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Aritmojenik sag ventrikil kardiyomiyopati
(ARVK) primer olarak sag ventrikilii (SagV)
etkileyen, histolojik olarak miyozitlerin fibroadip6z
doku ile yer degistirmesi ile karakterize olan ve
klinik olarak SagV disfonksiyonu ve ventrikiiler
aritmilerle seyreden kalitsal bir kardiyomiyopati
formudur. ARVK tanisindaki major kriterlerden
olan epsilon dalgasi ARVK hastalarinin %30'nun
yuzey elektrokardiyograminda (EKG) izlenmekte-

dir. Bu yazida ventrikiiler tasikardi ile gelen ve
EKG'sinde epsilon dalgasi bulunan genc¢ erkek
ARVK olgusu tartigiimigtir.

Anahtar kelimer: Aritmojenik sag ventrikil,
Epsilon dalgasi

(Tiirk Girisimsel Kard. Der. 2008;12:177-180)

GiRiS

Aritmojenik sagd ventriktl kardiyomiyopati (ARVK)
primer olarak sag ventrikill (SagV) etkileyen, histolojik
olarak miyozitlerin fibroadipdz doku ile yer degistirmesi
ile karakterize olan ve klinik olarak SagV disfonksiyonu
ve ventrikller aritmilerle seyreden kalitsal bir kardi-
yomiyopati formudur'? 30 yas alti ani 6limlerin dnemli
bir nedeni olan ARVK, gen¢ populasyondaki ani dlum-
lerin yaklasik %20'sinden sorumludur®. Genel popu-
lasyondaki prevelansi vyaklasik 1/5000 olarak
bildiriimektedir*. Ancak tani koymadaki guglikler
nedeniyle bu degerin gergek prevelansi yansitmadigi
diglnulmektedir. Tanisal guglukleri gidermek amaciy-
la 1994 yilinda yayinlanan uzman konsensus raporun-
daki tani kriterleri artik yaygin olarak kullaniimaktadir®.
Bu raporda bildirilen major kriterlerden biri olan epsilon
dalgasi ARVK hastalarinin sadece %30'nun yuzey
elektrokardiyograminda (EKG) izlenmektedir®¢. Bu
yazida semptomatik monomorfik ventrikiler tasikardi
(VT) ile prezente olan ve EKG'sinde Epsilon dalgasi
bulunan gen¢ erkek ARVK olgusu tartisiimistir.

OLGU SUNUMU
Oncesinde bilinen kardiyak yakinmasi olmayan 30
yasindaki erkek hastanin iki ay énce 2 dakika sliren ve
kendiliginden sonlanan, biling degisikligine neden
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olmayan carpintisi olmus. Bir ay 6nce 2 saat slren ve
basdénmesine neden olan ¢arpinti nedeniyle bagka bir
merkeze bagvurmus. Burada c¢ekilen EKG'sinde genis
QRS kompleksli tasikardi tespit edilen hasta, hastane-
mize sevk edilmis. Tibbi dykusunde 6zellik olmayan ve
aile hikayesinde ani kardiyak 6lim bulunmayan hasta-
da konvansiyonel risk faktorlerinden sadece sigara
icimi mevcuttu. Fizik muayenede genel olarak saglikh
gbrinimde, tansiyon arteriyeli 110/70 mmHg, nabiz
65 atim/dk ve solunum sayisi 12/dk idi. Kardi-
yovaskuiler muayenesinde S1-S2 ritmikti, ek ses mev-
cut degildi ancak mezokardiyak odakta 1/6° pansisto-

Sekil 1: Yizey elektrokardiyograminda V1-3'de Epsilon dalgasi
ve sag prekordiyal derivasyonlarda daha belirgin olmak uzere
yaygin T negatifligi izlenmekte
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Sekil 2: Sag ventrikul ¢ikis yolu kaynakli stirekli monomorfik
ventrikiler tasikardi
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Sekil 4: Parasternal kisa aks 2 boyutlu goriintilerde dilate
sag ventrikul ¢ikis yolu izlenmekte
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lik GftrGm duyulmakta idi. Hepatomegali, asit ve
pretibial 6dem olmayan hastanin EKG' sinde V1-3'de
epsilon dalgasi ve sagd prekordiyal derivasyonlarda
daha belirgin olmak Uzere yaygin T negatifligi mev-
cuttu (Sekil 1). Dis merkezde kaydedilen genis QRS'li
tasikardisi sol dal blogu (LBBB) morfolojisi ve inferi-
yor aks nedeniyle sag ventrikdl ¢ikis yolu kaynakl VT
olarak degerlendirildi (Sekil 2). Telekardiyografisinde
kardiotorasik orani kalp lehine hafif artmis olan has-
tanin yapilan transtorasik ekokardiyografisinde
(TTE), sol ventrikll boyutlari normal ancak modifiye
Simpson metodu ile élgllen sol ventrikll ejeksiyon
fraksiyonu hafif deprese (%46) idi. SagV diastolik
cap! 5.1 cm (PLAX) ve 5.3 cm (4AP) olarak dl¢uldu
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Sekil 3: Parasternal uzun aks 2 boyutlu géruntilerde dilate
sag ventrikil izlenmekte. (SagV: Sag ventrikl).
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Sekil 5: Doku Doppler analizinda sag ventrikil S' velositesi
6cm/s olarak izlienmekte

ve SagV global olarak hipokinetik olarak deger-
lendirildi (Sekil 3 ve 4). Doku Doppleri ile SagV pik
sistolik velositesi 6cm/s olarak bulundu (Sekil 5).
Belirgin perikard patolojisi olmayan hastada 1°
trikspit yetmezIligi disinda kapak patolojisi yoktu. 24
saatlik Holter incelemesinde 1100 adet monomorfik
ventrikller ekstrasistol tespit edilen hastada hafif
normokrom normositer anemi disinda laboratuar
patolojisi yoktu. Mevcut bulgularla hastada ARVK
tanisi distnuldu. Dokimante surekli VT nedeniyle
implante edilebilir kardiyoverter-defibrilatér (ICD)
implante edilen hasta herhangi bir komplikasyon
gelismeden ve ARVK agisindan aile taramasi 6neri-
lerek taburcu edildi.
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TARTISMA

ARVK ilk olarak 1977 yilinda Fontaine ve
arkadaslari” tarafindan surekli VT gelisen 6 hastada
tarif edilmistir. ilk yillarda ARVK'nin SagdV'de fokal
tutulum yaptigi distniimis ancak daha sonra difiz
sag ve sol ventrikdl tutulumu yapabildigi de goéste-
rilmistir’. Degisken penetransh otozomal dominant
gecis gosteren ARVK, kalitsal bir hastaliktir® ancak
disontogenetik, dejeneratif, enfeksiyoz ve inflamatuar
faktorlerin, apoptozisin ve miyozit transdiferansias-
yonunun bu genetik gecisi ve hastaligin ortaya
cikisini etkiledigine inaniimaktadir®.

40 yas altinda senkop, VT, kardiyak arrest veya
konjestif kalp yetmezligi ile gelen her hastada ARVK
dusunulmelidir. Tani icin Onerilen  kriterler sag
ventriklldeki yapisal degisiklikleri ve disfonksiyonu,
biyopsi bulgularini, repolarizasyon, depolarizasyon
ve ileti anormalliklerini, aritmileri ve aile éykisunu
icermektedir®. Bizim hastamizda SagV'de ciddi dila-
tasyon-disfonksiyon ve epsilon dalgasi olmak Uzere
iki major; LBBB paterninde surekli VT ve sik
ventrikller ekstrasistol olmak Uzere iki mindr kriter
mevcuttu ve tani bu kriterler Gzerinden saglandi.
Klinik olarak izole sag ventrikiler veya biventrikller
yetmezlik ARVK hastalarinda genelde 4-5. dekadda
goérulmektedir. Sad kalp yetmezliginden sag
ventrikildeki progresif dilatasyon, miyokardiyal atrofi
ve duvar incelmesine sekonder kontraktil fonksiyon
kaybi sorumludur®. SagV performansindaki yapisal
ve fonksiyonel bozulma kardiyak arrest gelisimi igin
en 6nemli risk faktéradar®,

Yuzey EKG'sinde izlenen epsilon dalgasi ARVK
tanisi igin major kriterlerdendir. QRS kompleksinin
sonunda ST segmentinin hemen basginda izlenen bu
dalga, kigUk amplitidli bir post-eksitasyon potan-
siyelidir ve gecikmis SagV aktivitesini yansitir. ARVK
icin oldukga spesifik olan bu dalga ilk olarak Fontaine
tarafindan 1997 yilinda tanimlanmistir® ve olusum
mekanizmasinin, SagV duvarindaki fibréadipoz doku
ile cevrelenmis canli miyozit adaciklarinin gecikmis
eksitasyonu oldugu dusinulmektedir. Posterior
miyokard enfarktisl, SagV hipertrofisi, SagV enfark-
tusdy, infiltratif hastaliklar ve sarkoidoz, epsilon dal-
gasl izlenebilecek diger durumlardir®. ARVK tanisin-
da minor kriter olan VT genelde LBBB paternindedir
ancak ¢ok sayida aritmojenik odagi bulunan hasta-
larda farkli morfolojilerde VT izlenebilir. Ekokardi-
yografi ARVK tanisinda ¢ok énemlidir. EKO'da en sik
izlenen bulgu dilate ve hipokinetik SagV olsa da
ARVK tanisini diglindlren en tipik bulgu, dilate sag
ventriklle eslik eden lokalize anevrizmalar ve inferi-
yor bazal bdlgenin diskinezisidir’. Son zamanlarda ek
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olarak doku Doppleri ile pik SagV sistolik
velositesinin  7.5cm/s'nin ve pik SagV strain'inin
%18'in altinda olmasi ARVK hastalarini belirlemede
faydali olarak bulunmustur’®. MRG yag dokusunu kas
dokusundan  ayirtedebilmesi nedeniyle ARVK
tanisinda faydali bir aragtir. SagV fonksiyonlari
hakkinda da 6énemli bilgiler saglamaktadir. Kisitlilik-
lari, SagV duvari ince oldugundan duvar kalinhgdini
belirlemede spektral rezolusyonunun vyetersiz
kalmasi ve normal epikardiyal-perikardiyal yag
dokusu ile intramiyokardiyal yagi ayirtedemeyebilme-
sidir®.

ARVK hastalarinin tedavisinde sotalol ve amio-
daron gibi antiaritmik ajanlar etkili bulunsa da ani
O6lum0 d6nlemede en glvenilir tedavi sekli ICD'dir.
ACC/AHA/ESC 2006 kilavuzunda dokumante surekli
VT ve VF'si olup 1 yillik yasam beklentisi olan hasta-
larda ICD implantasyonu Sinif | 6neri olarak yer
almaktadir'. VT tedavisinde radyofrekans ablasyon
yuksek reklrrens oranlari'? nedeniyle sadece optimal
antiaritmik tedaviye ragmen tekrarlayan VT'si olan
hastalarda ek tedavi olarak énerilmektedir'.
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