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Giris:

Aritmojenik mitral kapak prolapsusu (AMVP), yakin ddnemde tanimlanmig olan, sustained ventrikiler tasikardi ve ani
kardiyak 6limun yeni bir etiyolojisidir. Tipik olarak, bu hastalarda belirgin miksomat6z mitral kapak prolapsusu (¢ogunlukla
her iki leaflet’i tutan), inferolateral mitral annular disjunction, ventrikller aritmiler ve kardiyak manyetik rezonans (MR)
goruntilemede ge¢ gadolinyum tutulumu (LGE) gdzlenmektedir. Agiklanamayan ventrikiler fibrilasyon vakalarinin yaklasik
%7’sinden sorumlu tutulmaktadir. Aritminin prezentasyonu, tetikleyici faktorleri ve altta yatan mekanizmasi ise halen kismen
anlasgilabilmistir.

Amag:
Aritmojenik mitral kapak prolapsusu tanisi alan hastalarda gérulen sustained ventrikller tagikardilerin klinik, elektrofizyolojik
ve gorintlleme Ozelliklerini karakterize etmektir.

Metot:

Retrospektif ve cok merkezli olarak tasarlanmis bu gézlemsel ¢alismada, AMVP tanisi almis ve belgelenmis sustained
ventrikuler aritmi (VA) 6ykis( olan hastalar dederlendiriimistir. Hastalara ait kapsamli klinik, elektrokardiyografik,
ekokardiyografik ve gérintiileme verileri toplanmistir. Sustained ventrikUler aritmilere ait tim ylUzey elektrokardiyografi (EKG)
ve intrakardiyak elektrogram (EGM) kayitlari arsivlenmis ve analiz edilmistir. Yalnizca ventrikiler fibrilasyon (VF) gézlenen
hastalar ile sustained monomorfik ventrikller tagikardi (SMVT) + VF epizodlari izlenen hastalar karsilastiriimistir.

Bulgular:
CGalismaya, 15 farkli Glkedeki 35 merkezden toplam 235 hasta dahil edilmigtir. Bu hastalar arasinda, yalnizca VF gdzlenen
grupta 146 hasta, SMVT grubunda ise 79 hasta yer almistir.

Hastalarin klinik 6zelliklerini degerlendirdigimizde, ortalama yas 44 olup SMVT grubundaki hastalarin ortalama yasi,
yalnizca VF grubundaki hastalara kiyasla anlamh derecede yiksekti (p=0,03). Ayrica, VT grubunda ailede ani kardiyak 6lim
(AKO) dykiisii daha sik gérilmekteydi (p=0,03) ve bu gruptaki hastalarda senkop 6ykiisii de daha yaygindi (p=0,01). Her iki
gruptaki hastalarin giinlik prematir ventrikiiler kontraksiyonlar (PVC) yiki yaklasik %3 olup, bu oran gdéreceli olarak diisiik
seviyedeydi. Holter monitérizasyonunda non-sustained VT varligi her iki grup igin de %60 olarak belirlenmigtir.

Miksomatéz MVP, orta ve ciddi mitral regurjitasyon sikligi ve mitral annular disjunction varligi her iki grupta da benzer
sekilde ylUksekti. Ancak, SMVT grubunda kardiyak MR gérintilemesinde LGE anlamli sekilde daha sik gdzlenmis olup, bu
tutulum genellikle papiller kaslardan ziyade miyokardiyal duvarlarda yer almaktaydi.

VT'nin bagimsiz prediktérlerini belilemek amaciyla yapilan ¢cok degdiskenli analizlerde, VT gelisme olasiligi AMVP tani alma
yagl ile artmaktadir. Ailede ani kardiyak élim &ykusi varhi§i ile bu risk 9 kat (OR 9.09, 95% [CI] [2.50 - 33.33]), miyokardiyal
LGE varligi ile ise 4 kattan daha fazla (OR 4.17, %95 [CI] [1.56 - 11.11]) artmaktadir.

Sustained ventrikller aritmilerin analizinde, vakalarin %65'inde VF, %26'sinda SMVT ve %9'unda polimorfik VT saptanmistir.
94 hastanin 140 aritmik EKG izlemlerinde, %54 VF, %41 monomorfik VT ve %5 polimorfik VT saptanmis olup, bu alt grupta
goreceli olarak VT orani daha ylUksek bulunmustur.

VentrikUler aritmilerin tetikleyicilerine bakildiginda; VA'larin %26'sinda aritmi, egzersiz sirasinda veya hemen sonrasinda
ortaya gikmigtir. Diger stres ile iligkili tetikleyicileri de eklersek artmis adrenerjik tonus %37'sinden sorumlu tutulmustur. %31
inde tetikleyici etken tanimlanamamistir.

Aritmik olaylarin %29'u sinus tasikardisi ile baglamistir. Yalnizca VF grubunda bu oran %35, VT grubunda ise %19 olarak
saptanmistir. Ventrikiler aritmilerin %94'nde baslangigta PVC'ler izlenmistir. Bu olgularin %25'inde ise kisa aralikla gelen
PVCl'ler (short-coupled PVC'ler) tespit edilmistir. Pause bagiml ventrikiler aritmi baslangici en sik gézlemlenen mekanizma
olup, vakalarin %49'unda saptanmigtir. Ayrica, VF'ye yol agma olasiligi, VT'ye kiyasla belirgin sekilde daha ylksek
bulunmus ve bu farkin (OR) 7.80 (95% [CI] 1.65 - 36.52, p = 0.009) oldugu belirlenmistir.



Sustained ventrikiler tasikardilerin anti-tachycardia pacing (ATP) ile sonlanma orani yiksek bulunmus, vakalarin %94'0 ATP
ile sonlanmigtir. Olaylarin %11'i aritmik storm olarak degerlendirilmistir.

Sonug:

AMVP hastalarinda gézlenen dominant surekli ventrikiler tasiaritmi tipi, VF olarak saptanmistir. Olaylarin daha kuglk bir
kismini ise SMVT olusturmaktadir. SMVT gelisen hastalarin, yasca daha biiyiik olduklari; ailede ani kardiyak 6liim (AKO)
Oyklsl ve hastada senkop 6yklsiiniin daha sik bulundugu belirlenmigtir. Ayrica, bu hastalarda miyokardiyal duvarda LGE
varli§i daha yaygindi. En sik gdzlenen ventrikiler aritmi baslangi¢ mekanizmasi, genellikle VF’ye yol agan pause bagimli
baslangi¢ bicimi olmusgtur.

Yorum:

Calisma, literatire su agilardan katki saglamaktadir: VF, AMVP hastalarinda dominant ventrikiler aritmi tirl olarak
belirlenmistir (%65). Bu ¢alismada, aritmik olaylarin sadece yarisinda baglatici ritim belirlenebilmistir; bu durum, VT / VF
prevalansini etkileyebilir. VA’nin baslangici monitérize edilebilen hastalarda, VF sikliginin géreceli olarak daha az oldugu
(%54) oldugu bulunmustur. VT grubundaki hastalar daha yasl olup, senkop dykiisii ve ailede AKO 6ykiisii daha fazla
gorulmektedir. Bu bulgular, yalnizca VF grubunda ventrikiler aritminin baslangicinin ritim monitérizasyonunun daha az
olmasini agiklamaktadir. Ayrica, VF'li hastalarin bir kisminin sag kalamamasi ihtimali de géz 6ntinde bulundurulmahdir.

Adrenerjik aktivite, en sik gézlemlenen tetikleyici faktdrdiir. Hastalarin disiik PVC yiikiine ragmen, VA’larin %94'Gnin
baslangici bir PVC ile gerceklesmektedir; bu da stokastik yani rasgele olasiliga dayali bir iligkiyi isaret etmektedir.

SMVT olaylarinin gogunda VT, ATP ile sonlanmistir. Bu bulgu, altta yatan reentran mekanizmalarini isaret etmekte olup,
ablasyon igin potansiyel bir hedef olusturmakta ve ATP'ye duyarl implantabl kardiyoverter defibrilatér takilmasi gerektigini
gOsterebilir.

Prospektif olarak planlanmis, MVP fenotiplerinin, uzun dénem ritim monitérizasyonunun, miyokardiyal fibrozisin
degerlendirilmesini ve genetik verileri iceren uluslararasi ¢alismalar; bu az bilinen ancak klinik agidan énemli konunun daha
iyi anlasilmasina katki saglayabilir.



