli ekokardiyografik bulgu ise sol
ventrikiil fonksiyonunun bozulmus olmasidir. Kardiyak
Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG), tanisal agidan
degerli bir ara¢ olmakla birlikte, pediatrik DKMP tanisi
icin genellikle zorunlu degildir. KMR, kardiyak yap1 ve
fonksiyonun kapsamli bir sekilde degerlendirilmesini sag-
lar; 6zellikle fibrozisin varligi ve dagilim paterninin belir-
lenmesinde oldukea faydalidir.!* Ayrica, KMR pediatrik
DKMP’nin ilk tanisinda siklikla gerekli olmasa da, etiyo-
lojiye dair 6nemli ipuglari sunabilir. Ozellikle miyokardit,
inflamasyon, miyokardiyal 6dem ve demir yiiklenmesi gibi
durumlarin degerlendirilmesinde yardimeidir.'* Diger tani
yontemleri ise genellikle gerekli degildir ve hasta bazinda,
klinik duruma gore se¢ilmelidir.?

PROGNOZ

Etiyolojiye dayali olarak pediatrik DKMP hastalarinda na-
kilsiz sagkalim oranlari, farkli ¢aligmalarda degiskenlik
gostermekle birlikte, biiyiik 6l¢ekli popiilasyon temelli ve-
riler baz1 genel egilimleri ortaya koymaktadir:* Tablo 3’te
etiyoloji ile iligkili kalp nakli yapilmayan hastalarda yil-
lara bagli sag kalim oranlari gosterilmistir.>

TEDAVI STRATEJILERI

Pediatrik DKMP tedavisinde ti¢ temel hedef gozetilir:?
1. Konjestif kalp yetmezligi belirtilerini hafifletmek,
2. Hastaligin ilerleyisini yavaslatmak,
3. Hayati risk tagiyan aritmilerin gelisimini 6nlemek.

AHA, ejeksiyon fraksiyonu diisiik olan pediatrik kalp
yetmezligi hastalar1 i¢in kapsamli tedavi kilavuzlari sun-
maktadir.’s Bu kilavuzlar, ¢ocuklara 6zgii kanit diizeyle-
rine gore tedavi seceneklerini siniflandirir. Ancak pediatrik
DKMP alaninda yapilan randomize kontrollii calismalarin
sayist oldukca sinirlidir. Bu nedenle, klinik uygulamalarda

tedavi kararlari cogunlukla hekimin deneyimine, hastanin
semptomlarina ve hastaligin 6zgiin patolojisine gore sekil-
lenir.>!

Tan1 konuldugu anda baglanan tedavi oranlar1 su se-
kilde bildirilmigtir:*

B Anti-konjestif tedavi: %82

B Anjiotensin konverting enzim inhibitorleri (ACEi): %64
B Anti-aritmik ilaclar: %38

M Beta blokerler: %4

B Kalsiyum kanal blokerleri: %3

B Ekstrakorporal membran oksijenizasyonu (ECMO): %3
B Ventrikiiler destek cihazi (VAD): %2

B Pacemaker veya balon pompa: %1

2011°de yayimmlanan bir derlemeye gore, tanidan bir
ay sonra hastalarin %84’i digoksin, ditiretik veya her iki-
sini i¢eren tedaviler almakta; %66’s1 ACEi, %4’ ise beta
bloker kullanmaktadir.'’ Yine tanidan bir ay sonra, hasta-
larin %16’sinn intravendz inotrop tedavisi aldig: bildiril-
mistir. '

Eriskin hastalarda yapilan randomize kontrollii ¢alis-
malar, hedefe yonelik ilaglarin hastaneye yatis ve 6liim
oranlarini anlamli sekilde azalttigini gostermistir. Bu ilag-
lar arasinda ACEi/Angiotensin reseptor blokorleri (ARB),
anjiyotensin reseptor/neprilisin inhibitorleri, beta bloker-
ler, mineralokortikoid reseptor antagonistleri, ivabradin ve
sodyum-glukoz kotransporter 2 inhibitorleri (SGLT2) yer
alir.'” Ancak ¢ocuklarda bu tiir caligmalarin eksikligi ne-
deniyle, tedavi stratejileri cogunlukla erigkin verilerine da-
yanmaktadir.’

Yine de pediatrik hastalarda bazi umut verici ¢alig-
malar mevcuttur. Randomize, ¢ift kor ve plasebo kontrollii
bir ¢aligmada; ACEi/ARB (%98), mineralokortikoid re-

TABLO 3: Transplant yapiimayan DKMP hastalarinda etyolojiye bagdl olarak 1-yil, 5-yil, 10-yillik sagkalim oranlari?

Pediatrik DKMP etiyoloji n 1-yillik sagkalim 5-yillik sagkalim 10-yillik sagkalim
Tiim vakalar 1,426 %69 %54 %46
idiopatik 941 %61 %47 %42
Miyokardit 222 %79 %73 %60
Noromuskuler hastaliklar 125 %83 %52 %26
Ailesel 66 %81 %59 %59
Metabolik hastaliklar 54 %84 %78 %78
Marfan sendromu 15 %91 %76 %76
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septdr antagonisti (%79) ve B-bloker (%76) tedavileriyle
birlikte uygulanan ivabradinin, 116 ¢ocuk hastada ejeksi-
yon fraksiyonunda (EF) iyilesmeye, natriiiretik peptid dii-
zeylerinde azalmaya ve kalp hizinda (KH) anlamli diisiise
neden oldugu gosterilmistir. Bu bulgular, ivabradinin pe-
diatrik kalp yetersizligi tedavisinde etkili olabilecegini dii-
stindiirmektedir.'®

1970’lerin sonlarinda digoksin ve ditiretiklerle,
2000’1erin baslarinda ise 6zellikle carvedilol gibi B-blo-
kerlerle yapilan galismalarda sagkalim agisindan anlamli
bir fayda gosterilememistir.'*?° Buna kargin erigkin hasta-
larda B-bloker tedavisinin klinik iyilesme sagladigi bilin-
mektedir.?! Pediatrik DKMP’de B-blokerlerin farmakolojik
etkinligine dair gii¢lii verilerin eksikligi, ¢ocuk kardiyo-
miyositlerinde gozlenen 6zgiin molekiiler adaptasyonlara
baglanmaktadir.?*?? Yine de carvedilol’un diger tedavilerle
birlikte kullanildiginda fraksiyonel kisalmay1 artirdigi, sol
ventrikiil boyutunu kiigiilttiigli ve natriiiretik peptid dii-
zeylerini azalttigi gésterilmistir.* Bu bulgular, gocuklarda
B-blokerlerin semptomatik ve yapisal iyilesme agisindan
potansiyel faydalarini ortaya koymakta; ancak sagkalim
tizerindeki etkilerini netlestirmek i¢in daha genis kapsamli,
uzun donemli ¢aligmalara ihtiya¢ duyulmaktadir.’ Fosfo-
diesteraz-3 (PDE-3) inhibitdrleri de gocuklar ve erigkinler
arasinda farkl etkiler gostermektedir.?* Eriskinlerde uzun
stireli kullanimi riskli olan bu ilaglar, cocuklarda giivenli ve
etkili bulunmus;?*? 6zellikle milrinon gibi ajanlar, transp-
lantasyona gecis siirecinde akut tedavi olarak tercih edil-
mistir.2® Bu durum, pediatrik kardiyomiyopatide tedavi
stratejilerinin eriskinlerden farkli fizyopatolojik temellere
dayandigini ve yasa 6zgii klinik kararlarin 6nemini ortaya
koymaktadir.? Tedavi planlanirken hastaligin etiyolojisi
mutlaka g6z oniinde bulundurulmalidir. Bilinen etiyoloji-
ler, farmakoterapinin hastaligin molekiiler diizeydeki he-
deflerine daha etkili ulasmasini saglar. Ornegin akut
miyokarditli ¢ocuklarda IVIG, kortikosteroid, antiviral
ajanlar veya interferon-f gibi tedaviler uygulanabilir; ancak
bu yaklagimlarin etkinligine dair veriler sinirlidir.>?’

Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD) gibi genetik ne-
denli DKMP’de, ACEi'nin hastalik baslangicini geciktir-
digi gosterilmistir.®® Ayrica, antisens oligoniikleotid
tedavileri FDA onay1 almis ve gen diizenleme alaninda
yeni umutlar dogurmustur.?

Mitokondri kaynakli DKMP’de bazi diyet takviyeleri
(koenzim Q10, kreatin, L-karnitin, vitaminler) dnerilse de,
bu yaklagimlart destekleyen gii¢lii kanitlar bulunmamak-
tadir.® Ote yandan, primer karnitin eksikligine baglh
DKMP’de L-karnitin tedavisinin etkili oldugu gosteril-
mistir.*!
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Direngli vakalarda kalp transplantasyonu nihai tedavi
segenegi olarak degerlendirilir. AHA, evre D kalp yet-
mezligi olan ve siirekli intravendz inotrop tedavisi, meka-
nik dolasim destegine ihtiyact olan c¢ocuklarin,
transplantasyon veya palyatif bakim i¢in uygun oldugunu
belirtmektedir.’? Pediatrik DKMP tedavisi, hilen ¢ok sa-
yida smirlayicr faktorle kusatilmis, klinik agidan karma-
Bu

sinirlamalarin basinda, pediatrik kardiyomiyositlerdeki bi-

sik bir alan olarak varligini siirdirmektedir.
yomolekiiler adaptasyonlarin ve patofizyolojik siireglerin
yeterince aydinlatilamamis olmasi gelmektedir. Mevcut
klinik uygulamalarda, ¢ocuk hastalar ¢cogunlukla eriskin
kalp yetmezligi protokollerine dayali tedavi yaklasimla-
riyla yonetilmektedir. ¢ Cocuklara 6zgii etkinligi bilimsel
olarak kanitlanmis farmakolojik segeneklerin sayis1 ol-
dukea siirlidir. Bu standart tedavi yaklagimi; ditiretikler,
ACEIi, B-adrenerjik reseptdr blokerleri ve mineralokorti-
koid reseptor antagonistleri gibi ilaglarin kullanimini iger-
mektedir.>*

I HIPERTROFIK KARDIYOMYOPATI (HKMP)

GIRIS

Sol ventrikiil hipertrofisi ile karakterize, ¢cocuklarda mor-
bidite ve ani kardiyak arrest riskinin arttig1, ikinci siklikta
goriilen kalitsal kardiyomyopati nedenlerinden birisidir.
Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), cogunlukla (%60-
70) kalbin kasilmasini kodlayan birkag¢ sarkomer genindeki

mutasyonlardan kaynaklanan genetik olarak belirlenmis bir
kalp kas1 hastaligidir.

EPIDEMIYOLOJI

Diinya ¢apinda cesitli etnik popiilasyonlarda yapilan eko-
kardiyografik calismalarla belirlendigi iizere, genel popii-
lasyonda HKMP prevalanst %0,2’dir (Her 100.000 ¢ocukta
0.3-0.5 olarak goriiliir). Sol ventrikiil ¢ikis yolu (LVOT)
tikaniklig1 belirgin olan (yani gradyan >50 mmHg) HKMP
hastalar1 obstriiktif HKMP olarak siniflandirilirken, hafif
veya hi¢ LVOT tikaniklig1 olmayan hastalar obstriiktif ol-
mayan HKMP olarak siniflandirilir.

Pediatrik hastalarda diizenli spor sonrasi, atletik antren-
man veya hipertansiyon gibi uyaranlara kars1 kalpte adaptif
degisiklikler meydana gelebilir; ancak bu adaptasyonlardan
kaynaklanan sol ventrikiil hipertrofisi (LVH), HKMP olarak
kabul edilmez. Ayrica, pulmoner parankimal veya vaskii-
ler hastaliklar, endokrin hastalik (6rnegin annede diyabet),
romatizmal hastalik, immiinolojik hastalik ve kardiyotok-
sik maruziyet gibi sekonder LVH nedenleri HKMP olarak
kabul edilmez.>*
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NON-SENDROMIK HIPERTROFiK KARDIYOMYOPATI

Genetik test uygulanan sendromsuz HKMP’li pediatrik has-
talarin lizerinde yapilan caligmalarda, yaklasik %50 ila
%70’inde, cogunlukla sarkomerik proteinleri kodlayan gen-
lerde patojenik veya muhtemel patojenik varyantlar bulun-
mustur. Genetik testin tanisal degeri, test paneline dahil
edilen spesifik genlere ve cocugun ailesinde kardiyomiyo-
pati dykiisii olup olmadigina baglh olarak degisir (pozitiflik
genellikle ailesel kardiyomiyopatisi olan ¢ocuklarda daha
yiiksektir. Sarkomerik HKMP’1i birinci derece aile iiyele-
rinde hastalik ekspresyonu énemli 6l¢iide farkli olabilir. Fe-
notipik olarak belirlenmis HKMP’li pediatrik hastalarin
yaklasik %30 ila %50’sinde tanimlanmis bir patojenik var-
yant (fenotipik olarak pozitif/genotip olarak negatif olarak
adlandirilir) bulunmayacaktir.Altta yatan neden olarak bir
sendromun veya sistemik bir hastaligin klinik belirtilerinin
bulunmamasi durumunda, bu hastalarin heniiz kesfedilme-
mis bir mutasyon veya genle genetik olarak belirlenmis ol-
dugu varsayilir. Ancak, basit Mendel kalitim1 tek basina
kalitim modellerini agiklamak i¢in yeterli degildir ve bazi
sarkomerik olmayan mutasyonlarin ve genetik polimor-
fizmlerin poligenik bir sekilde ¢alistig1 bilinmektedir.

SENDROMIK HIPERTROFiIK KARDIYOMYOPATI

HKMP’li cocuklarin yaklagik %15 ila %25’inde altta yatan
genetik sendromlar vardir. 855 HKMP’li ¢ocugu (yiizde
75’inde non-sendromik HKMP ve %25’inde sendromik
HKMP) iceren Pediatrik Kardiyomiyopati Kayit Calisma-
sinda alinan bir raporda, sendromik HKMP’li hastalarda
tespit edilen nedenler sunlardir: Coklu konjenital anomali
(Multiple Congenital Anomali-MCA) sendromlart tiim
HKMP vakalarmin %9’unu ve sendromik HKMP’nin
%36’s1n1 olusturmaktadir. Noonan sendromu en yaygin
sendrom olup, bu kategorideki vakalarin %78’ini olustur-
maktadir.>* Dogustan metabolizma hastaliklar1 tim HKMP
vakalariin %9’unu ve sendromik HKMP’nin %34’iini
olusturmaktadir. Pompe hastalig1 en yaygin metabolik has-
talik olup, bu kategorideki vakalarin %34’tinii olustur-
bozukluklar, tim HKMP
vakalarmin %7’sini ve sendromik HKMP vakalarinin

maktadir.Noromiskiiler

%30’unu olusturmaktadir. Friedreich ataksisi en yaygin
néromiiskiiler bozukluk olup, bu kategorideki vakalarin
%88’ini olugturmaktadir.

HKMP KLINIK

DKMP’lerde sistolik fonksiyonlarin da bozulmasi ile kalp
yetmezligi bulgular1 daha belirgin gozlenmekteyken,
HKMP ve RKMP’lerde diyastolik disfonksiyon 6n plana
¢ikmaktadir.
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HKMP ile iliskili semptomlar kalp yetmezligi (KY),
gogiis agris1 veya aritmiler ile iligkili semptomlar olarak
smiflandirilabilir. HKMP hastalarinda hem supraventrikii-
ler hem de ventrikiiler aritmilerin goriilme siklig1 artar ve
ani kardiyak 6liim (AKO) riski artar.

HKMP’li hastalarin ¢ogunda hicbir semptom goriil-
mez bu nedenle, etkilenen bireylere genellikle aile tara-
masl, rutin muayene sirasinda Ufiiriim saptanmasi veya
anormal bir EKG’nin saptanmasi sonucunda tani koyulur.
Ancak, hastaneye basvuranlarda LVOT gradyanlar1 ve
dispne, yorgunluk, gogiis agrisi ve senkop semptomlart en
sik goriilen klinik bulgulardir. Hafif ila orta dereceli kisit-
111181 olan hastalar genellikle ilerleyen yasla birlikte semp-
tomlarin yavas ilerlemesini ve sol ventrikiil (LV)
fonksiyonunda orta diizeyde bir bozulma yasarlar.

HKMP’nin belirti ve semptomlar1 degiskendir ve
LVOT darliginin varhigi veya biiyiikliigt ile LVH'nin de-
recesi ve semptomlar arasinda giiglii bir korelasyon yok-
tur. Siddetli LVOT tikaniklig1 olan bazi hastalar uzun yillar
asemptomatik kalirken, LVOT tikaniklig1 olmayan bazi
hastalarda 6nemli klinik bulgular goriilebilir.Semptomlar,
LVOT tikanikligi, bozulmus miyokard fonksiyonu, bra-
diaritmiler veya tasiaritmiler veya diastolik disfonksiyona
bagli bozulmusg dolum gibi gesitli mekanizmalar tarafindan
tetiklenebilir. Bu mekanizmalarin 6nemi, zamanla ve has-
taligm evresine gore degisebilir. Ornegin, bazi hastalar bas-
langicta tikaniklik nedeniyle semptomatiktir. Miyokard
hastalig1 zamanla kotiilestik¢e kalp biiyliyebilir, tikaniklik
azalabilir ve semptomlar oncelikle sistolik ve/veya diyas-
tolik disfonksiyondan kaynaklanir.

HKMP’li biiyiik ¢ocuklarin ¢ogu (>1 yas) asempto-
matiktir ; ancak, dogumsal metabolik hastaligi olan ¢o-
cuklarda semptomatik kalp yetmezIligi goriilme orani daha
yiiksektir. Hastalarda goriilebilen semptomlar gogiis agrisi,
presenkop/senkop, ¢arpinti, kalp yetmezligi belirtileri (6r-
negin, yetersiz beslenme, biiyiime geriligi, tagipne, kolay
yorulma) ve ani kalp durmasi/6limdiir.

HKMP’nin patofizyolojik &zelliklerinin birkagi, mi-
yokard oksijen talebindeki artis veya miyokard kan akisi
ve oksijen teminindeki azalma ile indiiklenebilen mikro-
vaskiiler anjina gelisimine yatkinlik olusturur .Miyokardi-
yal oksijen ihtiyacini artiran faktorler arasinda miyosit
hipertrofisi ve artmis kas kiitlesi, miyosit diizensizligi ve
LVOT tikanikligi ve yiiksek diyastolik basinglara bagli ola-
rak artan duvar stresi yer alir.

HKMP TANI

HKMP tanisin1 koymak i¢in, LVOT tikanikliginin varh-
gin1 veya siddetini belirlemek i¢in, mitral yetmezligin var-



Ebru Azapagasi ve ark.

Kardiyomiyopatiler

ligimi veya siddetini belirlemek i¢in, aritmi (hem supra-
ventrikiiler hem de ventrikiiler) riskini degerlendirmek igin,
genel LV fonksiyonunu degerlendirmek igin tiim hasta-
larda kapsaml bir kardiyak oykii ve fizik muayene ile elek-
trokardiyogram (EKG) yapilmali, LVH'sini tespit etmek
icin kardiyak goriintiileme ekokardiyografi yapilmalidir.3®
Tipik olarak, LVH nin varlig1 veya yoklugu ekokardiyo-
grafi kullanilarak tani1 koyulur.Ancak bazi hastalarda kar-
diyak MRG gibi baska bir goriintileme yontemi
gerekebilir HKM tanisi1 dogrulamak i¢in kardiyak kate-
terizasyon yoluyla invaziv hemodinamik degerlendirme
rutin olarak gerekli degildir, ancak RKMP veya konstrik-
tif perikardit siiphesi varsa faydali olabilir. Endomiyokar-
diyal biyopsi tani i¢in diizenli olarak kullanilmaz, ancak
sarkomerik olmayan hastaliklari (6rnegin Fabry hastaligi,
amiloidoz, Danon hastaligi) diglamak i¢in faydali olabilir.

Tedavinin amaglar1 semptomlar: ve darlik gradiyen-
tini azaltmak, ventrikiiler fonksiyonu korumak ve sagka-
lim1 uzatmaktir. Prognoz, tan1 anindaki yasa, semptomlarin
derecesine ve iligkili durumlarin varligina baghdir.

HKMP TEDAVI

Hastanin yasina, kalp yetmezligi semptomlarinin derece-
sine, LV ¢ikis yolu obstriiksiyonu olup olmadigina ve/veya
aritmi, senkop, kayitli ventrikiiler tasiaritmiler, ve/veya
onceki ani kalp durmasi varligina bagl olarak énemli 61-
¢lide degisir. Tedavinin hedefleri; semptomlar1 azaltmak,
LV cikis yolu gradyanini azaltmak, LV fonksiyonunu ko-
rumak ve hayatta kalma siiresini uzatmaktir. Medikal teda-
vilerin hastaligin ilerlemesini degistirdigi gosterilememistir.
Yonetim stratejileri, ani kardiyak 6liim riskinin yiiksek ol-
dugu diisiiniilen hastalarda implante edilebilir kardiyover-
ter defibrilatorlerin (ICD) potansiyel olarak hayat kurtarict
olarak kullanilmasina ve semptomlarin iyilestirilmesine
odaklanir. Tedavide, yarigmali sporlar ve agir fiziksel ak-
tivite kisitlanmalidir. Dijital ve benzeri kontraktiliteyi art-
tirier ilaglardan, agir dilirezden, ditiretik ve vazodilator
tedavilerden (atim hacmini azaltma ve LV ¢ikis yolu grad-
yanin1 kotiilestirme egilimi nedeniyle) kag¢inilmalidir.
Semptomatik ve/veya asemptomatik olup yliksek gradyan
Ol¢iilen (istirahatte >50 mmHg) hastalarda beta bloker te-
davisi (propranolol, atenolol, metoprolol veya nadolol)
¢ikis yolu darhigin1 ve gdgiis agrisi insidansini azaltmasi
ve antiaritmik etkisi i¢in kullanilir. Kalsiyum kanal blo-
kerleri (verapamil, disopiramid) de asir1 kasilmay1 baski-
layarak diyastolik dolusu arttirirlar. Bu etkileriyle kardiyak
semptomlarda ve egzersiz kapasitesinde iyilesme saglar-
lar. Beta bloker ve verapamil tedavilerinin kombine kulla-
niminin avantajiyla ilgili kanit olmayip ilk olarak tek bir
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tedavi rejimi olarak baglanmasi 6nerilmektedir. Ciddi ven-
trikiiler aritmilerde ICD takilmasiyla yasam siiresinin uza-
dig1 ve ani 6limden korunmada tek etkili tedavi secenegi
oldugu bilinmektedir.Medikal tedaviye cevap vermeyen,
istirahat gradyan1 50 mmHg nin {izerinde olan olgular cer-
rahi endikasyon tagir. Septum kas dokusunun inceltilmesi
(septal miyektomi), gereken olgularda mitral kapak degi-
simi ve kalp transplantasyonu uygulanan cerrahilerdir.

I RESTRIKTIF KARDIYOMYOPATI (RKMP)

GIRIS

Restriktif kardiyomiyopati (RKMP), siddetli diyastolik dis-
fonksiyon, normal veya hafif artmig ventrikiiler duvar ka-
linlig1, normal veya hafif azalmis ejeksiyon fraksiyonu ile
karakterize genis bir kalp hastalig1 simiflandirmasidir.Bu
bulgularin olmas1 RKMP varligin1 dogrulamaz ve ciddi de-

kompanse HKMP'nin bir¢ok formunda yaygin olarak bu-
lunur.

ETYOLOJI

RKMP idiyopatik, toksik kaynakli olabilir veya genetik, in-
filtratif, inflamatuar veya diger bozukluklardan kaynakla-
nabilir. RKMP tanisinda ¢ogu zaman altta yatan baska bir
hastalik bulunur ve ona bagl kalp tutulumu, kalp fonksi-
yonlarinin etkilenmesi sonucu RKMP saptanir. RKMP’ye
en sik eslik eden hastaliklar tiiberkiiloz, kardiyak amiloi-
doz, radyasyon iligkili RKMP, sarkoidoz, hipereozinofilik
sendrom, herediter hemokromatozis ve endomyokardiyal
fibrozistir.’’

TANI

RKMP tanis1 koyabilmek i¢in detayl bir ekokardiyografi
yapilmali ve ekartasyon tanisi koyulmalidir. DKMP, kalp
kapak hastalig1, perikardiyal hastalik ve pulmoner hiper-
tansiyon diglanmalidir. RKMP'nin tipik EKO bulgulart;
normal veya normale yakin LV sistolik fonksiyonu ve ka-
vite boyutu, bir veya her iki atriyumda belirgin genisleme
ve anormal diyastolik fonksiyon, sadece siddetli diyasto-
lik disfonksiyondur (6rnegin, kisitlayict dolum, diisiik
mitral aniiler E’ velocity).

KLINIK

RKMP’li hastalarin ¢ogu, aylar veya yillar i¢inde ilerleyen
kalp yetmezligi belirti ve semptomlartyla (kalp yetmezligi;
ornegin eforla nefes darligi, 6dem) bagvurur. Bazi hastalar
hastaligin erken evrelerinde egzersiz toleransinda hafif bir

azalma ile bagvurabilirken, digerleri daha sonra daha sid-
detli semptom ve ug organ disfonksiyonu belirtileriyle bas-
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vurabilir. Amiloidoz veya sarkoidoz ile iliskili RKMP has-
talarinda, kardiyak ve kardiyak olmayan &zellikler i¢eren
karmasik ve kendine 6zgii tablolar goriiliir

Idiyopatik RKMP igin spesifik bir tedavi yontemi bu-
lunmamakla birlikte, sekonder RKMP’nin bazi1 nedenleri
(6rnegin amiloidoz, sarkoidoz, hemokromatozis) i¢in spe-
sifik tedaviler mevcut olabilir. Etiyolojiden bagimsiz ola-
rak, RKMP hastalarinin genel tedavisi, pulmoner ve santral
vendz konjesyonu azaltmak i¢in hacim durumunun yone-
timini ve hedef organ (6rnegin karaciger, bobrek) disfonk-
siyonunun tedavisini igerir. RKMP’nin ¢ogu formunun
ilerleyici yapist goz oniine alindiginda, hastalar kalp nakli
icin erken donemde sevk edilmelidir.Kalp nakli, tedaviye
direncli kalp yetersizligi semptomlar1 gosteren ve tedavi
edilebilir uzun dénem sag kalim oranlarina sahip oldugu
diisiiniilen RKMP hastalarina fayda saglayabilir. Tleri evre
kalp yetersizligi olan tiim hastalarda oldugu gibi, erken
sevk (6rnegin, u¢ organ disfonksiyonu ciddi veya geri do-
niisiimsiiz hale gelmeden organ yetmezligi gelismeden
once) basarili nakil olasiligini artirabilir. RKMP hastalari-
nin prognozuyla ilgili veriler siirlidir. Idiyopatik RKMP
hastalarda prognoz genellikle kotiidiir ve hastalarin ¢ogu
sonunda son evre kalp yetmezligine ilerler. Ornek olarak,
1979 ve 1996 yillari arasinda 94 semptomatik idiyopatik
RKMP’li hastayla yapilan bir calismada, RKMP’li hasta-
larin yas ve cinsiyete gore eslestirilmis kontrollerle karsi-
lastirildiginda daha kotii sag kalim oranlari (bes yilda
%64’e %85 ve 10 yilda %37’ye %70) goriilmiistiir. Idiyo-
patik RKMP’1i hastalar arasinda 6liimlerin yaklagik {igte
ikisi kardiyovaskiiler olup, oncelikle kalp yetmezligi, ani
6liim, aritmi veya serebrovaskiiler olaya baglanmigtir.®®
Mortalite risk faktorleri arasinda erkek cinsiyet, 70 yas tstii
olma, ve sol atriyal ¢apin >60 mm olmasi yer almigtir.

SOL VENTRIKUL NON-COMPACTION (LVNC)

Non-kompaksiyon kardiyomiyopatisi olarak da bilinir, be-
lirgin sol ventrikiil trabekiilleri ve derin intertrabekiiler gi-
rintilerle karakterize belirgin bir fenotipe sahip karmagik
bir miyokardiyal hastaliktir LVNC daha 6nce siingerimsi
miyokardiyum veya hipertrabekiilasyon sendromu olarak
da adlandirtliyordu. LVNC, ¢esitli kardiyomiyopatiler, kon-
jenital kalp hastaliklar1 ve/veya cevresel etkilerle iligkili
genetik bir 6zellikten kaynaklanan bir fenotiptir. LVNC,
“siiflandirilmamis” bir kardiyomiyopati olarak tanimla-
nir.

LVNC karakteristik 6zellikleri; belirgin trabekiiller
ve derin intertrabekiiler girintiler iceren degismis bir mi-
yokard duvari, sikistirilmamis miyokard ve ince sikigtiril-
mis bir miyokard tabakasindan olusan iki katmandan
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olusan kalinlasmis miyokard, sol ventrikiil boglugu ile epi-
kardiyal koroner arter sistemine baglant1 belirtisi olmaksi-
zin ventrikiiler bosluktan gelen kanla dolu derin
intertrabekiiler girintiler arasinda siireklilik gézlenmesidir.
Genel popiilasyonda LVNC prevalansi bilinmemektedir ve
tani igin kullanilan goriintiileme yontemine baglidir. Eko-
kardiyografi uygulanan hastalarda prevalansin %0,014 ila
%1,3 oldugu tahmin edilmektedir. Isvigre’de yapilan daha
onceki ¢aligmada, 15 y1l iginde 34 vaka tespit edilmis olup,
bu da yapilan ekokardiyogramlarin %0,014’tinii temsil et-
mektedir.® Ancak, iyilestirilmis ekokardiyografik goriinti
kalitesi, ekokardiyografik olmayan goriintiilemede varli-
gin daha fazla tespit edilmesi ve LVNC farkindaliginin art-
masi, bu fenotipin daha iyi taninmasina yol a¢tig1 i¢in bu
bir eksik tahmindir. K hastalarinda LVNC prevalansinin
%3 ila %4 oldugu bildirilmistir.

12 yas ve lizeri hastalarda yapilan 59 ¢aligmanin sis-
tematik meta-analizinde, LVNC'in tespit edilme orani
ekokardiyografi ile %1,28, kardiyak MRG ile %14,79 ola-
rak bildirilmistir. Her iki yontemle de sporcularda daha sik
LVNC tespit edildigi bulunmustur (ekokardiyografi ile
%3,16 ve kardiyak MRG ile %27,92). Bu gozlemler, uy-
gulanan ¢esitli morfolojik kriterler olmasi ve LVNC i¢in
tani kriterlerinin farkli popiilasyonlarda muhtemelen degi-
sen dzgiilliige sahip olmasi nedeniyle LVNC’nin yayginli-
gim belirlemenin zorlugunu gostermektedir. Ornek olarak,
¢ogu caligma <§8,1 mm duvar kalinligini bir kriter olarak
dahil etmemistir ve papiller kaslarin morfolojisi nadiren
ele alimmustir.* Ek olarak, hastanin etnik kdkeni veya ge-
belik durumu dikkate alinmalidir. Nonkompaksiyon tanis,
ozellikle ailede kardiyomiyopati, aritmi veya semptom 0y-
kiisti varsa, akilda tutulmalidir. Caligmalar, kardiyak
MRG'de yiiksek oranda yanlis pozitif sonug oldugunu gos-
termistir ve bu da yayginligin abartilmasini 6nlemek i¢in
kardiyak MRG'de LVNC kriterlerinin iyilestirilmesi ge-
rektigini gostermektedir.

Konjenital LVNC cocuklarda nadiren bildirilmekte-
dir. Cocuklarda LVNC, ¢ogunlukla ventrikiiler septal de-
fekt, atriyal septal defekt, agik duktus arteriyozus, Ebstein
anomalisi, aort darlig1 ve aort koarktasyonu gibi konjenital
kalp hastaliklartyla birlikte goriiliir. LVNC’de goriilen be-
lirgin trabekiilasyonlar yetigkinlikte gelisebilir. LV yiik-
lenme kosullarina yanit olarak remodelling, bazi
sporcularda ve hipertansif, hamile olan veya kalp yetmez-
ligi ya da hematolojik bozukluklar1 (6rnegin, p-talasemi)
olan baz1 bireylerde goriilen LVNC'nin fenotipik &zellikle-
rini agiklayabilir. LVNC’nin klinik belirtileri degiskendir
ve dispne, gdglis agrisi, ¢arpinti, senkop veya anormal elek-
trokardiyogram (EKG) veya ekokardiyogram icerebilir.

Kardiyak semptomlar ve bulgular mevcut olmayabilir.
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LVNC’nin baslica komplikasyonlar1 kalp yetmezligi, atri-
yal ve ventrikiiler aritmiler, ani kalp durmasi ve inme dahil
tromboembolik olaylardir.*! LVNC tanisi genellikle trans-
torasik ekokardiyografide morfolojik tani kriterlerinin be-
lirlenmesiyle konur. LVNC’nin ekokardiyografik tanis1 i¢in
Jenni kriterleri kullanilir. Kardiyak MRG, ekokardiyografik
bulgular kesin olmadiginda genellikle LVNC tanisinda yar-
dimc1 olmak i¢in kullanilir.

TEDAVI

Cocuklarda kardiyomiyopati tedavi yonetimi zorlayici ola-
bilmekte ve etiyolojik nedenlere gore farkliliklar géster-
mektedir. Ritm problemleri kardiyomiyopati olan her
hastada goriilebilmekteyken, HKMP veya koroner arter
hastaligina bagli iskemik kardiyomiyopatisi olan hastalarda
ventrikiiler tasikardiler ve implantable kardiyak defibrila-
tor (ICD) takilma endikasyonu ortaya cikabilir. Ozellikle
eriskinlerde yapilan ¢alismalarda da koruma amagl ICD
takilmasi siklikla yapilirken, ¢ocuklarda ise komplikas-
yonlar ve uzun donem takip sonuglar1 da degerlendirildi-

ginde risk diizeyi yiliksek hastalarda takilmasi daha uygun
goriilmektedir.Kalp transplantasyonu c¢ocuk hastalarda
uygun dondr bulunmasinin zorlugu nedeni ile daha nadir-
dir. Sistolik fonksiyonlarin belirgin bozuldugu ve hastanin
yogun bakimda inotroplarla takip edildigi, ECMO altinda
veya sol ventrikiil destek cihaz1 (LVAD) takili, giindelik
yasamini siirdiiremeyen hastalarda uygun endikasyonlarda
diistintilmelidir. Tekrarlama riskinin yiiksek oldugu noro-
metabolik hastaliklarda nakil karari i¢in multidisipliner
yaklastlmalidir.

Sonug olarak, pediatrik KMP tedavisi hala bir¢ok bi-
linmezlik ve sinirlamayla kars1 karsiyadir. Giiniimiizde
¢ocuklar, erigkin protokollerine dayali tedavilerle yonetil-
mektedir. Pediatrik hastalarda klinik ¢alisma yiiriitmenin
zorluklari, bu alandaki bilgi eksikligini daha da derinles-
tirmektedir. Kardiyomiyopatiler ¢ocuklarda 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Etiyolojide nérometabo-
lik ve genetik faktorlere, koroner arter hastaliklarina ve
aritmilere dikkat edilmelidir. Erken tan1 ve tedavi sagka-
limda &nemlidir.
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