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grubu III-IV, ejeksiyon fraksiyonu < % 35, QRS süresi >120 
ms olan sinüs ritmindeki hastalar kardiyak resenkronizasyon 
tedavisinden yarar görürler (6). Ayrıca dilate kardiyomiyopatili 
hastaların yaklaşık üçte birinin ventriküler aritmilere bağlı ani 
ölümle kaybedildiği düşünüldüğünde ICD yerleştirilmesinin 
önemi de ortaya çıkmaktadır. Son kılavuzlara göre fonksiyonel 
grubu II-III, EF < %35 olan tüm hastalara birincil koruma ama-
cıyla ICD yerleştirilmesi önerilmektedir (6). 

Hipertrofik kardiyomiyopati
Hipertrofik kardiyomiyopati, kalp kasının kontraktil birimi 

olan sarkomeri kodlayan genlerde oluşan mutasyon sonucu 
ortaya çıkan bir genetik hastalıktır. Hastalık otozomal domi-
nant geçişe sahiptir ve sol ventrikül hipertrofisi ile karakterize 
olur (7). 

Hipertrofik kardiyomiyopati hastaların büyük kısmında 
oldukça iyi seyirlidir. Ancak hastalığa ait komplikasyonlar her-
hangi bir anda ortaya çıkabilir. Özellikle ani ölüm yönünden 
riskli grupları önceden tanımak çok önemlidir (7). 

Hipertrofik kardiyomiyopati özellikle puberti ile belirgin-
leşir, ancak mutasyonun türüne göre dah genç ve ileri yaşlarda 
da belirginleşen formları vardır. Genellikle asemptomatik veya 
minimal semptomatiktir. Genellikle yaş ilerledikçe ortaya çıkan 
semptomlar dispne, göğüs ağrısı, çarpıntı ve senkoptur. Yıllık 
toplam mortalite %1, ani ölüm oranı ise % 0.7 olarak bildiril-
mektedir (8).  En önemli ölüm nedenleri, ani ölüm, kalp yet-
mezliği ve inmedir. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda ani 
ölüm için yüksek riski gösteren 5 durum vardır. Bunlar;
  1) Ailede ani kalp ölümü olması,
  2) Senkop olması,
  3) Önemli (> 3 cm) sol ventrikül hipertrofi si olması
  4) Egzersize hipotansif yanıt olması
  5) Kısa (non-sustained) ventriküler takikardi atakları ol-

masıdır (9). 
Bunun dışında tabiî ki III-IV. Sınıf kalp yetmezliği semp-

tomlarının olması da önemli bir mortalite nedenidir. 
Hipertrofik kardiyomiyopatide farmakolojik tedavi beta 

blokör ve kalsiyum kanal blokörlerinin kullanılmasıdır. Vazo-
dilatör ilaçlar ve digoksin’den kaçınmak gerekir.  Non-farma-
kolojik bir tedavi yöntemi olan  septal ablasyon (alkol veya coil 
ile) ise fonksiyonel grubu III-IV, septum kalınlığı > 18 mm ve 
sol ventrikül çıkış yolu gradienti > 50 mmHg olan hastalarda 
önerilmektedir (10). Non-farmakolojik tedavide ICD yerleşti-
rilmesi ise birincil koruma amacıyla, yukarıda belirtilen risk 
faktörlerinden biri veya daha fazlasının bulunması durumunda 
Sınıf IIa endikasyonla vardır (6). 

Restriktif kardiyomiyopati
Restriktif kardiyomiyopatiler dilate ve hipertrofik kardiyo-

miyopatilerden farklı morfolojik ve hemodianmik özelliklere 
sahiptir. Bunlar ventrikülün dilate olmamsı, duvar kalınlığının 
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K ardiyomiyopatiler, ilk olarak  kalp kasının hastalık-
ları olarak tanımlanmıştır (1).  Dünya Sağlık Örgütü 
(WHO) 1995 yılında tanımı biraz değiştirmiş ve kalp 

fonksiyonlarının bozulmasına yol açan kalp kası hastalıkları 
haline getirmiştir (2). Bu tanımlamaya göre kardiyomiyopatiler 
5 alt gruba ayrılmıştır. Bunlar;
  1. Dilate kardiyomiyopati
  2. Hipertrofi k kardiyomiyopati
  3. Restriktif kardiyomiyopati
  4. Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopatisi ve
  5. Sınıfl andırlamamış kardiyomiyopatilerdir (2). 

Bu sınıflama klinik bir sınıflama olup bir çok neden ( iske-
mik, valvüler, hipertansif, inflamatuvar, metabolik, toksik veya 
kalıtsal) bu tablolardan birine yol açabilir.  

Amerikan Kalp Birliği (AHA) 2006 yılında bu sınıflan-
dırmaya daha bilimsel bir nitelik kazandırmış ve kardiyomi-
yopatileri primer (genetik ve genetik olmayan) ve sekonder 
(kazanılmış) olarak da gruplandırmıştır (3).  Bütün bu sınıf-
landırmalara rağmen, klinik uygulamada yukarıda  bahsedilen 
5 kardiyomiyopati grubu dışında iskemik, valvüler, hipertansif  
kardiyomiyoapti terimleri de klinik uygulamalarda sıklıkla 
kullanılmaktadır. 

Dilate Kardiyomiyopatiler
Sol ventrikül veya hem sol hem de sağ ventrikülün dila-

tasyonu ve sistolik kontraksiyonun bozulması durumudur. 
Etkilenmiş kişilerde kalp yetmezliği bulguları olabilir veya 
olmayabilir. Ama sonuçta, kalp yetmezliği semptomları, atriyal 
aritmiler, ventriküler aritmiler veya ani ölüm hastalığın her 
hangi bir döneminde ortaya çıkar. 

Dilate kardiyamiyopatinin toplumdaki sıklığı 100.000 de 
36 civarındadır (4). Ancak olguların çoğunun asemptomatik 
olması nedeniyle gerçek sıklığının çok daha yüksek olduğu dü-
şünülmektedir. Yapılan bir çalışmada orta yaşlı ve yaşlı popü-
lasyonun % 14’ünde semptomatik sol ventrikül disfonksiyonu 
tespit edilmiştir (5). 

Dilate kardiyomiyopatiye neden olan durumlar çok fazla-
dır. En sık olarak iskemik, valvüler, viral ve genetik nedenler 
karşımıza çıkar. Ayrıca hipertrofik kardiyomiyopati ve hiper-
tansif kardiyomiyopatilerin de son dönemde dilate kardiyomi-
yopatiye dönüşebileceğini unutmamak gerekir. 

Tedavide öncelikle altta yatan nedeni (iskemik, valvüler gibi) 
düzeltmeye yoğunlaşılmalıdır. Farmakolojik tedavi hastalığın ev-
resine ve sınıfına göre değişiklik gösterir. İlk evre-sınıflarda beta 
blokaj ve renin anjiyotensin sisteminin blokajının hastalığın sey-
rini yavaşlattığı gösterilmiştir. Daha ileri safhalarda aldosteron 
antagonistleri, semptomları kontrol altına almak için diüertikler 
ve digoksin tedaviye eklenir. Non-farmakolojik tedavi de ise bi-
ventriküler pil uygulamasını içeren kardiyak resenkronizasyon 
tedavisi ve implante edilebilir defibrilatör (ICD) yerleştirilmesi 
vardır.  Özellikle, optimal medikal tedaviye rağmen fonksiyonel 



102
11. Ulusal İç Hastalıkları Kongresi

normal olması, ventrikül duvarının sertleşmiş olması, dolayı-
sıyla restriktif bir doluş ile beraber diyastolik yetmezlik olması 
ve çoğunlukla sistolik fonksiyonların normal olmasıdır. 

İdiopatik- primer restriktif kardiyomiyopati tanısı restriks-
yon yapan belli başlı durumlar ekarte dilerek konur. Bunlar; 
amiloidoz, sarkoidoz, hemokromatoz, hipereozinofilik send-
rom ve endomiyokardiyal fibrosizdir (11).

Hipertrofik kardiyomiyopati her yaşta görülmekle beraber, 
ileri yaşlarda ve kadınlarda daha sıktır. Belirtisi pulmoner ve 
sistemik konjesyona ait semptomlardır. İleri evrelerde asit ile 
beraber anazarka tarzında ödem olabilir. 

Semptomları azaltmaya yönelik farmakolojik tedavi dışın-
da tedavi seçeneği yoktur. 
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