Kardiyomiyopati siniflandirirminda yenilik var mi?

Prof. Dr. Metin 6zenci

Sayin Prof. Dr. Metin 6zenci kardiyomiyopatilerin siniflandirmasi hakkinda bir séylesi yaptik...

Kardiyomiyopatileri nasil siniflandiriyoruz?

¥ Bilindigi gibi ilk kez 1980 de WHO/ISFC tarafindan bir siniflandirma yapiimis ve Dilate, Hipertrofik, Restriktif (obliteratif)
kardiyomiyopatiler “primer kardiyomiyopatiler” basligi altinda toplanmis; bilinen (ikincil) nedenlere bagh kardiyomiyopatiler
ise “sekonder kardiyomiyopatiler” olarak siniflandirilmigti (B r Heart J 1980;44.672-73). Ayni kaynak, 1995 de halen
kullanmakta oldugumuz énerisini sundu. Eskisinden farki; primer gruba, sag ventrikil kardiyomiyopatisi (aritmojenik sag
ventrikul displazisi) ve siniflandirilamayan grup olmak lzere 2 yeni tyenin eklenmis; ikincil grubun ise “spesifik kalp kasi
hastaliklar” baghgi altinda toplanmis olmasiydi (Circulation 1996;93.841-42) (Tablo 1). GUnlik pratije girmemis olmakla

birlikte artik elimizde yeni bir dneri daha var (Circulation 2006;113:1807-16) (Tablo 2a ve 2b)
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Yeni 6neride bir 6ncekinden farkli olan nedir veya nelerdir?

€ Yeni 6neride “primer kardiyomiyopatiler ana basligi adi altinda 3 alt grup var. 1995 siniflandiriminda yer alan birincil
kardiyomiyopatilerin tamami bu alt gruplarda da (ancak farkh yerlerde) yer aliyorlar. Elbette 1995 siniflandirrminda hi¢ adi
gecmeyen yeni hastaliklar da var.

Yeni 6neride “primer kardiyomiyopatilerin alt gruplar neler ve 1995 siniflandirirminda adi gecen kardiyomiyopatiler
hangi alt grupta toplanmis?

¥ Tablo 2a da gériilebilecegi gibi, genetik, edinsel ve karma (mikst) olmak iizere 3 alt grup var. 1995 siniflandirminda hepsi
ayni grupta yer alan kardiyomiyopatilerden, Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati (HOKMP) ve Aritmojenik sag
ventrikiil kardiyomiyopatisi-displazisi- (ARVD) genetik alt gruba yerlestiriimis. Dilate kardiyomiyopati (DKMP) ve
Restriktif (dilate veya hipertrofik olmayan) kardiyomiyopati karma alt grupta. Bu grupta genellikle genetik gegis olmadig,
ancak kiiciik bir grupta genetik gecisli ailesel hastalik olabilecedi vurgulaniyor. Ugiincii alt grup olan edinsel hastaliklar
listesinde ise 1995 siniflandiriminda “Spesifik kalp kasi hastaliklari” icinde yer alan infilamatuvar kardiyomiyopatiler ile
Peri/postpartum kardiyomiyopatiler yer almig

Bu alt gruplarda 1995 siniflandinnminda adi gecmeyen hastaliklar hangileri?

€ Yine Tablo 2a da gériilebilecedi gibi, Genetik alt grupta; Sol ventrikiill noncompaction sendromu; PRKG2 ve Danon alt
gruplariyla Glikojen depo hastahigi; Uzun QT sendromu, Kisa QT sendromu, Brugada sendromu, Katekolaminerjik
polimorfik VT ve Asya agiklanamayan ani gece 6limi alt gruplarini iceren iyon kanal hastaliklar; iletim defektleri ve
Mitokondriyal hastaliklar yer aliyor. Edinsel alt grupta ise; Stres’in kamgiladigi (Tako-Tsubo), Takikardinin kamciladigi
(takikardiyomiyopati) ve insiiline bagiml diyabetik annenin bebeklerinde olabilen kardiyomiyopatiler var.

Yeni 6nerinin “Sekonder kardiyomiyopatiler” béliimiinde hangi tablolar yer aliyor?

@ Tablo 2b de gorildugi gibi, 1995 siniflandinminda “spesifik kalp kasi hastaliklar” baghgi altinda toplanmis olan
hastaliklarin timdinQ iceriyor. Yalnizca, infilamatuvar kardiyomiyopatilerin kapsami daraltiimis ve bu grupta miyokardit
disinda kalan ve sarkoidoz gibi granlilomatoz hastaliklar birakiimis.

Sizce yeni siniflandirma onerisinde yeni/yararli veya elestirilmesi gereken nokta(lar) var mi?

®: isterseniz dnce elestireyim. Dilate KMP ler’in, “Primer kardiyomiyopatiler” baghginin “karma” alt grubuna alinma gerekgesi
olarak genetik gegisin s6z konusu olmadi§i; ancak kiglk bir grupta genetik ¢ikish ailesel hastalik olabilecegi éne sirlllyor.
Bu dogru degil. Olgularin %10-15’inde (birinci derecede yakinlari dikkatle incelenirse neredeyse %50 sinde) penetransi
yasla iligkili olmak Utzere (0-20 yaslarinda olasilik yalnizca %20 iken 40 yasindan sonra %90) ailesel gegis s6z konusu.
Poligenik katilim olabilmekle birlikte genellikle tek bir geni ilgilendiriyor ve gecis otozomal dominant karakterli. Bir bagka
elestirim de su; infilamatuvar KMP lere hem primer KMP’lerin edinsel grubu iginde, hem de sekonder KMP’ler iginde yer
verilmis. Bizim anladigimiz veya 6teden beri bildigimiz miyokardit nedenleri primer KMP’lerin bir alt grubu olarak ele alinmis
ve sekonder KMP grubu iginde yalnizca granilamatéz nedenler (sarkoidoz) infilamuvar KMP’ler olarak yer aliyor. Kanimca
tersinin olmasi daha mantikli olurdu. Yani nedenini bildigimiz miyokart hastaliklari (veya infilamatuvar KMP ler) sekonder
nedenler icinde yer alsa daha iyi olurdu. Buna karsilik dnceleri pek de tanimadiimiz ve Uzerinde durmadigimiz 2 yeni
dyenin siniflandirmada yer almasi ¢ok yararli. GUnkl insan bilmedigini taniyamiyor. Sol ventrikiil noncompaction sendromu
ve Tako-tsubo'dan sdz ediyorum. Ornegin; anabilim dalimizda son 6 ayda klinik olarak 3 Tako-tsubo olgusu ve
ekokardiyografik olarak da epeyce sol ventrikiil noncompaction sendromu taniladik.

Soylesimizin sonunda Sayin Ozenci su noktalar ézellikle vurgulamigtir:

e 1995 den beri kullandigimiz WHO/ISFC siniflandirnmina degisiklik dnerisi 12 yil sonra geldi. Yeni éneride, “primer
kardiyomiyopatiler” olarak &énerilen ilk grup iginde 1995 siniflandirrmindaki baslklar, degisik alt gruplarda yer almak
kosulu ile ayniyla kaldi. Ancak bu grup icinde daha 6nce yer almayan yeni hastaliklar da girdi. Genetik bilimindeki
gelismeler 1s1ginda disinilip dizenlenmis olan bu siniflandirma énerisi glnlik kullanima tam girmemis olmakla
birlikte yararh olacak gibi gértnlyor. 1995 siniflandirrminda “spesifik kalp kas hastaliklar1” olarak siniflandirilan ikincil
kardiyomiyopatilerin ¢ogu yeni éneride “sekonder kardiyomiyopatiler” olarak yer alirlarken, bir b&limU de primer
kardiyomiyopatilerin edinsel alt grubunda yer aliyorlar. Yeni éneride sekonder kardiyomiyopatiler arasinda gérilen
infilamatuvar grup icinde vyalnizca sarkoid kalbi gibi grantlomatdz olgular yer alirken, 1995 siniflandinmindaki
infilamatuvar kardiyomiyopatiler basli§i ile spesifik kalp kasi hastaliklari iginde yer alan grup, yeni 6neride primer
kardiyomiyopatiler'in edinsel alt grubu i¢ine alinmis durumda.
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