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Situs inversus totalis ve tam bloklu yenidoganda
kalici kalp pili yerlestiriimesi

Permanent pacemaker implantation in a newborn with situs inversus totalis and
complete heart block
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Atriyoventrikiiler tam blok ile birlikte goriilen komplet
atriyoventrikiiler kanal defekti olduk¢a nadir rastlanan
dogumsal kalp anomalilerindendir. Otuz iki yaginda bir
anne, gebelik sirasinda yapilan fetal ultrasonografide
dogustan kalp anomalisinden siiphelenilerek merkezimize
sevk edildi. Dogum sonrasi ikinci saatte yapilan ekokar-
diyografide yenidoganda dekstrokardi, genig atriyal sep-
tal defekt, tek atriyoventrikiiler kapak, ventrikiiler septal
defekt ve aort yetmezligi saptandi. Komplet atriyoventri-
kiiler kanal, atriyoventrikiiler tam blok ve situs inversus
totalis tanilar1 konan bebege oncelikli olarak epikardiyal
kalp pili yerlestirilmesine karar verildi. Hastaya subdiyaf-
ragmatik pozisyonda VVI kalp pili jeneratorii ve sag vent-
rikiil apeksine yakin bir bolgeye pediyatrik epikardiyal led
yerlestirildi. Ameliyat sonrasi besinci giinde ekstiibe edilen
hasta genel durumunun diizelmesi {izerine taburcu edildi.
Atriyoventrikiiler tam blok ve komplet atriyoventrikiiler
kanal defektine situs inversus totalisin de eslik ettigi bir
olguya literatiirde rastlamadik.

Anahtar sozciikler: Kalp bloku/dogustan/tedavi; bebek; kalp pili;
Situs 1nversus.

Komplet atriyoventrikiiler kanal defekti nadir gorii-
len dogumsal kalp anomalilerindendir. Kalp defektleri-
nin %?2’sini olugturur. Kadin ve erkekte goriilme orani
esittir."! Atriyoventrikiiler kanal defektlerinin de ancak
%!’inde atriyoventrikiiler blok goriiliir. Bu yazida, atri-
yoventrikiiler tam blok ile birlikte oldukca nadir goriilen
komplet atriyoventrikiiler kanal defekti ve ek olarak
situs inversus totalis bulunan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Otuz iki yasindaki annenin dordiincii gebeliginden
ikinci canli dogumu. Anne gebelik sirasinda yapilan

Complete atrioventricular canal defect accompanied by
complete atrioventricular block is one of the rare congenital
heart abnormalities. A 32-year-old mother was referred to
our clinic as her fetal ultrasonography was suggestive of
a congenital heart abnormality. Echocardiographic exami-
nation of the newborn showed dextrocardia, a large atrial
septal defect, single atrioventricular valve, ventricular septal
defect, and aortic insufficiency. The newborn was diagnosed
as having complete atrioventricular canal defect, complete
atrioventricular block, and situs inversus totalis, and implan-
tation of an epicardial pacemaker was decided as the initial
intervention. A VVI pacemaker generator was implanted in
the subdiaphragmatic position and a pediatric epicardial lead
was implanted in a region close to the right ventricular apex.
The patient was extubated on the fifth postoperative day
and was then discharged with improved general condition.
A literature review showed no reported case of complete
atrioventricular canal defect and complete atrioventricular
block accompanied by situs inversus totalis.

Key words: Heart block/congenital/therapy; infant; pacemaker,
artificial; situs inversus.

fetal ultrasonografide dogustan kalp anomalisinden
siiphelenilerek Samsun Ondokuz Mayis Universitesi
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Klinigine sevk edilmis.
Gebeligin 37. haftasinda sezaryen ile dogumu gergekles-
tirilen oglan bebek, dogum sonrasinda ¢ocuk klinigine
alindi. Fizik muayenesinde agirlig1 3340 gr, boyu 51
cm, basg ¢evresi 36 cm, gogiis ¢evresi ise 35 cm oOlciildii.
Vital bulgularindan ateg 36.3 °C, nabiz 60/dk, solunum
62/dk bulundu. Kardiyak oskiiltasyonda S1(+), S2(+),
S2’de ¢iftlesme ve iifiiriim saptandi. Telekardiyogramda
dekstrokardi ve mide havasinin sagda oldugu gozlendi.
Elektrokardiyografide atriyoventrikiiler tam blok izlen-
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di. Dogum sonrast ikinci saatte yapilan ekokardiyogra-
fide dekstrokardi, genis atriyal septal defekt, tek atriyo-
ventrikiiler kapak, ventrikiiler septal defekt, pulmoner
kapak diizeyinde 27 mmHg tepe gradiyent ve 1/4 derece
aort yetmezligi saptandi.

Komplet atriyoventrikiiler kanal, atriyoventrikiiler
tam blok ve situs inversus totalis tanilariyla hasta ¢ocuk
kardiyolojisi-kalp damar cerrahisi ortak konseyinde deger-
lendirildi ve genel durumu da goz Oniine alinarak oncelikli
olarak epikardiyal kalp pili takilmasina karar verildi.

Genel anestezi ile ameliyata alinan hastaya subdiyaf-
ragmatik pozisyonda Sigma VVI pacemaker jeneratorii
ve sag ventrikiil apeksine yakin bir bolgeye Medtronic
pediyatrik epikardiyal led yerlestirildi. Pace hizi 110/
dk olarak ayarlandi. Ameliyat sonrast donemde kalp
yetmezligi gelisen hasta ventilatdrle SIMV modunda
entiibe olarak takip edildi. Ditiretik ve albiimin tedavisi
uygulandi. Ameliyat sonrasi besinci giinde ekstiibe edi-
len hasta genel durumunun diizelmesi iizerine gerekli
onerilerle taburcu edildi.

TARTISMA

Dogustan kalp hastaliklarina yonelik cerrahilerden
sonrasi olusan kalici tam kalp blogunda kalp pili yer-
lestirme standart prosediirler arasina girmistir.”! Batra
ve ark.nin® ameliyat sonrasinda kalici tam kalp blogu
meydana gelmis 72 hasta iizerinde yaptiklar: bir calig-
mada, hastalarin yalnizca yedisinde blok diizelmistir.
Yazarlar, tam kalp blogunun ameliyat sonrasi ilk bir ay
icinde diizelmesi halinde kalp pili uygulamasinin gerek-
meyecegini ileri siirmiiglerdir.”

Dogustan AV blok 15-22 bin canli dogumda bir
goriiliir. Bu ¢ocuklarin %70-90'1inda yenidogan lupus
eritematozusu goriiliir.®> Dogustan tam kalp blogu ile
dogan hastalarin annelerinde cogunlukla antiniikleer
antikor ve anti-Ro/SSA antikor pozitifligi vardir.?6"
Yenidogan lupus eritematozusunda kalict kalp blogu
karakteristiktir. Bu hastalarda genellikle kalpte yapisal
bir anomali gdzlenmemektedir. Anneden plasental yolla
gecen anti-Ro (SSA) ve anti-La (SSB) antikorlarinin
fetus kalbindeki His huzmesi ve AV nodda hasara yol
actiklar gosterilmistir.*#°! Olgumuzun annesinde anti-
niikleer antikor ve anti-Ro/SSA antikoru negatif bulun-
mus, yapilan muayene ve diger incelemelerde herhangi
bir bag dokusu hastalig1 saptanmamustir.

Eronen’in!'? yaptig1 cokmerkezli bir ¢calisgmada, tam
kalp blogu ile dogan hastalarin ancak %15’inde dogustan
kardiyak anomaliye rastlanmistir. Bu hastalarin biiyiik
bir boliimiinde (%88.8) sekundum atriyal septal defekt,
%7’sinde ise dilate kardiyomiyopati saptanmistir.

Dogustan tam kalp blogu bulunan hastalara kalp pili
torakotomi veya epigastrik yaklagimla yerlestirilebilir.*!
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Ikinci ve igiincii trimesterde goriilen tam kalp
blogu plasental yoldan gegen otoantikorlarin veya kalp
defektlerinin bir sonucu olabilir.>*"! Ancak, birinci
trimesterde goriilen bradikardi, genellikle kalp blogu ve
kompleks kardiyak anomali birlikteliginin bir bulgusu-
dur.™ Olguntiirk ve ark.'"? dogustan hipotiroidili ve agir
gelisme geriligi olan bir erkek cocukta, tam kalp blogu,
dilate kardiyomiyopati, sekundum tip atriyal septal
defekt bildirmislerdir.

Kalp pili ledi 10 kilogramdan biiyiik ¢ocuklarda
transvenoz olarak yerlestirilebilir; ancak, 10 kilogramin
altindaki cocuklarda tercih edilen yontem epikardiyal
yerlestirmedir.'® Bu yontemle, subxiphoid ve anterior
torakotomi veya medyan sternotomi ile sag ventrikiil
apeksine ulagilabilir.!'*14!

Giiniimiizde kullanilan kalp pili jeneratorlerinin
boyutlar1 kii¢iik ve agirliklart azdir. Yine de, yenido-
ganlarda abdominal pozisyonda ciltaltina yerlestirilen
kalp pili jeneratorleri giizel goriinmeme yaninda cilt
erozyonu da yapabilirler."® Yenidoganlarda kalp pili
jeneratoril retroperitoneal, intrapelvik, intraplevral, int-
raperitoneal pozisyonlarda da yerlestirilebilir.>'¥ Young
ve ark.™ kalp pili jeneratoriinii preperitoneal supra-
hepatik pozisyonda yerlestirmigler; bu teknigin hizli,
kolay, giivenli ve kozmetik agidan miikemmel oldugunu
bildirmislerdir.
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