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ÖZET 

1984-1989 yılları arasında Pediatrik Kardiyoloji 
Bölümü'nde muayene edilen 105 dilale kardiyomiyopa
tili hastanın klinik ve epidemiyolojik özellikleri in
celenmiş, 24:t5 aylık izlem süresi sonundakkİ 
sonuçları ve prognoza etki eden faktörler 
değerlendirilmiştir. /lasıaların % 38'i düzelmiş, % 
4l'ı aym kalmış, % 9'u kötüleşmiş, % /2'si exitus 
olmuştur. linne baba akrabalığı ve kardeş öyküsü bu
lunması ve EKG'de aritmi olması kötü prognostik 
işaret olarak saptanmış, semptomların 2 yaşın alıında 
başlama.wııın iyi prognoz vadeıtiği gösterilmiştir. 

Atıalıtar kelimeler: dilale kardiyomiyopati, prog
noz, çocukluk çağı 

Kardiyomiyopatiler kalbin yapısal deformitesi, siste

ınık ve pulmoner hipe rtans iyon ya da koroner atc

rosklcroza ikincil olmayıp, nedeni bilinmeyen, kalp 

kasının akut. subakut ya da kronik hastalıklarıdır. 

Etyolojik olarak yapılan primer-sckondcr ayırımı 

19XO yııındaıı sonra terkcdilmı~. primer grup 

"kardiyoıniyopatilcr", sekonder grup ise "spesifik 

kalp kası hastalıkları" olarak adiandınimıştır 0). 

Dilatc kardiyomiyopatilcr obstrüktif olmayan. di Iate 

ve zayıf kası lan sol ventriküllc karaktcrize ve gencl

likle konjestif ka lp yetmezliği ilc birliktedirlcr. 

Euiyolojide öncelikle viral enfeksiyonlar ya da viru

sun hastattığı iınınun mekanizmalar araştırılınakta, 

otoimmtın özelliklerin hastalığa yakalanma 

olasılığını artıniabiieceği düşünülmektedir <2>. Süt 

ym:uklugu dönemi hastalığı o lan, klinik ve hcınodi-
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namik olarak % 95 oranda dilate kardiyomiyopati 

özellikleri gösteren endokardiyal fibroelastosis, 

Dünya Sağlık Örgütü'nün 1980 yılında kabul ettiği 
etyolojik sınıflamada spesifik kalp kası has

talıklarının sınıflandırılamayan grubuna dahil edil

miştir. Dilale karcliyomiyopatilcrde Lıbbi tedavi çok 

yüzgülclürücü olmayıp hastaların en az üçte biri ilk 

bir yıl içinde ölınektedir (3)_ Tedaviele kalp nakil 

adaylarının seçiminde kullanılmak üzere prognoz için 

prcdiktör indeksler geliştirilme çabaları artınıştır 
(4-6)_ 

Bu çalışmada son 5 yı llık dönemde karşılaşılan di

Iate kardiyomiyopatili hastaların prognozlan ve buna 

etki eden faktörler araştırılmıştır. 

MATERYEL VE METOD 

Hacettepe Tıp Fakültesi Pediatrik Kardiyoloji 
Ünitesinde Eylül 1984 - Eylül 1989 tarihleri arasında 
kardiyomiyopati tanısı konulan 137 hastadan dilate 
tipte olan 1 OS'inin klinik ve laboratuvar özellikleri 
incelenmiş, prognostik değerlendirme için kontrol 
kayıLları ve mektupla çağrılıp gelen hastaların son 
değerlendirmeleri kullanılmıştır. Tanıda klinik, clek
ırokardiyografik özellikler gözönüne alınmı~, temel 
olarak ekokardiyografiele kalp içi ya da sistemik bir 
patoloji olmaksızın sol venırikill fonksiyonlarının 
azalması esas alınmıştır. Onbir hastaya kalp kateteri
zasyonu, 6 hastaya endoıniyokardiyal biyopsi 
yapılmış olup, tüm hastalıklara endoıniyokardiyal bi
yopsi uygulanınadığı için histopatolojik olarak endo
kardiyal fibroelastotis ve miyokarditler tümüyle ekarte 
edilebilmiş değillerdir. 

Prognoz değerlendirilirken hastalar düzelme, aynı kal
ma, kötüleşmc ve eksitus olarak gruplandırılmış, 

düzelme kapsamına klinik ve ekobrdiyografik olarak 
miyokard fonksiyonları normal ya da normale yakın 
bulunanlar alınmıştır. Kötü ve iyi prognostik 
faktörlerin sap tanması ıçın şu değişkenler 
değerlendirilmiştir: Cinsiyet, semptomların başlama 

45 



yaşı, semptomların başlaması ile başvuru arasında 
geçen süre, akrabalık ve kardeş öyküsü, ilk muayencdc 
kalp yetmezliği, telckardiyografide kardiyomegali, ilk 
EKG'de aritmi varlığı, ilk ekokardiyografide ejek
siyon fraksiyonu ölçümü. 

Kalp yetmezliğinin tanımlanmasında hepatomegali, 
·ateşsiz dönemde taşikardi ve kardiyomegalinin bir
liktc bulunması. kardiyomegalinin tanımlanmasında 
ise telekardiyogramda kardiyotorasik oranın % 60'ın 
üzerinde olması kriter olarak kullanılmıştır. 

Veri analizleri SPSS (Statistica) Package for the So
cial Scicnces) komputer programı ile yapılmış, ista
tistiksel analizlerde yüzdeler arasındaki farkın 
önemlilik testi için "t testi" kullanılmıştır. 

BULGULAR 

Ellibeş erkek, 50 kız 105 dilate kardiyomiyopalili 
hastanın semptomları ortalama 28±5 ayda (15 gün
lO gün), % 69'u 2 yaşın altında, % 25.7'si 2-7 
yaşta, % 4.3'ü 7 yaşın üzerinde başlamıştır. Anne 
yaşı ortalama 29±1.2'dir. 

Türkiye genelinde 1° akrabalık oranı % 14.6 iken, 
dilate kardiyomiyopatili hastalarda bu oran % 
23.8'dir. Kardiyomiyopatili kardeş öyküsü olan 6 
hastanın 5'inde (%5.7) 1°, uzaktan anne baba akra
balığı vardır. 

Hastaların % 40.8'i semptomlar başlamadan önce 
pnömoni ya da üst solunum yolu enfeksiyonu 
geçirmişler, en sık nefes darlığı, çabuk yorulma, 
öksürük ve çarpıntı yakınmaları ile getirilmişler, % 
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67 .6'sında ilk başvuruda kalp yetmezliği sap
tanmıştır. Semptomları 2 yaşın altında başlayanlarda 
kalp yetmezliği % 70, 2-7 yaşta % 55, 7 yaş üze
rinde % 20 oranında bulunmuştur. 

İlk elektrokardiyografide 16 hastada (%15) aritmi 
saptanmış olup, bunlar 9 hastada ventriküler ekstra
sistol, 3 hastada supraventriküler taşikardi, 3 hastada 
atrial fibrilasyon, 1 hastada ise a-v disosiasyon 
şeklindedir. İlk telekardiyografide 95 hastada (92.2) 
belirgin kardiyomegali, ilk ekokardiyografide ölçüm 
yapılan 38 hastanın % 96.4'ünde ejeksiyon fraksiyo
nu % 50'nin altında, % 31.3'ünde % 30'un altında 
bulunmuştur. 

Ortalama 24±5 ay izlenip kontrole gelen 95 has
tanın 4'ünde (% 3.8) serebrovasküler olay ile 
karşılaşılmıştır. Hastaların % 38'i düzelmiş, % 41 'i 
aynı kalmış, % 9:u kötüleşmiş, % 12'si ölmüştür. 

Cinsiyet dağılımı, semptomların başlama yaşı ve 
semptomların başlaması ile başvuru arasında geçen 
süreye göre hastaların prognozları Tablo l 'de 
görülmektedir. Düzelme ve eksitus yüzdeleri cin
siyete göre istatistiksel olarak anlamlı bir fark 
göstermemektedir. Semptomları 12 yaşın altında 

başlamış olanlarda eksitus % 9, düzclme ise % 52 
bulunmuş, semptomların 2 yaşın üzerinde 
başlamasmaa göre prognozun daha iyi olduğu, ista
tistiksel olarak da gösterilmiştir (t= 3.93, p<O.Ol) 
(Şek il 1). 

Tablo 1. C insiyet, semptomların başlama yaşı, semptomların başlaması ile başvuru arasında geçen s üre 
ve sonuçhır 

Ölüm 
Düzetme 
Aynı 

Kötüleşme 

Toplam 

.. 
Ek s ııus ıçın 

Düzetme için 

46 

Cinsiyet 

Erkek 

n 

6 
17 
21 
s 

49 

% 

12 
35 
43 
10 

t: 0.21 
l: 0.60 

n 

s 
19 
ı s 

4 

46 

Kız 

% 

ll 
41 
39 
9 

Semptomların 

başl am a yaşı 

2y .ı. 2y 

n % n 

s 9 s 
30 52 2 
20 34 15 

3 s s 

ss 27 

l: 1.3 
t: 3.93 (p<O.Ol) 

i 

% 

19 
5 

S7 
i9 

Başlangıç- başvuru 

arasındaki süre 

6 ay .ı. 

n % 

9 14 
27 44 
20 33 

6 9 

62 

6 ay 

n 

2 
!O 
ı s 

3 

33 

l: 1.26 
l: 1.3S 

i 

% 

6 
30 
56 

8 
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Tilblo 2. i\krabalık, kardeş öykü sü, a ritml varlığı ve sonuçları 

Ölüm 
Düzelme 
Aynı 

Kötüleşme 

Toplam 

Ölüm için 
Düzelmc için 

Akraba lık 

Yok 

n 

5 
31 
24 

5 

65* 

% ll 

8 6 
47 4 

37 ll 

8 4 

25* 

(p<0.02) 
(p<0.01) 

Var 

% 

24 
16 
44 
16 

Semptom la r ın 

başlama yaşı 

Yok 

ll % 

9 lO 
37 4ı 

37 4ı 
7 8 

90 

(p<0.02) 
(p<O.Oı) 

Var 

n 

2 
. 

2 
ı 

s•• 

% 

40 
. 

40 
20 

Başlangıç- başv uru 

arasındaki süre 

Yok 

n 

7 
36 
35 

7 

85 

% n 

8 4 
42 ı 

42 4 

8 1 

lO 

(p<0.02) 
t: ı. 98 

Var 

% 

40 
ı o 
40 
10 

* Iz/enebi/en 95 hastanın 5'inde akrabalık hakkında bilgi alınamamıştır, "'* Kardeş öyküsü olan 6 hastanın l'inin prognozu 
hakkında bilgi edinilememiştir. 
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.Şekil 1. Dilatc kardiyomiyopatili hastaların yaşa göre 
prognozları. A· 2 yaşın altı , 13- 2 yaşın üzeri 

Semptom ların başlaması ile başvuru arasında geçen 
süre 6 aydan az olanlarda eksitus (% 14), 6 aydan çok 
olanlara göre (% 6) belirgin yüksek oranda, ancak 
düzelme yüzdesi de 1. grupta daha yüksek bulunmuş, 
yüzdeler arasında istatistiksel olarak anlamlı fark sap
tanm ıştır. Aynı şekilde, aritmi varlığında eksitus 
yüzdesi yüksek, düzelme yüzdesi düşük bulunmuş, 

aritmi olmaması ile karşılaştırıldığında anlamlı ista
tistiksel fark olduğu görülmüştür (t= 2.28). 

lik muayenedekalp yetmezliği, telcde kardiyomegali 
ve ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonunun % 
30'un altında oluşuna göre hastaların prognozları 

Tablo 3'de görülmektedir. Bu değişkenierin eksitus 
ve düzelme yüzdelerin de istatistiksel anlamlı etkisi

nin olmadığı saptanmıştır. 

Tablo 3. ttk başvuruda kalp yetersizliği, kardiyomegali, cjeksiyon fraksiyon u ve sonu ç lar 

Kalp yetersizliği Kardiyomegali Ejekslyo n fraksiyon u 

Yok Var Yok Var % 30 .ı. % 30 i 

n % n % n % n % n % n % 

Ölüm 9 14 2 6 ll 44 2 20 2 9 
Düzelme 23 36 14 42 35 40 2 20 3 30 3 14 
Aynı 26 44 12 36 32 38 6 60 4 40 !O 45 
Kötülesme 4 6 5 16 7 8 2 20 ı 10 7 32 

- r- -- - -
i Toplam 62 33 85 10 10* 22* 
i 

Ölüm için p: anlamlı değil (AD) p:AD p:AD 
Düzelme için p:AD p:AD p:AD 

* lik ejeksiyon fraksiyonu ölçümü yapılan hastaların toplam 32'sinin prognozu bilinmektedir 
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TARTIŞMA 

Bu çalışınada eliiate kardiyomiyopatili hastalarda 
prognostik değerlendirme yapılmış, risk faktörleri 

araştırılmıştır. 

Eksitus yüzdesi (% 12) literatüre göre düşük bulun
muştur (7). 1986 yılında Almanya'da aynı yaş gru
bunda yapılan çalışmada ortalama 41 aylık izlernde 1 

yıllık ölüm oranının % 23 olduğu, 5 yıl sonunda % 

41 'e yükseldiği, Le w is ve arkadaşlarına (S) göre ise 

1 yıllık ölüm hızının % 33. 5 yıl için % 47 
olduğuu gözönüne alındığında, düşük mortalitcmizin 

izlem süresinin ortalama 24±5 ay olup hastaların an

cak % 43.1'inin 1 yılın üzerinde izlenebilmiş ol
ması. kötüleşen % 9.5 hastanın 6 aydan sonra kont

role gelmeyip sonuçlarının bilinmeyişi, endomiyo
kardiyal biyopsi yapılmadığı için ıniyokarditlerin 

tümüyle ekarte edilcmeyişine bağlı olabileceği 

düşünülebilir. 

Cinsiyet farkının ne eksitus, ne de düze tme yüzde
lerinde önemi olmadığı istatistiksel olarak görül

müştür. Literatürele cinsiyelin prognostik bir faktör 

olduğuna ait bir bilgiye rastlanmamıştır. Semptom

ların başlaması 2 yaşın altında ve üzerinde olanların 
eksitus yüzeleleri (% 9 ve% 19) arasındaki fark ista

tistiksel olm·ak anlamlı bulunmamışsa da belirgindir. 

İki grubun düzelıne yüzdeleri (% 52 ve % 5) 

arasında istatistiksel anlamlı fark bulunmuştur. Grif
fin ve arkadaşlarının (7) kalp nakil adaylarının seçi

mi için yaptığı çalışınada da 2 yaşın üzerinde semp

tomları başlayanların daha kötü prognozlu oldukları 
gösterilmiştir. Semptom ların baaşlaması ilc başvuru 

am-;ında geçen sürenin sonuçla ilişkisi incelencli~rinde 

ıstatislikscl olarak anlamlı fark bulunmamışsa da ilk 
tı ay içinde başvuranların eksitus yüzdesinin(% 14), 

dana sonra ba~vuranlanı göre t% 6) yüksek olduğu 

görülmüştür. Btı sonuç. hasuılığın ilk o ayında ölüm 
riskinin yüksek olup, bu sLircyı gcçirebilmiş olan
ların yaşam şansla.rıııııı artacağını akla getim1cktcdir. 
Olcn ll hasuının <.l'unun ilk 7 ay içinde kaybedilme

lcrı de aynı düşünceyi destcklcmektcclir. Kardeş 

öyküsü bulunan 6 hastanın tümünde anne baba akra

balığı olması dıkkat çekicidir. Bu bulgu ilc birlikte, 

hastalığın hem kız. hem de erkek çocuklarda 
gorı.Hmcsı v~ anne babaların saglıklı olması. dilatc 

l<urdıyoınıyopatılcrclc otozumal resesir tıptc bır genc

Uk g~çı~ın bulundugu aılcvı tonnların da olabi-
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lcceğini düşündürmektedir. Ayrıca aynı ailcdc birden 

çok bireyin, etyolojide öncclikJe üzerinde durulan vi
ral enfeksiyona yakalanına şansının yüksek olabi
leceği, ancak viral enfeksiyon sonrası kardiyomiyo

pali gelişmesinin genetik predispozisyonla açıklana

bileceği tartışmaya açıktır. 

Çalışmamızda anne baba akrabalığı ve kardeş öyküsü 
olanlarda eksitusun yüksek, düzclmenin düşük oranda 

oluşu istatistiksel olarak gösterilmiştir. Kardiyomiy

opatili kardeş öyküsü olan hastaların köıü prognozlu 
oluşuna dair kesin bilgiler olmamakla birlikte, Grif

fin'in <7> çalışmasında ölüm oranı yüksek olan 2 

yaşın üzerindeki grupta aile öyküsü bulunan hasta 

sayısının fazlalığı bulgularımızı desteklemektedir. 
Aritmi varlığı kötü prognostik işaret olarak sap

tanmıştır. 1984 yılında Ohio'da yapılan ça lışmada 

1972-84 tarihleri arasında 69 dilale kardiyomiyopalili 

hasta incelenmiş, 1 yıllık mortalite o/o 35 bulunmuş, 

prognozu etkileyen en önemli faktörlerden birinin 

ventriküler aritmi olduğu belirti l miştir <3). 

Çalışmamızda, ilk EKG'de aritmi saptanan 16 has
tanın 2'sinde ilk EKG'dc multifokal ventriküler ek

strasistol, I' inde ise AV dissosiasyon saptanmıştır. 

Düzclme görülen bir hastada ventriküler ekstasistol 

bulunmuştur. Kontrollerde klinik ve ckokardiyogra
fik durumlarında değişiklik olmayan 4 hastanın ilk 

EKG bulguları ise 2 hastada ventriküler ekstrasis

tol, 2 hastada atrial fibrilasyon şeklindedir. 

İlk başvuruda kalp yetmezliği olan hastalarda eksitus 
oranı % 14, olmayanlarda % 6 bulunmuş, ancak bu 

fark istatistiikscl olarak aanlamlı saptanmamıştır. 

Literatürele 1 yaşın altında kalp yetmezliği oluşu, 
kötü prognnoslik işaret olarak belirtilmektedir (9). 

İlk ekokardiyografiele ejcksiyon fraksiyonunun % 30 

ya da % 20'nin altında olmasının en önemli kötü 
prognostik faktör olduğunu bildiren çalışmalara 
(10,1 1) karşın, çalışmamızda EF % 30'un altında 

olanlarda, eksitus yüzdesi olmayanlara göre % 10 
daha fazla bulunmuş ancak bu fark istatistiksel ola

rak anlamlı bulunmamıştır. 

Sonuç olarak dilme kardiyoıniyopatide anne baba ale
rabalığı ve kardeş öyküsü bulunan ve aritınisi olan 

hasuılar kötü prognozlu, semptomlar 2 yaşın al tında 

başlayanlar iyi prognozlu grubu oluşturmaktadır. 

Kalp naklinin gündemde olduğu çağımızda, aday 
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seçiminde kötü prognozlu gruba öncelik verilmesi 
yönünden risk faktörlerinin bilinmesinin yararı ola
cağı düşünülmektedir. 
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hekimin katıldığı ve 32 ülkeden 16 bin kardiyologun bağlı bulunduğu Avrupa Kardiyoloji Derneğinin 
yönetim kurulunda iki yıldan beri görev yapan Prof. Onat, bu kez başkan yardımcılığını Bareelona kongre
sine kadar iki yıl sürdürecek. 

TKD Arşivi Excerpta Medica 'ya alındı 

Türk Kardiyoloji Derne~i Arşivi geçtiğimiz Ekim 1990 sayısından itibaren Excerpta Medica'nın verita
banına (EMBASE) alınmıştır. Dergimizde çıkan yazıların İngilizce özetlerinin bu kurum tarafından tarana
cağı anlaşılmaktadır. Kıvançla duyururuz. 
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