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• Aritmojenik sağ ventrikül kardiyomiyopatisi (ASVK), sağ 
ventrikül miyokardının yağ ve fibröz doku ile yer değiştirmesiyle 
karakterize, ani kalp ölümüne neden olabilen genetik bir kalp 
kası hastalığıdır

• Çoğunlukla OD kalıtım gösterir ancak Naxos Hastalığı, Carvajal
Sendromu gibi OR kalıtım gösteren tipleri de vardır

• En çok ilişkili olduğu 7 gen; Plakoglobin (JUP), desmoplakin
(DSP),  plakophilin-2 (PKP-2), desmoglein-2 (DSG-2), 
desmosilin-2 (DSC-2), transforming growth factor beta-3 (TGF-
β3) ve TMEM4320 
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1.Global ve/veya Bölgesel Disfonksiyon ve Yapısal Anormallikler
• Major (2B Eko ile)

Bölgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma 
Ve beraberinde aşağıdaki kriterlerden biri (end diyastolde)

a. Parasternal uzun aksta RVOT (PLAX)                                    ≥ 32 mm
b. VYA için düzeltilmiş boyutu (PLAX/VYA)                              ≥ 19 mm/m2

c. Parasternal kısa aksta RVOT (PSAX)                                     ≥ 36 mm
d. VYA için düzeltilmiş boyutu (PSAX/VYA)                              ≥ 21 mm/m2

Veya 
Fraksiyonel Alan değişimi (FAC)                                                        ≤ %33

• Major (MRG ile)
Bölgesel RV akinezi, diskinezi veya dissenkron RV kontraksiyonu varlığı

Ve beraberinde aşağıdaki kriterlerden biri
a. Sağ ventriküler diyastol sonu hacmi (RVED/VYA)              ≥ 110 ml/m2 Erkeklerde

≥ 100 ml/m2 Kadınlarda
Veya 

Sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu (RVEF)                                       ≤ %40

• Major (RV Anjiyografisi ile)
Bölgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma



1.Global ve/veya Bölgesel Disfonksiyon ve Yapısal Anormallikler
• Minör (2B Eko ile)

Bölgesel RV akinezi, diskinezi veya anevrizma 

Ve beraberinde aşağıdaki kriterlerden biri (end diyastolde)

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

b. VYA için düzeltilmiş boyutu (PLAX/VYA)                              ≥ 16 - <19 mm/m2

c. Parasternal kısa aksta RVOT (PSAX)                                     ≥ 32 - <36 mm

d. VYA için düzeltilmiş boyutu (PSAX/VYA)                              ≥ 18 - <21 mm/m2

Veya 
Fraksiyonel Alan değişimi (FAC)                                                        > %33 - ≤ %40

• Minör (MRG ile)
Bölgesel RV akinezi, diskinezi veya dissenkron RV kontraksiyonu varlığı

Ve beraberinde aşağıdaki kriterlerden biri

a. Sağ ventriküler diyastol sonu hacmi (RVED/VYA)              ≥ 100 - <110 ml/m2 Erkeklerde

≥90 - <100 ml/m2 Kadınlarda

Veya 
Sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu (RVEF)                                       > %40 - ≤ %45



2. Duvarın doku özelliği
• Major
Morfometrik analizde rezidüel miyositler <%60 (veya tahmini <%50), Endomiyokardiyal biyopside 

yağlı değişim olsun veya olmasın, en az bir sağ ventriküler serbest duvar miyokard örneğinde  
fibröz değişim var ise 

• Minör
Morfometrik analizde rezidüel miyositler %60-75 (veya tahmini %50-65), Endomiyokardiyal

biyopside yağlı değişim olsun veya olmasın, en az bir sağ ventriküler serbest duvar miyokard
örneğinde  fibröz değişim var ise 

3. Repolarizasyon Anormallikleri
• Major
14 yaşından büyük hastalarda sağ dal bloğu yokluğu ve QRS’in 120 msn’den büyük olmadığı  

durumlarda sağ prekordiyal derivasyonlarda (V1-3) veya daha ötesinde T dalga inversiyonu
olması

• Minör
- 14 yaşından büyük hastalarda sağ dal bloğu yokluğunda V1-2’de veya V4,V5,V6’da T dalga 

inversiyonu olması
- 14 yaşından büyük hastalarda sağ dal bloğu varlığında V1,V2,V3 ve V4’te T inversiyonu



4. Depolarizasyon/İletim Anormallikleri
• Major
Epsilon dalgası (V1- V3 arasında QRS’in sonundan T dalgasının başlangıcına doğru izlenen düşük 

amplitüdlü sinyaller)

• Minör 
Sinyal ortalamalı EKG’de geç potansiyellerin varlığı, aşağıdakilerden en az birinin varlığı (Standart ekg’de

QRS süresinin ≥ 110 msn olmadığı durumlarda)

- Filtered QRS süresi (fQRS)                                                           ≥ 114msn

- Terminal QRS süresi <40 µV (LAS) ≥  38msn

- Terminal 40 msn voltajının RMS (root-mean-square)  ≤  20µV

5. Aritmiler
• Major
Superior aksla beraber sol dal bloğu morfolojisinde non-sustain veya sustain VT varlığı (DII,DIII, aVf’de

negatif veya indetermine ve aVL’de pozitif)

• Minör 
- Sağ ventrikül çıkım yolu konfigürasyonunda non-sustain veya sustain VT varlığı, inferior aksla (veya 

bilinmeyen aksla) beraber sol dal bloğu morfolojisi (DII,DIII, aVf’de pozitif ve aVL’de negatif)

- 24 saatlik Holterde >500 Ventriküler erken vuru varlığı



6. Aile öyküsü
• Major
- Birinci derece yakınlarında ASVK kriterleri doğruluyorsa
- Birinci derece yakınlarında otopsi ile veya cerrahi ile patolojisi doğrulandıysa
- ASVK ile ilişkili veya muhtemel ilişkili mutasyonlardan herhangi biri hastada varsa
• Minör
- ASVK öyküsü olan birinci derece yakınlarında ilgili kişinin mevcut kriterleri sağlayıp 

sağlanamadığı doğrulanamıyorsa
- Birinci derece yakınlarında 35 yaş altında ASVK’ne bağlı olduğu düşünülen ani ölüm
- İkinci derece yakınlarında patolojik olarak gösterilmiş veya kriterleri karşılayan ASVKöyküsü

olması 



• Revize kriterler için tanım terminolojisi 
Ø Kesin tanı: 2 major veya 1 major ve 2 minör veya farklı 

kategorilerden 4 minör kriterin varlığı
Ø Borderline: 1 majör ve 1 minör veya farklı kategorilerden 3 minör 

kriterin varlığı
Ø Olası: 1 majör veya farklı kategorilerden 2 minör kriterin varlığı



KİMLERE ICD TAKILMALI ? 



Circulation 2010;122:1144-1152

• 106 hasta (62 erkek, 35.6 ± 18 yaş)

• 58 ± 35 aylık takip sonucu, 25 hasta (%24) uygun ICD girişimi 
uygulanmış, 17 hastada (%16) VF/Vflatter için şok almış 

• Profilaktik ICD implantasyonu için 1 veya daha fazla risk faktörü aranmış;

v Bir veya daha fazla birinci derece yakınında veya 50 yaş altı diğer 
akrabalarında ani ölüm (%46)

v Holterde veya egzersiz testinde NSVT varlığı (%53)

v Senkop öyküsü (%40)

v Programlı ventrikül stimülasyonunda indüklenebilirlik (40/67) %60

• ICD implantasyonundan ilk şoka veya girişime kadar geçen süre 5 ila 66 
ay, ortalama 14 ± 23 ay

%77



• Olası/kesin tanılı 84 ASVK hastası (Johns Hopkins registry)
• Ortalama takip 4.7 ± 3.4 yıl
• Uygun ICD terapisi 40 hastada (%48), VF/Vfl’a ICD terapisi 16 hastada (%19)
• Bu çalışmada proband durumu, elektrofizyolojik çalışmada indüklenebilirlik, 

NSVT varlığı ve Holterde VEV sayısının >1000/24 saat olması risk faktörleri 
olarak bulunmuştu

• PONI (Proband status, more than One thousand extrasystoles, Nonsustained
VT, Inducible VT at EPS) 

J Am Coll Cardiol 2011;58:1485–96

5 yılda %79

10 yılda %69



• 64 hasta (ort yaş 47 ± 14 yıl)
• Grup 1, kriterlere göre SAECG’de 3 kriteri de sağlayan hasta 

grubu, Grup 2’ de toplam 40 hasta karşılaştırılmış. Bunlardan 
20’si negatif SAECG, 9 hastada 1 kriter, 11 hastada 2 kriter 
sağlanmış durumda

International Journal of Cardiology 174 (2014) 628–633



• 70 hasta 

• RV fraksiyonel alan değişimi (FAC) ve triküspid annuler plan 
sistolik hareketi (TAPSE) incelenmiş ve MACE (ölüm, kalp nakli, 
AKÖ, VF, sustained VT veya aritmojenik senkop)

• Ortalama takip 5.3 yıl 

• Hastaların 37’sinde (%53) MACE görülmüş

• TAPSE, sağ boşlukların dilatasyonu ve FAC, artmış MACE ile 
ilişkili bulunmuş

• Sonuç olarak FAC en güçlü eko parametresi olarak bulunmuş 

Circ Cardiovasc Imaging. 2014;7:230-239



• Desmosomal ve non-desmosomal genlerin çalışıldığı, 241 aileden 
toplam 571 hastanın incelendiği bir çalışma

• 541 sağ kalan hastanın ort takip süresi 6 ± 7 yıl
• 12 hastada (%2) ölüm, 162 (%30) hastada sustain VT/VF,  78 hastada 

(%14) sol ventrikül disfonksiyonu, kalp yetesizliği (%19) ve kardiyak 
transplantasyon (%9)

• Desmoplakin mutasyonu taşıyanlarda PKP2 taşıyıcılarına göre 4 kat 
daha fazla LV disfonksiyonu ve kalp yetersizliği mevcut

• Erkekler daha fazla proband, semptomatik ve daha erken dönemlerde 
daha ciddi ventriküler aritmiler gösteriyor



• 312 hasta (163 erkek, başvuru yaş ort. 33.6 ± 13.9 yıl)
• Ortalama takip süresi 8.8 ± 7.3 yıl
• 186 hastada uygun ICD terapisi (%60), 58 hastada (%18) VF/Vfl için 

ICD terapisi
• EFÇ’da indüklenebilirlik, başvuruda VT varlığı, erkek cinsiyet, T dalga 

inversiyonunun ≥ 3 prekordiyal derivasyonda olması, VES sayısının ≥ 
1000/24 saat uygun ICD terapisi için risk faktörü. Çoklu değişkenli 
analizde EFÇ’da indüklenebilirlik anlamlı

• VF/Vfl gelişimi içinse VES sayısının ≥ 1000/24 saat, yaş ≤30, erkek 
cinsiyet, senkop varlığı risk faktörü. Başvuru sırasında genç yaş, 
yüksek VES yükü bağımsız risk faktörleri 

• 1,2,5 ve 10 yıllık olaysız sağ kalım VF/Vfl için sırayla %89, %85, %79 
ve %73

( J Am Heart Assoc. 2017;6:e006242

%85 
%73



• Bir veya daha fazla hemodinamik olarak unstabil VT veya VF yaşayan ASVK 
hastalarında (Sınıf I)

• RV, LV veya her ikisinde birden ciddi sistolik disfonksiyon varlığında 
aritmiden bağımsız olarak (Sınıf I)

• Bir veya daha fazla hemodinamik olarak stabil VT si olan hastalarda ICD 
düşünülmelidir (Sınıf IIa) 

• Açıklanamayan senkop, orta dereceli ventrikül disfonksiyonu veya NSVT 
saptanan hastalarda ICD düşünülmelidir (Sınıf IIa)

• Minör risk faktörleri olan hastalarda ICD’nin uzun dönem riskleri ve 
faydaları dikkatlice değerlendirilerek ICD düşünülebilir (Sınıf IIb)

• Asemptomatik ASVK hastalarında risk faktörü yokluğunda veya sağlıklı gen 
taşıyıcılarında profilaktik ICD önerilmez (Sınıf III)  



Minör Risk Faktörleri
Sağ ventrikül dilatasyonu

Genç yaş

Erkek cinsiyet

Kompleks genotip

Proband durumu

İndüklenebilir VT/VF 

RV endokardiyal haritalamada düşük voltaj, skar alanları

İnferior derivasyonlarda T dalga inversiyonu

Prekordiyal derivasyonlarda ≥3 T dalga inversiyonu



• ARVD li hastalarda artmış AKÖ riski var ise (resüsite edilmiş 
AKÖ, sustained VT, önemli ventriküler disfonksiyon RVEF veya 
LVEF ≤35% ICD önerilir (Sınıf I)

• ARVD li hastada ventriküler aritmiye bağlı senkop
düşünülüyorsa ICD faydalı olabilir (Sınıf IIa)

• ARVD li hastada SAECG tanı ve risk sınıflandırılması için 
kullanışlı olabilir (Sınıf IIa)

• Klinik olarak kanıt bulunan asemptomatik ARVD hastalarında 
EFÇ risk sınıflandırması için düşünülebilir (Sınıf IIb)  





Circ Arrhythm Electrophysiol. 2018;11:e005593

• 365 ASVK hastası Class I, IIa, IIb, III endikasyonlarının
karşılaştırılması için gruplandırılmış 

• Median takip 4.2 yıl, 190 hastada VT/VF (%52), 60 hastada 
VF/Vfl (%16)

• VT/VF insidansları beklenenden yüksek bulunmuş, Sınıf I 
endikasyonda >%10 iken %29.6, Sınıf IIa endikasyonda
beklenen %1-10 iken %15.5 saptanmış

• Ayrıca çalışmaya göre algoritma VF/Vfl’dan sağ kalımı Sınıf I ve 
IIa hastalarda ayırt edememiş, primer koruma hastalarında da 
VT/VF Sınıf I ve IIa hastalarda ayırt edememiş

Daha önce hipertrofik kardiyomiyopatide AKÖ 
için yapıldığı gibi kişiye özel klinik risk tahmin 

modelinin geliştirilmesinin tam zamanı!




