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Ozet

Izole konjenital komplet kalp blogu, Anti-La/SSB ve
anti-Ro/SSA  antikorlart  pozitif olan annelerin
bebeklerinin sadece % 1-2'sinde goriiliir ve dogum
sonrasi hastalarin 2/3’tine kalp pili uygulamasi gerekir.
Ancak antenatal takiplerde komplet kalp blogu tespit
edildiginde tedavide steroid kullanilabilmektedir. Sinirda
oligohidroamnios disinda fetal ve maternal herhangi bir
komplikasyonla kargilagmadigimiz komplet fetal kalp
blogu olan bir olgunun maternal oral deksametazonla ile
tedavisini literatiir 1s1¢1nda sunmaktayiz.

Abstract

Isolated congenital complete heart block is seen in
only 1-2% of babies of mothers with anti-La/SSB and
anti-Ro/SSA antibodies. This clinic is usually
complete heart block and a pacemaker must be
implanted to 2/3 of patients after birth. However,
steroid therapy can be used for compensation when
complete heart block is detected in antenatal follow-
up. We present a case report of a fetal complete heart
block, which was experienced any fetal and maternal
complications, except for borderline oligohydramnios

and the management with giving maternal oral
dexamethasone in the light of literatures.

Anahtar kelimeler: Fetal komplet kalp blogu, Sistemik
lupus eritematozus Deksametazon Intrauterin tedavi

Keywords: Fetal complete heart block, Systemic
lupus erythematosus Dexamethasone Intrauterine
treatment

Giris

Konjenital komplet kalp blogu (KKKB) yaklasik 15.000-20.000 canli dogumda bir izlenen, yiiksek mortalite ve
morbiditeyle seyreden klinik bir tablodur '. Bu bloklarin yaklagik yaris1 yapisal bozukluklar (A-V septal defekt,
biiyiik arter transpozisyonun bazi varyasyonlari ve sol atriyal izomerizm gibi) ile beraber goriiliirken, diger kismi
gebenin bag dokusu hastaliklarindan kaynaklanmaktadir. Yapisal bozuklukla seyreden kalp bloklarinda mortalite
orani daha yiiksektir %, Her ne kadar klinik ve patolojik kanitlar kisith olsa da, gebelikte mevcut olan sistematik
lupus eritematozus (SLE) veya Sjogren sendromu (SS) gibi bag dokusu hastaliklarinin klinik tablosunu olugturan
IgG yapisindaki otoantikorlarin varligt KKKB acisindan en énemli bir risk faktoriidiir 3. Otoantikor pozitifligi
olan gebeliklerin %1-2’si KKKB ile komplike olur ve KKKB tanili bebek doguranlarin bir sonraki gebeliklerinde
tams1 ayni olan bebek dogurma riskleri %10-20 civarindadir ‘. KKKB ile birlikte kiitandz, hepatik veya
hematolojik sistemlerden birinin veya hepsinin tutulumuyla birlikte neonatal lupus sendromu olusmaktadir.
KKKB geri doniigsiiz olmakla beraber diger klinik bulgular dogumdan 6 ay kadar sonra maternal
immiinoglobiilinlerin bebegin kan dolagimindan kaybolmasiyla izlenmemektedir >, Maternal steroid kullanimu,
transplasental olarak KKKB’nun engellenmesi veya kompanse edilmesi i¢in intrauterin diger tedavi yontemlerine
gore daha etkindir. Ancak bu tedavi sirasinda, steroidin fetal norolojik gelisimi iizerine negatif etkisine dikkat
edilmelidir °.
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Biz bu yazida, sinirda oligohidroamnios diginda fetal veya maternal herhangi bir komplikasyonla karsilagsmadan
maternal oral deksametazonla tedavi ettigimiz, izole fetal KKKB vakasini literatiir esli§inde sunmaya calistik.

Olgu Sunumu

Otuz dort yasinda in vitro fertilizasyon yontemi ile gebe kalan, SLE tanili ancak semptomu olmayan ve ilag
tedavisi almayan hastamiz bagka merkezde 23. gebelik haftasina kadar sorunsuz takip olduktan sonra, ikinci
diizey ultrasonografisinde fetal kalp atiminin bradikardik izlenmesi (58/dk) iizerine, perinatoloji {initemize refere
edildi. Hastanin dogumsal kalp hastaligi ve akraba evlili§i anamnezi mevcut degildi. Yapilan ultrasonografik
tetkiki sonucunda fetal yapisal anomali izlenmedi. Fetal ekokardiyografide ise normal sistolik fonksiyon,
minimal perikardial efiizyon ve komplet A-V blok (ventrikiiler ritm 60/dk ve atrial ritm 150/dk), tespit edildi.
Yapilan rutin tetkikler normal izlenirken, otoimmiin antikor taramasinda Anti Ro-52/Anti SS-A pozitif; Sm/RNP,
Sm, SS-B, Scl-70, Jo-1 ise negatif bulundu. 25. gebelik haftasindan itibaren hastaya oral olarak deksametazon 0.5
mg 4x2/giin olarak baglandi ve 35. gebelik haftasina kadar aynm1 dozdan kullanildi. Bu haftadan sonra 2x2/giin
olarak doguma kadar devam edildi. Hasta diizenli araliklar ile fetal ekokardiyografi ve obstetrik ultrasonografi
tetkikleri ile takibe alindi.

Sekil 1 : Obstetrik ultrason goriintiisii

Yirmi dokuzuncu gebelik haftasinda hafif kardiyomegali ve kardiyak hipertrofi (LV:10.4 mm, RV:12 mm,
septum kalinligr 6 mm) izlendi. 33. gebelik haftasina kadar kompanse komplet A-V blok, kompansatuvar hafif
kardiomegali tablosu devam etti. 33. gebelik haftasindan sonra atrial hiz 124/dk, ventrikiiler hiz 110/dk ortalama
atima ulast1. 35. gebelik haftasinda fetal Doppler normal simirlarda olmasina ragmen amniyotik siv1 indeksi (AFI)
8 cm olarak olciildii. 37. gebelik haftasinda bebek hareketlerinde azalma sebebiyle hastaneye yatirilarak takibe
alinan hastada AFI 7 cm olarak izlendi. 5 giin yatarak izlenen hastada, 38 haftalik iken sezaryen operasyonu ile
dogum gerceklestirildi. 2935 g agirliginda, 49 cm boyunda, 1. dakika apgar skoru 8, 5. dakika apgar skoru 9 olan
bir kiz bebek dogurtuldu. Bebek kompanse komplet A-V blok tanisiyla pediatrik kardiyologlar tarafindan takip
edilmek iizere taburcu edildi.

Tartisma ve Sonuc

Konjenital fetal anatomik defektlerin eslik etmedigi izole KKKB nadir rastlanan bir klinik tablodur.
Otoimmiinitenin sebep oldugu ve ikinci trimesterde baglayan bu geri doniigsiiz inflamatuvar siire¢, kalsiyum
kanallarin1 inhibe ederek A-V nod iletimini bozmakta ve iiclincli derece A-V blok seviyesine geldiginde geri
doniissiiz hale gelmektedir '. Bag dokusu hastalik dykiisii ve antikor pozitifligi olan hastalar gebeliklerinin 1.
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trimesterinden itibaren fetal ekokardiyografi ile izlenmelidir. Bradikardi izlendiginde KKKB ayrim1 zor olabilir.
Bu nedenle, iki hafta aralikla yapilan fetal ekokardiyografi hastanin tanisinin konmasi ve birinci derece A-V blok
seviyesinde yakalanmasi acisindan uygundur. Bu islem sirasinda mitral a dalgas1 dl¢iimii atrial sistol igin, aort
pulsasyonu dl¢iimii ise ventrikiil sistol i¢in kullamilir ®. Ayrica daha 6nce KKKB tanili bebek doguran hastalar ile;
otoantikoru pozitif olan hastalarda fetal ekokardiyografide sol ventrikiil sistolik fonksiyon bozuklugunun,
prematiir atrial kontraksiyonlarin, perikardial efiizyon ve inferior vena kavada bifazik akiminin tespiti tedavi
baglanmasi i¢in uyarict olmalidir ?. Bahsedilen bulgularla tan1 konulmasi ortalama gebeligin 22-23. haftalarinda
olmaktadir °. Bizim vakamizda ise hasta, merkezimize 23. haftasinda refere edilmigtir.

Intrauterin  dénemde saptanan KKKB’nun profilaksisi ve tedavisinde anneye verilen steroidler,
sempatomimetikler, intravendz immiinoglobiilin (IVIG) gibi medikal ve intrauterin kalp pili yerlestirilmesi gibi
cerrahi tedaviler yer alir. Hastamiz igin literatiirde daha Once basariyla kullanilmis olan maternal oral
deksametazon tedavisini kullandik '°. Jaeggi ve ark. '', tedavi verilmeyen hasta grubu ile karsilastirildiginda,
KKKB tanili fetiis tasiyan gebelere ortalama 7,5 hafta siire ile verilen deksametazon tedavisinin postpartum
birinci yi1l sonunda sag kalim oranimni % 46’dan % 90’a cikarttigini gostermiglerdir. Ayrica maternal steroid
tedavisi kalp blogunun derecesinin ilerlemesini de engellemektedir °. Steroid secimini ise plasental gegis
performans: belirler. Anneden yiiksek miktarda steroid ge¢mesini plasental 11f3-hidroksi steroid dehidrogenaz
enzimi engeller. Prednizon ve prednizolon gibi steroidlerin %12’si sadece fetiise gegebilir. Bu sebeple bu
steroidler sadece maternal sikayetler icin kullanilabilir * Dokulara iyl penetre olan betametazon ve deksametazon
ise transplasental olarak cogu metabolize olmadan gegis yaparak, fetal kardiyak dokuya niifuz eder ve akut
inflamatuvar siireci baskilarken olusan fibrozise etki edemezler. Klinik olarak da hidrops fetalisi 6nlemede diger
tedavilerden iistiindiirler ', Uciincii derece kalp bloguna faydasi olmayabilir ancak bu seviyedeki bir iletim
bozulmasinda bile siniis ritmine donmeyi tam olmasa da saglamaya yarayabilir. Betametazonun yan etkileri ve
neonatal 6liim oranlar1 nispeten daha azdir . Ancak temini zor oldugu ve mevcut yayinlarin deksametazonla
yapilmasi nedeni ile vakamizda tedavi secenegi olarak deksametazon tercih edilmistir. Deksametazon tedavisi
bizim vakamizda KKKB gelismis fetiiste A-V blogu seviyesini, fetal kardiyak fonksiyonlarin tam olarak
idamesini saglayacak seviyeye indirmistir.

Otoantikor pozitif olan hastalar ve hatta daha dnce KKKB tanili bebek doguran hastalarda bile riskin???? ¢ok
diisitk olmast ve yan etkilerinin fazla olmasi nedeni ile proflaktik olarak steroid tedavisi Onerilmemektedir.
Fetiiste yan etkileri genellikle gelisme geriligi ve oligohidroamnios seklindedir 6 1% Annedeki yan etkileri ise
gebe olmadig1 durumda goriilme oranlara yakindir !0 Biz de tedavimiz sirasinda amnios mayisinin azaldigini
izleyince tedavi dozunu yariya diisiirerek tedaviye devam ettik ve sinirda oligohidroamnios disinda baska bir
maternal ve fetal yan etkiyle karsilasmadan gebeligi sonlandirdik.

Beta-1 adrenerjik agonist etkileri olan bronkodilatatorler de tedavide kullanilmistir. Amaci kalp hizini ve sistemik
vaskiiler rezistansi diisiirerek fetal kardiyak outputu arttirmaktir. Salbutamol (max: 40 mg/giin) ve terbiitalin
(max: 30 mg/giin) kalp attmin1 dakikada ortalama 5 ile 10 atim arasinda arttirabilmektedir. Genelde bu tedavi tek
bagina kullanilmasindan ise, 50-55 atim/dk altina diisen kalp atimlarinda tedaviye ek olarak diisiiniilebilir B,

Diger tedavi secenekleri arasinda umutla yeni ¢aligmalarin yapildig1 tedavi sekli IVIG uygulamasidir. Her ne
kadar vaka sunumlarinda, otoantikorlarin transplasental gegisini engelledigi i¢in doku hasarini azalttig1 belirtilse
de '°, nispeten az sayida hastanin dahil edildigi prospektif bir calismada 12-24. gebelik haftalar1 arasinda 3 hafta
arayla toplam 5 kez 0,4 g/kg dozunda verilen IVIG uygulamasinin KKKB’m1 onlemede faydasi gosterilememistir
' Bu tedavi icin daha genis serilerde ¢calismalarin yapilmasi gerekmektedir.

KKKB’a bagli intrauterin dliimlerin baglica sebepleri hidrops fetalis, endokardiyal fibroelastozise bagli bradikardi
ve plasental infarkttir. Diisiik kalp atim sayis1 obstetrisyenleri erken doguma karar vermeye yonlendirse de, dogru
olan1 hastalarin terme yakin veya termde dogum yapmalarini saglamaktir. Prematiirite her ne kadar tek basina
problem olsa da kalp bloguyla beraber daha ciddi bir sorun olmaktadir. Miadindan dnce dogum, sadece erken
gelisen hidropsla beraber kardiyak yetmezligin oldugu KKKB olan hastalarda diisiiniilmelidir '*. Dogum sonrasi
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ise hatalar yakin takip edilerek hemen pediyatrik kardiyologlarla konsiilte edilmelidirler. Kalp pili yerlestirilmesi
ise Ozellikle bebek giindiiz aktifken genis QRS kompleksi veya uzamigs QT aralifiyla birlikte kalp atiginin
ortalama 50 atim/dk ve altinda oldugu olgularda dogum sonrast ilk bir ay icerisinde yapilabilir ",

Sonug olarak, eger fetal hayatta, yapisal kalp hastalig1 ile birlikte olmayan KKKB tanisi kondu ise ve annede
otoantikor pozitif ise, aile ile konusularak fetiisiin sik araliklarla ekokardiyografik incelemesinin yapilmasi,
tedavide maternal deksametazon alternatifinin gdz oniinde bulundurulmas: ve dogumun olabildigince terme yakin
planlanmasi, gebeligin sorunsuz bir sekilde yonetiminde dikkate alinmasi gereken noktalardir.
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