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Aritmogen sağ mədəcik displaziyası 
 
T.M.Əhmədov1, R.N.Nəcəfov2, Y.K.Rüstəmova 3    

   
Abstract 
A young man at the age of 25 who did not have any complaints before appealed to us with complaints 
about loss of consciousness that occurred 3 times in the last 2 months. According to him, before the 
attack, he feels a tremor in his body. With the removal of the ECG, negative T wave in the right thoracic 
leads were recorded. And also Echocardiography was performed in 2D, M, TDI-PW modes. The 
examination revealed a hyperechogenic zone in the free wall of the right ventricle, similar to scar tissue, 
widening and decreasing systolic function of the right ventricle. At 24 hours Holter monitoring ECG, 
numerous ventricular ectopy (politop, groupping, triplet) was recorded. These data raised doubts on 
Arrhythmogenic right ventricular dysplasia (ARVD) and the patient was assigned a cardiac MRT. With 
cardiac MRT, data were obtained confirming ARVD. 
Keywords: ECG, Echocardiography, Holter monitoring, cardiac MRT, Arrhythmogenic right ventricular 
dysplasia.  
 
Xülasə 
25 yaşında, əvvəllər heç bir şikayəti olmayan 
gənc oğlan  son 2 ayda 3 dəfə baş verən qısa 
müddəli bayılmalardan şikayət edir.    
Sözlərinə görə bayılmadan əvvəl bədənində 
titrətmə hiss edir. EKQ-də mədəcik 
ekstrasistolları ilə yanaşı sağ döş 
aparmalarında neqativ T dişcikləri qeydə 
alındı. Ürəkdə hər hansı struktur dəyişlikliyin  
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olub olmadığını bilmək üçün 2D, M, TDI-PW 
rejimlərindən istifadə etməklə 
exokardioqrafik müayinə aparıldı. Müayinə 
zamanı sağ mədəciyin (SağM) sərbəst 
divarında çapıq toxumasına bənzər 
hiperexogen sahə, sağ mədəciyin 
genişlənməsi və sistolik funksiyasının 
zəifləməsi aşkarlandı. EKQ-nin 24 saatlıq 
Holter monitorlamasında çoxlu miqdarda 
(politop, qrupşəkilli, triplet) mədəcik 
ektopiyası qeydə alındı. Bu nəticələrə 
asasən xəstədə sağ mədəciyin aritmogen 
displaziyası (ARVD, ARVC) olmasına şübhə 
yarandı və ürəyin MRT olunmasına qərar 
verildi.  Ürəyin MRT müayinəsində 
aritmogen displaziyaya uyğun görüntülər 
qeydə alındı.   
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Açar sözlər: EKQ, Exokardioqrafiya, Holter 
monitorlama, ürəyin MRT müayinəsi, 
aritmogen sağ mədəcik displaziyası. 
Klinik müşahidə 
25 yaşında, əvvəllər heç bir şikayəti olmayan 
gənc oğlan  son 2 ayda 3 dəfə baş verən qısa 
müddəli bayılmalardan şikayət edir. 
Sözlərinə görə bayılmadan əvvəl bədənində 
titrətmə hiss edir. Aparılan müayinə ürəyin 

auskultasiyasında və arterial təzyiqdə hər 
hansı bir anormallıq aşkarlamadı. Nəbz 
ardıcıl  baş verən ekstrasistollar səbəbindən 
aritmik kimi dəyərləndirildi. İlkin olaraq 
xəstənin 12 aparmalı standart sakitlik EKQ-
si çəkildi (şəkil 1). EKQ-də mədəcik 
ekstrasistolları ilə yanaşı sağ döş 
aparmalarında neqativ T dişcikləri qeydə 
alındı.

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 1. Sakitlik vəziyyətində çəkilmiş 12 aparmalı EKQ. 
 
Ürəkdə hər hansı struktur dəyişlikliyin olub 
olmadığını bilmək üçün 2D, M, TDI-PW 
rejimlərindən istifadə etməklə 
exokardioqrafik müayinə aparıldı. Müayinə 
zamanı sağ mədəciyin (RV) sərbəst 
divarında çapıq toxumasına bənzər 
hiperexogen sahə, sağ mədəciyin genəlməsi 
və sistolik funksiyasının zəifləməsi (FAC – 
30.5%, N > 35%) aşkarlandı (şəkillər 2-8). 
Bunun ardınca təyin olunan EKQ-nin 24 

saatlıq Holter monitorlamasında çoxlu 
miqdarda (politop, qrupşəkilli, triplet) 
mədəcik ektopiyası qeydə alındı (şəkil 9). Bu 
nəticələrə asasən xəstədə aritmogen sağ 
mədəcik displaziyasına (ARVD, ARVC) 
şübhə yarandı və ürəyin MRT olunmasına 
qərar verildi.  Ürəyin MRT müayinəsində 
aritmogen displaziyaya uyğun görüntülər 
qeydə alındı.   

 
Şəkil 2. Sağ mədəciyin sərbəst divarında çapıq toxumasına bənzər hipoexogen  sahə (ağ 
oxlar). 
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Şəkil 3. Sağ mədəciyin çıxacaq hissəsinin (RVOT) uzun ox (PLAX) səviyyəsindən 
ölçülməsi. RVOT diast. – 35 mm (N < 29 mm) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 4. Sağ mədəciyin çıxacaq hissəsinin qısa ox (PSAX) səviyyəsindən ölçülməsi 
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 Şəkil 5. Trikuspidal həlqənin sistolik ekskursiyasının M – rejimdə ölçülməsi  
(TAPSE – 20 mm, N >17 mm) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 6. Trikuspidal həlqənin hərəkət sürətinin toxuma doppleri (TD-PW) rejimində 
ölçülməsi (PWtr.vel. – 11.7 sm/san, N> 10 sm/san) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 7. Sağ mədəciyin son diastolik sahəsi – RVEDA - 25.9 sm2 
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Şəkil 8. Sağ mədəciyin son sistolik sahəsi – RVESA – 18.0 sm2. 
FAC= RVEDA-RVESA/RVEDA*100% 
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Şəkil 9. Holter monitorlamadan sonra alınmış EKQ fraqmentləri. 
Xəstəyə ürək MRT-si müayinəsi aparılmışdır. Ürək MRT-sindən alınan təsvirlər şəkil 10., 
11. və 12.-də təqdim edilir. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 10,11. SSFP rejimi (cine-images) (4CH) HLA görüntüsü. Oxla sağ mədəciyin sərbəst 
divarınındakı çoxsaylı qabarıqlıqlar göstərilmişdir. 

 
Şəkil 12.  Kontrast maddə vurulduqdan 10 dəq sonra T1 BB FGE rejimində alınan təsvir.  (4CH) HLA 
görüntüsü. Oxla sağ mədəciyin sərbəst divarının nazikləşməsi və kontrast maddənin həmin nahiyədə 
toplanması göstərilmişdir. 
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Xəstəyə rəhbər tövsiyələrə uyğun olaraq 
elektrofizioloji müayinə və sonradan 
kardioverter-defibrilyator taxılması məsləhət 
görülmüşdür. Lakin o, elektrofizioloji 
müayinədən imtina etmişdir. Hal-hazırda 
yalnız dərman müalicəsi qəbul edir: sotalol, 
gündə 1 dəfə. 6 ay sonra Holter müayinəsi 
aparılmışdır. Ağır dərəcəli aritmiya qeydə 
alınmamışdır. 
Müzakirə  
Ümumi məlumat. Aritmogen sağ mədəcik 
displaziyası/kardiomiopatiya  (ARVD/ARVC) 
anadangəlmə kardiomiopatiya olub ona 
struktur və funksional SağM anormallıqları 
xasdır ki, bu da mədəcik aritmiyaları ilə 
nəticələnir.[1] Bu, gənc yaşlarda qəfləti ürək 
ölümünün mühüm səbəblərindəndir. 
Rastgəlməsi gənclərdə baş verən bütün 
hallar üçün 11%, gənc atletlərdə baş verən 
hallar arasında isə 22% təşkil edir. [2, 3] 
ARVD ilk dəfə 1977-ci ildə təsvir edilmişdir 
və ÜST-nin 1995-ci ildə kardiomiopatiyalara 
dair verdiyi təsnifata daxil edilmişdir. [4] O 
vaxtdan bu xəstəliyin etiopatogenezinin, 
diaqnozunun və müalicəsinin 
anlaşılmasında mühüm irəliləyişlər 
olmuşdur. [5] 
Patofiziologiyası. ARVD olanlarda struktur 
anormallıqlar SağM miokardının yağ 
infiltrasiyası və fibrozla əvəz olunmasıdır.  
Bu, SağM dilatasiyası və disfunksiyasına 
səbəb olur. Sol mədəcik (SolM) prosesə 
daha az cəlb olunur, mədəcikarası çəpər isə 
nisbətən daha az təsirə məruz qalır. [6] Lakin 
200 proband üzərindəki kohortda Sen-
Chowdhry və h.m.  müəyyən etmişlər ki, 
əhəmiyyətli SağM disfunksiyası həm də 
prosesə SolM cəlbi ilə də müşayiət oluna 
bilər. [7] SolM prosesə cəlb olunduqda 
proqnoz ağırlaşır. [8] 
Miokard toxumasının itirilməsi 
mexanizmlərinə aşağıdakılar daxildir: 
• Apoptoz (proqramlı hüceyrə ölümü) 
• Iltihab, artmış fibroz və funksiyanın 

itirilməsi  

• Miokardın yağ toxuması ilə əvəz 
olunması  

Etiologiyası. ARVD anadangəlmə pozulma 
kimi artıq bətndaxili inkişafda baş verir. Ailəvi 
hallar bütün halların 30-90%-ini təşkil 
edir. [9] Digər hallarda bu virus infeksiyası 
(miokardit) kimi qazanılma etiologiyaya və ya 
naməlum irsiyyətə malik ola bilər. Nəzərə 
almaq vacibdir ki, genetik meyli olanlarda 
miokarditin inkişafı daha çox hallarda baş 
verə bilər.  
Xəstəlik daha tez-tez fəal fərdlərdə baş verir 
ki, onlarda da əgər SağM genetik meyllidirsə 
mexanik yerdəyişmə stresi (shear stress) 
hüceyrə membranı zədələnməsinə, iltihaba 
və fibroza səbəb ola bilər.    
Genetikası. ARVD bir çox hallarda ailəvi 
genetik pozulma olub coğrafi klasterlənməyə 
malikdir. İrsiyyətdə daha çox ailə üzvləri 
arasında 20-35% autosom dominantlıq 
üstünlük təşkil edir. [10, 11] İtaliyanın Veneto 
regionunda yaşayan insanlarda rastgəlmə 
yüksəkdir. ÜST-nin 1996-cı ildə 
kardiomiopatiyalara dair verdiyi təsnifata 
görə Naksos xəstəliyi  aritmogen sağ 
mədəcik displaziyası/kardiomiopatiyaların 
resessiv (ARVD/ARVC) forması kimi 
nəzərdə tutulmuşdur (şəkil 13). Qeyd edək 
ki, Naksos adası Yunanıstana aiddir.  Bu 
xəstəliyin əlamətlərinə palmoplantar keratoz 
və qoyun yunu kimi saçlar aid edilir.  
Genetik mutasiya 17q21 xromosomunda 
baş verir və penetrantlıq (genin fenotipdə 
üzə çıxma göstəricisi) demək olar ki, 100% 
təşkil edir. [12, 13] ARVD-də genetik 
anomaliyalar 1, 2, 3, 6, 7, 10, 12 və 14-cü 
xromosomlarda yerləşir. Lakin burada yalnız 
bir unikal genetik anomaliya olmadığı üçün 
ARVD şübhəsi olan xəstələrin və ailələrin 
qiymətləndirilməsində çətinlik vardır. Məsul 
genlərə plakoqlobin (JUP), desmoplakin 
(DSP), plakofilin-2 (PKP2), desmoqlein-2 
(DSG2), desmokollin-2 (DSC2) və digərləri 
aid edilir. [14, 15, 16] 
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2011-ci ildə Ürək Ritmi Cəmiyyəti və Avropa 
Ürək Ritmi Assosiasiyasının 

kardiomiopatiyaların genetik testləməsinə 
dair konsensus sənədi dərc edilmişdir.[17] 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Şəkil 13. Naksos xəstəliyinə dəri və ürək fenotipinin dəyişilməsi xasdır. Burada saçlar 
qoyun yunu formasında (A) olur, ətraflarda palmoplantar keratoderma (B və C) kimi 
prinsipial dəri anormallığı baş verir. Ürəkdə xəstəlik ARVD ilə öz əksini tapır. Miokardın 
itirilməsi və SağM miokardının fibroz və yağ toxuması ilə əvəzlənməsi (D) gecikmiş fəallığa 
(sakitlik EKQ-sində epsilon dalğaları) (E) səbəb olur ki, bu da reentrant mədəcik 
aritmiyalarına meyl törədir (F). 
 
Epidemiologiyası. ARVD-nin dəqiq 
rastgəlmə göstəricisi diaqnostik problemlərə 
görə onun gizli formaları heç də həmişə 
aşkarlanmadığı üçün naməlum qalır. 
[18] Hesablanmışdır ki, bu xəstəliyə 
populyasiyada hər 1000-5000 nəfərdən 1-də 
və daha çox Yunanıstan və İtaliya mənşəyi 
olanlarda rast gəlinə bilər. [19] 
ABŞ-dan  olan 100 xəstədən ibarət kohortda 
orta yaş 26 il olmuşdur ki, bunlardan da 51%-
ini kişilər, 49%-ini isə qadınlar təşkil etmişlər. 
Diaqnozun qoyulmasına keçən orta müddət 
xəstəliyin başlanğıcından sonra bir il 
olmuşdur.[20] 
Klinik əlamətləri. ARVD asimptomatik 
olmaqdan başlayıb hər iki mədəciyin 
hipertrofiyası/yaxud qəfləti ürək ölümünədək 
ən müxtəlif və geniş spektrli əlamətlərlə 
özünü biruzə verə bilər.     

Xəstəliyin aşağıdakı ümumi simptomları 
haqqında məlumat verilmişdir [20, 21]: 
• Ürəkdöyünmə (27%-67%) 
• Sinkop (26%-32%) 
• Qəfləti ürək ölümü (10%-26%) 
• Atipik döş qəfəsi ağrısı (27%) 
• Təngnəfəslik (11%) 
Mədəcik aritmiyaları baş verməsi 
səbəbindən ürəkdöyünməyə daha tez-tez 
rast gəlinir. Xəstəliyin ağırlığından asılı 
olaraq yalnız izolə mədəcik ektopiyaları və 
ya davamsız/davamlı mədəcik 
taxikardiyaları, mədəcik fibrilyasiyası və 
qəfləti ölüm baş verə bilər.  
Proqressiv  SağM disfunksiyası təngnəfəslik 
və ayaqlarda şişkinliklə müşayiət oluna bilər. 
Bəzi ağır hallarda prosesə SolM də cəlb 
olunur ki, bu da  hər iki mədəciyin 
hipertrofiyası ilə gedən ürək çatışmazlığı və 
dilatasion kardiomiopatiya təəssüratı oyadır. 
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Supraventrikulyar aritmiyalara, atrial titrəmə 
və fibrilyasiya da daxil olmaqla, 25% halda 
rast gəlinir. [22] 
Fiziki yük mədəcik aritmiyalarına və qəfləti 
ürək ölümünə səbəb ola bilər. ARVD Şimali 
İtaliyada  gənc atletlər arasında bütün qəfləti 
ürək ölümlərinin 22%-ni təşkil 
edir.[2, 23] ABŞ-da baş verən 286 qəfləti 
ürək ölümü halının əsas səbəbi hipertrofik 
kardiomiopatiya olmuşdur, ARVD bu halların 
yalnız 4%-ini təşkil etmişdir. 
Differensial diaqnostikası.  
Idiopatik sağ mədəcik taxikardiyası. Fiziki 
yük təsirindən sol ayaqcıq bloku 
morfologiyalı mədəcik taxikardiyası baş 
verməsi səbəbindən ARVD ilə oxşarlığa 
malik olsa da xoşxassəli gedişə malikdir. 
Burada ürək strukturu normal olur, ailə 
anamnezi yoxdur və qəfləti ürək ölümü baş 
vermir. SağM taxikardiyasında EKQ-də V2 -
V5 aparmalarında T dişcikləri yuxarı yönəlir 
və epsilon dalğaları olmur. [24, 25] 
Uhl anomaliyası. Nadir hallarda baş verən 
pozulma olub SağM divarının nazilməsi və 
əzələ toxumasının hissəvi yaxud tam 
itirilməsi xasdır (perqament 
SağM).[26] Miokard müxtəlif dərəcəli fibroza 
məruz qalır.  
Dilatasion kardiomiopatiya. Hər iki 
mədəciyin dilatasiyası və durğunluq ürək 

çatışmazlığı SolM cəlbi ilə gedən ARVD kimi 
şərh oluna bilər. ARVD üçün xarakterik EKQ 
və ürək MRT-si anormallıqları iki xəstəliyi bir-
birindən ayırd etməyə kömək edir.     
Laboratoriya tədqiqatları. ARVD müxtəlif cür 
üzə çıxdığı və risk altında olan 
populyasiyalara böyük diqqət tələb etdiyi 
üçün ciddi problem törədir. Əvvəllər diaqnoz 
ölümdən sonrakı tapıntılara və ya 
endomiokardial biopsiyada histoloji təsdiqə 
əsaslanırdı. Lakin endomiokardial biopsiya 
SağM divarının prosesə cəlb olunmasındakı 
müxtəlifliyə görə məhdud həssaslığa 
malikdir.[27] 
1994-cü ildə Beynəlxalq Tövsiyələr ilk dəfə 
olaraq ARVD üçün ailə anamnezi, 
aritmiyalar, EKQ anormallıqları, toxuma 
xüsusiyyətləri, SağM struktur və funksional 
anormallıqlarına görə böyük və kiçik 
meyarlar nəzərdə tutmuşdur.[1] Erkən və 
ailəvi xəstəliyi müəyyən etmək üçün bu 
meyarların spesifikliyi yüksək olsa da, 
həssaslığı yox dərəcəsindədir. 
2010-cu ildə Rəhbər Tövsiyə meyarlarına 
normal subyektlərin məlumatları əsasında 
müəyyən edilmiş kəmiyət meyarları və 
anormallıqları da daxil olmaqla yenidən 
baxılmışdır. [28]  

 
Böyük və kiçik meyarlar cədvəl 1-də göstərilmişdir: 
 

  
Böyük meyarlar 

 
Kiçik meyarlar 
 

 
Struktur və 
funksional 
anormallıqlar 
 
 
 
 
 
Toxuma 
xüsusiyyətləri  

 
1. Ağır dərəcəli SağM dilatasiyası və AF azalması, 
SolM yüngül dərəcədə və heç cəlb olunmamaqla 
2. Lokla SağM anevrizmi (akinetik və ya diskinetik 
sahələr, diastolik qabarmalarla) 
3. Ağır dərəcəli seqmentar SağM dilatasiyası 
 
SağM piy infiltrasiyası, sağ qalmış kardiomiosit 
zəncirləri ilə 
 

 
1. Orta dərəcəli SağM dilatasiyası 
və/yaxud AF azalması, normal SolM ilə 
Regional SağM  hipokinezi 
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EKQ-də 
depolyarizasiya/ 
keçiricilik 
anormallıqları 
 
EKQ-də 
repolyarizasiya 
anormallıqları 
 
Aritmiyalar 
 
 
 
 
 
Ailə anamnezi 

1. QRS kompleksinin lokal genişlənməsi (>110 
msan, V1-V3 aprmalarında) 
2. Eepsilon dalğaları (V1-V3) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Təsdiq olunmuş ailəvi xəstəlik,  biopsiya və ya 
autopsiya təsdiqi ilə 

Siqnal ortalamalı EKQ-də gec potensiallar 
 
 
12 yaşdan yuxarı olanlarda cevrilmiş T 
dişcikləri (V1-V3), sağ ayaqcıq bloku 
olmadan 
 
1. EKQ, Holter və ya tredmildə sol ayaqcıq 
bloku morfologiyalı VT (davamlı və 
davamsız) 
2. Tez-tez baş verən mədəcik 
ekstrasistolları (24 saatlıq Holter qeydində 
1000-dən çox)  
 
1. ARVD şübhəsi ilə qəfləti ölüm baş 
verən (<35 yaş) ailə anamnezi 
2. Mövcud meyarlara əsasən klinik 
diaqnoz qoyulmuş ailə anamnezi 
 

 
Mənbə: McKenna WJ et al. Diagnosis of arrhythmogenic right ventricular dysplasia/ cardiomyopathy. Br Heart J. 1994 
Mar. 71(3):215-8. 
 

Cədvəl 1. ARVD üçun istifadə olunan Rəhbər tövsiyə meyarları. 
 
ARVD diaqnozu üçün nəzərdə tutulan 
terminologiyaya 6 müxtəlif kateqoriyadan 
olan aşağıdakı böyük və kiçik meyarlar aid 
edilmişdir. 
Exokardioqrafiyada, ürək MRT-sində 
və/yaxud SağM angioqrafiyasında qlobal və 
ya regional disfunksiya və struktur 
zədələnmələri  (böyük meyar); 
Endomiokardial biopsiyada görünən 
toxumanın xüsusiyyətləri (böyük meyar); 
EKQ-də repolyarizasiya anormallıqları (kiçik 
meyar); 
EKQ-də V1-V3 aparmalarında epsilon 
dalğası yaxud QRS davam müddətinin lokal 
uzanması (>110msan) (böyük meyar) və 
yaxud siqnal ortalamalı EKQ-də gec 
potensiallar (kiçik meyar); 
Holter monitorlamada aritmiyalar (kiçik 
meyar); 
Ailə anamnezi. Yaxın qohumlarda autopsiya 
və ya cərrahiyədə ARVD təsdiq olunmuşsa 
bu, böyük meyar hesab edilir. SağM 
displaziyasına şübhəyə görə birinci dərəcəli 
qohumlarda erkən (<35 yaş) qəfləti ölüm baş 

verməsi və ikinci dərəcəli qohumlarda 
hazırkı meyarlara görə ARVD diaqnozu 
təsdiq olunması ARVD üçün kiçik meyar 
hesab edilir.     
Diaqnoz 2 böyük meyar, 1 böyük və 2 kiçik 
meyar və ya 4 kiçik meyar olduqda müəyyən 
olunur. 
1 böyük və 2 kiçik və ya 3 kiçik meyar 
olduqda diaqnoz sərhəddi hesab edilir. 
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Maliyyələşdirmə. 
Məqalənin hazırlanması məqsədilə aparılan təhlil və 
araşdırmalar üçün heç bir kənar maliyyə əldə 
edilməmişdir. Heç bir digər qurum və ya sponsor 
təşkilatlar araşdırmanın və ya tədqiqatın və ya təhlilin 
dizaynı və aparılmasında; məlumatların toplanması, 
idarə edilməsi, təhlili, məlumatların təfsirində, habelə 
əlyazmanın hazırlanması, nəzərdən keçirilməsi və ya 
təsdiqində heç bir rola malik olmayıb; əlyazmanın 
nəşrə təqdim edilməsi haqqında qərarların 
verilməsində iştirak etməmişdir. 
 
Məlumat və materialların əlçatanlığı. 
Təhlil zamanı istifadə olunan və/yaxud təhlil edilən 
məlumatlar (datalar) müəlliflərə və ya jurnalın 
redaksiyasına müraciət etməklə əldə edilə bilər. 
 
 

Bəyannamələr. 
Etik Komitənin icazəsi və məlumatlı razılıq. 
Hər bir iştirakçıdan yazılı və ya uyğun olduqda şifahi 
məlumatlı razılıq alınıb. Etik Komitə (AKC, 
Azərbaycan) bu təhlili təsdiq edib. 
 
Maraqların toqquşması. 
Müəllif(lər) hər hansı maraqların toqquşmasını bəyan 
etməyiblər. 
 
Müəlliflərə dair təfərrüatlar. 
1. N.Tusi adına klinika, akad. 2. C.M.Abdullayev 
adına ET Kardiologiya İnstitutu, 3. Azərbaycan Tibb 
Universiteti Tədris Cərrahiyyə Klinikası 
 
Göndərilib: 18 fevral 2017-cü il. Qəbul edilib: 18 
fevral  2017-cü il. Elektron nəşr: 5 oktyabr 2017-cü 
il. 
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