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KLINIK CALISMA

Cocuklarda idiyopatik dilate kardiyomiyopati: Prognostik belirtecler

Idiopathic dilated cardiomyopathy in children: Prognostic indicators
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OZET

Amac: Dilate kardiyomiyopati (DKM) sol ventrikl islevlerin-
de bozukluk ve kalp yetersizligi ile seyreden ve prognozu
kéth olan bir hastaliktir. Tanisal ve terapétik gelismelere
ragmen etiyoloji hala bilinmemektedir. Calismamizda idiyo-
patik DKM tanisiyla izlenen hastalarimizin yasam suresini
etkileyen fakttrleri degerlendirmek istedik.

Yéntemler: Ekim 2005—Ekim 2017 tarihleri arasinda idiyo-
patik DKM tanisi konulan 79 hasta geriye donik olarak de-
gerlendirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, klinik bilgileri,
sol ventrikll fonksiyonlari, tedavi ve izlemleri hastane kayit-
larindan incelendi. Prognoza etki edebilecek faktérlerden;
semptomlarin baglama yasi, cinsiyet, anne-baba akrabaligi,
telekardiyogramda kardiyomegali varligi, ekokardiyografide
azalmis ejeksiyon fraksiyonu (EF), kisalma fraksiyonu (KF),
mitral yetersizlik derecesi ve intrakardiyak tromboz geligimi
degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin yaslari 2060 ay, erkek/kiz orani ise
1.02/1 idi. Hastalarin en sik kalp yetersizligi semptom ve bul-
gular (n=59, %74.7) ile bagvurdugu gorildi. En sik gorilen
fizik muayene bulgusu Ufirim (n=53, %67.1) ve tasikardi
(n=48, %60.8) idi. Olgularin %73.4’Unde telekardiyografide
kardiyomegali vardi. Ekokardiyografi degerlendirmesinde
EF ve KF degerleri sirasiyla %35.7+1.3 ve %17.3+6.5 iken
42 (%53.2) hastada 2. derece ve lzerinde mitral yetersizlik
oldugu goriildii. izlem siiresi 20+38.1 (1-156) ay idi. Dért ol-
guda (%5.1) intrakardiyak tromboz saptandi. Mortalite orani
%36.7 olarak bulundu. Sag kalim sirelerine gére prognostik
faktorlere bakildiginda; anne baba arasinda akrabalik olma-
s1, EF ve telekardiyografide kardiyomegali olmasinin sagka-
lim suresini anlamli derecede kisalttigi géruldu.

Sonuc: Anne baba arasinda akrabalik olmasi, tani aninda
telekardiyografide kardiyomegali olmasi ve EF degerlerinin
disuk olmasi DKM hastalarinda sagkalim surelerini etkile-
yen en 6nemli belirteclerdir.

ABSTRACT

Objective: Dilated cardiomyopathy (DCM) is a disorder fea-
turing left ventricular dysfunction, heart failure, and a poor
prognosis. The etiology is still unclear, despite diagnostic and
therapeutic developments. This study was an evaluation of
factors affecting the life span of a group of idiopathic DCM
patients.

Methods: A total of 79 patients from between October 2005
and October 2017 with a diagnosis of idiopathic DCM were
evaluated retrospectively. Demographic characteristics,
clinical information, left ventricular function, treatment, and
follow-up of the patients were reviewed based on hospital
records. Age, gender, parental consanguinity, cardiomegaly
on telecardiography, reduced ejection fraction (EF) and
shortening fraction (SF), degree of mitral regurgitation, and
intracardiac thrombosis were determined to affect prognosis.
Results: The patients were aged 20+60 months, and the
male/female ratio was 1.02/1. The patients most frequently
presented with heart failure signs and symptoms (n=59,
74.7%). The most common physical examination findings
were a murmur (n=53, 67.1%) and tachycardia (n=48, 60.8%).
Cardiomegaly was observed on telecardiography in 73.4% of
the patients. The EF and SF values were 35.7+12.6% and
17.3+6.5%, respectively. In all, 42 (53.2%) patients had mitral
regurgitation of grade 2 or higher. The duration of follow-up
was between 1 and 156 months (20+34.9 months). Intrac-
ardiac thrombosis was detected in 4 (5.1%) patients. The
mortality rate was 36.7%. When the prognostic factors were
compared according to survival time, it was determined that
survival was reduced in cases of parental consanguinity, low
EF, and cardiomegaly.

Conclusion: The most important negative markers affecting
the length of survival of DCM patients were parental consan-
guinity, cardiomegaly detected on telecardiography, and a re-
duced EF level.
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Dilate kardiyomiyopati (DKM) dilate sol vent-
rikiil ve sistolik islev bozuklugu ile kendini
gosteren, siklikla konjestif kalp yetersizligi ile sey-
reden miyokart hastaligidir. Bu hastalarin beg yillik
oliim orani veya kalp nakil ihtiyaci oran1 %46 olarak
bildirilmistir.!! Cocuklarda en sik goriilen kardiyo-
miyopati tipidir. DKM’lerin en sik nedeni idiyopatik
iken ikinci siklikta miyokardittir. Amerika Birlesik
Devletleri’'nde 0-18 yas grubunda kardiyomiyopati
insidans1 yilda 100.000’de 1.13 olup bunun yarisini
DKM’ler olugturmaktadir. Bir yag alt1 cocuklarda ise
beklenen DKM insidansi yillik 100.000 ¢ocukta 4 tiir.
2l Epidemiyolojik caligmalarda ¢ocuklarda insidans
0.57-0.73/100.000 olarak bulunmustur.!

Hastalarin prognozu aniden diizelme ile ciddi kalp
yetersizligi arasmnda genis bir spektrumdadir.”! Ilag
tedavisinin ¢ok etkin olmamasi nedeniyle hastalarin
ticte biri mortal seyretmekte veya kalp transplantasyon
aday1 olmaktadir. Cocuklarda kalp transplantasyonu-
nun en sik nedeni DKM’dir.’y DKM nin erken tani ve
tedavisi, kalp yetersizligi gelisimini 6nler veya gecik-
tirir. Intrakardiyak tromboz, DKM’li hastalarda sik go-
riilen bir komplikasyon olup onemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. DKM’li hastalarda intrakardiyak
tromboz siklig1 yapilan ¢alismalarda %4-16 arasinda
bulunmustur.'**! Bu c¢alismada, DKM’li hastalardaki
prognoza etki eden faktorleri irdelemek istedik.

HASTALAR VE YONTEM

Calismamizda Ekim 2005 ile Ekim 2017 tarihleri
arasinda izlenen 79 idiyopatik DKM’li hasta geriye
doniik olarak degerlendirildi. DKM tanisi, 2006 Ame-
rikan Kalp Dernegi’nin onerisi dogrultusunda iki bo-
yutlu ekokardiyografide ventrikiillerde genisleme ve
sistolik disfonksiyon ile birlikte sol ventrikiil duvar
kalinhiginda artig olmasi ile konuldu.!"”! Ikincil DKM
nedenleri (enfeksiyonlar, aritmiler, endokrin hastalik-
lar, noromuskiiler hastaliklar, romatolojik ve immii-
nolojik hastaliklar, niitrisyonel eksiklikler, iskemiye
yol acan durumlar, toksinler ve sistemik hastaliklar)
diglandi.

Yas ve cinsiyet dagilimi, bagvuru semptomlari, fizik
inceleme, elektrokardiyografi (EKG), telekardiyografi,
ekokardiyografi bulgular1 ve prognoz degerlendiril-
di. Semptomlarin baglama yaginin (<2 yas, =2 yas),
cinsiyetin, anne-baba arasinda akrabalik olmasinin,
telekardiyogramda kardiyomegali varliginin (kardi-

yotorasik oranin yenidogan  gsaitmalar:
doneminde 0.60’1n, siit co-
cuklugu doneminde 0.55’in  Er Ejeksiyon fraksiyonu

o e a. EKG Elektrokardiyografi
ve sonrasinda 0.50’nin tlize-

Dilate kardiyomiyopati

. . . KF Kisalma fraksiyonu
rinde  olmast), ejeksiyon  gypse ol ventrikiit diyastol
fraksiyonu (EF) ve kisalma sonu gapt

fraksiyonu (KF) Slctimleri-

nin, sol ventrikiil diyastol sonu capinin (SVDSC) ve
intrakardiyak tromboz varliginin prognoza olan etki-
leri incelendi. Mitral yetersizlik derecesi, mitral yeter-
sizlik jetinin sol atriyuma uzanimina gore 4’e ayrildi.
Bu degerlendirmeye gore jetin sol atriyuma uzanimi
<%]15 ise 1. derece, %15-30 ise 2. derece, %35-50 ise
3. derece ve >%50 ise 4. derece mitral yetersizlik ola-
rak degerlendirildi.""! Tan1 konuldugu andan itibaren
hastalarin sagkalim siireleri degerlendirildi.

Istatistiksel analiz

Hastalarin istatistiksel analizi “Statistical Package
of the Social Sciences” 24 (SPSS, Chicago, IL, ABD)
programi ile degerlendirildi. Kaplan-Meier egrisi
cizmek icin “survival (Therneau, 2015) package in
R Studio” kullanildi. Tanimlayicr istatistikler olarak
ortalamazstandart sapma (SS) kullanildi. P de8erinin
<0.05 olmas1 anlaml olarak kabul edildi. Hastalarin
sagkalim siireleri Kaplan-Meier metodu ve Cox reg-
resyon analizi kullanilarak degerlendirildi. Tek de-
giskenli Cox regresyon sonuglarina gére p<0.25 olan
degiskenleri ¢oklu Cox regresyon modellemesi icin
aday olarak secildi.

BULGULAR

Dilate kardiyomiyopati tanist konulan 79 has-
tanin yaglar1 ortancasi 20 ay (10 giin—198 ay) olup;
40’1 erkek (%50.6), 39°u kiz (%49.4) idi. Hastalarin
yaglar1 iki yag Oncesi ve sonrasi olarak gruplandirildi-
ginda 44 (%55.7) hastanin iki yas altinda, 35 (%44.3)
hastanin iki yas ve tistiinde oldugu goriildii. Her iki
yas grubunda da en sik goriilen bagvuru nedeni kalp
yetersizligi semptom ve bulgular1 (n=53, %67.1) idi.
En sik goriilen fizik muayene bulgular1 2-3/6 derece,
apikal yerlesimli ve sistolik karekterde iifiirlim (n=53,
%67.1) ve tagikardi (n=48, %60.4) idi. Hastalarin
10’unda (%12.6) birinci derece olmak iizere toplam
30 (%38) olguda anne baba arasinda akrabalik vardi.

Elektrokardiyografi degisikligi olan 39 (%49.4)
hastanin 27’sinde (%69.2) sol ventrikiil hipertrofisi,
8’inde (%20.5) ST-T degisikligi ve dordiinde (%10.3)
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aritmi oldugu goriildi. Aritmisi olan 4 hastanin 1’inde
supraventrikiiler tasikardi, 3’tinde nadir ventrikiiler
ekstrasistol vardi. Hastalarin 58’inde (%73 .4) telekar-
diyografide kardiyomegali mevcuttu.

Ekokardiyografik incelemede SVDSC, EF ve
KF degerleri sirasiyla 41.7+1.3 mm, %35.7£1.3 ve
17.3+6.5 idi. Mitral yetersizlik acisindan hastalar
<2. derece ve =2. derece olarak iki grupta incelen-
di. Hastalarin 42’sinde (%53.2) =2. derece, 37 sinde
(%46.8) <2. derece mitral yetersizlik oldugu goriil-
dii. Yas gruplarina gore bakildiginda <2 yag ve =2
yas hastalarda; EF degerleri sirasiyla %36.9+11.8,
%34.2+13.5, KF degerleri ise %17.7£5.9, %16.9+7.3
idi. Hastalarin bagvuru anindaki ve izlem sonundaki
EF ve KF degerleri Tablo 1’de gosterilmistir. Hasta-
larin 4’tinde (%5.1) intrakardiyak tromboz oldugu ve
bu trombozun 3 hastada ilk bagvuru aninda, 1 hastada
tanidan 2 ay sonra (antiagregan proflaksisi almasina
ragmen) olustugu goriildii. Bu hastalarin EF ve KF

degerleri sirasiyla %25.5£5.9 ve 12.2+2.6 idi. Trom-
bozun dort hastada sol ventrikiilde, bir hastada ayrica
sag ventrikiilde de oldugu goriildii. Hastalarin ikisine
enoksaparin, birine heparin, digerine ise doku plaz-
minojen aktivatorii tedavileri uygulandi. Hastalarin
hicbirinde aritmi veya prokoagiilan bir duruma yol
acacak hematolojik bozukluk saptanmadi. Tromboz
saptanan hastalarin demografik, klinik ve ekokardi-
yografik 6zellikleri Tablo 2’de gosterildi.

Hastalarin toplam izlem siiresi ortancas1 20 ay (1-
156) olup 29 hasta (%36.7) izlemde kaybedildi. Dort
(%5.06) hastaya kalp transplantasyonu yapildi.

Iki yas altindaki hastalarm 14°ii (%31.8), iki yas ve
tizeri hastalarin 15’1 (%42.9) kaybedildi. Kiz hastalar-
da oOliim orami1 (n=16, %41) erkeklere oranla (n=13,
%32.5) daha fazla bulundu. Anne-baba akrabaligi
olan hastalarin 17’si (%56.7), olmayan hastalarin
12°si (%24.5) kaybedildi. Telekardiyografide kardi-

Tablo 1. Hastalarin bagvuru ve izlem sonu ekokardiyografi bulgulari

<2 yas (%=+SS)

=2 yas (%+SS)

Tum hastalar (%+SS)

EF KF KF EF KF
Basvuru 36.9+11.8 17.7+5.9 34.2+13.5 16.9+7.3 35.7+1.3 17.3+6.5
izlem sonu 50.1+21.1 26.2+12.7 46.5+17.7 24.7+11 48.5+1.9 25.5+1.2
EF: Ejeksiyon fraksiyonu; KF: Kisalma fraksiyonu.
Tablo 2. Trombozlu hastalarin 6zellikleri

Hasta no
1 2 3 4

Tani yasi (yil) 4.5 15 2 11
Cinsiyet Erkek Erkek Erkek Kiz
Tromboz gelisim siresi Tani aninda Tani aninda 2ay Tani aninda
Ejeksiyon fraksiyonu (%) 20 24 20 34
Kisalma fraksiyonu (%) 10 12 10 16
Sol ventrikil diyastol sonu ¢api (mm) 45 57 51 55
Trombozun yeri LV (2 adet), RV (1 adet) Lv Lv Lv
Tromboz boyutu (mm) 33x14,15x8, 4x4 35x24 40x25 8x8
Verilen tedavi Heparin Enoxaparine t-PA Enoxaparine
Tedavi slresi (giin) 11 30 1 14
Rezollsyon Tam Kismi (4x4) Olim Tam
Emboli + = = =

LV: Sol ventrikill; RV: Sag ventrikiil; t-PA: Doku plazminojen aktivatora.
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Tablo 3. Yasayan ve 6len hastalarin dagilimi

Yasayan hasta Olen hasta
sayisi (%) sayisl (%)

Yas

<2 yas 30 (68.2) 14 (31.8)

=2 yas 20 (57.1) 15 (42.9)
Cinsiyet

Kiz 23 (59) 16 (41)

Erkek 27 (67.5) 13 (32.5)
Akrabalik

Yok 37 (75.5) 12 (24.5)

Var 13 (43.3) 17 (56.7
Elektrokardiyografi
degisikligi

Yok 28 (70) 12 (30)

Var 22 (56.5) 17 (43.5)
Telekardiyogramda
kardiyomegali

Yok 19 (90.5) 2 (9.5)

Var 31 (53.4) 27 (46.6)
intrakardiyak tromboz

Yok 47 (62.7) 28 (37.3)

Var 3 (75) 1 (25)
Mitral yetersizlik

=>2. derece 23 (34.5) 19 (65.5)

<2. derece 27 (65.5) 10 (34.5

yomegali olan hastalarin 27’sinin (%46.6), kardiyo-
megalisi olmayan hastalarin ise sadece 2’sinin (%9.5)
kaybedildigi goriildii. Mitral yetersizligi 2. derece ve
iistii olan hastalarda 6liim oran1 %65.5 (n=19) bulun-
du (Tablo 3). Yagsayan ve 6len hastalarin EF degerleri
sirastyla %38.6+12.6 ve 30.7x11.1 iken KF degerleri
ise %18.6+6.7 ve 15+5.6 olarak bulundu.

Hastalarin 37’sinde (%46.8) 1. derecede, 42’sinde
ise (%53.2) 2. derece ve listii mitral yetersizlik oldugu
goriildii. Trombozu olan 4 hastadan ikisinde 2. derece,
I’inde 1. derece mitral yetersizlik varken doérdiincii
hastada mitral yetersizlik olmadig1 goriildii.

Hastalarin sag kalim siireleri Cox regresyon ana-
lizi ve Kaplan-Meier metodu ile degerlendirildi. Tek
degiskenli Cox regresyon analizi ile p<0.25 olarak
saptanan degiskenler coklu degiskenli Cox’un oran-
sal hazard regresyon analizinde anlamli olabilecegi
diistiniilerek aday risk faktorleri olarak secilmisgtir.

Coklu analiz ile geriye doniik eleme yapildi. Ug de-
gisken kaldi; anne baba arasinda akrabalik olmasi
(p=0.003), telekardiyografide kardiyomegali olmasi1
(p=0.085) ve EF degerinin diisiik olmas1 (p=0.088)
sag kalim siiresini belirlemede en 6nemli faktorler
olduklar1 goriildii (Tablo 4). Telekardiyografide kar-
diyomegali olmasi ve EF degerinin diisiik olmasi
sagkalim iizerinde istatistiksel olarak anlamli olmasa
bile klinik olarak anlamli idi. Ciinkii kardiyomega-
li olan hastalarda 6liim riski 3.67 kat artar iken EF
degerindeki her 1 birimlik diigiis 6liim riskini 1.03
kat artirmakta idi. Hastalarin sagkalim egrileri Sekil
1-3°de gosterildi. Kategorik risk faktorleri Log-Rank
testi kullanilarak Kaplan-Meier sagkalim analizi ile
degerlendirildi (Tablo 5). Niimerik degiskenler ise
tek degiskenli Cox’un oransal hazard regresyon yon-
temi ile degerlendirildi (Tablo 6).

TARTISMA

Dilate kardiyomiyopati hastalarinda en sik gorii-
len semptom ve bulgular dispne, egzersiz intoleransi,
senkop, takipne, tagikardi ve hepatomegalidir.'?! Tali-
ercio ve ark.nin'"® yas ortalamasi iki olan 24 olguluk
caligmalarinda kalp yetersizliginin (%92) en sik goz-
lenen bulgu oldugu tespit edilmistir. Oh ve ark.nin!'*!
yaptig1 calismada DKM’li hastalarin %23 .4’{inde
takipne, %?22.8’inde iifiirim, %10.9’unda aritmi,
%7.6’s1nda siyanoz, %64.1’inde ise telekardiyografi-
de kardiyomegali tespit edilmigtir. Calismamizda da
hastalarin benzer sekilde en sik (%67.1) kalp yetersiz-
ligi semptom ve bulgular ile bagvurdugu goriilmiis-
tiir. Hastalarimizin %73 .4’linde telekardiyografide
kardiyomegali oldugunu gézledik.

Yapilan bircok caligmada ailesel DKM hastalari
degerlendirilmis olup hastalarin akrabalarindan bir
veya daha fazlasinda DKM oldugu gosterilmistir.
15181 Towbin ve ark.nin!!! yapmus oldugu ¢alismada
ailesel DKM’li hastalarda 5 yillik sagkalim oraninin
%94 ile en iyi olan DKM tipi oldugunu bildirmistir.
Calismamizda hastalarimizin hi¢ birinin yakininda
DKM yoktu. Ulkemizde akraba evliligi halen 6nem-
li bir sorundur. Hastalarimizin anne ve babalarinda
akrabalik orani %38 bulunmustur. Aile liyeleri, ¢alig-
mamizda ekokardiyografik olarak degerlendirilme-
mis olup dykiide herhangi bir kalp hastalig1 olmadigi
belirtilmistir. Ancak akraba evliligi oraninin yiiksek
oldugu iilkemizde ailesel DKM tespiti icin aile tiye-
lerine mutlaka ayrintili kardiyolojik/ekokardiyografik



Dilate kardiyomiyopatili cocuklarda prognoz

211

Tablo 4. Risk faktérlerinin prognoza etkileri

Degisken B SE Z P HR 95% ClI
Lower Upper
Step 1 Yas 0.399 0.412 0.936 0.333 1.49 0.664 3.343
Cinsiyet 0.14 0.402 0.122 0.727 1.15 0.524 2.527
Akrabalik 0.943 0.442 4.988 0.026 2.568 1.122 5.87
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.287 0.782 2.709 0.1 3.62 0.782 16.75
Mitral yetersizlik derecesi 0.105 0.551 0.036 0.849 1.111 0.377 3.269
intrakardiyak tromboz -0.124 1.062 0.014 0.907 0.884 0.1 7.078
Sol ventrikil diyastol sonu ¢cap -0.007 0.017 0.184 0.668 0.993 0.96 1.026
Ejeksiyon fraksiyonu -0.021 0.065 0.102 0.749 0.979 0.862 1.113
Kisalma fraksiyonu -0.012 0.126 0.01 0.921 0.988 0.772 1.263
Step 2 Yas 0.395 0.41 0.925 0.336 1.484 0.664 3.316
Cinsiyet 0.146 0.397 0.134 0.714 1.157 0.531 2.521
Akrabalk 0.926 0.383 5.85 0.016 2.523 1.192 5.34
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.302 0.766 2.886 0.089 3.677 0.819 16.51
Mitral yetersizlik derecesi 0.094 0.538 0.03 0.862 1.098 0.383 3.15
intrakardiyak tromboz -0.112 1.055 0.011 0.915 0.894 0.113 7.07
Sol ventrikul diyastol sonu ¢cap -0.007 0.017 0.176 0.675 0.993 0.961 1.026
Ejeksiyon fraksiyonu -0.027 0.021 1.719 0.19 0.973 0.973 1.013
Step 3 Yas 0.39 0.41 0.913 0.339 1.479 0.663 3.3
Cinsiyet 0.143 0.397 0.131 0.718 1.154 0.530 2.51
Akrabalk 0.927 0.382 5.885 0.015 2.528 1.195 5.35
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.3 0.766 2.879 0.09 3.67 0.817 16.46
Mitral yetersizlik derecesi 0.08 0.523 0.024 0.878 1.084 0.388 3.02
Sol ventrikll diyastol sonu ¢ap -0.007 0.017 0.178 0.682 0.993 0.961 1.026
Ejeksiyon fraksiyonu -0.027 0.02 1.855 0.173 0.973 0.935 1.012
Step4  Yas 0.39 0.41 0.91 0.34 1.478 0.663 3.29
Cinsiyet 0.133 0.391 0.116 0.734 1.142 0.531 2.458
Akrabalk 0.934 0.379 6.062 0.014 2.545 1.21 5.355
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.302 0.765 2.897 0.089 3.677 0.821 16.47
Sol ventrikul diyastol sonu ¢cap -0.006 0.016 0.146 0.703 0.994 0.963 1.026
Ejeksiyon fraksiyonu -0.029 0.017 3.022 0.082 0.971 0.940 1.004
Step 5 Yas 0.388 0.412 0.888 0.346 1.474 0.658 3.304
Akrabalik 0.938 0.379 6.117 0.013 2.555 1.215 5.375
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.266 0.758 2.789 0.095 3.547 0.803 15.667
Sol ventrikil diyastol sonu ¢ap -0.006 0.016 0.119 0.730 0.994 0.963 1.027
Ejeksiyon fraksiyonu -0.028 0.016 2.922 0.087 0.972 0.942 1.004
Step 6 Yas 0.329 0.375 0.769 0.38 1.389 0.666 2.896
Akrabalik 0.942 0.379 6.163 0.013 2.564 1.219 5.393
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.272 0.757 2.825 0.093 3.567 0.810 15.716
Ejeksiyon fraksiyonu -0.028 0.017 2.776 0.096 0.973 0.942 1.005
Step 7 Akrabalik 0.926 0.379 5.978 0.014 2.523 1.202 5.299
Telekardiyogramda kardiyomegali 1.300 0.755 2.962 0.085 3.669 0.835 16.126
Ejeksiyon fraksiyonu -0.028 0.017 2.904 0.088 0.972 0.941 1.004
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inceleme ve gerekirse genetik ¢alisma yapilmasi ge-
rektigini diisiiniiyoruz.

Dilate kardiyomiyopatili ¢ocuk hastalarda in-
trakardiyak tromboz insidansi caligmalarda %4-16
arasinda olarak bildirilmigtir.”'*?*! Caligmamizda in-
sidansin %5.1 oldugunu saptadik. Tromboz insidansi-

Survival function for patterns 1-2
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Sekil 1. Anne baba arasinda akrabalik olmasinin sagkalim
sliresine etkisi.

Survival function for patterns 1-2
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Sekil 2. Telekardiyografide kardiyomegalinin sagkalim su-
resine etkisi.

nin otopsi ¢aligmalarinda %43-57’lere kadar yiiksel-
digi gosterilmistir.2°-22

Yasin prognoza olan etkisi degerlendirildiginde li-
teratiirde farkli sonuglar bulunmaktadir. Carvalho ve
ark.nin'®! yaptig1 calismada iki yasin iistiindeki hasta-
larda prognozun daha kétii oldugu bildirilmistir. Kim
ve ark.nin®?* yaptig1 caligmada ise yasin prognoza
etkisinin olmadig1 saptanmistir. Caligmamizda ista-
tistiksel olarak yasin mortaliteye etkisinin olmadigini
gordiik. DKM’li hastalarda cinsiyet ile prognoz ara-
sindaki iligki degerlendirilmistir ve bazi ¢aligmalarda
kiz cinsiyetin bazi ¢aligmalarda ise erkek cinsiyetin
kotii prognozla iligkili oldugu bildirilmistir.'>! Ca-
lismamizda cinsiyetin prognoz iizerine etkisi olmadi-
&1 goriilmiistiir.

Dilate kardiyomiyopatili hastalarin telekardiyog-
rafisinde en sik goriilen bulgular kardiyomegali ve
pulmoner 6demdir.*" Artmis kardiyotorasik oran
mortalite agisindan prediktif neme sahiptir.””! Bizim
caligmamizda da mortalite iizerine etkili bulunmustur.

Taliercio ve ark.!"! sol ventrikiil fonksiyonlari ile
prognoz arasinda iligki olmadigimi sdylemislerdir.
Zecchin ve ark.” SVDSC genis olan, beta bloker
kullanmayan ve EF’si %30°dan diisiik olanlarin kotii
prognozlu oldugunu bildirmiglerdir. McMahon ve ark.
nin?! yaptiklari ¢alismada sol ventrikiil arka duvari
kalin, SVDSC genis ve EF’si diisiik olan hastalarin
daha kotii prognoz gosterdigi bildirilmigtir. Caligma-
mizda mortal seyreden hastalarin EF ve KF degerle-
rinin anlaml1 derecede diisiik oldugunu bulduk. Fakat
mortal seyreden hastalarimizda SVDSC daha genis
olmasina ragmen yasayan hastalar ile karsilastirildi-
ginda anlamli bir fark bulamadik.

Prognoz iizerine etkili diger bir neden ise intra-
kardiyak tromboz gelisimidir. Caligmamizda intra-

1.0 4
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Sekil 3. Hastalarin sagkalim egrisi.
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Tablo 5. Kategorik risk faktoérlerinin Log-Rank testi kullanilarak Kaplan-Meier

sagkalim analizi ile degerlendirilmesi

Ortalama yasam siresi (ay) Cl (%95) Log-Rank
Lower Upper Chi p
Yas
<2 92.3 72.6 112 1.58 0.209
>2 76.8 471 106.5
Cinsiyet
Kiz 87 61.3 112.6 0.56 0.450
Erkek 74.5 56.5 92.5
Akrabalik
Yok 115.7 96.6 134.8 10.85 0.001
Var 41.2 18.4 64

Tablo 6. Sagkalim {izerinde etkili olabilecegi diisiiniilen niimerik degiskenlerin tek
degiskenli Cox'un oransal hazard regresyon yontemi ile degerlendirilmesi

Hazard Ratio Cl (%95) Wald p
Lower  Upper
Yas 1.56 0.75 3.24 1.43 0.230
Sol ventrikul diyastol sonu ¢ap 1.01 0.98 1.04 0.38 0.537
Ejeksiyon fraksiyonu 0.96 0.93 0.99 6.73 0.009
Kisalma fraksiyonu 0.93 0.88 0.99 5.05 0.025

kardiyak tombozu olan hastalarimizin prognozunun
istatistiksel olarak daha kotii olmadigimi gordiik. Has-
ta sayimizin az olmasinin buna neden olabilecegini
diisiindiik. Cocuklarda intrakardiyak tromboz etiyo-
lojisinde; diisiik kardiyak output, aritmi ve hiperko-
agiilopati yapan hematolojik hastaliklar ii¢ ana neden
olarak gosterilmektedir.®"?*" Bizim hastalarimizda
hiperkoagiilopatiye neden olabilecek etiyolojik bir
neden veya aritmi yoktu. Bu nedenle tromboza dii-
siik kardiyak outputun yani kan akimindaki stazin
neden oldugu diisiiniildii. Ozellikle erigkin hastalar-
da yapilan caligmalarda mitral yetersizligi bulunan
DKM’li hastalarda tromboz gelisiminin daha az ol-
dugu gozlenmis ve bunu, mitral yetersizlik akiminin
kan stazina engel olmasiyla aciklamiglardir.l®3'3%
Fakat yapilan bagka bir ¢alismada ise bdyle bir iligki
bulunamamugtir." Bizim ¢aligmamizda da benzer ge-
kilde hastalarimizda ikinci ve iigiincii derecede mitral
yetersizlikleri olmasina ragmen tromboz gelistigi go-
rilmiistiir. Mitral yetersizlik derecesi ile tromboz ara-
sinda iligki bulunamamigtir. DKM’li cocuk hastalarda
intrakardiyak trombozun primer yerlesim yeri bizim

hastalarimizda oldugu gibi siklikla sol ventrikiildiir.
Fakat nadiren diger bosluklarda da tromboz gelisimi
oldugu bildirilmisgtir.!67:1230

Intrakardiyak tromboz tedavisi cerrahi veya medi-
kal (trombolitik, antikoagiilan) olarak yapilir.***4 Co-
cuklarda tedavi seceneklerinin secimi ile ilgili kesin
bilgiler bulunmamaktadir. Kiigiik boyutlardaki trom-
bozlarin tedavisinde medikal tedavi baglanma egilimi
vardir. Fakat tromboz morfolojisinin emboli riski iize-
rine etkili olmadig1 gosterilmistir.**! Eger DKM’li bir
hastada KF %20’nin altinda ise, hastada inme Oykiisii
varsa ve/veya o anda intrakardiyak tromboz goriilii-
yorsa yogun antikoagiilan tedavi baglanilmasi oneril-
mektedir.”!”! Giinthard ve ark.'” ise intravendz hepa-
rin veya oral antikoagiilan tedavisinin intrakardiyak
tromboz goriildiigli anda baglanilmasini 6nermektedir.
Biiyiik trombozu olan DKM’li hastalarin trombolitik
tedaviye ihtiyaci vardir. Bizim hastalarimizdan birinde
tromboz biiylik (40x25 mm) oldugu i¢in trombolitik
tedavi bagland.

Dilate kardiyomiyopatili hastalarda medikal te-



214

Turk Kardiyol Dern Ars

daviye ragmen prognoz kotiidiir. Kalp nakli tibbi te-
daviye ragmen c¢oklu organ yetersizligi ve mekanik
ventilator ihtiyaci olan hastalarda diisiiniilmelidir.!®’
Bizim calismamizda dort (%S5) hastaya kalp trans-
plantasyonu yapilmistir. Yapilan ¢calismalarda morta-
lite oran1 %11.5-26.9 arasinda bildirilmektedir.!'3353¢
Bu degiskenligin izlem siirelerinin degiskenlik gos-
termesinden kaynaklandigimi diistinmekteyiz. Calis-
mamizda hastalarimizdaki mortalite oraninin %36.7
oldugunu saptanmustir.

Sonug olarak, DKM hastalarimizda mortaliteyi ve
bes yillik yagam siiresini etkileyen asil faktorler; anne
baba arasi akrabalik olmasi, tan1 aninda telekardiyog-
ramda kardiyomegalinin bulunmasi ve ekokardiyog-
rafide EF ve KF degerlerinin diisiik, mitral yetersizlik
derecesinin yiiksek olmasi olarak bulunmustur.
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