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OZET

Amag: Tam atriyoventrikiler blok (TAVB), sinis nodundan c¢ikan
uyarinin ventriktle iletiememesi olarak tanimlanir. Bu ¢alismanin amaci;
merkezimizde TAVB tanisi almis pediatrik ve gen¢ erigskin hastalarda
demografik ve Kklinik o6zelliklerin arastirilmasi, etiyolojik dagilimin ortaya
konulmasi, tedavide kalp pili kullanim endikasyonlari ile sikliginin ve

komplikasyonlarinin belirlenmesidir.

Gere¢ ve yontem: Bu calismaya 1 Ocak 2000-31 Aralik 2020
tarihleri arasinda Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali poliklinik ve
kliniklerinde TAVB tanisi konulan ve bu tani ile takibi yapilan 100 olgu dahil
edildi. Hastane elektronik bilgi sistemi kullanilarak olgularin 6yku, fizik

muayene, EKG, eko ve ritim Holter bulgulari tarandi.

Bulgular: Calismaya alinan 100 olgunun tani alma yasgi 1 gun ile
17,2 yil arasinda degisiyordu (ortanca 1,65 yil). Hastalarin cinsiyet dagilimi
%50 erkek, %50 kiz idi. Etiyolojileri incelendiginde %54 oranla en sik edinsel
TAVB saptandi. Edinsel grupta %91 oranla en sik ameliyat sonrasi tam AV
blok ve ameliyat prosedurlerinden de en sik %40,8 oranla VSD kapatiimasi
goruldi. Dogustan TAVB saptanan 46 (%46) olgunun 13’Gndn annesinde
konnektif doku hastaligi mevcuttu ve 7’sine intrauterin tedavi verildi. Olgularin
84’Une (%84) pil uygulandi ve pil uygulananlarin ortanca yasi 2,9 yildi. En sik
secilen pil tipi %67 epikardiyal ve pil modu %80 VVI idi. Pil uygulanan
olgulardan 23’GUnde (%27) komplikasyon goéruldd. Tum olgularin ortalama
takip slresi 96 ay (medyan 84 ay) olarak saptandi. Olgularin 6 tanesi mevcut
hastaliklarina bagl olarak kaybedildi ve 10 yillik sag kalim orani %92,7

saptandi.

Sonug: Bu calisma TAVB’nin erken tani almasi acisindan konnektif

doku hastaligi olan gebelerde fetal ekonun ve dogumsal kalp hastalig



ameliyatlar sonrasi belirli araliklarla EKG, Holter monitérizasyonu ve eko ile

uzun sureli takibinin 6nemini gosterdi.

Anahtar kelimeler: Tam atriyoventikller blok, kalp pili, etiyoloji



SUMMARY

Retrospective Evaluation of Cases with Congenital and Acquired

Complete Atrioventricular Blocks Single Center Study of 20 Years

Objective: Complete atrioventricular block (CAVB) is defined as the
inability to transmit electrical signal from the sinus node to the ventricle. The
aim of this study was to investigate the demographic and clinical
characteristics of pediatric and young adult patients diagnosed with CAVB in
our center, to reveal the etiological distribution, and to determine the
indications for pacemaker use in the treatment of CAVB, as well as the

frequency of use and complications.

Materials and methods: This study included 100 patients who were
diagnosed with CAVB and followed up from January 1, 2000 to December
31, 2020 by the Division of Pediatric Cardiology, Department of Pediatrics,
Bursa Uludag University Faculty of Medicine. Medical history, physical
examination, ECG, echocardiography and Holter findings of the patients were

screened using the databases of the hospital.

Results: The age at diagnosis of the 100 patients included in the
study ranged between 1 day and 17.2 years (median 1.65 years). There were
50 boys (50%) und 50 girls (50%). In terms of etiology, the most common
cause was acquired CAVB (54%). In the acquired group, complete
postoperative AV block was the most common (91%) and VSD closure was
the most common procedure leading to CAVB (40.8%). Of 46 (46%) cases
with congenital CAVB, 13 had connective tissue disease in their mothers and
7 of them were given intrauterine treatment. Pacing was performed in 84
patients (84%) and the median age of pacing was 2.9 years. The most
common pacemaker type was epicardial (67%) and most common pacing
mode was VVI (80%). Complications developed in 23 (27%) of the

pacemaker implanted patients. The mean follow-up period of all cases was



96 months (median 84 months). 6 of the patients died due to their existing
diseases other than CAVB and the 10-year survival rate was 92.7%.

Conclusion: This study demonstrated the role of fetal
echocardiography in pregnant women with connective tissue disease for
early diagnosis of CAVB and the importance of long-term follow-up with
periodic ECG, Holter monitoring and echocardiography after surgery for

congenital heart disease.

Key words: Complete atrioventricular block, cardiac pacemaker,
etiology

Vi



GiRiS VE AMAG

Tam atriyoventrikller (AV) blok veya Ugtincl derece AV blok, AV nod
yoluyla iletimin olmadigi kardiyak iletim sistemindeki bir bozukluktan
kaynaklanan anormal kalp ritmidir. Atriyum depolarizasyonu ile ventrikul
depolarizasyonu tamamen bagimsizdir ve atriyal uyarilar ventrikall

etkilememektedir (1).

Tam AV blok, kardiyak iletim sisteminde infiltrasyon, fibrozis veya
baglanti kaybina neden olan cgesitli patolojik durumlardan kaynaklanir.
Dogustan veya kazaniimig olabilir. Dogustan tam AV blogun en onemli
nedenleri; annede sistemik lupus eritematozus (SLE) gibi konnektif doku

hastaliklarinin olmasi ve dogustan kalp hastaliginin eglik etmesidir (2).

Cocuklarda edinilmis tam AV blogun en 6nemli nedeni, dodustan
kalp hastaligi ameliyatidir. Dijital ve diger ilag intoksikasyonlari, viral
miyokardit, akut romatizmal ates, Lyme hastali§i ve enfeksiy6z monontkleoz
edinilmis AV blogun diger nedenleri arasindadir ve genellikle geri
donusumluduar (3,4). Nadiren tam AV blok, radyofrekans Kkateter
ablasyonunun bir komplikasyonu olarak, atriyal veya ventrikller septal
defektlerin cihazla kapatilmasi gibi tani veya tedavi amacli kardiyak
kateterizasyon iglemleri sirasinda da ortaya cikabilir. Metabolik mitokondriyal

bozukluklar ve miyotonik distrofiler ilerleyici AV bloga neden olabilir (4).

Tam AV bloklu hastalarin ilk degerlendirmesinde; semptomlar,
yasamsal bulgularin durumu ve bozulmus periferik perflzyon bulgulari

onemlidir. Bu hastalarin fizik muayenesinde bradikardi en 6nemli bulgudur.

Amerika veya Avrupa kilavuzlarina gore, tam AV blokta kalici kalp pili
gereklidir. Yasam beklentileri géz 6nune alindiginda, tam AV blogu olan
hastalari degerlendirirken 6nemli zorluklarla karsilasilabilir. Clnku en iyi pil
stratejisini segcmek cok onemlidir. ilk tedavi olarak gegcici pil ihtiyacini
degerlendirmek onemlidir (5).



Bu calismanin amaci; merkezimizde tam AV blok tanisi almig
pediatrik ve geng¢ erigkin hastalarda demografik ve Kklinik 6zelliklerin
arastirilmasi, etiyolojik dagilimin ortaya konulmasi, tedavide kalp pili kullanim

endikasyonlari ile sikliginin ve komplikasyonlarinin belirlenmesidir.



GENEL BILGILER

|. Temel Elektrofizyoloji

Kalp morfolojik ve fonksiyonel olarak farkli iki tip hicre igerir.
I. A. Kontraktil htucreler

Kalbin pompalama iglevi sirasinda kasilan uzun ve dar yapili, Ug

bilesenli hicrelerdir.

l. Hucre zari (sarkolemma)

I. Sarkomer

. Mitokondriler

Sarkomerler hucre voliminin %50-60’ini olugturur. Sarkomerler bir

miyofibrilin birbirini izleyen iki Z bandi arasinda kalan kontraktil Unitelerdir.
Her iki ugtaki Z bandindan baglayan ince flamanlar (aktin), kalin flamanlar
(miyozin) ile parmak gibi i¢ ice girerek birlesirler. Z bandinin her iki yaninda
olan ve yalniz aktin iceren kisma | bandi denir. Aktin ve miyozin flamanlarinin
ust Uste bindigi bant A bandidir. A bandinin ortasindaki yalnizca miyozin
iceren bant H bandidir. Kontraksiyon sirasinda yalnizca bu bant kisalir. Her
H bandinin ortasinda M ¢izgisi vardir (Sekil-1). M gizgisi proteinleri igerir ve

bu proteinler filamanlarin normal anatomik pozisyonda kalmasi ile ilgili olabilir

(6).
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Sekil-1: Bir miyofibrildeki sarkomer, Z, A ve | bandi (7)

Sarkolemma her miyositi saran iyonik gradiyentleri kontrol eden iyon
akimi ve aksiyon potansiyeli icin kanallar igceren, ndrotransmitterler,
hormonlar ve ilaglar igin reseptorler iceren ve hicre butunligunu surdaren
yapidir. Bu yapinin hucre icine dogru uzanan ve elektriksel aktiviteyi hicre
icine transfer eden invajinasyonlari vardir [Tubuler (T) sistem]. T sistemi her
miyofibrilin cevresini Z bantlari dlizeyinde sarar ve sarkoplazmik retikulum ile
iligkilidir. Sarkoplazmik retikulum hicrenin kitlesinin %2-13’Gnu olusturur ve
kontraksiyon siklusunda kalsiyum salinimi ve geri alimini saglar.
Sarkoplazmik retikulum hdcre iginde longitudinal (L) tUpguk sistemini
olusturur ve bunlar Z bandi civarinda terminal sisternalar yaparlar. Bunlar L
tipguk sistemi ile T tupguk sistemi arasindaki iligskiyi saglarlar. Hucre zari
iyonik degis tokusu kolaylastiran poruslar igerir. Kontraktil hicrelerin hucre
zarlari her ugta interkale disklerle birbirine baglhdir ve bu yapilar hicreden

hicreye impuls iletimini kolaylastirirlar (6).

Mitokondriler miyosit  kutlesinin ~ %16-33’4nu  olustururlar  ve

kontraksiyon igin gerekli ATP’nin yapildigi ve depolandigi yerdir.

Kontraktil hucreler elektrofizyolojik olarak otomatisite (spontan
diyastolik  depolarizasyon kapasitesi)  6zelligi olmayan sistolik

depolarizasyona ¢abuk cevap veren hucrelerdir.



|. B. Ozellesmis hiicreler

Ana fonksiyonlari elektriki uyari olusturma ve bu uyariy1 kontraktil

hicrelere iletme olan hicrelerdir. Ug tipi vardir:
P hucreleri:

Sinus dugumunde bolca bulunan pacemaker 6zelligi olan hucrelerdir.
Bu hacreler kontraktil hicrelerin aksine ¢ok az, gelisigizel yerlesmis
miyofibril, az sayida mitokondri ve daha az gelismis sarkoplazmik retikulum
icerirler. SinUs dUgUmunun ortasinda en ¢ok bulunup ¢evreye dogru azalirlar.

Kalbin en kuguk htcreleri olup ¢aplari 5-10 mikrondur (8).
Transisyonel hiicreler:

P hucreleri ile miyokard hlcreleri arasinda yer alirlar, iki hticre grubu
arasindaki baglantiyr saglarlar. Elektriksel iletimleri daha yavastir.

Miyofibrilleri genis, sarkotubuler sistemleri olduk¢a organizedir (8).

Purkinje hucreleri:

His demeti ile sag ve sol dallarda bulunan temel hicrelerdir.
Duagumler arasi iletim yollarinda, sinus ve AV dugumun kenarlarinda bol
olarak bulunur (9). Bol miktarda interkale disk igcermesine ragmen T tubul
sayisi azdir. T tubudl sayisi azligi bu hucrelerdeki hicresel aktivasyon

sirasinda duguk elektriksel akimi ve hizli ileti 6zelliklerini agiklar (6).

Il. Hiicresel Elektrofizyoloji

Il. A. Kardiyak aksiyon potansiyeli

Hucre igi potansiyel kaydi mikroelektrodlarla yapilabilmektedir. Hlcre
membrani kapiller elektrod ile gecilerek -90 milivoltluk (mV) bir potansiyel
yazdirilir. Bu potansiyele membran istirahat potansiyeli denir. Bunu belirleyen

en Onemli faktor hicre ici ve disi potasyum iyonu konsantrasyon farkidir.



Hucre icinde potasyum (K) konsantrasyonu hicre disina gore ¢ok fazladir.
Diger taraftan hucre i¢i sodyumu hicre disina goére dusuktar. Hucre
membraninin K’a gecirgenligi, sodyuma (Na) goére c¢ok fazladir. Ancak Na

gradiyenti membran istirahat potansiyelini dnemli derecede etkilemez (7).
Il. B. Depolarizasyon, repolarizasyon

Kalp kasinin aksiyon potansiyelinde 5 farkli faz mevcuttur: Faz 0, Faz
1, Faz 2, Faz 3, Faz 4 (Sekil-2).
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Sekil-2: Kalp kasinin aksiyon potansiyelleri (7)

Depolarizasyonun baslamasi ile hicre membraninin Na ve K’a
permeabilitesi degisir. Na iyonlari hizla hlcre igine girerler. Negatif olan

hlcre ici potansiyeli +20 mV’a yukselir. Buna Faz 0 denir. Faz 1, 2 ve 3
repolarizasyon fazlaridir (10).

Erken hizli repolarizasyon fazina Faz 1 denir. Faz 0’1 takiben hizl
sodyum kanallari kapanir, membran hizli olarak repolarize olur. K, potasyum

kanallari araciligi ile hicreyi terkeder. Bu degisiklikler sonucunda membran
potansiyeli 0 mV’a yaklasir (7).



Repolarizasyonun plato fazi Faz 2'dir. Kalsiyum kanallar acilir ve
hizli potasyum kanallari kapanir. Butun iyonlara karsi membran gegirgenligi
azalir. Membran, K'u iceri dodru daha kolay gecirirken disari dogru akim

azalmaktadir (7).

Faz 3’te repolarizasyon hizli ilerler. Disari dogru K akimi aktive olur.

Bunun sonucunda membran potansiyeli negatif tarafa dogru kayar (11).

Transmembran potansiyeli Faz 4 olarak bilinmektedir. Atriyum ve
ventrikildeki Faz 4 duz olarak devam eder. Yani Faz 4’te potansiyel sabittir.
Otomatisite 6zelligi olan hlcrelerde ise Faz 4 degisir. Membran potansiyeli

spontan olarak esik degere yukselir (11).

Membran istirahat potansiyeli belirli bir degere ulasirsa (daha az
negatif olursa) kas hlcresi uyarilir. Bunun sonucu olarak aksiyon potansiyeli
meydana gelir. Kas hucresinin uyarildigi bu potansiyele esik potansiyel

denir. Atriyum ve ventrikil kasi igin esik potansiyel -60 mV kadardir (7).
Il. C. Kalp kasinin refrakterligi

Kalp kasi hucrelerinin, uyarilabilir diger hicrelerden farkh olarak uzun
bir refrakter periyoda sahip olmasi, kalbin pompa islevini bozacak bir
hizlanmay! engelledigi gibi, uyari dalgasinin kalp dokusu i¢inde daireler
gizerek donmesi engellenmis, kalbin kasiima-gevseme bigimindeki ritmik

calismasi ve tetanik kasilmalar gdstermemesi saglanmis olmaktadir (8).

Mutlak refrakter periyot Faz 0, 1, 2 ve 3’Un bir boliumuana igine alir. Bu
periyotta higbir uyari hicreyi uyaramaz. Bundan sonra ancak kuvvetli
uyarilarin kalbi uyarabildigi rolatif refraktor periyot baslar. Bu donemde
olusan aksiyon potansiyelinin ¢ikis hizi ve amplitdU dusuktir. Bu periyot Faz
3’'te transmembran potansiyel esige yaklaginca baslar ve Faz 3’Un bitiminden
hemen once biter. Faz 3'Un terminal kismi ile Faz 4’Un baslangici eksitabilite
periyodudur. Bu periyotta zayif uyarilar bile kuvvetli cevap olustururlar.
Bunun sebebi bu periyotta hicrenin membran potansiyelinin esik degere

yakin olmasidir (7).



111, ileti Sistemi Anatomisi

lll. A. Sinus dugumu (Keith-Flack duglimi)

Kalbin ritmik olarak galigmasini saglayan uyarilar sinus dugumunden
cikar. Sinds dugumau yaklasik 3 mm genisliginde, 15 mm uzunlugunda ve 1
mm kalinhginda 6 6zel kas dokusundan yapili kuglk yassi, elips seklinde bir
serittir; vena kava superiorun (VCS) agzinin hemen 6n-yan boéluminde, sag

atriyumun arka-ust ¢eperine yerlesmistir (Sekil-3) (7).

Sinus A-V demeti
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Sekil-3: ileti sistemi anatomisi (7)

1. B. internodal yollar

Sinus duguminden kaynaklanan uyarilar 6zel yollarla AV kavsak
bolgesine ulagirlar.



lll. B. a. On internodal yol (Bachman demeti):

Sinds digumu 6ntnden ayrilir. VCS’ye dogru ydnelerek sag atriyum
on yuzunu dolasir ve iki dala ayrilir. Bu dallardan biri major interatriyal
demettir (sol atriyumu uyarir). Digeri ise interatriyal septumdan inerek AV

kavsak bolgesine ulagir.

lll. B. b. Orta internodal yol (Wenckebach demeti):

Sinds dugumun posteriorundan ¢ikar. VCS’nin arkasindan dolasarak
interatriyal septumun arka kismindan AV kavsak bdlgesine varir. Asagi

inerken sol atriyuma birkag dalcik verir.
lll. B. c. Arka internodal yol (Thorel demeti):

Sinds digum posteriorundan c¢ikar ve crista terminalise karigir ve alt

posterior kismindan AV kavsak bolgesine ulasir (6).
lll. C. Atriyoventrikiiler kavsak (junction) bolgesi
3 elektrofizyolojik bolima vardir.
lll. C. a. Ust junctional alan (transitional hiicre alani):
AV kavsaga giren atriyal miyositleri iceren tabakadir.
lll. C. b. AV dugiim (Aschoff-Tawara diigumiui):

Sag§ atriyum endokardinin altinda, triklispid septal yapradi girisinin
ustinde ve koroner sinisun dnunde yer alir (Sekil-3). Atriyumlarla ventrikuller
arasindaki tek normal akim yolunu olusturur. Bu bdlgedeki hlcreler yavas
depolarize olurlar, uyariyr yavas iletirler, otomatisite ozellikleri yoktur ve

elektriksel olarak zor uyarilirlar (6,12).
lll. C. c. Alt junctional alan:

His digimu ile AV diugum arasindaki alandir. Ust ve alt junctional

alanlardaki hicreler gabuk depolarize olurlar ve otomatisite 6zellikleri vardir.



Aksesuar yollar aritmi patogenezinde dnemlidirler.

Kent demeti (aksesuar yolu): Atriyumlar veya atriyoventrikiler
kavsak bolgesini ventriklllere baglar. Wolff-Parkinson-White (WPW)

sendromuna yol acgar.

James’in aksesuar yolu: Ana olarak arka internodal yoldan daha az
olarak da on ve orta internodal yollardan kaynaklanan ve AV kavsak
bolgesinin altina veya his demetinin Ust kismina ulagsan aksesuar yolaktir.

Lown-Ganong-Levine (LGL) sendromuna yol agar.

Mahaim lifleri (His-ventrikiiler veya nodoventrikiiler lifler): AV
dugum his demeti ve onun ana dallarindan ¢ikip interventrikller septumda

sonlanirlar.

Brechenmacher lifleri (Atriyohis yollan): Atriyumlari his demetine
bagdlar (6).

lll. D. His demeti, sag ve sol dal

Atriyoventrikller diGgimun én alt béliminden ¢ikan paralel lifler his
demetini olusturur. His demeti, membrandz ventrikiller arasi septumun arka

kenari boyunca muskuler bolume iner ve dallarini verir (13,14).

Sag§ dal; interventrikller septumun sag tarafinda ilerler ve anterior
papiller kasa kadar uzanir, burada dallarina ayrilir. Sag ventrikile ve
interventrikiiler septumun sag tarafina uyari tasir. ilk 1/3’lik kisim ve alt
1/3’'luk kismi endokardin hemen altinda oldugundan sag ventrikul i¢ basing

artisina ve travmaya karsi oldukca duyarhdir (8).

Sol dal; his demetinden genisce yelpazeye benzer bicimde ayrilir.
Sonra anterior (superior) ve posterior (inferior) dalciklara ayrilir. Anterior
fasikdl ince ve uzundur. Aortik kapagin altinda sol ventrikll ¢ikim yolunca
uzanir. interventrikiiler septumun én vyiiziine, sol ventrikilin 6n ve yan
yluzine ve anterolateral papiller kasa yayilir. Arka fasikll interventrikiler

septumun arka yarisina, sol ventrikil bazal ve arka duvarlarina ve
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posteromedial papiller kasa yayilir. Arka dal 6n daldan daha kalin ve kisa

olup sol ventrikul girim yolunda uzanir (6).

Sag§ ve sol dallar arasindaki en énemli anatomik fark; sag dalin tek
bir lif demeti, sol dalin ise daginik lifler halinde seyretmesidir. Bu 6zellik; sag
dal blogunun neden daha sik oldugunu aciklar. Cinklu kuguk lezyonlar bile
daha derli toplu olan sag dali kolayca etkileyebilirken sol dalin etkilenmesi

daha genis bir lezyonu gerektirir (8).

lll. E. Purkinje lifleri

Her iki ventrikilin endokardiyal yuzeyinden epikarda dogru uzanan,
gelen stimulusu ventrikullere ulastiran bir ag yapisidir. Kalpte impulslarin AV
demete girdikten sonra, Purkinje liflerinin son uglarina kadar ulasmasi igin
gecgen zaman ortalama 0,03 saniye kadardir; boylece impuls bir kere Purkinje

sistemine girdikten sonra derhal ventrikil kasinin tum endokardiyal yuzune

yayilir (7).

IV. ileti Sisteminin innervasyonu

Kalp hem sempatik hem de parasempatik sinirler tarafindan kontrol
edilir. Parasempatik sinirler baglica sinus dugumu ve AV dugumlerde, daha
az oranda her iki atriyumun kasinda, ¢ok daha az oranda da dogrudan
ventrikul kasinda dagilim gosterirler. Tersine sempatik sinirler kalbin butlin

boélimlerinde ve Ozellikle ventrikul kasinda yodun bir dagilim gosterirler (7).

Sempatik uyarilar sinis dugumunden uyari ¢ikis sayisini artirir,

parasempatik uyarilar ise uyari ¢ikis sayisini azaltir.

AV dugum, sinis dugumu gibi uyarilir ve daha az belirgin olmak
Uzere ayni cevaplari verir. Parasempatik uyarilar AV digimden yalniz uyari

cikisini azaltmaz ayrica AV dugumde ileti zamanini ve refrakter periyodu
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uzatir. Sempatik uyarilar AV dugumde hem uyari ¢ikis hizini artirir hem de

uyarinin ileti hizini azaltir ve refrakter periyodu kisaltir.

Sempatik ve parasempatik lifler sag taraftan uyarilirlarsa belirgin
olarak sinls dugumdnd, sol taraftan uyarilirlarsa belirgin olarak AV digumu
etkilerler. His-Purkinje sistemi sempatik ve parasempatik uyarilardan daha az
etkilenir. Otonom lifler sag taraftan uyarilirsa her iki ventrikalin on yuzlerinde,

sol taraftan uyarilirlarsa her iki ventriktlin arka yuzlerinde etki gozlenir (6).

IV. A. Parasempatik stimiilasyonun kalp ritmi tizerine etkisi

Kalbe gelen parasempatik sinirlerin uyarilmasi, vagus uglarinda
asetilkolin hormonunun salgilanmasina neden olur. Bu hormonun kalp
uzerinde iki buyuk etkisi vardir. Birincisi, sinoatriyal dugumuan ritmini
yavaslatir, ikincisi, atriyum kaslar ile AV dugimu arasinda yer alan AV
kavsak liflerinin uyarilabilirligini azaltarak kardiyak uyarinin ventrikullere
gegisini yavaslatir. Cok gucli bir vagal stimilasyon sinoatriyal digimin
ritmik eksitasyonlarini ya da kardiyak impulslarin AV kavsaginda gegcisini
tamamen bloke eder. Her iki durumda da ritmik impulslar ventrikillere
gecemez. Ventriklller 4-10 saniye (sn) kadar durur. Fakat sonra Purkinje
liflerinin kigUk bir alani, genellikle de AV demetinin ventrikil septumundaki
bélimu, kendi ritmini gelistirir ve ventrikillerin dakikada 15-40 atimlik bir hiz

ile kasilmalarina neden olur. Bu fenomen ventrikuler kagistir.

Vagus sinirinin uglarindan salinan asetilkolin, lif membranlarinin
potasyuma karsi gecirgenligini dnemli élgude artirir; bu da potasyumun |lif
disina ¢abuk sizmasina yol acgar. Bdoylece liflerin icinde negatiflik artar ve

hiperpolarizasyonla dokuyu daha az uyarilabilir duruma getirir.

Sinoatriyal dugumde hiperpolarizasyon durumu, dugum liflerinin
membran ‘dinlenim’ potansiyelini onemli 6lgude azaltarak, normal deger olan
-55 ile -60 mV'tan -65 ile -75 mV’a dusurur. Boylece, membran
potansiyelinin, sodyum sizmasi ile eksitasyon yaratacak esik potansiyele

varmasi gecikir. Boylece dugum liflerinin frekansi énemli dlgide azalir; vagal

12



stimulasyon yeterince gugclu ise, bu dugumun ritmik uyarilarini tamamen
durdurabilir (7).

IV. B. Sempatik stimiilasyonun kalp ritmi Gizerine etkisi

Sempatik stimulasyon kisaca kalbin tum faaliyetini artirir. Maksimal
stimulasyon kalp vurumlarini U¢ katina, kalp kasilma gucund de iki katina

cikarabilir.

Sempatik stimllasyon kalp Uzerine vagal stimulasyona zit etkiler
yapar. ik olarak sinoatriyal diigimde desarj hizini; ikinci olarak kalbin biitiin
bdlumlerinde iletiyi ve uyarilabilme yetenegini, tglnci olarak da tim atriyum

ve ventrikul kaslarinda kasilma gucunu onemli derecede artirir.

Sempatik sinirlerin uyarilmasiyla sinir uglarindan norepinefrin
hormonu salinir. Bu hormonun, lif membranlarinin permeabilitesini Na ve

Ca’a kars! artirdigi saniimaktadir.

Sinoatriyal dugumde Na gecirgenliginin artmasi, membran dinlenim
potansiyelini kendiliginden uyari esigine yukselterek, her kalp atimindan

sonra yeni bir uyarinin dogmasini hizlandirip kalp frekansini artirir.

Atriyoventrikiler digimde Na permeabilitesinin artmasi, her lifin
kendinden sonra geleni uyarmasini kolaylastirarak, atriyumlardan

ventrikullere impulsun ileti stresini kisaltir.

Sempatik stimilasyonla kontraksiyon glcunun artmasinda, Ca iyon
gegirgenliginin gogalmasi da kismen sorumludur; Ca miyofibrillerdeki kasiima

olayinin gelismesinde guglu bir rol oynar (7).
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V. ileti Sisteminin Kanlanmasi

Sinus digumadnidn arteri %55-60 oraninda sag koronerin (RCA)
proksimalinden, %40-45 oraninda sirkumfleks (Cx) arterden c¢ikar. AV
digumun arteri %90 RCA’dan, %10 Cx'den cgikar. AV dugum arterinin
terminal dallari, his demetinin sag ve sol dalin ilk kismini besler.
interventrikiiler septumun membrandz kisminin inferiorunda her iki tarafta da
sol 6n inen arterden cikan septal dallar tarafindan beslenir (15). Sag dal ince
oldugundan fokal hasar yapan vaskuler ve diger lezyonlar kolayca sag dalda

hasar olusturabilirler (16).

VI. Atriyoventrikiiler ileti

AV ileti hem dolayll hem de dogrudan otonom sinir sistemi tarafindan
duzenlenir. PR araligindaki degiskenlik kardiyak siklusun uzunlugu ile
iligkilidir. Bu da sinoatriyal ve AV dugumun otonomik innervasyonu ile

paralellik gostermektedir (17).

Sinoatriyal dugum aktivasyonu atriyum depolarizasyonundan once
gelmektedir. Atriyal depolarizasyon EKG’de P dalgasini olusturur. AV dugum,;
P dalgasi ve QRS kompleksi arasindaki gecikmelerin gogundan sorumludur.
P dalgasinin basindan his demeti sivriligine kadar gegen sire A-H intervali
olarak adlandinlir. AV digum bozukluklari AH intervalinda uzama ile kendini
gosterir. His demeti sivriligi ile QRS’e kadar olan sure ise H-V intervalidir. A-H
ile H-V intervallerinin toplami PR intervaline esittir. Bu nedenle AV ileti
degisimlerini en iyi PR intervali géstermektedir. Yluzey elektrokardiyografi
(EKG)'de P dalgasinin baglangicindan QRS kompleksinin baglangicina kadar

olan sUlredir.
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VI. A. Atriyal aktivasyon ve P dalgasi

Atriyal aktivasyon; sinoatriyal digumden impulsun ¢ikmasi ile baglar.
Sinoatriyal digumden c¢ikan iletimin hizi kalp hizina baghdir. Kalp hizi da
sempatik ve parasempatik tonusa baghdir. Ayni zamanda sinoatriyal
digumun intrensek ve ekstrinsek Ozellikleri de iletide onemlidir. Atimdan
atima kalp hizinda degisiklikler gorulmektedir. Bunun igin kalp hizi
degiskenligi terimi kullaniimaktadir. Bu sayede norootonomik kontrol
mekanizmalari hakkinda bilgi sahibi olunmaktadir. Ornegin inspiriyum
sirasinda kalp hizi artmakta, ekspiriyum sirasinda azalmaktadir. Bu
dalgalanmalar vagus siniri tarafindan yonetilmektedir. Bu respiratuar sinus
aritmisi fizyolojik yaslanmanin bir gdstergesi olabilecegi gibi diyabet ve kalp
yetersizliginde de gorulebilir. Kalp hizinda dusik frekansl osilasyonlar
baroreseptor aktivasyonu ile iligkili olabilir. Sempatik ve parasempatik

etkilesimlerle ortaya ¢ikabilir (10).

impuls bir kez sinoatriyal digiimden cikinca, atriyal aktivasyon cesitli
yonlere dagilir. Crista terminalisten sag atriyumun anteriorundan asagiya
ilerler. Ayni zamanda sol atriyumun anterior ve posterior duvarina yayilr.
Aktive olan son bolge sol atriyumun inferolateralidir. Atriyal aktivasyon
sonucu normal p dalgasi olugur. P dalgasinin suresi 12 aydan kuguk
cocuklarda 0,08 saniyeden, buyuk c¢ocuklarda ise 0,1 saniyeden fazla

olmamalidir (16).

VI. B Atriyoventrikiiler diigim iletisi

Kalbin 6teki bolimleri de sinoatriyal digum lifleri gibi ritmik kasilmalar
yaratma yetenegine sahiptirler; bu nitelik 6zellikle AV digumu ve Purkinje
liflerinde de vardir. AV dugum lifleri, bir dis kaynaktan stimile edilmedikge
intrensek bir ritim ile hizi dakikada 40-60, Purkinje lifleri dakikada 15-40
olmak Uzere uyari olusturabilirler. Bu hizlar sinoatriyal dugumun dakikada 70-
80 olan normal hizindan daha yavagtir (18).

Sinoatriyal digumde her impuls ¢ikisinda bu impulslar hem AV

digum hem de Purkinje liflerine iletilerek uyarilabilen membranlarinda
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desarjlara neden olur. Sonra sinoatriyal dugumde oldugu gibi bu dokular da
aksiyon potansiyellerinden iyilesme donemine girer ve hiperpolarize olurlar.
Fakat sinoatriyal dugum diger ikisinden de daha c¢abuk hiperpolarize
durumunu kaybederek onlarin kendi wuyarilar igin esik degerlerine
ulasmasindan 6nce yeni impuls dogurur. Yeni impuls tekrar AV dugum ve
Purkinje liflerinde desarj yaratir. Bu islem surekli tekrarlar; sinoatriyal dugum,
kendiliginden uyari yaratabilen dokularin uyarilari dogmadan once, onlari

uyarir (7).

Boylece ritmik desarj hizi kalbin oteki bolumlerinden daha yuksek
olan sinoatriyal dugum kalp atimlarini kontrol eder. Bu nedenle sinoatriyal

digum kalbin normal pacemaker’idir (Sekil-4).

+20 - Atesleme icin Sinds Ventrikdil
esik deger dagamda lifi kast lifi
O ni [ ;
—40 4} - A

Milivolt

“Dinlenim
—80 4 Ppotansiyeli”

I | !

0 1 2 3
Saniye

Sekil-4: Bir sinis duguma lifinin ritmik ateglemeleri. Ayrica sinlis digumunin

aksiyon potansiyeli, bir ventrikil kasi lifininki ile kargilastiriimistir (7).

SinUs hizinin normal deg@erlerin altina dismesi veya ileti sisteminin
herhangi bir seviyesindeki otomatisitenin artmasi seklindeki patolojik

sureclerin varhginda AV dugum, His demeti, dallar veya Purkinje liflerinden
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kaynaklanan ritmler kalbin hakim ritmi haline gelebilir. lleti sistemi degisik

derecelerde olmak Gzere otonom sinir sisteminin de kontroll altindadir (16).

VI. C. PR arahgi ve QRS kompleksi (Sekil-5)

Sinds dugumunde olugsan uyari internodal yollar ve atriyal doku
yardimiyla 6nce sag atriyuma sonra sol atriyuma ve AV dugume iletilir. AV
digum ve his demeti normal ileti fizyolojisine sahip kalpte atriyum ve
ventriklller arasinda elektriksel ileti saglayan en énemli dokudur (7). Sinls
digumunden gelen uyarilar yavas ileti (0,05m/sn) ozelligine sahip AV
digumde 0,03-0,05 sn kadar bir gecikme ile his demeti ve dallara iletilir. His
demeti ve dallarindan sonra uyari, ventrikiiler miyokard hiicrelerine iletilir. ileti
hizinin dallar ve Purkinje liflerinde ¢ok hizli olmasi ve ventrikil dokusunun
hemen hemen ayni zamanda uyariimasi sebebiyle olusan ventrikuler
depolarizasyon kompleksi (QRS) dar (120 msn) niteliktedir. Genis QRS
kompleksi ise ya ileti sisteminde his demetinden Purkinje liflerine kadar olan
bélimdeki bir defekte ya da aksesuar yolla olusan preeksitasyon veya kastan
kasa uyariimaya yol agan ventrikul tasikardisi gibi ventrikilin normal ileti

sistemi disinda uyariimasini ifade eden patolojik sureclere isaret eder (16).

A

PR QT

Sekil-5: Normal bir EKG kompleksi (19)
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PR segmenti P dalgasinin bittigi yerden baslayip, QRS’in
baslangicina kadar uzanan izoelektrik hat bolgesidir. PR araligi P dalgasinin
baslangicindan QRS’in baglangicina uzanir. PR araligi yasa ve kalp hizina
gbre degisir (Tablo-1). AV digum, his demeti, sag ve sol dallar ile
intraventrikller Ozellesmis ileti sistemi aktivasyonu bu periyot iginde

gerceklesir. Atriyal repolarizasyon da yine bu periyotta olmaktadir.

Tablo-1: Yasa ve kalp hizina gére normal PR araligi (20)

Rate 0-1 mo 1-6 mo 6 mo-1yr 1-3yr 3-8yr 8-12 yr 12-16 yr Adult

<60 0.16 (0.18) 0.16 (0.19) 0.17 (0.21)
60-80 0.15 (0.17) 0.15(0.17) 0.15(0.18) 0.16 (0.21)
80-100 0.10 (0.12) 0.14 (0.16) 0.15(0.16) 0.15(0.17) 0.15 (0.20)
100-120 0.10 (0.12) (0.15) 0.13 (0.16) 0.14 (0.15) 0.15(0.16) 0.15 (0.19)
120-140 0.10 (0.11) 0.11 (0.14) 0,11 (0.14) 0.12 (0.14) 0.13 (0.15) 0.14 (0.15) 0.15 (0.18)
140-160 0.09 (0.11) 0.10 (0.13) 0.11 (0.13) 0.11 (0.14) 0.12 (0.14) (0.17)
160-180  0.10 (0.11) 0.10 (0.12) 010 (0.12) 0.10 (0.12)
>180  0.09 0.09 (0.11)  0.10 (0.11)

VI. D. ST segmenti, T dalgasi ve QT intervali

ST segmenti, QRS kompleksinin bitiminden T dalgasinin
baglangicina kadardir. Ventrikil depolarizasyonu ve repolarizasyonu

arasindaki sifir potansiyeli periyodunu gdsterir.

QRS kompleksi ile ST segmenti arasindaki kavsak J harfi ile

gosterilir. ST segmenti, izoelektrik gizgi Uzerindedir.
T dalgasi ventrikul repolarizasyonunu gosterir.

QT intervali; QRS kompleksi baslangicindan T dalgasi sonuna kadar
olan araliktir (Sekil-5). Ventrikillerin depolarize ve repolarize olmasi igin
gereken zaman arahidini gosterir. QT arahidi kalp atis hizina gore degisir, bu
degisiklik Bazettin formallu kullanilarak duzeltililebilir. Duzeltiimis QT<450

msn normal kabul edilir (16).
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VII. Atriyoventrikiiler Blok

Atrioventrikuler blok iletim sistemindeki anotomik veya fonksiyonel bir
bozulma nedeniyle atriyal bir impulsun ventrikillere iletiimesinde gecikme
veya kesinti olarak tanimlanir. lletim gecikebilir, aralikli olabilir veya

olmayabilir.

Atrioventrikiler blok; birinci derece, ikinci derece ve 3. derece AV

blok veya tam AV blok olarak kategorize edilir.

VII. A. Birinci derece atriyoventrikiler blok

Birinci derece AV blokta PR araligi yasa gore normalin Ust sinirindan
blayuktir (Sekil-6). Genel olarak, normal PR araliklari yenidoganlarda 70 ile
170 milisaniye, kuguk cocuklarda ve erigkinlerde 80 ile 220 milisaniye
arasindadir (21).

Birinci derece AV bloklu ¢cocuklar genellikle asemptomatiktir ancak bu

bulguyu diger AV nodal disfonksiyon formlarindan ayirt etmek énemlidir.
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Sekil-6: 1. Derece AV Blok (19)
VII. B. ikinci derece atriyoventrikiiler blok

ikinci derece blok, bazi atimlarin AV iletiminin olmamasi nedeniyle
gériilen cesitli bradiaritmileri tanimlar. ikinci derece AV blogun 4 tipi vardir
(16).
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VII. B. a. Tip 1 veya Mobitz tip 1 (Wenckebach)

Wenckebach iletiminde, PR intervali kademeli olarak uzar ve
sonunda P dalgasini QRS takip etmez (Sekil-7). Artmis vagal tonus, akut
romatizmal ates, antiaritmik ilaglar veya digoksin ve konjenital kalp hastaligi
nedeniyle yapilan cerrahi iglemler sonrasi AV nodun hasar goérmesi ile
olusabilir (22).

Genellikle asemptomatik oldugunda tedavi gerektirmeyen benign bir
bulgudur. Nadir olarak semptomatik kisilerde gegici veya kalici kalp pili
gerekebilir (16).
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Sekil-7: Mobitz 1 AV Blok (19)
VII. B. b. Tip 2 veya Mobitz tip 2

AV bloktan 6nce PR intervalinin giderek uzamasi gorilmez; PR
intervali ayni kalir ve aralikh olarak siniis atimlari iletiimez. ikinci derece kalp
bloguyla birlikte semptomatik bradikardi gegici veya kalici kalp pili
endikasyonudur (16).
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VII. B. c. 2:1 AV blok

Ikiye bir AV blokta, her atriyal atim iletiimez. Bir satirda higbir zaman
birden fazla iletilen atim olmadigindan PR uzamasini degerlendirme firsati
olmaz buna bagl olarak Mobitz 1 veya Mobitz 2 blokta da 2:1 blok bulunabilir
(16).

VII. B. d. ileri derece AV Blok

Bu tanim, neredeyse tam kalp blogu olan fakat arada iletinin
oldugunun kaniti olan hastalar i¢in kullanilir. Semptomatik hastalarda kalici

veya gegici kalp pili takilabilir (16).

Biz bu ¢calismada tam AV blogu olan hastalari degerlendirdigimiz igin

birinci ve ikinci derece AV bloga kisaca yer verildi.

VII. C. Ugiincii derece atriyoventrikiiler Blok (AV Tam Blok)

AV nod seviyesi, His demeti veya Purkinje sistemindeki iletinin bloke
olmasindan kaynaklanir. Ventriklllere higbir atriyal aktivasyon iletiimediginde
tam AV blok gerceklesmis olur (Sekil-8). Sonu¢ olarak da atriyum ile
ventrikiiller bagimsiz pacemakerlarla kontrol edilir (23). Uglincli derece AV

blok elektrokardiyografik olarak su sekilde karakterize edilir:
1. Duzenli P-P arahgi
2. Duzenli R-R araligi

3. P dalgalari ve QRS kompleksleri arasinda belirgin bir iligki

olmamasi

4. QRS komplekslerinden daha fazla P dalgasi olmasi
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Sekil-8: Tam AV blok (19)
VII. C. a. Etiyoloji

Tam AV blok genellikle yas grubuna gore farkli bir etiyoloji ile ortaya
cikabilir. Konjenital veya edinsel olabilir, edinsel sebepler siklikla hastaliga
bagli veya yatrojeniktir (4). Tam AV blogun en sik gérulen nedenleri;

Konjenital AV blok

= Bilinen maternal otoimmun siregler (SLE)
» Asemptomatik olarak antikor tagiyan anneler
Konjenital kalp hastaligi ile iligkili

» Bulyulk arterlerin L-transpozisyonu
» Fallot tetralojisi

* Trunkus arteriozus

» Kesintili aort arki

=  Sekundum ASD

= Cift cikish sag ventrikdl

» Hipoplastik sol kalp

= Diger kompleks konjenital kalp hastaliklar
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Kalitsal

Otozomal dominant genetik bozukluklar:

o SCNb5A

o SCN1B

o SCN10A

o TRPM4

o KCNK17

= [diyopatik AV blok

Edinsel

» Koroner arter hastaligi

= |skemik olmayan kardiyomiyopatiler

» Romatizmal ve otoimmun hastaliklar (SLE)

= Akut veya kronik bulasici hastaliklar (miyokardit)

= |nfiltratif siirecler (amiloidoz)

» AV dokunun idiyopatik dejeneratif skleroatrofisi (Lenegre-Lev
hastaligr)

= Endokrin bozukluklar (hipotiroidizm)

» Noromuskuler veya norolojik bozukluklar

lyatrojenik

= jlaca bagl
= invaziv prosediirler (AVNRT ablasyonu, ASD/VSD kapatma)
= Cerrahi prosedirler (konjenital kalp hastaliklarinin cerrahi olarak

duzeltilmesi, miyektomi)

VII. C. a. a. Konjenital AV blok

Tahmini prevalansi 15.000 ila 20.000 canli dogumda 1'dir (2).
Konjenital tam AV blok antenatal, dogumda veya yasamin ilk ayinda teshis
edilir. Sistemik lupus eritematozus (SLE) gibi maternal otoimmun surecler,
maternal anti-Ro/SSA velveya anti-La/SSB otoantikorlarinin transplasental
gecisine neden olabilir. Maternal otoantikorlar konjenital AV blok tanisi alan
yenidoganlarin  %95'inde bulunabilir (24). Maternal otoantikorlar fetal

dolasima gectikten sonra, fetal kardiyomiyositler Uzerindeki L-tipi kalsiyum
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kanallarina baglanabilir ve iglevlerini geri donusumli olarak engelleyebilirler.
Bazi durumlarda, maternal antikorlara uzun sure maruz kalmak, fetal
kardiyak iletim sisteminin fibrotik hasarinda ortaya ¢ikan hlcre apoptozunu
ve lokal inflamasyonu tetikler. Bu kavram "kalsiyum kanali hipotezi" olarak
bilinir (25). Konjenital kalp blogunun patogenezini agiklayan en makul teoriyi
temsil etmektedir. Cogu durumda, konjenital AV blok, asemptomatik olarak
anti-Ro / SSA antikorlar tasiyan annelerin bebeklerinde gérulir. Bununla
birlikte, konjenital AV blogu olan bir c¢ocugun annesinin sonraki

gebeliklerinde, AV blok gelisme riski onemli dlgide artar (26).

VII. C. a. b. Konjenital kalp hastaliklari ile iligkili AV blok

Buyuk arterlerin levo transpozisyonu, iletim bozukluklari ile en sik
iligkili konjenital kalp hastaligidir. Fallot tetralojisi, trunkus arteriosus, kesintili
aort, sekundum atriyal septal defekt, ventrikiler nonkompaksin, cift cikisl
sag ventrikil ve hipoplastik sol kalp gibi diger kompleks konjenital kalp
hastaliklari, AV blok ile iligkilendiriimistir. iletim sisteminin blyimesi igin gok
onemli olan genler arasinda, Tbx5 geninden bahsedilmelidir; mutasyonu, Ust
ekstremiteleri ve kalbi etkileyen, genellikle atriyal septal defektlere ve AV
bloga neden olan otozomal dominant bir hastalik olan Holt-Oram
sendromuna neden olabilir (27). Kearns-Sayre sendromu (mitokondriyal
hastalik) ve heterotaksi sendromu (izomerizm) gibi daha az yaygin diger

sendromlar AV blok ile ortaya cikabilir (2).
VII. C. a. c. Kalitsal AV blok

Saglikl kalplerde ortaya cikan, genellikle eksik penetrans ve
degisken ekspresyon ile otozomal dominant kalitim gosteren ilerleyici
kardiyak iletim hastaliklarinin ailesel vakalari bildirilmigtir (28). SCN5A,
SCN1B, SCN10A, TRPM4 ve KCNK17 genlerinin genetik varyantlari,
sodyum kanalopatisi (SCN5A), tip-3 uzun QT sendromu veya Brugada
sendromu ile oOrtugsen Ozellikler gosteren Kkardiyak iletim sisteminin

bozulmasiyla iligkilendirilmistir (29). "ldiyopatik" AV blogu bu alt grupta
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siniflandinlabilir, ¢unkd bu vakalarda genetik bir arka plan ve yuksek

derecede kalitim fark edilmistir, ancak literaturdeki veriler azdir (30).
VII. C. a. d. Edinsel AV blok

Edinilmis AV blok, saglikli iletim sisteminin bazi kisimlarinda
infiltrasyon, fibroz veya baglanti kaybindan kaynaklanabilir. Koroner arter
hastaligi (KAH), iskemik olmayan kardiyomiyopatiler, romatizmal ve
otoimmun hastaliklar, akut veya kronik bulasici hastaliklar (6rnegin,
miyokardit ve Lyme), infiltratif suregler, atriyoventrikiler dokunun idiyopatik
dejeneratif ~ skleroatrofisi (Lenegre-Lev  hastalidi), hipotiroidizm ve

ndéromuskuler veya ndrolojik bozukluklar gibi ¢esitli nedenler siralanabilir (4).

AV blok ve ventrikUler aritmiler ayrica dev hucreli miyokardit gibi
gesitli romatizmal veya otoimmun hastaliklarin erken belirtilerini de temsil
edebilir. Akut romatizmal ates, romatoid artrit veya SLE, HLA-B27 ile iligkili
hastaliklar icin supra-hisyan AV blok gelismesi agisindan guglu bir genetik

yatkinlik olarak tanimlanmistir (31).
VII. C. a. e. Yatrojenik AV blok

Yatrojenik AV blok farmakolojik veya invaziv prosedurlerle iligkilidir.
Beta-blokerler, verapamil ve diltizem gibi birlikte uygulanan bir veya birkag¢
ilacin asir dozda alinmasi nadiren AV bloguna neden olabilir (32). Kalp
cerrahisi sirasinda ileti sisteminde meydana gelen iskemi veya travma AV
bloga yol acabilir. Konjenital kalp hastaliginda trikispid ve mitral kapak
replasmani, aort kapak replasmani, ventrikiler septal defekt (VSD) onarimi,
Rastelli ameliyati, konjenital duzeltiimis TGA onarimi, son yillarda giderek
artan transkataterle VSD kapatma gibi iglemler AV tam blok ile
iliskilendirilmistir (4).

VII. C. b. Tam AV blokta kalp pili uygulanmasi

AV blok, pil uygulamasi igin ilk endikasyon olmustur ve ginimuzde
de kalp pili yerlestirimesinin en sik nedenlerinden birisi olmayi
surdurmektedir. Bir kalp pili uygulamasi karari buyuk oranda, dogrudan AV
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blogun neden oldugu bradikardi ile iligkili belirtilerin varligi temeline dayaldir.
Kalp hizinin normal araligi yagsa gore degisir. Bradikardi diyebilmek igin bu

sinirlari bilmek édnemlidir (Tablo-2).

Tablo-2: Yas grubuna gére normal kalp hizi (33)

Yas Alt sinir (atim/dk) Ust sinir (atim/dk)
0-1 ay 100 180
1 ay-2 yas 80 160
2-6 yas 80 140
6-12 yas 60 110
12-18 yas 60 100

AV blogun saptanmasinda en 6nemli tani yontemi EKG ¢ekilmesidir
ancak iletim bozuklugu aralikli oldugunda EKG ile saglanan bilgi sinirlidir ve
24 saatlik Holter EKG kaydi ya da eksternal ya da vyerlestirilebilir loop
kaydedicileri kullanilarak yapilan daha uzun sureli ritim kayitlari gerekli
olabilir (4).

Tam AV blok durumunda, ozellikle senkop ataklari yasayan
hastalarda, kalici kalp pili uygulanmasi sagkalimi iyilestirmektedir. Kalici kalp
piline karar vermeden once, AV blogun akut miyokard infarktlsu, elektrolit
bozukluklari, kesilebilecek ilaglar (digoksin, dihidropiridin olmayan kalsiyum
kanal blokerleri, beta blokerler vb.), uyku apnesi, peri-operatif hipotermi,
enflamasyon ya da kacinilabilecek faktorlere bagli olarak ortaya c¢ikan
vagotoni gibi tersine g¢evrilebilir bir nedene bagh olup olmadigi kontrol

edilmelidir.

Amerikan Kardiyoloji Koleji (ACC), AHA ve Kalp Ritmi Dernegdi tam

AV bloklarda, su durumlarda kalici kalp pili 6nermekte;
1. Semptomatik bradikardi

2. Ventrikll disfonksiyonu veya dusUk kalp debisi ile iligkili

Ucuncu derece AV blok oldugunda
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3. Ameliyattan yedi gun sonra devam eden ve/veya duzelmesi

beklenmeyen postoperatif tam AV blok

4. Konjenital AV blok olan infantlarda ventrikiler hiz 55/dk altindaysa

veya beraberinde genis QRS escape atim, kompleks ventrikiler ektopi varsa

5. infantlarda eslik eden konjenital kalp hastaligi varliginda ventrikl

hiz1 70/dk altindaysa kalici kalp pili nermektedir (5).
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GEREG VE YONTEM

Calismada 1 Ocak 2000-31 Aralik 2020 tarihleri arasinda Bursa
Uludag Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali poliklinik ve kliniklerinde tam
atriyoventrikller blok (TAVB) tanisi ile takibi yapilan 18 yas alti, 100 hasta
geriye donuk olarak degerlendirildi. Gegici tam AV blok olanlar, hasta sinls
sendromu tanisi olan olgular ¢alismaya dahil edilmedi. TAVB tanili hastalarin
verileri; hastane bilgi sistemlerinde kullanilan, uluslararasi hastalik
siniflamasinin 10. revizyonu (International Classification of Diseases, ICD-
10) olan tani kodlama sistemine gore tam AV blok ile iligkili ICD kodlari
Q24.6, 295.0, Z45.0, 144.2, 145.5 girilmis olan olgular “hastane elektronik bilgi

sistemi” kullanilarak tarandi.

Calisma icin Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu'ndan 19.01.2022 tarihinde alinan 2022-2/34 nolu karar ile etik

kurul onay! alindi.

TAVB tanisi konulan olgularin demografik verileri degerlendirildi.
Oykiide; basvuru sikayeti, tani alma yagsi, antenatal tani ve tedavi, annede
konnektif doku hastaligi, dogustan kalp hastaligi (DKH) ve DKH agisindan
operasyon Oykusu, ameliyat sonrasi blok gelisme zamani, pil uygulama yasi,
pil komplikasyonlari, batarya degisim suresi, takip suresi, hayatini kaybeden
hasta sayisi arastirildi. Olgularin ilk uygulanan kalp pillerine gore pil tipi ve
modu, ilk kez degistirilen pil bataryasina gore batarya degisim suresi
kaydedildi.

Fizik muayenede; sendromik bulgu, kalp tepe atimi, kalp sesleri ve

ufirdm degerlendirildi.

Laboratuvarda; pil uygulamasi oncesinde yapilan 24 saatlik ritim
Holter'de ortalama kalp hizi, ventrikiler aritmi ve pause durumu,

telekardiyografide kardiyomegali ve pil sonrasi lead degerlendirme, pil
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uygulanmadan once yapilan ekokardiyografide (EKO) sol ventrikul diyastol

sonu ¢ap! (LVEDd) ve z skoru” degerlendirildi.

Ameliyat sonrasi ilk 30 gunde tam AV blok gelisenler erken, 30

gunden sonra tam AV blok gelisenler ge¢ AV blok olarak tanimlandi.

Hastalarin kalp tepe atim hizi normal degerleri, yasa gore
deg@erlendirildi. Kalp hizi yag gruplarina gore normal kabul edilen sinirlarin
altina dustigunde bradikardi olarak kabul edildi (Tablo-2).

istatiksel Analiz

istatistiksel degerlendirmeler igin SPSS Statistics 22 paket programi
kullanildi. Anlamhlik duzeyi p <0,05 olarak alindi. Degerlendirmelerde p
degeri 20,001 oldugunda gercek p degerleri kullanildi, p<0,001 oldugunda

ise sadece “p<0,001” olarak gosterildi.

Kategorik degiskenler sayi ve yuzde olarak, numerik degiskenler ise

minimum, ortalama, ortanca, maksimum ve standart sapma olarak verildi.

Surekli degigken verilerin normal dagilima uyup uymadigi Shapiro-
Wilk testi ile test edildi. Verilerin tamami normal dagilima uymuyordu,
degiskenlerin tanimlayici verileri “ortalama (medyan, minimum-maksimum)”
siralamasiyla verildi ve iki bagimsiz grup karsilastirmalarinda Wilcoxon
(Mann-Whitney U) testi, 3 veya daha fazla grup karsilastirmalarinda Kruskal-
Wallis testi kullanildi. Kategorik degdiskenler yuzde ve frekans degerleri [%

(n=)] ile verilmis olup, karsilastirmalarinda Pearson ki-kare, Fisher’in kesin ki-

* (Z skoru hesaplanirken M mod z skoru ve BSA formiili olarak DuBois kullanildi. Z

skoru +2 SD nin Uzerindeyse LVEDd artmis olarak kabul edildi.)
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kare testi ve Fisher-Freman-Halton testleri kullanildi. Sag kalim analizi igin

Kaplan-Meier yontemi kullanildi.
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BULGULAR

Calismaya alinan 100 olgunun tani alma yasi 1 gun ile 17,2 yil
arasinda degisiyordu (ortanca 1,65 yil). Olgularin 50’si (%50) erkek, 50’si
(%50) kizdi. Dogustan tam AV bloklu olgularin dogum tartisi ortalama 3.131
gram (medyan 3.250 gr, 1.200-3.950 gr) idi.

DKH olan 63 olgunun (%63), 28’inde ventrikller septal defekt (VSD),
9'unda Fallot tetralojisi, 8’inde total AV kanal defekti, 7’sinde cift ¢ikish sag
ventrikil (CCSV), 4’inde blyuk damarlarin dizeltiimis transpozisyonu (c-
TGA), 3'unde Ebstein anomalisi saptandi. Bunlarin diginda birer olguda aort
darligi, buyuk arter malpozisyonu (BAM), dekstrokardi, pulmoner darlik, sag
atriyal izomerizm, aortopulmoner fistll, patent duktus arteriozus ve aort
koarktasyonu mevcuttu. Bu gruptaki olgularin 11’inde ise birden fazla DKH

mevcuttu (Tablo-3).

Tablo-3: TAVB tanili hastalarin demografik verileri

Demografik veriler (n=100) n (%)
Tani alma yas1* 1,6 yil (1 gun-17,2 yil)
Cinsiyet Erkek 50 (50)
Kiz 50 (50)
DKH Yok 37 (37)
VSD 28 (28)
Fallot tetralojisi 9 (9)
Var TAVKD 8 (8) 63 (63)
GGSV 7(7)
c-TGA 4 (4)
Ebsteinanomali 3(3)
Diger 15 (15)

*Tani alma yasi medyan, minimum, maksimum olarak, digerleri sayi ve yuzde olarak
belirtildi. DKH: Dogustan kalp hastaligi, TAVKD: Total AV kanal defekti, GESV: Cift gikisli
sag ventrikul, c-TGA: Buyuk damarlarin dizeltilmis transpozisyonu, TAVB: Tam AV blok.

Tum olgularin 46’sinda (%46) dogustan, 54’unde (%54) edinsel tam

AV blok mevcuttu. Edinsel gruptaki olgularin 49’unda (%91) ameliyat sonrasi

31



blok gelisti, diger 5 olgunun ikisinde progresif ileti bozuklugu, birinde Kearns-
Sayre sendromu mevcuttu, olgularin ikisinde yapilan tetkikler sonucunda

etiyoloji net olarak aydinlatilamadi (Tablo-4).

Edinsel TAVB tanil olgularin 12’sinde (%12) bir sendrom ile birliktelik
mevcuttu. Bunlarin; 9'unda Down sendromu, birinde CHARGE sendromu,
birinde Kearns-Sayre sendromu, birinde Williams sendromu tespit edildi
(Tablo-4). Dogustan tam AV bloklu hastalarda sendrom gérulmedi (p=0,001).
DKH olan sendromik olgularin %91’inde, sendromik olmayanlarin ise

%43’Unde tam AV blok ameliyat sonrasi donemde gelisti (p=0,002).

Tablo-4: TAVB tanili olgularin etiyolojik dagilimi

Etiyoloji n (%)
Dogustan TAVB 46 (46)
Edinsel TAVB Ameliyat sonrasi TAVB 49 (49) 54 (54)
Diger 5(5)
Sendrom Down sendromu 9 (9)
CHARGE sendromu 1(1) 12 (12)
Kearns-Sayre sendromu 1(2)
Williams sendromu 1(1)

TAVB: Tam AV blok.

Calismaya dahil edilen 100 olgunun basvuru yakinmasina siklik
sirasina gore bakildidinda; %25’inde cabuk yorulma, %16’sinda senkop,
%8inde goégus agrisi, %4’Unde bas donmesi, %4’Unde halsizlik mevcuttu.
Ameliyat sonrasi erken donemde blok gelisen 34 olgunun 15’ine hastane
yatisi sirasinda gegici pil devreden cikarildiginda TAVB devam etmesi
uzerine semptom olmadan tani konuldu. Ameliyat sonrasi erken TAVB
gelisen bu olgular ¢ikarildiginda 28 (%28) olguda herhangi bir yakinmanin
olmadigi goruldu (Tablo-5).
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Tablo-5: Tam AV blok tanili olgularin bagvuru semptomlari

Semptomlar (n=100) % (100)
Asemptomatik 43
Cabuk yorulma 25
Senkop 16
Gogus agrisi 8
Bas donmesi 4
Halsizlik 4

Calismamizdaki tum olgularin 14’'Unun (%14) annesinde konnekitif
doku hastaligr mevcuttu. Bu 14 olgunun 11’inin annesinde SLE, ikisinde
romatoid artrit, birinde Sjogren sendromu saptandi. Bilinen konnektif doku
hastaliyi nedeniyle 7 olgunun annesi takipliyken, 7 olgunun annesi ise fetal
EKO’da bradikardi olmasi nedeniyle tetkik edilirken, anti-Ro ve anti-La

antikorlar pozitif saptanmasi Uzerine SLE tanisi almisti.

Annesinde konnektif doku hastaligi olan olgularda, olmayanlara goére
2 kat daha fazla oranda dogustan TAVB saptandi (%92’ye karsi %38,
p<0,001). Annede konnektif doku hastaligi olan olgularin %50’si antenatal
tani alirken, olmayan c¢ocuklarin higbiri antenatal tani almamisti (p<0,001),
(Tablo-6).

Tablo-6: Dogustan ve edinsel tam atrioventrikller blok saptanan olgularin

Ozellikleri ve kargilastiriimasi

Dogustan Edinsel P degeri
Annede konnektif doku hastaligi
Var 13 1 <0,001
Yok 33 53
intrauterin tedavi
Var 7 0
Yok 39 54
Pil ihtiyaci
Var 34 50 0,014
Yok 12 4

TAVB: Tam atrioventrikiler blok
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Fetal donemde dogustan TAVB tanisi konulup kalp hizi 45-50/dk
olarak saptanan 7 olgunun annesine medikal tedavi verildi. Olgularin Gglne
(%3) salbutamol, birer (%1) olguya ise deksametazon, deksametazon +
hidroksiklorokin, deksametazon + salbutamol, salbutamol + hidroksiklorokin

tedavileri uygulandi.

Edinsel gruptaki 54 olgunun 49unda (%49) ameliyat sonrasi
donemde TAVB gorulmuastl. Bu ameliyatlar VSD kapatiimasi (%40,8), Fallot
tetralojisi ameliyati (%14,3), kapak replasmani (%14,3), Rastelli ameliyati
(%10,2), komplet AV kanal ameliyati (%8,2), subaortik stenoz ameliyati
(%4,1), parsiyel AV kanal onarimi (%2), Ross-Konno ameliyati (%2), Glenn
operasyonu (%2), sag ventrikul ¢ikis yolu duzeltiimesi (%2) idi (Tablo-7).

Tablo-7: Ameliyat sonrasi donemde tam atriyoventrikiler blok gelisen

olgularin ameliyat tipi dagilimi

Ameliyatlar Sayi(n=49) Yuzde(%49)
VSD kapatilmasi 20 40,8
Fallot tetralojisi ameliyati 7 14,3
Kapak replasmani (AVR, MVR, TVR) 7 14,3
Rastelli ameliyati 5 10,2
Komplet AV kanal ameliyati 4 8,2
Subaortik stenoz ameliyati 2 4,1
Parsiyel AV kanal onarimi 1 2
Ross Konno ameliyati 1 2
Glenn operasyonu 1 2
Sag ventrikul ¢ikis yolu duzeltiimesi 1 2

VSD: Ventrikuler septal defekt, AV: Atrioventrikiler, AVR: Aort kapak replasmani, MVR:
Mitral kapak replasmani, TVR: TrikUspit kapak replasmani

Ameliyat sonrasi donemde TAVB gelisen 49 olgudan 34’ (nde
(%69,5) erken, 13’linde (%26,5) ge¢ donemde TAVB gelisti. Diger iki olgunun
ise ameliyatlari bagska merkezlerde yapilmisti ve blok gelisme zamani
bilinmiyordu (Tablo-8). Erken donemde blok gelisen olgularin ortalama blok
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gelisme suresi 1,7 gun (1-16 gun) idi. Ge¢ donemde TAVB gelisen olgularin
ise ortalama blok gelisme suresi 24,8 ay (1-131,4 ay) idi.

Ameliyat sonrasi donemde TAVB gelisen olgularin ortalama tani yasi
4,2 yil (medyan 2,2 yil, 1 gn-17 yil), pil uygulandigindaki yasi ortalama 5,1
yil (medyan 2,4 yil, 1 gun-17 yil) idi. Bu olgularin ortalama takip suresi 78,2
ay (medyan 68 ay, 4,7-238 ay) idi (Tablo-8).

Tablo-8: Ameliyat sonrasi tam atriyoventrikiler blok gelisen hastalarin

Ozellikleri

Ameliyat sonrasi TAVB Sayi (n=49) Yuzde (%49)

Erken 34 69,5

Geg 13 26,5

Bilinmiyor 2 4
Ortalama Medyan (min-maks)

Tani yasi 4.2 yil 2,2 yil (1 gun- 17 yil)

Pil uygulanma yasi 5,1yl 2,4 yil (1 gun- 17 yil)

Takip suresi 78,2 ay 68 ay (4,7- 238 ay)

TAVB: Tam atriyoventrikller blok, Min: Minimum, Maks: Maksimum

Tum olgulara 24 saat ritim Holter monitorizasyonu yapildi ve TAVB
saptandi. Olgularin ortalama kalp hizi 51/dk (medyan 50, 40-80/dk) tespit
edildi. Holter'de olgularin %16’sinda ek olarak ventrikiler aritmi ve %8’inde

pause goruldu.

AV tam bloklu olgularin timine EKO yapildi, 36 olgunun pil dncesi
sol ventrikul diyastol sonu capi (LVEDd) degeri verilmemisti ancak 64
olgunun LVEDd degerine ulasilabildi. Bu 64 olgunun LVEDd z skoru ortalama
1,1 (medyan 1,06,-3,2, 6,3), standart deviasyon 1,95 saptandi. Bu olgularin
%271’inde (n=14/64) LVEDd artmig bulundu. LVEDd artan ve artmayan
olgular arasinda pil uygulanma oranlari agisindan anlamli fark saptanmadi
(%78e %85, p=0,71). LVEDd artan grupta pil komplikasyonlari anlamli
oranda daha fazlaydi (%12’ye karsi %38, p<0,05), (Tablo-9).
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Tablo-9: LVEDd z skoru artan ve artmayan olgularin pil uygulama orani ve

pil komplikasyonlari agisindan karsilastiriimasi

Degiskenler Ortalama Medyan(min-maks) SD
z skoru 1,1 1,06 (-3,2-6,3) 1,95
LVEDd artan LVEDd artis P
olgular olmayan olgular
Pil uygulamasi %78 %85 0,71
Pil komplikasyonu %12 %38 <0,05

LVEDd: Sol ventrikil diyastol sonu ¢ap, SD: Standart deviasyon

Tdm olgularin 84’Gne (%84) pil uygulandi. Bu olgularin 43 tanesi
erkek (%51,2), 41 tanesi (%48,8) kiz cinsiyetti. Pil uygulanan olgularin islem
sirasinda ortalama yas! 5,5 yil (medyan 2,9 yil, 1 gun-18,2 yil), ortalama
tartisi 23 kg (medyan 13 kg, 2,1-88 kg), boyu ortalama 104 cm (medyan 93
cm, 43-178 cm) idi (Tablo-10).

Tablo-10: Kalp pili uygulanan hastalarin demografik 6zellikleri

Cinsiyet Sayi Yiizde

Erkek 43 %51,2

Kiz 41 %48,8
Ortalama Medyan (min-maks)

Yas 5,5 yil 29yl (1 gln - 18,2 yil)

Tarti 23 kg 13 kg (2,1 - 88 kg)

Boy 104 cm 93 cm (43 -178 cm)

Kalp pili uygulanan 84 olgunun %67’sine epikardiyal, %33’Une
transvendz pil uygulandi (Tablo-11). izlemde epikardiyal pil takilan olgularin

17’sinde (%30) daha sonra transvenoz pile gegildi.

ik pil segimi vakalarin 67’sinde (%80) VVI, 16’'sinda (%19) DDD,
birinde (%1) VDD idi (Tablo-11). Pil modu VVI olanlarin izlemde 14’Gnun
(%21) pil modu DDD olarak degistirildi.
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Tablo-11: Pil 6zellikleri.

Ozellik Hasta sayisi(n=84) Yiizde (%100)
Ik pil tipi

Epikardiyal 56 67

Transvenoz 28 88
ilk pil modu

VVI 67 80

DDD 16 19

VDD 1 1

Epikardiyal pil takilmasi sirasinda olgularin yas ortalamasi 2,7 yil
(medyan 1,5 yil, 1 gun-15,3 yil) idi. Transvendz pil takilmasi sirasinda
olgularin yas ortalamasi 11,3 yil (medyan 12,3 yil, 4,6-18,2 vyil) idi.
Epikardiyal pil uygulananlarin ortalama tartisi 12,1 kg (medyan 9,6 kg, 2,1-44
kg), transvendz pil uygulananlarin ortalama tartisi 46,8 kg (medyan 52, 7,2-
88) saptandi (Tablo-12).

Tablo-12: Epikardiyal ve transven6z pil 6zellikleri

Ortalama Medyan (min-maks)
Pil tipi Epikardiyal
Yas 2,7 yil 1,5 yil (1 gin-15,3 yil)
Tarti 12,1 kg 9,6 (2,1-44 kg)
Pil tipi Transvenoz
Yas 11,3 yil 12,3 yil (4,6-18,2 yil)
Tarti 46,8 kg 52 kg (7,2-88 kQ)

Dogustan TAVB olan 46 olgunun 32’sine pil uygulandi. Bu olgularin
18’ine epikardiyal, 14’Une transvendz pil uygulandi. Edinsel TAVB olan 52
olguya pil uygulandi. Ameliyat sonrasi TAVB olan olgularin 38’ine epikardiyal,
11’'ine transvendz pil uygulandi. Edinsel TAVB olan 5 olgunun 3’lUne
transvenoz pil uygulandi. Pil uygulanmayan iki hastanin birinde progresif ileti
bozuklugu dusunulip genetik gonderilmisti ancak testi henlz
sonuglanmamigti, diger hasta ise takiplerine duzensiz gelmekteydi ve son 1

yildir merkezimize bagvurmamisti. Edinsel TAVB olan olgularda pil takiima
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orani dogustan TAVB olan olgulara gore %25 daha fazlaydi (%71’e karsi
%96, p<0,001).

Ameliyat sonrasi donemde TAVB gelisen olgularin tumune pil
uygulanirken, ameliyat sonrasi olmayan tam AV bloklarin %70’'ine pil
uygulandi (p<0.001). Pil komplikasyonlari agisindan gruplar arasinda anlaml
bir fark bulunmadi (p=0,46). Ameliyat sonrasi TAVB saptanan olgularin
%79una, ameliyat sonrasi olmayan tam AV bloklarin %51’ine epikardiyal tip

pil uygulandi (p=0,006).

Pil uygulanan 84 olgunun 23’Gnde (%27) pil komplikasyonlari gelisti;
10 (%11,9) olguda enfeksiyon, 9’unda (%10,7) lead sorunlari, 4’inde (%4,4)
pil disfonksiyonu gelisti. Enfeksiyon gelisen 4 olguda batarya pil cebinden
disart ¢ikmistl. Lead sorunlari olanlarin 4’Unde lead kingi, 5’inde lead

dislokasyonu gelisti (Tablo-13).

Tablo-13: Olgularin pil komplikasyonlari

Pil komplikasyonu n (84) % (100)

Yok 61 73
Enfeksiyon 10 11,9

var Lead sorunlari 9 23 10,7 27
Pil disfonksiyonu 4 4,4

Transvendz pil uygulanan olgularda komplikasyon gelisme oranini
%21, epikardiyal pil uygulananlarda %30 saptandi (p=0,6). Komplikasyonlara
ayri ayri bakildiginda ise enfeksiyon gelisen 10 olgunun ve pil disfonksiyonu

gelisen 3 olgunun pil tipi epikardiyaldi.

Epikardiyal pil uygulananlarin 35’inde, transvenoz pil uygulanan
olgularin 6’sinda batarya degisimi yapildi. Batarya degisimi epikardiyal pil
uygulananlarda %62,5, transvendz pil uygulanan olgularda %21,5 oraninda
bulundu (p=0,001). Pil uygulanan olgularin ortalama batarya degisim suresi
5,2 yil (medyan 4,8 yil, 0,45-10,4 yil) saptandi. Epikardiyal pil uygulanan
olgularda batarya degisim suresi ortalama 4,9 yil (medyan 4,3, 0,45-10,4),
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transven6z pil uygulanan olgularda ise ortalama batarya degisim suresi 6,4
yil (medyan 6,3 yil, 4,6-9,01 yil) idi (Tablo-14).

N (%) Batarya degisim siiresi P degeri
(ortanca [min-maks])

Batarya degisimi 41 (%48) 4,8 (0,45-10,4 yil)
Epikardiyal 35 (%61) 4,3 (0,45-10,4 yil 0,001
Transveno6z 6 (%22) 6,3 (4,6-9,01 yil

Tablo-14: Pil uygulanan tim olgularda ve pil tipine gore batarya degisimi

Calismamiza dahil edilen tim olgularin ortalama takip suresi 96 ay
(medyan 84 ay, 1-271 ay) olarak saptandi. Pil uygulanmasi éncesi olgularin
takip suresi ortalama 24 ay (1 gun-28 ay), pil uygulanmasi sonrasi olgularin

ortalama takip suresi 79 ay (1,5-260 ay) idi.

TUum olgularin 5 tanesi izlem sirasinda mevcut kompleks dogustan
kalp hastaliklari nedeniyle, 1 hasta ise mevcut metabolik hastaligina bagh
olarak kaybedildi. TAVB ile takipli olgularin 10 yilhk sag kalim orani %92,7
saptandi (Sekil-9).

Sag Kalim Durumu

I Survival Function
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Sekil-9: Tam atriyoventriktler tanili olgularin sag kalim ile takip suresi

arasindaki iligki

Dogustan TAVB' li hastalarin 10 yillik sag kalim orani %95 saptandi
ve 2 olgu kaybedildi (Sekil-10).

Sag Kalim Durumu
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Sekil-10: Dogustan tam atriyoventrikiler tanili olgularin sag kalim ile takip

suresi arasindaki iligki.

Ameliyat sonrasi donemde 3 hasta kaybedildi. Ameliyat sonrasi

dénemde tam AV blok tanisi alan olgularda 10 yillik sag kalim orani %93

saptandi (Sekil-11).
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Sekil-11: Ameliyat sonrasi donemde tam atriyoventriler bloklu olgularin sag

kalim ile takip suresi arasindaki iligki.
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TARTISMA

Tam AV blok veya ucguncu derece AV blok, AV nod yoluyla iletimin
olmadigi kardiyak iletim sistemindeki bir bozukluktan kaynaklanan anormal
bir kalp ritmidir (1).

Tam AV blok dogustan veya edinsel olabilir. Tam AV blok, kardiyak
iletim sisteminde infiltrasyon, fibrozis veya baglanti kaybina neden olan c¢esitli
patolojik durumlardan kaynaklanir. Dogustan tam AV blogun en o6nemli
nedenleri; annede SLE gibi konnektif doku hastaliklarinin olmasi ve dogustan
kalp hastaliginin eslik etmesidir. Ozellikle anti-Ro, anti-La otoantikorlarinin
pozitif oldugu bilinen veya daha dnce dogustan tam AV bloklu gocuk sahibi
olan gebeler, fetal tam AV bogun gelismeye basladidi 16-24.gestasyon
haftalarindan itibaren yakin izlenmeli ve fetal tam AV blodun tanisini erken

konulup intrauterin tedavi verilmelidir (34).

Cocuklarda, edinilmis tam AV blogun en 6nemli nedeni, dodustan
kalp hastaligi ameliyatidir. ilac intoksikasyonlari, bazi enfeksiyéz hastaliklar,
tani veya tedavi amacl kardiyak kateter uygulamalari diger nedenlerdir (4).
Tam AV bloklu hastalarin tedavisinde geri donisumlu bir neden yoksa kesin
tedavi kalici kalp pili yerlestiriimesidir (5). Tam AV blok tedavi edilebilir bir

morbidite ve mortalite nedenidir.

Yirmi yillik geriye donuk olarak olgularin taranmasiyla yapilan bu
calismada merkezimizdeki olgularin etiyolojileri, demografik verileri, kalp pili

endikasyonlari ve komplikasyonlari degerlendirildi.

Ergul ve ark. (35) 2010-2020 yillari arasinda yaptigi retrospektif
calismada, yas araligi 5 gun-18 yil arasinda degisen, kalici kalp pili
uygulanan 167 olgu degerlendirilmigti. Olgularin 96’s1 erkek ve ortanca yas
68 ay idi ve bu olgulara 213 epikardiyal, 64 transvendz ve 46 select secure
lead olmak uzere toplam 323 lead uygulanmisti. Epikardiyal pil (EP)

uygulananlarin ortanca tartisi 14 kg (2,7-85), transvendzlerin (TP) ortanca
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tartisi 45 kg (21-76) idi. Calismamizda ise 20 yil suresince incelenen 100
olgunun 84’une pil uygulandi, %43’U erkek cinsiyetti. Pil uygulama yasi 1 gin
ile 18,2 yil arasinda, ortanca yas 2,2 yil, pil uygulanan olgularin pil tipi %67
epikardiyal, %33 transven6zdu. Select secure lead uygulanan olgumuz yoktu
ve yalnizca ilk uygulanan pil tipi c¢aligildi. Epikardiyal pil uygulananlarin
ortanca tartisi1 9,6 kg (2,1-44 kg), transvenoz pil uygulananlarin ortanca tartisi
52 kg (7,2-88 kg) saptandi. Her iki ¢calisma grubunun pil uygulama yasi,
erkek ile kiz cinsiyet orani, epikardiyal ile transvendz pil orani benzerdi. Her
iki calismada da epikardiyal pil tipi olan olgularin ortanca tartisi 15 kilonun
altindaydi. Bu durum bize gostermektedir ki gelisen teknolojiye ragmen, pil
endikasyonu olan ¢ocuklarda ideal implantasyon teknigini belirlemek hala
zordur ¢unku implantasyon teknigi icin yas, vucut agirligi, eslik eden DKH
(intrakardiyak sant gibi) ve gecirilmis ameliyatlar 6nemlidir. Epikardiyal pil
uygulamalari eslik eden DKH’ya bagl cerrahi adayi olan, vucut agirligi 10-15
kg'in altindaki kugUuk c¢ocuklarda ve intrakardiyak santli ¢ocuklarda tercih
edilmektedir. Clnkl endokardiyal elektrodlarin, kiglik c¢ocuklarda vendz
okllizyonlara yol agmalari énemli bir problemdir. GUnimuzde 2005 yilindan
itibaren select secure liumensiz ince lead kullaniimaya baglanmasi trikispit

kapak yetersizligi ve venoz tikaniklik olasiligini azaltabilir (36).

Ergll ve ark. (35) pil uygulanan 167 vakalik ¢alismasinda primer pil
uygulama endikasyonlari postoperatif TAVB (%53), konjenital TAVB (%39),
sinds nodu disfonksiyonu (%7) ve edinsel TAVB (%1) idi. TAVB etiyolojisinde
bizim ¢alismamizda oldugu gibi postoperatif vakalarin daha fazla oldugu
goOrulmektedir. Konjenital TAVB olgularinin pil tipi 42’sinde (%38) epikardiyal,
17’sinde (%53) transventzdi. Ameliyat sonrasi TAVB'lilerin 66’sinda (%61)
epikardiyal, 15’'inde (%47) transventzdu. Epikardiyallerin 23’GUnde (%21),
transvenodzlerin 3’Unde (%10) sendrom mevcuttu. Epikardiyallerin 22’sinde
(%20), transvendzlerin 18’inde (%56) DKH yoktu. VSD tanili olgularin 18’inde
(%16,5) epikardiyal, Gg¢unde (%9,3) transven6z, TAVKD tanililarin 14’Gnde
(%12,8) epikardiyal, Fallot tetralojisi tanihlarin 10’unda (%9) epikardiyal,
5’inde (%16,1) transvendz, c-TGA tanililarin 18’inde (%16,5) epikardiyal,

birinde (%3,1) transvendz pil mevcuttu. Bizim galismamizla bu galismada
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uygulanan pil c¢esitlerinde ve epikardiyal/transven6z yol tercihlerinde
farklihklar gorulmekle birlikte bunun nedeni hasta sec¢iminin ve merkezler
arasi tercih kriterlerinin farkli olmasi etken olabilir. Bizim ¢alismamizda TAVB
tanisi alan tum hastalar galismaya alinirken bahsedilen ¢aligmada sadece pil
takilan hastalar alinmistir. Ayrica sinus nod disfonksiyonu tanili hastalar
bizim ¢alismamiza dahil edilmedi. Bu nedenle galismalar arasinda makul bir

farklihk olmasi beklenen bir sonugtur.

Ameliyat sonrasi TAVB olan olgularin 38’ine (%45) epikardiyal,
11’ine (%13) transvendz, edinilmis TAVB’lerin tglne (%3,5) de transvenoz,
dogustan TAVB olgularinin 18'ine (%21) epikardiyal, 14’Une (%16)
transven6z pil uygulandi. Sendromu olan 11 (%13) olguya epikardiyal, bir
(%1) olguya transvendz pil uygulandi. Calismamizdaki VSD tanili 28 olgunun
20’sine (%23) epikardiyal, 6’sina (%7) transven6z pil uygulandi. Her iki
calismada da en sik kalp pili uygulama endikasyonu ameliyat sonrasi TAVB
gelismesidir. Dogustan veya ameliyat sonrasi TAVB olan hastalara her iki
calismada da en sik epikardiyal pil takilmisti. Ergul ve ark.nin (35)
¢alismasinda sendrom tipleri verilmemisti ancak ¢alismamizda en ¢ok Down
sendromu vardi ve bu sendromun zaten DKH ile iligkisi net oldugundan, bu
grupta TAVB ameliyat sonrasi goruldugunden ve ameliyatlar erken yasta

yapildigindan epikardiyal pil segimi tek secenektir.

DKH i¢in en ¢ok kalp pili takilmasi endikasyonunu her iki calismada
da VSD olan grup olusturuyordu. Bu durum VSD’nin bilindigi Gzere en sik
gorulen dogustan kalp anomalisi olmasi ve His demetinin genellikle en sik
gorulen perimembranéz VSD’lere yakin bir yol izlemesi ile ilgilidir. Her iki
calismada da ameliyat sonrasi TAVB’nin daha fazla endikasyon olusturmasi
ve secilen pil tipinin epikardiyal olmasinin nedeni muhtemelen fetal
ekokardiografi ile DKH’'nin erken tespiti, olgularin daha erken yasta opere
olmak zorunda kalmasi ve bu nedenle daha dusuk vacut agirhdina sahip

olmalaridir.

Ergll ve ark. (35) calismasinda epikardiyal pil tipinde; 14 (%6,5) lead

sorunlari, 5 (%2,3) enfeksiyon, transvendz pil tipinde; 2 (%3,2) lead sorunlari,
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2 (%3,2) enfeksiyon, 1 (%1,6) olguda da vendz tromboz saptanmigti.
Ortalama takip siresi 3,5 yil (6 ay-10 yil) idi. Ikisi epikardiyal pil grubunda,
ikisi transvenoz pil grubunda olmak Uzere dort hasta kalp pili ile iligkili
olmayan nedenlerle 6lmus. Calismamizda pil komplikasyonu orani %27 idi.
Komplikasyon gelisen olgularin 10’'unda enfeksiyon (11,9), 9unda lead
sorunlari (%10,7), 4’'inde pil disfonksiyonu (4,4) saptandi. Transvenoz pil
uygulanan olgularda komplikasyon gelisme orani %21, epikardiyal pil
uygulananlarda ise %30 saptandi. Enfeksiyon orani %12 idi ve hepsi
epikardiyal tipteydi. Olgularin ortalama takip suresi 96 ay (1-271 ay) olarak
saptandi. Dort olgu epikardiyal pil grubunda, bir olgu transvendz pil grubunda
pil komplikasyonlari ile iligkisiz olarak kendi mevcut hastaliklari nedeniyle
hayatini kaybetti. Calismamizda pil komplikasyonu daha fazlaydi. Bunun
sebebi bizim c¢alismamizin 20 yili kapsamasi, pil/elektrod teknolojisinin,
ameliyathane ve yodun bakim olanaklarinin son 10 yilda daha fazla

gelismesi olabilir.

Her iki calismada da transvendz ve epikardiyal pil arasindaki
komplikasyon orani benzer olmasina ragmen epikardiyal tipte daha fazla
enfeksiyon goruldi. Epikardiyal pil uygulanmasinin daha invaziv bir islem
olmasi, epikardiyal pil uygulanan olgularin daha kuguk yasta ve daha dusuk
kiloda olmasi komplikasyon oranini artirmis olabilir ancak bazi galigsmalar
(37) hasta yasinin ve kilosunun veya pil boyutunun vyara yeri
komplikasyonlarinin gelisimini etkiledigini 6ne strse de bu konuda bir fikir
birligi olusturulmamigtir. Her iki ¢calismada da pil komplikasyonlarina bagh

mortalite gortulmedi.

Eliasson ve ark.(38), 1983 ve 2012 yillari arasinda isve¢'te 0-17 yas
araliginda izole TAVB tanisi ile kalp pili uygulanan 127 vakayi inceledikleri
cok merkezli retrospektif kohort calismada vakalarin 72’si erkek, 55’i kiz
cinsiyetti. Takip stresi medyan 11 (0,6-19) yildi. Antenatal tani alan 63 (%50)
vakanin 55’i maternal SSA veya SSB otoantikorlarina maruz kalmist.
Toplamda 112 hastanin otoantikorlarina bakilmistt ve 69 hastanin
otoantikoru pozitift. Calismamizda 2000 ile 2020 yillann arasinda

degerlendirilen 1 gun ile 21 yas arasindaki 100 olgunun tani alma yasi 1 gin
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ile 17,2 yil (ortanca 1,65 yil) arasinda degisiyordu. Tum olgularimizin 50’si
(%50) erkek, 50’si (%50) kiz cinsiyetti. Yedi olgu antenatal tani aldi ve hepsi
maternal otoantikorlara maruz kalmisti. Tum olgularin 14’GUnde (%14)
otoantikorlar pozitif saptandi. Tum olgularin takip suresi medyan 84 ay (1-271
ay) idi. Her iki calisma karsilastirildiginda ortalama tani yagi benzerdi. Bunun
nedeni TAVB tanisi igin EKG veya monitorizasyon izlemi ile kolaylikla tani
konulmasi, gebe takibinin daha iyi yapilmasi ve son yillarda fetal EKO
tecrubesinin artmasi, bu yuzden de antenatal taninin daha erken
konulmasindan kaynaklanabilecegidir. Calismamizda daha az antenatal tani
konuldu ve otoantikora maruz kalan olgu sayisi daha azdi. Bunun sebebi
hasta secim kriter farki nedeniyle calismamiza ameliyat sonrasi blok gelisen
olgularin da dahil edilmesi ile dogustan TAVB tanili olgu sayisinin

calismamizda ¢ok daha az olmasidir.

Eliasson ve ark. (38) calismasinda 55 hastaya epikardiyal ve 72
hastaya transvendz pil uygulanmisti. ilk pil implantasyonundaki vyas,
epikardiyal grupta transvendze gore anlamli derecede dusukti; 1,6 + 2,2'ye
kars1 7,2 £ 5,6 yil ( 0,0001 <p). VVI/VDD pil olan 72 (%74) hastanin 53’ande
pil modu DDD pile yukseltiimis, 127 hastanin 40''nda (%31) pil sistemi
degistiriimis (bunlarin dordiinde pacing sistemi iki kez degistiriimis); 35
vakada epikardiyalden transvendz pile, 6 vakada transvendzden epikardiyale
ve U¢ vakada transvendzden epikardiyal+transventze gecilmis. Tum
hastalarin 31’inde (%24) rekonstriksiyona yol agan toplam 42 komplikasyon
gelismis. Epikardiyal ve endokardiyal pacing veya DDD vs VVI pacing modu
arasinda risk agisindan anlamli bir fark saptanmamis. Yeniden midahalenin
en onemli nedenleri 21 olguda lead iligkili komplikasyonlarin (17 olguda
disfonksiyon veya lead kirdi; 4 olguda leadin yerinden ¢ikmasi), 11 olguda
enfeksiyon, 4 olguda leade bagli tromboz ve Ug¢ olguda lead dislokasyonu

gorulmus. Dort olgu pil ile iliskisiz nedenlerle kaybedilmis.

Calismamizda kalp pili uygulanan 84 olgunun 28ine (%33)
transvendtz, 56’sina (%67) epikardiyal pil uygulandi. Epikardiyal pil takiimasi
sirasinda olgularin yas ortalamasi 2,7 yil (medyan 1,5 yil, 1 guin-15,3 yil) idi.

Transvenoz pil takilmasi sirasinda olgularin yas ortalamasi 11,3 yil (medyan
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12,3 yil, 4,6-18,2 yil) idi. izlemde epikardiyal pil uygulanan olgularin 17’sinde
(%30) transvenoz pile gecildi, transvendzden epikardiyal pile gecilen olgu
olmadi. Pil uygulanan 84 olgunun 23’Unde (%27) pil komplikasyonlari gelisti;
10 (%11,9) olguda enfeksiyon, 9’unda (%10,7) lead sorunlari, 4’inde (%4,4)
pil disfonksiyonu gelisti. Enfeksiyon gelisen 4 olguda batarya pil cebinden
digart ¢ikmisti. Lead sorunlari olanlarin 4’Gnde lead kirdi, 5’inde lead
dislokasyonu gelisti. Transven0z pil uygulanan olgularda komplikasyon
gelisme oranini %21, epikardiyal pil uygulananlarda %30 saptandi (p=0,6).
Komplikasyonlara ayri ayri bakildiginda ise enfeksiyon gelisen 10 olgunun ve
pil disfonksiyonu gelisen 3 olgunun pil tipi epikardiyaldi. Her iki galismada da
epikardiyal pil uygulanan grubun yasi daha kuguktu ki zaten daha dusuk kilo
ve yasta transvenoz islemin zorlugu ve leadlerin tromboza yatkinhk yaptigi
bilindigi icin epikardiyal pil secimi yaygindir. Calismamizda epikardiyalden
transvendz pile ve pil modunun DDD moda gecilmesi daha dusuktd.
Calismamizda tekrarlayan mudahalelerden bahsedilmedi, sadece ilk pil tipi
ve ilk pil modu secimi arastirildi. Calismamizda enfeksiyon ve lead sorunlari

orani benzerdi, tromboz olan olguya rastlanmadi.

Beaufort-Krol ve ark. (39) 1976 yilindan beri takip ettikleri 36
konjenital kalp blogu olan olgunun izlemde sol ventrikul dilatasyonu gelisip
gelismedigi ve kalp pili uygulanmasi sonrasinda sol ventrikul dilatasyonunun
azalip azalmadigi ile ilgili yaptiklari ¢alismada %69'u kiz cinsiyet ve tani
sirasindaki ortalama yasi 2,5 £ 3,3 yasti. Tani yagi antenatal 20. gebelik
haftasindan ve 14,2 yas araliginda olup olgularin 7’si antenatal, 6’si
yenidogan ve 23’0 diger yas grubunu olusturmaktaydi. Gebelik doneminde
Ro-SSA antikorlarinin  pozitif saptandidi 17 olgunun 9Qunda pozitifti.
GCalismamizda olgularin 46’sinda (%46) dogustan, 54’Unde (%54) edinsel
tam AV blok mevcuttu. Olgularin 14’Gnin (%14) annesinde konnektif doku
hastaligi mevcut olup 7’sinin annesi konnektif doku hastaligi ile takipliyken,
7’sinin annesi fetal EKO’da fetal bradikardi olmasi nedeniyle tetkik edilirken,

anti-Ro ve anti-La antikorlar pozitif saptanmasi Uzerine SLE tanisi almisti.

Sjogren sendromu, SLE gibi seropozitif annelerde dogum sirasinda

olgular tamamen asemptomatik kalabilirler. Annenin Urettigi ve serumunda
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bulunan antikorlar immunoglobulin G grubuna aittir ve plasentanin olustugu
andan itibaren yani gebeligin 12. haftasindan itibaren fetal kan dolagimina
girer. Bu antikorlar, fetlste bir dizi enflamatuar reaksiyonu tetikleyebilir ve
neonatal lupus semptomlarinin ortaya c¢ikmasina neden olabilir. Cilt,
hematolojik ve hepatolojik degigiklikleri ilgilendiren geri donugumlu
semptomlar olabilir. Cocuklarin toplam %2'sinde, kardiyak uyarici ve iletim
sistemi bozukluklari, birinci veya ikinci derece AV blok ve tam AV blok gibi
geri donusumsuz ritim bozukluklari meydana gelebilir. Risk grubundaki
annelerde fetUslerde kalp blogunun dodum oOncesil bakimi ve farmakolojik
profilaksisi, gebelik ve neonatal donem boyunca anne ve fetlisin klinik

durumunun izlenmesi énemlidir (40).

Her iki galigma gosteriyor ki gebelerin kronik hastalik acisindan
mutlaka sorgulanmasi, altta yatan romatolojik hastaligi saptanmasi halinde
annelerin mutlaka pediatrik kardiyolojinin oldugu 3. basamak bir hastaneye
sevkinin yapilmasi gerektigi ve bu gebelerin yakin takip ile fetal kalp atiminda
duguklik saptanmasi halinde tedavi gerekliligi halinde farmakolojik profilaksi

acisindan degerlendirilmesi gereklidir.

Beaufort-Krol ve ark. galismasinda (39) kalp pili implantasyonuna
kadar takip suresi 10,6 = 7,3 yildi. Kalp pili takilan 17 olgunun 9'unda
bradikardi, 4’'Unde aktif yakinmasi olmasi, 3’'Unde DKMP ve 1’inde gece uzun
suren bloklar mevcutmus. Calismamizda olgularin %8’inde pause ve
%16’sinda ventrikdler aritmi gorulmuds. Olgularin %84’Gne pil uygulanmis
olup %33’Une transvendz, %67’sine epikardiyal pil takilmis. Calismalar
gOstermektedir ki konjenital kalp blogu olan olgular asemptomatik olsalar
dahi sol ventrikil dilatasyonu ve sol ventrikil dilatasyonuna bagli
kardiyomiyopati riski yliksek oldugundan (41) izlemde olgularin gogunun kalp
pili ihtiyaci gelismekte olup yakin takip edilmesi gerekmektedir. Beaufort-Krol
ve ark (39) tani aninda sol ventrikul dilatasyonu olan olgularin %53'U kalp
piline ihtiya¢ duyarken, sol ventrikul dilatasyonu olmayan grupta bu oran
%28'idi (P=0,13). Toplam 13 olguya takilan kalp pilinin LVEDd’nin z skoru pil
takilmadan once ve son vizit ile kargilastirildiginda arttigini géstermigtir.

Fizyolojik pacing (DDD+VDD) takilan 9 olgunun LVEDd boyutlarini azalttigi
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gosterilmig. Aksine olgu sayisinin az olmasina ragmen fizyolojik olmayan
pacing LVEDd boyutlarini degistirmedigi gosterilmistir. Bizim ¢alismamizda
EKO ile degerlendirilen hastalarin LVEDd z skoru ortalama 1,1 (1,06, 3,2 £
6,3) idi. EKO’da LVEDd verilen olgularin %21’inde (n=14/64) diyastol sonu
¢ap! artmis bulundu. Bu olgularin %7’si antenatal donemde tani almis ve
tamamina intrauterin tedavi uygulanmisti. Bizim c¢alismamizda kalp pili
takilmasi sonrasinda sol ventrikil fonksiyonlari agisindan calisma
parametrelerimizde olmasa bile Beaufort-Krol ve ark (39) calismasi bize
hastalarin kalp pili takilmasinin sol ventrikil fonksiyonlarini korudugunu ve
bdylelikle DKMP’yi engelledigini gostermektedir. Bu yuzden kalp blogu olan
hastalarin yakin takip ile sol ventrikll dilatasyonu ve fonksiyon bozuklugu

gelismeden kalp pili takilmasi agisindan yakin takibinin dnemi agiktir.

Lin ve ark. (42) 1999 ve 2004 yillarn arasinda Atlanta, Egleston
Hastanesi'nde VSD (503), TAVKD (197) ve Fallot tetralojisi (222) onarimi
yapilan 922 olguda ameliyat sonrasi kalp bloklarini retrospektif olarak
degerlendirdigi calismada, erken blok 21 (%2,3), gegici AV blok 13 (%1,4)
saptanmigti. Kalan 8 (%0,9) olguda iletim dizelmemis ve ameliyattan
ortalama 9 giin (6-20 giin) sonra kalici kalp pili yerlestiriimesi gerekmis. Ug
(%0,3) hastada daha sonra ikinci veya Uglncu derece AV blok vardi ve
ameliyattan 2, 8 ve 16 ay sonra kalp pilleri yerlestirilmigti. Ameliyattan sonra
ortanca 31 ay (7-45 ay) olan 8 ge¢ olum vardi. Geg¢ dlenlerin higbirinde
ameliyat sonrasi donemde gecici kalp blogu yoktu, 5 hastada AV blogun
olum nedeni olmadigi biliniyordu. Ancak ameliyattan 20, 33 ve 34 ay sonra
hayatini kaybeden kalan U¢ hastanin iletim durumu bilinmemektedir. Bu Ug¢
hastay! olasi gecikmis AV blok vakalari olarak dahil ettiklerinde insidansi 905
hastanin 6'si  (%0,7) olarak bulmuslar. Kalp pili gerektiren erken
atriyoventrikuler iletim blogu insidansi %0,9 ve gecikmis atriyoventrikiler
iletim blogu insidansi %0,3 ila %0,7 olarak saptanmis. Calismamizdaki 100
olgunun 49 tanesi ameliyat sonrasi TAVB idi. Bu 49 olgunun 20’si (%40) VSD
kapatilmasi sonrasi TAVB idi. Vakalarin 34’Gnde (%69,5) erken, 13 (%26,5)
olguda ise ge¢ TAVB gelisti, iki olguda blok gelisme zamani bilinmiyordu.
Ameliyat sonrasi erken dénemde TAVB gelisen %69,5 olgunun ortalama blok
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gelisme suresi 1,7 gun (1-16 gun) idi. Ge¢ donemde TAVB gelisen %26,5
olgunun ise ortalama blok gelisme suresi 24,8 ay (1-131,4 ay) idi. Bizim
calismamiza ameliyat sonrasi gegici blok olan hastalar dahil edilmedi.
Konjenital kalp hastaligi icin cerrahi prosedurlerin 6nemli bir yuzdesi
ventrikiler septal defektin (VSD) kapatiimasini gerektirir. VSD'nin
kapanmasinin yaygin olarak bilinen bir riski, iletim sisteminin yaralanmasidir
ve bu da kalici bir kalp pilinin yerlegtiriimesini gerektiren erken veya gecikmis
tam kalp bloduna yol acabilir (43). Calismamizda zaten ameliyat sonrasi
kalici TAVB geciren olgular dahil edildigi i¢in erken veya ge¢ TAVB insidansi
daha fazla saptandi. Her iki calismada da erken blok insidansi ge¢ TAVB’den
daha fazladir. Erken AV bloklar olgularin taburculugu éncesi veya zaten daha
sik muayeneye basvurdugu ameliyat sonrasi ilk 30 glinde tespit edildigi icin
tanisi koymak kolaydir. Bizim ¢alismamizda ge¢ TAVB gelisen en uzun sure
131,4 ay idi. Her iki galisma da konjenital kalp cerrahisi sonrasi ge¢ TAVB
olabilecegini gostermektedir ve bu uzun sdreli takibin  6nemini

vurgulamaktadir.

Liberman ve ark. (44) 1988-2006 vyillari arasinda kalp pili veri
tabaninin  retrospektif olarak incelendigi c¢alismasinda, New York
Presbiteryen Hastanesi'nde 333 yeni kalp pili implante edilmisti. On bes
hastaya (%4,5) DKH nedeniyle agik kalp cerrahisi sonrasi TAVB’nin geg
baglamasi nedeniyle kalici kalp pili takilmisti. Ge¢ baslangigh TAVB igin
kalici pil gerektiren 15 hastanin 9'unda VSD onarimi, 4'inde TAVKD onarimi,
2 hastada hipoplastik sol ventrikil nedeniyle Fontan operasyonu yapilmisti.
Bizim c¢alismamizda 13 (%26,5) olguya ge¢ TAVB tanisi konuldu. Geg
TAVB’li olgularin 6’sinda (%12,5) VSD kapatiimasi, 4’Unde (%8) kapak
replasmani, birer olguda (%2) sag ventrikul ¢ikis yolu dizeltimesi, Fallot

tetrolojisi ameliyati, Rastelli ameliyati mevcuttu.

Weindling ve ark. (45) ameliyat sonrasi TAVB'li olgularin Ugte ikisinin
atriyoventrikuler iletimi yeniden kazandigini gostermigtir. Literatlirde (%95)
gegici TAVB’lerin ameliyattan sonraki ilk 9 gun icinde duzeldigi gosterilmigtir.
Her iki galismada da ameliyatlar iginde VSD kapatiimasi ve en fazla oranda

saptandi.
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Liberman ve ark. (44) calismasinda basvuru sirasindaki semptomlar
degiskendi. Dort hasta yorgunluk veya egzersiz intoleransi, ikisi senkop, ikisi
konjestif kalp yetmezligi ve biri sinirlilik ile bagvurmus ve kalan alti olgu (%40)
asemptomatikti ve rutin takip sirasinda tani konulmustu. Calismamizda
ameliyat sonrasi ge¢ donemde TAVB tanisi alan 5 olgu (%10) asemptomatik,
3'Unde (%6) senkop, 3'Unde (%6) cabuk yorulma, 2'sinde (%49) halsizlik
mevcuttu. Her iki calismada da asemptomatik hasta oraninin fazlahgi
hastalarin konjenital kalp defektlerinin onarimindan sonra, 6zellikle septal
defektlerin onarimindan sonra belirli araliklarla EKG c¢ekilmesi ve Holter
monitérizasyonun gerekliligini ve bu hastalarin 6mur boyu takibinin dnemini

dusunduarda.

Silvetti ve ark. (46) 1982 ile 2002 arasinda Bambino Gesu Cocuk
Hastanesi Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Bolumi’nde kalp pili uygulanan 292
hastayi retrospektik olarak inceledikleri galismada pil implantasyonunda yas
ve agirhk 76,5 yil (1 gun-18 yil), medyan 7 yil ve 1619 kg (1,5-88 kg),
medyan 9 kg idi. Ik pil uygulamasi 165 hastada transvendz, 127 hastada
epikardiyal olarak tercih edilmis, olgularin pil revizyonu sonrasi pil
uygulamalarida dahil edilerek 259'u (%50,3) transven6z, 256'si (%49,7)
epikardiyal pil olmak uUzere toplam 515 pil implante edilmigti. Pil
endikasyonlari olgularin  %43’Unde konjenital veya ediniimis TAVB,
%22’sinde ameliyat sonrasi TAVB, %371’inde sinds nodu disfonksiyonu,
%4’unde dilate kardiyomiyopati idi. Transven6z pil uygulamada 9+7 yasinda
(1 gun-18 yil, medyan 8 yil) uygulandi. Epikardiyal pil uygulanmasinda 67
yasinda (1 gun-18 yil, medyan 4 yil). Takip suresi 54 yil (1 ay-18 yil) idi.
Transvenoz pil uygulananlarda erken enfeksiyon %1, epikardiyallerde %2
oraninda gorulmus, ge¢ enfeksiyon orani her iki pil tip tipinde benzer oranda
bulunulmus. Olgular 15-20 kiloya wulasana kadar transventz pil

uygulanmasinin ertelenmesi daha uygun bulunmustu.

Calismamizda 20 yil suresince, pil uygulanan 84 olgu ilk pil tiplerine
gore kaydedildi ve revizyon sonrasi pil uygulamalari c¢alismaya dahil
edilmedi. Bu olgularin 43 tanesi erkek (%51,2), 41 tanesi (%48,8) kiz

cinsiyetti. Pil uygulanan olgularin iglem sirasinda ortalama yasi 5,5 vyil
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(medyan 2,9 yil, 1 gin-18,2 yil), ortalama tartisi 23 kg (medyan 13 kg, 2,1-88
kg) idi. Epikardiyal pil %67, transvenoz pil %33 oraninda uygulandi. Pil
endikasyonlari; dogustan TAVB %38,2, ediniimis TAVB %3,5, ameliyat
sonrasi TAVB %58,3 idi. Epikardiyal pil takiimasi sirasinda olgularin yas
ortalamasi 2,7 yil (medyan 1,5 yil, 1 gun-15,3 yil) idi. Transvenoz pil
takilmasi sirasinda olgularin yas ortalamasi 11,3 yil (medyan 12,3 yil, 4,6-
18,2 yil) idi. Enfeksiyon gelisme orani %11,9 idi ve enfeksiyon gelisen
olgularin tamaminin pil tipi epikardiyaldi ve transven6z takilanlarda
enfeksiyon gelismedi. Her iki ¢calismada da erkek cinsiyete daha fazla pil
uygulanmigti. Her iki ¢calismada yas ve kilo araligi benzer olmakla birlikte
bizim ¢calismamizda medyan yas daha kuguk ve medyan vucut agirligi daha
blylk saptandi. Calismamizda genel uygulamalari takip ederek 15 kilo
altindaki vakalara diger ¢alismalara da paralel olarak daha fazla epikardiyal
pil tipi secildi ve tim pil tiplerine bakildiginda epikardiyal pil orani daha
fazlaydi. Pil endikasyonlarina bakildiginda c¢alismamizda ameliyat sonrasi
TAVB daha fazlaydi. Calismamizda ayni nedenle epikardiyal pil
uygulamasinda medyan yas daha kuguk, transvendzlerde medyan yas daha
bayuktld. Calismamizda enfeksiyonlar ge¢ ve erken olarak ayrilmadi.
Calismamizda epikardiyal tipte daha fazla enfeksiyon goriimekle birlikte her
iki calismada da epikardiyal pil uygulananlarda enfeksiyon daha fazla
gorulmustur. Bizim ¢alismamizda muhtemelen daha az sayida olgunun dahil
edilmis olmasi, daha kuguk yas grubundan ve daha dusuk kilolu gruptan
hasta sayisi daha fazla oldugu igin epikardiyal pil daha fazla uygulanmis ve
epikardiyal pilin yluzeyel yerlesimi, travmaya daha agik olugu nedeniyle daha

fazla enfeksiyon gelismis olabilir.
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SONUGLAR

Literatirde edinsel TAVB ve dogustan TAVB olgulari farkh
calismalarda incelenmis olup TAVB’nin retrospektif olarak birlikte galisildigi
bagka bir galisma yoktu. TAVB sinis nodundan ¢ikan uyarinin ventrikile
iletlememesi olarak tanimlanir. Etiyolojik olarak bakildiginda TAVB en sik
DKH nedeniyle ameliyat sonrasi goruldl, en sik erken blok gorulmesine
ragmen ge¢ bloklarinda goérulebilmesi olgularin belirli arliklarla EKG, Holter
monitérizasyonu ve EKO ile uzun sureli takibinin dnemini gosterdi. Dogustan
TAVB orani %46 gibi énemli bir orana sahip olsada bu olgularin buyuk
cogunlugu antenatal saptanmamisti. Detayli fetal EKO’nun risk grubunda 16-
24 haftalarda yapilmasi, postnatal olgularin DKH agisindan taranmasi,
anamnezde konnektif doku hastaligi dusundardr bulgularin - olmasi
durumunda otoantikor c¢alisiimasi, morbitide ve mortaliteyi azaltmasinin
yaninda, saglik caliganlarinin yasal sorumlulugunu ve ekonomik agidanda

maliyeti azaltacaktir.
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Ek-3 Kisaltmalar

AV: Atriyoventrikuler

SLE: Sistemik lupus eritematozus

VCS: Vena cava superior

WPW: Wolff-Parkinson-White

LGL: Lown-Ganong-Levine

RCA: Sag koroner arter

Cx: Sirkumfleks

EKG: Elektrokardiografi

ASD: Atriyal septal defekt

AVNRT: Atriyoventrikuler nodal reentran tasikardi
VSD: Ventrikller septal defekt

KAH: Koroner arter hastaligi

TAVB: Tam atriyoventrikller blok

ICD: International Classification of Diseases
DKH: Dogustan kalp hastaligi

EKO: Ekokardiografi

LVEED: Solventriktl diyastol sonu capi
CCSV: Cift ¢cikisli sag ventrikdl

C-TGA: Buyuk damarlarin dizeltilmis transpozisyonu
BAM: Buyuk arter malpozisyonu

PDA: Patent duktus arteriozus

TAVKD: Total atriyoventrikuler kanal defekti
AVR: Aort kapak replasmani

MVR: Mitral kapak replasmani

TVR: TrikUspit kapak replasmani

Min: Minimum

Maks: Maksimum

SD: Standart deviasyon
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IVIG: intravendz immiinoglobulin
DKMP: Dilate Kardiyomiyopati
EP: Epikardiyal pil

TP: Transvenoz pil
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TESEKKURLER

Cocuk saghgi ve Hastaliklari uzmanlik egitimimi daha iyi kogullarda
tamamlamam i¢in emek veren Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Bagkani sayin Prof. Dr. Nilgin Kdksal’a,

Tez calismam boyunca bilgi ve deneyimlerinden yararlandigim ve
tecrubeleriyle bana yol gosteren degerli hocalarim sayin Prof. Dr. Ergun Cil’e,

Prof. Dr. Ozlem Mehtap Bostan’a ve Uzm. Dr. Abdiisselam Geng'e

Uzmanlik egitimim boyunca bilgi ve tecrlbelerinden faydalanma

firsati buldugum tum hocalarima,

Birlikte calistigimiz yan dal uzmanlarina, tim asistan hekim, hemgire

ve diger personellerimize,

Egitim hayatim boyunca sevgi, sefkat ve destegi ile daima yanimda

olan canim anneme, aileme ve dostlarima tesekkurlerimi sunarim.
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