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Aritmojenik sağ ventrikül displazisi (ARVD) tanı-
mının zaman içinde yetersiz kaldığını destekleyen 
kanıtlar son yıllarda giderek artmaktadır. Bu duru-
mun tanısı için geliştirilmiş ölçütlerin sadece kla-
sik ARVD tanısı için yeterli olduğu ve hastalığın 
yeni tanımlanmış formlarını tam olarak kapsamadığı 
görülmektedir. Günümüzde ARVD tanısında kullan-
dığımız tanı ölçütleri Tablo 1’de sunulmuştur.[1] Bu 
kanıtlara bakarak, hastalığı en azından aritmojenik 
ventrikül kardiyomiyopatisi olarak tanımlamak daha 
mantıklı olacaktır. Bugünkü bilgiler ışığında, gös-
terdiği tutuluma göre hastalığı üç ayrı başlık altında 
incelemek mümkündür. Bunlardan ilki, yaygın olarak 
kabul görmüş ve sağ ventrikül tutulumu ile seyreden 
klasik sağ ventrikül aritmojenik kardiyomiyopatisidir. 
İkinci grupta çift ventrikül tutulumu gösteren hastalar 
incelenebilir. Histopatolojik çalışmalar çift ventri-
kül tutulumunun hastaların %75’ine yakın kısmında 
bulunduğunu göstermektedir.[2] Deri lezyonları, anev-
rizma oluşumu, ARVD’ye özgü EKG değişiklikleri, 
ventrikül aritmileri ve sol ventrikül tutulumunun ön 
planda olduğu dilate kardiyomiyopati birlikteliği ile 

tanınan Carvajal sendromu bunun abartılı örneği ola-
rak gösterilebilir.[3,4] Üçüncü grupta ise sol ventrikül 
tutulumunun ön planda olduğu ventrikül displazisi 
yer alır.

Sol dominant aritmojenik ventrikül displazisi
Bu bölümün konusu olan sol ventrikül tutu-

lumunun ön planda olduğu aritmojenik ventrikül 
kardiyomiyopatisi veya sol dominant aritmojenik 
kardiyomiyopati nispeten yeni tanımlanmış bir 
klinik durumdur.[5,6] Başlıca özelliği, sol ventrikül 
tutulumunun hastalığın erken döneminde ortaya 
çıkması ve kliniğe öncülük etmesidir.[7] Sol domi-
nant aritmojenik kardiyomiyopatide sol ventrikül 
tutulumu, miyokardın 1/3 pariyetal tarafından baş-
layarak interventriküler septumun sağ tarafını da 
içine alacak şekilde çevresel tarzda gerçekleşir.
[5,6,8,9] Hastaların 2/3’ünde sağ ventrikül tutulumu da 
görülmesine karşın, 1/3’ünde tek başına sol ventri-
kül tutulumu izlenmektedir.[10] Desmozomal mutas-
yonların hastalığın oluşumunda temel rol oynadığı 
düşünülmektedir. Bu hastalarda koroner arterler 
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normaldir. Koroner arterleri normal olan hastalarda 
lateral, inferiyor veya inferolateral derivasyonlar-
da T dalgası negatifliği ve sol ventrikül kaynaklı 
ventriküler ektopi/taşikardi varlığında sol dominant 
aritmojenik ventrikül displazisi (SDAVD) akla gel-
melidir.[6,7,11,12] Hastalığın yeni tanımlanmış olması 
nedeniyle bu tanı sıklıkla atlanmakta ve hastalara 
dilate kardiyomiyopati, miyokardit, mitral kapak 
prolapsusu ve hatta hipertrofik kardiyomiyopati 
tanısı konabilmektedir. Hastalık, çocukluk çağından 
ileri yaşlara kadar herhangi bir yaş grubunda görüle-
bilir. Nefes darlığı, göğüs ağrısı (troponin yüksekliği 
eşlik edebilir), çarpıntı, senkop ve ani ölüm hastalı-
ğın ilk semptomu olabilir. Ventrikül aritmileri sol 
ventrikül kaynaklıdır; ancak, hastaların önemli bir 
kısmında sağ ventrikülde de aritmojenik odakların 
olduğu unutulmamalıdır. Elektrokardiyografide en 
sık sol eksen deviyasyonu ve inferiyor, lateral veya 
inferolateral derivasyonlarda T dalgası negatifliği 
görülür. Ekokardiyografide, hafif, orta veya ileri 
derecede sol ventrikül disfonksiyonunun eşlik etti-
ği segmenter kasılma kusuru saptanabilir. Tanıya 
götürücü en önemli bilgiler ise kardiyak manye-
tik rezonans görüntüleme (MRG) ile elde edilir. 
İncelemede sol ventrikül duvarının subepikardiyal/
midmiyokardiyal bölgelerinde fibröz ve yağ doku-
su infiltrasyonu saptanır. Sağ ventrikülde de duvar 
hareket bozukluğu, genişleme veya sistolik disfonk-
siyon saptanabilir. Ancak, sağ ventrikül tutulumu sol 
ventrikül tutulumuna kıyasla daha hafif olmaktadır.
[7] Bu hastaların genetik incelemesinde desmozomal 
genlerde (desmoplakin, plakoglobin-2 ve desmog-
lein) ARVD’dekine benzer mutasyonlar saptana-
bilmektedir.[12,13] Histopatolojik incelemede, yine 
ARVD’dekine benzer şekilde, miyosit kaybı, fibröz 
ve yağ dokusu oluşumu ve enflamatuvar infiltratlar 
görülebilir.[2,14]

Tüm bu bilgilere rağmen, SDAVD tanısını koymak 
güç, bazen de imkansız olabilmektedir. Aritmojenik 
ventrikül kardiyomiyopatilerinin birbirinden ayrı 
birer hastalık veya aynı hastalığın farklı sunumları 
olup olmadığı ya da birbirlerine yatkınlık yaratan 
hastalıklar olup olmadığı sorularının yanıtını kesin 
olarak vermek mümkün olmamaktadır.

Sol dominant aritmojenik ventrikül displazisi 
ve aritmojenik sağ ventrikül displazisi seyrinde 
görülen sol ventrikül tutulumunun ayrımı
Bu ayrımı kesin ve net olarak yapabilmek her zaman 

mümkün olamamaktadır. Bunun için bazı ölçütler öne 
sürülmüs olsa da, hiçbir ölçütün bu ayrımı kesin olarak 
sağlamada tamamen güvenilir olduğu söylenemez. 

Bilindiği gibi, klasik ARVD’de sağ ventrikül 
genişlemesi ve disfonksiyonu ön plandadır. Bu yüz-
den sağ/sol ventrikül hacim oranının ≥1.4 olması 
klasik ARVD lehine yorumlanmalıdır. Çift ventrikül 
tutulumu gösteren hastalarda bu oran 1 civarında 
iken, sol ventrikül tutulumunun ön planda olduğu has-
talarda bu oranın 1’in altında olması beklenir. Ancak, 

Tablo 1. Aritmojenik sağ ventrikül displazisi tanı 
ölçütleri*

I Global ve/veya bölgesel disfonksiyon ve yapısal
 değişiklikler
  Majör 
  - Sağ ventrikülde ileri derecede genişleme ve sağ
   ventrikül ejeksiyon fraksiyonunda belirgin azalma 
   (Sol ventrikülde hafif disfonksiyon veya hiç disfonksiyon
   olmaması durumunda geçerli)
  - Lokalize sağ ventrikül anevrizmaları (diyastolik dışa
   bombeleşen akinetik veya diskinetik alanlar)
  - Sağ ventrikülde ileri segmenter genişleme
  Minör
  - Sağ ventrikülde global hafif derecede genişleme ve/veya
   normal sol ventrikül fonksiyonları varlığında hafif sağ
   ventrikül disfonksiyonu 
  - Hafif sağ ventrikül genişlemesi
  - Bölgesel sağ ventrikül hipokinezisi
II Histopatoloji
  Majör
  - Biyopside miyokardın fibroz ve adipoz dokuyla yer
   değiştirmesi
III Repolarizasyon bozuklukları
  Minör
  - Sağ prekordiyal derivasyonlarda T dalgası negatifliği 
   (12 yaş üstü kişilerde ve sağ dal bloku yokluğunda)
IV Depolarizasyon bozuklukları
  Majör
  - Epsilon dalgaları veya sağ prekordiyal derivasyonlarda
   lokalize QRS genişlemesi (>110 msn)
  Minör
  - Sinyal ortalamalı EKG’de geç potansiyeller
V Aritmi
  Minör
  - Sol dal bloku morfolojisinde ventrikül taşikardisi
   (sürekli veya süreksiz) (Holter, efor, EKG)
  - Sık ventrikül erken atımları (>1000/24 saat) (Holter)
VI Aile öyküsü
  Majör
  - Otopsi veya cerrahi sırasında kanıtlanan ailesel
   aritmojenik sağ ventrikül displazisi (ARVD)
  Minör
  - Ailede ARVD’ye bağlı olduğundan şüphe edilen 
   35 yaş altında ani ölüm öyküsü
  - Ailede ARVD öyküsü (burada belirtilen tanı ölçütlerine
   dayanarak konmuş ise)
*2 majör; 1 majör, 2 minör veya farklı gruplarda 4 minör ölçütün bir arada 
olması ARVD tanısını koydurur.
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bu oranların geçerli olmadığını gösteren kanıtlar da 
bulunmaktadır.[7,10] 

Sol dominant aritmojenik ventrikül displazili has-
taların %75’inde sağ dal bloku morfolojisi sergileyen 
ventrikül aritmileri vardır.[10] Ancak, aynı gruptaki 
hastaların yaklaşık yarısında, ek olarak, sol dal bloku 
morfolojisi sergileyen ventrikül taşikardisi/ektopi de 
görülebilir. Hastada sol dal bloku morfolojisinde 
ventrikül aritmileri bulunması klasik ARVD tanı 
ölçütlerinden biridir. Klasik ARVD’de, tek başına sağ 
dal bloku morfolojili ventrikül taşikardisi beklenme-
yen bir bulgudur.[7,10] Klasik ARVD’li bir hastada sağ 
dal bloku morfolojisi sergileyen ventrikül taşikardisi/
ektopisi görüldüğünde sol ventrikül tutulumundan 
kuşkulanılmalıdır. Bunun dışında, sinüs ritminde DI, 
aVL, V5 ve V6 derivasyonlarında QS paterni veya 
anormal Q dalgalarının varlığı, DI ve V6’da rS pater-
ni (R/S oranı <1) ve/veya V1 derivasyonunda R veya 
Rs paterni (R/S oranı >1) görülmesi durumunda da 
hastalığın sol ventrikül tutulumu akla gelmelidir.[15]

Bazal EKG’deki farklılıklar da bu iki durumun 
ayrımında yararlı bilgiler sağlamaktadır. Klasik 
ARVD’de sağ prekordiyal derivasyonlarda izlenen 
T dalgası negatifliği, SDAVD’li hastalarda inferiyor, 
lateral veya inferolateral derivasyonlarda görülmek-
tedir. Ancak, hastalığın ilerleyen dönemlerinde T 
dalgası negatifliği sağ prekordiyal derivasyonlara da 
uzanmaktadır.

İnterventriküler septumdaki miyokardın yağ ve 
fibröz doku ile yer değiştirmesi sol tutulumla seyreden 
ARVD’de beklenmeyen bir bulgu iken, SDAVD’de 
hastaların %50’sinden çoğunda interventriküler sep-
tum tutulumu söz konusudur. Ayrıca, SDAVD’li has-
taların %30’dan fazlasında sağ ventrikül yapı ve 
fonksiyonları normal bulunmaktadır.[7,10]

Sol dominant aritmojenik ventrikül displazisi 
ile idiyopatik dilate kardiyomiyopati ayrımı

Sol ventrikülde bölgesel tutulumun yanında sağ 
ventrikülde eşlik eden anormallikler de varsa SDAVD 
ön planda düşünülmelidir. 

Manyetik rezonans görüntülerinde subepikardiyal 
tutulum SDAVD’yi düşündürürken, sadece midmiyo-
kardiyal tutulumun varlığı her iki hasta grubunda da 
görülebileceğinden bu durumun ayırıcı tanıda yeri 
yoktur.

Morfolojik değişikliklerle uyumsuz sık ventrikül 
aritmilerinin varlığı SDAVD ile uyumludur. İdiyopatik 
dilate kardiyomiyopatide, hastalığın ilerlemiş dönem-
lerinde bile, ventrikül aritmileri SDAVD’denin hafif 

formlarına göre belirgin olarak daha seyrek görül-
mektedir. Hastaların başvuru tabloları da iki grupta 
farklılık göstermektedir. İdiyopatik dilate kardiyomi-
yopatili hastalar daha çok kalp yetersizliği semptom-
ları ile başvurmaktadır. Buna karşın, ciddi ventrikül 
aritmileri ile başvuran SDAVD’li hastaların ejeksiyon 
fraksiyonları genellikle korunmuştur ve belirgin kalp 
yetersizliği bulguları görülmez.[10]

Sık tek veya çok odaklı ventrikül ektopisi varlı-
ğında, her iki hastalığın ayırıcı tanısında ektopiye 
bağlı gelişen kardiyomiyopati düşünülmelidir. Bu 
hastalığın tedavisi diğer ikisinden önemli farklılık 
gösterdiğinden bu durum özel bir önem taşımaktadır.

Aritmojenik sağ ventrikül displazisi seyrinde 
gelişen miyokardit

Displastik miyokardın bakteriyel ve viral enfek-
siyonlara ve enflamasyona açık olması nedeniyle, 
ARVD’li hastaların miyokardit gelişmesine yatkın 
olduğu bilinmektedir.[16] Ancak, bu duruma yatkınlık 
yaratan genetik mutasyonlar henüz tanımlanmamış-
tır. Bu hastaların biyopsi örneklerinde sıklıkla deği-
şik viral genomlar izole edilebilmektedir.[16] Klinik 
olarak sessiz, hiperakut, akut, kronik ve kronik-aktif 
formları bulunmaktadır. Klasik enfeksiyon belirti-
lerine çift ventrikül yetersizlik bulguları eşlik eder. 
Hastalığın prognozu miyokarditin ilerleme hızına ve 
sol ventrikül tutulumunun şiddetine bağlıdır.

Son yıllarda, SDAVD fenotipinin, altta yatan 
ARVD’den bağımsız olarak kronik miyokarditin bir 
sonucu olduğu öne sürülmüştür.[17] Bir çalışmada, 
SDAVD hastalarının 1/3’ünde tekrarlayan göğüs ağrı-
sı yakınması olduğu ve hastaların %10’unda daha 
önce geçirilmiş miyokardit öyküsü bulunduğu bildi-
rilmiştir.[10] Ayrıca, göğüs ağrısı, tropinin yüksekliği 
ile birlikte koroner arterleri normal bulunan ve Dallas 
ölçütlerine göre miyokardit tanısı konmuş hastalarda 
MRG’de subepikardiyal ve midmiyokardiyal bölgede 
geç gadolinyum tutulumu gözlendiği bildirilmiş-
tir.[18,19] Bu bulgular, SDAVD’nin kronik miyokardit 
sonucu gelişebileceği görüşünü desteklemektedir.

İdiyopatik miyokart fibrozu

Az tanınan ve hakkında kısıtlı bilgiye sahip 
olduğumuz bir başka patoloji de idiyopatik miyo-
kart fibrozudur. Bu patolojinin ani kalp ölümleri-
nin %1-3’ünden sorumlu olduğu bildirilmiştir.[10,20,21] 

Patolojik incelemede, özellikle sol ventrikülün inferi-
yor duvar tutulumunun ön planda olduğu heterojen bir 
interstisyel fibrozis saptanmaktadır.[22] Ancak, fibro-
tik değişikliklerin her zaman sadece inferiyor duvarla 
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sınırlı olmadığı akılda tutulmalıdır. Bu hastalarda 
koroner arterler normaldir ve fibrozun primer oluşum 
nedeni bilinmemektedir. Enfeksiyonlara bağlı miyo-
kardit veya yaşlanmayla ilişkili fibrotik değişiklikler 
allta yatan neden olarak öne sürülmüştür. Ancak, 
bu hastalığın ARVD’nin bir altgrubu olduğu da ileri 
sürülmektedir.[10] İdiyopatik miyokart fibrozu tanısı 
konan bir hastada ARVD’dekine benzer şekilde des-
moplakin mutasyonunun saptanması bu görüşü des-
teklemektedir.[10] Aritmojenik sağ ventrikül displazisi 
ile idiyopatik miyokart fibrozu arasındaki en önemli 
morfolojik ayırım ölçütü, bu hastalarda yağ dokusu 
infiltrasyonunun yokluğudur. Ancak ARVD’nin alt-
grubu olan Carvajal sendromunda da yağ infiltras-
yonu yoktur veya çok düşük düzeydedir. Bu nedenle, 
sadece yağ dokusunun yokluğuna dayanarak bu iki 
hasta grubunu birbirinden ayırmak doğru olmaya-
caktır.[4] Yağ dokusu bu hastalarda spesifik olmayan 
tamir sürecinin bir parçası olmakla birlikte, neden 
bazı hastalarda belirgin olup diğerlerinde olmadığı 
konusu henüz netlik kazanmamıştır.[10] 

Sonuç

Sol dominant aritmojenik ventrikül displazisi tanı-
sı günlük pratiğimizde sıklıkla atlanabilecek klinik 
durumlardan biridir. Bu grup hastalarda ani ölüm 
riskinin yüksek olması nedeniyle bu ayrım özel önem 
kazanmaktadır. Hastanın öyküsünün ve özellikle aile 
öyküsünün iyi alınması, hastalığın başlangıç şekli, 
dikkatli laboratuvar incelemesi (EKG, eko, efor testi, 
Holter ve MRG gibi) ve en önemlisi bu grup hastalarla 
karşılaşabilecek hekim grubunun burada bahsedilen 
değişik klinik şekillerden haberdar olması tanıyı koy-
maya yardımcı olacaktır. Ancak, yukarıdaki tartışma-
dan da anlaşılabileceği gibi, bu ayrımı kesin olarak 
yapmak her zaman mümkün olmamaktadır. 
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