
ritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopati (ARVC), ventrikül arit-
mileri ve sağ ventrikülde yapı bozuklukları ile karakterize bir ge-
netik kardiyomiyopatidir. Patolojik olarak ARVC, sağ ventrikül

kasının yerini ilerleyici bir şekilde yağ ve fibröz dokunun alması ile karak-
terlidir. Prevalansı, genel populasyonda 1/1000 ile 1/5000 arasındadır.1,2

İlk kez 1982 yılında Marcus ve ark. iskemik olmayan miyokard hasta-
lığına bağlı olarak sağ ventrikül serbest duvarının histolojik olarak anormal
şekilde yağlı bulunduğu bir klinik olgu serisi bildirmişlerdir.3

Turkiye Klinikleri J Foren Med 2013;10(2) 69

Aritmojenik Sağ Ventriküler
Kardiyomiyopatiye Bağlı Ani Ölüm

ÖÖZZEETT  Aritmojenik sağ ventriküler kardiyomiyopati (ARVC), sağ ventrikül duvarındaki miyokar-
diyal liflerin yağ ve bağ dokusuna dönüştüğü, daha çok Akdeniz ülkelerinde görülen bir patoloji-
dir. Bu patolojide, sağ ventrikül lifleri arasında, miyokard liflerini adalar ya da yamalar halinde
bırakan yaygın fibroadipöz doku infiltrasyonu görülür. Klinikte, ileti sistemi patolojilerine bağlı
bulgular (senkop, taşiaritmi, aritmi gibi) izlenebilir. Ondokuz yaşında kadın olgumuz, banyoda ar-
kadaşları tarafından baygın halde bulunmuş ve hastaneye götürüldükten bir saat sonra ölmüştür.
Otopside sağ ventrikül duvarında, ARVC’nin makroskopisi ile uyumlu değişiklikler görülmüştür. Bu
bulgular, mikroskobik olarak da doğrulanmıştır. ARVC, genç populasyonda ani ölümlerin önemli
bir nedenidir. Olgu, ani genç ölümlerinde özellikle ARVC’nin akıllarda tutulmasını sağlamak ama-
cıyla literatür bilgileri ışığında tartışılarak sunulmuştur. 
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AABBSSTTRRAACCTT  Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC) is a pathology in which my-
ocardial fibers of right ventricular wall transform into fat and connective tissue and observed more
in Mediterranean countries. In this pathology, there is common fibroadipose tissue infiltration which
leaves myocardial fibers in islands or patches between the fibers of the right ventricle. In the clinic,
findings related to conduction system pathology (syncope, tachycardia, arrhythmia, etc.) can be mon-
itored. The patient was a 19-year-old female and her friends found her unconscious in bath. She was
taken to hospital where she died one hour after. At autopsy, macroscopic changes in the wall of the
right ventricle compatible with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy. These findings
were confirmed microscopically. ARVC is an important cause of sudden death in the young popula-
tion. The case is presented and discussed in the light of literature aiming to bear in mind ARVC es-
pecially cases of sudden death of young people. 
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OLGU SUNUMU   



Ancak, ARVC’nin morfolojik özellikleri
Thiene ve ark. tarafından 1980’li yılların sonunda 
sistematik olarak incelenmiştir.4 Yaptıkları çalış-
mada, İtalya’nın Veneto bölgesinde 13 ile 30 yaş-
ları arasında ani ölüm öyküsü nedeniyle otopsi
yapılan 12 olguda miyorkardda yağlı değişiklik ya
da yağlanmayla birlikte bağ dokusunda artış oldu-
ğunu belirtmişlerdir. ARVC’de patolojik olarak 
tanı, makroskobik ve mikroskobik olarak miyo-
kardın epikarddan endokarda doğru transmural
olarak adipofibroz değişiminin görülmesiyle ko-
nulmaktadır.5 

Bu yazıda, ARVC nedeniyle ölen 19 yaşında
bir kadın olgu sunularak, literatür bilgileri ışığında
tartışılması amaçlanmıştır.

OLGU SUNUMU

Ondokuz yaşında kadın olgu, arkadaşlarıyla bir-
likte kaldığı evde banyo yaparken baygın halde
bulunmuştur. Acil olarak hastaneye götürülen 
olgu, hastaneye ulaştıktan bir saat sonra ölmüş-
tür. 

Ölümün şüpheli bulunması üzerine yapılan
otopside dış muayenede herhangi bir travmatik lez-
yona rastlanılmadı.

İç muayenede kalp 280 g tartıldı (Resim 1). Sağ
ventrikül miyokardı incelmiş ve yağ tabakası artmış
halde bulundu. Sağ ventrikül dilate görünümdeydi.
Kalp kapakları normaldi. Koroner arter lümenleri
açık bulundu. Sağ ventrikül duvarında, yer yer
transmural, yaygın adipofibröz değişiklik gözlendi
(Resim 2). Sol ventrikül ön duvarında da belirgin
adipofibröz değişim olduğu ve yer yer sol ventrikül
ön ve arka duvarda tam kat kas dokusunun yerini
adipofibröz dokuya bıraktığı izlendi (Resim 3). 
Histopatolojik incelemede; sağ ve sol ventrikülde
miyokard içerisinde belirgin adipofibröz değişim
olduğu görüldü (Resim 4). Yapılan toksikolojik
analizlerde alkol, uyutucu ya da uyuşturucu mad-
deye rastlanılmadı.

Olgunun yakınlarından, daha önceden bilinen
bir hastalık ya da konjenital anomali öyküsü olma-
dığı, ancak son altı ay içerisinde iki kez bayılma ne-
deniyle hastaneye başvurduğu öğrenildi.

TARTIŞMA

Kardiyomiyopatiler, ani kardiyak ölümün koroner
arter hastalığından sonra en önde gelen nedenle-
rinden olan kalp kası hastalıklarıdır.6 Kalıtsal veya
genetik geçişli kardiyomiyopatiler, herhangi bir
edinsel etken olmaksızın kalp kasının yapısal ve
fonksiyonel olarak normal olmadığı bir grup has-
talığı ifade eder.7 ARVC olgularının yaklaşık %30-
40’ı otozomal dominant kalıtım özelliklerine
sahiptir. Bugüne kadar, ARVC’de 10 farklı genetik
varyant gösterilmiştir. ARVC tanısında sağ ventri-
külün belirgin yağlı değişiminin yeterli olmadığı,
iki önemli histolojik bulgunun kesin tanı koymak
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RESİM 1: Kalp posteriorda her iki ventrikül dış yüzde fibrotik değişimler. 
VCI: Vena cava inferior; Sol V: Sol ventrikül; Sağ V: Sağ ventrikül.

RESİM 2: Sağ ventrikül duvarında, yer yer transmural, yaygın adipofibröz
değişimler oklarla gösterilmektedir.



için gerekli olduğu, bu bulguların (a) belirgin fib-
rozis ve/veya (b) fibröz/yağlı doku içerisinde kalan
miyositlerde dejeneratif değişiklikler olduğu belir-
tilmiştir.1,8 Olgumuzda yapılan histopatolojik ince-
lemede de sağ ve sol ventrikülde yağlı değişim
yanında fibrozis saptanmıştır.

ARVC’de ölümün sağ ventrikül miyokardın-
daki elektriksel instabilite neticesinde meydana
geldiği ileri sürülmüştür. Lokal yağlı infiltrasyon
elektriksel geçişi yavaşlatır, taşiaritmilere neden
olur, ventriküler fibrilasyon ve ölümle sonuçla-
nır.9-11

ARVC’ye bağlı ani ölümlerin prevalansında
coğrafi ve etnik farklılıklar mevcuttur. ARVC, İtal-
ya’nın kuzeyinde (özellikle Veneto ve Emilia Ro-
magna bölgeleri), Fransa, Almanya ve Japonya’da
sıkça tanımlanmıştır.12

Shen ve ark., 20-40 yaş grubunda meydana
gelen 54 ani ölüm olgusunda %17, Corrado ve ark. 1-
35 yaş grubunda 273 ani kardiyak ölüm olgusunda
%14, Tabib ve ark. ise 1-65 yaş grubundaki 1930 ani
kardiyak ölüm olgusunda %10,4 oranında ARVC ta-
nısı konulduğunu bildirmişlerdir.13-15 Ülkemizde
ARVC’ye bağlı ölüm prevalansı ile ilgili bir çalışmaya
rastlanılmamıştır. Gülmen ve ark., yaptıkları çalış-
mada 100 olguluk otopsi serilerinde sağ ventrikülün
adipofibröz doku infiltrasyonunu değerlendirmişler-
dir.16 Celbis ve ark., yaşları 37-59 arasında değişen beş
ARVC’ye bağlı ölüm olgusu bildirmişlerdir.17

ARVC’nin en belirgin patolojik özelliği, sağ
ventriküldeki kalp kasının orta ve dış tabakalarının
yaygın veya segmental biçimde ve daha az oranda
da sol ventrikül kalp kasının yağlı doku ve fibrozis
ile yer değiştirmesidir.1 Burke ve ark., sağ ventri-
kül çıkış yolu ve posterior duvarda %15 yağlanma-
nın anormal olduğunu belirtmişlerdir.18 Literatür-
de, ARVC olgularında sol ventrikül tutulumunun
da nadir olmadığı (adipofibröz tipte %20 septal,
%50 sol ventrikül tutulumu) bildirilmiştir.19,20 Ol-
gumuzda da sağ ventrikülde tutulumun yanı sıra
sol ventrikülde de yaygın yağlı değişiklik ve fibro-
zis alanları izlenmesi, mevcut tablonun sol ventri-
kül tutulumunun eşlik ettiği ARVC olduğunu
göstermektedir.
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RESİM 3: Sol ventrikül ön duvarında belirgin adipofibröz değişimler oklarla
gösterilmektedir.

RESİM 4: Miyokard içerisinde yoğun adipofibröz doku infiltrasyonu görülmektedir. a) HE, x40, b) HE, x200.



ARVC’li hastalarda klinikte en fazla ventrikü-
ler aritmiler dikkat çeker. Sağ ventrikülden kay-
naklanan ventrikül aritmileri asemptomatik olup,
rutin elektrokardiyografi (EKG)’de ortaya konabi-
lir veya çarpıntı, senkop ya da ani kardiyak ölüme
yol açabilir.15,21-23 ARVC şüphesi olan hastalar için
önerilen testler arasında EKG, sinyal ortalamalı
EKG, Holter monitör ve ekokardiyogram yer 
almaktadır. Gerektiğinde, kardiyak manyetik rezo-
nans ve/veya bilgisayarlı tomografiden yararlanıla-
bilir. Eğer girişimsel olmayan testlerin sonuçları
ARVC’yi düşündürüyorsa, tanıyı kesinleştirmek ve
tedaviyi yönlendirmek için endomiyokard biyop-
sisi, elektrofizyolojik inceleme, sağ ventrikül anji-
yogramı gibi girişimsel testler önerilir.1 Olgu-
muzda, son altı ay içerisinde iki kez senkop geliş-
mesine rağmen, başvurduğu sağlık kuruluşlarında
tanı konulamamış olması, bu tür hastalarda tanı aşa-
masında ARVC’nin akla getirilmesi ve gerekli tet-

kiklerin yapılması gerektiğini düşündürmektedir.

ARVC başta genç atletler olmak üzere genç
populasyonda ani ölümlerin önemli etmenlerinden
biridir. Çeşitli klinik semptomlarla sağlık kuruluş-
larına başvurabildikleri gibi, asemptomatik olan ol-
gular, ani ölüm şeklinde karşımıza çıkabilmek-
tedirler. Etiyolojisinde genetik özellikler, çevresel
toksik ve enfeksiyon etkenleri gibi pek çok tartış-
malı ögenin bulunduğu ileri sürülmektedir. Bu ne-
denle özellikle ani genç ölümlerinde otopside
kalbin makroskobik ve histopatolojik incelemesi
büyük önem arzetmektedir. Bu tür olgulardan ger-
çekleştirilecek seriler, gerek klinisyenler, gerekse
de adli tıp uzmanları açısından son derece aydınla-
tıcı ve epidemiyolojik olarak yönlendirici rol oy-
namaktadırlar. Dolayısıyla, adli tıp uzmanları ani
genç ölümü olgularına yaptıkları otopsilerde
ARVC’yi mutlaka akılda tutmalıdırlar.
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