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Anne, Baba ve Kizlarinda Goriilen Ailesel Atriyoventrikiiler
Nodalreentran Tasikardinin Ailesel Olusumu

Familial Occurrence of Atrioventricular Nodal Reentrant Tachycardia in
Mother, Father and Their Daughter

® Kayahan Tekinsen, ® Murat Sucu, ® Aybala Yildirim

Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Atriyoventrikiiler nodalreentran tasikardi (AVNRT), supraventikiiler tasikardilerin en sik karsilasilan tiplerinden biri olup mekanizmasi temelde
AV digiimdeki hizh ve yavas yolaklardan olusan iki fonksiyonel yolagin birbiriyle yarismasi sonucu meydana gelen re-entran devreden
kaynaklanmaktadir. Cogu semptomatik hastada yavas yol radyofrekans katater ablasyonu tedavi edici seceneklerin basinda gelmektedir.
Kardiyak aritmilerde izlenen ailesel egilimlerin son zamanlarda buyiik ilgi gormesi ve molekiler genetik alanindaki ciddi gelismelerle
beraber familyal aritmilerde genetik etiyoloji daha cok giindeme gelir olmustur. Bunun baslica 6rneklerinden biri olan ve otozomal dominant
kalitilan ailesel Wolf-Parkinson-White sendromu uzun bir stredir bilinmektedir. WPW sendromu tanili hastalarin birinci derece yakinlarinda
pre-eksistasyon prevalansi %3,4’tlr. Ayrica “kanalopatiler” bashgina ait familyal atriyal fibrilasyon da otozomal dominant kalitim gosterdigi
kanitlanmis aritmilerden biridir. Bunlara karsin AVNRT etiyolojisinde herhangi bir genetik mekanizmanin varligi hala aydinlatiimamis bir
soru isaretidir. Bu calismada anne baba ve kizlarindan olusan cekirdek bir ailede tani koydugumuz familyal AVNRT olgusunu sunmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: Tasikardi, atriyoventikiiler nodal re-entran tasikardi, suprventrikiiler tasikardi

Main mechanism of atrioventricular nodal reentrant tachycardia (AVNRT) results from the competition of two functional simultanously
working pathways consisting of fast and slow ones in AV node and is one of the most prevalent form of supraventricular tachycardias seen
in the clinic. Nowadays radiofrequency cathater ablation is generally preferred choice for treatment of the symptomatic patients. With the
current interest in hereditary factors in cardiac arrhythmias and the serious developments in the field of molecular genetics, the genetic
etiology of familial arrhythmias has come to the fore more recently. Beside the Familial Wolf-Parkinson-White syndrome which is a well known
example of autosomal dominant inherited familial tachycardias, there is also familial atrial fibrillation that belongs to the channelopathies
and proven to be inherited autosomally. On the other hand, there is no certain evidence that indicates AVNRT has such hereditary etiology
so far. In this case, we report a family of mother, father and their daughter diagnosed of AVNRT in our clinic.
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Giﬂi§ Wolf-Parkinson-White (WPW) sendromu iyi bilinmesine ragmen

ailesel AVNRT olgulari simdiye kadar nadir bildirilmistir.

Atri trikl dalreentran tasikardi (AVNRT), hizl . o
riyoventrikuler nodalreentran tasikardi ), izl ve Bizler bu olguda klinigimizde tani alarak vyavas yol

radyofrekans (RF) katater ablasyonu ile basarili sekilde tedavi
meydanagelenveklinikolarakensikkarsilasilansupraventrikiler  edilen baba, anne ve kizlarindan olusan cekirdek bir ailedeki

tasikardilerden (SVT) biridir. Ailesel tasikardilerden familyal ailesel AVNRT olgusunu bildirmekteyiz.

yavas AV nodal yolaklarin olusturdugu re-entran devreler sonucu
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OLGU SUNUMU

Kirk sekiz yas kadin hasta, 50 yas erkek hasta ve 20 yasindaki
kizlarindan olusan aile klinigimize ani baslayan ve ani sonlanan
aralikli olarak tekrar eden carpinti sikayetleri ile basvurdu. Her
lic hastanin da yapilan fizik muayenesinde anormal bir bulguya
rastlanmadi (1,2).

On iki derivasyonlu elektrokardiyogramlari sints ritmi
olarak izlenmis olup delta dalgasi goriulmedi, transtorasik
ekokardiyografide ©onemli bir patoloji izlenmedi. Farkli
zamanlarda cekilen elektrokardiyogramlarda herhangi biraritmi
dokiimente edilmemesine ragmen klinik olarak paroksismal
SVT'den stiphelenildi.

Her ¢ hastaya da muayene ve muayene bulgularinin
belgelenmesi konusunda ayrintili  bilgi verilerek bireysel

aydinlatilmis onamlar alindi. Hastalar 8 saatlik aclik donemini
takiben elektrofizyoloji laboratuvarina alindi ve sag inguinal
bolgeye uygulanan lokal anestezi sonrasi steril sartlar
altinda isleme baslandi. Sag ventrikiil decremental pacing ile
ventrikiiloatriyal disosiye izledi. ikili AV yol fizyolojisi gosterildi.
islem sirasinda antegrad ve retrograd aksesuar yol iletimi yoktu
ve yapilan programli atriyal ve ventrikiiler stimilasyon teknikleri
ile AVNRT indiiklendi. RF katater ile posterolateral holgeye
RF enerjisi verildi. Islemi takiben tasikardi indiklenmedi.
isoproterenol sonrasi tasikardi ya da ikili yol fizyolojisi griilmedi.
Her (i¢ hastada da herhangi bir komplikasyon olmaksizin islem
basariyla sonlandirildi (Sekil 1-3).

Sekil 1. Anne (A), baba (B) ve kizlarinin (C) RAO acgidan alinmis endokardiyal haritalama kataterlerini gosteren floroskopik goriintileri

RAO: Sag anterior oblik
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Sekil 2. Anne ve babanin atriyoventirkiiler nodal tasikardi esnasinda gorilen intrakardiyak elektrokardiyogrami. Tasikardi sirasinda atriyal aktivasyonun
HIS Bundle’a en erken ve ventrikiiler aktivasyonla yaklasik olarak ayni anda iletildigi ve her iki hastada da ventrikiler aktivasyon arahiginin <70 msec oldugu

goruldi

HIS: His bundle, RV: Sag ventrikiil, HRA: Yiiksek sag atrium, CS: Koroner sinis, ABL: Ablasyon, VA: ventrikulo-atriyal, HISd: HIS distal, HISm: HIS middle
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Sekil 3. Kizlarinin atriyoventirkiiler nodal tasikardi esnasinda gortilen
intrakardiyak elektrokardiyogrami. Tasikardi sirasinda atriyal aktivasyonun
HIS Bundle’a en erken ve ventrikiiler aktivasyonla yaklasik olarak ayni anda
iletildigi izleniyor. Her iki hastada da ventrikiiler aktivasyon araliginin <70
msec oldugu goruldi

TARTISMA

AVNRT, AV digiimdeki yavas ve hizli olarak nitelendirilen iki
ayri fonksiyonel iletim yolagina sahip olan hastalarda goriilen
sik karsilastigimiz bir aritmi tipidir. Yavas yolak hizli yolaga
kiyasla daha kisa refrakter periyoda sahip olup her iki yolagin
varligi AVNRT nin olusmasinda tanisal rol oynamaktadir. Daha
sik karsilasilan AVNRT tipinde genellikle atriyal bir premattire
atimin hizli yolakta bloke olup yavas yolaktan iletilerek hizli
yolaga tekrar donmesi sonucu atriyumu depolarize ettigini
goriiriz. Bu mekanizma genelde RF katater ablasyonuyla
tedaviye cevap verir.

SVTlerin Bati’'da en sik ikinci, Cin’de ise birinci sebebi
olan WPW sendromunun otozomal dominant kalitilan ailesel
formlarinda PRKAG2 genindeki bircok farkli mutasyonun
etiyolojide sorumlu oldugu kanitlanmistir (3-5). Buna karsin
AVNRT gelisimindeki olasi kalitimsal etkenler hakkinda yeteri
kadar calisma bulunmamaktadir.

Fakat ailesel kiimelenme gosteren AVNRT olgusu bircok
kez bildirilmis olup bunlar bazi hasta gruplarinda AVNRT
etiyolosinde kalitimsal etkenlerin 6n planda olabilecegine dikkat
cekmektedir (6-8).

Daha dnce yapilan bir olgu sunumunda 6 farkli ailede AVNRT
kiimelenmesi bildirilmis olupen sik kiimelenme tipi (¢ ailede
de izlenen anne ve kiz kombinasyonudur. Diger (¢ ailenin
birinde baba, oglu ve kizinda, bir digerinde 3 kardeste (2 kiz ve
1 erkek kardes), obiir ailede ise 2 kiz kardeste AVNRT izlenmistir.
Bunun yaninda 3 aile liyesinden olusan baska bir ailesel AVNRT

olgusunda 3 hastanin da ekokardiyografisinde mitral kapak
prolapsusu tespit edilmistir (9). Ancak ilgili calismadaki mitral
kapak prolapsusu hari¢ simdiye kadar ailesel AVNRT olgularini
sporadik olgulardan ayiracak herhangi bir onctl klinik ya da
elektrofizyolojik etken gosterilmemistir.

Sonug olarak ailesel AVNRT olgularinin tek bir gen defektine
ya da mutifaktoriyel kalitima bagli olup olmadigi net degildir.
Ancak simdiye kadar sunulan olgulari temel alarak bazi ailesel
olgularda ikili AV nodal fizyolojinin kalitiminda X kromozomu
gecisinden ziyade otozomal aktarimin 6n planda oldugu tahmin
edilmektedir.

Bu calismadaki temel kisitlihk olgularin ailesel gecisini
teyit edebilecek genetik analizin calisilamamis olmasidir.
Dolayisiyla olgudaki ailesel kiimelenmenin tamamen sans eseri
mi yoksa genetik aktarimla mi oldugu kesinlestirilememistir.
Ancak cekirdek bir ailedeki 3 bireyde ortaya cikan dual AV nod
fizyolojisinin rastlantisal olmasi ailesel kalitima kiyasla daha
dusik bir ihtimal olarak goriinmektedir.

Bu olguda AVNRT etiyolojisinde genetik etkenlerin varligina
Isik tutan ve yavas yol RF katater ablasyonu ile tedavi edilen
ailesel AVNRT olgusu sunulmustur.

* Etik
Hasta Onayi: Her (i¢ hastaya da muayene ve muayene

bulgularinin belgelenmesi konusunda ayrintili bilgi verilerek
bireysel aydinlatiimis onamlar alind.
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