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Izole konjenital tam kalp blogu olan neonatal lupus sendromlu
iki prematiire bebek
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University Faculty of Medicine, Ankara, Turkey). Two preterm newborns with
neonatal lupus syndrome who presented with isolated congenital heart block.
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2010; 53: 211-215.

Isolated congenital heart block without intracardiac anatomic malformations
is a rare cardiac disorder often detected at or before birth. This condition
is frequently associated with neonatal lupus syndrome (NLS), a model of
passively acquired autoimmunity due to the transplacental transfer of maternal
anti La/SSB and/or anti Ro/SSA antibodies through the fetal circulation.
Neonatal lupus accounts for 90-95% of cases of heart block occurring in
utero or in the neonatal period. Isolated congenital heart blocks are usually
complete and require a pacemaker in about 66% of cases. Here, we report
two preterm infants with neonatal lupus syndrome who presented with
isolated complete congenital heart block and were successfully treated with
pacemaker implantation.

Key words: neonatal lupus syndrome, congenital heart block, anti La/SSB -anti Ro/
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OZET: Anatomik kardiyak malformasyon olmaksizin goriilen izole konjenital
kalp blogu dogum o6ncesi veya dogumda saptanan nadir bir kardiyak sorundur.
Bu durum siklikla anneden plasenta yoluyla gecen anti La/SSB ve/veya anti
Ro/SSA antikorlarina bagli gelisen neonatal lupus sendromuna eslik eder.
intrauterin veya dogumda goriilen kalp bloklarinin %90-95’i neonatal lupus
nedenlidir. izole konjenital kalp bloklarinin ¢ogu tam kalp blogudur ve vakalarin
%66’sinda kalic1 kalp pili uygulanmasimi gerektirir. Bu yazida neonatal lupus
sendromunun nadir bir bulgusu olan izole konjenital kalp blogu saptanan ve
kalic1 kalp pili uygulanan iki preterm yenidogan olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Neonatal lupus sendromu, konjenital kalp blogu, anti La/SSB-
anti Ro/SSA antikorlan, kalp pili.

Neonatal lupus sendromu (NLS), sistemik
lupus eritamatozus (SLE), Sjogren sendromu
veya diger otoimmiin hastali1 olan annelerin
bebeklerinde, plasentadan gebeligin 12-16
haftalarinda gecen anti-La/SSB ve anti-Ro/
SSA antikorlarina bagli olarak ortaya cikan
seyrek goriilen bir hastaliktir!:2. Neonatal
lupus sendromu, konjenital kalp blogu,
deri lezyonlari, hepatit, trombositopeni,
anemi, notropeni, pnémoni, hipoglisemi,
pulmoner kanama ve ndrolojik bozukluklarla
karakterizedir?. Anti-La/SSB ve anti-Ro/SSA
antikorlari, neonatal lupus sendromundaki
elektrokardiyografik anormalliklerle bulgu
veren kalbin ileti sisteminin etkilenmesinde ¢cok

6nemli rol oynar ve endokardiyal fibroelastozis
ile yakindan iliskilidir. Anti-La/SSB ve anti-Ro/
SSA antikorlar1 pozitif olan anne bebeklerinin
sadece %1-2’de goriilen izole konjenital kalp
blogu, NLS’nun en ciddi ve seyrek goriilen
bulgularindan biridir. Dogumdan 6nce veya
dogumda saptanan izole konjenital kalp blogu
siklikla tam kalp blogudur ve hastalarin %
66’s1na kalici kalp pili uygulanmasini gerektirir!-
3. Bu yazida NLS’nin seyrek goriinen klinik
bulgusu olan izole konjenital tam kalp blogu
tanist alan ve kalicr kalp pili uygulamasi ile
basarili bir sekilde tedavi edilen iki prematiire
bebek vakasi sunulmustur.



212 Hanta ve ark.

Vakalarin Takdimi

Vaka 1

Yirmidordiincii gebelik haftasinda iken fetal
bradikardi saptanmasi sonrasinda anti-Ro/SSA
ve anti-La/SSB antikorlar1 pozitif bulunan
ve SLE tanisi konan anneden 34. gebelik
haftasinda 2280 gr agirliginda kiz bebek
sezaryen ile dogurtuldu. Antenatal Oykiiden
annenin bir 6nceki gebeliginin intrauterin
oliimle sonuglandigr 6grenildi. Neonatal lupus
sendromu ve konjenital kalp blogu 6n tanisi
ile yenidogan yogun bakim iinitesine yatirilan
hastanin fizik muayenesinde; boy 45 cm, agirlik
2280 gr, bas cevresi 30.6 cm, ates 36.7 OC,
solunum sayis 51/dk, nabiz 48/dk, kan basinci
79/34 mmHg idi. Hafif inlemeli solunumu
olup diger sistem muayeneleri dogaldi. Tam
kan sayimi ve biyokimyasal incelemeleri
ve telekardiyografisi normal sinirlarda olan
hastanin anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlari
pozitif saptandi. Elektrokardiografisinde (Sekil
1) atriyoventrikiiler (AV) tam blok saptanan
hastanin ekokardiografisi normaldi. Izole
konjenital AV tam blok tanisi ile izlenen hastaya
31 giinliik iken kalic1 kalp pili yerlestirildi.
Hasta halen herhangi bir sorunu olmadan 33
aylik olup izlenmektedir.

Vaka 2

Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlar1 pozitif
olan ve SLE tanisiyla izlenen annenin ilk
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gebeliginden 35. gebelik haftasinda 1980 gr
agirliginda sezaryen ile dogurtulan bebegin
antenatal Oykiisiinden 22. gebelik haftasinda
iken fetal bradikardi saptandigi, annenin
steroid tedavisi aldig1 6grenildi. Neonatal lupus
sendromu ve konjenital kalp blogu 6n tanisi
ile yenidogan yogun bakim iinitesine yatirilan
hastanin fizik muayenesinde; boy 42.5 cm, agirlik
1980 gr, bas cevresi 30.5 cm, ates 36.5 OC,
solunum sayist 60/dk, nabiz 52/dk, kan basinci
70/32 mmHg idi. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Tam kan sayimi, biyokimyasal tetkikleri
ve telekardiyografisi normal saptandi. Anti-
Ro/SSA ve Anti-La/SSB antikorlar1 pozitif
olan hastanin elektrokardiyografisinde AV
tam blok saptandi (Sekil 2). Ekokardiyografi
bulgular1 normal olan hastaya dogumdan sonra
dokuzuncu giinde kalic1 kalp pili yerlestirildi.
Hasta su anda dokuz aylik olup sorunsuz olarak
takip edilmektedir.

Tartisma

Intrakardiyak anatomik malformasyonlarin
eslik etmedigi izole konjenital kalp blogu
siklikla dogumda veya dogum 6ncesi donemde
saptanan seyrek goriinen bir kardiyak sorundur.
Intrauterin veya yenidogan déneminde saptanan
izole konjenital tam kalp blogu ¢ogunlukla
neonatal lupus sendromu nedenlidir ve
NLS’nun oldukga ciddi seyirli, seyrek ve geriye
dontisiimsiiz tek komplikasyonudur!-3.

Konjenital kalp blogunun, plasenta yoluyla gecen
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Sekil 1. Vaka 1’in elektrokardiyografisinde goriilen AV tam blok.
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Sekil 2. Vaka 2’nin elektrokardiyografisinde goriilen AV tam blok.

ve fetal kardiyak dokulara baglanan anti-Ro SSA
ve anti-La SSB antikorlar ile AV diiglimde ve
civarindaki dokularda olusan otoimmiiniteyle
iliskili enflamatuvar hasara bagli gelistigi
diistiniilmektedir. Doku zedelenmesinin yani
sira bu antikorlar kalsiyum kanal aktivasyonunu
veya kardiyak L ve T tipi kalsiyum kanallarini
da inhibe etmektedir. Ozellikle T tipi kalsiyum
kanallar1 aksiyon potansiyellerinin yayilimi
ve AV digiim iletiminde ¢ok 6nemlidir3.
Bu antikorlarin ayni zamanda enflamatuvar
miyokardit, endokardiyal fibroelastozis ve geg
baslangi¢li dilate kardiyomiyopatiye de neden
olduklar1 bildirilmistirz4>.

Neonatal lupus sendromunun en ciddi
komplikasyonu olan ve siklikla 18 ile 24.
gebelik haftalarinda saptanan konjenital tam
kalp blogu, anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB
antikorlar1 pozitif anne bebeklerinin %]1-
2’sinde goriliir. Konjenital kalp blogu olan
bebek doguran annenin bir sonraki bebeginde
konjenital kalp blogu goértilme riski ise %15-
18’dir,67. Yapisal sorun olmaksizin kardiyak
ileti anomalisi mevcut fetiislerin annelerinde
anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlar1 %85’in
tizerinde pozitif bulunmustur!8. Neonatal lupus
sendromlu bebegi olan anti-Ro/SSA ve anti-
La/SSB antikorlar1 pozitif annelerin ¢ogunda
gebelik doneminde veya dogum sirasinda SLE
veya diger otoimmiin hastaliklara ait klinik
bulgular yoktur ancak daha sonraki izlemlerinde
tani alirlar. Yilmazer ve arkadaslari® da izole
konjenital tam kalp blogu saptanan ve annesinde

otoimmiin hastaliga ait klinik ve laboratuvar
bulgular1 olmayan neonatal lupus sendromlu
bir prematiire bebek vakasi bildirmislerdir.

Izole konjenital tam kalp blogu saptanan ilk
hastamizin annesi ikinci gebeligi sirasinda
digeri ise gebelik 6ncesinde SLE tanist almisti;
her iki annenin de anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB
antikorlar1 pozitif saptandi. Fetal bradikardi
ilk hastada gebeligin 24. haftasinda, ikinci
hastada ise gebeligin 22. haftasinda saptandi.
Birinci vakanin annesinin ilk gebeligi intrauterin
Olimle sonuc¢lanmisti.

Intrauterin veya neonatal dénemde goriilen
kalp bloklarinin %90-95’i neonatal lupus
sendromuna eslik eder. Bunlarin da %60-
90’1 tam kalp blogudur ve kalici zedelenmeye
neden oldugundan vakalarin i¢te ikisinde
kalic1 kalp pili uygulamasini gerektirir26.10.
Tam kalp blogu intrauterin dénemde fetal
oskiiltasyon, ultrasonografi veya ekokardiyografi
ile saptanabilen fetal bradikardi ile bulgu verir.
Konjenital tam kalp blogu fetal miyokardite de
neden olarak fetal hidrops veya 6lii dogumla da
sonuglanabilir. Fetal mortalite oran1 %20’dirl.7.
Bu nedenle fetal kalp blogunu, tedavinin yararli
olabilecegi en erken dénemde saptayabilmek i¢in
ultrasonografik takibin gebeligin 16. haftasinda
baslamasi1 ve 32. haftaya kadar izlenmesi
gerekir. Gebeligin 22. ve 24. haftalarinda fetal
bradikardisi olan ve doguma kadar izlenen her
iki olgumuzda da izole konjenital tam kalp
blogu saptand: ve her iki olguya da kalic1 kalp
pili yerlestirildi.
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Intrauterin dénemde veya dogumda saptanan
konjenital kalp bloklarinin ¢ogu tam kalp blogu
olmakla beraber inkomplet kalp blogu (birinci
ve ikinci derece) da olabilir. Inkomplet kalp
bloklari, gebelikte kullanilan steroid tedavisine
ve dogumdan sonra anneye ait antikorlarin kan
dolasimindan temizlenmesi ragmen ilerleme
gosterebilirl 2.

Konjenital kalp bloguna bagli mortalite orani
%15-30’dur ve oliimler ¢ogunlukla intrauterin
dénemde veya yasamin ilk aylarinda gorliir.
Morbidite orani ise %67’dir ve bu vakalar
yasamin erken donemlerinde kalici kalp pili
gereksinimi olan hastalardir!:2.8. Tam kalp
blogu nedeniyle erken dénemde basariyla
takilan kalict kalp piline karsin geg baslangicl
dilate kardiyomiyopati gelisme riski %10
olarak bildirilmistirl. Moak ve arkadaslari!!
yasamin ilk iki haftasinda kalp pili takilan 16
vakadan 15’inde ortalama 11.5 aylik iken geg
baslangicli dilate kardiyomiyopati gelistigini, bu
vakalardan dort’tiniin konjestif kalp yetmezligi
nedeniyle 6ldiigiini, yedi vakanin ise kalp
transplantasyonu gereksinimi oldugunu; Nield
ve arkadaslar1!?2 annelerinde anti-Ro SSA ve
anti-La SSB antikor pozitifligi olan ve tam kalp
bloguna eslik eden endokardiyal fibroelastoz
saptanan 13 vakanin hepsinde agir ventrikiiler
disfonksiyonun oldugunu ve bunlardan
11 vakanin o6ldtagiind, iki vakada da kalp
transplantasyonu uygulandigini bildirmislerdir.
Intrauterin dénemde saptanan konjenital kalp
blogunun profilaksi ve tedavisinde anneye
verilen steroidler, plazmaferez, intravendtz
immiinglobiilin, sempatomimetikler ve
intrauterin kalp pili yerlestirilmesi yer alir8.
Anneye verilen deksametazon veya betametazon
plasenta yoluyla fetiise gecerek fetal kalpteki
immuniteyle iliskili enflamasyonu baskilayabilir.
Boylece inkomplet kalp bloklarinin ilerleyisini
onleyebilir, tam kalp blogu olan fetiislerin
sagkalim oranini arttirabilir, mortalite ve
morbiditeleri azaltabilir!. Ancak gebelikte
kullanilan steroid tedavisine ragmen tam kalp
blogu direngli giderebilir veya inkomplet kalp
blogu tam kalp bloguna ilerleyebilir ve kalict
kalp pili takilmasini gerektirirS.

Sonug¢ olarak SLE, Sjogren sendromu veya
diger otoimmiin hastalik tanisiyla izlenen,
anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlar1 pozitif
annelerin Ozellikle gebelik doneminde fetal
bradikardi yoniinden yakin izlemi oldukga
onemlidir. Bununla birlikte heniiz ototimmun
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hastalik tanisi almayan ancak gebeligi sirasinda
fetliste bradikardi saptanan annelerin de anti-
Ro/SSA ve anti-La/SSB antikorlar ve otoimmiin
hastaliklar yéniinden degerlendirilmesi ve
izlemi gerekir. Gebelik déneminde saptanan ve
oncelikle konjenital kalp blogunu akla getiren
fetal bradikardinin erken tanisi ve tedavi
yaklasimlar1 fetus ve yenidoganin potansiyel
komplikasyonlardan ve kardiyak sorunlardan
korunmasini saglayabilir. Ancak buna ragmen
konjenital kalp bloklarinin ¢ogu kalic1 kalp pili
takilmasini gerektirir. Erken donemde kalp pili
takilan hastalarin da bir kisminda ileri dénemde
dilate kardiyomyopati gelisebilir.
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