Olgu sunumu:

Sjogren sendromlu annenin neonatal lupus sendromlu bebegi

Adem Kiiciik', Sinan Baggaci?, ilknur Albayrak®, Ali Baykan®, Sami Kiiciiksen®

Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi *i¢ Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dal,
’Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, Konya

3Beysehir Devlet Hastanesi, Konya

*Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali, Kayseri

Amag: Sjogren sendromlu annenin neonatal lupus sendromu gelisen bebegini olgu olarak sunmay! amagladik.
Olgu sunumu: Neonatal lupus sendromu (NLS), Sjogren Sendromu (SS) ve diger otoimmin hastaligi olan
annelerin bebeklerinde anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlarinin gecisine bagh olarak basta kardiyak tutulum
olusur. Bu yazida SS’li annenin konjenital kalp blogu tanisi alan ve kalici kalp pili uygulamasi ile basarili bir
sekilde tedavi edilen NLS’li bebegi vaka olarak sunulmustur. Sonug: Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikoru pozitif
SS gibi hastaligi olan kadinlarda gebelik boyunca NLS riski mutlaka akilda tutulmal, fetal bradikardi
saptandiginda kalp blogu akla gelmeli, intrauterin ve neonatal ddnemde uygun tedavi planlanmalidir.

Anahtar kelimeler: Sjogren sendromu, neonatal lupus sendromu, kalp tutulumu

Sjogren’s syndromes mother’s baby with neonatal lupus syndrome

Objective: We aimed to present a baby developing neonatal lupus syndrome whose mother is Sjogren's
syndrome. Case report: Neonatal lupus syndrome (NLS) develops due to transmission of maternal antibodies
from a mother with autoimmun disorders like Sjogren’s syndrome and other disorders. Cardiac involvement
occurs due to the transmission of anti-Ro/SSa and anti-La/SSb antibodies in patients. In this article, we presented
a baby developing congenital heart block and treated successfully by constant pacemaker. Conclusion: The risk
of NLS should be kept in mind during pregnancy in the women with anti-Ro/SSA and anti-La/SSB antibody-
positive SS. When fetal bradycardia is detected heart block should be considered. Appropriate treatment in
intrauterine and neonatal period should be planned.
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Sjogren sendromu (SS) agiz ve gbz kurulugu
sikayetleriyle karakterize etyolojisi tam olarak
bilinmeyen sistemik otoimmiin bir hastaliktir (1).
Neonatal lupus sendromu (NLS) ise SS ve buna ek
olarak sistemik lupus eritamatozus (SLE) ve diger
otoimmiin hastaligt olan annelerin bebeklerinde
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plasenta araciligiyla gebeligin 12-16. haftalarinda
anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlarinin gegisine
bagli olarak ortaya ¢ikan nadir goriilen bir hastaliktir

Q).

NLS; konjenital kalp blogu, deri lezyonlari, hepatit,
trombositopeni,  nétropeni,  anemi,  pnémoni,
pulmoner kanama, hipoglisemi ve ndrolojik
bozukluklarla seyreder (3). NLS’nin oldukca seyrek
goriilen, en ciddi komplikasyonlarindan biri izole
konjenital kalp blogudur. Anti-Ro/SSA ve anti-
La/SSB antikorlari pozitif olan annelerin sadece % 1-
2’sinde goriilmektedir. Gebelik sirasinda veya
dogumdan sonra saptanan izole konjenital kalp blogu
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siklikla tam kalp blogu seklinde goriiliir. Hastalarin
% 66’ sina kalic1 kalp pili uygulamasi gerekir (4).

Bu yazida, SS’ i annenin konjenital kalp blogu tanisi
alan ve kalicit kalp pili uygulamasi ile basarili bir
sekilde tedavi edilen NLS’ 1i bebegi vaka olarak
sunulmustur.

Olgu sunumu

Antinukleer antikor (ANA), anti-Ro/SSA ve anti-
La/SSB antikorlar1 pozitif olan, patolojik tukrik bezi
biyopsisi  bulgulari ve Schirmer testinde goz
kurulugu bulgulariyla SS tanisiyla takip edilen, daha
once diisiik ya da oli dogum Oykiisii olmayan 29
yasindaki annenin ilk gebeliginden 32. gebelik
haftasinda 2200 gr agirhiginda sezaryenle dogan
bebekte dogumdan oOnce fetal bradikardi saptandig:
Ogrenildi. Annenin gebelik boyunca gilinasirt 5 mg
metilprednizolon kullanildigi &grenildi. Neonatal
lupus sendromu 6n tanistyla yenidogan yogun bakim
iinitesine yatirilan hastanin fizik muayenesinde boy
50 cm, agirlik 2200 gr, bas ¢evresi 35 cm, ates 36.6
°C, solunum sayis1 51/dk, nabiz 49/dk, kan basimci
78/39 mmHg idi. Diger sistem muayeneleri dogaldi.
Tam kan sayimi, biyokimyasal tetkikler ve
telekardiyografisi normal olarak tespit edildi.
Bebegin anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlari
pozitifti ve elektrokardiyografide (EKG)
atriyoventrikiler (AV) tam blok saptandi (Sekil 1).

Ekokardiyografik incelemede duktus agikligi ve
foramen ovale agikligi yaninda 3. derecede mitral
yetmezlik, artmis sol ventrikiil ¢ap1 ve azalmig sol
ventrikil fonksiyonu tespit edildi. Bunun Uzerine
bebege dogumdan 3 saat sonra Once acil gecici
transvendz pacemaker takildi, kiiciik pil temin
edildikten sonra epikardiyal hiz ayarli ventrikiiler
(VVIR) modunda pacemaker implante edildi.
Kontrollerinde kalp hizi ve pil ayarlar1 diizenlenen
hastada EKG ve klinik agidan belirgin diizelme oldu
(Sekil 2). Ekokardiyografik olarak ise sol ventrikiil
fonksiyonlart normale donmesine ragmen 1. derece
mitral yetmezlik devam etmektedir. Bebegin dogum
sonrasi anne siitliyle beslenmesine izin verildi.
Sonraki kontrollerde bebek 2 yasina kadar anne
sttiyle beslendi ve herhangi bir patoloji gorilmedi.
Bebegin 4 yil siiren takiplerinde kardiyak pacemaker
ile ilgili herhangi bir komplikasyon ya da bagka bir
otoimmiin hastalik saptanmadi.
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Sekil 1. Hastanin kalict pacemaker takilmadan
onceki EKG’si

Sekil 2. Hastamn kalict pacemaker takildiktan
sonraki EKG’si

Tartisma ve sonug

NLS, fetiise otoantikor gegisiyle basta kardiyak
tutulum olmak (zere cilt, hematolojik, akciger,
karaciger ve merkezi sinir sistemi tutulumuyla
seyreden bir hastaliktir. Bu tutulumlardan sadece
kalp blogu hayati risk tasimaktadir, digerleri genelde
tedavi gerektirmeksizin dizelir. NLS; SLE, SS ve
miks konnektif bag doku hastaligi gibi durumlarda
goriilmektedir. Bizim vakamizda da SS’li annenin
bebeginde konjenital kalp blogu mevcuttu.

Anti-Ro/SSA, anti-La/SSB  ve anti-urasil 1
ribonukleoprotein  (U1-RNP) antikorlar1 anneden
fetise gecerek NLS’deki sistemik tutulumlara yol
acar (5). Bu antikorlarla NLS’deki en sik kalp
tutulumu olan konjenital kalp blogu arasinda giiglii
bir iligki vardir. IgG yapisindaki anti-RO/SSA ve
anti-La/SSB  antikorlar1 plasenta aracilifiyla pasif
olarak fetusa gecer. SSB molekilinin kardiyosit
miyozin f1-laminin zinciriyle benzer aminoasit
dizilimine sahip oldugu saptanmistir. Bu antikorlar
ileti sistemine ait hiicrelerin serotonin duyarlt
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kalsiyum kanallarma baglanip, hiicrelerin apoptozuna
yol acar (6). Apoptotik kesenin yiizeyindeki anti-SSB
antikorlar1 makrofajlardan tiimor nekrozis faktor-alfa
(TNF-a) veUmor bilylme faktori -beta (TGF-B)
salmimma yol agarak Kkardiyositleri fibrositlere
dontstiirmektedir (7). Ayrica  anti-R0/SSA
antikorlar1 ise kalp iletim hiicrelerine baglanir ve
membran depolarizasyonunu degistirir. Bu hasarlar
basta AV nod olmak iizere siniis nodu ve his
demetini de etkiler, sonugta AV tam bloga kadar
giden yiiksek dereceli bloklar ortaya ¢ikmaktadir (3).

NLS’ de en sik goriilen kalp blogu 3. derece blok
(AV tam blok)’dur ve geri doniisiimsiizdiir.
Intrauterin veya neonatal donemde goriilen kalp
bloklarmm % 90-95’i NLS nedeniyle goriilmektedir.
Diger kardiyak problemler ise kardiyomiyopati,
subendokardiyal fibroelastozis, fibréz perikardit,
atriyal septal defekte patent duktus arteriyosusdur.
Yapilan ¢aligsmalara gore kalp tutulumu olan NLS’ de
oliim oran1 % 20’dir (8). Morbiditeler ise hidrops,
hidrops olmaksizin fetal kalp yetmezligi ve
yenidogan doneminde pacemaker gereksinimidir (7).
Bizim vaka sunumumuzda ise SS’li annede anti-
RO/SSA, anti-La/SSB antikorlar1 pozitifti ve gebelik
takipleri sirasinda fetal bradikardi saptandi. Bebek
dogdugunda AV tam blok, duktus ve foramen ovale
acikligi mevcuttu.

Kalp blogu intrauterin dénemde en erken 16. haftada
fetal oskultasyon, ultrasonografi veya
ekokardiyografi ile saptanabilen fetal bradikardi ile
semptom verir (9). Konjenital kalp blogu tespit
edildiginde anneye verilen steroitlerin ve o6zellikle
deksametazonun (DXM) blogun derecesindeki
ilerlemeyi durdurdugu, bradikardi sonucu gelisen
fetal hidropsta iyilesme sagladig1 gosterilmistir (10).
Kortikosteroid tedavisinde plasental enzimlerle
inaktive olmayarak fetal dolasima intakt halde
gecmesi nedeniyle prednizon ve prednizolona gore
DXM veya betametazon kullanimi Onerilmektedir
(11).

Bizim  hastamizda  ise gebelik  boyunca
metilprednizolon kullanmasina ragmen bebekte AV
tam blok goraldu. Bunun en ©6nemli nedeni
metilprednizolonun plasental enzimlerle blyik
oranda inaktive hale gelmesi olabilir. Bu durum,
dogru kortikosteroit seciminin  6nemini ortaya
koymaktadir. Gebelik boyunca tedavi edilmesine

ragmen bebek, AV tam blokla dogabilir ve vakalarin
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ticte ikisine kalic1 kalp pili uygulamasi1 gerekir (4).
Bizim  hastamizin  bebegine de pacemaker
uygulanmis ve kalp ritmi normale donmiistir.
Sonrasinda herhangi bir komplikasyon
goriilmemistir.

Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikoru yiksek titrede
pozitif olan annelerde NLS’den korunmak igin
gebelik siiresince kortikosteroit tedavisi
kullanilmasina yonelik yeterli kanit yoktur. Bunun
yerine gebelik boyunca seri ekokardiyografik
degerlendirme Onerilmektedir  (12). Ayrica anti-
Ro/SSA ve anti-La/SSB antikoru pozitif olan ve daha
onceden AV tam bloklu bebek doguran annenin
tekrar AV tam bloklu bebek dogurma riski % 10-
18°dir (7). Bu nedenle bu annelerde 6zellikle 16-26.
gebelik haftalar1 arasinda seri ekokardiyografik
degerlendirme yapilmasi dnerilmektedir.

NLS’de anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikoru
gecisine bagli olarak cilt lezyonlari, hematolojik
problemler, akciger, karaciger ve merkezi Sinir
sistemi hastaliklar1 da goriilebilir (3). Merkezi sinir
sisteminde ise vaskdlit, periventrikiler beyaz madde
lezyonlari, kognitif bozukluklar, felg, makrosefali
gibi patolojiler goriilebilir. Bizim hastamizin
bebeginde NLS’ de goriilebilecek tiim patolojiler goz
oniinde bulundurularak incelendi ve sadece izole
kardiyak tutulum saptandi.

Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikoru pozitif SS,
SLE gibi hastaligi olan kadmnlarda gebelik boyunca
NLS riski mutlaka akilda tutulmali ve erken tani igin
seri ekokardiyografik degerlendirme yapilmalidir. En
onemli semptom olan fetal bradikardi saptandiginda
kalp blogu akla gelmeli intrauterin ve neonatal
donemde uygun tedavi yapilmalidir. Ancak bu
bebeklerde ileri yaslarda meydana gelebilecek dilate
kardiyomiyopati gibi tedavi komplikasyonlari ve
diger otoimmiin hastaliklarm goriilme riskinin arttig
da unutulmamalidir.
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