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KLIiNiKi MUSAHIDSLaR ACIQ GIRiS (OPEN ACCESS)

Aritmogen sag madacik displaziyasi
T.M.8hmadov?, R.N.Nacafov?, Y.K.Riistemova ®

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.

Xulasa
25 yasinda, avvallar heg bir sikayati olmayan olub olmadigini bilmak tg¢lin 2D, M, TDI-PW
ganc oglan son 2 ayda 3 dafs bas veran qisa rejimlarindan istifada etmoklo
mulddali  bayilmalardan  gsikayat edir. exokardiografik miayina aparildi. MUayina
Soézlarina gore bayilmadan avval badaninda zamani sag madaciyin (SagM) sarbast
titretma hiss edir. EKQ-de madacik divarinda c¢apiq toxumasina  beanzer
ekstrasistollari  ile  yanasi sag dos hiperexogen saha, sag madaciyin
aparmalarinda neqativ T digciklari geyda genislonmasi va sistolik funksiyasinin
alindi. Urakda har hansi struktur dayiglikliyin zoiflomasi askarlandi. EKQ-nin 24 saatliq
Holter monitorlamasinda c¢oxlu migdarda
(politop,  qgrupsakilli, triplet) madacik
ektopiyasi qgeyde alindi. Bu naticslera
Yazigma Ugiin alaqa: asason xesteda sag madaciyin aritmogen
b omerovt, .Necelovz, displaziyasi (ARVD, ARVC) olmasina siibha
1. N.Tusi adina Klinika, akad. 2. yarandi ve Urayin MRT olunmasina qgarar
e e e verii.  Ureyin  MRT _miiayinasindo
Tadris Carrahiyys Klinikasi aritmogen displaziyaya uygun goruntuler
geyde alindi.
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Acar sozlar: EKQ, Exokardiografiya, Holter
monitorlama, dreyin MRT mduayinasi,
aritmogen sag madacik displaziyasi.

Klinik mugsahida

25 yasinda, avvaller heg bir sikayati olmayan
ganc oglan son 2 ayda 3 defe bas veran qisa
muddali  bayllmalardan  gikayst edir.
Soézlarina gore bayilmadan avval badaninda
titrotmoe hiss edir. Aparilan muiayina Urayin
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auskultasiyasinda ve arterial tezyiqde haer

hansi bir anormalliq askarlamadi. Nabz
ardicil bas veran ekstrasistollar sebabindan
aritmik  kimi dayarlendirildi. ilkin olaraq
xastonin 12 aparmal standart sakitlik EKQ-
si ¢okildi (sokil 1). EKQ-da madacik
ekstrasistollari ile yanagsi sag dos
aparmalarinda neqativ T discikleri geyda
alind1.
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Sakil 1. Sakitlvik voziyyotinda ¢okilmis 12 aparmali EKQ.

Urekda her hansi struktur dayiglikliyin olub
olmadigini bilmak Uug¢un 2D, M, TDI-PW
rejimlerindan istifada etmaoklo
exokardiografik miayina aparildi. MlGayina
zamani sag madaciyin (RV) sarbast
divarinda ¢apliq toxumasina  banzer
hiperexogen saha, sag madaciyin genalmasi
vo sistolik funksiyasinin zeaiflemasi (FAC —
30.5%, N > 35%) askarlandi (sekillor 2-8).
Bunun ardinca tayin olunan EKQ-nin 24
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saathg Holter monitorlamasinda c¢oxlu
miqdarda  (politop, qrupsakilli, triplet)
madacik ektopiyasi geyds alindi (sakil 9). Bu
naticelara asasen xasteda aritmogen sag
madacik displaziyasina (ARVD, ARVC)
subha yarandi va Urayin MRT olunmasina
gerar verildi. Ursayin MRT muayinasinde
aritmogen displaziyaya uygun goruntuler
geyde alindi.

Sakil 2. Sag madociyin sorbost divarinda ¢apiq toxumasina banzor hipoexogen saho (ag

oxlar).
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Sakil 3. Sag madaciyin ¢ixacaq hissasinin (RVOT) uzun ox (PLAX) soviyyasindon
Ol¢iilmoasi. RVOT diast. — 35 mm (N <29 mm)

Dist
Time
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Sakil 5. Trikuspidal halganin sistolik ekskursiyasinin M — rejimda 6l¢iilmasi
(TAPSE — 20 mm, N >17 mm)

Vel 11.7 cmis _,-/'
PG 0 mmHg

e e Tix: . 1PV S W . L

Sakil 6. Triuspial holgonin hrgkgt sﬁrgtnin toxuma dppleri TD-PW) rejimindo
Ol¢iilmoasi (PWtr.vel. — 11.7 sm/san, N> 10 sm/san)
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- Area 18.0 cm
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Sakil 8. Sag modociyin son sistolik sahasi — RVESA — 18.0 sm?.
FAC= RVEDA-RVESA/RVEDA*100%
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Sakil 9. Holter monitorlamadan sonra alinmis EKQ fragmentlori.
Xostoya iirok MRT-si miiayinasi aparilmigdir. Urok MRT-sindon alinan tosvirlar sokil 10.,
11. va 12.-ds toqdim edilir.

Sakil 10,11. SSFP rejimi (cine-images) (4CH) HLA goriintiisii. Oxla sag madaciyin sarbast
divarmindaki ¢oxsayli gabariqliglar gostorilmisdir.

Sakil 12. Kontrast maddos vuruldugdan 10 dog sonra T1 BB FGE rejiminds alinan tosvir. (4CH) HLA
goriintiisii. Oxla sag moadaciyin sorbast divarmin naziklogsmasi vo kontrast maddonin hamin nahiyada
toplanmasi gostorilmisdir.
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Xoestayoe rohbar tdvsiyslera uygun olaraq
elektrofizioloji muiayine va  sonradan
kardioverter-defibrilyator taxiimasi maslehat
gorulmasdiur.  Lakin o, elektrofizioloji
muayinadan imtina etmisdir. Hal-hazirda
yalniz derman mualicesi gabul edir: sotalol,
glinda 1 dafa. 6 ay sonra Holter muayinasi
apariimigdir. Agir deracaeli aritmiya geyda
alinmamisdir.
Muzakira
Umumi malumat. Aritmogen sag madacik
displaziyasi/kardiomiopatiya (ARVD/ARVC)
anadangelma kardiomiopatiya olub ona
struktur ve funksional SagM anormalliglar
xasdir ki, bu da madacik aritmiyalar ila
naticalenir.[1] Bu, ganc yaslarda gaflati Grak
Olumunun muhum sabablerindandir.
Rastgalmasi ganclarde bas veran butin
hallar Gg¢tn 11%, goenc atletlerds bas veran
hallar arasinda ise 22% taskil edir. [2, 3]
ARVD ilk dafs 1977-ci ilde tesvir edilmisdir
ve UST-nin 1995-ci ilde kardiomiopatiyalara
dair verdiyi tesnifata daxil edilmigdir. [4] O
vaxtdan bu xastaliyin etiopatogenezinin,
diagnozunun Vo mualicasinin
anlasiimasinda muhim iralilayigler
olmusdur. [5]
Patofiziologiyasi. ARVD olanlarda struktur
anormalliglar SagM  miokardinin  yag
infiltrasiyasi ve fibrozla avez olunmasidir.
Bu, SagM dilatasiyasi ve disfunksiyasina
sebab olur. Sol madacik (SolM) prosesa
daha az calb olunur, madacikarasi ¢apaer isa
nisbatan daha az tasire maruz qalir. [6] Lakin
200 proband Uzerindaki kohortda Sen-
Chowdhry ve h.m. muayyan etmiglar ki,
ahamiyyetli SagM disfunksiyasi ham de
prosesa SolM celbi ile de musayiset oluna
biler. [7] SolM prosesa calb olunduqda
prognoz agirlasir. [8]
Miokard toxumasinin itirilmasi
mexanizmlarine agagidakilar daxildir:
e Apoptoz (programli hiiceyra 6lUmu)
e lltihab, artmis fibroz ve funksiyanin
itirilmasi
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e Miokardin yag toxumasi ile evez
olunmasi
Etiologiyasi. ARVD anadangaslma pozulma
kimi artiq batndaxili inkisafda bas verir. Ailavi
hallar butin hallarin  30-90%-ini  taskil
edir. [9] Diger hallarda bu virus infeksiyasi
(miokardit) kimi gazaniima etiologiyaya va ya
namalum irsiyyate malik ola biler. Nezare
almaq vacibdir ki, genetik meyli olanlarda
miokarditin inkisafi daha ¢ox hallarda bas
vera biler.
Xostolik daha tez-tez faal fardlerde bas verir
ki, onlarda da agar SagM genetik meyllidirsa
mexanik yerdayisma stresi (shear stress)
hiceyre membrani zedalenmasinae, iltihaba
vo fibroza sabab ola biler.
Genetikasi. ARVD bir ¢ox hallarda ailavi
genetik pozulma olub cografi klasterlenmaya
malikdir. irsiyyotde daha cox aile Uzvleri
arasinda 20-35% autosom dominantliq
ustuinliik teskil edir. [10, 11] italiyanin Veneto
regionunda yasayan insanlarda rastgalma
yiiksokdir. UST-nin 1996-ci ilde
kardiomiopatiyalara dair verdiyi tesnifata
gore Naksos xastaliyi aritmogen sag
madacik displaziyasi/kardiomiopatiyalarin
resessiv. (ARVD/ARVC) formasi  kimi
nazerda tutulmusdur (sakil 13). Qeyd edoak
ki, Naksos adasi Yunanistana aiddir. Bu
xastaliyin alamatlarine palmoplantar keratoz
va goyun yunu kimi saglar aid edilir.
Genetik mutasiya 17921 xromosomunda
bas verir va penetrantliq (genin fenotipda
Uza ¢ixma gostericisi) demak olar ki, 100%
toskil edir. [12, 13] ARVD-de genetik
anomaliyalar 1, 2, 3, 6, 7, 10, 12 ve 14-cu
xromosomlarda yerlagir. Lakin burada yalniz
bir unikal genetik anomaliya olmadidi tgln
ARVD subhesi olan xastalerin ve ailalerin
giymatloendiriimasinda g¢atinlik vardir. Masul
genlera plakoglobin (JUP), desmoplakin
(DSP), plakofilin-2 (PKP2), desmoglein-2
(DSG2), desmokollin-2 (DSC2) va digarleri
aid edilir. [14, 15, 16]
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2011-ci ilde Urek Ritmi Camiyysti ve Avropa
Assosiasiyasinin

Urak Ritmi
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kardiomiopatiyalarin genetik testlemasina

dair konsensus sanadi derc edilmisdir.[17]

Sakil 13. Naksos xastaliyina dori va iirak fenotipinin doayisilmasi xasdir. Burada saglar
qoyun yunu formasinda (A) olur, atraflarda palmoplantar keratoderma (B va C) kimi

prinsipial dori anormalligi bags verir. Urakda xastalik ARVD ila 6z aksini tapir. Miokardin

itirilmasi va SagM miokardinin fibroz va yag toxumast ilo avazlonmasi (D) gecikmis faalliga
(sakitlik EKQ-sindo epsilon dalgalari) (E) sobab olur ki, bu da reentrant madacik

aritmiyalarina meyl toradir (F).

Epidemiologiyasi. ARVD-nin daqiq
rastgalma gostaricisi diagnostik problemlara
gore onun gizli formalari he¢ de hamiga
agskarlanmadigi  4guin  namalum  qalir.
[18] Hesablanmisdir ki, bu xasteliysa
populyasiyada har 1000-5000 nafarden 1-da
ve daha gox Yunanistan ve italiya mangayi
olanlarda rast galina biler. [19]

ABS$S-dan olan 100 xastadan ibarat kohortda
orta yas 26 il olmusdur ki, bunlardan da 51%-
ini kigiler, 49%-ini ise qadinlar taskil etmiglar.
Diagnozun qoyulmasina keg¢an orta muddat
xostaliyin  baslangicindan sonra bir |l
olmusdur.[20]

Klinik alamatleri. ARVD asimptomatik
olmagdan baglayib her iki madaciyin
hipertrofiyasi/yaxud gaflati Grak dlimunadak
an muxtelif ve genis spektrli alamatlarle
6zUnU biruze vera bilar.

Xostaliyin  asagidaki  Umumi simptomlari
hagqginda malumat verilmisdir [20, 21]:

e Urakddyilinma (27%-67%)

e Sinkop (26%-32%)

o Qoafloti Urok dlUmU (10%-26%)

e Atipik dog gafasi agrisi (27%)

e Tongnafeslik (11%)

Madacik aritmiyalari bas vermasi
sababinden Urekddyinmaye daha tez-tez
rast gelinir. Xastaliyin agirhgindan asil
olaraq yalniz izole madacik ektopiyalari va
ya davamsiz/davamli madacik
taxikardiyalari, madacik fibrilyasiyasi va
gafleti 6lum bas vers biler.

Progressiv SagM disfunksiyasi tengnafeslik
vo ayaglarda sigkinlikle musayist oluna bilar.
Boezi agir hallarda prosesa SolM da calb
olunur ki, bu da har iki madaciyin
hipertrofiyasi ile gedan urek ¢atismazligi ve
dilatasion kardiomiopatiya teassurati oyadir.
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Supraventrikulyar aritmiyalara, atrial titrema
vo fibrilyasiya da daxil olmagla, 25% halda
rast galinir. [22]

Fiziki yik madacik aritmiyalarina ve qgafleti
urek 6lumuna sabab ola bilar. ARVD Simali
italiyada genc atletler arasinda bitiin gofloti
urok olumlarinin 22%-ni toskil
edir.[2, 23] ABS-da bas veran 286 gaoflati
urek Alumu halinin esas sababi hipertrofik
kardiomiopatiya olmusdur, ARVD bu hallarin
yalniz 4%-ini tagkil etmisdir.

Differensial diagnostikasi.

|diopatik sag madacik taxikardiyasi. Fiziki
yuk tesirinden  sol ayaqciq  bloku
morfologiyali madacik taxikardiyasi bag
vermasi sababindan ARVD ile oxsarliga
malik olsa da xosxassali gedise malikdir.
Burada urak strukturu normal olur, aila
anamnezi yoxdur ve gaflati Urek 6limu bas
vermir. SagM taxikardiyasinda EKQ-ds V2 -
V5 aparmalarinda T digcikleri yuxari yonalir
vo epsilon dalgalari olmur. [24, 25]

Uhl anomaliyasi. Nadir hallarda bag veran
pozulma olub SagM divarinin nazilmasi va
azele toxumasinin hissavi yaxud tam

itirilmasi xasdir (pergament
SagM).[26] Miokard muxtaslif deracali fibroza
maruz qalir.

Dilatasion kardiomiopatiya. Hor ki

madaciyin dilatasiyasi ve durgunluq urek
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catismazhgi SolM calbi ile gedan ARVD kimi
sorh oluna bilar. ARVD ucun xarakterik EKQ
ve Urak MRT-si anormalliglari iki xastaliyi bir-
birindan ayird etmaya komak edir.
Laboratoriya tedqigatlari. ARVD muxtslif cur
uze cixdigi ve risk altinda olan
populyasiyalara boyuk diggst telab etdiyi
Ucun ciddi problem téradir. ©vvallar diagnoz
olimdan sonraki tapintilara ve ya
endomiokardial biopsiyada histoloji tesdige
asaslanirdi. Lakin endomiokardial biopsiya
SagM divarinin prosesa cealb olunmasindaki
muxtslifiya  gore mahdud hassasliga
malikdir.[27]

1994-cu ilde Beynalxalg Tovsiyaler ilk dafs
olarag ARVD Ug¢lun aile anamnezi,
aritmiyalar, EKQ anormalliglar, toxuma
xususiyyatleri, SagM struktur ve funksional
anormalliglarina gore bdylk va kicik
meyarlar nazarde tutmusdur.[1l] Erken va
ailevi xestaliyi miayyen etmak ugun bu
meyarlarin  spesifikliyi yuksek olsa da,
hassasligI yox daracasindadir.

2010-cu ilde Rahber Tovsiya meyarlarina
normal subyektlorin malumatlari asasinda
muiayyan edilmis kemiyat meyarlari ve
anormalliglari da daxil olmagla yenidan
baxiimisdir. [28]

Boyuk va Kicik meyarlar cadval 1-da gostorilmisdir:

Boyuk meyarlar

Kicik meyarlar

Struktur va 1. Agir doracoli SagM dilatasiyast vo AF azalmasi, 1. Orta dorocoli SagM dilatasiyasi

funksional

SolM yungul daracads va heg calb olunmamagla
2. Lokla SagM anevrizmi (akinetik vo ya diskinetik Regional SagM hipokinezi

vo/yaxud AF azalmasi, normal SolM ilo

anormalhiqlar
sahalor, diastolik gabarmalarla)
3. Agir doracsli seqmentar SagM dilatasiyasi
SagM piy infiltrasiyasi, sag qalmig kardiomiosit
zancirlari ila
Toxuma

xususiyyatlari
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1. QRS kompleksinin lokal genislonmasi (>110

EKQ-ds
depolyarizasiya/
keciricilik
anormalliqlar

msan, V1-V3 aprmalarinda)
2. Eepsilon dalgalar1 (V1-V3)

EKQ-da
repolyarizasiya
anormalhqlar

Aritmiyalar

Tosdiq olunmus ailovi Xastolik,

Aila anamnezi autopsiya tosdiqi ilo

biopsiya vo ya

Signal ortalamali EKQ-ds gec potensiallar

12 yasdan yuxari olanlarda cevrilmis T
disciklori (V1-V3), sag ayaqciq bloku
olmadan

1. EKQ, Holter vo ya tredmilds sol ayaqciq
bloku morfologiyali VT (davamli va
davamsiz)

2. Tez-tez Dbas modoacik
ekstrasistollar1 (24 saatliq Holter qeydinda
1000-don ¢ox)

veran

1. ARVD siibhasi ilo gofloti 6liim bag
veran (<35 yas) ailo anamnezi

2. Moévcud meyarlara osason klinik
diagnoz qoyulmus ailo anamnezi

Monba: McKenna WJ et al. Diagnosis of arrhythmogenic right ventricular dysplasia/ cardiomyopathy. Br Heart J. 1994

Mar. 71(3):215-8.

Cadval 1. ARVD ugun istifads olunan Rohbor tévsiys meyarlari.

ARVD diagnozu Ugln nazerde tutulan
terminologiyaya 6 mauxtslif kateqoriyadan
olan asagidaki boyuk ve kicik meyarlar aid
edilmisdir.

Exokardiografiyada, urek MRT-sinda
voe/yaxud SagM angiografiyasinda global va
ya regional disfunksiya ve  struktur
zoadalenmalari (boyuk meyar);
Endomiokardial biopsiyada gOrunan
toxumanin xdsusiyyatleri (bdyuk meyar);
EKQ-da repolyarizasiya anormalliglar (kigik
meyar);

EKQ-de V1-V3 aparmalarinda epsilon
dalgasi yaxud QRS davam muddatinin lokal
uzanmasl (>110msan) (boyuk meyar) va

yaxud signal ortalamali EKQ-ds gec
potensiallar (kicik meyar);

Holter monitorlamada aritmiyalar (kigik
meyar);

Ails anamnezi. Yaxin gohumlarda autopsiya
ve ya carrahiyade ARVD tasdiq olunmussa
bu, bdyuk meyar hesab edilir. SagM
displaziyasina subhays gora birinci daracali
gohumlarda erkan (<35 yas) gafleti 6lum bag

10

vermasi va ikinci dearacali gohumlarda
hazirki meyarlara gére ARVD diagnozu
tesdiq olunmasi ARVD ugln kigcik meyar
hesab edilir.

Diagnoz 2 boyuk meyar, 1 boyuk ve 2 kigik
meyar va ya 4 Kigcik meyar oldugda muayyan
olunur.

1 boyuk ve 2 kicik ve ya 3 kicik meyar
oldugda diagnoz sarhaddi hesab edilir.
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9lave malumatlar.

Miialliflarin tohfalari.

Konsepsiya va dizayn, Malumatlarin alds edilmasi,
tohlili vo ya tefsir, Blyazmanin tertibi, Blyazmanin
muahidm intellektual mazmun G¢ln tanqidi teftisi,
Statistik tonhlil, Malumatlarin idareedilmasi,
Arasdirma, Slds edilmis dastek, maliyys ve nazarat:
bitin musllifler berabar gaydada. Muallifler yekun
alyazmani oxuyub va tasdiq edib.
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Maliyysalagdirma.

Magqalenin hazirlanmasi magsadila aparilan tshlil ve
arasdirmalar ug¢lin he¢ bir kanar maliyya olds
edilmamisdir. He¢ bir diger qurum va ya sponsor
toskilatlar aragdirmanin ve ya tadgiqatin va ya tahlilin
dizayni ve aparilmasinda; malumatlarin toplanmasi,
idars edilmasi, tehlili, malumatlarin tafsirinde, habela
alyazmanin hazirlanmasi, nezarden kegirilmasi ve ya
tesdiginde he¢ bir rola malik olmayib; alyazmanin
nasro taeqdim edilmasi haqqinda qsrarlarin
verilmasinda istirak etmamisdir.

Malumat vo materiallarin algatanhg.

Tahlil zaman istifade olunan va/yaxud tehlil edilan
molumatlar (datalar) mdualliflere ve ya jurnalin
redaksiyasina muiracist etmakle alde edils biler.
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Bayannamalor.

Etik Komitanin icazasi va malumath razihq.

Her bir igtirak¢idan yazili ve ya uydun oldugda sifahi
moalumath raziig alinib. Etik Komite (AKC,
Azarbaycan) bu tahlili tasdiq edib.

Maraglarin toqqugmasi.
Musllif(ler) har hansi maraglarin toqqusmasini bayan
etmayiblar.

Miislliflara dair tofarriiatlar.

1. N.Tusi adina klinika, akad. 2. C.M.Abdullayev
adina ET Kardiologiya Institutu, 3. Azerbaycan Tibb
Universiteti Tadris Carrahiyys Klinikasi

Gondorilib: 18 fevral 2017-ci il. Qabul edilib: 18
fevral 2017-cu il. Elektron nasr: 5 oktyabr 2017-ci
il.
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