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1 Orijinal Makale

Yenidogan izole konjenital kalp bloklarinda pacemaker
implantasyonu: Tek merkez deneyimi

Pacemaker implantation in newborn isolated congenital heart blocks:
A single center experience
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0z

Amag: Yenidogan doneminde izole konjenital tam kalp blogu olduk¢a nadir goériilen bir hastaliktir. Genellikle anne
kaninda altta yatan immun sistem hastaliklarina bagli gelisen otoantikorlarin plasenta yoluyla gecisi ile bebegin kalp
ileti sisteminde fibrozis ile sonuclanmasinin neden oldugu bilinmektedir. Erken donemde tani konulmayan ve tedavi

edilmeyen hastalarda ylksek oranda ani bebek 6limu ve ciddi morbidite ile kendini gosterir. Bu ¢alismadaki amacimiz
klinigimizin konu ile ilgili tecriibelerini aktarmaktir.

Gereg ve Yontemler: Calismada 2011-2017 yillari arasinda Dr. Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Egitim
ve Arastirma Hastanesi Kalp ve Damar Cerrahisi Kliniginde izole kalp blogu nedeniyle cerrahi olarak epikardiyal kalp pili
implante edilen 9 hasta (1 erkek, 8 kiz) retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Alti hastada (%67) kalp blogu tanisi intrauterin hayatta iken yapilan fetal ekokardiyografi incelemesi ile kondu. 3
(%33) hastamizda ise dogumdan sonra ortaya ¢ikan bradikardi sonrasi ¢ekilen elektrokardiyografiler (EKG) ve transtorasik
ekokardiyografi( TTE) incelemeleri ile tani konuldu. Hastalarin 8 (%89)'inde annede otoimmiin bir hastalik bulunmaktaydi.
Bunlarin %62'si Sistemik Lupus Eritamatozus (SLE) (n=5), %38'i Sjogren Sendromu (n=3) tanilari ile takip edilmekteydi. Tim
hastalara epikardiyal kalp pili implante edildi. Bir hastada postoperatif 2. ayda sepsis nedeniyle mortalite gorildi. Diger
hastalarin takipleri sorunsuz olarak devam etmektedir.

Sonug: Yenidogan dénemi tam kalp blogu yiiksek mortalite ve morbidite ile seyreden bir durumdur. Artan tecriibe ile
birlikte fetal ekokardiyografi prenatal dénemde bir¢cok konjenital kalp hastaliginin tanisinin konulmasini saglamaktadir.
Epikardiyal kalp pili implantasyonu mortalite ve morbiditede belirgin derecede azalma saglayan tek tedavi yontemidir.
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ABSTRACT

Aim: isolated congenital complete heart block in the neonatal period is a very rare disease. Generally, fibrosis in the
conduction system of newborn caused by antibodies of mother with autoimmune disease is responsible for this complete
heart block. This situation is related with high risk of sudden infant death and serious morbidities in undiagnosed and
untreated newborns. In this study we aim to share our experience about these patients.

Material and Methods: 9 patients (1 male and 8 female) whom implanted epicardial pacemaker due to isolated complete
heart block were retrospectively evaluated in Dr. Sami Ulus Maternity and Child Health Research and Training Hospital
Cardiovascular Surgery clinic between 2011-2017were evaluated retrospectively in this study.

Results: Disease was diagnosed in 6 (67%) patients during intrauterine period with fetal echocardiography and in 3
(33%) patients diagnosis was achieved with electrocardiograpy and transthroacic echocardiography after bradycardia
was seen. There were autoimmune disorders in mothers of 8 (89%) infants. 62% of them were already had Systemic
Lupus Erythematosus (SLE) (n=5) and 38% of them had sjéren's syndrome (n= 3). Epicardial pacemaker implantation was
performed in all of our patients. One postoperative mortality was seen due to sepsis at 2nd month. Other patients' early
and midterm follow-ups have been favorable.

Conclusion: Isolated heart block in newborn has high mortality and morbidity rates. After improvements in technology
fetal echocardiography can help us to diagnose a lot of congenital heart disease. Epicardial pacemaker implantation is the

Keywords: newborn, heart block, pacemaker

Giris

izole konjenital tam kalp blogu (KTKB) yaklasik olarak 15.000-
22.000 canlidogumda bir karsilasilan oldukga nadir bir hastaliktir
[1,2]. Cogunlukla pasif immiinite gecisli otoimmiin bir hastaligin
sonucu olarak ortaya ¢cikmaktadir. Maternal SSA/Ro ve/veya SSB
/La spesifik otoantikorlara plasenta yoluyla maruz kalan fetis
ve infantlarda gorilmektedir. Bu otoantikorlar gebeligin 2.
trimesterinin ortalarindan itibaren fetal dolasima girmeye baslar
ve yapisal bir defekt olmaksizin iletim sisteminde inflamasyon,
kalsifikasyon ve fibrozise neden olarak atriyoventrikller nod
seviyesinde iletim bloguna yol acar. Hastalarin annelerinde
siklikla sjogren sendromu ya da sistemik lupus eritematozus
(SLE) bulunmaktadir. Hayatin ilerleyen donemlerinde ortaya
¢ikan izole KTKB maternal otoantikorlarla iliskili degildir [3,4].

Hastalik olduk¢a nadir gorilmesine ragmen dogum Oncesi
ve sonrasinda yiksek oranda mortalite goriilmektedir. Bu
nedenle disik seyreden kalp hizi, ventrikiiler disfonksiyon
bulgularinin varligi ve EKG verileri ile erken donemde kalp pili
uygulanmasi acisindan dikkatlice degerlendirilmelidir. Eger
uygun zamanlamaile yeterli kalp hizi saglanamazsa hastalarda
kisa stirede dilate kardiyomiyopati gelismektedir.

only treatment option which can decrease mortality and morbidity rates.

Bu calismada merkezimizde yenidogan ddneminde
epikardiyal kalp pili implantasyonu ile tedavi edilen izole KTKB
hastalarinin erken ve orta donem o6zelliklerinin retrospektif

olarak degerlendirilmesi amacglanmistir.
Gereg ve Yontemler
Hastalar:

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Egitim
ve ArastirmaHastanesiKalp ve Damar CerrahisiKliniginde 2011-
2017 yillari arasinda izole KTKB nedeniyle pediatrik kardiyoloji
ve kalp ve damar cerrahisi konseyinden karar alindiktan sonra
acil epikardiyal kalp pili implantasyonu yapilan 9 hasta (1
erkek, 8 kiz) retrospektif olarak degerlendirildi.

Patent foramen ovale (PFO) ve patent duktus arteriozus (PDA)
disindaki dogumsal kalp defekti bulunan ve dogumsal kalp
hastaligi nedeniyle ameliyat olduktan sonra kalp blogu gelisen
hastalar calisma kapsami disinda birakildi.

Hastalarin tim tibbi bilgileri hastanemiz tipta uzmanlik
egitim komisyonu ve bashekimliginin onayi alindiktan sonra
elektronik arsiv kayitlarindan retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin cinsiyeti, gestasyonel yasi, ameliyat tarihindeki yasi,
ameliyattarihindekivicutagirligi, kalp hizi, elektrokardiyografi
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(EKG) bulgular, ekokardiyografi (EKO) bulgulari, kalp pili
endikasyonlari, ameliyat kayitlari ve pacemaker verileri,
kontrol EKG kayitlari ve komplikasyonlar degerlendirildi.

Cerrahi Yontem:

Hastalara kalp ve damar cerrahisi ameliyathanesinde ksifoid
bolgeden mini sternotomi yapildi, perikard vertikal olarak
acildi ve sag ventrikul tGzerinde koronerlerden uzak ve uygun
esik deger olcimi alinan boélgeye Medtronic Capsure © EPI
4968 ya da 4965 epikardiyal elektrot implante edildi. Daha
sonra insizyon kaudale dogru uzatildi ve muskulus rectus
abdominis kasinin fasiasinin altinda olusturulan cebe St. Jude
Microny 2525T™ single chamber pacemaker implante edildi
(Resim 1). Bir hastada oldukca diisiik dogum agirhigina sahip
olmasi ve yeterli cilt alti dokusunun bulunmamasi nedeniyle
tam median sternotomi yapildi, sol plevra acildi ve batarya

diafragma Uzerine tespit edildi.

Resim 1: Yenidogan hastada kalp pili ve elektrotun radyolojik olarak

gorinimu
istatistiksel yontem:

Calisma verilerinin istatistiksel analizi icin SPSS Windows
16.0 (SPSS Inc. IL, USA) yazilimi kullanildi. Tanimlayici veriler
ortalama + standart deviasyon, sayi ve siklik (%) olarak verildi.

Bulgular

Alti hastada (%67) intrauterin donemdeki takiplerinde fetal
ekokardiyografi ile bradikardi ve kalp blogu tanisi konulmustu.
Prenatal tani alan hastalarimizin ortalama gestasyonel tani
yasl 25.6+1.6 idi. Uc (%37) hasta postnatal muayene ve EKG
ile tani almigti, bu hastalarin ikisinin annelerine yapilan klinik
ve laboratuvar incelemeler sonrasi SLE tanisi konulmustu.
Prenatal donemde kalp blogu tanisi almis olan fetUslerin
annelerinden lcl SLE, ikisi sjogren sendromu nedeniyle daha
onceden takipli iken bir anneye de gebelik sirasinda sjogren
sendromu tanisi konulmustu. Bu hastalarin annelerinde
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yapilan serolojik test calismalarinda ANA (n=3), anti-Ro (n=2)
ve anti-La (n=1) sonuclan pozitifti.

Hastalarin gestasyonel dogum zamani en kiglik 26 hafta en
biyiik ise 39 haftaydi (ortalama 33,78+3,93 hafta). iki hastanin
(%22) dogumu normal spontan vajinal yolla 7'sinin (%78)
dogumu ise sezaryen ile gerceklesmisti. Sezaryen ile dogum
endikasyonlari; hidrops fetalis (n=3) derin fetal bradikardi
(<45 atim/dakika) ile beraber fetal ekokardiyografide her
iki ventrikiil fonksiyonlarinda bozulmaydi (n=4). Dogum
agirhigi en kiiclik olan hasta 870 gr, en buytgi ise 3400 gr idi
(ortalama 2261+804 gr). Hastalarin demografik verileri ve kalp

hizi verileri Tablo 1'de verilmistir.

intrauterin olarak kalp blogu tespit edilen hastalarda fetal
dénemde maternal deksametazon ile tedavi uygulanmis fakat
bu hastalarda tedaviye yanit alinamamisti. Dogum sonrasi
tim hastalara bradikardi ve dislk kalp debisi nedeniyle
erken dénemden itibaren dopamin ve adrenalin inflizyonu
ile inotropik destek tedavisi uygulandi. Antiinflamatuar
tedavi amaciyla intraven6z gamaglobilin (IVIG) (n=3) ve
hidrokortizon (n=4) tedavileri verildi. Kalp hizini artirmak icin
isoproteronol inflizyonu uygulanmasina ragmen hastalarda
yeterli kalp hizi ve kalp debisi saglanamadi.

Tum hastalara kalp pili implantasyonu karari pediatrik
kardiyoloji ve kalp ve damar cerrahisi konseyi tarafindan
verilmisti. Kalp pili endikasyonlari bradikardi (<50 atim/
dakika), dusiik kalp debisi bulgularinin varligi ve kan gazinda
metabolik asidoz idi.

Hastalarin ortalama ameliyat yasi 2+1,11 giindii. U¢ hastada
dogumdan sonraki ilk 24 saat icerisinde kahlci kalp pili
implante edilmisti. En erken implantasyon uygulanan hasta



6 saatlik iken en ge¢ uygulanma yasi 4 giindi. Hastalarin
tamaminda elektrot sag ventrikil Gizerinde esik deger 6l¢iimu
yapildiktan sonra 1,5 milivolt (mV) altindaki en iyi deger alinan
bolgeye yerlestirildi. Ameliyatta en distik esik deger 0,7 mV,
en yuksegiise 1.3 mV (ortalama 1,01+0,2 mV) olarak dlctld.

Hastalar ameliyat sonrasi ilk 6 saat kalp ve damar cerrahisi
yogun bakim Unitesinde daha sonrasinda ise yenidogan
yogun bakim (nitesinde takip edilmislerdi. Tim hastalara
verilen inotropik destek tedavileri, kalp pili implantasyonu ile
yeterli kalp hizi ve debisinin saglandigi gorilerek sonlandirildi.

ve TTE
degerlendirilmesi ameliyat sonrasi 24. saatte, 1. ayda, 6. ayda

Pil  kontrolleri ile  ventrikil fonksiyonlarinin
ve 12. ayda yapildi ve bundan sonra senelik olarak devam
edildi. Hastalarin ortalama takip suresi 39.1+27.5 ay idi.
Hastalarin hicbirinin takibinde ventrikiler dilatasyon ya da

fonksiyon bozuklugu goérilmedi.

Bir hastada ameliyat sonrasi 15. glinde bataryanin Uzerindeki
bdlgede cilt traksiyonu gozlenmesi lizerine revizyon gerekli
gorildiu ve cep tekrar agilarak batarya rectus abdominis
kasinin posterior fasiasi altinda peritonun tzerine alind.

Haslarin hicbirinde epikardiyal elektrotlarda bozukluk ve degisim
ihtiyaci olmazken iki hastada 4. yilda ve bir hastada 5. yilda
batarya degisimi gerektigi icin yalnizca batarya degisimi yapildi.
Gestasyonel yasi 26 hafta ve dogum agirligi 870 gram olan
hastada kalp pili implantasyonundan 2 ay sonra yenidogan
bakim
goruldi. Diger hastalarin takiplerine sorunsuz olarak devam

yogun Unitesinde sepsis nedeniyle mortalite

edilmektedir.
Tartisma

izoleKTKBkendiligindenortayacikan,fetaldésnemde,dogumda
ya da yasamin ilk bir ayinda teshis edilen tam atriyoventrikdler
blogu tanimlamaktadir. Kalpte yapisal bir defekt olmaksizin
gorulen kalp blogunun etiyolojisinde annede bulunan anti-Ro
ve/veya anti-La otoantikorlarinin plasenta yoluyla gegisi %60-
90 oraninda rol oynamaktadir, daha nadiren idiyopatik olarak
ortaya ¢ikmaktadir [4,5]. Bizim hastalarimizin %66 si (n=6) fetal
hayatta iken tani konulmus ve dogum sonrasinda epikardiyal
kalp pili implantasyonu icin takip altina alinmisti. Maternal SLE
hastalarin %57’sinde (n=5), sjogren sendromu ise %33’linde
(n=3) tespit edildi. Hastalarimizin %11 inde (n=1) ise herhangi
bir otoimmuln hastalik veya dogumsal kalp defekti tespit
edilemedi ve idiyopatik olarak degerlendirildi.

Fetal konulmasinda fetal

ekokardiyografi altin standart yontemdir [6]. Gestasyonel

hayatta hastaligin tanisinin
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dahi rahatlikla
yaklagik yarisinda

tani
fetal
ekokardiyografik inceleme ile 24. gestasyonel haftada tani
bildirilmektedir [7].
prenatal tani alan hastalarimizin ortalama gestasyonel tani

hayatin  20. haftasindan 6nce

konulabilmektedir. Hastalarin

konulabildigi Calisma grubumuzda
yasi 25.6+1.6 idi. Ekokardiyografi cihazlarindaki teknolojik
gelismeler yaninda fetal ekokardiyografi yapilan merkez
sayisinin artmasi ile risk grubundaki hastalarda daha erken
Fakat tani
konulan hastalarda prenatal tedavi secenekleri halen oldukca

tanisal degerlendirilmeler yapilabilmektedir.
kisithdir. Farmakolojik tedavi ydntemleri denenmis fakat
basarili sonuclar elde edilememistir [8]. Son yillarda intrauterin
fetal kalp pili uygulamalari ile ilgili calismalar yapilmis olsa
da uygulamadan sonraki saatler icerisinde fetlisiin kaybi
ile sonuclanmistir [9]. Bu nedenle intrauterin dénemde
artmis fetal stres, hidrops fetalis bulgulari, kalp hizinin 55
atim/dakika altinda olmasi ve ventrikul foksiyonlarinda
bozukluk tespit edildiginde dodumun hayatla bagdasan
en erken déneme alinmasi ve hastaya epikardiyal kalp pili
yerlestirilmesi mortalite ve morbidite Gzerinde en etkili tedavi
secenegidir [10]. Kalp hizi 55 atim/dakika altinda olan ve
pacemaker implantasyonu yapilmayan hastalarda hizla dilate
kardiyomiyopati gelismektedir. Bu hastalarda %75 oraninda
mortalite gelistigi bildirilmektedir [10]. Bizim hastalarimizin
%33 Uinde (n=3) intrauterin hidrops fetalis bulgulari nedeniyle
dodum erkene alinmis ve dogum sonrasi epikardiyal kalp pili
implantasyonu yapilmisti.

America College of Cardiology (ACC) ve American Heart
Asociation (AHA)'nin 2008 yilinda vyayinlamis olduklari
genis QRS kagis

disfonksiyon bulunmasi, ventrikil hizi <55 atim/dakika olmasi

kilavuzda; ritmi  olmasi, ventrikiler
veya dogumsal kalp hastaligi ile beraber ventrikil hizi <70
atim/dakika olmasi durumlarini kahci kalp pili implantasyonu
icin klas 1 endikasyon olarak onerilmektedirler [11]. Calisma
grubumuzdaki tim hastalara pediatrik kardiyoloji kalp
damar cerrahisi konseyi tarafindan kalp pili implantasyonu
endikasyonu karari verilmesinin ilgili klavuzlarla uyumlu
oldugu gorilmastr.

Kalp pilinin epikardiyal ya da transvendz endokardiyal
yontemlerin hangisiyle uygulanacagi konusu pediatrik hastalar
icin oldukga tartismalidir. Yenidodan yas grubunda vaskuler
erisimdeki zorluklar, yiksek orandaki vaskiler okliizyon riski
ve kardiyak yaralanma riski nedeniyle epikardiyal elektrot
kullanilarak kalici kalp pili implantasyonu daha gtivenli olarak

kabul edilmektedir. Ayrica transven6z endokardiyal yontemle
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kalp pili implante edilen yenidoganlarda yetersiz cilt alti
dokusu ve iyi gelismemis toraks duvari kaslari nedeniyle bu
bolgede batarya cebi olusturulmasi guglukler icermekte,
genelde bataryanin cilt dokusunda yaptidi gerilmeye bagli
cilt erozyonu ve nekrozu gelismektedir [12]. Epikardiyal
yontemde ise karin 6n duvari ve rectus abdominis kasinin
fasyasinin altinda yeterli ve uygun batarya cebi olusturulacak
alan elde edilebilmektedir. Cok kiguk dogum agirligina
sahip infantlarda ise plevral bosluk pil bataryasi icin
kullanilabilmektedir [13]. Calisma grubumuzdaki 870 gram
agirhgindaki bir hastaya kalp pili bataryasi sol plevral boslukta
diafragma Uzerine tespit edilmisti. Diger hastalarimizin
tamaminda batarya cebi olarak karin 6n duvar rectus
abdominis kasinin fasiyasinin alti kullanilmisti. Bir hastamizda
batarya cebi bolgesinde ciltte traksiyon gézlenmesi lzerine
ameliyat sonrasi 15. glinde cep bélgesi revize edilerek batarya
fasiya ile periton arasi bogluga tespit edilmisti. Sonrasinda yara
iyilesmesi sorunsuz olarak gerceklesmis ve kontrollerinde de
bir sorunla karsilasiimamisti. Merkezimizde takip ettigimiz
10 kg'dan daha az vicut agirhginda olan tiim hastalarimiz
icin Ulkemizde markette bulunan en kiiciik hacimli batarya
kullanilmasi tercih edilmektedir. Bu durumun batarya omri
acisindan bir dezavantaj olusturacagi dustnilebilir. Ancak
merkezimizde izlenen hastalarimizda bataryaya bagh olarak
blylme ve gelismesi devam eden cilt-alti ve kas dokularinda
yara komplikasyonlarinin olduk¢a az gorilmesinin  bu

uygulamanin olumlu bir sonucu oldugu distintilmektedir.

Hastalarimizin tamaminda kalp pilini VVI modunda ve 140-
170 arasi atim/dakika hizinda bagslatilarak kontrollerinde
kalp hizi yasina ve ventrikiil fonksiyonlarina gore degistirildi.
Literatlirde devamli sag ventrikl Gizerinden iletim olusturulan
kalici kalp pili hastalarinda sol ventrikil fonksiyonlarin
bozulma ve %7 oraninda kalp pili bagimli kardiyomiyopati
bildirilmistir [14]. Bizim hastalarimiz da bu agidan yakin
olarak takip edilmektedir. Ortalama takip siresi 39.1+27.5 ay
olan hastalarimizin kontrollerinde sol ventrikll fonksiyonlari
normal olarak izlenmistir.

izole KTKB hastalari gerek intrauterin dénemde gerekse
yenidogan déneminde %19 oraninda mortalite ile seyreden
onemli bir yenidogan kalp hastaligidir [15]. Erken donemde
tanive kalici kalp pili tedavisi mortaliteyi 6nemli oranda azaltir.
Hastalarimizda mortalite orani %11 (n=1) olarak gorulda.
Mortalite gelisen hastamizin intrauterin hidrops fetalis ve
fetal ekokardiyografik incelemesinde ileri derece sol ventrikdil
fonksiyonunda bozulma gorilmesi lzerine 26. gestasyonel
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haftasinda ve 870 gram agirliginda iken dogumu sezaryen ile
gerceklestirildi. Postoperatif takiplerinde kalp fonksiyonlari
diizelen hasta ikinci ayinda sepsis nedeniyle kaybedildi.

Sonu¢

Yenidogan donemi KTKB oldukc¢a nadir goriilen bir hastalik
olsa da tedavi edilmediginde ylksek oranda mortalite ve
morbidite ile seyreder. Kalp pili implantasyonu yapilmayan
hastalarda erken dénemde dilate kardiyomiyopati gelisecegi
icin hastalarin erken tanisi ve en kisa surede kalp pili
implantasyonuile tedavisi hayat kurtariciolduguicin 6nemlidir.
Fetal ekokardiyografi degerlendirmelerinin yayginlasmasi ile
glinimizde fetal hayatin erken dénemlerinde tani konulabilen
hastalarin ¢cocuk kalp cerrahi bulunan bir merkezde dogmasi
ya da dogumdan sonra hizlica bu merkezlere transportu
mortalite ve morbiditede 6nemli oranda azalma saglayacaktir.
Tek bir merkezin sonuclarinin degerlendirildigi calismamizda
oldukga nadir gorulen bir hastalik olmasi nedeniyle vaka sayisi
oldukga sinirhdir. Bu konuda daha genis vaka serileriyle ¢ok
merkezli ve prospektif calismalara ihtiyac vardir.

Cikar catismasi / finansal destek beyani

Bu yazidaki higbir yazarin herhangi bir ¢ikar ¢atismasi yoktur.
Yazinin herhangi bir finansal destegi yoktur
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