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lar1 olarak tanimlanmistir (1). Diinya Saglik Orgiitii
(WHO) 1995 yilinda tanimu biraz degistirmis ve kalp
fonksiyonlarinin bozulmasina yol agan kalp kasi hastaliklari
haline getirmistir (2). Bu tanimlamaya gore kardiyomiyopatiler
5 alt gruba ayrilmigtir. Bunlar;
1. Dilate kardiyomiyopati
2. Hipertrofik kardiyomiyopati
3. Restriktif kardiyomiyopati
4. Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi ve
5. Siniflandirlamamig kardiyomiyopatilerdir (2).

Kardiyomiyopatiler, ilk olarak kalp kasinin hastalik-

Bu smiflama klinik bir siniflama olup bir ¢ok neden ( iske-
mik, valviiler, hipertansif, inflamatuvar, metabolik, toksik veya
kalitsal) bu tablolardan birine yol agabilir.

Amerikan Kalp Birligi (AHA) 2006 yilinda bu smiflan-
dirmaya daha bilimsel bir nitelik kazandirmis ve kardiyomi-
yopatileri primer (genetik ve genetik olmayan) ve sekonder
(kazanilmis) olarak da gruplandirmistir (3). Biitiin bu sinif-
landirmalara ragmen, klinik uygulamada yukarida bahsedilen
5 kardiyomiyopati grubu disinda iskemik, valviiler, hipertansif
kardiyomiyoapti terimleri de klinik uygulamalarda siklikla
kullanilmaktadur.

Dilate Kardiyomiyopatiler

Sol ventrikiil veya hem sol hem de sag ventrikiiliin dila-
tasyonu ve sistolik kontraksiyonun bozulmasi durumudur.
Etkilenmis kisilerde kalp yetmezligi bulgular1 olabilir veya
olmayabilir. Ama sonugta, kalp yetmezligi semptomlar, atriyal
aritmiler, ventrikiiler aritmiler veya ani 6lim hastaligin her
hangi bir déneminde ortaya ¢ikar.

Dilate kardiyamiyopatinin toplumdaki siklig1 100.000 de
36 civarindadir (4). Ancak olgularin ¢ogunun asemptomatik
olmasi nedeniyle ger¢ek sikliginin ¢ok daha yiiksek oldugu dii-
stintilmektedir. Yapilan bir ¢aligmada orta yash ve yash popii-
lasyonun % 14’tinde semptomatik sol ventrikiil disfonksiyonu
tespit edilmistir (5).

Dilate kardiyomiyopatiye neden olan durumlar ¢ok fazla-
dir. En sik olarak iskemik, valviiler, viral ve genetik nedenler
karsimiza ¢ikar. Ayrica hipertrofik kardiyomiyopati ve hiper-
tansif kardiyomiyopatilerin de son donemde dilate kardiyomi-
yopatiye doniigebilecegini unutmamak gerekir.

Tedavide oncelikle altta yatan nedeni (iskemik, valviiler gibi)
diizeltmeye yogunlasilmalidir. Farmakolojik tedavi hastaligin ev-
resine ve sinifina gore degisiklik gosterir. Ilk evre-siniflarda beta
blokaj ve renin anjiyotensin sisteminin blokajinin hastaligin sey-
rini yavaglattig1 gosterilmigtir. Daha ileri safhalarda aldosteron
antagonistleri, semptomlar1 kontrol altina almak i¢in ditiertikler
ve digoksin tedaviye eklenir. Non-farmakolojik tedavi de ise bi-
ventrikiiler pil uygulamasini iceren kardiyak resenkronizasyon
tedavisi ve implante edilebilir defibrilatér (ICD) yerlestirilmesi
vardir. Ozellikle, optimal medikal tedaviye ragmen fonksiyonel

grubu III-IV, ejeksiyon fraksiyonu < % 35, QRS siiresi >120
ms olan siniis ritmindeki hastalar kardiyak resenkronizasyon
tedavisinden yarar goriirler (6). Ayrica dilate kardiyomiyopatili
hastalarin yaklasik tigte birinin ventrikiiler aritmilere bagli ani
oliimle kaybedildigi diistiniildiigtinde ICD vyerlestirilmesinin
6nemi de ortaya gikmaktadir. Son kilavuzlara gore fonksiyonel
grubu II-ITI, EF < %35 olan tiim hastalara birincil koruma ama-
cryla ICD yerlestirilmesi 6nerilmektedir (6).

Hipertrofik kardiyomiyopati

Hipertrofik kardiyomiyopati, kalp kasinin kontraktil birimi
olan sarkomeri kodlayan genlerde olusan mutasyon sonucu
ortaya cikan bir genetik hastaliktir. Hastalik otozomal domi-
nant gecise sahiptir ve sol ventrikiil hipertrofisi ile karakterize
olur (7).

Hipertrofik kardiyomiyopati hastalarin biiyiik kisminda
oldukga iyi seyirlidir. Ancak hastaliga ait komplikasyonlar her-
hangi bir anda ortaya ¢ikabilir. Ozellikle ani 6liim yéniinden
riskli gruplar1 6nceden tanimak ¢ok 6nemlidir (7).

Hipertrofik kardiyomiyopati ézellikle puberti ile belirgin-
lesir, ancak mutasyonun tiiriine gore dah geng ve ileri yaslarda
da belirginlesen formlar1 vardir. Genellikle asemptomatik veya
minimal semptomatiktir. Genellikle yas ilerledik¢e ortaya ¢ikan
semptomlar dispne, gogiis agrisi, carpinti ve senkoptur. Yillik
toplam mortalite %1, ani 6lim orani ise % 0.7 olarak bildiril-
mektedir (8). En 6nemli 6liim nedenleri, ani 6liim, kalp yet-
mezligi ve inmedir. Hipertrofik kardiyomiyopatili hastalarda ani
olim icin yiiksek riski gosteren 5 durum vardir. Bunlar;

1) Ailede ani kalp 6limii olmast,

2) Senkop olmasi,

3) Onemli (> 3 cm) sol ventrikiil hipertrofisi olmasi

4) Egzersize hipotansif yanit olmasi

5) Kisa (non-sustained) ventrikiler takikardi ataklar1 ol-

masidir (9).

Bunun disinda tabii ki IIT-IV. Siuf kalp yetmezligi semp-
tomlarinin olmasi da 6nemli bir mortalite nedenidir.

Hipertrofik kardiyomiyopatide farmakolojik tedavi beta
blokdr ve kalsiyum kanal blokorlerinin kullanilmasidir. Vazo-
dilator ilaglar ve digoksinden kaginmak gerekir. Non-farma-
kolojik bir tedavi yontemi olan septal ablasyon (alkol veya coil
ile) ise fonksiyonel grubu III-IV, septum kalinlig1 > 18 mm ve
sol ventrikil ¢ikis yolu gradienti > 50 mmHg olan hastalarda
onerilmektedir (10). Non-farmakolojik tedavide ICD yerlesti-
rilmesi ise birincil koruma amaciyla, yukarida belirtilen risk
faktorlerinden biri veya daha fazlasinin bulunmas: durumunda
Sinif ITa endikasyonla vardir (6).

Restriktif kardiyomiyopati

Restriktif kardiyomiyopatiler dilate ve hipertrofik kardiyo-
miyopatilerden farkli morfolojik ve hemodianmik 6zelliklere
sahiptir. Bunlar ventrikiiliin dilate olmamsi, duvar kalinliginin
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normal olmasi, ventrikiil duvarinin sertlesmis olmasi, dolayi-
styla restriktif bir dolus ile beraber diyastolik yetmezlik olmasi
ve cogunlukla sistolik fonksiyonlarin normal olmasidir.

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

Hipertrofik kardiyomiyopati her yasta goriilmekle beraber,
ileri yaglarda ve kadinlarda daha siktir. Belirtisi pulmoner ve
sistemik konjesyona ait semptomlardir. {leri evrelerde asit ile
beraber anazarka tarzinda 6dem olabilir.

Semptomlar: azaltmaya yonelik farmakolojik tedavi disin-
da tedavi segenegi yoktur.
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