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Intracardiac defibrillator application in a 14-year old
case with thalassemia major, in whom ventricular
fibrillation and ventricular tachycardia episodes were
determined

Ventrikiiler fibrilasyon ve ventrikiiler tasikardi ataklar1 saptanan 14 yasinda
bir talasemi major olgusunda intrakardiyak defibrilatér uygulamasi
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Abstract

Major causes of morbidity and mortality in children with thalassemia major are dysrhythmias and heart failure. Heart failure
based on cardiac iron accumulation is seen quite often; whereas, dysrhythmias due to cardiac arrest is rare. The most common
cardiac pathology is dilated cardiomyopathy with restrictive feature, and common dysrhythmia is atrial fibrillation. Ventricular
dysrhythmias in adult patients with serious ion load have also been reported, but no study on the incidence of ventricular
dysrhythmias in pediatric patients could have been found. It was the objective of the present study to emphasize that ventricular
fibrillation and/or ventricular tachycardia could develop in children with thalassemia major by presenting a 14-year-old male
patient, who was followed for thalassemia major presenting with ventricular fibrillation, whose holter recordings identified
ventricular tachycardia which was uncontrolled by medical therapy, and on whom intracardiac defibrillator therapy was performed.
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Oz

Talasemi majorlii cocuk hastalarda, kalp yetersizligi ve disritmiler morbidite ve mortalitenin 6nemli nedenleridir. Kardiyak
demir birikimine bagh kalp yetersizligi oldukc¢a sik, disritmiye bagli kardiyak arrest nadir olarak goriilmektedir. En sik
goriilen kardiyak patoloji restriktif 6zelliklerle birlikte olan dilate kardiyomiyopati ve sik goriilen disritmi atrial fibrilas-
yondur. Erigkin hastalarda ciddi iyon yiiklenmelerinde ventrikiiler disritmiler de bildirilmistir, ancak ¢ocuk hastalarda vent-
rikiiler disritmi siklig1 ile ilgili calisma bulunamamustir. Talasemi major tanisi ile takip edilen, gecirilmis ventrikiiler fibri-
lasyon atag1 sonrasi yapilan 24 saatlik Holter kayitlarinda saptanan ventrikiiler tasikardi ataklar1 medikal tedavi ile kontrol
altina alinamayan, bu nedenle intrakardiyak defibrilator tedavisi uygulanan, 14 yasinda bir erkek hasta sunularak, talasemi
majorlii cocuklarda da ventrikiiler tasikardi ve/veya fibrilasyon ataklarinin gelisebilecegini vurgulamak amaclanmistir.

Case Report

Anahtar kelimeler: Talasemi major, ventrikiiler tasikardi, ani kardiyak 6liim, intrakardiyak defibrilator

Girig

Talasemi major, sik goriilen ve eritrosit yagam siiresinin
kisalmasi ile karakterize bir hemoglobinopatidir.
Hastalarda morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedeni
kardiyak demir birikimine bagh kalp yetersizligi ve
disritmilerdir. Selasyon tedavisi oncesi hastalarin kalp
yetersizligi semptomlar1 goriildiikten sonra ortalama
yasam siiresi 6-12 ay iken selasyon tedavileri sonrasi
bes yillik sagkalim %48’e yiikselmistir (1). Hastalarda
kardiyomiyopati, disritmi (atriyal fibrilasyon, ektopik
atriyal tagikardi, flatter, kaotik atriyal ritim, ventrikiiler
tasikardi, ventrikiiler fibrilasyon) goriilebilir. Iyon
yiiklenmesi sonucu gelisen; hipotiroidi, diabetes
mellitus, hipoaldesteronizm, biiyiime hormonu eksikligi
ve hipoparatiroidi de kalbi etkileyebilir (2). Burada
14 yasinda ventrikiiler fibrilasyon ile bagvuran ayrica
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hipoparatiroidi ve hipogonadotropik hipogonadizm
tanilart da alan talasemi majorlii bir olgu sunulmustur.
Olgu

Talasemi major tanisi ile izlemde olan 14 yasinda erkek
hasta, hastanemize kabuliinden iki giin 6énce ani biling
kaybu ile bir dis merkeze bagvurmus. Son bagvurusundan
yarim saat once iki dakika siiren bayilma Oykiisiiniin ol-
dugu, bagvuru esnasinda elektrokardiyografisinde vent-
rikiiler fibrilasyon saptandigi, hastaya kardiyopulmoner
resiisitasyon ve defibrilasyon yapildig1 dgrenildi. zle-
minde devamli, monomorfik ventrikiiler tagikardi atak-
lar1 devam eden olguya amiodaron 5 mg/kg yarim saat
yilikleme yapildig1, amiodaron infiizyonuna 10 mg/kg/
giin dozunda devam edildigi, 12 saat kadar sonra sintis
ritmine dondiigii. Ancak, iki giinliik izlemde ventrikii-
ler tagikardi (VT) ataklar1 kontrol altina alinamadig1 i¢in

Ozgecmisinden, yedi yasindan beri talasemi major ta-
nist ile diizenli transfiizyon yapilmakta oldugu, sekiz
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yasindan sonra diizenli selasyon tedavisi aldigi, sekiz
yasinda sik transfiizyon ihtiyact nedeni ile splenektomi
ameliyat1 yapildig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde agirlig1 3. persantil altinda, boyu
3-10. persantil araliginda bulundu. Talasemik yiiz go-
riiniimii ve kardiyak muayenede tiim odaklarda 2/6 sis-
tolik iifiirim mevcuttu. Batin muayenesinde, splenek-
tomiye ait ameliyat izi ve 5 cm hepatomegali mevcuttu.

Elektrokardiyogramda 1. derece atriyoventrikiiler blok
tespit edildi (PR 220 msn, QTc 410 msn). Ekokardi-
yogramda sol ventrikiil genislemis ve sistolik fonksi-
yonlar1 azalmistt (ejeksiyon fraksiyonu %41), minimal
mitral yetersizlik mevcuttu. Oral amiodaron 6 mg/kg/
glin dozunda devam edildi ve enalapril baglandi. Yirmi
dort saatlik Holter izleminde 9382 adet izole, 86 adet
couplet ve 363 adet VT atagi saptand: (Resim 1). En
uzun atak 12 vurudan olugmaktaydi. Kreatinin kinaz

normal, troponin T 0.028 ng/mL (0.014-0.1 ng/mL)
ile hafif artmis bulundu. Pro-B tipi natriiiretik peptid
564 pg/mL (0-100) kalp yetersizligi ile uyumlu olarak
yiiksek saptandi. Ferritin 4859 ng/mL (30-300 ng/mL)
ile artmis bulundu. Kalsiyum diizeyi diisiik, fosfor ve
vitamin D diizeyleri orta diizeyde diisiik, parathormon
4.83 pg/mL (14.9-56.9) diisiik saptandi. Cocuk endok-
rinoloji klinigi tarafindan D vitamini eksikligi ve hipo-
paratiroidiye sekonder hipokalsemi olarak degerlendi-
rildi. Kalsiyum glukonat 2 mL/kg ve kalsitriol 1 mg/
glin baglandi. Tedavinin tigiincti giint kalsiyum degeri
normale dondii. Ayrica kraniyal manyetik rezonans go-
riintiilemede kismi bos sella tespit edildi. Testesteron
diizeyleri diisiik, folikiil stimiilan hormon ve luteinizan
hormon prepubertal diizeyde saptandi. Santral hipogo-
nadotropik hipogonadizm olarak degerlendirildi ve
testesteron tedavisi baglandi. Almakta oldugu subkiitan

v |

n wwl%t/“\ flmn

||||" ||. \
I

"W ’“"”r»% \I Lw{ \MLJWW LMHWJW%I - W“L“ J‘r*

Resim 1. 24 saatlik holter kaydinda ventrikiiler tasikardi ataklar1.
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desferroksamin 50 mg/kg/g dozunda intravendz infiiz-
yon olarak degistirildi. Deferripron tedavisine 75 mg/
kg/giin agizdan devam edildi.

Yatisinin 11. giiniinde sik ventrikiiler ekstrasistol, ara-
likl1 kisa siireli VT ataklar1 devam etti. Amerikan Kalp
Birligi, Amerikan Kardiyoloji Dernegi ve Kuzey Ame-
rika Pace ve Elektrofizyoloji Derneginin (AHA/ACC/
NASPE) intrakardiyak defibrilator tedavi endikasyonla-
rinda 2008 kilavuzuna gore sinif 1 kanit diizeyi A Oneri
grubuna giren hastaya quadripolar, hacim yiiklenmesini
kontrol eden intrakardiyak defibrilator (ICD, Opti Vol
Medtronic, Minneapolis) takildi (3). Kontrol ekokardi-
yografide sistolik fonksiyonlar normaldi. ICD kontro-
liilnde ti¢ giinliik izlemde dokuz kez defibrilasyon sap-
tanan hastanin tedavisine sotalol eklendi. Ek yakinmasi
olmayan hasta taburcu edildi. Taburculuk sonrasi birinci
ay ve altinci ay kontrollerinde problem saptanmadi.

Tartisma

Talasemi major, stk goriilen otozomal resesif gecis
gosteren beta globiilin zincirinde yapim defekti ile
karakterize bir hemoglobinopatidir. Selasyon tedavisi
iyi yapilmadiginda perikardit, miyokardit, disritmiler
ve kalp yetersizligi gibi kardiyolojik komplikasyonlar
daha fazla goriiliir. Yeterli selasyon tedavisi yapildigin-
da miyokardit ve perikardit olduk¢a nadirdir (4). Gii-
niimiizde en sik kardiyak patoloji restriktif 6zelliklerle
birlikte dilate kardiyomiyopati ve disritmilerdir. En sik
goriilen disritmi atrial fibrilasyondur. Ciddi demir yiik-
lenmesinde ventrikiiler disritmiler daha sik goriiliirken,
ektopik atriyal tagikardi, flatter, kaotik atriyal ritim de
goriilebilir (2). Selasyon tedavisi ile talasemi majorde
sagkalim artmis ancak halen mortalitenin en 6nemli ne-
deni kardiyak demir yiiklenmesine baghdir.

Talasemi majorlii hastalarda ani 6liimiin en sik nedeni-
nin ventrikiiler disritmiler oldugu ileri siiriilmiis ancak
siklikla tespit edilememistir. Ayrica sik goriilen disrit-
milerin bile siklikla 20-30’lu yaslarda ortaya ¢iktigi
belirtilmigtir. Kirk ve arkadaslari, erigkin 652 hastanin
98’inde disritmi saptamuis (5). Disritmi saptadiklar: has-
talarin besinde ventrikiiler tagikardi, birinde ventrikiiler
fibrilasyon saptamiglardir (5). Bayar ve arkadaslari, 30
yasinda ventrikiiler tagikardi tanisi ile ICD implantas-
yonu yaptiklar: bir olguyu sunmusglardir (6). Literatiir-
de talasemi majorlii gocuklarda ventrikiiler disritmilere
neden olabilecek artmig QT ve JT dispersiyonu gos-
terilmis ancak ventrikiiler tagikardi sikligr konusunda
calisma bulunamamuistir (2,7).

Intrakardiyak defibrilatorler ventrikiiler tasikardilerde
otomatik olarak antitasikardik pace ve defibrilator 6zel-
ligi olan cihazlardir. Cocuklarda ICD kullanimi gide-
rek artmaktadir. Ani kardiyak 6limii 6nlemede primer
ve sekonder koruma amaci ile kullanilabilmektedir.
Resiisite edilmis kardiyak arrestte sekonder koruma
amacli, uzun QT sendromunda ve hipertrofik kardi-
yomyopatide primer koruma amagh kullanilmaktadir.
AHA/ACC/NASPE ventrikiiler fibrilasyon ve VT ye
bagh kardiyak arrest Oykiisii olan hastalara sinif 1 6ne-

risi olarak verilmigtir, bizim hastamizda bu smifta yer
aldig1 icin ICD takilarak izleme alinmistir (3). Ayrica
hastamizda dilate kardiyomiyopati ve disritmilere se-
konder kalp yetersizligi ve hacim yiiklenmesi olabile-
cegi goz oniinde bulundurularak hacim yiiklenmesini
kontrol eden ICD takildi. Hastaya hacim yiiklenmesi
sinyali ve defibrilasyon soklart ile ilgili egitim verildi.
Hacim yiiklenmesi durumunda cihaz sinyal vermekte
ve gerekli tetkik ve tedaviler acisindan hastayi heki-
me bagvuru konusunda uyarabilmektedir. Olgunun
ICD takilmasi sonrast ilk ti¢ giinliik izleminde dokuz
kez defibrilasyon gereksinimi saptanmisti. Amiodaron
tedavisi almakta iken ve sik defibrilasyon gereksinimi
olmas1 nedeni ile sotalol eklendi. Boylelikle olgunun
defibrilasyon gereksinimi azaltilmis oldu.

Burada bagvurdugu ilk merkezde defibrilasyon yapilmig
sonrasinda VT ataklar1 kontrol altina alinamayan talase-
mi majorlii 14 yaginda bir olgu sunulmustur. Talasemi
majorlii ¢ocuk hastalarda da ciddi ventrikiiler disritmi-
lerin goriilebilecegine ve uygun tedavi ile ani 6liimlerin
onlenebilmesi i¢in dikkat ¢ekilmesi amacglanmugtir.
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