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NEONATAL LUPUS ERITEMATOZUSA SEKONDER KONJENITAL ATRIOVENTRIKULER TAM BLOK
CONGENITAL COMPLETE ATRIOVENTRICULAR BLOCK SECONDARY TO NEONATAL LUPUS ERYTHEMATOSUS

Arzu DURSUN*, Nilgiin KARADAG *, Aysegiil ZENCIROGLU*, Nurullah OKUMUS*, Belma SAYGILI KARAGOL*,
Mehmet Sah IPEK*, Utku Arman ORUN**

OZET

Neonatal lupus eritematozus (NLE) maternal anti SS-A/Ro ve anti SS-B/La antikorlarinin transplasental gegisi sonucu olusan,
eritematoz cilt lezyonlar1, dogumsal atrioventrikiiler (AV) blok, hepatik fonksiyon bozuklugu ve hematolojik bozukluklar ile
seyreden kazanilmig bir otoimmiin hastaliktir. En 6nemli ve ciddi bulgusu dogumsal kalp blogudur. Bu yazida annedeki
antikor pozitifligi bilinmeyen, fetal bradikardi nedeniyle acil sezaryen ile 34 haftalik prematiire olarak dogan, AV tam blogu
olan, respiratuar distres sendromu nedeniyle iki kez siirfaktan tedavisi uygulanan ve bes giinliikken kaybedilen olan bir olgu
sunulmustur. Dort kez abortusu olan anneden dogumdan sonra ve bebekten postnatal ilk giiniinde génderilen anti SS-A/Ro ve
anti SS-B/La antikorlarinin pozitif oldugu postmortem olarak 6grenilmistir. Sonug olarak tekrarlayan diisiikleri olan bir gebede
ve sebat eden fetal bradikardi varliginda etyoloji arastirilirken anti-Ro ve anti-La antikorlarinin da bakilmasi diistiniilebilir.
Risk grubunun 6nceden bilinmesi ile birinci derece AV blok gelisimi tespit edilebilir ve geri doniisiimsiiz AV tam bloga
ilerlemeyi durdurabilen maternal steroid uygulamasi imkani saglanabilir.

Anahtar kelimeler: Neonatal lupus eritematozus, konjenital kalp blogu, konjenital atrioventrikiiler blok, yenidogan, konjenital
kalp blogu tedavisi

ABSTRACT

Neonatal lupus erythematosus (NLE), which is a disorder caused by the passage of maternal anti-Ro/SSA and anti-La/SSB
autoantibodies through the placenta. It is clinically characterized mainly by cutaneous eythematous rash, congenital
atrioventricular block (AVB), haematologic and hepatic disorders. Congenital AVB is the most important and serious
symptom. In this case, we report a premature newborn which was delivered by emergent c-section due to sustained fetal
bradicardia. The newborn diagnosed as complete AVB and he treated with surfactant due to respiratory distress syndrome. But
unfortunately, the baby died on 5th postnatal day. The maternal history was remarkable for four recurrent abortus. Anti-Ro and
anti-La antibodies were positive for antibodies and infant diagnosis was establieshed as NLE. In conclusion, NLE should be
keept in mind, if persistant bradicardia diagnosed on antenetal ultrasonography evaluation of women with recurrent abortuses
and/or newborn with persistant complete AVB . Complete AVB in the fetus is irreversible, although maternal steroids can
prevent progression to complete AVB.

Key words: Neonatal lupus erythematosus, congenital heart block, congenital atrioventricular block, newborn, treatment of
congenital heart block

GIRIS Atrioventrikiiler (AV) tam bloga dogru ilerler. AV tam
Neonatal lupus eritematozus (NLE) maternal anti SS- blok genellikle geri doniisiimsiizdiir (6). NLE gelisme
A/Ro ve anti SS-B/La antikorlarmm transplasental riski olan fetuslarm yakin takibi ve kalp blogu tespit
gecisi  sonucu olusan kazanilmig bir otoimmiin edildiginde geri doniigiimsiiz evrenin  gelisiminin
hastaliktir. Kutan6z, kardiyak, hepatik ve hematolojik engellenmeye c¢alisilmasi 6nemlidir. Bu yazida annedeki
bulgularla ortaya c¢ikabilir. Genellikle tek organ antikor varligi bilinmeyen ve fetal bradikardi nedeniyle
etkilenmesi goriilmekle birlikte birkag organa ait acil sezaryana alinarak prematiire dogan, atrioventrikiiler
tutulum da goriilebilir (6). En 6nemli ve ciddi bulgusu tam blok ile presente olan bir NLE olgusu sunulacaktir.

dogumsa kalp blogudur. Dogumsal kalp blogu
genellikle gebeligin ikinci ii¢ aylik doneminde birinci
veya ikinci kalp blogu seklinde baslar.
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Kirkbir yasindaki annenin 5. gebeliginden birinci yasayan
olarak 34 haftalik, fetal bradikardi nedeniyle acil sezaryen ile
2280gr agirliginda dogan erkek bebek dogar dogmaz agladi,
morarmast oldu. Birinci dakika APGAR skoru 5 idi, pozitif
basingl ventilasyon uygulandi. 5. dakika APGAR skoru 9 idi.
Kalp tepe atimi dogum sonrasinda 60-70 atim/dakika
seyreden hastada dogumsal bradikardi diisiiniildi. EKG’de
atriovetrikiiler (AV) tam blok saptandi (Resim 1). Soygecmis
ve prenatal hikayesinden anne ile baba arasinda akrabalik
olmadigi, annenin daha Onceki gebeliklerinin diisikk ile
sonug¢landigi, tekrarlayan abortus etyolojisine yonelik annede
bakilan anti-kardiyolipin ve antifosfolipid antikorlarinin
negatif sonuglandigi Ogrenildi. Postnatal birinci saatinde
inleme, takipne, interkostal ve subkostal retraksiyon basladi.
Akciger grafisi respiratuar distres sendromu (RDS) ile
uyumlu olan hastaya 6 saat arayla iki doz siirfaktan uygulandi
(Resim 2). AV tam blok etyolojisine yonelik olarak anneden
ve bebekten anti-SSA ve anti-SSB antikorlar1 gonderildi. 24
saatlik EKG monitorizasyonu yapildi: “Atrium hizi: 120/dk,
ventrikiil hiz1 : ortalama 69/dk, maksimum: 89, minimum:
56/dk, sonu¢ tam AV blok™ olarak raporlandirildi. Kalp pili
takilmas1 amaciyla girisimler baslatilan hastanm ki
giinliikken genel durumu kétiilesti ve nasal CPAP’te iken
entiibe edilerek mekanik ventilatére baglandi. Izlemde klinigi
progresif olarak kdotiilesen hastanin Hb: 10.1, Htc:%31 olmasi
nedeniyle eritrosit suspansiyonu transflizyonu yapildi.
Biyokimyasinda BUN: 15 mg/dL, Cr: 1.94 mg/dL olan
hastanin idrar ¢ikist 0,6 cc/kg/saate geriledi. Aldig:
antibiyotikler revize edilerek dozlar1 bdbrek yetmezligi
dozunda ayarlandi ve hastanin aldigi sivi ¢gikardigi+insensibl
kayip olacak sekilde degistirildi. Postnatal 5. giin pulmoner
kanamasi baglayan hastaya taze donmus plazma ve eritrosit
transfiizyonu yapildi. Kardiyopulmoner arrrest olan hasta
reslisitasyona cevap vermedi ve postnatal 5. giiniinde
kaybedildi. Postnatal hem bebekten hem de anneden
gonderilen anti-SSA ve anti-SSB antikorlarinin pozitif oldugu
postmortem donemde &grenildi. Annenin antiniikleer antikoru
da pozitif sonuglandi.
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Resim 1. Olgunun postnatal ilk saatinde ¢ekilen EKG’sinde
AV tam blok goriinmekte.

Resim 2. Olgunun akciger grafisinde buzlu cam goriintiisii ]
goriinmekte.

TARTISMA

NLE ilk kez 1954 yilinda McCuistion ve Schoch tarafindan
tammlanmigtir (7). NLE tanis1 alan bebeklerin annelerinde
sistemik lupus eritematozus (SLE), Sjogren sendromu veya
diger kollajen doku hastaliklar1 olabilecegi gibi bu anneler
tamamen asemptomatik de olabilirler (10). NLE’deki major
organ tutulumu cilt ve kalptir. Ancak direkt biluribin ve
transaminaz  yilksekligini igeren hepatobilier tutulum,
trombositopeni, nétropeni veya pansitopeniyi  igeren
hematolojik tutulum da goriilebilmektedir (6,10). NLE’nin
santral sinir sistemi tutulumu net olmamakla beraber
hidrosefalisi olan NLE olgulart bildirilmistir (6,8). NLE’ nin
kardiyak sistem disindaki bulgular1 genellikle gegicidir ve
maternal antikorlarin bebek sirkiilasyonundan ¢ekilmesine
bagli olarak bir yagindan 6nce diizelmektedir (3).

Dogumsal kalp blogu ¢ok nadir gorillen bir durumdur
(1/20000 canli dogum (4). Dogumsal kalp blogunun en sik
sebebi NLE’dir (9). Dogumsal kalp blogu NLE’nin en ciddi
klinik bulgusudur. En sik 3. Derece AV blok (AV tam blok)
goriilir. Kalp blogu intrauterin dénemde ikinci-liglincii
trimesterda birinci veya ikinci derece kalp blogu seklinde
baglayarak ticiincii derece kalp bloguna ilerlemektedir (5).
AV tam blok gelistiginde bu neredeyse tamamen geri
doniisiimsiizdiir. Anti-SSA/Ro antikoru pozitif olan annelerin
bebeklerinde AV tam blok gelisme riski %1-2’dir. Bir
sonraki gebelikte tekrarlama riski ise 10 kat artmaktadir
(%10-20) (8). Neden antikor pozitifligi olan annelerin
timiiniin bebeklerinde AV tam blok gelismedigi, sadece %1-
2’sinde gelistigi bilinmemektedir (4,5). Antikor mevcudiyeti
bilinen annelerde veya daha 6nce NLE olan bebek sahibi olan
annelerde fetal AV blogun gelismeye basladigi 16-18.
gestasyon haftasindan itibaren fetusun kalp atimlarmmn
yakindan izlenmesi ve kalp blogunun erken tanisi ¢ok
6nemlidir. Bu yazida sundugumuz olguda annede anti-SSA
ve anti SSB antikorlarinin mevcudiyeti dogumdan Once
bilinmiyordu. Bu nedenle fetus gelisebilecek muhtemel AV
blok agisindan takip edilmiyordu. Annenin ifadesine gore 30.
gestasyon haftas1 civarinda yapilan bir kontrolde fetal kalp
sesleri tekrarlayan seferler alinamamis, daha sonra da
diizeldigi ifade edilmisti. 34. gestasyon haftasinda yapilan
rutin kontrolde ise fetal bradikardi saptanmasi iizerine acil
sezaryen ile dogum gergeklestirilmisti.
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Olgumuzda NLE’e bagli dogumsal kalp blogu oldugu tanisit
antenatal donemde konulamadig: i¢in prematiir dogum eylemi
gergeklestirildi ve seyrinde RDS tanistyla iki kez siirfaktan
verildi. Klinigi kotii seyreden olgumuz postnatal 5. giiniinde
kaybedildi. Olgumuzun dogumsal kalp blogu ag¢isindan risk
altinda oldugu antenatal donemde bilinseydi gereksiz erken
dogumu da engellenebilirdi. Her ne kadar annede gebelik
oncesinde ve gebelik sirasinda semptom olmasa da annenin
tekrarlayan  abortuslarmin ~ olmasi  nedeniyle  antikorlar
arastirilabilirdi. Erken dogumun engellenmesiyle olgumuzun
kliniginde de 6nemli rolii olan RDS tablosu gelismeyebilirdi.
RDS siklig1 26-28. gestasyon haftalar1 arasmda %50 iken
gestasyon haftast arttikca bu oran belirgin olarak azalmakta,
zamaninda dogan bir bebekte 0’a yaklagsmaktadir. Bu nedenle 34
haftalik olan olgumuzda RDS tablosunun agir seyretmesi
nedeniyle NLE’nin pulmoner tutulumunun eslik edebilecegi
diistiniilse de literatiirde NLE’ nin pulmoner tutulum yapmasiyla
ilgili bir rapor bulunamadi. Olgumuzun antenatal dénemde tani
alamamasindaki bir diger kritik nokta ise geri doniisimsiiz
olarak kabul edilen AV tam bloguna gidisin durdurulmasi
sansini yitirmig olmasidir. Ciinkii intrauterin dénemde birinci ve
ikinci derece olarak baglayan AV blogunun mortalitesi ve
morbiditesi  yilksek olan AV tam bloga progresini
engelleyebilmek miimkiindiir. Rein ve arkadaglar1 1999-2005
yillar1 arasinda anti-SSA ve/veya anti-SSB pozitif olan 56
annenin 70 fetusunu 13-24. gestasyon haftalar1 arasinda fetal
kinetogram ile izlemisler ve 6 fetusta birinci derece AV blok
saptamiglar. Bu olgulara maternal deksametazon tedavisi
uygulamislar ve hepsinin de 3-14 hafta iginde diizeldigini
gozlemislerdir. Antikor pozitif olan veya daha 6nceki bebeginde
dogumsal kalp blogu olan gebelerin yakin takibi ile fetusta
birinci derece AV blok saptanmasi durumunda geri doniisiimsiiz
AV tam bloga ilerlemeyi engellemek amaciyla steroid
kullanilmast Onerilmektedir. Ancak steroidin potansiyel fetal
etkileri ve bu gebelerin bebeklerinde AV tam blok gelisme
riskinin %1-20 arasinda olmasi nedeniyle bu gebelere profilaktik
steroid uygulamasi onerilmemektedir (1). Intrauterin AV tam
blok gelisiminin engellemesi icin {izerinde durulan bir diger
tedavi de intravenéz immunoglobulin (IVIG) uygulamasidir.
IVIG’in dogumsal AV tam blogu engelledigi kanitlanmamis
olmakla birlikte literatiirde bunu destekleyen vakalar bildirilmis.
Dogumsal AV tam blogu engellemek i¢in uygulanan maternal
steroid uygulamasmim potansiyel maternal komplikasyonlari
nedeniyle IVIG uygulamasini tercih eden yazarlar da vardir (2).
Dogumsal AV tam blok ile dogan bebeklerin mortalitesi ve
morbiditesi yiiksektir ve bu bebeklerin yaklasik tigte ikisine pace
maker takilmasi gerekmektedir. Postnatal ilk giinlerinde basarili
kalict pace maker takilan bir¢ok olgu bildirilmistir. Ancak kalici
kalp pili takilanlarda da mortalite yiiksek olarak bildirilmektedir.
Kurosaki ve arkadaglar1 pace maker takilan 20 dogumsal AV tam
blogu olan olgularindaki mortaliteyi %30 olarak bildirmislerdir
(5). Bu ¢alismada dogumsal AV tam blogu olan olgularda pace
maker takma endikasyonu olarak semptomatik bradikardi,
ventrikiiler hizin 50 atim/dakikanin altinda olmasi ve prematiir
ventrikiiler atim alinmigtir. Kalict kalp pili takilmasi agisindan
kardiyoloji tinitesi tarafindan degerlendirilen olgumuzun kalp
tepe atimlar1 60-70 atim/dakika arasinda seyretmekteydi ve
konjestif kalp yetmezligi yoktu. 33 haftalik prematiire dogan
olgumuzda RDS gelisti ve klinigi hizla agirlasarak 5. giin kalp
pili takilamadan kaybedildi.

SONUC

NLE’ye bagli dogumsal AV tam blogun tedavisindeki en
kritik nokta AV tam blok gelisiminin intrauterin dénemde
engellenmesidir. NLE'li bebegi olan anne asemptomatik olsa
bile ileride benzer semptomlar1 olan bebek dogurma riski
yiiksektir. Bu nedenle risk altindaki fetuslarin fetal
ekokardiyografi veya kinetogramlarla yakindan izlenmesi ve
birinci derece AV blok gelisirse maternal steroid uygulamasi
onerilmektedir. Buradaki en oOnemli problem antikor
pozitifligi bilinmeyen gebelerde bizim olgumuzda oldugu
gibi kontrollerde saptanan dogumsal fetal bradikardinin akut
fetal distres olarak tanimlanmasidir. Buna bagli olarak
dogumu erken gergeklestirilen bu bebeklerin dogumsal kalp
bloguna ek olarak prematiiriteye bagli komplikasyonlar
nedeniyle mortalite ve morbidite oranlarinin daha fazla
olacagint sdylemek miimkiindiir. Bu nedenle tekrarlayan
disiikleri olan bir gebede etyoloji arastirilirken belki de anti-
Ro ve anti-La antikorlarmin da bakilmasi diistiniilebilir.
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