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Özet
Amaç: Neonatal lupus eritematozus anti-SS-A/Ro ve anti SS-B/La
antikorlar›n›n transplasental geçifliyle fetal dokulara ba¤lanmas›
sonucu ortaya ç›kan edinsel otoimmün bir hastal›kt›r. Kütanöz,
kardiyak, hepatik ve hematolojik bulgularla ortaya ç›kabilir. En
önemli ve ciddi bulgusu konjenital kalp blo¤udur ve ayr›ca önem-
li bir mortalite (%20–30) nedeni olmakla birlikte mevcut terapö-
tik seçeneklerin etkinli¤i tart›flmal›d›r. Bu çal›flman›n amac›, siste-
mik literatür taramas› yaparak, konjenital kalp blo¤u için farkl› te-
davi yöntemleri ile ilgili literatürün gözden geçirilmesi amaçlan-
m›flt›r. 
Yöntem: A¤ustos 2015 tarihinde Pubmed Medline’da literatür
taramas› yap›ld›. Yay›nlar MeSH terimleri kullan›larak belirlendi:
“neonatal lupus, konjenital kalp blo¤u”. “‹nsanlar” ve “‹ngilizce”
ile k›s›tlamalar› yap›larak tarand›. Tedavi protokollerine ulafl›labilen
kalp blo¤u olan hastalar›n tüm tedavileri hasta baz›nda de¤erlen-
dirildi ve kay›t edildi. 
Bulgular: Toplam 492 kalp blo¤u olan hastan›n 243’ünde (%49.3)
verilen ilaç tedavisi ile ilgili bilgisine ulafl›labilmiflti. 106 (%43.6) has-
ta steroid, 14 (%5.7) hasta intravenöz immunglobulin, 5 (%2.0)
hasta hidroksiklorokin tedavisi alm›flt›. 134 (%55.1) hastaya ise her-
hangi bir tedavi verilmemiflti. Steroid tipi 92 hastada (%86.7) bilini-
yordu, bunlar s›ras›yla; deksametason 54 (%58.6), prednisolon 27
(%29.3), betamatason 11 (%11.9) idi. 
Sonuç: Konjenital kalp blo¤u tedavisinde belirlenmifl, kabul edil-
mifl bir konsensus bulunmamaktad›r. ‹laç dozu ve seçiminde genifl
bir yelpaze mevcuttur. Vakalar›n yar›dan fazlas› herhangi bir teda-
vi almam›fl olmas› di¤er bir sorundur. Dikkat çeken bir nokta da,
plasental bariyeri geçememesine ra¤men s›kl›kla prednisolon kul-
lan›lmas›d›r. 

Anahtar sözcükler: Neonatal lupus, steroid, tedavi, konjenital
kalp blo¤u 

Summary
Objective: Neonatal lupus erythematosus is an acquired autoim-
mune disease which is characterised by transplacental transition of
anti- SS-A/Ro and anti-SS-B/La antibodies and binding of these anti-
bodies to fetal tissues. Cutaneous, cardiac, hepatic and hematologi-
cal manifestations can be seen. Most important and serious compli-
cation is congenital heart block and this situation is a major cause of
mortality approximately in 20–30% of all patients. Effectivity of cur-
rent theurepatic approaches are still a questionmark. Aim of this
study is to review current literature systematically to compare differ-
ent treatment options. 
Methods: Pubmed Medline database was literature review in
August 2015. Relevant publications were seeked using the MeSH
terms “neonatal lupus” and “congenital heart block”; results were
restricted to studies in humans and articles in the English language.
After recruiting all eligable publications, when available, treatment
protocols of with congenital heart block were noted case-by-case. 
Results: Treatment protocols of 243 (49.3%) over 492 patients
were noted. Major drug classes and their percentage of use are as
follow: Steroids in 106 (43.6%) patients, intravenous immunoglob-
ulin in 14 (5.7%) patients and hydroxychloroquine in 5 (2%)
patients. 134 (55.1%) patients had no treatment. Type of steroid
was known of 92 (86.7%) patients and it was dexamethasone,
prednisolon and betamethasone in 54 (58.6%), 27 (29.3%), 11
(11.9%) patients, respectively. 
Conclusion: There is no pre-defined, accepted treatment regimen of
congenital heart block. There is a large spectrum of treatment
options and dosage of these options. Another question is that
approxiamately half of the patients do not take any medication relat-
ed to congenital heart block. Also another important point is that
even prednisolon can not across the placental membrane, pred-
nisolon was found to be used very common. 
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Neonatal lupus eritematozus (NLE) anti-SS-A/Ro ve
anti SS-B/La antikorlar›n›n transplasental geçifliyle fetal
dokulara ba¤lanmas› sonucu ortaya ç›kan edinsel otoim-
mün bir hastal›kt›r.[1] NLE insidans› yaklafl›k 12.500 ila
20.000 canl› do¤umda birdir ve bu oran k›zlarda ve prema-
türe bebeklerde biraz daha yüksektir.[2] Kütanöz, kardiyak,
hepatik ve hematolojik bulgularla ortaya ç›kabilir. En
önemli ve ciddi bulgusu konjenital kalp blo¤udur (KKB).
Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB pozitif olan kad›nlar›n fetal
KKB riski %1–2 olup, normal gebelere göre 2–3 kat daha
fazlad›r.[3] Anti-Ro/SSA ve anti-La/SSB pozitif olup, fetal
KKB öyküsü olan kad›nlarda, ikinci kez AV tam bloklu be-
bek do¤urma riski %10–18’lere yükselmektedir.[4,5] KKB
önemli bir mortalite (%20–30) nedeni olmakla birlikte
mevcut terapötik seçeneklerin etkinli¤i tart›flmal›d›r. Bu
çal›flman›n amac›, literatür taramas› yaparak, KKB için
farkl› tedavi yöntemleri ile ilgili literatürün gözden geçiril-
mesi amaçlanm›flt›r.

Gereç ve Yöntem
A¤ustos 2015 tarihinde Pubmed Medline’da literatür

taramas› yap›ld›. Yay›nlar MeSH terimleri kullan›larak be-
lirlendi: (”neonatal lupus, konjenital kalp blo¤u”. “‹nsan-
lar”, “‹ngilizce” ile k›s›tlamalar› yap›larak tarand›. Çal›flma
tasar›m›ndan ba¤›ms›z tüm çal›flmalar›n bildirileri tarand›.
Tarama sonras› çal›flmaya al›nmas› uygun olan makaleler
tam metin olarak incelendi. 1125 makale/vaka sunumu
özetleri incelendikten sonra; 267 makale/vaka sunumu tam
metin üzerinden de¤erlendirildi. Tam metin de¤erlendir-
me sonras› 199 makale/vaka sunumu (54 makale ve 145 va-
ka sunumu) çal›flmaya al›nd›. Çal›flmaya dahil edilen maka-
le/vaka sunumlar›nda toplam 755 neonatal lupuslu hastan›n
verisine ulafl›ld›. Bu 755 hastan›n özellikleri EULAR 2016
kongresinde ve Ulusal Romatoloji 2015’te anne ve yenido-
¤anlar›n demografik, klinik ve laboratuvar özellikleri poster
olarak sunuldu.[6] Sonuç olarak, toplam 492 KKB hastas›na
uygulanan tüm tedaviler hasta baz›nda de¤erlendirildi ve
kay›t edildi. ‹statistiksel analiz SPSS 22.1.1 versiyonu ile ya-
p›ld›. Kategorik de¤iflkenler ki-kare testi kullan›ld› ve yüz-
de ile ifade edildi. Tüm testlerde 0.05’in alt›ndaki p de¤er-
leri istatistiksel olarak anlaml› olarak kabul edildi. 

Bulgular
Tablo 1’de ayr›nt›l› tedavi flemas› sunuldu. 243

(%49.3) hastan›n KKB saptand›ktan sonra verilen ilaç te-
davisi ile ilgili bilgisine ulafl›labilmiflti. 106 (%43.6) hasta
steroid, 14 (%5.7) hasta intravenöz immunglobulin
(‹V‹G), 5 (%2.0) hasta hidroksiklorokin tedavisi alm›flt›.
134 (%55.1) hastaya ise herhangi bir tedavi almam›flt›. Ste-
roid tipi 92 hastada (%86.7) biliniyordu, bunlar s›ras›yla;

deksametason 54 (%58.6), prednisolon 27 (%29.3), beta-
metason 11 (%11.9) idi. Steroid doz flemas› 82 (%89.1)
hastan›n biliniyordu. Bizim ulaflt›¤›m›z verilere göre 15
farkl› flekilde steroid uygulamas› vard›. Bunlar›n en s›k uy-
gulanan ilk 3 flekli flöyleydi: 1.’si 25 hastaya (%30.4) deksa-
metason 4 mg tan›dan do¤uma kadar uygulanm›fl, 2.’si
prednisolon 11 hastaya (%13.4) 40–60 mg/gün bafllan›p
do¤uma kadar devam edilmifl ve 3.’sü deksametason 9 has-
taya (%10.9) verilmifl ama doz ve süre bilgisi olmayan
grup. Di¤erleri ayr›nt›l› flekilde Tablo 1’de sunulmaktad›r.

62 steroid alan hastan›n blok tipi biliniyordu, bu gru-
bun 46 (%74.1) hasta ile büyük ço¤unlu¤unu AV tam
bloklu hasta grubu oluflturuyordu. 137 (%27.8) hastan›n
betamimetik al›p almad›¤› biliniyordu. Bu grubun, 17
(%12.5)’si betamimetik alm›flt›. 16 betamimetik alan has-
tan›n blok tipi biliniyordu, 13 (%81.2) hasta AV tam blo-
¤u olan hastalar idi. 

‹V‹G tedavisi alan 14 hastan›n hepsini tedavi algorit-
mas› biliniyordu. Bizim ulaflt›¤›m›z verilerde 6 farkl› fle-
kilde ‹V‹G uygulamas› vard›. Bunlar s›kl›k s›ras›na göre
ilk üç uygulama flekli; 1.’si 0.4 g/kg/gün olarak 5 gün ay-
da bir veya 1 g/kg ayda 2 ard›fl›k gün olarak 4 hastada
(%28.6), 2. yöntem ise 1 gr/kg haftada bir olarak 3 hasta-
ya (%21.4) ve 3. yöntem olarak 0.4 g/kg 3 haftada bir ola-
rak 3 hastaya (%21.4) uygulanm›flt›. ‹V‹G alan 13 hasta-
n›n blok tipi biliniyordu. Bunlar s›ras›yla; %15.3’ü (2
hasta) 1. derece blok, %15.3’ü (2 hasta) 2. derece blok,
61.5%’i (8 hasta) AV tam blo¤u olan ve %7.6’s› (1 hasta)
sinüs bradikardisi olan hasta fleklinde idi. 

21 hastaya plazmaferez tedavisi verilmiflti. 5 farkl›
prosedürde plazmaferez ifllemi uygulanm›flt›. 13 (%61.9)
hastaya ilk olarak 2 gün üst üste yap›lm›flt› sonras›nda
haftal›k olarak uygulanm›flt›.

Tart›flma
Otoantikor pozitifli¤i olan kad›nlar›n fetuslar›na im-

münglobulin (Ig) yap›s›ndaki bu antikorlar›n transferi 12.
gebelik haftas›nda bafllar, KKB en s›k orta-geç ikinci tri-
mesterde 16–24. haftalar aras›nda geliflir.[4,5] Otoantikorlar
IgG tipindedir ve plasentadan geçerek fetüsü etkilerler.
Annenin kalbi ise hemen hemen hiç etkilenmez.[7] Annede
anti-Ro/anti-La antikorlar› pozitifli¤inde %1–2’si etkile-
necektir. Ama bu fetüsleri antikor seviyesine bakarak önce-
den tahmin etmek mümkün de¤ildir.[8] Kalp blo¤u intra-
uterin dönemde en erken 16. haftada fetal oskültasyon, ul-
trasonografi veya ekokardiyografi ile saptanabilen fetal
bradikardi ile semptom verebilir. 

Çal›flmam›zda; KKB saptand›ktan sonra hastalar›n
%43.6’s› steroid kullanm›flt›. Eliasson ve ark. çok merkezli



Uygulanan tedavi / Blok tipi n (%)

Genel tedavi1

Sadece steroid 92 (39.3)
Steroid ve ‹V‹G 10 (4.2)
Sadece ‹V‹G 2 (0.8)
Steroid ve hidroksiklorokin 2 (0.8)
Steroid, hidroksiklorokin ve ‹V‹G 2 (0.8)
Sadece hidroksiklorokin 1 (0.4)
Tedavi almayan 134 (55.1)

Verilen steroid tipi
Deksametason 54 (50.9)
Prednisolon 27 (25.4)
Betametason 11 (10.3)
Steroid tipi bilinmeyen 14 (13.2)

Steroid doz flemas›2 (steroidin nas›l verildi¤i)
Deksametason 4 mg/gün, do¤um sonuna kadar 25 (30.4)
Prednisolon 40–60 mg/gün, do¤um sonuna kadar 11 (13.4)
Deksmetason alm›fl ama doz ve süre bilinmiyor 9 (10.9)
Deksametason veya betametason kümülatif doz 100 mg üstünde* 7 (8.5)
Deksametason 8 mg/gün do¤um sonuna kadar 5 (6.0)
Deksametason veya betametason kümülatif doz 100 mg alt›nda* 3 (3.6)
Deksametason 2 mg/gün, do¤um sonuna kadar 3 (3.6)
Prednisolon doz yok, do¤um sonuna kadar 3 (3.6)
Prednisolon 10 mg/gün, do¤um sonuna kadar 2 (2.4)
Deksametason 12 mg/hafta, do¤um sonuna kadar 2 (2.4)
Deksametason veya betametason 12 mg/gün, do¤um sonuna kadar 2 (2.4)
Deksametason veya betametason 25 mg/ haftada iki kez, do¤um sonuna kadar 1 (1.2)
Deksametason 10 mg/gün, do¤um sonuna kadar 1 (1.2)
Deksametason 6 mg/gün, do¤um sonuna kadar 1 (1.2)
Prednisolon 2 mg/kg/gün, süre bilinmiyor 1 (1.2)

Betamimetik uygulanan hasta da¤›l›m›3

Betamimetik alan 17 (12.4)
Betamimetik almayan 120 (87.6)

‹V‹G doz flemas› (‹V‹G’in nas›l verildi¤i) 
0.4 g/kg/gün olarak 5 gün ayda bir veya 1 g/kg ayda 2 ard›fl›k gün 4 (28.6)
1 g/kg haftada bir 3 (21.4)
0.4 g/kg 3 haftada bir 3 (21.4)
1 g/kg’dan 3 haftada bir 2 (14.3)
1 g/kg 15 günde bir do¤uma kadar’a 1 (7.1)
1 g/gün toplamda 2 defa 1 (7.1)

Steroid ald› m›?

Konjenital kalp blo¤u tipi Evet Hay›r p

1. derece blok 6 (32) 13 (68) 0.6
2. derece blok 5 (18) 22 (82)
3. derece blok 46 (20) 185 (80)
Sinüs bradikardisi 5 (26) 14 (74)

Total 62 (21) 234 (79)

Plazmaferez flemas› (plazmaferezin nas›l verildi¤i)
‹lk olarak 2 gün üst üste yap›lm›fl sonras›nda haftal›k verilmifl 13 (61.9)
48 saatte bir toplamda 3 kez plazmaferez, 1 siklus 2 (9.5)
48 saatte bir toplamda 3 kez plazmaferez, 2 siklus 1 (4.7)
48 saatte 3 defa, 4 haftada bir 2 (9.5)
48 saatte 3 defa, 3 haftada bir 1 (4.7)
Zamanlamas› bilinmeyen 2 (9.5)

1Tedavisi bilinen 234 hasta üzerinden hesaplanm›flt›r. 282 hasta üzerinden de¤erlendirme yap›lm›flt›r. 3137 hasta üzerinden hesaplanm›flt›r. *Hastalar›n verileri
kümülatif doz üzerinden verilmifltir. ‹V‹G: ‹ntravenöz immunglobulin.

Tablo 1. Konjenital kalp blo¤u saptand›ktan sonra uygulanan tedaviler.

Erden A ve ark. Anti-Ro/La iliflkili konjenital kalp blo¤unda prednisolonun uygunsuz kullan›m› ve tedavi protokollerindeki heterojenite12



ve retrospektif olarak yapt›klar› çal›flmada ise ikinci ve
üçüncü derece A-V blok tan›s›yla izlenmifl olan 175 fetüsün
steroid alan 67 fetusu, mortalite için risk faktörlerini ve
kortikosteroid tedavisinin prognoza etkisini incelemifller.[9]

Fetüsler medyan 10 hafta (1–21 hafta) süreyle steroid al-
m›fl, steroid bafllama protokolü flekli ise deksametason 4
mg/gün (2–12 mg/gün) veya betametason 4 mg/gün (3–5
mg/gün) olarak uygulanm›fl. Çal›flmada yazarlar steroid te-
davisinin hayatta kalma oran›n› ve kalp pili implantasyonu
gereksinimine etkisi olmad›¤›n› bildirmifllerdir.[9]

Fransa’dan yay›nlanan bir çal›flmada 202 fetüsün 79’u
(%39.1) florinli steroid (FS) tedavisi alm›fl, bafllang›ç doz
aral›¤› 2 ila 10 mg/gün (56 fetüs 4 mg/gün olarak alm›fl)
iken bu hastalar›n medyan tedavi alma süreleri 56 gün (10
ila 126 gün) bulunmufltur.[10] FS’nin neonatal mortaliteye
etkisini incelenmifl ve herhangi faydal› bir etkisi gözlem-
lenmemifltir.[10]

Jaeggi ve ark.’n›n çal›flmas›nda izole A-V bloklu 37 ol-
guda (33 olgu otoantikor pozitif) retrospektif olarak deksa-
metason ve betamimetik tedavisini alanlar ile almayanlar›n
1 y›ll›k prognozu de¤erlendirilmifltir.[11] Olgular›n›n 21’i
deksametason tedavisi alm›fl (4–8 mg/gün 2 hafta, daha
sonra idame 4 mg/gün 3. trimestra kadar, 3. trimestrdan
do¤um sonuna kadar 2 mg/gün), 16 olgu ise deksamatason
tedavisi almam›flt›r. Steroid kullan›m süresi çal›flmada orta-
lama 7.4±4.5 hafta (2 ila 15 hafta) saptanm›flt›r. Bir y›l
prognozlar› karfl›laflt›r›ld›¤›nda tedavi alan olgularda yaflam
oran› %90’larda iken tedavi almayanlarda ise bu oran %46
olarak bildirilmifltir (p=0.015).[11]

Rein ve ark., 1999–2005 y›llar› aras›nda, anti-SSA
ve/veya anti-SSB pozitif olan 56 annenin 70 fetüsünü
13–24. gestasyon haftalar› aras›nda fetal kinetogram ile iz-
lemifller ve 6 fetüste birinci derece A-V blok saptam›fllar-
d›r.[12] Bu olgulara maternal deksametazon tedavisini 4
mg/gün, etkilenme an›ndan do¤um sonuna kadar uygula-
m›fllar ve hepsinin de 3–14 gün içinde düzeldi¤ini gözle-
mifllerdir.[12]

Jaeggi ve ark. ile Rein ve ark.’n›n çal›flmalar›nda, Eli-
asson ve ark. ile Fransa grubunun çal›flmalar›ndan farkl›
sonuçlar ç›kmas›n›n en temel nedeni; bafllang›ç steroid
dozu olabilir. Eliasson ve ark. ile Fransa grubunda bafl-
lang›ç steroid dozu 2 mg/gün olan hastalar bulunmakta-
d›r. Fransa grubunda steroid medyan al›m süresi 56 gün,
Eliasson ve ark.’n›n çal›flmas›nda medyan 10 haftad›r ve
her iki çal›flman›n da metodlar›ndan steroidin do¤um so-
nuna kadar al›n›p al›nmad›¤› anlafl›lamam›flt›r. Ayr›ca
Fransa grubunun hastalar›n›n tam AV bloklu olmas› ste-
roide cevaps›z olmalar›n›n di¤er bir nedeni olabilir. Jaeg-
gi ve ark.’n›n çal›flmas›nda ise 3. trimestra kadar 4
mg/gün dozunda deksametason, 3. trimester sonras›nda
do¤um sonuna kadar 2 mg/gün deksametason uygulan-

m›flt›. Baz› vakalarda betamimetik de kullanm›flt›, Rein ve
ark.’n›n çal›flmas›nda 4 mg/gün doz deksametason ile
bafllanmakla birlikte hastalar›n hepsi 1. derece blo¤a sa-
hipti. Bu durum beklenildi¤i gibi steroide en çok cevap
vermesini bekledi¤imiz aflamad›r. Ama sonuç olarak Eli-
asson ve ark.’n›n çal›flmas› ile Fransa’dan yay›nlanan ça-
l›flmada ifade etti¤i gibi steroid (deksametason veya beta-
metason) için etkili de¤il demek do¤ru de¤ildir. Ayr›ca
antikor pozitif olan veya daha önceki bebe¤inde do¤um-
sal kalp blo¤u olan gebelerin yak›n takibi ile fetüste birin-
ci derece AV blok saptanmas› durumunda geri dönüflüm-
süz AV tam blo¤a ilerlemeyi engellemek amac›yla stero-
id kullan›lmas› önerilmektedir.[12] Annelere uygulanan
kortikosteroid tedavisi sonras›nda fetüs kalbinde kardiyo-
hemodinamikte art›fl, preload indeksinde düflme, kardi-
yotorasik oranda azalma ve kalp h›z›nda artma bulun-
mufltur.[13] Ancak steroid tedavisi s›ras›nda, bunun fetal
nörolojik geliflim üzerindeki negatif etkisi ve geliflme ge-
rili¤i aç›s›ndan dikkatli olunmal›d›r.[14] Betametason ve
deksametason, transplasental geçifline ba¤l› potansiyel
riskinden dolay› tedavi amaçl› düflünülmelidir. Bizim
ulaflt›¤›m›z verilerde KKB saptand›ktan sonra 15 farkl›
flekilde steroid uygulamas› oldu¤unu gördük. Bunlar›n en
s›k uygulanan ilk 2 flekli; %30.4 hastada deksametason 4
mg tan›dan do¤uma kadar, prednisolon %13.4 hastada
ise 40–60 mg/gün bafllan›p do¤uma kadar devam edilmifl-
tir. Steroid verilen vakalar›n %74.1’i AV tam bloklu has-
ta grubundan oluflmaktayd›. Öne ç›kan steroid tedavi ve
dozunun deksametason 4 mg/gün oldu¤unu saptad›k.
Ama ilginç olarak toplamda %29.3 hastan›n prednisolon
tedavisi ald›¤›n› saptad›k ve az›msanamayacak düzeyde
bir oranda prednisolon tedavisi verildi¤ini fark ettik.
Prednisolonun fetüse etkiden ziyade, anne hastal›¤› için
kullan›lmas› gerekmektedir. KKB saptanan bir hastada
prednisolon tedavisi verilmemesi konusunda fark›ndal›k
oluflturmam›z gerekmektedir.

Steroid seçimini plasental geçifl performans› belirler.
Anneden yüksek miktarda steroid geçmesini plasental 11‚-
hidroksi steroid dehidrogenaz enzimi (aktif hidroksillen-
mifl kortikosteroidleri aktif olmayan 11 keton bilefli¤ine
dönüfltürür) engeller. Metilprednisolon ve prednisolon gi-
bi steroidlerin %12’si sadece fetüse geçebilir. Bu sebeple
bu steroidler sadece maternal flikâyetler için kullan›labi-
lir.[15] Anneye verilen FS (deksametason veya betametason)
plasenta yoluyla fetüse geçerek fetal kalpteki immüniteyle
iliflkili enflamasyonu bask›layabilir. Dokulara iyi penetre
olan betametason ve deksametasonun ço¤u metabolize ol-
madan transplasental olarak geçifl yaparak fetal kardiyak
dokuya nüfuz eder ve akut inflamatuvar süreci bask›larken
oluflan fibrozise etki edemez. Bu nedenle FS erken dönem-
de verildi¤inde, birinci ve ikinci derece kalp blo¤ununu ge-
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ri döndürebilir iken inkomplet blok AV nodda devam eden
inflamasyon ile fibroz ve kalsifikasyon sonucunda tam AV
blo¤a ilerleyebilir.[9,11]

Gebelik s›ras›nda SLE relapslar›n› önlemek için anti-
malaryallar›n kullan›m› incelenmifltir.[16,17] Hidroksikloro-
kinin (HCQ) immünmodülator etkisi ile inflamasyonu
azaltt›¤› gösterilmifltir.[18] NLE oldu¤u bilinen 257 hasta-
n›n 40’›na HCQ verilmifl, 217’sinin HCQ maruziyeti ol-
madan gebelikteki rekürrensleri incelenmifltir. HCQ
alan gruptan KKB aç›s›dan rekürrens oran› %64 daha az
olarak saptanm›flt›r. Ayr›nt›l› inceledi¤imizde 40 HCQ
alan grupta 3/40 (%7.5) KKB rekürrensi görülürken,
HCQ almayan grupta bu rekürrens 46/217 (%21.2) ola-
rak bulunmufl ve arada anlaml› bir fark oldu¤unu bildiril-
mifltir (p=0.050).[16]

Farkl› bir çal›flmada, toplam 16 anti-Ro/SSA otoanti-
korlar› pozitif hastaya profilaktik prednisolon ya da
HCQ verilmifl, sadece HCQ alan 14 hastan›n 13’ünde
(%93) normal kardiyak ileti sistemi görülmüfl, di¤er 2
hastaya sadece prednisolon verilmifl ve bu 2 hastada KKB
görülmemifltir. Ayn› çal›flmada kontrol grubundaki 17
anti-Ro/SSA otoantikorlar› pozitif olan, tedavi almam›fl
hastan›n 10’nunda normal kardiyak ileti sistemi görül-
müfltür.[19] Sonuç olarak, yazarlar proflaktik HCQ ve/ve-
ya steroid tedavisinin KKB geliflimi ile ilgili koruyucu bir
etki sa¤layabilece¤ini ifade etmifllerdir.[19] Çal›flmam›zda
KKB saptand›ktan sonra sadece %2 hastaya HCQ teda-
visi bafllanm›flt›. NLE tan›s› öncesi hastalar›m›z›n %4.5’i
HCQ alt›nda gebe kalm›flt›. NLE çocuk do¤urma öykü-
sü olan annelere asemptomatik olsa da HCQ ve streoid
tedavisi KKB geliflmesini engellemek için önerilmelidir.

Sempatomimetik (beta-1 adrenerjik agonist) ajanlar
kullan›ld›klar›nda fetal kalp h›z›nda art›fla ve sistemik vas-
küler rezistans› düflürerek, kardiyak outputta art›fla neden
olurlar.[20] Sempatomimetik ajanlardan olan salbutamol
(maksimum: 40 mg/gün) terbütalin (maksimum: 30
mg/gün), ritodrin ve isoprenalin tedavisi sonras›nda kalp
h›z›nda %15–50 (veya dakikada ortalama 5 ile 10 at›m)
art›fla neden olabilir ancak artm›fl kalp h›z› tek bafl›na at-
rioventriküler iletimdeki koordinasyonu sa¤layamayabilir
ve kalbin diastolde yeterli dolumu sa¤lanmazsa kalp yet-
mezli¤i geliflebilir.[20,21] Çal›flmam›zda hastalar›n %12.4’ü
betamimetik alm›flt›. Betamimetik alanlar›n %81.2’si AV
tam blo¤u olanlardan oluflmaktayd›.

‹V‹G etki mekanizmas›na dair birçok görüfl mevcut
olmakla birlikte olas› mekanizmalar anti-idiotip regülas-
yonu, maternal antikorlar›n h›zlanm›fl katabolizmas›, ma-
ternal otoantikorlar›n plasental geçiflinin inhibisyonu,
patojenik potansiyeli olan otoantikorlar›n h›zlanm›fl kli-
rensi, sitokin modülasyonu, kompleman nötralizasyonu

ve makrofajlar üzerindeki inhibitör sinyallerin modülas-
yonudur. Antikor seviyelerinin azalmas›yla apoptotik
kardiyositlere ba¤lanabilecek otoantikor düzeyleri daha
az olacakt›r.[7] Dolay›s›yla, hasar›n ilk basama¤› ortadan
kalkm›fl olacakt›r.

Daha önce yap›lm›fl iki aç›k etiketli müdahale çal›flma-
s›nda KKB engellenmesinde ‹V‹G kullan›m›n›n rolü
araflt›r›lm›flt›r.[22,23] Bu iki çal›flmada da; daha önce KKB
veya neonatal lupuslu anneler ‹V‹G ile tedavi edilmifltir.
Bunlardan ilk çal›flmada %15, ikinci çal›flmada ise %20’si
‹V‹G tedavisine ra¤men ciddi KKB gelifltirmifltir. Bu iki
çal›flma ›fl›¤›nda lupuslu hastalar›n gebeliklerinde, ‹V‹G
kullan›m›n›n KKB tekrarlama riskini azaltmad›¤› söyle-
nebilir. Kaaja ve ark. yüksek riskli 8 anneye (anti-Ro ve-
ya anti-La pozitif, KKB olan gebelik öyküsü mevcut)
‹V‹G vererek bebeklerinde KKB geliflimini önlemeye ça-
l›flm›fllard›r.[24] Tüm hastalara 14. ve 18. gebelik haftas›n-
da 1 g/kg ‹V‹G verilmifl; 7 hastaya ayn› zamanda yüksek
doz oral prednisolon verilmifltir. Bir bebekte KKB gelifl-
mifltir (rekürrens oran› %12.5). KKB geliflen bebe¤in an-
nesinin dikkat çeken bir özelli¤i de steroid almamas›-
d›r.[24] Rekürrensin sadece steroid almam›fl vakada görül-
mesi de, steroidin proflaksik kullan›m› aç›s›ndan uyar›c›
olmaktad›r. Yukar›da %20 rekürrens oldu¤unu bahsetti-
¤imiz çal›flmada, Kaaja ve ark.’n›n çal›flmas›ndan farkl›
olarak; gebeli¤in 12., 15., 18., 21. ve 24. haftalar›nda 400
mg/kg dozunda ‹V‹G 8 saatlik infüzyon halinde uygulan-
m›flt›r.[23] Farkl› bir aç›dan bakarsak; Kawasaki hastal›¤›y-
la iliflkili bir metanalizde ‹V‹G için doz-cevap iliflkisi
araflt›r›lm›fl, tek seferde 2 g/kg dozun, 5 günde 400 mg/kg
dozuna göre daha etkili oldu¤u gösterilmifltir.[23,25] Çal›fl-
malar aras›ndaki farklar› belki bu flekilde aç›klayabiliriz.
Verilerimize göre 6 farkl› flekilde ‹V‹G uyguland›¤›n›
gördük. En çok uygulama yöntemi; 0.4 g/kg/gün olarak
5 gün ayda bir veya 1 g/kg ayda 2 ard›fl›k gün olarak,
%28.6 hastaya; 1 g/kg haftada bir olarak %21.4 hastaya
ve 0.4 g/kg 3 haftada bir olarak %21.4 hastaya uygulan-
ma fleklinde s›ralanmaktad›r. Sonuç olarak; ‹V‹G özellik-
le pasif olarak edinilmifl otoimmün KKB tedavisinde fay-
dal› olabilir.[7]

Plazma de¤iflimi (plazmaferez, PD) KKB iliflkisi anti-
korlar›n efektif olarak temizlenmesinde rol oynayabilir.[26]

Mevcut verilere göre en iyi klinik yan›tlar›n al›nmas› için
PD’ye olabilen en k›sa sürede, AV nodda geri dönüflüm-
süz de¤ifliklikler ortaya ç›kmadan bafllanmal›d›r.[26] Bizim
sonuçlar›m›za göre; 21 hastaya, 5 farkl› prosedürde plaz-
maferez ifllemi yap›lm›flt›. %61.9 hastaya ilk olarak 2 gün
üst üste, sonras›nda haftal›k olarak PD uygulanm›flt›. PD
dezavantajlar› ise; pahal›, ifl gücü gereklili¤i, zaman al›c›
olmas›, immunglobulinlerin ve proteinlerin nonselektif
olarak kayb› say›labilir.[27]
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Sonuç
KKB tedavisinde belirlenmifl, kabul edilmifl bir kon-

sensus bulunmamaktad›r. ‹laç dozu ve seçiminde genifl
bir yelpaze mevcuttur. Vakalar›n yar›dan fazlas›n›n her-
hangi bir tedavi almam›fl olmas› di¤er bir sorundur. Dik-
kat çeken bir nokta da, plasental bariyeri geçememesine
ra¤men s›kl›kla prednisolon kullan›lmas›d›r. 
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