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Gogiis Agnisi ile Bagvuran Bir Aritmojenik
Sag Ventrikiil Displazi Olgusu
Case of Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia

Presenting With Chest Pain

Ayse Ayaz Ozkul, Berna Kamaa, Nilgiin Selcuk, Sakine Tirkgeyik, Murat Elevli

Haseki Egitim ve Aragtirma Hastanesi Qocuk Klinidi, Istanbul

Antmojenik sag ventnkdl displazisi (ARVD) nadir bir anomalidir. Etyoloji ve patogenezi tam bilinmemektedir, Sag
ventrikGl miyokardiyumunun parsiyel veya total yoklugu ve buranin fibroz veya adipoz doku tarafindan doldurulma-
sidir. Bu hastahgin konjenital veya kazandmig oldugu tam belli degildir. Hastalar ventrikiler tagkardi, supraventrikil-
ler aritmiler veya sag kalp yetme21igiile t dar. Tamda elektrokardiyogram, ekokasdiyografi, radyondilid anfyogra-
fi yardma olabilir. Tedavide antiaritmik llaglar, cerrahi tedawi denenmigtir; fakat sonuglar yiz gilddrdcd deildir. Biz
bu olgu de gdgls agns ve garpint yakinmas: ile bagvuran hastalarda nadir goeiilen bir hastahk olan ARVD'nin de di-
jandlmesi gerektigine dikkat qekmek mtedik.

ANAMTAR KeUmeLer: ARVD, cocukluk dénem, tan:

SUMMARY

Arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) is a rare abnormality. The etiology and pathogenesis is unknown.
Myocardium of right ventricule is partially or totally absent and is replaced by fibrose or adipose tissue. It is not certain
whether the disease is congenital or acquired, Patients usually have ventricular tachycardia, supraventricular
arthyhmias or right heart failure. For the diagnosis, electrocardiography, echocardiographyi, radionuchde scan may
be helpful. Antiarrhytmic drug therapy is used but it is not succesfull and also surgical therapy; ventricular incision or
disconnection of the right ventricular freewall, is not succesfull, Here we report that ARVD, which is a rare disorder,

should be considered in patients who admitted to hospital with chest pain and tachycardia.
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Giris

Aritmojenik sag ventrikul displazisi etyoloji ve patoge-
nezi tam bilinmeyen saf ventrik(l miyokardiyumunun
parsiyel ve total yoklugu ve buranun fibrdz veya adipoz
doku tarafindan doldurulmas: ile karakterize nadir bir
anomalidir. Hastalar ventriktler tagikardi, supraventri-
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kiler aritmiler veya sag kalp yetmezligi ile tamme,' Biz
burada gok sik grilmeyen gofis afins: ve garpint ya-
kinmasi ile bagvuran bir olguyu hastalifa dikkat gekmek
amaciyla sunduk.

OLwGu

On beg yaginda erkek hasta, 1 yildir ara ara olan gogiis
agns: ve garpinti yakinmasiyla bagvurdu. Hastanin §z-
gegmiy ve soygegmiginde Gzellik yoktu. Kardiyovaski-
ler sistem muayenesinde kalp tepe atms 80/dK, tansiyon
anteryel 110/80 mmHg, oskiiltasyonla S1°den sonra du-
raklama me Diger si muay i normal
olarak tespit edilds, Laboratuvannda kan sayimi, perife-
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rik kan yaymasi, kan biyokimyasi,
eritrosit sedimantasyon hizi, C-reak-
tif protein, antistreptolizin O titresi,
tiroid fonksiyon testleri normal, an-
ti-niikleer antikor, anti ds-DNA, ro-
matoid fakidr negatif olarak saptan-
di. Elektrokardiyograminda (EKG)
bigemine ventrikiller ckstrasistold
vardi. PA akciger grafisi, egzersiz
testi ve ekokardiyografisi normal
olan  hastanin  yapilan  holter
EKG'sinde 56 adet ventrikiller ekst-
rasistol saptandi; ancak hasta semp-
tom belirtmed:, Kardiyak manyetik
rezonans (MR) tetkikinde saf vent-
rikdl lateral duvannda milimetrik
boyutlu punktat 2 adet yag sinyalin-
de hiperintens alan saptandi, Saj
kalp bogluklan dilate, miyokard ka-
hinliklan dogal olarak izlendi. Bu
sonuglarla ARVD digtintlerek me-
tapronolol baglanan hastamin takip-
lerinde ekstrasistolleri azalmaya
bagladi.

TARTISMA

11k kez 1977 yilinda tansmlanan arit-
mojenik sag ventrikill  displazisi
(ARVD), etyolojisi ve patogenezi
tam olarak aydinlatilamamug, sad
ventrikl miyokardiyumunun ilerle-
yici olarak fibroadipoz doku ile yer
degigtirmesi ile karaklerize nadir bir
hastabikur.'* Yaygin olmamakla be-
raber bazi ileri vakalarda sol ventri-
kill ve septum da twtulabilmektedir.®
Hastalann iigte birim erkekler olug-
twrur. Birgok yayinda ARVD'nin
%30-50 oraminda ailevi gegis gister-
digi bildirilmektedir. Cofunda oto-
zomal dominant kaliima rastlan-
makla birlikte glniimizde
ARVD'ye spesifik bir genetik test
bulunmamaktadir.** Olgumuz 15
yaginda bir erkek hastaydh ve soy-
gegmiginde ARVD'yi dilgiindirecek
bir 6zellik yoktu,

Hastaliin ilerleyici tabiat semp-
tomlann genig bir spekturuma yayil-
masmna neden olmakiadir, Asepto-
matik formdan, kalp yetmezligi ve
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ozelllikle sporcularda ani Sldme ka-
dar degisik sekillerde kargimiza ¢i-
kabilir. Carpint, halsizlik ve senkop
en sik rastlanan gikdyetlerdir.® Has-
talanin yansindan fazlasinda fizik
muayene normaldir. Hastamuz bize
curpin ve gbfilis agns gikdyetleri
ile bagvurdu. Fizik muayenesinde
oskilltasyonla S1'den sonra durakla-
ma duyuldu, Diger sistem muayene-
leri normaldi.

Tam koymak amaciyla 1994 yi-
linda McKenna tarafindan tammla-
nan bir skorlama sistemi spesifik ol-
masina ragmen, sensitivitesinin dd-
sUk olmasi nedeniyle gegerli bulun-
mamigir,”® Tam igin en spesifik
yintem (%92) histolojik olamk fib-
roadipoz miyokardiyumun géstenil-
mesidir. Ancak hastalifin segmen-
tal karakterinden ve biyopsinin ge-
nellikle ARVD'nin nadir goriildiigu
ventrikiler septumdan alinmasin-
dan otird miyokardiyum biyopsisi
%20 gibi yetersiz bir sensitiviteye
sahiptir.* Bu nedenle ARVD tam-
sinda dncelikle PA akciger grafisi,
egzersiz EKG, Holter EKG, EKO,
MR gibi noninvazif yontemler ter-
cih edilmektedir. Genellikle egzer-
siz EKG ve Holter EKG normal bu-
lunur. llerlemis vakalarda egzersiz
testi ventriklller tagikardiyi tetikle-
yebilir ve kalp yetmezligi geligmig
hastalarda EKO'da ventrikiiler dila-
tasyon gorilebilir. ARVD'de %50-
90 hastada karakteristik EKG bul-
gulanna rastlamir. Bu bulgular 6n
prekordiyal derivasyonlarda (V1-
V6) T negatifligi, epsilon dalgas: ve
ventrikiler tagikardi (sol dal blogu
ile birlikte) olarak dzetlenebilir. Ay-
nca sag dal blogu patemi de bildiril-
migtir."® MR inceleme kalpteki ya-
prsal degigikliklen ve bolgesel dis-
fonksiyonu gdstermesine ragmen
miyokardiyumun fibroadipoz doku-
ya donilgimiini gostermesi zor-
dur.'" Sag ventrikill anjiyografisi,
kontrast EKO ve elektrofizyolojik
yontemler ARVD tamisinda kullans-
labilecek invazif ydntemlerdir. Ol-

gumuzun PA akcifier grafisi, egzer-
siz testi ve ckokardiyografisi nor-
mal bulundu. EKG'sinde bigemine
ventrikiiler ekstrasistoller mevcutiu,
Holter EKGsinde 56 adet ventrikii-
ler ckstrasistol saptandi. Kardiyak
MR incelemesinde, sag ventrikil la-
teral duvannda milimetrik boyutlu
punktat 2 adet yag sinyalinde hipe-
rintens alan gorildy. Sag kalp bog-
luklan dilate, miyokard kalinhklan
dogal olarak izlendi. Sol kalp tutu-
lumuna ait bir bulguya rastlanmadi.
Bu goriiniim ARVD ile uyumlu bu-
Tundu,

ARVD, uzun déinemde sag vent-
rikil yetmezlifi gelisen ilerleyici bir
hastalikur, Senkop, tekrarlayan tagi-
kardi ataklan, sa} kalpte anatomik
ve fonksiyonel anormallikler ki
prognoz igaretleridir.?

Tedavide dort ana yintem mev-
cuttur. Bunlar antiaritmik ilaglar, ka-
teter ablasyonu, defibrilatdr implan-
tasyonu ve kalp cerrahisi geklinde
siralunabilir.’? Oncelikli tedaviyi an-
tinritmik ilaglar olugturur. Sotalol,
amiodaron, beta blokerler, flekainid,
verapamil kullamlabilecek ilaglar-
dir."” Kateter ablasyonu ilaca di-
rengli vakalarda, araliksiz ventriki-
ler tagikardilerde ve lokalize hasta-
hikta kullamlabilie.’ Defibrilator
implantasyonu ilaca direngli aritmi-
lerde, sol kalp tutulumunda, kardi-
yak arest ve ani 6lim riski olan has-
talarda digiintimelidir."* Bu dg te-
davinin basansiz oldugu durumlarda
ventrikillotomi ve kalp transplantas-
yonu gibi cerrahi ydatemler denene-
bilir, Biz olgumuza metaprolol bag-
ladik ve takiplerinde ekstrasistolleri-
nin azaldifim gbzlemledik.

Sonug

Sonug olarak; gogis agns: ve gar-
pinty, gocuklarda sik kargilagilan
semptomlardsr, genellikle alita ya-
tan bir hastalik bulunmaz; ancak na-
dir de olsa ARVD gibi ciddi komp-
likasyonlar dofurabilecek hastalik-
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lar da ayinc: tamda mutlaka didgii-
nillmelidir.
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