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Sunucu Notları
Sunum Notları
Gross pathology of idiopathic cardiomyopathy. 
Opened left ventricle of heart shows a thickened, dilated left ventricle with subendocardial fibrosis manifested as increased whiteness of endocardium. Autopsy.

Dialte kardiyomiyopati

Hipertrofik kardiyomiyopati




KARDİYOMİYOPATİ

Üç tipi var (anatomik ve fonsiyonel duruma göre):
• Dilate kardiyomiyopati
• Hipertrofik kardiyomiyopati
• Restriktif kardiyomiyopati

Son derece hetorojen kalp  kası hastalığı olup, yapısal remodeling ve/veya kardiyak 
fonksiyon abnormalitesi ile birliktedir. 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
The extremely heterogeneous heart muscle diseases associated with
structural remodeling and/or abnormalities of cardiac function (cardiomyopathy)
Pediatrik populasyonda ani ölümle ilişkilidir yani kardiomiypatinin ilk belirtisi ani ölüm olabilir. 




DİLATE KARDİYOMİYOPATİ

• Dilate form 
• Kardiyomiyopatiler içinde en sık görülen tipidir. 

• Kardiak transplantasyon endikasyonun en sık nedenini 
oluşturur.

• Sol ventrikül dilatasyonu ve sol ventrikül sistolik
fonksiyon kaybı vardır.
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Sunucu Notları
Sunum Notları
The extremely heterogeneous heart muscle diseases associated with
structural remodeling and/or abnormalities of cardiac function (cardiomyopathy)
Pediatrik populasyonda ani ölümle ilişkilidir yani kardiomiypatinin ilk belirtisi ani ölüm olabilir. 


Hypertrophic cardiomyopathy
demonstrates increased ventricular myocardial wall thickness,
normal or increased systolic function, and often, diastolic (relaxation)
abnormalities




DİLATE KARDİYOMİYOPATİ:Etiyoloji & Epidemiyoloji

• Hala vakaların çoğunda neden tespit edilmez (%50 idiopatik)

• %50 neden genetiktir. 

• Enfeksiyöz veya post enfeksiyöz etkenler söz konusu olabilir.

• 18 yaş altında insidans 0,57/100.000 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Ventrikül dilatasonu vardır ve kontraktilite bozuktur. 
Bu bozukluğun altında miyosit hasarlanması ve sistolik disfonksiyon sıktır. 
Genetik neden tespit edilen vakalarda  sarkomer proteini cytoskeleton ve kontraktil apart köprüsü ile ilgili bozukluklar tespit edilmiştir. 
Viral etyolojiler de patogenezde rol alır (direkt hasar ve immün mekanizma ile oluşan hasar sonucu)

Anthracycline kardiotoksisitesi (doxorubicin [Adriamycin]) bir diğer nedendir. 




DİLATE KARDİYOMİYOPATİ: Klinik

• Kalp yetmezliği bulguları  vardır.

• Ani ölüm görülebilir.
•Takipne
•Taşikardi, Palpitasyon
•Hipotansiyon 
•Senkop
•Egzersiz sırasında dispne
•Weezing
•Ral
•Öksürük 
Hepatomegali
Gallop ritmi
Mitral üfürüm
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DİLATE KARDİYOMİYOPATİ:Laboratuvar bulguları

EKG’de:
• Atrial ve ventriküler hipertrofi bulguları
• Nonspesifik ST ve T dalga anormallileri
• Nadiren atrial veya ventriküler 

aritmiler

Telekardiyografide:
• Kardiomegali
• Pulmoner vasküler belirginleşme
• Plevral efüzyon

Ekokardiografi sılıkla diagnostiktir. 
• Sol ventrikül genişlemesi
• Ventirkül kontraktilitesinin azalması 

Kardiyak kateterizasyon ve endomiyokardiyal biyopsi rutin olmamakla birlikte bazı vakalarda yararı olabilir 6
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DİLATE KARDİYOMİYOPATİ:Prognoz ve tedavi

- 1 yıllık yaşam oranı %61, 

- 5 yıllık yaşam oranı %47’dir.

- Mortalite riski yüksektir. 

- Alta yatan hastalık varsa 
tedavi edilmelidir.

- Dekonjestif tedavi önerilir. 
- Diüretikler
- ACE inhibitörleri
- Digital preperatları
- Beta blokörler: özellikle carvedilol veya metoprolol

sıklıkla kullanılır.

- Aritmi oluşur ise antiaritmik tedavi önerilir. 

- Ciddi kalp yetmezliği ve kollaps durumunda
- iv inotrop ajanlar:
- Mekanik ventilatörle solunumun desteklenmesi
- ECMO
- Kardiyak transplantasyon
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HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ

• Hipertrofik form sol ventrikül miyokardının kalınlığının arttığı; 
• Normal veya artmış sistolik fonksiyon ile karakterize olup, 
• Sıklıkla diastolik(gevşeme) abnormalitesi vardır. 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Pathology of hypertrophic cardiomyopathy A. Post-mortem examination of the heart from an individual ith HCM demonstrating massive asymmetric left ventricular hypertrophy, with associated reduction in left ventricular cavity size, compared to a normal heart. B. Histopathology of heart sections stained with Massons trichrome showing significant myofibre disarray and interstitial fibrosis in HCM.



HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ:
Etiyoloji ve epidemiyoloji
• Genellikle familyal ve otozomal dominant geçiş vardır. 

Sarkomer veya kardiyomiyositteki cytoskeletal yapılardaki  
mutasyon sonucu oluşur. 

• Sporadik olabilir. 

• Sekonder nedenler:

• Yenidoğan metabolik hastalıkları (Glikojen depo hastalıkları-
Pompe gibi-)
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Glycogen storage disorders such as Pompe disease often present in
infancy with a heart murmur, abnormal ECG, systemic signs and
symptoms, and occasionally heart failure. The characteristic ECG in
Pompe disease demonstrates prominent P waves, a short P-R interval,
and massive QRS voltages; the echocardiogram confirms severe, often
concentric, left ventricular hypertrophy




HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ: Patogenez

• Yapısal bir kalp hastalığı veya hipertansiyon olmaksızın sol ventrikül duvarında 
kalınlaşma bulunur. 

• Sol ventrikül çıkış yoluna obstruksiyon %25 hastada vardır. Valsalva manevraları, 
fiziksel aktivite ile obstruksiyon provake olur. 

• Özellikle sol ventrikül etkilenir ancak özellike infantlarda sağ ventrikül de olaya 
katılabilir. 

• Mitral yetmezlik oluşur. 

• Sistolik pompa fonksiyonu korunmuştur. Ancak obstrüksiyona ve kadiyak kasın 
gevşemesi ile ilgili abnormalitelere bağlı kalp yetmezlik bulguları vardır. 10
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Glycogen storage disorders such as Pompe disease often present in
infancy with a heart murmur, abnormal ECG, systemic signs and
symptoms, and occasionally heart failure. The characteristic ECG in
Pompe disease demonstrates prominent P waves, a short P-R interval,
and massive QRS voltages; the echocardiogram confirms severe, often
concentric, left ventricular hypertrophy




HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ: Klinik bulgular

• Çoğu hasta asemptomatitir. 

• Ani ölüm (fizik egzersiz sırasında)

• %50 hastada kardiyak üfürüm
duyulur. 

• Palpitasyon
• Çabuk yorulma
• Dispne
• Göğüs ağrısı
• Senkop

• Sistolik ejeksiyon üfürüm (aortik
bölgede)
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HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ: Tanı

EKG: 
• ST segment ve T dalgasının anormallikleri ile 

birlikte ventrikül hipertrofi bulguları tipik olarak 
bulunur.

• QT intervalinde uzama olabilir.

• Wolff-Parkinson-White Sendromu olabilir.
(özellikle pompe hastalığında) 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Wolf-Parkinson-White Sendromu:
Aksesuar bir yol vardır. 
Kısa PR mesafesi
QRS’in çıkan kolunda delta dalgası 
Geniş QRS


Ventricular hypertrophy may result in increased voltage in the R and
S waves in the chest leads.

(1) depression of the ST segments and inversion
of the T waves in the left precordial leads (V5, V6, and V7), known as
a left ventricular strain pattern—these findings suggest the presence of
a severe lesion; (2) a deep Q wave in the left precordial leads; and (3)
increased voltage of the S wave in V3R and V1 or the R wave in V6-V7,
or both. It






• Ekokardiografi diagnostiktir. 
• Hipertrofiyi ve 
• Diastolik disfonksiyonu gösterebilir.

• Kardiak kateterizasyon bazı hastalarda gerekebilir. 
• Nadiren biyopsi

• Ayrıca 
• Metabolik testler
• Genetik çalışmalar ile altta yatan hastalıklar araştırılabilir. 
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HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ: Prognoz

Prognoz kötüdür:

• 1 yaşın altında 

• Metabolik hastalık tespit edilenlerde 

• Sendromik hastalarda 

• HCM/DCM birlikteliği  durumunda

• Ani ölüm görülebilir. 
• Risk aşağıdaki durumlarda yüksektir:

• Ventriküler taşikardisi öyküsü

• Senkop öyküsü

• Ventrikül duvarı >3 cm olanlar

• Ventrikül obstruksiyon gradienti 30 
mmHg’dan fazla olanlar

• Kardiyak arrest öyküsü olanlar
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Sunucu Notları
Sunum Notları





• Ventrikül çıkış yolu obstruksiyonunda:
• Beta adrenerjik blokörler: 

• Propranolol
• Atenolol

• Kalsiyum kanal bloke edici ajanlar: 
• Verapamil yararlıdır. 

• Aritmi olduğunda antiaritmik ajanlar kullanılabilir. 

• Cerrahi(Septal miyomectomi)
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HİPERTROFİK KARDİYOMİYOPATİ: Tedavi

HCM hastaların birinci derece yakınları EKG ve Ekokardiyografi ile taranmalıdır. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Innovative interventional procedures to anatomically or physiologically
reduce the degree of left ventricular outflow tract obstruction
have been used. 
	Dual-chamber pacing, 
	alcohol septal ablation, 
	surgical septal myomectomy, and 
	mitral valve replacement have all met withsome success.



RESTRİKTİF KARDİYOMİYOPATİ

ETYOLOJİ VE EPİDEMİYOLOJİ
• Kardiyomiyopti vakarının <%5
• Yaşla insidans artar
• Dişi cinsiyette daha sık görülür. 

• Metabolik hastalıklar
• Genetik nedenler (Sarkomerik veya cytoskeletal protein gen mutasyonları)
• Büyük çoğunluğu idiopatiktir. 
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Restriktif form nerdeyse normal ventrikül büyüklüğü ve duvar kalınlığı ile sistolik
fonksiyonların korunduğu ancak diastolik fonksiyonların dramatik bozukluğunun olduğu, 
doluş basıncının artması  ve atrial genişleme ile karakterize formdur. 
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Kompliyans nedir?
Birim basınç değişikliğinin sebep olduğu hacim değişikliğine kompliyans denir. 



• Nonspesifik ST ve T dalga değişiklikleri görülür (%75). 
• EKG’de karakteristik olarak normal QRS voltajı ile belirgin P dalgaları görülür. 
• Pulmoner hipertansiyon gelişenlerde sağ ventrikül hipertrofi bulguları vardır:
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RESTRİKTİF KARDİYOMİYOPATİ: Tanı
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Sunucu Notları
Sunum Notları
Fig. 1Arrow heads showing unusually tall p waves in V1 in electrocardiogram.



Ekokardiogramda ventrikül
genişliklerinin normal, sistolik
fonksiyonun korunmuş olduğu 
görülür ancak çarpıcı şekilde 
atriumlar geniş bulunur. 
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RESTRİKTİF KARDİYOMİYOPATİ: Tanı
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• Ayrıcı tanıda konstriktif perikardit düşünülmelidir  çünkü konstriktif perikarditin tedavisi 
cerrahidir. 

• MR konstriktif perikardit ayırcı tanısında gerekebilir. 
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RESTRİKTİF KARDİYOMİYOPATİ: Ayırıcı tanı
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• Farmakolojik tedavinin etkinliği sınırlı olup genellikle klinik durum progresif seyreder.

• Ani ölüm önemli bir risktir. 

• 2 yıllık sağ kalım %50

• Kalp yetmezliği gelişirse diüretik verilebilir. 

• Atrial genişleme nedeniyle atrial taşiaritmi ve tromboembolik olaylar gelişebilir. Dolayısı 
ile antiaritmik tedavi ve antikuagulan tedavi (Kumadin) gerekebilir. 

• Pulmoner hipertansiyonu olmayan, pulmoner vasküler hastalığı ve konjestif kalp 
yetmezliği olmayan hastalarda kardiyak transplantasyon tedavi seçeneğidir

20

RESTRİKTİF KARDİYOMİYOPATİ: Prognoz ve tedavi
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