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DiGER KARDIiYAK iNFILTRATIF VE

SPESIFIK KARDIYOMIYOPATILER

GIRIS

Kardiyomiyopati 1980 yllinda WHO (World He-
alth Organization) tarafindan nedeni bilinen
spesifik kalp hastaliklarindan ayirmak amaciyla,
nedeni bilinmeyen kalp kasi hastaliklar1 olarak
tanimlamistir (1). 1995 yilinda ise bu tanim kar-
diyak disfonksiyonla iliskili miyokard hastaliklar
olarak diizenlenmistir. Bu raporda WHO/ISFC
(International society and federation of cardio-
logy) etyoloji ve dominant patofizyolojiye gore
kardiyomiyopatileri bes gruba siniflamistir (2):

1) Dilate kardiyomiyopati (DKM)

2) Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM)

3) Restriktif kardiyomiyopati (RKM)

4) Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopati/
displazisi (ARVK/D)

5) Siniflandirilamayan kardiyomiyopatiler

Kardiyomiyopatiler primer yani kalbe sinirh
olabilecekleri gibi, sekonder yani kalp tutulumu
olan sistemik bir hastaligin pargasi da olabilirler
(3).

Dilate, hipertrofik ve restriktif kardiyomiyopa-
tiler 6nceki boliimlerde anlatilmis olup bu konu
bashig igerisinde 6ncelikle aritmojenik kardiyo-
miyopati ve sonrasinda siniflandirilamayan, diger
spesifik ve infiltratif kardiyomiyopatilerden bah-
sedilecektir.

Onur AKHAN?

ARITMOJENIK SAG VENTRIKULER
KARDIYOMIiYOPATI/ DiSPLAZISI
(ARVK/D)

Sag ventrikiil miyokardinin progresif olarak
tibroz ve yag doku degisimi ile ilerleyen, oncelikle
tipik olarak bolgesel baslayip sonrasinda yaygin
sag ve bazen sol ventrikil tutulumunun izlene-
bildigi bir kardiyomiyopatidir (4). Biventrikiiler
tutulum da gozlenebilir. Bu nedenle aritmojenik
kardiyomiyopati ifadesinin daha uygun oldugu
diisiiniilmiistiir (5). Ilk kez 1736 yilinda tanimlan-
mus olup prevalansi 1/2500 - 1/5000 araligindadur.
Otozomal dominant gegisin izlendigi ailesel form
yaygin olsa da resesif formlar1 (Naxos hastalig1 ve
carvajal sendromu gibi) da tanimlanmugstir. Ozel-
likle geng hastalarda aritmi ve ani kardiyak 6liim
sik olarak goriilmektedir (6).

Patolojik olarak miyokardiyal atrofi, fibroadi-
poz doku degisimi, fibrozis ve etkilenen duvarin
incelmesi, kavitenin dilatasyonu ve anevrizma
olusumu ile karakterizedir. Yag infiltrasyonu AR-
VK/D igin patognomonik olmayip histolojik bul-
gular erken evrede bulunmayabilir. Tutulumun en
belirgin oldugu yer ‘triangle of displasia’ olarak
bilinen SaV(Sag ventrikiil) ¢ikis yolu, trikiispit
kapagin altindaki alan ve SaV apeksini kapsayan
alandir. Bu alandaki anormallikler siniis ritmi si-
rasindaki tipik EKG goriiniimii ve LBBB ve supe-
rior aks ile karakterize tipik monomorfik VT'den
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SONUC

Kardiyomiyopatilerin tanimlanmasi ve ozellikle-
rinin belirlenmesi konusunda yillar i¢inde 6nemli
gelismeler kaydedilmistir. Fakat kardiyomiyopati-
lerin genetik temelleri heniiz tam olarak bilinme-
mektedir. Konu ile ilgili gelecekteki ¢aligmalarla
kardiyomiyopatiler ile ilgili bilinmeyenler aydin-
latilabilecektir. Mevcut durumda bir kardiyologun
gorevi mevcut veriler ve bilgiler esliginde kardi-
yomiyopatiyi tanimlayabilmek ve sonrasinda eslik
edebilecek durumlar: aragtirmaktr.

Anahtar Kelimeler: Kardiyomiyopati, kardi-
yak infiltrasyon, kalp yetmezligi
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