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ÖZET 

Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopatisi (ASVK) özel­
likle sağ ventrikül serbest duvarını tutan, miyokardın fib­
ro-lipomatöz inftitrasyonu ve sol dal blok patern/i tekra/a­
yıcı ventrikiiler taşikardi ile karakterize bir hasta/ıktu·. 
Klinik belirtiler sağ ventrikülün yapısal,fonksiyonel anor­
mallikleri ve ani ölüme kadar yol açabilen aritmilerden 
kaynaklanır. En sık ölüm nedeni ventrikiiler taşikardiler­
dir. Genç ani ölüm olgularımn tekrar incelenmesi, ailele­
rinin taranmasıyla geniş bir klinik ve patolojik spektruma 
sahip olduğu ve ani ölüm etyolojisinde daha önemli bir 
yer aldığı saptanmıştır. Son yillarda genetik alanında 
ileriemelerin sonucu olarak hasta/tktan sorumlu olan kro­
nıozonı anormallikleri tespit edilmiştir. Hastalığm elekt­
rokardiyografik, ekokardiyografik, magnetik resonans gö­
rüntü/erne, sağ kalp kateterizasyonu, histo-patolojik özel­
likleri ve tam kriteleri oldukça açık bir şekilde tanınılan­
nuşttr. Hayat kalitesini iyileştirmek, ani ölümleri önleye­
rek yaşam süresini uzatabiirnek amacıyla çeşitli tedavi 
yöntemleri denenmiş olmasuıa rağmen, ASVK tedavisinde 
tam kürelde etmek günümüz tedavileri ile mümkün görün­
memektedir. Ventriküler taşikardi ve ani ölümleri engelle­
mek için sağ ventrikül tutu/ımı derecesi ve hastafığlll cid­
diyetine görefarnıakolojik tedavi ve cerrahi, ab/asyon, ta­
kılabilir kardiyoverter defibrilatör (TKD) uygulanıası gibi 
farmakolojik olmayan tedavi yöntenıleri kullamlnıışttr. 

ASVK'nin progresif bir hastalık olması ve medikal, cerra­
hi ve abiasyon tedavileri ile yüksek tekrarlama oram ne­
deni ile !CD uygulaması ventriküler taşikardi ve ani 
ölümleri önlemede gelecekte daha önemli rol oynayacak­
tır. 

Bu derlemenin amacı hastafığlll klinik bulgularını, son za­
manlarda tanımlanan genetik özelliklerini, tanı , prognoz 
ve yeni tedavi yaklaşımlaruıı gözden geçirnıektir. 

Analıtar kelimeler: Aritmojenik sağ ventrikiil kardiyomi­
yopatisi. 

Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopatisi ilk kez 

1977 yılında Fontaine ve ark. tarafından sağ ventri­

kül miyokardını tutan, dilatasyon, bölgesel hipakine­

tik a lanlar ve sol dal bloğu örnekli ventriküler taşi­

kardİ ile karakterize ailevi bir hastalık olarak tanım­
lanmıştır {1,2). Sağ ventrikül serbest duvarı kısmen 

veya hemen hemen tamamen yağ ve fibröz doku ile 
yer değiştirmiştir {3,4). İnsidans ve prevalansı kesin 
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o larak bilinmemektedir. Daha önce kardiyak yakın­

ması olmayan 65 yaşın altındaki ani ölüınierin kardi­

yak nedenle rini araştıran bir çalışmada sıklık %5 

olarak bildirilmiştir (5) . Aritınisi olan genç atletlerde 

%6, kardiyak arrest-ani ölüm atağı geçirmiş o lan at­

letlerde ise %23 gibi yüksek bir sı klı kta saptanm ıştır 

(6). 

ETİYOLOJİ 

Hastalığın edinsel (inflamatuar, toksik veya iskemik) 

ve kalıtımsal olduğu konusunda teoriler ileri sürül­

mektedir. Bazı araştırmac ılara göre kalp kasında inf­

lamatuar hücrelere rastlanması ASVK' nin miyokar­

dit sekeli olarak geliştiğini göstermektedir (7- t 1). Bu­

na karşılık oldukça fazla ailesel olgular bildirilmiş 

ve hastalığın kahtımının tam olmayan geçişli ve de­

ğişken iletilen otozornal dominant karakterde olduğu 

ileri sürülmüştür (12-16). Tek yumurta ikiz lerinde 

hastalığın görülmesi genetik bozukluğu destekle­

mektedir (17). Kısa süre önce DNA "linkage" analizi 

ile Rampazzo ve ark( I 8) tarafından I 4q23-q24, Ah­

mad ve ark. tarafından 3p23 loka lizasyonunda anor­

mal genterin bulunması ve bu lokalizasyonlar ile be­

raber kromozom 1, 2, 3, ve 14'te iki ayrı yerde o l­

mak üzere toplam beş ayrı yerde bozuklukların tespit 

edilmesi sonucunda hastalığın kahtımsal olduğu fikri 
önemli ölçüde kabul görmüştür (19-22). Otozornal do­

minant iletilen bu kromozom bozukluklarının yan ısı ­

ra Yunanistan'ın Naksos adasında d iffüz nonepider­

molitik palmoplantar keratoderma ile beraber olan 

17. kromozomda bozukluk ve otozornal resesif geçiş 

gösteren nadir bir formu da tanımlanm ı ştır (23,24). 

Genetik teknolojisinin hızla ilerlemesine rağmen he­

nüz pre-klinik tanıda kullanılabilen bir genetik test 

yoktur. 

SEMPTOM ve BULGULAR 

Semptomatoloji ventriküler aritmiler ortaya ç ıkana 

kadar oldukça fakirdir. Klinik sağ kalp yetersizliği 

ancak çok ileri yaşiara erişen veya oldukça geniş sağ 
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ventrikül tutulumlu hastalarda oluşur. Sağ ventrikül 
serbest duvarının lokalize fibro-lipomatöz infiltras­

yonu elektriksel uyanların intraventriküler iletimin­
de gecikmesine ve fragmantasyonuna neden olmak­
ta, sonuçta reentran mekanizma ile ventriküler arit­

miler ortaya çıkmaktadır. Bu nedenle hastalığın kli­
nik belirtilerinden en önemlisi sağ ventrikül kaynaklı 

izole erken atımiardan devamlı ya da devamlı olma­
yan ventriküler taşikardi ve ventriküler fibrilasyona 

kadar değişen aritmilerdir. Hastalığın semptom ve 
bulguları arasında göğüs ağrısı ve nadir olmayarak 
kendiliğinden olan veya uyarılabilen supravt:nlrikü­
ler taşiaritmilere de rastlanmaktadır (25,26). ASVK'li 

35 yaşın altında ani ölen olgular üzerinde yapılan bir 
araştırmada hastaların çoğunun çarpıntı , ventriküler 
aritmi veya senkop hikayeleri olduğu saptanmıştır 
(27,28) . Genç hastalarda fizik muayene genellikle 

normaldir. Sağ ventrikül genişlemesini düşündüren 

sol prekordiyumda aktivite artış ı alınabilir. Tele­

röntgenografide minimal kalp genişlemesi veya ileri 
evrelerde belirgin kardiyomegali saptanabilir. 

ANİKARDİYAK ÖLÜM 

Ani kardiyak ölüm hastalığın ilk belirtisi olabilmek­
tedir (3,29). N ava İtalya'da hastalığın prevalansının 

yüksek olduğu bir bölgede kardiyak arrest atağı ge­
ç irmiş 268 genç hastanın taramasında 108 hayatta 
kalan, 18 ölen olguda ASVK saptamıştır (30). Bu 

araştırmada geniş sağ ventrikül ve sık ventriküler ta­

şikardili olgulardan sadece ventriküler erken atımlı 
olgulara kadar değişik klinik spektrum gözlenmiştir. 

ASVK' de ani ölüm sıklığı konusunda oldukça farklı 
bildiriler mevcuttur. Bu durum hastalığın kalıtsal ol­

ması nedeniyle bölgesel prevalansındaki değiş iklik­

lerden kaynaklanıyor olabilir. Örneğin hastalığın sık 
rastlandığı İtalya' nın Veneto bölgesinde 35 yaşın al-

Şekil 1. ASVK'de EKG bulgusu olarak VI-V3 (T) dalga inversiyonu 

tındaki ani ölen 60 hastadan 12'sinin (%20) sağ vent­
rikül displazisi nedeni ile kaybedildiği saptanmıştır 
(31), Bu hastalardan hiçbirine ö lmeden önce tanı ko­

namamıştır. Fransa' nın Lyon kentinde ani ölüm ne­

deni ile otopsi yapılan 65 yaşın altındaki 1000 hasta­
nın 50' sinde (%5) ASVK olduğu saptanmıştır (32). 

Bu oranların aksine ABD' nin Maryland kentinde 

15-35 yaş arasında ani ölen 547 hastadan sadece 
3'ünde (%0.55) ASVK saptanmıştır (33). ASVK'de 

ani aritmik ölüınierin çoğu kez egzersiz esnasında 
olduğu gözlenmiştir (3 1,34). Buna ilave o larak düzen­
li o larak ağır sportif aktiviteleri olan hastalar daha 
erken yaşlarda semptomatik olmakta ve ani ölüıniere 
de atietik olmayan ASVK hastalarına oranla daha sık 
rastlanmaktadır (35). Egzersiz esnasındaki bu yüksek 
ani ölüm insidansı, egzersizde daha da gerilen dilate 

sağ ventrikül fiberleri üzerine artmış katekolaminle­
rin etkisine bağlı olabilir. Sağ ventriküler dilatasya­
nun egzersiz esnasında artmasından pulmoner rezis­
tansın periferik rezistansdan daha az düşmesi sorum­
lu tutulabi lir (36). 

LABORATUVAR BULGULARI 

Elektrokardiyografi 

Elektrokardiyografide özellikle semptomatik aritınisi 

olan hastalarda V ı ve V 2 derivasyonunda bazen de 
V6 deri vasyonuna kadar T dalga inversiyonu görüle­
bilir (37) (Şeki l 1). Ventriküler taşikardi sağ ventri ­

külden kaynaklandığından sol dal bloklu şekildedir 

(Şekil 2). QRS kompleksi paryetal blok nedeni ile 
V ı , V 2 veya V 3'te genişlemiştir (38). ASVK'li 50 has­

talık bir seride kontrol grubu ile karşılaştırıldığında 
Yı, Yı, V3 te QRS süresinin 110 msn'den uzun ol­
ması ve Vı'de T dalgasının negatif olması tanı kriteri 

o larak alındığında %84 sensitivi te ve o/o 100 spesifite 
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Şekil 2. Sol dal blok lu ventriküler taşikardi atağı 

elde edilmiştir (38) . Ayrıca QRS süresi oranının (V2 
+V3)/(V4+Vs) >1.2 olması da oldukça spesifik bu­
lunmuştur (39). Bu kriterinaynı zamanda ASVK' nin 

sağ ventrikül çıkış yolu taşİkardilerinden ayıncı tanı­
sında faydalı olduğu saptanmıştır (40). Olguların %5-

30' undaVI'de QRS kompleksinin sonunda gecik­
miş sağ ventrikül aktivasyonunu gösteren "epsilon" 
dalgası olarak adlandırılan küçük amplitüdlü bir dal­
ga görülebilir. 

Sinyal Ortalamalı Elektrokardiyografi (SOEKG) 

Sağ ventrikül tutulum derecesi ile SOEKG' deki 
anormallik derecesi arasında doğru orantı mevcuttur 
(4 1,42). SOEKG genellikle devamlı ventriküler taşi­

kardili ve özellikle superior QRS akslı VT' si olan 
hastalarda belirgin derecede anormaldir (41 ) . Osella­

dore ve ark. ventriküler fibrilasyonlu ASVK hastala­
rında %71, devamlı VT' li hastalarda %7 1, devamlı 

olmayan VT' li hastalarda %40 ve ventriküler erken 
atımiarı olan hastalarda %51 oranında anormal SO­
EKG bulgulan saptamışlardır (4 1). Aynı araştırmacı­

nın hastalığın lokalize formlarda sadece %32 oranın­
da anormal SOEKG bulgulan saptamas ı ise sağ 
ventrikül tutulum derecesi ile bu anormalliğin doğru 
orantılı olarak değiştiğini desteklemektedir. Bu ne­
denle pozitif SOEKG bulgusu tanıda yardımcı ol­
makla beraber hafif derecede sağ ventrikül tutulumu 
olan hastalarda daha az sıklıkta rastlanması major ta­
nı kriteri olarak kullammını engellemektedir. 

Ventrikülografi 

Sağ ventrikül serbest duvarının tam kalınlığını içe­

ren biyopsiler dışında kentrast ventrikülografi en ke­
sin standart tanı testi olarak gözükmektedir (43). İn-
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eelerne genellikle 30° sağ anterior oblik ve 60° sol 
anterior oblik açılardan görüntü alınarak uygulanır. 

Ventrikülografide lokalize sağ ventrikül anevrizma­

ları, diyastolik şişkinlikler ile beraber olan akinetik 
veya diskinetik alanlar görülür. Trabekülasyonda 
düzleşmeler ve sağ ventrikülün ciddi segmental dila­

tasyonu ve artmış sağ kalp basınçları anj iografik de­
ğerli bulgulardır (44). Tanının kesinleştirilmesinde 

sağ ventriküler anjiografi al tın standart olarak kabul 
edilmekle birlikte sağ ventrikül volümünün normal 
olduğu ya da s ınırlı bir bölgede hafif-orta derecede 
duvar hareket bozukluğunun bulunduğu durumlarda 
değerlendirme güçlükler içermektedir. Bu nedenle 
klinik olarak şüphelenilen ancak minimal anj iografik 
anormall ikleri olan hastalarda ASVK tanısı koymak 
oldukça zordur. Sağ ventrikülografinin ölçüsel de­
ğerlendirmelerinde bilgisayar destekli analitik sis­
temlerin geliştirilmesi bu gibi sınırda anjiografik 

bulguları olan hastalarda tanıyı kolaylaştıracaktır. 

Ekokardiyografi 

Ekokardiyografik olarak geni şlemiş sağ ventrikül 
ancak il erlemiş formlarda saptanabilir (Şek il 3). 
Manyari sağ kalp kateterizasyonu ve anjiografiyi 
standart alarak iki boyutlu ekokardiyografinin hasta­

lığı tanımada özgüllük ve duyarlığını araştırmı ş ve 

ekokardiyografide ASVK şüphesi olan 44 hastadan 
14' ünde tanıyı anjiografi ile onaylam ı ştır (45). Sağ 

ventrikül ile sol ventrikül diyastol sonu çapları oranı 

>0.5 olması ise %86 duyarlılık ve %93 özgüllük ver­
miştir. Scognamiglio özellikle tarama testi o larak 
ekokardiyografinin değerini araştırdığı çalışmada ai­

le üyelerinden ani ölen veya otopsi ile bir aile üye­
sinde ASVK tespit edilen 77 hastanın 34' ünde eko-
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Şekil 3. Ekokardiyografide sağ ventrikül dilatasyonu 

kardiyografide ASVK düşündüren bulgulara rastla­
mıştır (46). Transözofajiyal ekokardiyorafi duvar ha­
reket anormalliklerini tanımada ve sağ ventrikül de­
ğerlendirilmesinde çeşitli zorluklar içeren transtora­
sik yaklaşımdan daha faydalı olabilir (47,48). Özellik­
le transözofajiyal yaklaşımla kombine üç boyutlu 
ekokardiyografinin tanıdaki doğruluğu arttırmada 
değerli olduğu bildirilmiştir (49,50). 

Magnetik Rezonans Görüntüleme (MR) 

Hastalığın MR bulguları miyokardın yağ doku ile 
yer değiştirdiğini gösteren yüksek yoğunluklu 
alanlar, sağ ventriküler çıkış yolunda ektazi, diski­
netik şişkinlikler, sağ ventrikül dilatasyonu, incelme­
si ve sağ atriyum genişlemesi olarak sıralanabilir 
(51). MR görüntüleme sağ ventrikül anatomisini, ha­
cimlerini ve doku karakterizasyonunu göstermesi ya­
nında duvar fonksiyonu hakkında da bilgi vermesi 
açısından değerlidir (52). İnceimiş miyokardın net 
olarak belirlenınesini de sağlar (53). Normal ventri­
küler kas yapısı MR' da gri renk verirken yağ doku 
beyaz alanlar olarak gözlenmektedir (Şekil4). Duvar 
hareketlerini de gösteren "cine MR" miyokardın lo­
kalize diskinetik segmentlerini gösterınede değerli­
dir (54). 

Bilgisayarlı Tomografi (BT) 

Elektron tanecikli BT'nin ASVK' de sağ ventrikülün 
morfolojisini ve fonksiyonunu değerlendirmede no­
ninvaziv değerli bir test olduğu ileri sürülmüştür (55). 

Karakteristik BT bulguları olarak epikardiyal yağ 
dokusunda artış, trabekülasyonlarda düzleşme, sağ 

ventrikül serbest duvarında düzleşme ile beraber şiş-

Şekil 4. Magnetik resonans görüntüleınede fib rolipomatöz infilt­
rasyon 

kinleşme ve intramiyokardiyal yağ birikimleri şek­
linde tanımlanmıştır. Bir araştırmada ASVK hastala­
rında bu bulgulardan artmış epikardiyal yağ doku 
%86, trabekülasyonlarda düzleşme %71, sağ ventri­
kül serbest duvarında şişkinleşme %79 ve intramiyo­
kardiyal yağ birikimleri %50 oranında saptanırken; 
ASVK olmadan izole sağ ventrikül genişlemesi olan 
hastalar ve sağlıklı kontrol grubunda bu bulgular hiç 
gözlenmemiştir (56). 

Histopatoloji 

Biyopsi bulguları sağ ventrikülün tutulum derecesi 
ile değişkenlik gösterir. Nava ani ölümle 3 bireyi 
kaybedilen bir ailede toplam 29 kişiden 14'ünde bi­
yopside hafif lokal fibro-lipomatöz infiltrasyondan 
sağ ventrikülün generalize tutulumuna kadar değişen 
histo-patolojik görünüm saptamıştır (12)_ Septal ve 
sol ventriküler tutulum nadiren görülür (27,57). Bi­
yopsi patolojik değişikierin nadiren saptandığı sep­
turudan yapılması nedeni ile tanıyı kesinleştirmede 
duyarlı değildir. Karakteristik olarak tutulan sağ 
ventrikül serbest duvarı ise incelmiş olması nedeni 
ile perforasyon riski taşıdığından pek tercih edilmez. 
Septuru ve serbest duvarın birleşim yerinden yapılan 
biyopsi duyarlılığı arttırabilir (58). Miyokard lifleri­
nin fibro-adipöz doku ile yer değiştirmesi şeklinde 

olan histopatolojik değişimler subepikardiyumdan 
başlamaktadır. Bu nedenle fokal lezyonlar erken dö­
nemde endokardiyal biyopsi ile her zaman tespit edi­
lerneyebilir (29). Bu sınırlamaları nedeniyle miyokar­
diyal biyopsi pratikte tanı kesinleştirmede rutin ola­
rak önerilen bir metod değildir. 
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Patolojik bulgulardan en çarpıcı olanı diffüz yada 
segmenter olarak sag ventrikül serbest duvarında mi­
yokardiyumun kaybı ve yağ doku ile yer değiştirme­

sidir. Sadece subendokardiyal bölgeler korunmuştur. 
Bu katmanlar sıklıkla dissekan fibrozis ile işgal edil­
miştir. Miyositler değişken derecelerde yağ doku 
içinde epikardiyal ve orta mural tabakada fibrozis ile 
çevrelenmiş ya da içiçe geçmiştir (59). Elektron mik­
roskopisinde ise ilave olarak hem sağ hem de sol 

ventrikülde anormal (atenüe olmuş, düzleşmiş) inter­
kale diskler ve azalmış Z bandı materyali (desmin) 
şeklindeki değişiklikler tanıda faydalı olabilir (60). 

Miyokarditi düşündüren bulgular hastaların yaklaşık 
2/3' ünde gözlenir. İnflamatuar fenomen varlığında 
klinik, hiperakut miyokardit, fulminan kalp yetersiz­
liği yada klinik bulg u vermeden tamamen iyileşebi­
lecek şekilde değişkendir. Hastalığın ileri formların­
da inflamatuar değişiklikler genellikle hem sağ hem 
de sol ventrikülde gözlenir. ASVK hastalarının mi­
yokardite daha hassas oldukları ve sıklıkla yukarıda 
bahsedilen histolojik bulgulara miyokarditin de ek­
lendiği düşünülmektedir (4,61). Apopitozis veya 

programlı hücre ölümü sadece minör fibrozis oluştu­
rur. Kalbin yağ doku ile yer değiştirmesinin nedeni 
hala açıklanamam ıştır, ancak miyokarditten bağım­
sız görünmektedir. 

TANI 

Hastalığın tanı kriteleri yukarıda bahsedilen klinik 
ve laboratuvar bulguları esas alınarak Avrupa Kardi­

yoloji Derneği Miyokardiyal ve Perikardiyal Hasta­
lıklar Çalışma Grubu ve Dünya Kalp Federasyonu 
Kardiyomiyopati Bilimsel Komitesi tarafından stan­
dardize edilmiştir (62). Tanı yapısal, elektrokardiyog­

rafik, aritmik ve genetik faktörlere dayanan major ve 
minör kriterlerin varlığına dayanmaktadır. İki majör 

kriter veya bir majör kriter beraberinde iki minör 
kriter veya farklı gruplardan dört minör kriter varlığı 

tanı için yeterlidir. 

I) Global ve/veya bölgesel disfonksiyon ve yapısal 
değişiklikler (ekokardiyografi, anjiografi, 
magnetik rezonans, veya radyonüklid anjiografı 
ile tespit edilen) 

Majör: Ciddi sağ ventrikül dilatasyonu ve sol vent­
rikül fonksiyon bozukluğu olmadan ya da sadece ha­
fif derecede sol ventrikül fonksiyon bozukluğu ile 
beraber sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonunda aza]-
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ma. Lokalize sağ ventrikül anevrizmaları, diyastolik 
şişme ile beraber olan akinetik veya diskinetik alan­
lar. Sağ ventrikülün ciddi segmenter dilatasyonu. 

Minör: Hafif global sağ ventrikül dilatasyonu ve/ve­
ya sol ventrikül fonksiyonu normalken sağ ventrikül 
ejeksiyon fraksiyonunda azalma. Sağ ventrikülün 
hafif segmenter dilatasyonu. Sağ ventrikül bölgesel 
hipokinezisi. 

II. Duvarların doku karakterizasyonu 

Majör: Endomiyokardiyal biyopside fibröz-yağ do­

ku ile miyokardiyumun yer değiştirmesi. 

III. Repolarizasyon Anormallikleri 

Minör: Sağ prekordiyal derivasyonlarda (Yı ve V3) 
ters dönmüş T dalgaları (12 yaşından büyük ve sağ 
dal bloğu olmayan hastalarda). 

IV. Depolarizasyon/İieti anormallikleri 

Majör: Sağ prekordiyal derivasyonlarda (Vı-V3) ep­

silon dalgaları olması veya QRS kompleksinin loka­
lize uzaması (> 110 msn). 

Minör: Sinyal ortalamalı EKG' de geç potansiyel 
varlığı. 

V. Aritmiler 

Minör: EKG, holter, egzersiz testinde sol dal bloklu 
ventriküler taşikardi. Holterde sık ventriküler erken 
atı ml ar (> 1000/24 saat). 

VI. Aile hikayesi: 

Majör: Nekropsi ya da cerrahi ile kanıtlanmış ailevi 

hastalık. 

Minör: Ailede sağ ventrikül displazisinden kaynak­

landığı şüphesi olan 35 yaşın altında ani ölüm hika­
yesi. Aile bireylerinde yukarıda bahsedilen kriterler­

le tanı konmuş olan ASVK hastalığı olması. 

DOGAL SEYiR ve PROGNOZ 

Hastalığın seyrinde hemodinamik ve anjiografik ola­
rak giderek kötüleşme dokümante edilmiştir (29). 

Prognozun tutulan miyokard kitlesi ile orantısal ola­
rak kötüleştiği görülmüştür. Marcus (3), Leclercq (63) 

ve Blömstrom-Lunqvist' in (57) serilerine göre mono­

morfik VT' li hastaların uzun süreli prognozları daha 
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iyidir. Bu vakalarda ani ölüm oranı sol ventrikül has­
tal ığı olan VT' Ii hastalarla karşılaştırıldığında düşük 

bulunmuştur. Doğal seyir elektriksel dengesizlik ve 
ventriküler disfonksiyon derecesine bağlıdır. Kardi­
yak aritmiler herhangi bir evrede ortaya çıkabilir. 

Progres if miyokardiyal kayıp kontraktil gücü zayıf­

latır ve ventriküler disfonksiyon, ardından kalp ye­
tersizliğine neden olabilir. Kliniko-patolojik evreler 
sağ ventrikülde yapısal değişikliklerin olduğu gizli 
faz, minör ya da orta derecede ventriküler aritmiler, 
sol ventrikül tutulumunun olmadığı aşikar elektriki 
bozukluk, aşikar sağ vcntrikül fonksiyonel ve yapı­

sal anormallikleri , nispeten korunmuş sol ventrikül 
disfonksiyonu yanında (sol ventrikül ejeksiyon frak­
siyonu>%40) sağ ventrikül global disfonksiyonu ve 

son evre de genellikle olaya katılan miyokardit son­
rasında sol ventrikül tutulumunun ilave olması ile bi­

ventriküler pompa yetersizliği şeklinde sıralanabilir . 

Progresyonun h ızı ve semptomların ciddiyeti hasta­
dan hastaya oldukça değişmekte ve buna genetik ve 

çevresel faktörlerin katıldığı düşünülmektedir. Peters 

121 hastanın 12 yıllık takibinde izole sağ ventrikül 
yetersizliğ i , biventriküler dilatasyonu ve pompa ye­
tersizliğinin gelişimini öngörmede 12 derivasyonlu 
EKG de koınplet sağ dal bloğu gelişimini noninva­
ziv güçlü bir belirleyici olarak saptamıştır (64). 

ASVK' de mortalitede en önemli neden yıllık oranı 
%2-3 olan ani aritmik ölümdür. Sağ ventrikül dila­
tasyonu, EKG' de depolarizasyon ve repolarizasyon 
anorınallikleri, rekürrent aritmi!< olaylar ve sol vent­
riküler tutulurnun prognoz açısından olumsuz risk 
faktörleri olduğu tespit edilmiştir (65) . 

TEDAVi 

Hayatı tehdit edici aritmilerin klinik bulguları tam 
olarak bilinmediğinden, hangi hastaların nasıl tedavi 
edilmesi gereklil iği ile ilg ili kesin kurallar yoktur. 
Bunun yanısıra farınakolojik ve farmakolojik olma­
yan tedavinin etkinl iğini değerlendirecek yöntemler 

de kesin olarak tanımlanmamıştır. Bu nedenle bu ko­
nuda iyi hazırlanmış rehberler yoktur ve tedavi stra­
tejisi büyük oranda merkezlerin kendi lokal dene­
yimlerine dayanmaktadır. 

FARMAKOLOJiK TEDAVi 

Hayatı tehdit edici aritmileri olmayan hastalar genel­
likle ampirik olarak beta blokerler, sotalol, flekainid, 

propafenon ve amiodaron tek başına veya kombinas­
yonları ile tedavi edilir. Amiodaron ile beraber sınıf 
I antiaritmik ilaçlar ve/veya beta blokerler tedavide 
en sık kullanı lan kombinasyonlardır. Devamlı vent­
riküler taşikardili olan veya ventriküler fibrilasyon 

atağı geçirmiş olan hastalarda ise programlı ventri­
küler stimülasyon ile beraber bir dizi ilaç testi yapı­

larak en etkin tedavinin seçilmesi öneri lmektedir. 
Ancak bu şekilde belirlenen antiaritmik tedavi arit­
mileri nispeten önlemekle birlikte ani ölümleri en­

gelleyememektedir. Medikal tedavi bir çalışmada 

ancak %50 hastada VT'yi kontrol etmede etkin bu­
lunmuştur (66). Benzer şekilde Marcus kombine veya 

tek antiaritmik ilaç ile 24 olgudan 12' sinde başarısız 

yanıt almış ve bunun üzerine bu hastalara cerrahi te­
davi denemiştir (3). Leclercq 45 hastada sını f ı antia­
ri tm ik denemiş ve sadece 9 (%20) hastada başarı el­
de etm iş, 21 hastada beta bloker ile tedavidesadece 
7 (%33), 24 hastaya ise amiodaron uygulamış ve 8 
hastada (%33) başarı elde etmiştir (63) . Sınıf I antia­

ritmik ilaçlarla beraber beta bloker kombinasyonun­
da %35, sınıf I ile amiodarone kombinasyonunda 
%54, amiodarone ve beta bloker kombinasyonu uy­
gu ladığı 6 hastanın ise tümünde başarı elde etmiştir. 

Cerrahi ile kombine ilaç kullanımı ise hastal arın 

%66' sında aritmi supresyonu sağlam ıştır . ASVK 
hastal arında amiodaronun abiasyon tedavisinden 
sonra atak sayısını azaltmada etkin bir şekilde kulla­
nıldığı bildirilmiştir (67). Benzer şeki lde son yıllarda 
tek başına sotalol ile başarılı sonuçlar elde edilirken, 
özellikle TKD yerleştirilen hastalarda sotalol tedavi­
sinin tekrarlayan aritmileri önlemede ve defibrilas­
yon sayısını azaltmada etkin olduğu gösterilmiştir 
(66). ASVK' nin ileri formlarında farmako-dinamik 
açıdan uygun tedaviye rağmen aritminin kendi l iği n­

den yeniden ortaya çıkması veya elektrofizyolojik 
çalışına sırasında ventriküler taşikardinin indüklene­
bilmesi olarak tanımlanan ilaç rezisıansı ciddi bir 

problemdir. İlaçların ventriküler taş İkardileri önle­
mede etkis iz olabilmesi, tedavi altındayken dahi ani 
ölüınierin görülmesi (68), tolere edilemeyen yan etki­

ler oluşturması , genç ve aktif hastalarda uzun süreli 
ilaç tedavisinin istenmeyebileceği , amiadaron gibi 
oldukça etkili bir ilacın uzun süreli tedavide yan et­
kiler nedeni ile bırakılması medikal tedavinin sınır­

lamalarını oluşturmaktadır. Ancak diğer tedavi yön­
temlerinin başarısının arttırılması ve tekrarlama riski 
nedeni ile seçilen tedavi yöntemi ne olursa olsun 
tüm hastalarda ilaç kullanımı endike gözükmektedir. 
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CERRAHi TEDA Vİ 

Sağ ventrikül serbest duvarının lokalize fibro-lipo­
matöz değişimi, normal elektriksel uyarıların intra­
ventriküler iletiminde gecikmesine ve fragmantasyo­
nuna neden olmakta ve bunun sonucu olarak da sol 
dal bloğu örneğinde reentrant ventriküler taşikardiler 
oluşmaktadır (3,69). Bu morfolojik substratın tanın­
ması, medikal tedavinin yanında reentri halkasını kı­
racak veya aritmojenik sağ ventrikül miyokardiyu­
munu izole edecek cenahi yöntemlerin denenmesine 
ve geliştirilmesine yol açmıştır. Cenahi girişim epi­
kardiyal haritalama ile normal sinüs ritmi sırasında 
geç aktivasyon, VT esnasında ise erken aktivasyon 
gösteren odakların saptanması (70) ve bu odakların 
etrafına bir veya daha fazla ventriküler insizyon uy­
gulanması şeklindedir (71-73). Ancak bu amaçla yapı­

lan basit ventrikülotomi beklendiği kadar başarılı ol­
mamıştır. Marcus ve ark. kombine veya tek antiariı­
mik ilaç ile 24 vakadan 12' sinde başarısız yanıt alın­
ması üzerine cerrahi tedavi uyguladıkları ve ortala­
ma 3 yıl takip ettikleri 12 hastanın 8' inde hiç tekrar­
lama saptamamış veya en fazla bir ventriküler taşİ­
kardi atağı saptamışlardır (3), Opere edilen hastalar­
dan biri operasyon sonrası beşinci gün, diğeri ise geç 
dönemde (operasyondan 30 ay sonra) kalp yetersizli­
ği nedeni ile kaybedilmiştir. Ventriküler taşİkardi ve 
erken atımiarda görülen polimorfizm, potansiyel 
aritmi odaklarının çok sayıda olduğunu ve hastalığın 
generalize olduğunu göstermektedir (71), Bu nedenle 
ileri formlarda taşikardi odaklannın çok sayıda ol­
ması ve diffüz olarak anormal sağ ventrikül varlığı 
lokalize cerrahi girişimin başarısını azaltmaktadır. 
Sağ ventrikülün herhangi bir noktası potansiyel ola­
rak aritmi kaynağı olabilmesi nedeni ile sağ ventri­
kül serbest duvarının total diskonneksiyonu şeklinde 
ventrikülotomi uygulanması, ardından tekrar sütüre 
edilmesi ve böylece oluşturulan skar dokusu saye­
sinde anormal elektriki aktivitenin sağ ventriküle sı­
nırlandırı lması şeklindeki geniş bir cenahi yaklaşı­
mın daha etkin tedavi olabileceği gösterilmiştir (74). 

Bu girişimin uygulandığı iki olguda kalp yetersizliği 

ve ölüm gelişmezken olgulardan birinde başarılı gi­
rişimin sayesinde post-op 3. haftada gelişen ventri­
küler taşİkardinin sağ ventrikül serbest duvarında sı­
nırlı kaldığı ve hemodinamik bozukluk yapmadığı 
saptanmıştır (74). Bu tedavi yönteminide kesin başarı 
elde etmek için interventriküler septumun aritmoje­
nik odak içermediği gösterilmelidir. 
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RADYOFREKANSKATETERABLASYONU 

Radyofrekans kateter (RF) ablasyonu çoğu supra­
ventriküler taşikardilerde ve bazı ventriküler taşikar­
dilerde birinci seçenek küratif tedavidir. Özellikle 
yapısal kalp hastalığı olmayan idiyopatik sol VT ve 
sağ ventrikül çıkış yolu taşİkardilerinde RF kateter 
ablasyonu ile yüksek derecede kür elde edilmektedir 
(75). Kateter ablasyonu ilaç tedavisi etkisiz olan yada 
ciddi yan etkilere yol açan, elektrofizyolojik çalış­

ınada ventriküler taşikardi indükleneınediği için uy­
gun ilaç seçimi yapılamayan ciddi ventriküler arit­
mili hastalarda düşünülmeldir. Son yı ll arda ASVK 
hastalarında kateter abiasyon tedavisinin oldukça et­
kin olduğu konusunda önemli araştırmalar mevcuttur 
(76,77). Leclercq ve ark. ASVK tedavisinde abiasyon 

ile lO vakadan 8' inde primer başarı sağlam ışlar ve 
major koroplikasyon ile karşılaşmamışlardır mı. Bu­
na karşılık yine Leclercq ve ark. 58 ASVK hastasın­
dan 17' sine cemahi veya kateter ablasyonu uygula­
yarak 14 hastada primer supresyon sağlarken, lO va­
kada VT tekrarlamış ve kateter abiasyon tekniğiyle 
sadece 5' inde tekrar başarı elde edebilmişlerdir (78). 

Fontaine ve ark. ise (67) ortalama 45 ay takip ettikleri 
15 hastaya abiasyon uygulaınış, 3 aylık takipte 8 
hastada spontan veya indüklenebilen VT nüksü göz­
Iemişlerdir. Bu hastalarda tek girişimden sonra %46 
abiasyon başarısı elde edilirken ilk girişimde başarılı 
olunamayan 8 hastaya tekrar abiasyon tedavisi de­
nenmiş, sonuçta ikinci girişimle beraber vakaların 
%69' unda başarı elde edilmiştir. Abiasyondan sonra 
uygulanan ilaç tedavisi ile beraber 3 hastada daha 
başarı elde edilirken başarı oranı %92 ye çıkmıştır. 

Buna karşılık geç dönemde 1 3 hastadan S' inde re­
kürrens saptanmıştır (%38). Reentran halkanın yeri­
nin bulunmasında ve ablasyonun başarılı bir şeki lde 

uygulanmasında elektrofizyolojik çalışmada "entra­
inment" haritalamanın ASVK hastal arı için de etkili 
ve kolay bir yöntem olduğu gösterilmiştir (79). Bu 
haritalamadan elde edilen sonuçlarla reentran halka­
ların triküspit anulus ve sağ ventrikül çıkı ş yolunda 
kümelendiği gösterilmiştir. Yine ASVK' de çok sa­
yıda aritmojen odak içeren bir anevrizmatikda VT' 
nin kritik çıkış yolunun endokardiyal haritalama ile 
bulunması ve bu kritik noktanın ablasyonu ile geniş 
bir alandan kaynaklanan VT' nin izole edilebileceği 
gösterilmiştir (80). Abiasyon ASVK' de palyatif bir 
tedavi yöntemidir ve sıklıkla tekrarlar gözlenir (81). 

Manyetik rezonans görüntüleme ile sağ ventrikülün 
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tutulum derecesi ve duvar kalınlığının belir lenmesi 

(özellikle abiasyanda perforasyon ve tamponad riski 
nedeni ile) ve çok ince sağ ventrikül duvarı olan has­

talarda abiasyon yerine amiodarone gibi bir antiarit­
mik ilaç ya da TKD impalantasyonu tercih edilmesi 
abiasyon girişimindeki komplikasyonları önleyebilir. 

T AKlLABiLiR KARDiYOVERTER DEFiBRi­
LATÖR UYGULAMASI 

Yaş arttıkça diffüz formların insidansında artma, kli­
nik kalp yetersizliğinin sadece 50 yaşından büyük 
hastalarda görülmesi, bazı vakalarda hemodinamik 
ve anjiografik progresif değişikliklerin de doküman­
te edilmesi (29), Higuchi'nin çok uzun süre (16 yıl) 

takip ettiği vakadaki kötüye gidiş (82) ve sol ventri­

külün de işin içine katılabileceğini gösteren araştır­
malar (2) hastalığın progresif olduğunu gösteren ka­

nıtlardır. Prognozun iyi olmamas ı , aile öykülerinde 
ani aritmik ölüm varlığı , medikal tedavi altında iken 
bazı hastaların ani ölüm ile karşı karşıya kalmış ol­
maları (68) antiaritrnik tedavide aritminin tekrarlama­

sı, cerrahi tedavide ise özellikle lokalize girişimler­

den sonra zamanla başka bir aritmojenik odağın or­
taya çıkabilmesi, bazı total diskonneksiyon yapılmış 

olan olgularda dahi tekrarların gözlenmesi (67) abias­

yon tedavisinde de tekrarların görülmesi ve seyrek 
olmayarak ikinci kez abiasyon tedavisine ihtiyaç du­
yulması (63,67) bu hastalar için etkin tedavi yöntemi 

bulunması gereğini doğurmuştur. Bu nedenlerle son 
yıllarda endikasyanları oldukça genişleyen ve belki 
de ani aritmik ö lümü önlemede en etkin yöntem ol­
duğu gösterilen (83-86) TKD implantasyonu giderek 
artan oranda tercih edilen tedavi yöntemi olmuştur. 
Mark ve ark. (66) ASVK' li 12 hastadan 8' inde TKD 

implantasyonunun ventriküler taşikardi ataklarına 

uygun tedavileri verdiği ve etkin bir koruma sağladı­

ğını saptamışlardır. Yeni antitaşikardik "pacing" al­

gortimaları uygunsuz defibrilasyonların önlenmesi 
ve defibrile etmeden taşikardiyi kırma gibi avantaj­
lar da sağlamaktadır (87). Breidhert 12-36 ay süre ile 

takip ettiği ASVK ve uzun QT nedeni ile TKD takıl­
mış olan hastaların %50' sinde TKD' nin uygun teda­
vi oluşturduğunu saptamıştır (88). Özellikle kardiyak 

ölümden sağ kalmış hastalarda, hemodinamik bozul­
maya yol açan VT' si olan hastalarda ve elektrofiz­
yolojik çalışma ile tekrarlanabilir klinik ventriküler 
taşİkardi uyarılamadığında, TKD uygulaması birinci 

seçenek tedavidir (85). İndüklenebilen ventriküler ta­

ş ikardi, ardarda yapılan testlerde ilaçların etkisiz ol­
duğunun gösterilmesi, kardiyak ölüm atağı geçirmiş 

olmak, sinyal ortalamalı EKG' de geç potansiyellerin 
varlığı tekrarlayan taşiaritmilerin ortaya ç ıkışında 

risk faktörleridir (90). Ani ölüm için risk faktörleri 

olarak ise hastalığın senkop ya da ani ölüm atağı ile 
kendini göstermesi (4) veya ileri derecede sağ ventri­
kül fonksiyon bozukluğu (91) olmas ı ileri sürülmüş­

tür. TKD yerleştirilmesinde sağ ventrikül kas kitlesi­

nin ileri derecede fibro-lipomatöz değişimi nedeni 
ile optimal o lmayan "sensing" (R dalga ampli tüdü­
nün düşük bulunması), pil eşik değerlerinin yüksek 
olmas ı (66), oldukça geniş ve ince sağ ventriküle 
elektrod yerleştirilmesindeki zorluklar (88) şeklinde 

kısıtlamalar mevcuttur. 

KALP YETERSiZLiG i TEDAViSi 

Kalp yetersizliği gelişiminde standart sağ kalp yeter­
sizliği ve ileri evrelerde olaya katıl an sol kalp yeter­
sizliği tedavilerinin yanında engellenemeyen ventri­
küler aritmiler ve ileri kalp yetersizliği durumlarında 

kalp transplantasyonu bir seçenektir (92) . Transplan­
tasyon sonrasında hastalığın nasıl seyrettiği ve trans­

plante edilmiş kalpte tekrarlama olasılığı konusunda 
henüz kesin bilgiler mevcut değildir. 

SONUÇ 

ASVK ailevi geçiş nedeni ile etkilediği popülasyon 
aslında saptandığından daha fazla olan, morfolojik 
olarak çoğu kez ileri formlarında olmadığından ta­
nınması güç olan, geniş klinik ve patolojik spekt­

rumlu, kötü prognozlu bir hastalıktır. Hastalığın çok 
değiş ik formlarda olması tanıyı güç leştirmektedi r. 

Genetik olarak kromozomal bozukluklardan kaynak­
landığı gösteri lmiştir. ASVK hastalarında görülen 
ventriküler taşikardi sıklıkla ilaç tedavisine dirençli 
ve hayatı tehdit eden ataklar halindedir. Hastalık sol 
ventrikülü de tutacak şekilde progresif seyirlidi r. 
Farmakolojik tedavi, cerrahi veya abiasyon tedavisi 
seçilmi ş hasta gruplarında başarılı sonuçlar vermek­
tedir. Ancak tekrarlama riski nedeni ile hastaların sı­

nırlı derecede fayda görmesi ve ani ölüınierin önle­
nememesi daha etkin bir tedavi girişimi gereğini do­

ğurmuştur. Günümüz teknolojisi ile ani ölümün ön­
lenmesinde etkin, güvenilir, kolay uygulanan TKD 
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implantasyonunun daha geniş profilaktik kullanım 

alanı bulacağı ve hastalığın prognozunun iyileştiril­

mesinde önemli bir yeri alacağı görülmektedir. Kro­
mozom anormalliklerinden kaynaklandığı gösteril­
miş olan bu hastalıkta küratif tedavinin, son yıllarda 
hızla ilerleyen genetik teknolojisi ve gen tedavisi ile 
yakın gelecekte mümkün olabileceğini düşünmekte­

yiz. 
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