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Olgu
2 ay 10 gunluk, kiz hasta

Yakinma

Huzursuzluk, beslenememe, solunum sikintisi



Oykii

e Bir hafta once huzursuzluk, beslenememe, nefes almada
glclik nedeniyle Gebze Yuzyil hastanesine basvuran hastaya
klaritromisin, mukolitik, antihistaminik baslanmis.

e Tedavinin 4. gininde morarma, solunum sikintisi, genel
durum bozuklugu sikayetiyle tekrar ayni hastaneye basvuran
hastanin genel durumu kotd, eforlu solunumu, retraksiyonlari
mevcutmus.

* Hasta entlbe edilerek yogun bakim ihtiyaci nedenli tarafimiza
sevkedildi.



Ozgecmis

* G4P4Y3A0, Zamaninda dogum, kuvoz dyklsu yok.
* Bilinen hastalik yok.

e Surekli kullandigi ilaci yok.

* Ameliyat 6ykusu yok.

* Hastaneye yatisi yok.



Soy-gecmis
* Anne: 27 yas, sag-saglikli
* Baba : 33 yas, sag-saghkl

 Anne baba arasinda akrabalik var (teyze cocuklari)

e 1. cocuk: 5 vyas, erkek, sag-saglikli
e 2.cocuk: 2 vyas, kiz, sag-saglikl
e 3. cocuk: hastamiz

* 4 aylikken solunum sikintisi nedenli kaybedilen erkek kardes
oykidst mevcut. Tam nedeni bilinmiyor.



Fizik Baki

e Ates:36°C

* Nabiz: 142/dk

* Solunum sayisi: 44/dk

e Kan basinci: 102 / 63 mm/Hg (75-90 persantil)
* Entlbe, oksijen saturasyonu %100

* Boy: 60 cm (50-75 persantil)

e Kilo: 5 kg (10-25 persantil)



Genel durumu kotu,
Bas, boyun muayenesi dogal

Dinlemekle solunum sesleri bilateral esit aliniyor
solunum sesleri kaba, subkostal cekilmeleri mevcut.

Ral ronkUs yok

KVS ritmik, S1 +, S2 +, 1/6 sistolik ufurium +

Karin rahat, hepatomegali 2cm, splenomegali yok
Haricen kiz , genitolriner sistem dogal
Noromotor gelisimi ayina gore olagan
Ekstremiteler: simetrik, anomali yok




Laboratuvar

Blyoklmya

Aclik kan sekeri: 130 mg/dL
 Bun:12 mg/dL
e Ure: 25,6mg/dL
* Kreatinin: 0,25 mg/dL
 |LDH:586IU
* Total protein: 52,4 g/dL
* Albumin: 37,2 g/dL
* Na:137,5
. K:4,58 mEq/L
 Cl:111 mEq/L
 (Ca:9,3mEq/L
 Mg: 2,4 mEqg/L
 P:5,1mEq/L
e Urik asit: 6,9 mEg/L
 CRP:16 mg/dL

Hemogram

e Beyaz kiire: 8,100 /mm3
* Notrofil: 6,200 /mm3

* Hemoglobin: 9 gr/dI
 Hemotokrit: 27,3

* Trombosit sayisi: 432,000 /mm3
e Sedimentasyon: 2 mm/h
Kan gaazi:

e ph:7,34

* Pco2:51.5 mmHg

* Po02: 58 mmHg

e cHCO3: 25.6 mMol/L

* Laktat: 0,9 mg/dL
Kardiyak marker :
 ProBNP: 32.400 pg/mL

* Troponin I: 180 ng/L







Solunum sikintisi

Kardiyomegali ( kardiyotorasik oran : >0,5)
Hepatomegali (2 cm)

EKG : sinUs ritminde



ON TANILAR ?



EKO :

Dilate kardiyomyopati
Mitral yetmezlik ( orta)
Koroner anomali izlenmedi.

* Miyokardit
e Kardiyomyopati
On tanilariyla cocuk yogun bakim servisine yatirild.



Kardiyomegali

Kalp duvarinin kalinlasmasi ya da kalp
bosluklarinin genislemesidir.

* Telekardiyografi:

Hasta ayakta nefesini alip tutmusken
(inspiryumda) cekilmelidir

e Kardiyotorasik oran:

Eriskinlerde: < % 0.50
Sut cocuklarinda: < %0.55
Yenidoganlarda: < %0.60-65
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kardiyomegali

konjestif kalp yetmezligi
iskemik kalp hastalig
hipertansiyon (sol ventrikll hipertrofisi ile)
kapak hastaligi
- mitral yetersizligi
- trikUspid yetersizligi
- aort darhig
- aort yetersizligi
- subakut bakteriyel endokardit

kardiyomiyopati
- idiyopatik kardiyomiyopati
- alkolik kardiyomiyopati
- hipertrofik kardiyomiyopati
- ilaglar
konjenital kalp hastaliklari
- ASD
-VSD
- PDA
- Aort koarktasyonu
- Ebstein anomalisi
- Fallot tetralojisi

O akciger hastaligi (sag taraftaki genislemeye yol acar)
- pulmoner emboli
- KOAH
- kor pulmonale
- primer pulmoner hipertansiyon

O myokardit

O sistemik hastalik
- gebelik
- bobrek yetmezligi
- anemi

- skleroderma

- sistemik lupus eritematozis
- orak hiicre hastalig

- romatoid artrit

- marfan sendromu



kardiyomyopati

* Kardiyomiyopati, kalp yetersizligine neden
olan kalp kasi bozuklugudur.

e Baslica uc tip kardiyomiyopati vardir:
* Dilate, Hipertrofik, Restriktif



Kardiyomyopati




Dilate kardiyomiyopati

En sik rastlanan kardiyomyopatidir.

Sol veya her iki ventriktlin dilatasyonu ve
azalmis kontraksiyonu ile karakterizedir.

Kalp yetmezliginin 3.en sik nedenidir.
Kalp naklinin en sik nedenidir.



Dilate kardiyomiyopati-Etiyoloji

Dilate KMPnin en sik nedeni idiyopatik

Genetik **

Diger kardiyovaskiiler hastaliklara ikincil:

VVVYVYY

iskemi (ALCAPA)
Hipertansiyon
Kapak hastaliklari
Tasikardi

Mlyokardlt e

Viral ( coxsackie B virlisi)
Riketsiyal

Bakteriyal

Fungal

Protozoal

YV VYVY

Depo hastaliklar:

VVVYVYY

Hemakromatozis
Anderson Fabr

Glikojen depo hastaliklari
Niman Pick

Nutrisyonel:

karnitin eksikligi
protein eksikligi,
Tiamin eksikligi
selenyum eksikligi
D vitamini eksikligi

Toksik :
»  besin zehirlenmesi
»  agir metaller
> llaclar ( en sik doxorubisin )
»  etanol
Endokrinolojik:
Diabetes mellitus
»  Hipertiroidizm
»  Hipotiroidizm
»  Feokromasitoma



Familyal gecis (%30)

e %70’i otozomal dominant
e Otozomal resesif,

* X'e bagl gecis

* Mitokondriyal

» Duchenne-Becker muskuler distrofisinde gorilen ge¢ baslangicli dilate kardiyomiyopatide
distrofin geninin, X’e bagl dilate kardiyomiyopatiden sorumlu oldugu gosterilmistir .

» Kardiyak b miyozin, troponin T ve aktin genindeki mutasyonlar konjestif kalp yetersizligine
ve ani 6lime sebep olabilmektedir.

» Mitokondriyal DNA mutasyonlari ve mitokondriyal anomaliler dilate kardiyomiyopatili
hastalarin %22’sinde saptanmis ve bu olgularin miyokardinda respiratuvar enzim
komplekslerinden sitokrom C oksidaz duzeylerinde belirgin azalma oldugu goézlenmistir.



Myokardit

e Kalp kasinin enfeksiy6z ve nonenfeksiyoz
inflamasyonu sonucu gelisen hastalik tablosudur.

* Miyokardit, cocuklarda nadir géraltr. Tahmini olarak
her 100.000 cocukta 1- 2 oraninda gorulmektedir.

Semptomlarin spesifik olmamasi ve miyokardit icin
yeterince hassas bir tani testinin bulunmamasi, bazi
hastalarda subklinik seyir gostermesi nedeniyle
insidansin daha cok oldugu disunutlmektedir.



* Miyokardit klinik semptomlari, subklinik hastaliktan
kardiyojenik soka, aritmilere ve ani 6lime kadar genis bir
yelpaze gosterebilir.

* Miyokarditin en yaygin etiyolojisi viral etkenler
oldugundan, hastalar siklikla son donemde bir solunum
yolu enfeksiyonu veya daha az siklikla son 2 hafta icinde
gastrointestinal hastalik 6ykisine sahiptir.

* Hastalar tipik olarak, kalp fonksiyon bozuklugu
semptomlarinin baslamasindan birkac¢ gin once ates,
miyalji ve halsizlik yasarlar.



* Tani:

e Klinik ile birlikte akut faz reaktanlari, kardiyak enzim,
viral markerlerin gosterilmesi ile konulur.

e Kesin tani : biyopsidir.



Dilate kardiyomiyopati-Etiyoloji

Kollajen vaskuler hastaliklar
Primer kardiyak timor: miksoma
Granulomatozis: sarkoidoz

Noromuskuler hastaliklar: muskuler distrofi,
fascioscapulohumeral distrofi, miyotonik distrofi

Olgularin % 50 sinde etyoloji bulunmaz !!



V'V VYV V []

vvgo OO0

O

Dilate kardiyomiyopati-Klinik

Kalp yetmezligi bulgular:

Beslenmede azalma, kotu ve zayif beslenme, iritabilite,
Solukluk, terleme, kilo alamama, idrar cikisinda azalma
Oksiiriik,Periferal 6dem

Eforla artan dispne, egzersiz intoleransi , carpinti

Asemptomatik
Aritmi, ileti bozuklugu

Tromboembolik komplikasyonlar:
senkop,

norolojik defisit

Ani kardiyak olim



Dilate kardiyomiyopati- Tani

J PAAG: Kardiyomegali

J Ekg:
v’ ST intervali T degisiklikleri
v Aritmi, SVT, VT

 Eko,doppler:

v' Diger kalp hastaliklarini ekarte
eder(konjenital ve kazanilmis)

v" Ciddi aort stenozuna ikincil
DKMP

v’ Aort koarktasyonu,mitral
kapak aplazisi

J Kardiyak katetrizasyon:
v Kalp nakline hazirhk
v kalp biyopsisi icin

J Anjiografi

J Miyokardiyal biyopsi:

v’ Kalp nakline hazirhk

v Nakil sonrasi izlem amacl
v' Metabolik hastalik siiphesi
v’ Persistan miyokardit



Kompensatuvar mekanizmalar

Yorgunluk
Diastolik Sistolik Kardiyak Konfiizyon
disfonksiyon disfonksiyon output | Anoreksi
Renal disfonksiyon
Ek';ekﬁf T??T' Periferik rezistans 1
n volim
Artmis ventrikiiler N N
diastolik basing | | Sempatik aktivite RAS 1
Aldosteront
Periferik Pulmoner l-
kapiler basingt| | kapiler basing 1 Renal vazokonstriksiyon | _
Akimin redistribisyonu Su, Fuz
1 Filtrasyon fraksiyon I'Etﬂriiiﬂﬂu
< Plazma
volumu 1

Periferik 6dem Dispne




Kalp yetmezligi tedavisi

* Amag: Dolasim dengesinin saglanmasi ve belirtilerin
diizeltilmesi
— On yiik azaltilmasi
— Art yuk azaltilmasi

— Kalp kasi kasilma ve gevsemesi
* Dilretikler
* Vazodilatorler (ACE inhibitorleri)
* Inotrop ajanlar



Pulmoner ve sistemik veno6z
konjesyonu olan hastalarda
tedaviye diuretiklerle
baslanir.

On yuku azaltir.

Miyokard kasilmasini ve
kalp debisini artirmazlar.

Su-Na birikimini azaltir, kalp
islevlerini ve egzersiz
kapasitesini artirir.

Organic acids
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Kalp yetersizligi olan bebeklerde ilk secenek
Furosemide (Lasix) olmahdir

llaclarin yan etkileri iyi bilinmelidir.

Asid-baz denge bozuklugu ve elektrolit dengesizligi
(Hipokalemi) yaptiklari unutulmamalidir.

Gunlik kilo kaydi yapilmahdir.

Dozlar yavas artirilmalidir.

Belirtiler kontrol edilse bile kalp yetersizligi tedavisinde
TEK ILAC OLARAK KULLANILMAMALIDIR.
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Inotroplar-Fosfodiesteraz Il inhibitorleri
(Amrinon,Milrinon)

Reseptor sonrasi hiicre ici cAMP’yi artirarak etki eder.
(+) inotrop etkilidir.

Kalp hizini artirmadigi icin kalp kasinin oksijen
tiketimine etkisi dusuktur.

Sistemik, pulmoner arteriyel yatakta cAMP aracili
vazodilatasyon yapar.

Inodilator etkilidir.



Vazodilator ilaglar

Artyukin artmasi kalp yetmezliginde debiyi 6nemli
Olcude azaltir.

Nitroprussid (Arteriyoler ve venoz dilator)
ACE INHIBITORLERI

Karvedilol

Antioksidandir.

Damar diiz kas hucrelerinde antiproliferatiftir.
alfa 1, betal, beta 2 reseptor blokaji yapar.
Periferik damar direncini azaltir.

RAA sistemini baskilar.



Dilate kardiyomiyopati- Tedavi

Aritmi ve ileti bozukluklari - antiaritmik tedauvi,
pacemaker?

Trombemboli riski-antikoagtlan
Mekanik ventilasyon

Mekanik destek( ekstrakorporeal memran
oksijenasyonu (EKMO), intra-aortik balon pompa
(IABP)

Kalp nakli



* Dilate kardiyomyopatili cocuklarda 1 yillik sag kalim
orani %63-90, 5 yillik sag kalim orani %20-80’dir. Olim
nedeni genellikle ventrikiler aritmiler, progresif
direncli kalp yetersizligi ve daha nadir olarak da
kardiyak transplantasyonun komplikasyonlaridir. Sag
kalanlarin yaklasik %50’sinde izlemde kardiyak
fonksiyonlar dizelmektedir.



prognoz

Tark kardiyoloji dernegi 2019 da yaptigi bir calismada,

dilate kardiyomyopatili hastalarda mortaliteyi ve bes yillik
yasam suresini etkileyen asil faktorler; anne baba arasi
akrabalik olmasi, tani aninda telekardiyogramda
kardiyomegalinin bulunmasi ve ekokardiyografide EF
degerlerinin disitk, mitral yetersizlik derecesinin yutksek
olmasi olarak bulunmustur.



Klinik izlem

* Eslik eden pnomoni acgisindan hastanin tedavisi ampisilin
klaritromisin olarak dizenlendi.

* Solunum yolu viral paneli gonderildi. Negatif sonuclandi.

* Kalp yetmezligi icin hastaya milrinon, dopamin, lasix infizyonu
baslandi. Sedasyon analjezi icin dormicum ve fentanil inflizyon
baslandi.

* Lasix, kapril, karvedilol ,aldacton, aspirin, koenzim g ve karnitin
baslandi.

e Takibinde infizyonlari kesildi. Hasta ekstlibe edildi. Oda havasinda
izlemine devam ediliyor.

e Kardiyak markerlari takibinde normal izlend.i.

e Altta yatan metabolik hastalik acisindan hastadan tandem MS
ayirildi. Metabolik taramalarinin gonderilmesi planlandi.

* Genetik konsultasyonu planlandi.



Tesekkdurler




