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KARDIYOVASKULER

KADEMi DERNEGI

Degerli Meslektaslarimiz

Ani Kardiyak Olum mevcut kalp hastaliklariile iliskili veya nadir durumlarda belirli bir kalp
hastaligi olmaksizin aniden ve beklenmedik sekilde gelisen, akut semptomlarin basladigi
andan itibaren 1 saat icinde hastanin hayatini kaybetmesine neden olan bir olaydir. Ani
olum, tum dinyada ciddi bir problem olmaya devam etmektedir. CUnku ani 6lum, hastalar
hastaneyeveya birsaglik kurumuna gelemeden olmaktadir. Yalnizca ABD'de yilda 335.000
kisi ani olumle kaybedilmektedir. Hastalar genellikle aritmi nedeniyle kaybedilmektedir.
Mortalitesi yuksek oldugu icin ani 6lum gecirmeye aday kisilerin dnceden saptanmasi
ve uygun tedavinin verilmesi cok dnem arz etmektedir. Cesitli klavuzlar ve calismalar
Isiginda tani ve tedavi algoritmalari tanimlanmistir.

Bu bultende kilavuzlari da temel alarak ani o6lum konusunu sizler icin Ozetlemeye
calistik, amacimiz uzun uzun kilavuz okumadin hizli bir bakisla konuya hakim olunmasini
saglamaktl. Bu nedenle direk pratik yaklasim sunulmustur.

Dilegimiz KVAK Bilten’nin bu sayisinin, ani olum konusunda tum hekimlere yardimci
olmasidir.

Yeni bultenlerde gorusmek dilegiyle.

Prof. Dr. Mesut Demir
Kardiyovaskuler Akademi
Aritmi Calisma Grubu Baskani



Ani Kardiyak Oliim:

Oliimle Yasam Arasindaki ince Cizgiyi
Ne Kadar Degistirebiliriz

Giris

Ani kardiyak olim (AKO), siklikla otopsi sonrasi tani konan ve kardiyak bir duruma bagli gelisen beklenmedik
ani 6lum olarak tanimlanmaktadir. Ani 6lum semptom baslangicindan itibaren 1 saat icinde gerceklesmeli ve
kardiyak bir nedene bagli olmalidir 2. Altta yatan neden ventrikuler tasikardi (VT), ventrikUler fibrilasyon (VF),
asistoli veya non-aritmik olabilir ©.

Dr. Metin Oksul
Diyarbakir Gazi Yasargil Egitim ve Arastirma Hastanesi

AKO saglik sistemleri Uzerinde ciddi bir yik olusturmakta ve bircok ailenin yasam kalitesini etkilemektedir.
AKO, gelismis bati toplumlarinda dnde gelen 6lim nedenidir ve kardiyovaskiler 6limlerin yaklasik yarisindan
sorumludur . Bununla birlikte korunma ve tedavi stratejilerinin gelismesi ile beraber insidansi giderek
azalmaktadir. Bu azalmaya Ozellikle implante edilebilir kardiyoverter defibrilator (ICD) uygulamalari dnemli
katkida bulunmustur @,

AKO'niin en sik nedeni tani konmamis kardiyovaskiiler hastaliklardir. Cocuklarda baslica neden konjenital
kalp hastaliklaridir. 35 yas Usti bireylerde ise AKO'niin en sik nedeninin koroner arter hastaliklari (KAH) oldugu
bilinmektedir. Bu yas grubunda KAH %80 oranla baskin

Sebep olmakla beraber kardiyomiyopatiler ve kanalopatiler diger sik nedenleri olusturmaktadir. AKO'niin en
sik mekanizmasini yaklasik %85 oranla ventrikuler aritmiler ve sikilikla VT/VF olusturmaktadir. Bununla beraber
nabizsiz elektriksel aktivite (NEA) ve bradiaritmiler diger sik mekanizmalardir®.

Yapilan biyUk bir otopsi calismasinda AKO'lerde en sik nedenler olarak KAH, hipertrofik KMP ve aort stenozu
saptanmistir. Hastalarin cok az bir kisminda ise yapisal bir kalp hastaligina rastlanmamistir . AKO sebepleri
Tablo.1'de 6zetlenmistir.

Tablo1. Ani Kardiyak Oliim Sebepleri (9 numarali refernastan uyarlanmistir)

iskemik kalp hastaliklar

-Akut miyokard infarktiisi

-Kronik iskemik kardiyomiyopati
-Koroner arter anomalisi/hipoplazisi

Non-iskemik kardiyomiyopatiler

-Dilate kardiyomiyopati (DKMP)
-Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP)
-Aritmojenik sag ventrikil displazisi (ARVD)
-Non-compaction kardiyomiyopati

inflamatuar hastaliklar
-Sarkoidoz

-Amiloidoz
-Hemokromatoz
-Miyokardit




Valvuler hastaliklar
-Aort stenozu/yetmezligi, mitral kapak prolapsusu, infektif endokardit

Konjenital kalp hastaliklari
-Fallot tetralojisi

-Ebstein anomalisi
-Konjenital aort stenozu

Primer elektriksel anormallikler
-Uzun QT, Kisa QT sendromu

-Brugada sendromu

-WPW sendromu

-Katekolaminerjik polimorfik VT (KPVT)
-idiyopatik VF

-Erken repolarizasyon sendromlari
-Konjenital AV blok

ilag ve toksinler, elektrolit bozukluklari

GUncelkardiyolojidunyasinda Uzerinde en cok durulan sorulardan biri‘hastalarianikardiyak oliumden koruyabilir
miyiz ve yasamla 6lUm arasindaki bu ince cizgiye midahale edebilir miyiz?" sorusudur. Hastalari AKO'den
korumanin belki de en buyuk sorunsall ani kardiyak dlumun hastalarin yaklasik %25'inde ilk semptom olarak
ortaya ¢cikmasidir®.,

Ani Kardiyak Arrestin/Oliimiin Yonetimi

AKO yonetiminde temel hedef AKO'niin énlenmesidir. Nitekim yapilan calismalar hastane disi kardiyak arrest
yasayan hastalarin sadece % 10’unun hayatta kaldigini géstermistir. Oyleyse asil hedef risk altindaki hastalarin
belirlenmesi olmalidr.

Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) AKO riskini belirleyen énemli bir parametredir. EF ‘nin yaninda NYHA
semptom sinifinin da AKO icin énemli bir belirleyici oldugu bilinmektedir. Ote yandan kardiyak arrestten sag
kurtulan hastalarin yaklasik 3'te 2 ‘sinin hafif distik veya normal EF ‘ye sahip oldugu unutulmamalidir %8,

Elektrokardiyografik parametreler AKO riski icin dnemli ipuclari verebilir. EKG, Uzun QT ve kisa QT sendromu,
Brugada sendromu gibi genetik aritmik sendromlarin tanisinda baslica yol gosterici olmanin yaninda QRS suresi
QT dispersiyonu,T dalga alternansi, erken repolarizasyon gibi parametreleri gostermesi nedeniyle AKO risk artisi
ileilgiliipuclari da verebilir®.

Ekokardiyografi, EF'yi belirlemenin yani sira AKO'ye sebep olabilecek kapak hastaliklari, HKMP ve ARVD gibi
kardiyomiyopatileri tespit etmek acisindan da olmazsa olmaz bir gorunttleme yontemidir. EKO goruntulerinin
yetersiz kalmasi durumunda kardiyak BT ve MR goruntlleme ek bilgiler saglayabilir ™.

AKO hastalarinin olay éncesi carpinti, senkop, presenkop , dispne gibi semptomlari olabilmekle beraber bu
semptomlarin non-spesifik olmasi ve cogu hastada ilk olaya kadar hicbir semptom olmamasi semptom temelli
risk belirlenmesini zorlastirmaktadir. Bununla beraber semptomaik olup ailede AKO dykusi olan hastalarda ileri
degerlendirme acisindan dikkatli olunmasi dnem arz etmektedir™.

AKQO'ye sebep olan bicok genetik sendrom tanimlanmistir. Uzun QT sendromu , kisa QT sendromu, Brugada
sendromu, HKMP, ARVD ve ailesel dilate KMP genetik olarak iyi tanimlanmis olanlardir. Genetik testler taramada
ve AKO risk belirlenmesinde kullanilan 6nemli bir tanisal aractir. Bu testlerin rutin kullanimi énerilmemekle
beraber kardiyomiyopati veya kanalopatisi olan hastalarin aile Gyelerinde eger kinik ve gorunttleme ile kesin
tani konulamamissa tanida yardimci olabilir @,



Ani Kardiyak Oliim Etkin Bir Sekilde Onlenebilir mi ?

AKOrriskibelirlenen hastalardaasilonemli problem AKO’niin etkin bir sekilde 6nlenip 6nlenemeyecegikonusudur.
Tarihsel perspektiften bakildiginda kardiyoloji biliminin tizerinde en cok yogunlastigi konulardan biri AKO'niin
etkin bir sekilde dnlenmesine yogunlasmistir. Bunu belirlemek Uzere hem medikal tedavi seceneklerini hem de
cihaz tedavilerini test etmek icin sayisiz calisma yapilmistir ©,

AKO'niin en sik etyolojisinin KAH oldugu distintldigiinde toplumsal korumanin en dnemli ayagini KAH risk
faktorlerinin minimalize edilmesive KAH'In uygun sekilde tedavi edilmesi olusturmaktadir. KAH risk faktorlerinin
modifikasyonu; temel olarak kan basinci, kan sekeri ve kolesterolln kontrol altinda tutulmasi, kilo kontroll ve
egzersiz, sigaranin birakilmasi ve diyet kontroltinden olusmaktadir (2,

Sol ventrikil sistolik disfonksiyonu olan hastalarda beta blokerler , ACE inhibitroleri ve statinlerin AKO riskini
azalttigr gosterilmekle beraber antiaritmik ajanlar siklikla negatif veya notr bulunmustur. Genetik aritmik
sendromlarda secilmis antiaritmik ajanlarin AKO riskini azalttigi gosterilmistir 3.

ICD'lerin primer ve sekonder korumada etkinligi bircok calismada test edilmis ve faydasi gosterilmistir. Glincel
kilavuzlar EF<%30-35olan hastalarda ve genetik aritmik sendromu olup AKOicinyUksek risk altindaki hastalarda
primer koruma amacli; ani kardiyak arresten sag kurtulan veya malign ventrikuler aritmi tespit edilen secilmis
hasta gruplarinda sekonder koruma amacli iCD implantasyonunu dnermektedir 14757617,

Ani kardiyak 6lumden korunmak ve ani kardiyak arrestten sag kurtulan hastalarin sonuclarini iyilestirmek icin
uygulanacak stratejiler 6zetlenecek olursa®:

 KAH riskini azaltmak , KAH'I ve KAH risk faktorlerini etkin sekilde tedavi etmek,

- Uygun hastalarda beta bloker, ACE inhibitoru ve statin kullanmak,

- Uygun hastalarda primer veya sekonder koruma amacli ICD implantasyonu ve cihazin dogru programlanmasi,
- Ani kardiyak arrestten sag kurtulan hastalarda resUsitasyon sonrasi etkin hastane bakimi,

Sonuc¢ olarak ani kardiyak olum tum dunyada dnde gelen 6lium nedeni olmanin yani sira kardiyovaskuler
olumlerin yaklasik yarisini olusturmakta ve saglik sistemleri Gzerinde ciddi yuk olusturmaktadir. Ani kardiyak
arrest geciren hastalarda arresten sag kurtulma ihtimali cok dusiktir ve bu nedenle AKO yonetiminin temel
bileseni risk altindaki hastalarin belirlenip Onleyici stratejilerin uygulanmasidir. Risk altindaki hastalarin
belirlenmesi icin semptomdan genetik testlere uzanan genis spekturumda parametreler mevcuttur ve risk
belirlendikten sonra bireysel bazda beta blokerler, ACE inhibitorleri ve ICD implantasyonunu iceren dnlemler
AKO riskinin azaltilmasina etkilidir.

Anahtar Kelimeler: Ani kardiyak 6lim, primer koruma, ventrikdler aritmi.

Kaynaklar

1. Al-Khatib S.M,, et al., 2017 AHA/ACC/HRS GuidelineforManagementof Patients With Ventricular Arrhythmias and the Prevention of Sudden Cardiac
Death. Circulation, 2018.138(13): p.

2. ViraniSS, et al. Heart disease and stroke statistics-2020 update: a report from the American Heart Association. Circulation. 2020; 141: 1.

3. Pratt CM, et al. Exploration of the precision of classifying sudden cardiacdeath: implications for the interpretation of clinical trials.Circulation 1996;
93:519-524.

. KumarA. et al. Sudden cardiac death: epidemiology, pathogenesis and management.

4

5. Myerburg RJ, et al. Sudden cardiac death caused by coronary heart disease. Circulation. 2012; 125: 1043-1052.

6. Myerburg RJ. Sudden cardiac death:exploring the limits of our knowledge. J Cardiovasc Electrophysiol. 2001;12:369-81.
7

. MossAJ, etal. Prophylacticimplantation of a defibrillatorin patients with myocardialinfarction and reducedejection fraction. N EnglJd Med. 2002;346:
877-883.

8. Stecker EC, et al. Population-based analysis of suddencardiac death with and without left ventricular systolicdysfunction: two-year findings from
the Oregon SuddenUnexpected Death Study. J Am Coll Cardiol. 2006; 47:1161-1166.

9. Ashish K Govil, et al. Prediction and prevention in sudden cardiac death. https:/doi.org/10.1016/50976-0016(11)60078-1

-4 -



10. Wever EFD, et al. Sudden death in patients without structural heart disease. Journal of the American College of Cardiology. 2004; 43: 1137-1144.
1. Zipes DP, at al. Sudden cardiac death. Circulation. 1998; 98: 2334-2351.

12. Lloyd-Jones D, et al. AmericanHeart Association Statistics Committee and Stroke Statistics Subcommittee. Heart disease and stroke statistics-2010
update: a report from the American Heart Association. Circulation. 2010;121: e46-215.

13. Zipes DP,, et al. ACC/AHA/ESC 2006 guidelines for management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death.
Circulation. 2006;114: e385-e484.

14.Van Welsenes GH, , et al. Long-term follow-up of primary and secondary prevention implantable cardioverter defibrillator patients. EP Europace.
2011;13:389-394.

15. Proclemer A, et al. Indication to cardioverter-defibrillator therapy and outcome in real world primary prevention. Data from the Iride Italian registry
of prophylactic implantation of defibrillators study. International Journal of Cardiology. 2013; 168: 1416-1421.

16. Ran Der Heijden AC, , et al. The clinical course of patients with implantable cardioverter-defibrillators: extended experience on clinical outcome,
device replacements, and device-related complications. Heart Rhythm. 2015; 12: 1169-1176.

17. Jarman JWE, et al.J. Clinical experience of entirely subcutaneous implantable cardioverter-defibrillators in children and adults: cause for caution.
European Heart Journal. 2012; 33: 1351-1359.

18. Fuenmayor AJ. Treatment or cure of right ventricular outflow tract tachycardia. J Atr Fibrillation. 2014;7(1):1038.



Ani Kardiyak Oliimii Tahmin Etmek icin

Risk Ongorduriiciileri Nelerdir?

Tanim ve Epidemiyoloji

Ani kardiyak olim (AKO), akut semptomlarin baslamasindan sonraki bir saat icinde ani bilinc kaybi ile kendini
gosteren kardiyak nedenlere bagli dogal 6lim olarak tanimlanir. AKO tiim kardiyovaskdiler kaynakli 6limlerin
yarisindan fazlasini olusturmaktadir. Ulkemiz icin net bir oran olmasa da yilda yaklasik 30-35 bin ani 6lim
gerceklestigi, bu kisilerden 1500 ile 2000 kisinin hastaneye ulastirilabildigi ve sadece 150-200 kisinin
kurtarilabildigi tahmin edilmektedir. AKO'niin nedeni her zaman kardiyak bir olay olmayabilir. Aort ripttrd, masif
pulmoner emboli, subaraknoid anevrizma rtpturd ve kalp tamponadi gibi patolojilerde ani lum nedeni olabilir.
Dolayistyla AKO icin yiksek riskli bireyleri belirlemek ve buna gdre bir tedavi stratejisi belirlemek cok dnemlidir.

Dr. Tuncay Giizel
S.B.U. Diyarbakir Gazi Yasargil Egitim ve Arastirma Hastanesi/Kardiyoloji AD

Etyoloji ve Risk Faktorleri

AKO vakalarinin %75-80'ninden sorumlu mekanizma ventrikiiler aritmilerdir. Geri kalan %20'lik kismindan
sorumlu mekanizma ise bradiaritmiler ve elektromekanik dissosiasyondur (nabizsiz elektriksel aktivite). AKO
yaklasik %50 vakada kalp hastaligininilk bulgusu olabilir ve erkeklerde kadinlara gore 3 kat daha fazladir. Koroner
arter hastaligi miyokard infarktisu olsun yada olmasin akut kardiyak olumlerin major nedenidir ve %75'inden
sorumludur. Yapisal kalp hastaliklari icinde kardiyomiyopatiler (hipertrofik, dilate, restriktif, aritmojenik sag
ventrikUl displazisi (ARVD), sol ventrikil nonkompaksiyonu) ikinci 6nemli etyolojik faktor olarak karsimiza cikar.
Daha nadir gorulen nedenler ise; uzun QT sendromu, kisa QT sendromu, Brugada sendromu ve polimorfik
katekolaminerjik VT gibi nedenlerdir.

AKO icin risk faktorleri ise koroner arter hastaligi ile benzerdir. Bunlar; ileri yas, erkek cinsiyet, aile ykusu,
hiperlipidemi, hipertansiyon, diyabetes mellitus ve sigaradir.

Riskli Olan Kisilerin Belirlenmesi

Fonksiyonel kapasite ve sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu (EF), 24-48 saat Holter EKG, sinyal ortalamali EKG, T
dalga alternansi, QT dispersiyonu, kalp hizi degiskenligi, barorefleks duyarliligl, kardiyak MR, genetik testler ve
elektrofizyolojik calisma dzellikle AKO'niin belirlenmesinde faydali olan yéntemlerdir.

Fonksiyonel Kapasite ve Ekokardiyografi

Bircok klinik calismaiskemik olsunyada olmasin solventrikul disfonksiyonunun akut kardiyak 6lum icin bagimsiz
bir risk faktoru oldugunu gostermektedir. Fonksiyonel kapasite sinif lI-1ll olan hastalarda aritmi ve akut kardiyak
olum riskinin arttigr gosterilmistir. Dilate kardiyomiyopatili hastalarda EF'de her %10 azalma, aritmik olay riskini
yaklasik 2 katarttirirken, EF<%30 hastalarda risk 8 kat artmaktadir. Ekokardiyografi, solventrikulfonksiyonlarinin
yanisira, kapak hastaligi, kardiyomiyopative hipertrofi degerlendirilmesiicin kullanilmalidir. Ayrica EF’nin AKO'y
ongordurme acisindan sensitivitesi disuk olup son on yildaki calismalarda %22-59 arasinda bulunmustur.



Holter ve Sinyal Ortalamali EKG

12 derivasyonlu bir EKG; enfarktis veya iskemi bulgusu, intraventrikUler ileti gecikmesi, aksesuar yollar (WPW),
uzamis QT intervali, epsilon dalgasi, Brugada paterni ve sol ventrikul hipertrofisi yonunden degerlendirilmelidir.
Holterde devamli VT ataklar, EF'si dusuk koroner arter hastalari ile hipertrofik kardiyomiyopatide akut
kardiyak olum icin risk faktort olmakla birlikte, diger kalp hastaliklari ve yapisal kalp hastaligi olmayanlarda
risk olusturduguna dair yeterli kanit yoktur. Ortalama QRS kompleksinin son 40 msn’lik bolimutndeki dusuk
amplitld, yuksek frekansli gec potansiyellerin arastirildigi sinyal ortalamali EKG; miyokard hicreleri arasinda
fibroz oldugu, iletim hizinin yavasladigi veya eksitasyon yolunun uzadigi durumlarda pozitif sonuc verir. Ozellikle
MI gecirmis ve EF<%40 olan hastalarda gec potansiyellerin tespit edilmesi AKO icin bir risktir.

T Dalga Alternansi ve QT Dispersiyonu

T dalgasinin her atimda mikrovolt dizeyinde alternansinin gosterilmesi aksiyon potansiyelinin repolarizasyon
donemindeki dalgalanma ve degiskenlikleri yansitir. Kalbin icinde repolarizasyon donemindeki heterojenite;
ileti hizinda fonksiyonel blok, reentri ve tasikardi ile iliskilidir. T dalga alternansinin pozitif olmasi ozellikle
yapisal kalp hastaligi olan, dusik EF'li ve kalp yetersizligi hastalarinda AKO'y( 6ngdrdurebilir. Bununla birlikte
normal EF'si olan hastalarda etkinligi ile ilgili yeterli kanit yoktur. 12 derivasyonlu EKG'deki maksimal ve minimal
QT mesafelerinin farki olarak ifade edilen QT dispersiyonunun Ml sonrasinda AKO riskini dngormede degerli
oldugunu gosteren calismalar olmakla birlikte tum hasta gruplari ele alindiginda bu testin duyarliligi ile ilgili
sonuclar tartismalidir.

Kalp Hizi Degiskenligi ve Barorefleks Duyarliligi

Otonom sinir sisteminin kardiyovaskuler sistem Uzerindeki etkilerini yansitan bu testlerin baskilanmis olmasi
sempatik sistem hakimiyetinigosterir. Sempatik sistem hakimiyetiise ventrikileraritmilerve kalp yetersizliginde
kotu prognozla iliskili oldugu bilinmektedir. Kalp hizi degiskenligi ve barorefleks duyarliligl, infarktls gecirmis
veya kalp yetersizligi olan hastalarda aritmik 6lumu predikte etmede etkilidir.

Elektrofizyolojik Calisma

Elektrofizyolojik calismada (EPS) ventrikiler aritmi indUklenebilmesi gelecekteki aritmik olay riski hakkinda bilgi
verir. Ozellikle Ml gecirmis, EF<%40 ve devamli VT olan hastalarda elektrofizyolojik tetkik ile ventrikiler aritmi
indlklenebilmesi o kisinin yiiksek AKO riskine sahip oldugunu gostermektedir. Buna ragmen non-iskemik dilate
kardiyomiyopati ve hipertrofik kardiyomiyopati ile primer elektriksel bozukluklarda elektrofizyolojik tetkikin
tanisal degeriyoktur.

Kardiyak MR

Ozellikle sol ventrikil sistolik fonksiyonu normal olan hastalarda, ARVD'yi tespit etmek ve sol ventrikiil
hipertrofisini arastirmak amaciyla kullanilabilir. Ayrica Ml sonrasi fibrozisi gostermede 6nemlidir. Bu bolgelerin
re-entran tasiaritmi ve AKO icin zemin olusturdugu disunilmektedir. Ek olarak, MR'da dlcilen enfarktis
boyutunun hem EPS'de indiiklenebilir VT'si olan hastalari belirlemede hem de toplam mortalite, AKO ve aritmiyi
ongormede EF'den ustun olduguna dair calismalar vardir.

Genetik Testler

Kanalopatiler, hipertrofik kardiyomiyopative ARVD icin giderek tanimlayici olsa da heniz tanimlanmamis bircok
mutasyonunda oldugu tahmin edilmektedir. Halihazirda Brugada da %21 ve ARVD'lerde %52 genetik mutasyon
tanimlanabilmistir. Ayrica dilate kardiyomiyopatide, lamin A/C (LMNA) genindeki genetik mutasyonlar, daha
yuksek oranda ventrikUler aritmiler ile iliskilendirilmistir. Acik fenotip saptanmayan veya genetik bozukluk
disuntlmeyen olgularda yapilacak genetik test, pek cok mutasyon varyantinin somut bir anlami olmadigindan
onerilmemektedir. Pozitif bir genetik test ailesel taramay! baslatacagindan dnemliyken negatif testin bir yarari
bulunmamaktadir.
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Ani Kardiyak Oliim Yasamis Hastanin ve

Ailesinin Risk Degerlendirmesini
Nasil Yapalim ?

Dr. Ayhan Kiip
S.B.U. Kartal Kosuyolu Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi

Ani kardiyak 8lim (AKO), hem edinilmis hem de genetik kalp hastaliklarinin derinden etkileyici ve sik karsilasilan
sonucudur. Ailelerin yasadigl bu derin Uzuntl, hayatta kalan 1. derece yakinlarina verdigi riskle daha da
artabilmektedir. Bilinen kalp hastaligl olanlar icin, hastaliga 6zgu tedavi ve risk siniflandirilmasi ani élumu
azaltmanin en iyi yoludur. AKO magdurunun aileleri icin kesin bir 6lim nedeninin ortaya cikarilmasi, aci verici
belirsizligin giderilmesine yardimci olabilir ve hayatta kalan akrabalarin taranmasinda ve AKO riskini azaltmak
icin tedavi planlamas! yapilmasinda hayati bir adimdir. Risk siniflamasini optimize etmek ve hasta bakimini
kisisellestirmek istiyorsak, AKO'ye neden olabilecek cesitli klinik sendromlarin, malign aritmilerin molekuler
mekanizmalari ve genetik gecisleri hakkindaki bilginin arttirilmasi gerekmektedir.

AKO'niin nedenleri yas gruplari arasinda buyuk farkliliklar gosterir. Koroner arter hastaligina (KAH) bagli ani
Slimlerin toplam sayisi son 50 yilda istikrarli bir sekilde azalmasina ragmen tim yas gruplarinda AKO'niin
%70'indensorumludurt. 35yasaltindakigenclerdeetiyolojilerindagiimionemlidlctide degismektedir.Encarpici
durum, kapsamli bir degerlendirmeden sonra 35 yas altindakilerde AKO'niin nedeni %40 aciklanamamasidir.
Genclerde KAH AKO'niin %30'unu kapsamaktadir. Koroner arter anomalileri ve kalitsal aritmi sendromlari

yarismali spor yapanlarda genel populasyona gore cok daha fazla gorilmektedir®,

AKO vakalarinda 8lim (veya arrest) nedeninin belirlenmesi, hayatta kalan akrabalarin ve hastanin tedavi
stratejisinde hayati bir adimdir. Tani, ailelere sevdiklerinin neden aniden 6ldugu konusunda bir cevap saglar ve
eger genetik bir neden tespit edilirse, aile taramasinda kritik rehberlik saglayabilir ve daha fazla AKO olaylarinin
dnlenmesine yardimci olabilir?. AKO arastirmasi icin pratik bir yaklasim Tablo 1'de gdsterilmistir.

AKO yasayan kisinin ayrintili bir sekilde 6zgemisi, soygecmisi ve hastaliklari taranmali; soygecmiste ani bebek
olimu, bogulma, aciklanamayan olimler acisindan derinlemesine arastirilmalidir. Taniklar, AKO nedenleri
hakkinda onemli bilgiler saglayabilir ve bu da bir nedene isaret edebilir. Goguse ani kunt travma ve ardindan
kollaps, dykiide konulmus bir tani olan commotio kordis ile tutarli olabilir. Kardiyak kanalopatilere bagli AKO

herhangi bir zamanda ortaya cikabilir.

Otopsi incelemesi ani 6lum vakalarinda taninin temelidir ve pulmoner emboli, aort diseksiyonu ve kafa ici
kanama gibi kalp disi 6lum nedenleri ekarte edilebilir. Ani aciklanamayan olumler, ayrintili premorbid 6yku
ve makroskopik, histolojik ve toksikolojik degerlendirme ile birlikte tam bir otopsi sonrasinda hicbir nedenin
bulunamadigi dlimlerdir. Bu durumlarda veya stpheli patoloji bulunan durumlarda, kalbin uzman bir kardiyak
patologutarafindan gdzdengecirilmesionerilir. Yapisalkardiyak nedenlerintanimlanmasiveya belirsizbulgularin
karara baglanmasi tani koyulmasini artirabilir*®!. Histolojik incelemede miyosit bozuklugu olmayan solventrikul
hipertrofisi, mitral kapak prolapsusu ve iskemi kaniti olmayan anormal koroner arterler, AKO ile iliskisi olmasina
ragmen kesin bir 6lm nedeni vermek icin yetersiz olan siipheli bulgulara drnektir. AKO arastirmasinda non-
invaziv goruntileme yontemleri henlz rutin degildir.
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Tablo 1: Ani Kardiyak Olimiin Degerlendirilmesi icin izlenen Klinik Yol Sematize Edilmistir

Postmortem genetik testin potansiyel roli; Genetik kalp hastaligi, dzellikle genclerde AKO'niin dnemli bir
kismindan sorumludur. Bu ailevi kosullarin cogu, otozomal dominant bir sekilde kalitilir ve birinci derece
akrabalarin %50'sinde gen mutasyonu bulunur. Olim sonrasi genetik testler, aile taramasinda kademeli testler
icin kullanilabilecek hastaliga neden olan bir varyanti tanimlamayi amaclar. Otopside potansiyel olarak genetik
kokenli (6rn. HCM) yapisal bir 6lim nedeninin belirlendigi durumlarda, bilinen gen iliskilerine dayali olarak
hedefe yonelik genetik test yapilmasi onerilir. Aciklanamayan 6lum vakalarinda, 6lum sonrasi kan 6rneklerinden
veya dokudan ekstrakte edilen DNA, primer aritmilerle iliskili ortak genlerdeki (uzun QT sendromunda KCNQ1,
KCNH2, SCN5A ve katekolaminerjik VT'de RYR2) mutasyonlar icin test edilebilir. Bu, aciklanamayan vakalarin
%15-20'sinde altta yatan bir nedeni ortaya cikartabilir 2.

AKO'densagkalanlaricin, alttayatan patolojiyibelirlemekicinayrintiliklinik degerlendirme yapilmalidir. Kapsamli
bir dyku, 12 lead elektrokardiyogram, transtorasik ekokardiyografi, koroner gortntileme, kardiyak manyetik
rezonans (KMR)goruntuleme, provakasyon testi (orn. Brugada Sendromu), stres testi ve bazen genetik testler
bu degerlendirmeyi icerir. Bir tanlyl dogrulamak, altta yatan hastaligin yonetimine ve kalitsal bir kalp hastaligi
sorumluysa aile taramasi yapilarak risk altindaki kisilerin saptanmasina izin verir. AKO sonrasi geri dontsimli bir
patolojiveya herhangibirkontrendikasyonyoksa bu hastalara sekonderkorumaamacliintrakardiyak defibrilator
(ICD) 6nerilir !,

AKO riski yiiksek olan ancak bir olay yasamamis olanlari hedef alan birincil AKO dnleme, cok daha karmasik bir

alandir. Tani konan hastalar icin, herhangi bir semptomu yonetmek icin hastaliga 6zgu tedavi kullanilir ve bazi
durumlarda mortaliteyi azaltabilir.
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Risk siniflandirma slreci hastaliga baglidir ve dyki (stipheli aritmojenik senkop veya ailede AKO Oykiisu),
elektrokardiyografik ozellikler, sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu (LVEF), KMR gdruntuleme, elektrofizyolojik
calismalari icerebilir. Kalitsal bir patolojinin sonucu olarak bir AKO'nin ardindan, AKO'yi onlemek icin
miidahaleden fayda gorecek kalitsalbirkalp hastaligindan AKO riskitastyan bireyleri belirlemekicin birinciderece
akrabalarin aile taramasi yapilmasi gereklidir”.. AKO'niin bir nedenin tespit edildigi durumlarda, klinik taramaya
ve olasi patojenik bir genetik mutasyonun tespit edildigi durumlarda, birinci derece akrabalarin kademeli testleri
de yapilmasli gerekir.

Sonuc olarak AKO yasayan ve 1. Derece yakinlarinin olay sonrasi detayli bir dyku, fizik muayene bulgulari, genetik
testler, EKG, ekokardiyografi, KMR vb. testler ile degerlendirilmeli AKO yasiyan bireyde geri dondurulebilir bir
neden yok ise sekonder koruma amacli, 1. Derece yakinlarina ise gerekli durumlarda primer koruma amacli ICD
implantasyonu gerekmektedir. Tani araclari, hastaliga 6zgu tedavi ve defibrilator teknolojisindeki ilerlemeler
hastalar ve aileleri icin sonuclari iyilestiriyor olmaslyla birlikte optimal tedaviye ulasilmasi icin katedilmesi
gereken bir cok ilerleme vardir.
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Yapisal Olarak Normal Kalplerde Ventrikiiler

Aritmilerin Yonetim

Doc. Dr. Erkan Baysal
SBU Diyarbakir Gazi Yasargil EAH, Kardiyoloji Klinigi, Diyarbakir

Giris

Yapisal olarak normal olan kalplerde gorulen ventriktler aritmiler (VA) idiyopatik VA olarak adlandirilmakta ve
cogunlukla tetiklenmis aktivite veya anormal otomasite; nadiren de reentri mekanizmasiile ortaya cikmaktadir.
idiyopatik VA'lar oldukca degisken bir klinik yelpazeye sahiptir ve asemptomatik premattre ventrikiler
kompleksten (PVK) surekli ventrikiler tasikardi(VT)/ventrikUler fibrilasyon (VF) ve hatta olume kadar gidebilen
bir spektrumda prezente olabilmektedir®.

Premature ventrikuler kompleksler (PVK) eriskinlerde en sik gortlen non-sustained aritmidir ve 24-48 saatlik
holter taramalarinda prevalansi %40-75 arasinda saptanmistir@. PVK sikligi yasla birlikte artis gostermektedir
ve saglikli populasyonlarda <20 yas grubundakilerin sadece % 0,6'sinda; >50 yas grubundakilerin ise % 2,7'sinde
bulunmaktadir .

Yapisalkalp hastaligiolmayan hastalarda sustained VT prevelansi cok dusuktlrve VTile prezente olan hastalarin
sadece %10’luk kismini olusturmaktadir®4.

Yapisal kalp hastaligi olmayan hastalarda gorulen VA'larin prognostik dnemi belirsizligini hala korumaktadir.
1970 ve 1980 yillarinda yapilan bircok calismada idiyopatik VA'larin uzun sureli izlemde mortalite riskinde bir
artisa yolacmadigi saptanmistir. Buna karsilik yaklasik 16000 beyaz erkekle yapilan bir calismada 6zellikle sik ve
kompleks premature ventriktler komplekslerin (drnegin multifokal ,non-sustained VT veya R-on-Tfenomenine
yolacan ) ani kardiyak 6lum riskinde artisa yol actigi belirlenmistir. ARIC (Atherosclerosis Risk In Communities)
calismasinda, orta yasli hastalarin 2 dakikalik monitorizasyonunda VES'lerin varligi; mevcut kalp hastaligi olsun
ya da olmasin, hem iskemik kardiyak olaylarin hem de mortalite riskinin artmasiyla iliskilendirilmistir =67,

Genel populasyonda, 12 derivasyonlu EKG'de en az 1 PVK veya saatte >30 PVK olmasl olarak tanimlanan “sik
PVK'lar", kardiyovaskuUler risk artisi ve mortalite artisiile iliskilidir®. Strekli VT veya yapisal kalp hastaligi olmayan
hastalardaklinik degerlendirmeicin 24 saatlik holterizlemikullanilarak yapilan bir calismada,; multifokal PVK'lar,
olum riski ve olumcul olmayan kardiyovaskuler yan etkiler ile iliskilendirilmistir(9). Ayni populasyonda sUreksiz
ventrikUler tasikardi (NSVT); inme dahil olmak Uzere diger kardiyovaskuler yan etkiler ile ve artmis olum riski ile

bagimsiz olarak iliskilendirilmistir 19,

idiyopatik Ventrikiiler Aritmilere Giincel Kilavuzlar Isiginda Yaklasim

Ventrikuler aritmi ile prezente olan hastalarin ilk degerlendirilmesinde fizik tedavi ve bazal testler sonrasinda
yapisal kalp hastaliklarinin taranmasi icin ekokardiyografi basta olmak Uzere goruntlileme metodlari
onerilmektedir. Gorlntuleme sonrasinda herhangi bir yapisal kalp hastaligi kaniti bulunamazsa idiyopatik VA
olarak siniflandirilir®,

Ailesinde ani kardiyak 6lim (AKO) Oykiisl olmayan hastalar semptom varligina gore yonetilmelidir.
Asemptomatik olan ve herhangi bir kanalopati stiphesi olmayan hastalar genelde benign seyirlidir ve herhangi
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bir tedavi gerektirmezler. VA sikligina bagli kardiyomiyopati riski olabilecegi dustnilen hastalar periyodik olarak
takip edilmelidir.

Hafif semptomlari olan hastalarin asiri zorlayicl egzersiz, kafein ve sempatomimetik ajanlar gibi VA'lari agreve
eden faktorlereden kacinmasi siklikla yeterli olmaktadir. Bazi hastalarda da beta blokerler veya hondihidropiridin
(NDH) grubu kalsiyum kanal blokeri kullanimi gerekebilmektedir.

Sinif 1 antiraritmik ajanlar semptomlari azaltmakta etkili olabilmekte fakat bu ilaclarin istenmeyen yan etkileri
en onemli kisitliigr olusturmaktadir.

Aritminin sUprese edilmesi gereken fakat antiaritmik ajanlarin etkisiz oldugu, tolere edilemedigi veya hastalar
tarafindan istenmedigi durumlarda kateter ablasyonu etkili bir secenek olarak karsimiza cikmaktadir ™73,

Yapilan randomize kontrollt calismalar 6zellikle sag ventriktlcikisyolu (RVOT) VA'larinda keteter ablasyonununa
medikal tedaviye Ustln oldugunu gostermistir. Bu hastalarda ciddi komplikasyon orani dusuktdr ve siklikla sag
ventrkul bolgesinden nadiren de pulmoner sintsten basarili ablasyon yapilabilmektedir. Sol ventrikul ¢cikil yolu
(LVOT) VA'lart koroner kusp'lardan, kusp altindan, aorto-mitral bileskeden veya sol ventrkil summit bolgesinin
epikardiyal ylzeyinden kaynaklanabilir. Mitral ve trikUspit antler VA'lar daha nadir gorulebilmekte ve bunlar
da kateter ablasyonu ile etkin sekilde tedavi edilebilmketedir. Kateter ablasyonu yapilamayan hastalarda
metoprolol ve propafenonun PVK sikligini anlamli derecede azalttigl gosterilmstir. Bazi hastalarda kalsiyum
kanal blokerleri etkili olabilir ),

Papiller kas VA'lar da nadir olmayan idiyopatik VA drnegidir ve 0zellikle egzersizle agreve olabilir. Kateter
ablasyonu sirasinda kateter stabilitesinin zorlugu bu aritmilerin ablate edilmesinde baslica problemlerden
biridir. Ablasyonun akut basari oraniyiksek olsa da ntks orani nadir degildir’.

SolventrikUl purkinje sisteminden kaynaklanan ve verapamil duyarli VT olarak adlandirilan 6zel bir VT sekli vardir
ve genelde sag dal blogu morfolojisinde sustained olarak karisimiza cikmaktadir. Beta blokerler veya verapamil
bu aritmiyi sonlandirmak icin sikikla etkili olmaktadir ama rekurrensleri dnleme konusunda bazi hastalarda
yetersiz kalmaktadir. Bu hasta grubunda kateter ablasyonu etkin bir tedavi secenegidir ),

Idiyopatik polimorfik VT/VF hayati tehdit edici diger bir VA grubudur. Ani kardiyak arresten sag kurtulan veya
aciklanamayan senkop ataklari olan hastalarda bu grup aritmiden siiphelenilmelidir. idiyopatik VT/VF ataklari
olan hastalarin uzun QT/kisa QT sendromlari, Brugada sendromu, katekolaminerjik polimorfik VT (KPVT), J
dalga sendromu gibi etyolojiler acisindan degerlendirilmesi ve secilmis hastalarda genetik testler yapilmasi
dnerilmektedir. Yasam beklentisi 1yildan uzun olan hastalarinimplante edilebilir kardiyoverter defibrilatore(iCD)
implantasyonu acisindan degerlendirilmesi ve dzellikle monomorfik PVK ile induklenen aritmilerde kateter
ablaysonu etkin bir tedavi secenegidir ),

Bazl hastalarda PVK'ye bagli kardiyomiyopati gelisebilmektedir. PVK yuku yuksek olan hastalar KMP acisindan
risk altindadir. Farkli calismalarda farkli oranlar Uzerinde durulmus olsa da PVK oraninin gunluk kalp atiminin
%15 inden fazla olmasinin KMP riskini anlamli derecede arttirdigina yonelik genel bir kani mevcuttur. Bu hasta
grubunda beta bloker ve amiadorondan olusan medikal tedavi baslanmasi veya kateter ablasyonu etkin tedavi
secenekleridir®™.

idiyopatik VA’larin yonetiminde giincel kilavuz 6nerili su sekilde 6zetlenebilir :

- Semptomatik cikis yolu idiyopatik VA'larda beta blokerler veya kalsiyum kanal blokerleri kullanilabilir (Oneri
sinifi:1, Kanit duzeyi:B)

- Semptomatik cikis yolu idiyopatik VA'larda beta blokerler veya kalsiyum kanal blokerleri etkisizse, tolere
edilemezse veya hasta tarafindan istenmezse kateter ablasyonu yapilabilir (Oneri sinifi:1, Kanit duizeyi:B).
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- Papiller kas kaynakli idiyopatik VA'larda antiaritmik ajanlar etkisizse, tolere edilemezse veya hasta tarafindan
istenmezse kateter ablasyonu yapilabilir (Oneri sinifi:1, Kanit diizeyi:B).

- Interfasikuler reentri iliskili verapamil duyarli sol VT lerde antiaritmik ajanlar etkisizse, tolere edilemezse veya
hasta tarafindan istenmezse kateter ablasyonu yapilabilir (Oneri sinifi1, Kanit diizeyi:B).

+ Hemodinamik olarak tolere edilebilen verapamil duyarli sol VT lerde VT terminasyonu icin iv verapamil
yararalidir (Oneri sinifi:1, Kanit dizeyi:B).

- Tekrarlayiciverapamilduyarlisol VT ataklariolan hastalarda kronik tedavide oralverapamil tedavisi kullanilabilir
(Oneri sinifi:2A, Kanit dizeyi:C).

- idiyopatik VT/VF ye bagliani kardiyak arrestten sag kurutulan ve yasam beklentisi 1yildan uzun olan hastalarda
ICD implantasyonu 6nerilmektedir (Oneri sinifi:1, Kanit dizeyi:B).

- Tek bir QRS morfolojisine sahip bir PVK tarafindan baslatilan tekrarlayici idiyopatik VF ataklari olan hastalarda
kateter ablasyonu onerilmektedir.

- PVKya bagli KMP gesilen veya KMP gelisme riski yUksek olan ve tek morfolojide PVK'lari olan hastalarda beta
bloker ve amiodarondan olusan medikal tedavinin yetersiz kalmasl, tolere edilemedigi veya hasta tarafindan
istenmedigi durumda kateter ablasyonu dnerilmektedir.

Sonuc olarak yapisal olarak normal kalplerde ventrikuler aritmi sikligi nadir degildir. Bu hasta grubunda prognoz
ile iliskili bilgiler tartismali olsa da ozellikle sik olan ve polimorfik ventrikuler aritmilerin ve idiyopatik VT/VF'nin
ani kardiyak olumle iliskili oldugu bilinmektedir. Sik PVK'lar semptomatik olmasalar bile kardiyomiyopatiye
sebep olma riskleri nedeni ile dnemsenmelidir. Medikal tedavinin yeterince etkili olmadigl, tolere edilemedigi
veya hasta tarafindan uzun sureli ila¢ kullaniminin istenmedigi durumlarda kateter ablasyonu etkili ve gtivenli

bir tedavi secenegi olarak karsimiza cikmaktadir.

Anahtar Kelimeler: ablasyon,ani kardiyak olim, idiyopatik venrtikiler aritmi.
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Koroner Arter Hastaliginda Ventrikiiler

Aritmi ve Ani Kardiyak Oliim iliskisi

Giris

Ani kardiyak olum, onceden olumcul gortinen herhangi bir durumu olmayan bir kiside, kisa bir sUre icinde,
genellikle semptomlarin baslangicindan <1saat icinde kardiyak bir nedenden kaynaklanan beklenmeyen dogal
olumuatanimlar. Algilanabilir nabiz kaybiile kendini gosteren dolasim beliritisi yoklugu, solunum hareket kaybiile
kardiyak aktivite aniden kesilir. Kardiyak arrestten kaynaklanan ani kardiyak olim (AKO), tim élimlerin tahmini
olarak %15-20'sini olusturmaktadir. Canlandirma oranlaridtinya genelinde genelolarakiyilesiyorolsa da, anikalp
durmasi geciren bireylerin cogu hayatta kalamaz. AKO en sik edinsel yapisal kalp hastaligi olan yasli eriskinlerde
gelisir, ancak altta yatan kalitsal bozukluklara olan genclerde de nadiren gorulur. Koroner kalp hastaligi (KKH),
AKO'nin altinda yatan en yaygin patoloji olarak bilinir, bunu kardiyomiyopatiler, kalitsal aritmi sendromlari ve
kalp kapak hastaligi izler. AKO'den kurtulanlarin epidemiyolojik calismalarina dayanan varsayim, bu tir hizli
olumlerin genellikle altta yatan koroner kalp hastaligl (KKH) ortamindaki olumcul ventriktler aritmilere bagli
oldugudur . AKO'nlin altinda yatan patolojilerin ve mekanizmalarin artan heterojenligi, 6lumden 6nce altta
yatan kardiyak durumun sik sik taninmamasi ile daha da biiylyen AKO'niin dnlenmesi icin biiyk zorluklar sunar.
Oyleki yiiksek riskli hastalarda AKO'niin dnlenmesi icin KKH ve implante edilebilir kardiyoverter defibrilatorlerin
(ICD'ler) tedavisi ve dnlenmesindeki blyuk ilerlemelere ragmen AKO, tiim dlimlerin %15-20'sinden sorumlu
oldugu tahmin edilen dnemli bir halk sagligi sorunu olmaya devam etmektedir®.

Dr. Eyiip Ozkan
Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Aritmi Klinigi

AKO'niin en sik nedeniolarak gérilen KKH bagli limlerde goriilen dik dists, AKO'lerde o kadar belirgin olmamis
ve bu farkliligin nedenleri hentiz tam anlasilamamistir. Ozellikle toplumun belirli alt gruplari arasinda KKH ve/
veya ventrikller aritmiden bagimsiz artan bir AKO orani olabilir. Ek olarak AKO'lerin en biiyiik oranini olusturan
yerlesik kalp hastaligi olmayan diisuk riskli bireylerde AKO onleyici stratejiler bulunmamaktadir.

Koroner arter Hastaligi ile AKO

En bilinen iliski akut miyokardial infarktls(AMI) ile birliteliktir. ilk ritm ventrikiler fibrilasyon (VF) olarak
tanimlanan hastane disi kardiyak arrestlerin yaklasik yarisinda AMI mevcuttur. Benzer sekilde AMl ile hastaneye
yatirilan hastalarin %5-10'unda hastane basvurusundan once VF veya sustain VT izlenirken, hastane kabul
sonrasl ilk 48 saat icerisinde %7.6'sinda izlenmektedir. Akut iskemi haricinde koroner arter hastaliginin uzun
doneminde de ventrikiler artimi ve AKO iliskisi bilinmektedir. Onceden var olan KKH, AKO riskinde 2.8-5.3 kat
artisla iliskilendirilmistir ve miyokard infarkttsu (Ml) gecirdikten sonra kadinlar ve erkekler sirasiyla 4 ila 10 kat
daha yiiksek AKO riskine sahiptir®. Gecirilmis miyokard infarktisi sonrasi AKO disi 6lim nedenleri 18 aya kadar
artis gdsterse de mutlak AKO orani Ml sonrasi ilk 30 glinde en yiiksek seviyededir ve zamanla giderek azalir®.
MI sonrasi AKO insidansi, optimal tibbi tedavi ve revaskiilarizasyon uygulanan hastalarda yilda %1 kadar diisuk
oranlarla, KKH mortalitesine paralel olarak zamanla azalmistir®. Bununla birlikte, Ml sonrasi hastalarin belirli
alt gruplarinda oranlar yiksek kalmaktadir. Koroner kalp hastaligi genellikle 3 sekilde AKO' ne neden olur.
AKS'nin hastane evresindeki ventrikUler aritmi (VA) insidansi, esas olarak erken ve yogun revaskilarizasyon
stratejileri ve yeterli farmakolojik tedavinin erken baslatilmasl nedeniyle son yillarda azalmistir. Bununla
birlikte, AKS'li hastalarin %6'sina kadarinda, semptomlarin baslamasindan sonraki ilk 48 saat icinde, cogunlukla
reperfluzyondan Once veya sirasinda VT veya VF gelisir. Hizli ve tam koroner revaskuUlarizasyona ek olarak,
VA'lari kontrol etmek icin farmakolojik olmayan mudahaleler (kardiyoversiyon, defibrilasyon, pacing ve kateter

-15 -



ablasyonu) ve ayrica farmakolojik tedavi (anti-aritmik olmayan ve anti-aritmik ilaclar) gerekli olabilir. ilk olarak
Ml sirasinda veya sonrasinda, devaminda Ml olmaksizin koroner iskemi ile tetiklenme, son olarak 6nceki Ml veya
koroner iskemiye sekonder gelisen miyokardial yapisal degisiklikler (fibrozis, sol ventrikul dilatasyonu ve skar
gibi) ani kardiyak 6lime neden olabilmektedir. AKO'yi tetikleyen potansiyel altta yatan mekanizma, olustugu
ortama ve hastaligin kronikligine bagli olarak da farklilik gosterir. En yaygin iki mekanizma, akut iskemi ve/veya
enfarktusuntetikledigipolimorfik VT/VF ve birmiyokardiyalskaricindekiveya cevresindekireentran birdevreden
kaynaklanan VF'ye dejenere olan monomorfik VT oldugu dusunulmektedir. Bu birincil aritmik nedenlere ek
olarak, Ml sonrasi populasyondaki AKO'lerin dnemli bir boliminin miyokard rlptirt ve/veya yaygin yeniden
enfarktus gibi aritmik olmayan nedenlere bagli oldugu gorulmektedir. Son donem iskemik kardiyomiyopatisi
olan hastalarda, akut pompa yetmezligi ve/veya nabizsiz elektriksel aktivite (NEA) ile sonuclanan solunum
durmasi veya primer bradiaritmiler gibi diger 6lim bicimleri de AKO’niin énemli bir balimind olusturur.
Sol ventrikul sistolik disfonksiyonu ve KY semptomlarinin siddeti, halihazirda dnceden Ml ve/veya iskemik
kardiyomiyopatisi olan hastalarda AKO riskinin en giicli belirleyicileridir. MI sonrasi dlim riski, sol ventrikil
ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) %40'a dlsene kadar kademeli olarak artarken, LVEF azaldik¢ca bu risk katlanarak
artar®, Klinik calismalarda LVEF<%30 ve dekompanze kalp yetmezligi olan hastalarda yaklasik 2 yillik bir medyan
takipte AKO oranlari %10'a ulasir. Koroner arter hastaligi olan distik ejeksiyon fraksiyonu olan popiilasyonlarda
yapilan randomize calismalarda gecirilmis Ml dykusu, iskemik dilate kardiyomiyopati, LVEF <%35 ve NYHC Class
Il ve lll olanlarda ICD tedavisi onerilmektedir. Buna karsilik, ICD tedavisi Ml sonrasi erken donemde (40 gun
icinde) muhtemelen bu zaman penceresi icerisinde aritmik olmayan 6lum nedenlerinin baskinligindan dolayi
mortaliteyi azaltmaz. Yalnizca LVEF ve sistolik KY derecesine dayali olarak AKO riskinin siniflandiritmasinin iyi
bilinen iki dnemli sinirlamasi vardir. Bunlardan birincisi LVEF ve NYHC siniflamasinin AKO disi kardiyovaskdiler
8lim nedenleri ile de yakindan iliskili olmasidir. ikincisi ise iler LVEF distikligi olan hastalarin AKO'e kiyasla KY
den olum riskinin daha yuksek olmasidir.

Ozetle iskemik kalp rahatsizligi ventrikiler aritmiler ve AKO icin yliksek risk teskil etmektedir. Genel olarak VA'nIn
yonetimi VE AKO’nlin dnlenmesi uygun tedavi secimi noktasinda, aritmiye neden olabilecek ya da mevcut olan
aritmiyi siddetlendirecek tibbi durumlara, artiminin olusturdugu riske ve potansiyel tedavinin kar-zarar iliskisine
odaklanilir. Daha onceki klavuz onerilerine temel olusturan randomize kontrolll calismalar dogrultusunda
medikal tedaviler, implantable cihazlar ve ventrikiler aritmiler icin ablasyon secenekleri mevcuttur.

Medikal tedavide beta blokerler disinda, su anda mevcut olan anti-aritmik ilaclarin, yasami tehdit eden VA'lari
olan hastalarin birincil yonetiminde veya AKO'niin 6nlenmesinde etkili oldugu randomize klinik calismalarda
(RKC'ler) gosterilmemistir. Amiodaron ile yapilmis bazi calismalarda olumlu sonuclar gosterilmis olsa da bu
sonuclardatutarlilik izlenmemistir®. Ote yandan da anti aritmik ilaclarin potansiyelyan etkileri nedeniyle dikkatli
secilmesi gerekir.

Beta blokerlerin anti-aritmik etkinlik mekanizmasl, sempatik olarak aracilik edilen tetikleyici mekanizmalarin
beta-adrenoreseptor blokajini, sinUs hizinin yavaslamasini ve muhtemelen ryanodin reseptor kanall tarafindan
asiri kalsiyum saliniminin inhibisyonunu seklindedir. Beta blokerler, kalp yetmezligi olan ve olmayan hastalarda
ventrikiler ektopik atimlari ve aritmiyi baskilamanin yani sira, bir dizi kardiyak bozuklukta AKO'y( azaltmada
etkilidir. Bu bakimdan anti-aritmik ilac tedavisinin temel dayanagi olarak kabul edilebilecek etkili ve genellikle
gUvenli anti-aritmik ajanlardir. Amiodaron, depolarizan sodyum akimlarini ve repolarize edici akimlari ileten
potasyum kanallarini bloke etmeyi iceren genis bir etki spektrumuna sahiptir; bu eylemler, otomatisiteyi ve
yeniden girisi etkileyerek VA'lari engelleyebilir veya sonlandirabilir. Kalp Yetersizliginde Ani Kardiyak Olim (SCD-
HeFT) calismasl, LVEF <%35 olan hastalarda plaseboya karsi amiodaron tedavisi icin sagkalim yarari olmadigini
gostermistir®. Ancak sodyum kanal blokerlerinin aksine amiodaron KY hastalarinda mortaliteyi artirmadan
kullanilabilir. Bilinen sistemik yan etki nedeniyle yakin takibi gerekmektedir. Beta bloker ozelliklerine sahip
sotalol gec potasyum kanal inhibitort olarak VA baskilanmasinda etkilidir. Sotalol sustain VT ve ICD’si olan 146
hastada yapilan bir calismada plaseboya gore ICD soklamasive VT insidansinin azalmasinda dstun cikmistirancak
sagkalim Uzerine etkisi bulunmamistir®. Sotalolln anti-aritmik dozlarinin kullanimi, zellikle vicut kitle indeksi
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dUsUk veya bobrek fonksiyon bozuklugu olan hastalarda EKG kullanilarak dikkatli bir izleme gerektirir. Kombine
antiaritmik tedavikullanimikonusundayeterli veri bulunmamakla birlikte, sik ICD'si olup sik VT'si olan hastalarda
Na kanal blokerleriile K kanal blokerleri ( meksiletin-sotalol/amiodaron, flekainid/propafenon) kombinasyonlari
VT nUks ve soklamalarini azaltmistir. Yine ranolazin direncli bazi VT vakalarinda kombine tedavide kullanilabilir.

AVID calismasinda ICD, AKO'den kurtulan veya hemodinamik olarak instabil VT'si olan hastalarda antiaritmik ilac
tedavisine (amiodaron basta olmak Uzere) gore sag kalimi iyilestirme ve mortaliteyi azaltmada %7 mutlak risk
azaltmasi, % 27 oraninda da 2 yillik rolatif risk azaltmasi saglayarak Ustun bulunmustur™, Bu calismanin basi
cektigi ve sonrasnda RKC'den elde edilen verileri kullanan muteakip bir metaanaliz, ikincil dnleme ICD'leri ile
hem aritmik hem de tim nedenlere bagli dlumlerde istatistiksel olarak anlamli bir azalma gosterdi ™. Bunun
sonucundada 2017 AHAve 2015 ESC klavuzlarinda VT/VF nedeniyle AKO'den sag kalan veya hemodinamik olarak
stabilolmayan VT yasayan iskemik kalp hastaligi olan hastalarda anlamli sagkalim 1yildan uzun bekleniyorsa ICD
onerilmektedir. AMI sonrasi 6-12 hafta sonra LVEF' nin degerlendirilerek primer koruma ICD icin karar verilmesi
klavuz onerisidir. Erken ICD implantasyonu ( AMI sonrasi <40 gun ) tam olmayan revaskularizasyon, dnceden
bilinen LVEF dusuklligu ve Ml baslangicindan 48.saatten sonra hayati tehdit edici aritmi ortaya ¢cikmasi gibi 6zel
durumlarda onerilmektedir. VT ablasyonu, iyi tolere edilen VT'si olan secilmis hastalarda bir alternatif olarak
kullanilmistir ve nUksleri azalttigi gorulmektedir, ancak uzun vadeli mortalite Uzerindeki etkisi bilinmmemektedir;
bu yaklasimi ICD implantasyonuna alternatif olarak dnermek icin henuz yeterli kanit yoktur.
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Kalp Yetersizligi ve Ani Kardiyak Oliim:

CRT-P' mi CRT-D'mi?

Doc. Dr. Batur Kanar
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji ABD

GUnUmuzde dusuk ejeksiyon fraksiyonu (EF) olan kalp yetersizligi hastalarinin %30-50'sinde mortalite
sebebi ani kardiyak olumdur. Nadir olarak ani kardiyak 6limlerin tanimlanabilir bir patofizyolojik tetikleyicisi
vardir. Ornegin; miyokard enfarktisu, katekolamin dalgalanmalari veya elektrolit dengesizlikleri gibi, ancak
cogu durumda altta yatan mekanizmasi net olarak tanimlanamamistir. Reverse sol ventriktl remodelling ve
fibrozun olusturmus oldugu substratin 6n planda sorumlu olabilecegi dusunulmektedir 2.

Son zamanlarda kalp yetersizligi ile ilgili yapilmis olan cok merkezli ve genis capli klinik calismalar goz onidnde
bulunduruldugunda; Dusuk EF'li hastalarda, Ozellikle de daha hafif semptomlari olanlarda, dlumlerin
yuksek bir orani aniden ve beklenmedik bir sekilde meydana gelmektedir®. Bu ani kardiyak olumlerin
buyln cogunlugunu ventrikuler aritmiler, bradikardi ve asistol dahil olmak Uzere elektriksel bozukluklar
olusturmaktadir. Kardiyovaskuler hastaliklari iyilestiren veya klinik seyrini yavaslatan guncel tedaviler yillik ani
kardiyak 6lum prevalansini azaltmaktadir. Ancak bu tedavi algoritmalari olusmus bir aritmik olayin rekurensini
tedavi edememektedir. implante Edilebilen Kardiyoverter Defibrilatdr (ICD) bu hasta popiilasyonunda efektif
olarak mortal ventrikuler aritmileri ve hatta bradiaritmileri onleyebilmektedir®4. GinumUzde bazi antiaritmik
ilaclardaventrikUler tasiaritmilerive anikardiyak 6limleri azaltabilse de total mortaliteyiazaltamamakta hatta
arttirmaktadirla® 40.000' den fazla hasta iceren genis capli kalp yetersizligi calismalarindan olusmus meta
analizlere gore ani kardiyak olum kalp yetersizligi hastalarinda %44’ den fazla oranda azalmistir 4, Elbette bu
orandaki azalma da guncel kalp yetersizligi kilavuzlarinda dnerilmekte olan beta blokor, anjiotensin degistirici
inhibitord, anjiotensin Il reseptor blokord, spironalokton, valsartan/sakubitril ve kardiyak resenkronizasyon
terapisi (CRT) tedavilerinin katkisi buyuktur. Her ne kadar iskemik kardiyomyopati sebepli dusuk EF’lihastalarda
ICD tedavisinin mortalite benefiniti non-iskemik kardiyomiyopatili hastalara oranla daha fazla olsa da her iki
grupta onemli oranlarda ani kardiyak 6lim prevalansinda azalma gosterilmistir®®. Uygun secismis dusuk EF'li
gerek iskemik gerekse de non-iskemik kardiyomyopatili hastalarda CRT'nin mortalite ve morbiditeyi azalttigi
hattayasam kalitesiskorlariniarttirdigi gosterilmistir®. Ancak yapilmis olan subgrup analizlerinde bu mortalite
benefiti non-iskemik kardiyomyopatili hastalarda daha fazla gorulmektedir. CRT'nin kalp yetrsizliginde fayda
saglamasinin etiyopathogenezinde ‘reverse remodelling’ yeraldigi 6n gorulmektedir. iskemik kardiyomyopatili
hastalarda daha yaygin skar dokusunun olmasi reverse remodelling oranlarini distrmektedir ve bu durumda
iskemik kardiyomiyopatili hastalarin CRT benefitinde azalmaya sebep olmaktadir©9),

Dusuk EF‘li kalp yetersizligi olan normal sinUs ritminde ve ICD implantasyonu endikasyonu mevcut hastalarda
QRS genisligi 130-149msn ise sinif lla endikasyon ile CRT-D (CRT ve ICD icerikli terapi) ve 150msn Uzerinde
ise sinif | endikasyon ile glincel tedavi kilavuzlari tarafindan onerilmektedir (2,10). CRT-P (sadece CRT ozellikli
terapi)'ye ICD eklenmesinin ani kardiyak olum, total mortalite ve morbidite de azalma saglayacagi blyuk
oranda dusunulse de bu iki tedaviyi birebir karsilastiran cok kisitli sayida randomize kontrollt klinik calisma
mevcuttur. 1520 hastanin dahil edildigi COMPANION calismasinda dustk EF'li hem iskemik hem de noniskemik
kardiyomiyopatilikalp yetersizligi olan hastalarda CRT-Pile biventikuler kalp pili uyarilmasina ICD eklenmesinin
etkilerisadece optimalmedikaltedavi(OMT)alan kontrolgrubuile karsilastirilmistir. Primer sonlanim olan oldm
ve hastane yatisi g6z 6nune alindiginda; CRT-P primer sonlanimi OMT alan kontrol grubuna gore %34 azaltmis
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olup (p<0.002), CRT-D grubu %40 azaltmistir (p<0.001)™. DANISH calismasinda noniskemik kardiyomyipatili
hastalarda ICD' nin ani kardiyak olum ve kardiyovaskUler mortaliteye etkisi OMT ile karsilastirilmistir. Subgrup
analizlerinde %58 hastaya CRT uygulandigigorulmustur. Ancak bu calismada CRT-P primer sonlanim acisindan
CRT-D ye istatistiksel olarak inferior bulunmamistir™., DANISH calismasinin sonuclari ‘herkese uyan tek bir
beden’ endikasyonu olmadigini ve klinisyenlerin CRT ve/veya ICD' ye uygun olup olmadigini belirlerken yasi ve
komorbiditeyi bireysel olarak dikkate almasi gerektigini vurgulamaktadir.

Dusuk EF'li kalp yetersizligi olan hastalarda sadece sag ventikulden pace isleminin yapilmasi hem klinigi daha
kotulestirmekte hemde EF'yi dUstrmektedir. RAFT calismasinin subgrup analizinde her ne kadar CRT ile sag
ventrikUl pace isleminin yapilmasi arasinda istatsitiksel olarak anlamli fark gosterilememis olsa da; klinik
pratikte dustk EF'li kalp yetersizligi olan hastalara ani kardiyak 6lumu onlemek icin ICD implante edildiginde
veya ileri derece atriyoventrikuler bloklari onlemek icin kalp pili takildiginda hastalarda ilerleyen yillarda
klinikte bozulma sebebiile CRT' ye upgrade edildigi gorilmustir@™),

Sonuc olarak, dusuk EF' li kalp yetersizligi olan bir hastalarda CRT endikasyonu mevcut ise CRT-Pyerine CRT-D
tercih etmek klinik sonlanimlar acisindan daha faydali olabilmektedir. CunkU, EF<%35 olmasi sebebi ile CRT
endikasyonu bulunan hastalara primer koruma amacli ICD glncel kilavuzlar tarafindan zaten dnerilmektedir.
Endikasyon acisindan gri bolgede kalan hastalarda da yas, kardiyomiyopati etiopatogenezi ve klinigine gore
karar vermenin daha uygun olacagini diusinmekteyiz.
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Hipertrofik Kardiyomiyopatide

Risk Degerlendirmesi

Doc. Dr. Caglar Ozmen
Cukurova Universitesi Kardiyoloji AD

Hipertrofik kardiyomiyopatide (HKMP), ani kardiyak Slim (AKO) acisinda en yuksek risk altindaki hastalar
belirlemekicinyillaricindebircokriskalgoritmamodellerigelistiriimisve halengelistirilmeyedevamedilmektedir.
Hipertrofik kardiyomiyopatide AKO tahmininde yer alan faktorlerin yetersiz olduguna dair artan kanitlar, AKO'ye
yolacan temel mekanizmalarin yenirisk belirtecleriile geleneksel risk belirteclerini desteklemeye yonelik kritik
ihtiyaci ortaya koymaktadir @,

Ani kardiyak 6lumu tahmin etmek icin ESC tarafindan bir nicel risk puanlama algoritmasi belirlenmistir®, ESC
nicel risk puanlama algoritmasl, 7 demografik ve klinik degiskeni icermektedir: Yas, ailede ani kardiyak oluim,
aciklanamayan senkop, non-sustain VT, LV maksimal duvar kalinligi, sol atriyum capi ve maksimal LV cikis yolu
gradiyenti. Ailede ani kardiyak 6lum 6ykUsU: Birinci derece akrabada, 40 yasindan 6nce ani kardiyak olum veya
HKMP tanisi dlumden once veya sonra kesinlesmis birinci derece akrabada, herhangi bir yasta ani kardiyak oltm.
Non-sustain VT. Son veya 6nceki incelemelerde en az 24 saatlik Holterde, 2120 atim/dakika hizinda 23 atim ve
< 30 sn VT. Maksimal duvar kalinligi: iki-boyutlu EKO'da parasternal kisa aks pencerede mitral kapak, papiller
adale ve apeks seviyesinden anteriyor septum, posteriyor septum, lateral duvar ve posteriyor duvarlarda
Olculen en yuksek duvar kalinligi hangisi ise o degerlendirilmelidir. Maksimal LV cikis yolu gradiyenti: Hastanin
aldigi ilac tedavisinden bagimsiz olarak, Pulse veya Continuous Doppler EKO ile apikal u¢ veya bes bosluk
pencereden, istirahatta ve Valsalva manevrasi sirasinda pik gradiyent olculmeli, yuksek olan kullanilmalidir.
Skorlamadaki puanlandirmalar sonucunda, <%4 dusuk risk, 2%4-<%6 orta risk, 2%6 yuksek risk olarak
tanimlanmistir. ESC modeli, standartlastiritmis bir klinik yaklasim onerir, ancak artan AKO riskine sahip HKMP
hastalarini belirlemek icin gelistirilmis ACC/AHA bireysel risk algoritmasi stratejisine (%95) kiyasla 6Gnemli olctde
daha dUsuk hassasiyetle (%33) iliskilidir®. Bununla birlikte, ESC risk modellemesinin, klinik sonucun bilindigi bir
hasta populasyona geriye donik olarak uygulandiginda, hastalarin dnemli bir kisminda, AKO'U 6ngoremedigi
gosterilmistir®, ESC risk modellemesindeki bu dUsuk hassasiyeticin potansiyel olarak bir dizi faktor sorumludur.
itk olarak, nicellestirilmis bir istatistiksel algoritmaya zorunlu olarak giivenmek, HKMP gibi heterojen bir genetik
hastaligi olan bireyleri yonetmede oldukca zordur. Clinkd, bu tur skorlama modelleri dogasi geregdi statiktir ve
LV apikal anevrizmasi ve yaygin gec gadolinyum tutulumu gibi glclu kardiyak MR'a dayall belirtecler gibi yeni
ortaya cikan risk faktorlerinin dahil edilmesini onler.

Hipertrofik kardiyomiyopatide AKO'U dngordiriiciligu icin ACC/AHA bireysel risk algoritmasi stratejisinde:
vazovagal olma olasiligi dUsuk olan yakin zamanda aciklanamayan senkop; 1. derece yakin akrabalarda aritmiile
iliskili olabilecek AKO: Holter veya uzun sireli ayaktan izlemede tekrarlayan ve/veya uzun streli nonsustained
VT epizodlari; masif sol ventrikl hipertrofisi (duvar kalinligi > 30 mm); kardiyak MR'da yaygin gec¢ godolinyum
tutulumu; genellikle sistolik disfonksiyonla birlikte kalp yetmezligi; ve bolgesel skarli ince duvarli akinetik LV
apikalanevrizmasiyeralmaktadir®. Bununlabirlikte, AKO gecirenkisilerin kiicik birkisminda bu dngordiricilerin
hicbirine sahip olmadiklari da gézlenmistir.

Hipertrofik kardiyomiyopatideki ventrikller aritmogenez; yapisi bozulmus hucresel substrat, anormal
ventrikUler anatomi, hemodinamikteki dinamik degisiklikler ve miyokardiyal iskemi ile iliskilidir (Figur 1).
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Hipertrofik kardiyomiyopatide yaygin bulgular olan dizensiz hiicresel yapilar ve miyokardiyal fibrozis, hastalari
re-entry mekanizmasindan kaynaklanan aritmik olaylara yatkin hale getirmektedir. Bu patolojik ozellikler
artik kardiyak MR gorintllemede gec¢ gadolinyum tutulumu (LGE) ile kolaylikla tanimlanabilmektedir. Gec
gadolinyum tutulumunun, 6zellikle de dusik- orta riskli hastalarda AKO riskini degerlendirmek icin ek bilgi
saglayabilecegine dair kanitlar mevcuttur®. ACC/AHA kilavuzu, LGE'yi AKO icin 6ngdrdiriici bir belirtec olarak
kabul eder; Ancak, Avrupa kilavuzu, LGE'yi bir prognostik bir belirte¢ olarak kabul etmemektedir 0.

Son yillarda, kardiyak MR goriintuleme sayesinde, sol ventrikll apikal anevrizmalari olan ve siklikla bolgesel
skarlasma ve midkaviter bolgede kalinlasmasi olan bir hasta alt grubunun daha sik tanimlanmasina olanak
saglamistir®. Sol ventrikdl apikal anevrizmasl, monomorfik VT icin re-entry bdlgesinin dnemli bir anatomik
kaynagidir ve skarli apikal anevrizma kenari ile miyokardin birlesimi bolgesinden ortaya cikmaktadir. TUm bu
Ozellikler, sol ventrikul apikal anevrizmasinin HKMP'de yeni bir risk belirteci olma potansiyeline sahip oldugunu
gostermektedir.

Miyokard iskemisi, HKMP'de AKO icin her zaman gdz dniinde bulundurulmasi gereken bir prediktif faktordr?.
Midkaviter hipertrofi, intimal hiperplazi ve azalmis limen boyutu dahil kiicuk intramural koroner arterlerin
belirgin yapisal anormallikleri, miyokardiyal iskeminin patolojik temelini olusturmaktadir. Miyokardiyal
iskemi, hastaligin yerlesik bir patofizyolojik dzelligidir ve AKO icin glcli ve bagimsiz bir belirleyici olarak kabul
edilmektedir.

Sonuc ve gelecek perspektifleri

Hipertrofik kardiyomiyopati, nispeten pek etkili olmayan tedavi secenekleri ve kotu prognoz ile iliskili kalitsal
bir kalp hastaligidir®. Genotipleme, biyobelirtecler, kardiyak MR gorintlileme, mikrovaskiler ve otonomik
disfonksiyon, miyokardiyal iskemi ve miyokardiyal hiicresel desorganizasyon da dahil olmak Uzere AKO'niin
cok faktorlu patofizyolojisi, risk siniflandirma modellerinin gelisiminde 6nemli zorluklar yaratmaktadir. Ancak,
son 20 yilda, klinik seyri dnemli olcude degistiren risk algoritma modelleriyle hasta yonetiminde dnemli
yol katedilmistir. Sonuc olarak, tum bu risk algoritma modellerinin dneminin farkinda olarak, bireysel hekim
yargisinin ve tibbi muhakemenin roll hafife alinmamali ve hastalar bir butln olarak degerlendirilmelidir.
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Figlir 1: Hipertrofik kardiyomiyopatide ventrikller aritmi ve ani kardiyak 6lumun potansiyel mekanizmalari.
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Kalitsal Birincil Aritmi Sendromlarinda

Risk Siniflamasi

Dr. Burak Hiiniik
Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi istanbul Saglik Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji A.B.D.

Giris ve Epidemiyoloji

KalitsalBirincilAritmi Sendromlari, konvansiyonelyontemlerle gosterilebilen yapisalkalp hastaligi saptanmayan
ve cogunlukla genc¢ bireylerde kardiyak iyon kanallarinda veya bu kanallarin fonksiyonlarini dizenleyen
proteinlerde mutasyonlar/varyasyonlara ikincil gelisen olumcul disritmilerle tanimlanan molekuler kalitsal
hastaliklardi™. Bati toplumlarinda yapilan otopsi ve toksikoloji calismalarinda <35 yas toplumda tim ani
kardiyak Slimlerin (AKO) yaklasik %40'1 ani aritmik dlim sendromu (AAOS [SADS]) olarak tanimlanmistir ve
birincil aritmi sendromlari olasi en sik nedendir®, Toplumda en sik gortlen alt tipleri Uzun/Kisa-QT, Brugada,
Erken Repolarizasyon ve Katekolaminerjik Polimorfik Ventrikuler Tasikardi Sendromlari olan bu hastaliklarin
gercek toplumsal prevalanslariileilgili bilgimiz kisitlidir zira klinik ve EKG gibi belirtileri cogu zaman maskelenmis
sekilde olup uygun fizyolojik (egzersiz, ates, uygu, stres, vagal tonus artisi, vb), kimyasal (ilac etkisi, elektrolit
dengesizligi) veya cevresel (sicaklik degisimi, ani ses, vb) faktorlerle uyarilip cogu etkilenmis bireyde AKO/
dondurilmis AKO ilk belirti olarak ortaya cikmaktadir 4.

Risk Diizeyi Taniminda Pratik Zorluklar

Kalitsalaritmilerde genotip-fenotip uyumuvefizyopatolojihalentamolarak anlasilabilmis degildir, prevalanslari
belirginirksal/bolgesel farklilar sergilemekte ve Brugada Sendromu basta olmak Uzere hastaliklarin bir kisminda
genetik aktarim inkomplet penetrans gostermektedir9. Dondurilmis-AKO gecmisi veya aritmik senkobu
olan hastalarda karar vermek ve bu hastaliklarin cogunda kott sonlanimi engelleyebilen intrakardiyak defibrilator
(IKD) kararialmak mevcut uluslararasi kilavuzlar ve klinik veriler isiginda hayli kolaydir ancak giinliik klinikte karsilasilan
hastalarin 6nemli kismi bu gruba uymamakta veya senkop etiyolojilerinden emin olunamamaktadir®®. Daha da
onemlisi, bu sendromlarda olumcul disritmiler yasam sUresinin birkag dekadini kapsayan uzun streler boyunca
yuksek olasilikl kalmaya devam etmekte ve ilk 6lumcul ventrikUler aritmi tanidan sonraki 10 ila 20 yil arasinda
bile gelisebilmektedir29. Ote yandan, cogu genc ve hayatinin en tiretken evresinde olup baska klinik yakinmasi
olmayan bir toplumda implante edilebilir cihazlara karar verirken bu cihazlarin yasam kalitesini bir miktar
kisitlayabildikleri ve uzun sUreli takiplerde mekanik-enfektif cihaz komplikasyonlarinin, uygunsuz soklarin
ve beden algisinda bozukluklarin kacinilmaz olarak artabilecegi de g6z 6ntine alinmalidir %, Bu zor sorulari
yanitlarken faydalanilabilecek cesitli risk belirtecleri/skorlama sistemleri gelistirilmeye calisilmaktadir.

Kalitsal aritmilerde yapilan calismalarda tanimlanan yillik risk oranlari kUmdulatif olarak beklenen yasam
suresine gore hesaplanmali ve her hastalik 6zelinde periyodik olarak yeniden degerlendirilmelidir®. Literatlrde
karsilastigimiz ve bu yazida paylasmak istedigim bazi risk oranlarini degerlendirirken bir referans olmasi icin,
Turkiye istatistik Kurumu (TUIK) 2019 verilerine géz atmanin faydali olabilecegini disintyorum®- Bu verilere
gore 35-45 yas aras! bir vatandasimizin 1 yil icinde tUm nedenlere bagl 6lum hizi erkeklerde yaklasik 1/300,
kadinlarda 1/500 civarinda hesaplanmaktadir ve esdeger bati toplumlarindan farkli degildir®. Bu yazida, en
sik gorulen kalitsal birincil aritmik sendromlar ile ilgili guncel risk siniflama onerileri paylasilacaktir. Tablo-1de
yuksek riskli hastalar icin gtincel kilavuz oneri 6zetleri paylasilmis, Tablo-2'de ise orta riskli veya semptomlari
supheli hastalarda kullanilabilecek risk dlzeyi belirleyici ek tetkikler 6zetlenmistir.

Uzun QT Sendromu

Konjenital Uzun QT Sendromunun (uQTS) toplumdaki yaklasik prevalansi 1:2000'dir ve birincil aritmi
sendromlarinin en yaygini olarak dusunulmektedir®49, Hastalk, elektrolit bozuklugu veya anti-aritmik ilac
etkisi altinda olmayan bireylerde, cogunlukla potasyum, sodyum veya nadiren kalsiyumun voltaj bagimli iyon
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kanallarinin alt birimlerini kodlayan genlerdeki genelde yuksek penetrans ozellikli, Mendelyan gecis izlenen
otozomal dominant (nadir otozomal resesif Jervel-Lange-Nielsen Sendromu haric) mutasyonlar nedeniyle
kalp hizina gore duzeltilmis EKG QT araliginin (QTd) uzamasi (kadinlarda >480 ms, erkeklerde >470 ms) ile
karakterizedir>"9, Aritmik olaylarla iliskili kosullar cogunlukla gene 6zgudur ve cogu aritmik olay uQT1de
fiziksel veya duygusal stres sirasinda, uQT2'de ani gurultUler ve tetikleyici uyaranlara baglantili olarak ve uQT3
hastalarinda dinlenme veya uyku sirasinda meydana gelir -9, Uzamis QT araligl, uQTS'nin ayirt edici ozelligi
olmasina ragmen, belirlenmesi dinamik yapisi nedeniyle zor olabilir. Genotip pozitif hastalarin %37'si (LQT1)
ila %10'u (LQT3) dinlenme halindeyken normal sinirlar icinde QT araligina sahiptir ™2). Genetik tarama, uQTS
vakalarinin %75'inde hastaliga neden olan bir mutasyonu tanimlar ve pozitif genotipli vakalarin %90'ini G¢ ana
gen mutasyonlari (UQT1,2 ve 3-sirasiyla KCNQ1, KCNH2 ve SCN5A) olusturur . Bahsi gecen tlim tanisal zorluklar
g0z onune alindiginda, Schwartz ve ark. tarafindan egzersiz testinin 4. dakika QT uzamasini da hesaba katan
ve kabaca tibbi/aile dykusu, yas, semptomlar ve bazal QTd dlcUmunu iceren bir uQTS tanisal puanlama sistemi
onerilmistir,

Tedavisiz AKO riski ilk senkop sonrasi %15-20/yil ve 5 yilda %50’lere ulasan bu sendromda doéndirilmus AKO
ve aritmik senkoplar en kuvvetli risk 6ngordirtictisi olup mutlak IKD implantasyonu endikasyonu dogurur
10, Ancak QTd mesafesi sinirda olan stpheli bireylerde, uQTS tanisi koyulmus tUm hastalarda ve birinci derece
yakininda uQTS olan kisilerde risk dngordurlcu olarak genetik calisma yUksek dnemle onerilmektedir zira bazi
nadirmutasyon/polimorfizmler, Triadin mutasyonlari, CALM mutasyonlari, SCN5Aveya KCNH2 mutasyonlarinin
bazal QTd>500 ms olan bireylerde birlikte saptanmasi gibi bulgular yillik ventrikuler olay riskini asempotamik
vakalarda %0,6'lara, semptomatik vakalarda beraberinde beta bloker kullanilsa bile %1,9'lara kadar cikarmaktadir
613, Bu veriler 1siginda, daha dusiik kanit diizeyi ile de olsa bu hastalarda da IKD implantasyonu distndlebilir.

Kanit duzeyi henuz ytksek olmasa da, klinikte kolayca kullanilabilecek “Yatarken ve Ayakta EKG-QTd Testi"™
hem olasi tani ihtimalini artirma, altta yatan genotip-fenotip iliskisini belirleme, hem de beta bloker tedavi
yanitini degerlendirerek olasl kotu olaylari ve tedavi uyumunu gozleme sansi vermesi adina hem tani hem de
risk siniflamasinda ucuz, basit ve etkin bir test olarak gorunmektedir. Ayrica 24 ve 72 saatlik ritim Holter EKG
kayitlarinin olasi gun ici >500 ms QTd donemlerini ve asemptomatik disritmi ataklarini saptama gucu yaninda,
T dalga alternansi dlcimu mumkun ise kotl prognozu ongordurebilecegi ve supheli vakalarda hem tani hem
tedavide kullanilabilecegine dair kanitlar mevcuttur ™),

Brugada Sendromu

Brugada Sendromu (BS), sag prekordiyal EKG derivasyonlarinda spontan veya Na-kanal blokeriilaclarla uyarilan
tipik bir ST paterninin izlendigi, bilinen herhangi bir rahatsizligi olmayan, dzellikle genc erkek bireylerde AKO
ve/veya senkop olaylarina yol acabilen bir AKO sendromudur 167, VVagal tonus, cinsiyet hormonlari, cevresel
sicaklik ve sirkadiyen ritimdeki degisikliklerle baglantili olabilen oldukca dinamik EKG davranislari nedeniyle
gercek prevalansi belirlemek hayli zordur®™®. BS fenotipi ile iliskili olan SCN5A basta olmak Uzere en az 12
genetik mutasyon/polimorfizm gosterilmistir ancak, SCN5A mutasyonu BS hastalarinin %30'undan azinda
saptanmakta, geneltoplumda da SCN5A %10-20 arasinda asemptomatik kisilerde izlenebilmektedir "¢ Genetik
tarama sonuclariile ilgili veriler heniiz taniyi, prognozu veya tedaviyi etkilemekten uzaktir>19,

BSrisksiniflamasiglincelkilavuzlarisiginda sadeceyiizey EKG ve klinige dayanmaktadir 9. AKO ykiistiolanlarve
spontan Tip-1Brugada Paterniizlenen hastalardan aritmik senkop tespit edilenler, yillik %2,3 malign ventrikUler
disritmi riski tasimakta olup IKD tedavisi dnerilirken, asemptomatik bireylerde ilacla uyarilmis Tip-1patern yillik
<%0.4 disritmi riski ile cok dusuk risk grubunu olusturmakta ve herhangi bir mtdahale onerilmemektedir 8,

Diger kalitimsal aritmik sendromlarda da oldugu gibi en tartismali alan, klinikte sik karsilastigimiz, stpheli
semptomlari olan veya asemptomatik olup EKG'de spontan Tip-1 patern izlenen, “orta” risk dlzeyinde kabul
edilen hastalardir. Bugrup hastalaryillik yaklasik %1AKO riskitasimaktadir™ve bu riskin mevcut genc BS toplumu
disunuldiginde kimulatif olarak yillar icinde ulasabilecegi diizey unutulmamalidir. Ote yandan genc bir bireye
implante edilebilir cihaz takma karari da risk/fayda acisindan iyi irdelenmelidir . Bu zor karar icin literatlrde
cesitlirisk duzenleyici klinik ve laboratuvar belirtecleri calisilmistir.
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Bu yaklasimlardan en tartismali olani girisimsel programli ventrikiler stimUlasyon (PVS) ile VT/VF induklemenin
gelecekteki malign disritmileri ngordirme glictduré+™, Bu konuda, 6zellikle Brugada ve ark’nin merkezinden gelen
ve tek merkezden bildirilen en uzun takipli hasta serilerini iceren veriler ile Snemli bazi meta-analizler bu yaklasimin
orta riskli BS hastalarinda riski ongordUrebildigi ve tek basina/risk skor sistemlerinde mutlaka bulunmasi gereken bir
yontem oldugu yontndedir -2V, Bu verilerin aksine, yine Avrupa’nin referans merkezlerinden derlenen FINGER??
ve PRELUDE® gibi bu defa cok merkezli kayit calismalarinda ise bu 6ngordirtcu fayda saptanamamistir. Bu verileri
yorumlarken, metodolojilerdeki heterojenlik (PVS teknikleri/stimUlasyon bolgeleri, vb), takip surelerindeki farklilik goz
onunde bulundurulmalidir. Mevcut bulgularla uluslararasl kilavuzlar PVS'yi orta riskli hastalarda dusuk oneri dlzeyi
ile (Ilb) 6nerse de*, ozellikle tek merkezlive daha az agresif (en fazla 3'lU ektsra stimulus 600/500/430 ms protokoll
ve sadece RV apeksten) protokollerde en fazla 2 ekstra atim ile induklenen VT/VF'nin dzellikle negatif dngdrduricu
gucunden, ortariskli veya supheli vakalarda faydalanilabilir @24,

Ayrica, tip 1 paternin periferal EKG derivasyonlarinda da gozlenmesi, inferior erken repolarizasyon paterni,
1. Derece AV blok, fragmante QRS bulgusu, D1'de genis S, aVR'de genis R dalgasi gibi EKG kriterlerinin ®> birarada
bulunmasinin veya klinik/aile hikayesine efor testi toparlanma doneminde ST segment kubbesi belirginlesmesi,
ventrikUler efektif refrakter periyodun <200 ms olmasl, Sinds nod disfonksiyonu gibi laboratuvar/girisim
verilerinin coklu sekilde eklendigi skor sistemlerinin orta riskli veya semptomlari siipheli hastalarda AKO
ongordurdcd rolleriile ilgili veriler 212320 giderek artmaktadir.

Katekolaminerjik Polimorfik Ventrikiiler Tasikardi (KPVT)

Adolesan ve genc eriskinlerde katekolaminerjik aktivite ile atimdan atima 180 derecelik aks degisikligi gosteren
cift yonli sik ventrikiler ektopi ve VT'ler ile karakterize ve senkop/AKO ile giden, nadir ancak atlanmamasi
gereken birbirincilaritmik sendromdur 9. istirahat EKG'si cogunlukla tamamen normaldir 3. Kardiyak kalsiyum
metabolizmasi/ryanodin reseptor ve fonksiyonlariniilgilendiren mutasyonlar klinikten sorumludur®), Tedavisiz
30yasina kadar mortalite %50'dir (4). Tani alan hastalar ve yakinlarina dzellikle tanisal ve tedavi acisindan genetik
test onerilmekte, tani alan kisiler ve asemptomatik de olsa tum genetik tastyicilar uzun etkili non-selektif beta
blokerler (Nadolol veya Isoproterenol) ile hemen tedaviye baslanmali, yakinmalar devam ederse Flekainid ve/
veya sol sempatik denervasyon tedaviye eklenmelidir>1,

Dondurilmis AKO olan veya optimal tedaviye ragmen senkoplari devam eden hastaya KD takilmasi
dnerilmektedir. Ancak iKD takilan hastalarin yaklasik %50'sinde uygun soklarin devam ettigi ve bazi hastalarda
VF firtinasina yol acabildigi izlenmistir®. Mimkunse IKD takilmadan dnce giincel kilavuzlarin dnerdigi tim
diger tedavilerin tolere edilen optimal dozda denenmesi Onerilmektedir. Egzersiz testinin tedavi yanitini
degerlendirmede ve devam eden ektopiler, cok erken yasta tani koyulmus olmasi gibi klinik parametreler ile
birlikte distnUldugunde, kisitli risk ongorduriclt degerivardir®,

Kisa QT Sendromu

Hayli nadir bir birincil aritmi sendromu olan Kisa QT Sendromunda, tani almis bireylerde dogrulanmis tek
yiiksek risk kriteri ddndirilmuis AKO hikayesi ve belgelenmis VT/VF'dir. Bu hastalara yiiksek dneri diizeyi ile IKD
yerlestirilmelidir. PVS risk ongordurtcusu degildir.

Sonuc:

Kalitsalartimik sendromlardarisk 6ngorduruculerinden haberdarolmak, ytksekrisklihastalarinveaile Gyelerinin
hayatini kurtarabilme potansiyeli tasidigl gibi, bu sendromlarin énemli kesimini olusturan asemptomatik
hastalari da gereksiz girisim, komplikasyon ve maliyetlerden koruma imkani sunmaktadir. Bu amacla gelistirilen
coklu risk skorlama sistemleri en gelecek vadeden ¢cozUmlerden biri olarak one cikmaktadir.
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Tablo-2: YUksekvedusukrisklihastalardisinda, birincilaritmik sendromlarayaklasimdaverisk dlzeyibelirlemede
kullanilabilecek klinik ve laboratuvar yontemleri ile ilgili guncel literatlr Onerilerinin sematik Ozeti. (Ayrintilar

icin ilgili sendrom basligina bakiniz)

Renk kodlari:

Kirmizi: Yontem risk siniflamasinda literaturde yuksek kanit duzeyi ile Onerilir

Turuncu: Yontemin risk siniflamasindaki glicu hakkinda literatirde en az 2 ve daha fazla sayida cok merkezli ve

modellerde dogrulanmis veri mevcuttur

Yontemin risk siniflamasindaki gtict hakkinda literaturde tek merkezli ve hentiz dogrulanmamis/celiskili
sonuclar elde edilmis veri mevcuttur
Siyah: Yontemin risk siniflamasinda kullanilmasi nerilmez
?. Henuz veriyok/cok kisitli veri

Kalitsal Birincil
Aritmi Sendromlari

Uzun QT

Brugada Sendromu

KPVT

Kisa QT

12-derivasyon
ylizey EKG

Eforlu Ekg Testi

Ritim Holter

Elektrofizyolojik
Calisma/PVs

Genetik Calisma

Tablo-1: Yiksek Riskli Kalitsal Birincil Aritmik Sendromlarda Guincel Kilavuz Onerileri. (4 ve 10 numarali
referanslardan hazirlanmistir)

Kalitsal Birincil Aritmi
Sendromlari

Yiiksek Risk Oneri Ozetleri

Uzun QT Sendromu

Daha once
déndirilmis AKO

olan hastalarda beta
blokerlere ek olarak iKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi B)

Yeterli dozda beta
bloker alirken
senkop ve/veya
VT olan hastalarda
iKD implantasyonu

dusundlmelidir (sinif lla:

kanit duzeyi B)

QTc >500 ms
oldugunda, KCNH2
veya SCN5A'da
patojenik mutasyonun
asemptomatik
tastyicilarinda, beta
blokerlere ek olarak
KD implantasyonu
dusunulebilir (sinif l1b:
kanit duzeyi C)

Brugada Sendromu

Daha 6nce
déndurilmis AKO
olan hastalarda iKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi C)

Belgelenmis spontan
sudregen VT'si olan
hastalarda IKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi C)

Spontan tip 1EKG
paterni ve senkopu
olan hastalarda

KD implantasyonu
dustnulmelidir (sinif
lla; kanit duzeyi C)

Programlanmis
ventrikuler
stimulasyon sirasinda
indUklenebilir VF'si
olan hastalarda

iKD implantasyonu
dusundlebilir (sinif lib;
kanit duzeyi C)

Katekolaminerjik polimorfik
ventrikiler tasikardi

Daha 6nce kardiyak
arrest gecirmis
hastalarda beta

bloker +/- flekainid
tedavisine ek olarak IKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi C)

Optimum tedaviye
ragmen tekrarlayan
senkop veya
polimorfik/cift yonlu
VT olan hastalarda
flekainid iceren veya
icermeyen beta bloker
tedaviye ek olarak iKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi C)

Dondiiriilmiis AKO
veya belgeli VT/VF
geciren hastalarda iKD
implantasyonu onerilir
(sinif I; kanit duzeyi C)
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Dogumsal Kalp Hastaliklarinda
Ani Kardiyak Olum

Risk Gruplari, Tarama, Cerrahi Tedavi ve intrakardiyak Defibrilator Tedavisi

Yd. Doc¢. Dr. Rabia Eker Akilli
Cukurova Universitesi Kardiyoloji AD

Dogumsal Kalp Hastaligi (DKH) tanive cerrahi tekniklerdekiilerlemelere bagli olarak yasam beklentisinin dnemili
Olcude arttigl heterojen bir hastalik grubudur. Bu olumlu gelismelere ragmen, cocuklukta yapilan DKH onarimi
siklikla genc eriskinlikte gec kardiyak mortaliteye neden olabilen KY ve aritmilerin ortaya ¢ikmasina neden
olur®?, Kardiyak nedenlerden kaynaklanan ve semptomlarin baslangicindan sonraki bir saat icinde gerceklesen
6lum, ani kardiyak 6lim (AKO) olarak tanimlanir. Tim DKH poptilasyonunda AKO insidansi genel olarak diisik
(yilda <%0,1) olmakla birlikte hastaliga 6zgu bazi substratlar ve risk faktorleri ile bazi defektler hastanin riskini
arttirabilir ve AKO oraninin ayni yastaki normal populasyandan daha yiiksek olmasina neden olur®. AKO riski
zamana baglidir ve yasamin ikinci dekatindan sonra giderek artar. Bu gline kadar, AKO icin risk faktorlerini veya
birincil dnleme tedavilerinin yararini gosteren hicbir randomize kontrolll ¢calisma yapilmamistir. Retrospektif
verilere gore ise ilk onarimdan sonra tim Slimlerin %14-26'si AKO olarak goriilmektedirs. Cesitli DKH'leri
olan yetiskinler tizerinde yapilan biiyik bir calismada, aritmilerle ilgili AKO %14 olarak bildirilmis ve genel olarak
istirahathalinde gériilen AKO'niin kompleks DKH olmayanlardada gdzlendigibu calismadaAKOicinrisk faktorleri,
supraventrikUler tasikardi (SVT), sistemik veya pulmoner ventrikuler islev bozuklugu ve uzamis QRS sUresi dahil
iskemik kardiyomiyopatidekilere benzer olarak bildirilmistir®. DKH'll hastalarda AKO'niin 6nemli kismindan
aritmiler sorumlu tutulmaktadir. Ventrikuler aritmiler konjenital kalp hastaliklarinin ge¢ bir komplikasyonudur
ve 6nemli morbidite ve mortalite nedeni olabilir. Ventrikiler aritmiye bagli AKO ise yetiskinlerdeki tim
olimlerin %7-26'sini olusturmaktadir “°. VentrikUler aritmi konjenital kalp hastaliklarinda o6zellikle Fallot
tetralojisinde cerrahi 6ncesi ve sonrasi donemde normal populasyona gore artmis siklikla saptanir®. Konjenital
kalp hastaliklarinda ventrikiler aritmi gelisimini ve AKO risk olasiligini saptayacak kesin protokoller yoktur. Rutin
EKG ve Holter calismalari yetersiz kalabilecegi icin elektrofizyolojik calisma yapilmasi gerekebilir. Semptomatik
olan veya yuiksek dereceli ventrikiler aritmi saptanan hastalarda koruyucu ilac tedavisi, kateter ablasyonu, IKD
implantasyonu, hemodinamik bozuklugun duzeltilmesi ve cerrahi ablasyon gerekebilir.

AKO riski en yiiksek olan DKH'lar Fallot tetralojisi (TOF), diizeltilmis biiyiik arterlerin transpozisyonu (dBAT), sol
tarafliobstruktif patolojiler ve tek ventrikulll kalplerdir®#2), Risk degerlendirmesiileilgili calismalarin cogu TOF
olan hastalarda yapilmistir. Her on yilda %2-3'Liik bir AKO riski gdsterir, cerrahi diizeltmeden sonra gec donemde
de risk artar”. AKO icin bircok risk faktdrii tanimlanmis olmasina ragmen genel olarak risk altindaki hastalari
belirlemek gecmisten bu yana zorluklar icermeye devam etmektedir. Bilinen en guclu risk gostergeleri; >180
ms QRS suresi,sag ventrikul (SgV) hacim yuklenmesi, sol ventrikdl (SV) islev bozuklugu ve klinik/indUklenebilir
stirekli ventrikler tasikardidir (VT)®. AKO'niin altinda yatan mekanizmalar, ventrikiler artimiler ve ventrikiler
fibrilasyona (VF) ilerleyen hizli 1:1 atriyoventrikiler (AV) iletimli atriyal tasiaritmidir. Elektrofizyolojik calismada
(EFC) programli ventrikuler uyarimin (PVS) risk degerlendirmesi icin faydali oldugu bildirilmektedir. Birincil ve
ikincil korunmada intrakardiyak defibrilatdr (IKD) tedavisi uygulanan TOF hastalarinda, yilda %8-10 gibi yiksek
uygun sok oranlari bildirmistir®.

Atriyal switch ameliyati (Mustard veya Senning) sonrasi BAT'I olan hastalarda AKO riski her dekatta %5'tir™.
Atriyal tasiaritmi varligi ve sistemik SgV yetmezligi AKO icin 6nemli risk faktorleridir. Halihazirda atriyal
tasikardinin (AT) kateter ablasyonu etkili bir tedavidir ve bu hasta grubunda AKO riskini azaltmaktadir. PVS,
genel risk siniflandirmasi icin ise kullanisli géziikmemektedir. ikincil 6nleme icin IKD'ler etkili gibi gorintrken,
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birincil 6nlemede KD tedavisi ventrikiler islev bozuklugu olanlarda yillk %0.5 sok oraniyla cok faydali
gozikmemektedir™. GUnumuzde atriyal switch kullanilmamaktadir ve sonuc olarak bu hasta populasyonu
giderek azalmaktadir. Konjenital aort darliginin uygun onarimi (bikuspit kapaklar dahil), genellikle spesifik anti-
aritmik tedavi ihtiyacini ortadan kaldirarak AKO riskini énemli dlclide azaltir™. Fontan ameliyatindan sonra
univentrikler kalbi olan hastalarda, uzun streli morbidite, karmasik AT ve yasla birlikte giderek artan KY gelisimi
ile karakterizedir. Aritmi ile iliskili AKO, Fontan hastalarinda nadir degildir ve ortalama 12 yillik bir takipte AKO
insidansi %9 olarak bildirmistir, ancak bu hastalarda AKO icin heniiz herhangi bir risk faktori tanimlanmamistir
(3, Fontan hastalarinda IKD tedavisinin etkinligine iliskin veriler yetersizdir.

Genel olarak, DKH'li hastalarda IKD tedavisi, son yillarda ikincil korumadan birincil korumaya kaymistir 14,
Retrospektif kohort calismalari, ventrikiler aritmiye ek olarak, ventrikdl islev bozuklugunun (sol / sag) farkli
DKH tipleri olan hastalarda AKO icin net bir risk faktori haline geldigini gdstermektedir.#® Bu durum, reziduel
defektlerin cerrahi mudahaleleri, ilac optimizasyonu ve uygunsa kardiyak resenkronizasyon tedavisi (KRT)
ile ventrikUl islev bozuklugunun etkin bir sekilde tedavi edilmesinin dnemini vurgulamaktadir. Genel olarak,
senkoplu veya slreksiz VT'si olan DKH'li hastalar hemodinamik ve elektrofizyolojik degerlendirmeye tabi
tutulmalidir. PVS, AKO riski tasiyan hastalari belirlemek icin faydali olabilir. DKH'nin cerrahi onarimindan sonra
tekrarlayan strrekli VT'si olan hastalarda iKD'ye alternatif veya ek olarak kateter ablasyonu ve cerrahi tedaviler
dustnUlmelidir ™,

Avrupa Kardiyoloji Dernegi'nin (ESC) 2015 yilinda yayinladigi kilavuzda DKH olan hastalarda AKO'niin
onlenmesi ve ventrikiiler aritmilerin yonetimine dair oneriler 1,

1. Olayin nedenini belirlemek ve reverzible dislamak icin yapilan degerlendirmeden sonra, kardiyak arrest
gecirmis DKH hastalarina IKD implantasyonu yapilmalidir (IB).

2. Hemodinamik ve elektrofizyolojik degerlendirmeden gecen semptomatik strekli VT'si olan DKH hastalarina
IKD implantasyonu yapilmalidir (sinif IB).

3. Tekrarlayan monomorfik VT veya uygun ICD soklari alan ve cihaz programlama veya ilac tedavisi ile
yonetilemeyen DKH'li hastalarda IKD'ye alternatif veya ek tedavi olarak kateter ablasyonu yapilmalidir (sinif
IC).

4, Sistemik SVEF <%35, biventrikuler fizyoloji, optimal tibbi tedaviye ragmen semptomatik KY ve NYHA
fonksiyonel sinif Il veya Il olan DKH'li eriskinlerde iKD implantasyonu yapilmalidir (sinif IC).

5. Nedeni bilinmeyen senkobu olan DKH'lI hastalarda ileri ventrikUler disfonksiyon veya PVS'de induklenebilir
stirekli VT veya VF olmasi durumunda IKD implantasyonu distnilmelidir (sinif lla B).

6. Fallot tetralojisiyle birlikte SV islev bozuklugu, streksiz VT, QRS suresi >180 ms veya PVS'de induklenebilir
strekli VT dahil olmak lzere AKO icin coklu risk faktorleri olan secilmis hastalarda IKD implantasyonu
dusunulmelidir (sinif lla B).

7. DKH ve IKD'si olan hastalarda semptomatik stirekli monomorfik VT varliginda ilac tedavisine alternatif olarak
kateter ablasyonu dustnulmelidir (sinif lla B).

8. ilerlemis tek veya sistemik SV islev bozuklugu olan hastalarda siireksiz VT, NYHA fonksiyonel sinif 11/11l veya
ciddi sistemik AV kapak yetersizligi gibi diger risk faktorlerinin varliginda iKD tedavisi distintlebilir (sinif lIb B).

9. SVislev bozuklugu, stireksiz VT ve QRS suresi >180 ms gibi risk faktorlerinden bir veya daha fazlasina sahip
Fallot tetralojisi olan hastalarda AKO risk siniflandirmasi icin PVS distndlebilir (sinif 11b B).

10. DKH ve sureksiz VT'si olan hastalarda surekli VT riskini belirlemek icin PVS dustnulebilir (sinif lIb C).

11. Elektrofizyolojik haritalamaya dayali cerrahi ablasyon, , kinik olarak strekli VT'si olan ve tanimlanmis kritik
istmuslu indUklenebilir sireklimonomorfik VT'si olan kalp cerrahisi gecirmis DKH'lI hastalarda dtsUtnulebilir
(sinif lib C).

12. Stabil ventrikl islevi olan DKH'lI hastalarda asemptomatik seyrek ventrikller erken vuru icin kateter
ablasyonu veya profilaktik anti-aritmik tedavi onerilmez (sinif Il C).

13. Semptom ya da diger risk faktorleri olmayan DKH'l hastalarda risk siniflamasi icin PVS dnerilmez (sinif 111B).
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VT/VF'den kaynaklanan AKO'de neden reverzible degilse iKD implantasyonu dnerilmekteyken ve bu hastalarda
aile bireylerinin de taranmasi ve riskli kisilerin tanimlanmasi dnem arzetmektedir. Ayrica aort darligi, koroner
arter anomalileri, hipertrofik kardiyomiyopati (adolesanlarda ve genc atletlerde AKO'niin en sik nedeni), WPW
sendromuve dogumsalAV blokyine AKO riski taslyan birincilkardiyak patolojilerdir. Genetik iyon kanal hastaliklari
da postmortem olarak nedeni gdsterilemeyen AKO'lerin yaklasik 1/3'Ginden sorumludur.

Girisimsel tedavilerin yaninda antiaritmik ilaclar ventrikiler aritmi yukunu azaltmak icin IKD'ye ek olarak
kullanilabilir™. IKD tedavisinin tek veya sistemik SGV olan hastalarin birincil korumasindaki yarari net
bilinmemektedir. Buna gore, TOF disinda, DKH'de birincil korunma icin IKD implantasyonuna iliskin oneriler
henlz net degildir™® Transvendz IKD sistemleri kullanilmaya devam etmektedir, ancak intrakardiyak sant veya
ventrikUle sinirli vendz erisimi olan hastalarda, subkUttan IKD bir alternatif olabilir. Bununla birlikte, uygunsuz
algilama riski ve antitasikardi ve antibradikardi pacing eksikligi nedeniyle tim hastalar uygun degildir. DKH'li
asemptomatik hastalarda PVS'nin faydasi belirsizdir. Tipik olarak onarim yapilmis TOF'ta (bu hastaliga sinirli
olmamakla birlikte) karsilasilan ventrikiler reentry icin bir substrati olan ve/veya ventrikul insizyonu yapilmis
hastalarda makul gorinmektedir. Bradikardi/total AV blok ve uzun QT ile veya uzun QT olmaksizin bradikardiye
bagli ventrikuler aritmi ve hizli iletimli interatriyal reentran tasikardi (IART)/atriyal fibrilasyon (AF) nedeniyle
AKO'nUn diger nedenlerini akilda tutmak ve tanimak nemlidir.

2017 Amerikan Kalp Dernegive Kalp Ritim Dernegi'nin (AHA/HRS) Ventrikuler aritmisi olan hastalarin yonetimive
AKO'niin 8nlenmesi kilavuzunda DKH'da VA ve AKO gdriilme oranlarive risk faktorleri Tablo T'de dzetlenmistir®.

Tablo 1: Dogumsal Kalp Hastaliginda Ventrikuler aritmi ve Ani Kardiyak Olim Risk Faktorleri

DKH VA insidansi(%) | AKO insidansi | Yiksek risk kriterleri
(%)

Basit DKH

ASD 2-6 <1.5 VentrikUler pacing

SgV dilatasyonu
Pulmoner HT

NKX2.5 geni

VSD 3-18 <3

Orta diizeyde kompleks DKH

TOF 14-31 1.4-8.3 Aclklanamayan senkop
Sik/Kompleks VA
SareklivT

>180 ms QRS suresi
IndUklenebilir strekli VT
Atriyal tasikardi
Azalmis SVEF

Dilate solventrikul
Ciddi PY ve PD

Aort darligi 10-34 3-20 Aciklanamayan senkop

Ciddi SVH

>40 mmHg ort. Gr Aort darlig
Ventrikulislev boz.

Aort koarktasyonu 2 2 Tamir yerinde anevrizma
Aort darligl

Sistemik Hipertansiyon
Erken koroner arter hst
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Ebstein anomalisi 2 3-6 Kardiomegali

Atriyal Fibrilasyon

Genis QRS'li kompleks tasikardi
Mitral Yetersizlik

Dilate SgVCY

Ciddi Kompleks DKH

BAT Atriyal switch

- - Mustard tamiri

Atriyal switch 2 3-9.5 Onceki VSD kapatma Aciklanamayan senkop
Atriyal tasikardi

Koroner orifis darligi

ddBAT 10 17-25 Sistemik ventrikulislev boz

Ciddi Ty

Arteriyel switch 2 1

Trunkus Arteriyozus 10 4 Coklu cerrahi tamir
Koroner anomaliler
Ventrikulislev boz. ve/veya hipertrofi

Tek ventrikiil icin Fontan tamiri 5-17 2.8-5.4 Atriyal tasikardi

Uzun takip suresi

Asit

Protein kaybettiren enteropati

DKH: Dogumsalkalp hastaligi, VA: Ventrikiiler aritmi, AKO: Ani kardiyak 6lim, ASD: Atriyal septal defekt, S§V: Sag ventrikiil, VSD: Ventrikiler
septal defekt, TOF: Fallot tetrolojisi, VT: VentrikUler tasikardi, SVEF: Sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu, PY: Pulmoner yetersizlik, PD:
Pulmoner darlik, SVH: sol ventrikul hipertrofisi, SGQVCY: Sag ventrikul ¢ikis yolu, BAT: BUyUk arter transpozisyonu, ddBAT: Dogustan
dUzeltilmis buyuUk arter transpozisyonu, TY: Trikuspit yetersizligi

ESC'nin 2020 Eriskin Dogumsal Kalp Hastaliklari Tedavi kilavuzunda eriskin DKH'da aritmi tedavisine dair

onerileri??;

1. Orta ve siddetli kompleks DKH ve belgelenmis aritmileri olan hastalar, multidisipliner bir ekip ve eriskin
dogumsal kalp hastaligi ve iliskili aritmi konusunda uzmanliga sahip bir merkeze sevk edilmelidir (sinif IC).

2. DokUmente aritmileri olan veya ileri yasta ASD kapatma vb islem sonrasi aritmi riski ylksek olan KKH
hastalarinda perkitan veya cerrahi girisimler dusunulmeli ve hastalar bu girisimler ve aritmilerin invaziv
tedavisinde uzmanliga sahip multidisipliner ekibin bulundugu bir merkeze sevk edilmelidir (sinif IC).

3. Hafif DKH'da, semptomatik, surekli tekrarlayan SVT (AVNRT, AVRT, AT ve IART) icin veya SVT potansiyel olarak
AKOQ ile iliskiliyse uzun stireli tibbi tedavi yerine kateter ablasyonu dnerilir (IC).

4. Ortave ciddi DKH'da da aynisartlar soz konusu oldugunda islemin deneyimli merkezlerde yapilmasi kosuluyla
kateter ablasyon dustuntlmelidir (sinif l1aC).

5. Tekrarlayan monomorfik VT, araliksiz VT veya tibbi tedavi/ICD yeniden programlamasi ile yonetilemeyen
elektriksel firtina ile basvuran hastalarda IKD'lere ek tedavi olarak kateter ablasyonu yapilmalidir (sinif IC).

6. Medikal tedavinin tercih edilmedigi hastalarda semptomatik, monomorfik strekli VT olmasi durumunda
islemin deneyimli merkezlerde yapilmasi sartiyla kateter ablasyonu dusunulmelidir (sinif l1aC).

intrakardiyak Defibrilator Tedavisi

AKO, pediatrik hastalarda nadir gdriilen bir durum oldugu icin birincil veya ikincil koruma amacli yillik iKD
implantasyon orani nadirdir (milyonda <1)222. AKO riski taslyan pediatrik hastalar kalitsal kanalopatiler veya
kardiyomiyopatiler dahil olmak Uzere genis DKH yelpazesinde cok cesitli altta yatan kalp hastaliklarina
sahip heterojen bir grup olusturur®2Y, Eriskinlerde IKD tedavisinin giincel endikasyonlari pediatrik hastalara
uygulanmaktadir. Pediyatrik populasyonla ilgili kalp hastaliklari icin onerilerin cogu B veya C kanit dlzeyine
sahiptir. Yetiskin kilavuzlarinin aksine, bu yas grubunda AKO insidansinin disiik olmasi nedeniyle dilate KMP
ve ileri SV islev bozuklugu olan pediatrik hastalarda IKD rutin olarak kullanilmaz 2324, Pediatrik IKD serilerinin
sonuclarinin yorumlanmasi ve karsilastirilmasi, IKD tedavisinin bircok durum icin degerlendirilmesi ve siklikla
DKH'liyetiskinleri de icermesi nedeniyle zordur. Birkac pediatrik iKD serisinde (ikincil korunma amacli) hastalarin
%40-67'sinde uygun soklar bildirilmistir. Birincil koruma icin IKD tedavisi kullanildiginda, 2-4 yillik ortalama
takip suresinde uygun sok oranlari %10-26 arasinda belirtilmistir @122 2520 | ead kiriklari/yalitim sorunlari,
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vaskuUler problemler, enfeksiyonlar ve defibrilasyon esigindeki gec artislar, muhtemelen daha yuksek aktivite
seviyeleri, daha kucUk vucut boyutlari ve buylumeleri nedeniyle pediyatrik popUlasyonda yetiskinlere gore daha
yaygindir?’), By Uk arastirmalar <8 yas grubunda yillik lead kirilma oranini %5.3-6.5 ve Fidelis leadleri bagimsiz
risk faktoru olarak bildirmistir 28),

Pediatrik serilerin cogunda, bildirilen uygunsuz soklarin insidansi oldukca yuksektir ve %17 ila %30 arasinda
degismektedir®222), Sinds tasikardisi, supraventriktler aritmiler ve T-dalga asiri algilamasi nedeniyle uygun
olmayan soklaryaygindirve 6zellikle dahayuksek algilama esigi kullanilarak bireysel programlamaile azaltilabilir.
Blylk pediatrik hastalarda, yetiskinlerde oldugu gibi, transvenoz cift odacikli IKD sistemleri cogunlukla
kullanilmaktadir. Daha kicuk yastaki hastalarda, vendz obstriksiyonu onlemek icin yaygin olarak tek odacikl
sistemler kullanilir ve blyiimeye izin vermek icin sag atriyumda KD lead'inin bir loopu birakilir. Bebeklerde ve
kiicUk cocuklarda alternatif transvendz olmayan iKD sistemleri glivenli ve etkili gdriinmektedir 29, Bu sistemler
jeneratorln karinicine yerlestirilmesi ve ventrikUl leadinin epikardiyal olarak yerlestirilmesiyle olusturulur 2229,
Baska uygulama teknikleri de bildirilmistir ancak defibrilasyon esigindeki gec artislar, bu alternatif sistemlerin
kullanimi ile daha sik meydana gelir ve periyodik defibrilasyon esigi testinin yapilmasi dtisunulmelidir. KRT,
pediyatrik hastalarda, enyaygin olarak antibradikardi pacingicin bir endikasyon oldugunda, KY tedavisine onemli
biryardimci olmustur®?, KRT-D tedavisi secilmis hastalarda, 6zellikle postoperatif DKH popUllasyonunda faydali
olabilir, ancak kullanimini destekleyen veriler azdir.

ESC'nin 2015 yilinda yayinladigi ventrikller aritmili hastalarin yonetimi ve ani kardiyak olumuin onlenmesi
kilavuzunda kardiyak arrest geciren pediyatrik hastalarda reverzible nedenlerin yoklugunda ve kalitsal
kanalopati, kardiyomiyopati veya DKH'si olan yUksek riskli pediyatrik hastalarda tibbi tedavi ile kombinasyon
halinde IKD implantasyonu (IB) endikasyonla, bllyime sirasinda transvendz olmayan iKD sistemlerinin periyodik
defibrilasyon esigi testiise llaC endikasyonla onerilir 1,

ESC 2020 Eriskin Dogumsal Kalp Hastaliklari Tedavi kilavuzunda IKD endikasyonlari ise su sekilde siralanmistir 29

Biventrikuler fizyolojisi ve sistemik bir SV'si olan hastalarda birincil korumada ve AKO icin ikincil korumada IKD
implantasyonu standart kriterlere gore yapilir 1829,

1. VF veya hemodinamiyi bozan VT'ye bagli kardiyak arrest geciren DKH'li eriskin kisilerde etyolojiyi belirlemek
ve reverzible nedenlerin dislanmasi icin yapilan degerlendirmeden sonra IKD implantasyonu yapilmalidir (sinif IC).

2. IKD implantasyonu, DKH ve strekli VT si olan yetiskinlerde hemodinamik degerlendirme sonrasi ve onarim
gereken durumlarda onarimdan sonra yapilmalidir. Elektrofizyolojik degerlendirme, kateter veya cerrahi
ablasyonun yardimci tedavi olarak faydali olabilecegi veya alternatif olabilecegi hastalari belirlemek icin
gereklidir (sinif IC).

3. Biventrikuler fizyoloji ve sistemik SV'ye sahip olup >3 ay optimal tibbi tedaviye ragmen semptomatik kalp
yetmezligi (NYHA 1I71ll) ve EF<35 basvuran DKH'li eriskinlerde, iyi fonksiyonel durumla bir yildan daha uzun
yasam beklentisi olmasi kosuluyla IKD implantasyonu disintlmelidir (sinif l1aC).

4. Aciklanamayan senkop ve aritmik etyoloji stiphesi olan ve ciddi ventrikiler islev bozuklugu veya programli
elektriksel stimilasyonda induiklenebilir VT/VF'si olan DKH hastalarinda iKD implantasyonu distunilmelidir
(sinif llaC).

5. Sol ventrikul disfonksiyonu, surekli olmayan semptomatik VT, QRS suresi >_180 ms, KMR'de genis SgV skari
veya programlanmis elektrik stimtlasyonunda indiklenebilir VT dahil AKO icin coklu risk faktori olan secilmis

TOF hastalarinda IKD implantasyonu distinilmelidir (sinif llaC).

6. Ciddi tek veya sistemik SgV islev bozuklugu (EF sistemik SgV <%35) olan hastalarda ek risk faktorlerinin
varliginda IKD implantasyonu distinulebilir (sinif IbC).
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