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Aritmojenik Sag Ventrikiiler
Kardiyomiyopatiye Bagli Ani Oliim

Sudden Death Due to Arrhythmogenic Right
Ventricular Cardiomyopathy:
Case Report

OZET Aritmojenik sag ventrikiiler kardiyomiyopati (ARVC), sag ventrikiil duvarindaki miyokar-
diyal liflerin yag ve bag dokusuna dontstiigii, daha ok Akdeniz iilkelerinde goriilen bir patoloji-
dir. Bu patolojide, sag ventrikiil lifleri arasinda, miyokard liflerini adalar ya da yamalar halinde
birakan yaygin fibroadip6z doku infiltrasyonu goriiliir. Klinikte, ileti sistemi patolojilerine bagh
bulgular (senkop, tagiaritmi, aritmi gibi) izlenebilir. Ondokuz yasinda kadin olgumuz, banyoda ar-
kadaslar1 tarafindan baygin halde bulunmus ve hastaneye gotiiriilditkten bir saat sonra olmiistiir.
Otopside sag ventrikiil duvarinda, ARVC'nin makroskopisi ile uyumlu degisiklikler goriilmiistiir. Bu
bulgular, mikroskobik olarak da dogrulanmistir. ARVC, gen¢ populasyonda ani dliimlerin 6nemli
bir nedenidir. Olgu, ani geng 6liimlerinde 6zellikle ARVC’nin akillarda tutulmasini saglamak ama-
ciyla literatiir bilgileri 15181nda tartigilarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Oliim, ani; aritmiler, kardiyak; adli tip

ABSTRACT 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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ritmojenik sag ventrikiiler kardiyomiyopati (ARVC), ventrikdil arit-

mileri ve sag ventrikiilde yap1 bozukluklari ile karakterize bir ge-

netik kardiyomiyopatidir. Patolojik olarak ARVC, sag ventrikiil
kasinin yerini ilerleyici bir sekilde yag ve fibr6z dokunun almas: ile karak-
terlidir. Prevalansi, genel populasyonda 1/1000 ile 1/5000 arasindadir.'?

[k kez 1982 yilinda Marcus ve ark. iskemik olmayan miyokard hasta-
ligina bagli olarak sag ventrikiil serbest duvarinin histolojik olarak anormal
sekilde yagh bulundugu bir klinik olgu serisi bildirmiglerdir.?
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Ancak, ARVCnin morfolojik o6zellikleri
Thiene ve ark. tarafindan 1980’1i y1llarin sonunda
sistematik olarak incelenmisgtir.* Yaptuiklar1 calig-
mada, Italya'nin Veneto bélgesinde 13 ile 30 yas-
lar1 arasinda ani 6liim Oykiisii nedeniyle otopsi
yapilan 12 olguda miyorkardda yaglh degisiklik ya
da yaglanmayla birlikte bag dokusunda artis oldu-
gunu belirtmislerdir. ARVC’de patolojik olarak
tani, makroskobik ve mikroskobik olarak miyo-
kardin epikarddan endokarda dogru transmural
olarak adipofibroz degisiminin goériilmesiyle ko-
nulmaktadir.’

Bu yazida, ARVC nedeniyle 6len 19 yasinda
bir kadin olgu sunularak, literatiir bilgileri 15131nda
tartisilmasi amaclanmigtir.

OLGU SUNUMU

Ondokuz yasinda kadin olgu, arkadaslariyla bir-
likte kaldig1 evde banyo yaparken baygin halde
bulunmustur. Acil olarak hastaneye gotiiriilen
olgu, hastaneye ulastiktan bir saat sonra dlmiis-
tlr.

Olimiin siipheli bulunmasi iizerine yapilan
otopside dis muayenede herhangi bir travmatik lez-
yona rastlanilmadi.

I¢ muayenede kalp 280 g tartild1 (Resim 1). Sag
ventrikiil miyokard: incelmis ve yag tabakas: artmig
halde bulundu. Sag ventrikiil dilate goriintimdeydi.
Kalp kapaklari normaldi. Koroner arter liimenleri
acik bulundu. Sag ventrikiil duvarinda, yer yer
transmural, yaygin adipofibroz degisiklik gozlendi
(Resim 2). Sol ventrikiil 6n duvarinda da belirgin
adipofibroz degisim oldugu ve yer yer sol ventrikiil
6n ve arka duvarda tam kat kas dokusunun yerini
adipofibroz dokuya biraktig: izlendi (Resim 3).
Histopatolojik incelemede; sag ve sol ventrikiilde
miyokard igerisinde belirgin adipofibroz degisim
oldugu goriildii (Resim 4). Yapilan toksikolojik
analizlerde alkol, uyutucu ya da uyusturucu mad-
deye rastlanilmadi.

Olgunun yakinlarindan, daha énceden bilinen
bir hastalik ya da konjenital anomali 6ykiisii olma-
dig1, ancak son alt1 ay icerisinde iki kez bayilma ne-
deniyle hastaneye bagvurdugu 6grenildi.
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RESIM 1: Kalp posteriorda her iki ventrikiil dig yiizde fibrotik degisimler.
VCI: Vena cava inferior; Sol V: Sol ventrikiil; Sa§ V: Sag ventrikil.

RESIM 2: Sag ventrikul duvarinda, yer yer transmural, yaygin adipofibréz
degisimler oklarla gdsterilmektedir.

TARTISMA

Kardiyomiyopatiler, ani kardiyak 6liimiin koroner
arter hastaligindan sonra en 6nde gelen nedenle-
rinden olan kalp kas: hastaliklaridir.® Kalitsal veya
genetik gecisli kardiyomiyopatiler, herhangi bir
edinsel etken olmaksizin kalp kasinin yapisal ve
fonksiyonel olarak normal olmadig: bir grup has-
talig1 ifade eder.” ARVC olgularinin yaklagik %30-
401 otozomal dominant kaliim 6zelliklerine
sahiptir. Bugiine kadar, ARVC’de 10 farkl genetik
varyant gosterilmistir. ARVC tanisinda sag ventri-
kiiliin belirgin yagl degisiminin yeterli olmadig,
iki 6nemli histolojik bulgunun kesin tani koymak
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RESIM 3: Sol ventrikiil 6n duvarinda belirgin adipofibréz degisimler oklarla
gosterilmektedir.

i¢in gerekli oldugu, bu bulgularin (a) belirgin fib-
rozis ve/veya (b) fibréz/yaglh doku igerisinde kalan
miyositlerde dejeneratif degisiklikler oldugu belir-
tilmistir."® Olgumuzda yapilan histopatolojik ince-
lemede de sag ve sol ventrikiilde yagli degisim
yaninda fibrozis saptanmigtir.

ARVC’de 6lumiin sag ventrikiil miyokardin-
daki elektriksel instabilite neticesinde meydana
geldigi ileri suriilmistiir. Lokal yagh infiltrasyon
elektriksel gecisi yavaslatir, tagiaritmilere neden
olur, ventrikiiler fibrilasyon ve 6liimle sonugla-
nir.2 !

d

ARVC’ye bagl ani 6liimlerin prevalansinda
cografi ve etnik farkliliklar mevcuttur. ARVC, ftal-
ya’min kuzeyinde (6zellikle Veneto ve Emilia Ro-
magna bolgeleri), Fransa, Almanya ve Japonya’'da
sikca tanimlanmistir.!?

Shen ve ark., 20-40 yas grubunda meydana
gelen 54 ani 6lim olgusunda %17, Corrado ve ark. 1-
35 yas grubunda 273 ani kardiyak 6liim olgusunda
%14, Tabib ve ark. ise 1-65 yas grubundaki 1930 ani
kardiyak 6liim olgusunda %10,4 oraninda ARVC ta-
nis1 konuldugunu bildirmiglerdir.’*"> Ulkemizde
ARVC’ye bagl 6liim prevalansi ile ilgili bir caligmaya
rastlanilmamigtir. Giilmen ve ark., yaptiklar ¢alig-
mada 100 olguluk otopsi serilerinde sag ventrikiiliin
adipofibroz doku infiltrasyonunu degerlendirmisler-
dir.'® Celbis ve ark., yaglar1 37-59 arasinda degisen beg
ARVC’ye bagh 6liim olgusu bildirmiglerdir."”

ARVCnin en belirgin patolojik ozelligi, sag
ventrikiildeki kalp kasinin orta ve dig tabakalarinin
yaygin veya segmental bicimde ve daha az oranda
da sol ventrikiil kalp kasinin yaglh doku ve fibrozis
ile yer degistirmesidir.! Burke ve ark., sag ventri-
kiil ¢ikis yolu ve posterior duvarda %15 yaglanma-
nin anormal oldugunu belirtmiglerdir.'® Literatiir-
de, ARVC olgularinda sol ventrikiil tutulumunun
da nadir olmadig: (adipofibroz tipte %20 septal,
%50 sol ventrikiil tutulumu) bildirilmistir.'*? Ol-
gumuzda da sag ventrikiilde tutulumun yani sira
sol ventrikiilde de yaygin yagh degisiklik ve fibro-
zis alanlar1 izlenmesi, mevcut tablonun sol ventri-
kiil tutulumunun eslik ettigi ARVC oldugunu
gostermektedir.

RESIM 4: Miyokard ierisinde yogun adipofibroz doku infiltrasyonu goriilmektedir. a) HE, x40, b) HE, x200.
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ARVCli hastalarda klinikte en fazla ventrikii-
ler aritmiler dikkat ceker. Sag ventrikiilden kay-
naklanan ventrikiil aritmileri asemptomatik olup,
rutin elektrokardiyografi (EKG)’de ortaya konabi-
lir veya carpinti, senkop ya da ani kardiyak oliime
yol agabilir.1>?"2 ARVC stiphesi olan hastalar i¢in
onerilen testler arasinda EKG, sinyal ortalamali
EKG, Holter monitér ve ekokardiyogram yer
almaktadir. Gerektiginde, kardiyak manyetik rezo-
nans ve/veya bilgisayarli tomografiden yararlanila-
bilir. Eger girisimsel olmayan testlerin sonuglari
ARVCyi diisiindiiriiyorsa, taniy: kesinlegtirmek ve
tedaviyi yonlendirmek i¢in endomiyokard biyop-
sisi, elektrofizyolojik inceleme, sag ventrikiil anji-
yogrami gibi girisimsel testler onerilir.! Olgu-
muzda, son alt1 ay icerisinde iki kez senkop gelis-
mesine ragmen, bagvurdugu saglik kuruluglarinda
tan1 konulamamis olmasi, bu tiir hastalarda tan: aga-
masinda ARVC’nin akla getirilmesi ve gerekli tet-

kiklerin yapilmasi gerektigini diisiindiirmektedir.

ARVC basta geng atletler olmak iizere geng
populasyonda ani 6liimlerin 6nemli etmenlerinden
biridir. Cesitli klinik semptomlarla saglik kurulus-
larina bagvurabildikleri gibi, asemptomatik olan ol-
gular, ani 6lim seklinde karsimiza gikabilmek-
tedirler. Etiyolojisinde genetik 6zellikler, cevresel
toksik ve enfeksiyon etkenleri gibi pek ¢ok tartig-
mali 6genin bulundugu ileri siiriilmektedir. Bu ne-
denle ozellikle ani geng¢ oliimlerinde otopside
kalbin makroskobik ve histopatolojik incelemesi
biiyiik 6nem arzetmektedir. Bu tiir olgulardan ger-
ceklestirilecek seriler, gerek klinisyenler, gerekse
de adli tip uzmanlari agisindan son derece aydinla-
tic1 ve epidemiyolojik olarak yonlendirici rol oy-
namaktadirlar. Dolayisiyla, adli tip uzmanlar: ani
genc Olimii olgularina yaptiklar otopsilerde
ARVC’yi mutlaka akilda tutmalhidirlar.
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