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» Aritmojenik sag ventrikul displazisi
(ARVD), ventrikil aritmileri ve sag
ventrikulde yap1 bozukluklari ile
karakterize bir genetik kardiyomiyopatidir.

» Patolojik olarak ARVD, sag ventrikdil
kasinin yerini ilerleyici bir sekilde yag ve
fibroz dokunun almasi ile karakterizedir.



TARIHCE

o lIk olarak 1728 yilinda Papa’ nin doktoru Maria
_ancisi tarafindan, ailenin dorduncu kusaginda
bir ailede kalp yetmezligi ve ani oliimlerin
olmasi ile rapor edilmistir.

e Ayni zamanda Arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy/dysplasia (ARVC/D) ilk olarak
Lancisi tarafindan 1736 yilinda ” De Motu
Cordis Et Aneurysmatibus “ adl kitabinda
tanimlanmustir.

Lancisi G. De Mofu Cordis el Aneurysmatibus Opus Posthumum In Duas Partes Divisum. Rome:

Giovanni Maria Salvioni: 1728.



TARIHCE

o lIk kapasamli klinik tanimlama Markus ve
arkadaslari tarafindan LBBB morfolojisinde VT’
si olan 24 yetiskin hastanin ARVD vaka serileri
ile birlikte 1982 yilinda yapilmistir.

Marcus Fl, et al. Right ventricular dysplasia: a report of 24 adult cases.Circulation. 1982; 65: 384-398



GUNCEL TANIM

e ARVC/D, RV miyokardinda patolojik atrofi,
incelme, fibro-fatty infiltrasyon ve fibrozis ile
karakterize olan bir hastaliktir. Bunlarin
sonucunda RV'de anevrizma formasyonu olusur.
Bu nedenle olusan elektriksel instabilite ile
beraber VT ve ani kardiyak olume neden olan
bir kardiyomiyopati turudur.

e Nadir sekilde bu patolojik degisiklikler LV’ yi de
tutar



EPIDEMIYOLO]

» Italyada her 2000 kiside |, Amerikada her 5000
kiside | goruldugu rapor edilmistir
» Bazi cografi bolgelerde ise genetik prevelansi

daha yuksektir ( Italya’ daVeneto ve Yunanistan’
da Naxos Adasi)

e Erkek kadin orani 2-3:1 arasindadir

e Italya’ da ani kardiyak oliimlerin % 20’ sinden
sorumludur

e Amerikada ise bu oran % 5 civarindadir.



e Vakalarin % 50’ sinden fazlasinda ailesel genetik
mutasyon saptanabilir.

e Nadir gorulen otozomal dominant bir hastaliktir
( Sadece Naxos hastaligi ve Carvajal Sendromu
ototzomal resesif ozellik tasir)

* RV miyositleri arasindaki desmozomal
proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlara
bagh olarak ortaya cikar



PATOFIZYOLOJI

 Sag ventrikil miyokard hiicreleri arasinda
bulunan desmoglein, desmoplakin ve plakoglobin
gibi adezyon molekullerinde genetik mutasyon
vardir

e Bunun sonucunda hucre seperasyonu, hucre
olumu ve olen hiicrelerin yerine fibroz-yag
infiltrasyon mevcuttur.

e Fiboz-yag dokusu aritmiler igin subsitrasttir.



o ARVD’li hastalar en fazla ventrikuler
aritmiler nedeni ile klinik olarak dikkat
cekerler

» Hasta sag ventrikilden kaynaklanan
ventrikul aritmiler, asemptomatik olup
rutin EKG’de ortaya konabilir, veya
carpinti, senkop ya da ani kardiyak olume
yol acabilir.



65 yasin altindakilerde gorulen ani kardiyak
olumlerin %3-10’unu olusturur

* ARVD/C’de gozlenen aritmileri tetikleyen

onemli bir neden egzersizdir

I: Corrado D, Basso C, Rizzoli G, et al. Does sports activity enhance the risk of sudden death in adolescents and young adults? ] Am
Coll Cardiol 2003; 42:1959-1963.

2:Hulot JS, Jouven X, Empana JP, et al. Natural history and risk stratification of arrhythmogenic right ventricular dysplasia/
cardiomyopathy. Circulation 2004;110:1879-1884.

3:Tabib A, Loire R, Chalabreysse L, et al. Circumstances of death and gross and microscopic observations in a series of
200 cases of sudden death associated with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy and/or dysplasia. Circulation

2003; 108:3000-3005.



TANI

 Tanisi zordur ve ¢ok sayida inceleme yontemi
gereklidir.

* Tipik olarak geng eriskinleri tutar
e Carpinti senkop ve ani olumle karsimiza gikabilir
e Aritmi siklikla eforla ortaya ¢ikar

 Ailede erken yasta ani olum anamnezi olabilir.



TANI

* ARVD tanisi,Avrupa Kardiyoloji Dernegi’nin
Miyokard ve Perikard Hastaliklari Calisma
Grubu ve Uluslararasi Kardiyoloji Dernegi ve
Federasyonu’nun Kardiyomyopatiler Bilimsel
Konseyi tarafindan hazirlanan kilavuz (Task
Force) kriterlerine gore konmaktadir

e 2010 yilinda revize edilmis Task Force kriteleri
daha kantitatif olup spesifite ayni kalirken
sensitivite artmistir

* Bu kriterler Tablo 'da gosterilmistir



1994 TASK FORCE KRITERLER]

Tablo 1. Aritmojenik saq ventrikiil displazisi/kardiyomiyopatisi tani kriterleri

Majér kriterler Minér kriterler
Yapisal veya iglevsel 1. Hafif sol ventrikil tutulumu olanolmayan siddeti 1. Normal sol ventrikil ve hafif global sag ventrikil dilatasyonu
anomaliler dilatasyon ve RVEF'da azalma velveya EF azalmaz

2. Lokalize sag ventrikil anevrizmasi (diyastolik 2. Saq ventriklin hafif segmental dilatazyonu
sigkinlik garilen akinetik veya diskinetik alanlar) 3. Bolgesel sag ventrikil hipckinezisi
3. Sag ventrikilin giddefii segmental dilatasyonu

Dokunun dzelligi 5Sad ventrikdlin yag ile infiltrasyonu ve canli
kardiyomiyosit hatlan
Elektrokardiyogramda depola- 1.1, V2 veya V3'de lokalize QRS kompleksi, Sinyal ortalamali EKG'de gec potansiyeller

rizasyonfiletim bozukluklan gire = 110 ma,
2.1, V2 veya V¥'de epsilon dalgas

Elekirokardiyogramda Saq prekordiyal derivasyonlarda negatif T dalgalan (V2-V3 dstl 12
repolanzasyon bozukluklan yil 5ag dal bloku yoklugunda)
Aritmiler 1. EKG, Holter veya ETT de sol dal blokuna bagh ventrikil

tagikardisi (uzun slren veya sarmeyen)
2. 5Ik prematire ventrikil kontraksiyonlan (Holter'de = 1000/24 saat)
Aile anamnez Biyopsi veya otopsi ile konfirme edilmis 1. Aile Gykisiinde slpheli ARVD'ye bagh prematir ani Gldm (= 35 yas)
ARVD dykisi 2. Aile dvkis(nde meveut kriterlere dayanarak konan Klinik tani

Kritedere gdre iki majdr, bir major arti ki mindr, veya farkh kategorilerden dért mindr kritere sahip olanlarda artmojenik sag ventrikil
displazisikardiyomiyopatisi tanisi konulabilir. ARVD, aritmojenik sag ventrikil displazisi; EF, ejeksiyon fraksiyonu; ETT, egzersiz tolerans testi, LBBB, sal
dal bloku; PVC, prematire ventrikil konfraksiyonlar; RBBB, sag dal bloku; RVEF, sad ventrikil ejeksiyon fraksiyonu; SAECG, sinyal ortalamal

alalktrakardnmnarans



2010YILI GORUNTULEME

KRITERLERI

Sag ventrikil displazisi tam kriterleri

|- Globalbdlgesel yapi ve fonksiyon dedisimi

Major

Mindr

2 Boyutlu eko
B Bdlgesel saf) venlrkiil akinezisi, diskinezisi veya anevrizmasi
= ;+ aiftakilerden biri (diyastol sonunda)
- parasternal uzun aks: saf ventrikil gikim yolu =32 mm [ = 19 mmim?]
- parasternal kisa aks: sad ventrikil ¢ikam yolu =36 mm [ =21 mmyim¥]
- 5af) ventrikil fraksiyonel alan dedisimi <%33
MRG
= Bolgesel sa venlrikil akinezisi veya diskinezisi veya
senkronize oimayan kontraksiyonu
¥ + alttakilerden biri (sad ventrikil diyastol sonu hacmi/vicut ylzey alani)
- =110 mUm’* (E)
- =100 mL/m?* (K}
- saf) venirikil ejeksiyon fraksiyonu < %40

2 Boyutlu eko

® Bilgesel sad ventrikill akinezisi, diskinezisi

® ¢ altakilerden biri (diyastol sonunda)
- parasternal uzun aks: sag ventrikdl ¢ikim yolu 29-32 mm [16-19 mm/m2]
- parasternal kisa aks: sa ventrikil ¢ikim yolu 32-36 mm [ 18-21 mm/m2)
- sa ventrikll fraksiyonel alan dedgisimi 9%33-40

MRG

® Bolgesel sad ventrikill akinezisi veya diskinezisi veya

senkronize olmayan kontraksiyonu

® + altiakilerden bin (sag ventrikil diyastol sonu hacmi/viicut y(zey alani)
= 100-110 mUn? (E)
- 90-100 mL/m?* (K)
- gaf) ventrikil ejeksiyon fraksiyonu %40-45




HISTOPATOLOJIK KRITERLER

II-Doku karakteri
Major Minr
® Morfometrik analizde saglam miyositler<%60 (tahmini analizde <%50 ve ® Morfometrik analizde saglam miyositler %60-75
> 10rnekte sag ventrikill serbest duvarinin fibroz degisimi, endomiyokardiyal (tahmini analizde %50-65 ve > 16mekte sag ventrikil
biyopside dokuda yaglanma var veya yok serbest duvarinin fibrdz degisimi, endomiyckardiyal biyopside dokuda
yaglanma var veya yok.




REPOLARIZASYON VE DEPOLARIZASYON

ANOMALILERI|

IIl-Repolarizasyon anomalileri

Major

Mindr

W >14 yasta sa prekordiyal derivasyonlarda (V1-3) veya
daha ilerisinde T- (Sag dal blodu yokken QRS>120 msn)
V- Depolarizasyon/iletim anomalileri

Major

¥ >14 yasta \V1,-V4 de, RBBB ile beraber T- >14 yasta V1, V2 veya
V4-5-6 da, ve sag dal blogu yokken T-

Mindr

m V1-3 de epsilon dalgasi

(QRS bitiminde, T'den dnce dislik amplitidld sinyaller

® Standard EKG'de QRS sdresi >110 msn olmadigi halde,

SOEKG'de ge¢ potansiyeller, (3 parametreden en az biri veya daha fazlasi)
® Filrelenmig QRS siiresi > 114 msn
B <40 mikroV' olan terminal QRS siresi (disiik amplitddid sinyal siresi) > 38 msn
B Terminal 40 msn lik QRSin RMS voltaj1 <20 mikroV
¥ Sag dal blogu yokken, S'den QRS sonuna dek dctlen QRS'in terminal

aktivasyon sresi > 55 msn (V1-2-3 de R'nii iceren)




ARITMILER VE AILE HIKAYES]

V-Aritmiler

Major

Mindr

= Sol dal blogu morfolojisinde devamli olmayan veya devamli

ventrikiil tasikardisi, superior aksl (DII-lll-aVF'de-veya belirsiz, aVlde +)

VI-Aile dykisi
Major

B Sag ventrikdl cikim yolu morfolojisinde devamli olmayan veya
devamii ventrikill tagikardisi, sol dal blogu morfolojisinde ve inferior aksl
(DIl-ll-aVFde +, aVLde -) veya belirsiz aks

® Holter'de 24 saatte >500 ventrik(ler ekstrasistol

Minér

= Birinci derece akrabada kriterlere uyan bir tyenin var olmasi
= Birinci derece akrabada otopsi veya patoloji ile tani

= Degerlendirilen vakada ARVD/ kardiyomiyopati ile uyumlu mutasyon

= Birinci derece akrabada dykiide ARVD/C cmasi, ama kriterlere saptanmasi uyup
uymadiginin belidenmesinin tam olarak mimk(in olmamasi
= Birinci derece akrabada kuskulu ARVD/C'ye bagh prematir ani 6lim (<35 yas)
® [kinci derecede bir akrabada kriterlere uyan, patolojik olarak ispatlanmis
ARV D/kardiyomiyopafi




* ARVD’ de tani icin

* 2 major

* | major + 2 minor veya
* 4 minor kriter gereklidir



Ekokardiyografi

 ARVD’ de ekokardiyografi ozellikle ug
boyutlu ekokardiyografi onemli bilgiler
vermektedir.

* ARVD’de gortlebilen eko bulgulari, sag
ventrikul ¢ikim yolu dilatasyonu, sekonder
trikuspit yetersizligi, sag ventrikul sistolik
disfonksiyonu, anevrizmalari, trabekullerin
belirginlesmesi ve moderator bant
belirginlesmesi olarak kisaca ozetlenebilir



RESIM 1: a) Parasternal uzun aks kesiti, b) Modifiye parastemal 4 bosluk kesiti,
c) Parastemal kisa aks, d) Apikal 4 bosluk kesitlerinde yapilan olcimierde sag
ventnkul dilatasyonu izienmektedir.

V: Ventrikdl; A: Atdyum; Sag VCY: Sag ventrikil ¢cikim yolu.



MRI

» Kardiyak MR gold standart goruntuleme
yontemidir

* MRG, kalp boyutlari, miyokard
fonksiyonlari, miyokard yapisi, (Kas, yag
infiltrasyonu, fibrozis )hakkinda kapsaml
bilgi verir.

* Ancak, sensitivite ve spesifite uygulamaci

bagimlhidir ve artefaktlar degerlendirmeyi
zorlastirir.



KARDIYAK MRI




KARDIYAK MRI

RESIM 2: a) Saggital siyah kan kesiti: Saj ventrikdl dilatasyonu ve duvarinin in-
celigi dikkati cekmektedir. b) Transvers (axial) parak kan kesiti: sag atriyum ve
ventnkulun dilatasyonu, sag ventrikul on duvarinda miyokard duvannin ddzensi-
zligi izlenmektedir. Her iki kesitte de sag ve sol ventrikal duvar yapisinin farki

dikkat cekmektedir.
V: Ventnkul; A: Atnyum.



CTVEVENTRIKULOGRAFI

e Kardiyak CT MR’da goruntu kalitesi yetersiz
oldugunda, aritmilerin varliQinda tercih
edilebilir.

» Kalp ici cihazi/kapaQi olanlarda uygulama
kolayligi nedeniyle avantajlidir. Dezavantaji
radyasyon ve nefrotoksitedir.

e Sag ventrikulografi, anevrizmatik olusumlari
gosterir. Sag ventrikul displazisi tanisi
koymada ozgulligu %90°dir.
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AYRICI TANI

e Uhl anomalisi-ARVD ayrimi onemlidir. Uhl
anomalisinde sag ventrikul duvari kagit
inceligindedir, endokard ve epikarddan olusur.
ARVD’de ise, sag ventrikil duvarinda fibrosis ve yag
infiltrasyonu vardir.

» Uhl anomalisi fotal evrede diger konjenital
anomalilerle birlikte (trikuspit kapak displazisi,
pulmoner atrezi, PDA ) baslar, ARVD ise genellikle
adolesan ¢agda taninir ve aritmilerle seyreder.



AYIRICI TANI

o |diyopatik RVOT tasikardisi ve ARVD ayriminin
ayirici tanida akla getirilmesi cok onemlidir.

o Zira, ldiyopatik RVOT tasikardisi yapisal kalp
hastaligi olmayan kisilerde gorulur ve medikal
tedaviye ve ablasyon tedavisine yanit verir.

* Ailede aritmi ve ani olum oykusu yoktur.

* Ani kardiyak olum nadirdir.T dalgasi +, SOEKG
ve MRG genellikle normaldir



ARVD-Brugada sendromu ayrimi yapmak igin;

Brugada’nin otozomal resesif, ARVD’nin otozomal
dominant gegctigini

Brugada'da dinamik EKG degisiklikleri oldugunu,
ARVD’de ise EKG’de sabit anormallikler izlenir.

Brugada’da EKO ve anjiyo’nun normalken, ARVD’de
EKO ve anjiyoda sag ventrikul dilatasyonu ve
disfonksiyonu oldugu gorulur.

Brugada’da MRG ve patolojik bulgularin normal
oldugunu, ARVD’de ise MRG ve patolojide yag
infiltrasyonu ve fibrosis izlendigini bilmeliyiz.



TEDAVI

* ARVD tedavisinde temel amac ani
kardiyak olumun onlenmesidir

* Kesin kur saglanamamakla birlikte ARVD’li
olgularda aritmiler etkili bir sekilde tedavi
edilebilir.

» Mevcut tedaviler yasam tarzi degisiklikleri,
antiaritmik ilaglar, radyofrekans kateter
ablasyon, defibrilator (ICD) implantasyonu
ve diger cerrahi girisimleri igerir.



* Anti aritmik ilaclar ARVYD tedavisinde ilk
basvurulan ve en sik kullanilan ilag grubudur

* IV amiodaronun ARVD’li hastalarda akut VT’yi
durdurmada en etkili ajan oldugu
dusunulmektedir

* Radyofrekans kateter ablasyon sik tekrarlayan
ve direncli VT icin seckin tedavidir.Yine sik ICD
soklari gelisen defibrilatorlu hastalarda yararl
olur.



* Genel olarak ila¢ tedavisine refrakter
tasiaritmileri olan olgular, geng yasta
semptomatik hastalar, kardiyak arrest
geciren hastalar ve sol ventrikul tutulumu
olan hastalarda ICD uygulanmasi
onerilmektedir

* Bu tedavilerle basariya ulasilamazsa

ventrikulotomi veya kalp transplantasyonu
dusunulmelidir



Sabriniz Icin Tesekkur Ederim



