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Dilate Kardiyomiyopatinin Tedavi Edilebilir Nedeni,
Ragitizm; lki Yillik Deneyim

Treatable Cause of Dilated Cardiomyopathy, Rickets;
Two Years’ Experience

6z Amac: Dilate kardiyomiyopati (DK), bir ya da her iki ventrikllin dilatasyonu ve sistolik
disfonksiyonu sonucu ortaya ¢ikan bir durumdur. Rasitizm, DK'nin ¢ok nadir bir nedenidir. Bu
makalede, rasitizme bagli DK gelisen ve basarili sekilde tedavi edilen hasta serisi sunulacaktir.
Gereg ve Yéntem: Hastanemiz cocuk yogun bakim iinitesinde (YBU) DK'ye bagh kalp yetmezligi
tanilariyla takip edilmis olan hastalar geriye donlk olarak tarandi. Hipokalsemi ve D vitamini
disUkligu disinda kalp yetmezligine neden olacak baska bir hastaligl olan hastalar calismaya
alinmadi.

Bulgular: Rasitizm ile iliskili kalp yetmezligi gelisen alti hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin yas
ortalamasi 6,4+3,2 aydi. TUm hastalarda blylUme gelisme geriligi mevcuttu. En sik solunum sikintisi
nedeniyle hastaneye getirilmis olmalarina ragmen, hepsinde ilk muayene sirasinda konjestif kalp

Nihal Akcay, Ulkem Kocoglu Barlas, Mey Talip yetmezligi bulgulari tespit edildi. D vitamini dlizeyleri tim hastalarda dlsik saptandi. Hastalarimizin

Petmezci, Hasan Serdar Kihti, Osman Yesilbas, Esra tedavi dncesi ejeksiyon fraksiyonu ortalamalart %35,16 (+10,66) iken tedavi sonrasi %55 (+9,83)
Sevketoglu ) olarak saptandi. Tedavi sonrasinda sol ventrikil fonksiyonunda belirgin iyilesme tespit edildi.
Saglik Bilimleri Universitesi, Istanbul Bakirkdy Dr. Sadi Sonug: YBU'ye kalp yetmezligi tanisi ile yatinlan hastalarda rasitizm akla gelmeli ve D vitamini
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olabileceginden mutlaka tedavi edilmelidir.
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Endokrinoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye ABSTRACT Objective: Dilated cardiomyopathy (DC) results from dilatation of one or both ventricles

and is caused by systolic dysfunction. Rickets are a rare cause of DC. Here, we present a case
Bedir Akyol series of DC due to rickets, which was successfully treated.
Saglik Bilimleri Universitesi, Istanbul Bakirkdy Dr. Materials and Methods: Patients were followed-up at paediatric intensive care unit (ICU) with the
Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk diagnosis of DC-related heart failure, which was retrospectively evaluated. Patients with a disease
Kardiyoloji Kinigi, Istanbul, Ttrkiye other than hypocalcaemia and low vitamin D levels, which can cause heart failure, were excluded
from this study.
Results: Six patients who developed rickets-related heart failure were included in this study. The
mean age of the patients was 6.4+3.2 months. All patients had growth developmental delay.
Although most of the patients were admitted to the hospital due to respiratory distress, congestive
heart failure findings were detected at the first examination of all the patients. The vitamin D
levels of all patients were low. While the pre-treatment mean ejection fraction (EF) of the patients
was 35.16% (+10.66), the post-treatment mean EF was found to be 55% (+9.83). Significant
improvement in left ventricular function was observed post-treatment.
Conclusion: In patients admitted to the ICU due to the diagnosis of heart failure, rickets should be
considered and treated, considering that it can cause many other complications, including vitamin
D deficiency, cardiomyopathy and cardiac dysfunction.
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Giris

Dilate kardiyomiyopati (DKMP), bir ya da her iki
ventrikllin dilatasyonu ve sistolik disfonksiyonu sonucu
ortaya cikan durumdur. Sistolik disfonksiyon, ejeksiyon
fraksiyonunun (EF)<%50'nin altinda olmasi olarak tanimlanir.
DKMP'nin en sik nedenleri idiyopatik (%35-40), ailesel (%20
-35) ve akut miyokardittir (% 12). Viral enfeksiyonlar, endokrin
bozukluklari, metabolik hastaliklar, kardiyotoksik ilaglar ve bazi
sistemik hastaliklar da DKMP’ye neden olabilir. Rasitizme
bagh hipokalsemi, DKMP'nin cok nadir bir nedenidir (1,2).
Kalsiyum, miyokard kasinin uyarilmasi ve kasilmasinda
onemli bir rol oynar. Bundan dolayi hipokalsemili hastalarda
miyokard kontraktilitesi disebilir (3). Hipokalsemi ile iliskili
geri donusuimlt DKMP ile ilgili cok sayida olgu raporlari
yayinlanmistir (4-7). Rasitik hipokalsemik kardiyomiyopati;
D vitamini eksikligi olan annelerden dogan ve emzirilen
bebekler arasinda artan bir toplum sagligi sorunudur. Ayrica
yasami tehdit eden ciddi bir komplikasyondur (8). Ulkemizde
yapilan calismalar hipokalseminin dnemli bir nedeni olan
rasitizmin ciddi bir saglik sorunu olmaya devam ettigini
ve DKMP’ye neden olabilecegini gostermektedir (9-11).
Bu calismada, siddetli rasitizme ikincil kardiyomiyopati ve
konjestif kalp yetmezligi olan hastalarin klinik ve laboratuvar
ozellikleri degerlendirildi.

Gerec ve Yontem

Calismamizda Kasim 2016-Aralik 2018 tarihleri arasinda 16
yatakl Gclncl dizey cocuk yogun bakim biriminde DKMP'ye
bagli kalp yetmezligi tanilariyla takip edilmis olan hastalar
geriye donuk olarak tarandi. Bu olgular icinden hipokalsemi ve
D vitamini dusukligu saptanan olgular calismaya dahil edildi.
DKMP tanisi klinik, radyolojik ve ekokardiyografik bulgularla
cocuk kardiyoloji uzmani tarafindan, rasitizm tanisi cocuk
endokrin uzmani tarafindan kesinlestirildi. Hipokalsemi ve D
vitamini disUkligi disinda kalp yetmezligine neden olacak
baska bir hastaligi olan hastalar galismaya alinmadi. Olgularin
yas, cinsiyet, sosyoekonomik ozellikleri, beslenme dykuleri,
D vitamini replasmani alip almadiklar, énceki enfeksiyon
oykuleri, aile anamnezi (ani kardes 6lim oykusu) ile birlikte
fizik muayene bulgulari (kraniyotabes, fontanel genislikleri ve
diger rasitizm bulgulari), pediatrik mortalite riski (PRISM) I
skorlari, organ yetmezlik indeksi (OFI) skorlari, diger tanilari
ve hastane yatis slreleri, radyolojik ve laboratuvar sonuglari
derlendi. Kardiyomiyopatiye neden olacak etiyolojiler
acisindan tetkik edilen hastalarin; elektrokardiyogram,
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ekokardiyografi (EKO), akciger grafisi, kan gazi analizi, sepsis
taramasi, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, kalsiyum,
iyonize kalsiyum, inorganik fosfat ve alkalin fosfataz dahil
serum elektrolitleri, parathormon ve D vitamini seviyesi,
serum kan aminoasitleri, idrar organik asitleri, metabolik
hastalik tarama testi, viral solunum paneli (influenza,
parainfluenza, rinovirls, koranavirls, respiratuar sinsityal
virts, adenovirls, bocavirls, enterovirls, parechovirus,
Mycoplasma pneumoniae), hepatit A, B ve C, Epstein-
Barr virlisU, sitomegalovirls, herpes simpleks virls ve
parvovirls icin gdnderilen sonuglari derlendi. Tim hastalara
supin pozisyonda Terason 3200 smart cihazi ile hasta basi
ekokardiyografik inceleme yapildi. Olclilen sol ventrikdl
fonksiyonu ve sol ventrikll sistolik sonu ve diyastol sonu
caplar kaydedildi. Tim olgular cocuk endokrinoloji ve gocuk
kardiyoloji hekimlerinin dnerileri dikkate alinarak cocuk yogun
bakim uzmani tarafindan takip ve tedavi edildi. Hastalarin
basvuru, taburculuk ve 1 ay sonra kontrole gelmek suretiyle
EKQ, D vitamini, kalsiyum, inorganik fosfat, alkalen fosfataz,
magnezyum ve parathormon dizeylerine bakildi. Calisma
Helsinki Deklarasyonu llkeleri'ne uygun olarak yapildi ve
Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'ndan 2019/131 protokol kodu
ile onay alindi (karar no: 2019-06-11, tarih: 18.03.2019).
Calismaya katilan hastalarin ebeveynlerinden onam alindi.

istatistiksel Analiz

Surekli degiskenler ortalama + standart sapma olarak
ifade edilirken, kategorik degiskenler n (%) olarak ifade edildi.
Istatistiksel hesaplamalar icin Statistical Package for Social
Science (SPSS) for Windows siriim 24 kullanildi.

Bulgular

Rasitizm ile iliskili siddetli hipokalsemi sonucu kalp
yetmezligi gelisen alti hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin
yas ortalamasi 6,4+3,2 aydi. Anne yasi ortalamasi 22,5+5,50
yil idi. Dogum sirasi dort hastada ikinci, iki hastada ilk
dogumdu. TUm hastalarda blylme gelisme geriligi mevcuttu.
Hastalarin ortalama yogun bakim vyatis slresi 26,8+18,86
glndu. Hastalarin PRISM Il skoru ortalamasi 12,8+6,61,
OFI skor ortalamasi 1,67+0,51 idi. D vitamini dizeyleri tim
hastalarda disUk, ortalama 7,28+3,00 saptandi. Hastalarin
bes tanesinde entlibasyon ve mekanik ventilasyon (%83,3)
ihtiyaci oldu. Olgularin yatis ve tedavi sonrasi laboratuvar
verileri Tablo 1'de sunulmustur.



Akcay ve ark. Rasitik Kardiyomiyopati

67

Tablo 1. Hastalarin demografik verileri, tedavi 6ncesi ve sonrasi laboratuvar sonuglari

Olgular

1 2 3 4 5 6 Ortalama | SS
Cinsiyet Kiz Erkek Kiz Erkek Erkek Erkek
Yas (ay) (%) 11,13 9,23 6,57 3,03 4,23 4,20 6,40 $3,20
Boy (cm) 65 (<3p) 62 (<3p) 62 (<3p) 58 (10-25p) | 60 (3-10p) 60 (3-10p) 61,16 +2,40
Kilo (gr) 7000 (3-10p) | 6060 (<3p) | 6200 (3-10p) | 5000 (3-10p) | 6000 (3-10p) | 5000 (<3p) | 5970 +820
Anne yasi (yil) 33 18 24 20 20 20 22,50 +5,50
PRISM I 16 18 23 7 10 13 12,83 16,62
OFI 1 2 2 2 2 1 1,67 10,52
YBU yatis (giin) 10 53 46 13 28 11 26,83 +18,86
Kalsiyum (mg/dL) TO 5,00 4,80 5,30 5,50 6,10 6,40 5,51 +0,62
Kalsiyum (mg/dL) TS 10,20 11,30 9,50 9,70 10,50 10,20 10,23 +0,63
iyonize Ca (mmol/L) TO 0,76 0,64 0,54 0,79 0,72 0,80 0,70 +0,10
iyonize Ca (mmol/L) TS 1,22 1,26 1,14 1,16 1,21 1,12 1,18 10,05
Fosfor (mg/dL) TO 2,7 4,2 1,1 38 4,9 2,5 4,86 +3,18
Fosfor (mg/dL) TS 7,58 5,19 535 4,65 4,60 3,80 5,19 +1,28
Magnezyum (mg/dL) TO 1,8 1,8 2,4 1,9 2,2 3,2 2,22 +0,52
Magnezyum (mg/dL) TS 2,06 1,62 2,16 2,65 1,64 1,61 1,93 10,36
Alkalen fosfataz (U/L) TO 579 892 1017 2185 1107 489 1044,83 | +608,92
Alkalen fosfataz (U/L) TS 515 926 275 697 288 727 571,33 +259,64
Parathormon (pg/mL) TO 1041 144 820 527 555 1141 704,66 +370,16
Parathormon (pg/mL) TS 134 29 65 42 46 39 59,16 +38,51
25-(OH)D, (ng/mL) T0 47 74 9,7 79 11 3 7,28 +3,00
25-(OH)D, (ng/mL) TS 31 35 30 38 36 37,5 34,58 $3,35
Anne 25-(OH)D, vitamini 7 12 7 7,2 9,2 7 8,23 +2,03
Pro BNP (ng/L) 4890 35000 35000 14465 16500 4737 18432 +13796
Entibasyon ihtiyaci - + + + + +
BNP: Beyin natriiiretik peptid, OFI: organ yetmezlik indeksi, PRISM III: pediatrik mortalite riski, TO: tedavi dncesi, TS: tedavi sonrasi, SS: standart sapma, YBU: yogun bakim
Uinitesi, 25-(OH)D,: 25-hidroksivitamin D, ; Ca: kalsiyum

TUm hastalar anne sutt aliyor olmalarina ragmen D
vitamini replasmani almiyorlardi. En sik solunum sikintisi
nedeniyle hastaneye getirilmis olmalarina ragmen, hepsinde
ilk muayene sirasinda konjestif kalp yetmezligi bulgular
tespit edildi. TUm hastalarda temel basvuru sikayeti solunum
sikintisiydi. Hastalarimizin tedavi 6ncesi EF ortalamalar
%35,16 (+10,66) iken tedavi sonrasi %55 (+9,83) olarak
saptandi. Tedavi sonrasinda sol ventrikll fonksiyonunda
belirgin iyilesme tespit edildi (Sekil TA). Tum hastalara
milrinon inflzyonu, iki hastamizda hipotansiyon, dolasim
bozuklugu ve sok tablosu oldugundan adrenalin inflizyonu
da tedaviye eklendi. Hastalarimizin basvuru sikayetleri,
o0zgecmis, fizik muayene, rasitizm bulgulari ve baslangic

tedavileri Tablo 2'de gosterilmistir. Hastalarin yatis ve
taburculuk kardiyotorasik indeksleri (KTI) degerlendirildiginde
belirgin olarak gerileme oldugu gordldu (Sekil 1B, Sekil 2).
Etiyoloji acisindan incelendiginde tim hastalarin viral serolojik
ve metabolik taramalari normaldi. Klinik iyilesmeden sonra
tim hastalar kardiyak fonksiyonlari iyileserek taburcu edildi.

Tartisma

DKMPR agirlikli olarak, sol ventrikil sistolik disfonksiyon
ile karakterizedir. Etkilenen bireyler kalp yetmezligi belirti ve
bulgularini gosterir. Cocuklarda emerken yorulma, beslenme
zorlugu, solunum sikintisi, kilo kaybi, tasikardi, gallo ritmi,
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Tablo 2. Hastalarin klinik 6zellikleri ve baslangig tedavileri
Olguno | Basvurusekli | Ozgecmis FM Rasitizm bulgusu | Tedavi
Anne sitiilk 6 ay Gelisim geriligi, tasipne, suprasternal, | Kaput quadratum, | Milrinon, aspirin,
Solunum . . . o .
almis. interkostal retraksiyon, ekspiryum genis on fontanel, | furosemid

1 sikintisi, : N N L I . S
e Ilk 2 ay D vitamini uzunlugu, 1/6 sistolik GFirim, el bileginin kalsiyum ve D vitamini
Oksurik, ates o . . . . .

takviyesi almis. tasikardi, hepatomegali genislemesi replasmani
Nobet Dort ay ann'e sutd, Subkostal ve interkostal retraksiyon, | Rasitik rozari Milrinon, aspirin, adrenalin
. sonrasinda inek A . . . . .
gegirme, e takipneik dispneik, bradikardik, kraniyotabes, furosemid
2 st kullanmis, ek e . I . S
solunum L 2/6 sistolik Gftrim, hepatomegali, el bileginin kalsiyum ve D vitamini
D vitamini kullanim . . . .
sikintisi o e KDZ>2 sn, hipotansiyon genislemesi replasmani
Oykisi yok.
e Subkostal ve interkostal retraksiyon, Kapl.thuad.ratum, Milrinon, aspirin, adrenalin
Solunum Anne siiti ve inek . L rasitik rozari, !
. yaygin krepitan ral, 2/6 sistolik . furosemid
3 sikintisi, siitd aliyor. Ek D A . genis 6n fontanel, . N
i {fGram, hepatomegali, KDZ>2 sn, I kalsiyum ve D vitamini
kusma vitamini 6ykisi yok. | . . . . .. . | elbileginin
hipotansiyon, alacali deri gorinima . . replasmani
genislemesi
Emmeme, Anne siiti aliyor. Ek Tasipneik, subkostal r.etrak5|yon, Genis 6n Fontanel, M|lr|non,. aspirin,
e T solda solunum sesleri azalmis, I furosemid
4 solunum D vitamini oykisi . e el bileginin . S
krepitan ral, 1/6 sistolik Gfirim, . . kalsiyum ve D vitamini
sikintisi, ates | yok. ) . . genislemesi
tasikardi, hepatomegali replasmani
Huzursuzluk, Anne siiti alvor. ek Milrinon, aspirin,
Oksdrk, L. y” . Bilateral, krepitan ral, 2/6 sistolik Kaput quadratum, | furosemid,

5 D vitamini oykisi e . . . o . N
solunum ok frim, tasikardi, hepatomegali genis on fontanel | kalsiyum ve D vitamini
sikintisi y replasmani
Beslenememe, - L. Milrinon, aspirin,
halsizlik, Anr)e su.tt.! ?l'y ?r'.?k Yaygin krepitan ral, 2/6 sistolik Gen.ls on f ontanel, furosemid,

6 D vitamini 6ykisa i . . . el bileginin . N
solunum frim, tasikardi, hepatomegali . . kalsiyum ve D vitamini

yok genislemesi
sikintisi replasmani
KDZ: Kapiller dolum zamani, FM: fizik muayene
80 80
70 70
60
60
50
40 50
30 40
20 30
10 20
0 10
M Basvuru EF% 0
M Taburculuk EF% 60 65 65 46 42 52 - 1 2 3 4 5 6
= Kontrol EF% 71 75 73 62 49 66 = BagvuruKTI% 62 60 66 67 68 62
m Taburculuk KTi% 54 53 50 50 52 50

Sekil 1A. Baslangic ve takipteki kardiyotorasik indeks ve ejeksiyon

fraksiyonlari. Bagvuru, taburculuk ve kontrol ejeksiyon fraksiyon degerleri

EF: Ejeksiyon fraksiyon

juguler venoz distansiyon, solukluk, soguk el ve ayaklar,
hepatomegali ve mitral kapak yetersizligine bagh Gflrim
gorulebilir (12). Rasitik hipokalsemik kardiyomiyopati; kalp
yetmezligi, aritmi, kardiyojenik sok ve 6lime neden olabilecegi
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KTi: Kardiyotorasik indeks

Sekil 1B. Basvuru ve taburculuk kardiyotorasik indeks bulgulari

icin D vitamini eksikliginin en ciddi komplikasyonudur.
Rasitizmm ve DKMP siklikla bir arada bulunsa da, 6zellikle
hastalar butlnsel olarak arastiriimazsa ve semptomlar
subklinik ise godzden kagabilir (13). Bizim calismamizda
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Olgu no

Yatis PAAG

Taburculuk 6ncesi PAAG

Sekil 2. Hastalarin tedavi 6ncesi ve sonrasi akciger grafileri

PAAG: Akciger grafisi
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yogun bakima basvuran hastalarin timdnde basvuru sikayeti
solunum sikintisi olmasina ragmen tim hastalarda inotrop
tedavisi gerektiren kalp yetmezligi saptandi. Bu hastalarin
yogun bakim hastalik agirlik skoru olarak PRISM degerleri orta
derecede ylksek olup, OFI degerleri blylk cogunlugunda
iki organ yetmezligini gostermekteydi (akciger-kalp). Kalp
yetmezligi etiyolojisi tarandiginda hepsinde belirgin D
vitamini yetmezligi, laboratuvar ve klinik bulgulari saptanarak
tedavi edildi ve hepsinde kalp yetmezligi ve solunum
bulgulari dizeldi. Serimizde, tim hastalarimizin tedavi 6ncesi
ile karsilastirildiginda tedavi sonrasi EF'sinde anlamli artis,
KTI'de anlamli azalma saptandi. Brown ve ark.'nin (2) 4-10
aylikken tani alan rasitizm ile iliskili DKMP bulgulari olan
dort hastada inotropik ve antikonjestif tedavilerin yani sira
kalsiyum ve D vitamini destegi ile tim hastalar tedaviye yanit
verdigini bildirmislerdir. Benzer bir sekilde, 1999 ve 2012
yillari arasinda Yilmaz ve ark. (10) rasitizm iliskili hipokalsemi
nedeniyle DKMP ve konjestif kalp yetmezligi gelisen sekiz
hastada antikonjestif tedavilerin yani sira kalsiyum ve D
vitamini destegi ile konjestif kalp yetmezligi belirtileri ortadan
kalktigr ve kalp fonksiyonlarinda belirgin iyilesme saptandigini
gostermislerdir. Literatlrdeki galismalarda EF degerinde
artis acisindan degerlendiriimesine ragmen KTi acisindan
degerlendiriimemistir. KTl ile degerlendirme deneyimli
personel olmadiginda tedaviye cevabi degerlendirmede
kullanilabilir oldugunu distiinmekteyiz. Hipokalsemik DKMP
tedavisinde; uzun sUreli yogun bakim ve inotrop destedgi,
serum kalsiyumunu hizla normallestirmek icin intravendz
kalsiyum inflizyonlari ve oral alfakalsidol (veya kalsitriol),
dekonjestif tedavi, ventilasyon ve bazen ekstrakorporeal
membran oksijenasyonu (ECMO) tedavisi kullanilabilir (13).
Bizim hastalarimizda buttin bu tedaviler uygulanmis, mekanik
ventilasyon ihtiyaci olmus ama ECMO ihtiyaci olan hasta
olmamistir.

Birinci olgumuzun annesi disinda tim annelerin gebelik
takiplerine gitmedigi ve vitamin preparati kullanmadiklari
tespit edildi. Birinci olgumuzun sadece ilk 2 ay D vitamini
tedavisi aldigr 6grenildi diger hastalarimizin hicbiri ek D
vitamini kullanmamislardi. Ulkemizde 2005 yilindan itibaren
D vitamini yetersizliginin dnlenmesi ve kemik saghginin
korunmasi projesi dahilinde tim bebeklere 400 Unite/gin
dozunda D vitamini Ucretsiz verilimektedir (14). Yine 20711
yilinda gebelere D vitamini destek programinda D vitamininin
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kullanilamayacagi durumlar haricinde kalan buttin gebelere,
gebeligin 12. haftasindan itibaren ve dogum sonrasi
annelere 6 ay D vitamini destegdi (1200 Unite/gln) verilmesi
onerilmektedir (15). Bu nedenle gebelerin D vitamini ve
kullanimmin 6nemi konusunda ayrintili bilgilendirilmesi
gerekmektedir. Serimizde tim hastalarda ve annelerinde
D vitaminin dustkliglne eslik eden hipokalsemi oldugu
gorildi. Bebeklere D vitamini dogumdan hemen sonra
baslanmali ve erken bebeklik dénemindeki hipokalsemi
olgularinda D vitamini eksikligi distndlmelidir.

Sonug

Yogun bakima solunum yetmezligi ile birlikte hayati
tehdit eden kardiyomiyopati tanisi ile yatan hastalarda
rasitizm tanisi akilda tutulmali ve hastalar bu agidan mutlaka
degerlendirilmelidir. Zamaninda teshis ve tedavi ile rasitik
kardiyomiyopatide prognoz yuz guldurtcudur. Rasitizmi
onleme projelerine ragmen rasitik kardiyomiyopati olgularina
Ulkemizde hala rastlanmakta olup, bu durum risk faktorlerinin
ve takip stratejilerinin daha kapsamli bir sekilde ele alinmasi
gerektigini gostermektedir.
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