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* Aritmojenik sag ventrikul kardiyomiyopatisi (ASVK), sag
ventriktl miyokardinin yag ve fibroz doku ile yer degistirmesiyle
karakterize, ani kalp 6limune neden olabilen genetik bir kalp
kasi hastaligidir

* Cogunlukla OD kalitim gosterir ancak Naxos Hastaligi, Carvajal
Sendromu gibi OR kalitim gosteren tipleri de vardir

* En cok iliskili oldugu 7 gen; Plakoglobin (JUP), desmoplakin
(DSP), plakophilin-2 (PKP-2), desmoglein-2 (DSG-2),
desmosilin-2 (DSC-2), transforming growth factor beta-3 (TGF-
B3) ve TMEMA4320
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1.Global ve/veya Bolgesel Disfonksiyon ve Yapisal Anormallikler
*  Major (2B Eko ile)
Bolgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma
Ve beraberinde asagidaki kriterlerden biri (end diyastolde)

a. Parasternal uzun aksta RVOT (PLAX) 232 mm

b. VYA icin dlzeltilmis boyutu (PLAX/VYA) >19 mm/m?

C. Parasternal kisa aksta RVOT (PSAX) > 36 mm

d. VYA icin dizeltilmis boyutu (PSAX/VYA) > 21 mm/m?
Veya

Fraksiyonel Alan degisimi (FAC) < %33

. Major (MRG ile)
Bolgesel RV akinezi, diskinezi veya dissenkron RV kontraksiyonu varligi
Ve beraberinde asagidaki kriterlerden biri
a. Sag ventrikiler diyastol sonu hacmi (RVED/VYA) > 110 ml/m? Erkeklerde
> 100 ml/m?Kadinlarda

Veya
Sag ventrikil ejeksiyon fraksiyonu (RVEF) < %40
. Major (RV Anjiyogrdfisi ile)

Bolgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma



1.Global ve/veya Bolgesel Disfonksiyon ve Yapisal Anormallikler
 Minér (2B Eko ile)
Bolgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma
Ve beraberinde asagidaki kriterlerden biri (end diyastolde)

a. Parasternal uzun aksta RVOT (PLAX) >29-<32 mm

b. VYA icin dlzeltilmis boyutu (PLAX/VYA) >16 - <19 mm/m?

C. Parasternal kisa aksta RVOT (PSAX) >32-<36 mm

d. VYA icin dizeltilmis boyutu (PSAX/VYA) > 18 - <21 mm/m?
Veya

Fraksiyonel Alan degisimi (FAC) > %33 - £ %40

. Minér (MRG ile)
Bolgesel RV akinezi, diskinezi veya dissenkron RV kontraksiyonu varligi
Ve beraberinde asagidaki kriterlerden biri
a. Sag ventrikiler diyastol sonu hacmi (RVED/VYA) > 100 - <110 ml/m?Erkeklerde
>90 - <100 ml/m?Kadinlarda
Veya
Sag ventrikul ejeksiyon fraksiyonu (RVEF) > %40 - < %45



2. Duvarin doku ozelligi
*  Major
Morfometrik analizde rezidiiel miyositler <%60 (veya tahmini <%50), Endomiyokardiyal biyopside

yagh degisim olsun veya olmasin, en az bir sag ventrikiler serbest duvar miyokard érneginde
fibroz degisim var ise

*  Minor

Morfometrik analizde rezidiiel miyositler %60-75 (veya tahmini %50-65), Endomiyokardiyal
biyopside yagh degisim olsun veya olmasin, en az bir sag ventrikuler serbest duvar miyokard
orneginde fibroz degisim var ise

3. Repolarizasyon Anormallikleri

*  Major

14 yasindan blyuk hastalarda sag dal blogu yoklugu ve QRS’in 120 msn’den blylik olmadigi

durumlarda sag prekordiyal derivasyonlarda (V1-3) veya daha otesinde T dalga inversiyonu
olmasi

*  Minor

- 14 yasindan blylk hastalarda sag dal blogu yoklugunda V1-2'de veya V4,V5V6'da T dalga
inversiyonu olmasi

- 14 yasindan buyuk hastalarda sag dal blogu varliginda V1,v2,V3 ve V4’te T inversiyonu



4. Depolarizasyon/iletim Anormallikleri

*  Major

Epsilon dalgasi (V1- V3 arasinda QRS’in sonundan T dalgasinin baslangicina dogru izlenen distk
amplitdli sinyaller)

*  Minér

Sinyal ortalamali EKG’de gec¢ potansiyellerin varligi, asagidakilerden en az birinin varligi (Standart ekg’de
QRS stiresinin > 110 msn olmadigl durumlarda)

- Filtered QRS suresi (fQRS) > 114msn
- Terminal QRS sliresi <40 pV (LAS) > 38msn
- Terminal 40 msn voltajinin RMS (root-mean-square) < 20uVv
5. Aritmiler

*  Major

Superior aksla beraber sol dal blogu morfolojisinde non-sustain veya sustain VT varligi (DII,Dlll, aVf'de
negatif veya indetermine ve aVlde pozitif)

*  Minér

- Sag ventrikdl ¢cikim yolu konfiglirasyonunda non-sustain veya sustain VT varligl, inferior aksla (veya
bilinmeyen aksla) beraber sol dal blogu morfolojisi (DII,DIIl, aVf'de pozitif ve aVL'de negatif)

- 24 saatlik Holterde >500 Ventrikiiler erken vuru varhgi



6. Aile oykisi

Major

Birinci derece yakinlarinda ASVK kriterleri dogruluyorsa

Birinci derece yakinlarinda otopsi ile veya cerrahi ile patolojisi dogrulandiysa
ASVKile iligkili veya muhtemel iliskili mutasyonlardan herhangi biri hastada varsa
Minér

ASVK oykisi olan birinci derece yakinlarinda ilgili kisinin mevcut kriterleri saglayip
saglanamadigi dogrulanamiyorsa

Birinci derece yakinlarinda 35 yas altinda ASVK’ne baglh oldugu disinilen ani 6lim

ikinci derece yakinlarinda patolojik olarak gésterilmis veya kriterleri karsilayan ASVKéykiisu
olmasi



* Revize kriterler icin tanim terminolojisi

» Kesin tani: 2 major veya 1 major ve 2 minor veya farkl
kategorilerden 4 minor kriterin varhgi

» Borderline: 1 major ve 1 minor veya farkh kategorilerden 3 minor
kriterin varhgi

» Olasi: 1 major veya farkh kategorilerden 2 minor kriterin varligi



KIMLERE ICD TAKILMALI ?

10 YEARS CHALLANGE
ot | 2?

X
L




Prophylactic Implantable Defibrillator in Patients With
Arrhythmogenic Right Ventricular Cardiomyopathy/
Dysplasia and No Prior Ventricular Fibrillation or Sustained
Ventricular Tachycardia
Domenico Corrado, MD, PhD; Hugh Calkins, MD; Mark S. Link, MD; Loira Leoni, MD, PhD:
Stefano Favale, MD; Michela Bevilacqua, MD; Cristina Basso, MD, PhD; Deirdre Ward, MD;
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Incidence and Predictors of iImplantable

Cardioverter-Defibrillator Therapy in Patients With
Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia/Cardiomyopathy
Undergoing Implantable Cardioverter-Defibrillator

Implantation for Primarv Prevention
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Risk stratification of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy
based on signal averaged electrocardiograms
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Different Prognostic Value of Functional Right Ventricular
Parameters in Arrhythmogenic Right Ventricular
Cardiomyopathy/Dysplasia
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Implantable Cardioverter-Defibrillator Therapy in Arrhythmogenic

Right Ventricular Dysplasia/Cardiomyopathy: Predictors of

Appropriate Therapy, Outcomes, and Complications
Gabriela M. Orgeron, MD; Cynthia A. James, ScM, PhD, CGC; Anneline Te Riele, MD, PhD; Crystal Tichnell, MGC; Brittney Murray, MS;

Aditya Bhonsale, MD; Ihab R. Kamel, MD, PhD; Stephan L. Zimmerman, MD; Daniel P. Judge, MD; Jane Crosson, MD;

Harikrishna Tandn, MD; Hugh Calkins, MD

Table 1. Clinical Features in Patients With and Without ICD Therapy for VT/VF and VF/VFL (Cycle Length <240 ms)
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Treatment of arrhythmogenic right ventricular @ I ——
cardiomyopathy/dysplasia: an international task gy ©™erevei@
force consensus statement

Domenico Corrado*, Thomas Wichter?, Mark S. Link3, Richard Hauer?,

Frank Marchlinski5, Aris Anastasakis®, Barbara Baucel, Cristina Basso1l,

Corinna Brunckhorst?, Adalena Tsatsopoulou?, Harikrishna Tandri?, Matthias Paull?,
Christian Schmied’?, Antonio Pellicciall, Firat Duru?, Nikos Protonotarios?$,

NA Mark Estes Il113, William J. McKenna'?, Gaetano Thienel, Frank I. Marcus13,

and Hugh Calkins?®

* Bir veya daha fazla hemodinamik olarak unstabil VT veya VF yasayan ASVK
hastalarinda (Sinif 1)

* RV, LV veya her ikisinde birden ciddi sistolik disfonksiyon varliginda
aritmiden bagimsiz olarak (Sinif 1)

* Bir veya daha fazla hemodinamik olarak stabil VT si olan hastalarda ICD
dusunulmelidir (Sinif 11a)

* Aciklanamayan senkop, orta dereceli ventrikil disfonksiyonu veya NSVT
saptanan hastalarda ICD dusunulmelidir (Sinif 11a)

*  Minor risk faktorleri olan hastalarda ICD’nin uzun donem riskleri ve
faydalari dikkatlice degerlendirilerek ICD dusunulebilir (Sinif 1lb)

* Asemptomatik ASVK hastalarinda risk faktoru yoklugunda veya saglikli gen
tasiyicilarinda profilaktik ICD 6nerilmez (Sinif 1l1)



Flow chart for ICD implantation

High risk

Intermediate risk

Minor Risk Faktorleri

>1 major risk fact

-Aborted SCD due to FV - Syncope
-Sustained VT - NSVT Sag ventrikil dilatasyonu
-Severe dysfunction of - Moderate dysfun

RV, LV, or both of RV, LV orbotl. Geng yas

Erkek cinsiyet
Kompleks genotip

Proband durumu

— ICD shouldb . .
ICD indicated considered  IndUklenebilir VT/VF
(Class I) (Class 1la)

RV endokardiyal haritalamada dusuk voltaj, skar alanlari

inferior derivasyonlarda T dalga inversiyonu

Prekordiyal derivasyonlarda >3 T dalga inversiyonu



2017 AHA/ACC/HRS guideline for management of () Cheok fo updatos
patients with ventricular arrhythmias and the

prevention of sudden cardiac death @

A Report of the American College of Cardiology/American Heart Association Task Force on
Clinical Practice Guidelines and the Heart Rhythm Society

* ARVD li hastalarda artmis AKO riski var ise (resisite edilmis

AKO, sustained VT, dnemli ventrikiler disfonksiyon RVEF veya
LVEF £35% ICD onerilir (Sinif |)

 ARVD li hastada ventrikuler aritmiye bagl senkop
dusunualtuyorsa ICD faydal olabilir (Sinif lla)

* ARVD li hastada SAECG tani ve risk siniflandirilmasi icin
kullanish olabilir (Sinif 11a)

* Klinik olarak kanit bulunan asemptomatik ARVD hastalarinda
EFC risk siniflandirmasi icin dastintlebilir (Sinif 11b)
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