Tam AV Blok ile Ortaya Cikan

Neonatal Lupus Olgusu

THE CASE OF NEONATAL LUPUS WITH COMPLETE HEART BLOCK
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Calismanin
Cocuk  Saghg
Materyel ve Metod: Fetal bradikardi saptanmasi nedeniyle, 33
haftalik iken dogurtularak klinigimize sevkedilen, annede
anli Ro/SS-A ve anli Ro/SS-B porzitif saptanarak neonatal

lupus tanist konulan bebek.

Bulgular: Tam AV blok saptanan olguya bradikardisinin de-
vam etmesi nedeniyle kalict pacemaker takildi. Dokuz ay-

dir sorunsuz olarak izlenmektedir.

Sonug: Izole lam AV Bloklarda hidrops fetalis ve mortalité da-
ha azdir. Prematiire ve SGA bebeklerde, kalict pacema-
ker takilmasi teknik olarak zorluk gosterdiginden, bebek

miada  yakin dogurtulmaya calisilmalidir.
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Neonatal Lupus, Sistemik Lupus Eritematozus
(SLE) ile iligkili antikorlarin plasentay1 gestas-
yonun yaklagik 12-16. haftalarda gecip, fetusu etki-
lemesiyle ortaya ¢ikan klinik tablodur. Fetusta kalp
yetersizligi, hidrops ve sonrasinda fetal kayba yol
a¢mast nedeniyle hastaligin en 6nemli komplikas-
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. Summary-
Objective: A case report ofneonatal lupus congenital complete
heart block , deliveredfrom an asymptomatic mother.
Institution:  Uludag  University School of Medicine, Depart-

ment of Pediatrics

Material and Method: A newborn who had been delivered at a
gestational age of 33 weeks due to fetal bradycardia di-
agnosed as neonatal lupus syndrome because his mother
had antiRo/SS-A, antiLa/SS-B  antibodies.

Results: Permanent pacemaker was placed due to the determi-
nation of complete AV block and persistance of brady-
cardia. The patient is followed up for nine months with-

out any problem.

Conclusion: Hydrops fetalis and mortality are less common in
preterm and SGA newborn who are isolated congenital
heart block.

term  because the placement ofpermanent pacemaker is

Those newborns should be delivered near

technically difficult in preterm and SGA newborns.
Key Words: Neonatal Lupus, Fetal bradycardia
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yonu, hemen hemen daima kalici olan tam AV
bloktur. Bu yazida major bulgusu tam AV blok
olan, neonatal lupuslu olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

33 haftalik erkek bebek, prematiirelik ve
bradikardi saptanmasi nedeniyle klinigimize ya-
tirild1. Oykiisiinden 29 yasindaki annenin 3. gebe-
liginden 2. yasayan ¢ocuk olarak, prenatal yapilan
muayenesinde bradikardi saptanmasi sonucu, fetal
distress siiphesiyle sezeryan yapildigi ve 2300 gr.
olarak sorunsuz dogdugu, 6 giin kadar izlendikten
sonra klinigimize sevkedildigi 6grenildi.
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Annenin diizenli doktor kontroliinde oldugu,
ilag alma ve otoimmiin hastaliklar1 diisiindiirecek
Oykiisiiniin olmadigi, ilk gebeliginden dogan
¢ocugunun su an 4 yasinda olup saglikli oldugu, 2.
gebeligin ise ailenin istegiyle 1 aylikken kiiretajla
sonuclandig1r 6grenildi.

Fizik muayenesinde prematiire bulgulari mev-
cut olup kalp tepe atimi: 50 ile 60/dak. arasinda
seyrediyordu. Diger sistem muayeneleri dogaldi.
Laboratuvar incelemesinde 16kosit: 7400 mm’, he-
moglobin: 15.6 gr/dl, trombosit: 258000/ mm’, pe-
riferik yaymasinda %36 PNL, %4 monosit, %60
lenfosit olup sepsis yardimci laboratuvar bulgulari
negatifti. Kan biyokimyasinda glikoz: 50 mg/dl,
ire: 10 mg/dl, kreatinin: 0.5 mg/dl, Na: 132 mEq/L,
K: 49 mEq/L, AST:41 U/L, ALT:32 U/L, Ca:?9
mg/dl idi. Telekardiyografisi normal, EKGde ise 3.
Derece AV Dblok 0Ornegi vardi (Sekil 1).
Ekokardiyografide konjenital kalp hastaligi bul-
gusu saptanmadi. Olgunun annesinden gonderilen
otoantikorlar negatif, Anti Ro/ SS-A 100 EU/ml
(N:<20 EU/ml) bulundu.

Olgu klinige yatirildiktan sonra monitorize
edilerek izlendi. Kalp tepe atimlar1 zaman zaman
80/dakikaya c¢ikmakla birlikte genellikle 50-60
/dak. civarinda seyretti. Olguya 0.01 mg/kg dozun-
da atropin verilmesine karsin kalp tepe atimlarinda
belirgin degisme olmadi. Olguya kalict pacemaker
takilmasina karar verildi. Gogiis kalp damar cer-
rahisi tarafindan on giinliik iken epikardiyal kalici
pace-maker takildi. Pace hizi 120/dakikaya
ayarlandi (Sekil 2). Olgu uygun tedaviyle on giin
sonra ayaktan takibe alindi. Dokuz aydir polikli-
nigimiz kontroliinde olup sorunsuz olarak izlen-
mektedir.
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Sekil 1. Hastanin kalic1 pacemaker takilmadan onceki EKG'si
goriilmektedir. Ustteki oklar P dalgalarini, alttaki oklar QRS
dalgalarim1 gostermektedir (Siniis hizi: 136/dak. Ventrikiil hizi:
50/dak.).

116

TAM AV BLOK iLE ORTAYA GiKAN NEONATAL LUPUS OLGUSU

Tartisma

Neonatal lupus (NL), SLE ile iliskili maternal
antikorlarin (Riboniikleoproteinler SS-B/La, SS-
A/Ro) gestasyonun yaklasik 12-16. haftalarinda
plasentay1 gecip fetusu etkilemesiyle ortaya g¢ikan
klinik bir tablo olup %50 olasilikla konjenital tam
AV blokla birliktedir (1,2) . Neonatal Lupus kon-
jenital tam kalp blogu, eritema annulare ya da
hematolojik bozukluklar (trombositopeni,
nétropeni) ile karsimiza ¢ikabilir (2). Hastamizin
muayene ve laboratuvar tahlillerinde konjenital tam
kalp blogu disinda bulgu yoktu. Karaciger hasan ile
ortaya ¢ikan NL olgular1 da bildirilmistir (3).
Vakamizin karaciger ve bobrek fonksiyonlari
normaldi. Hematolojik parametrelerinde de bozuk-
luk yoktu.

Tam AV blok en ciddi komplikasyon olup mor-
talitesi % 15-30 arasinda degismektedir. Antikor
bagimli doku zedelenmesinin patogenezi tam
olarak anlagilamamakla birlikte 6zellikle anti SS-A
/Ro antikorlarinin ventrikiiler miyositlerde Ca
kanallarin1 inhibe ederek tam bloga yol agtiklar
disiniilmektedir (4) . Bunun sonucunda da genel-
likle 22. haftada baslayan persistan fetal bradikardi
seklinde kendini gdstermektedir

Annelerin ¢ogunlugu asemptomatik olup doku
tiplerinden genellikle HLA-DR3, Al ve B8 pozi-
tiftir (2,5,9). Anti Ro/SS-A predominant antikor
olup olgularin %95'inde pozitiftir (6). Ancak bu an-
tikorlarin pozitif olmas1 da fetal baslangi¢li bir
otoimmiin hastalik olacagi anlamina gelmez (7).
Annelerin ancak %25'inde aktif SLE bulgusu
vardir (4). Vakamizin annesinde SLE'nin klinik

Il .(‘3"2-5 SRS

Sekil 2. Hastamin kalici pacemaker takildiktan sonraki EKG'si
goriilmektedir. Pace, pacemaker tarafindan verilen impulslari,
QRS ise bu impulslardan sonra olusan ventrikiiler depolari-
zasyon dalgalarim gostermektedir. Aralardaki diizensiz p dal-
galan da dikkati ¢ekmektedir. Pacemaker hizi 120/dakikaya

ayarlanmistir.
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bulgularindan higbiri yoktu. Comas ve arkadaslari
tarafindan, gestasyonel haftalar1 22-32 arasinda
degisen 13 konjenital tam AV bloklu fctusun ince-
lendigi bir ¢aligsmada, 5 annede Anti Ro pozitifsap-
tanmis, sadece 1 annede SLE'nin klinik bulgu-
larinin oldugu belirtilmistir. Dort fetusta ise ¢esitli
konjenital kalp hastaliklar1 vardi (AV kanal defekti,
Correctcd transpozisyon ve Trikiispid atrezisi) (8).
Olgumuzun yapilan ayrintili ekokardiyografik in-

celemesinde konjenital kalp hastaligi belirlenmedi.

NL'da konjenital tam AV blok genellikle 22.
haftada baslayan persistan fetal bradikardi seklinde
goriilmektedir. Konjcstif kalp yetersizligi vc non-
immiin hidrops fetalise yol agmast agisindan erken
taninmast Oonemlidir. Bu nedenle bradikardi sap-
tanan fetuslarm annelerinde mutlaka ant1 Ro/ SS-A
ve anti Ro/ SS-B antikorlar1 aranmali, konjenital
kalp hastalig:1 ile birlikteligi yoniinden fetal
ekokardiyografi yapilmalidir. Konjenital kalp
hastalig1 ile birlikte olan AV bloklarda mortalité
%100'e kadar ulasmaktadir. Bu bebeklerde tam AV
blok hemen hemen daima, kalici olmakta ve kalici
pace maker gerektirmektedir. izole tam AV bloklar-
da ise hidrops fetalis ve mortalité daha azdir.
Prematiire ve diisiik dogum agirlikli bebeklerde
kalic1 pacemaker implantasyonu teknik olarak zor-
luk gosterdiginden, kalp yetersizligi ve hidrops
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yoniinden yakin izlenerek bebegin miada yakin

dogurtulmasma calisilmalidir.
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