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Neonatal Lupus Eritematozlu Bir Olgu

A Case of Neonatal Lupus Erythematosus

OZET Neonatal lupus eritematoz (NLE); sistemik lupus eritematoz (SLE), Sjogren sendromu ve diger
kollajen vaskiiler hastaliklara sahip anneden dogan bebeklerde goriilen nadir bir hastaliktir. Hasta-
Iigin olusumunda, gebelik sirasinda transplasental yolla gecen anti-SSA/Ro, anti-SSB/La ve daha az
siklikla anti-U1RNP antikorlar: sorumlu tutulmaktadir. Hastalarin baglica klinik belirtilerini der-
matolojik, hematolojik, hepatik ve kardiyak tutulumlar olusturmaktadir. Hastalarin %15-25’inde
deri tutulumu olmakla birlikte, deri diginda cesitli sistemik tutulumlar da goriilebilmektedir. NLE,
sistemik tutulum ile mortalite ve morbiditeye sebep olabilmektedir. Bu nedenle yenidogan hasta-
larda antiler lezyonlarin ayiric: tanisinda NLE'nin de diisiintilmesi gerekmektedir. Bu ¢aligmada, kli-
nik ve laboratuvar bulgular esliginde NLE tanis1 konulan 22 giinliik erkek olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler:: Lupus eritematozus, kutandz; bebek, yenidogan

ABSTRACT Neonatal lupus erythematosus is a rare disease of infants, that are born of a mother with
systemic lupus erythematosus (SLE), Sjogren's syndrome and other collagen vascular diseases. The oc-
currence of the disease is due to transplacental transmission of anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, and less fre-
quently anti-UIRNP antibodies during pregnancy. The main clinical symptoms of the patient are
dermatological, hematological, hepatic and cardiac manifestations. Although the skin is involved in
15-25% of patients, a variety of systemic involvement other than skin can be seen. NLE, can lead to
morbidity and mortality with systemic involveament. Therefore, NLE should also be considered in
the differential diagnosis of neonatal annular lesions. Here, a 22-day old male patient, who was di-
agnosed with NLE, accompanied by clinical and laboratory findings, was presented.
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eonatal lupus eritematoz (NLE), yenidoganlarda 1/20.000 oraninda

goriilen nadir bir sendromdur. Sistemik lupus eritematoz (SLE), Sjog-

ren’s sendromu ve diger kollajen vaskiiler hastaliklara sahip anneden
gecen antikorlarin fetiiste hasara neden olmasiyla karakterize otoimmiin bir
hastaliktir.'® Anneden bebege gebelikte transplasental yolla SSA/Ro, SSB/La
veya daha az siklikla anti-U1RNP antikorlarinin gecisi ile olusmaktadir.*> Bu
antikorlar immiinglobulin (Ig) G yapisinda olup fetal dokularda hasara neden
olmakta ve bu sekilde klinik belirtilere yol agmaktadir. Hastalarin baglica kli-
nik belirtilerini dermatolojik, hematolojik ve hepatik bulgular olusturmakta-
dir.®” Deri bulgular1 bu hastalarin %15-25’inde goriilmektedir. Bu bulgular
fotosensitiv 6zellik gosteren, skar olusturmayan, sach deri, yiiz, govde ve eks-
tremitelerde antiler eritemli plaklar seklindedir.? Bu ¢aligmada, klinik bulgu-
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lar ve laboratuvar tetkikleri ile NLE sendromu tanisi
konulan 22 giinliik erkek olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki giinlitk erkek olgu, poliklinigimize viicu-
dunda olusan dokiintii sikayeti ile getirildi. Bu sika-
yetleri dogumdan 10 giin sonra baglamisg. Olgunun
dogumunun miadinda normal yolla oldugu, sonra-
sinda hemen agladig1 ve siyanozunun olmadig1 6g-
renildi. Olgunun dogumda; kilosu 3.530 g, bas
cevresi 36 cm ve boy 52 cm olup, postnatal sarilik ve
fototerapi Oykiisii yoktu. Annesinin 2,5 yildir SLE
nedeni ile takip edildigi ve 10 mg/giin Plaquenil te-
davisi aldig1 6grenildi. Fizik muayenede sach deride
sag temporal bolgede, alin sol lateralinde, govdede
ve sag ayak tabaninda eritemli antiler plaklar sap-
tandi (Resim 1-3). Diger sistem muayeneleri normal
olarak degerlendirildi. Laboratuvar tetkiklerinde
anti-U1RNP, anti-SSA/Ro ve anti-SSB/La diizeyleri
3+, ANA graniiler paternde 5+ olarak yiiksek sap-
tandi. Anti-ds-DNA diizeyleri normaldi. Bébrek
fonksiyon testleri normal, karaciger fonksiyon test-
leri (ALT, AST ve LDH) yiiksek saptandi. Tam kan
sayiminda, hemoglobin (Hb) ve platelet (PLT) de-
gerleri disiik olarak sonugland: (Tablo 1). Direkt
Coombs testi negatifti. Ayrica kardiyolojik muaye-
nesinde ve elektrokardiyografisinde herhangi bir
patolojik bulgu saptanmadi. Yapilan batin ve trans-
fontanel ultrasonografisi (USG) normal olarak de-
gerlendirildi. Ayrica tiim viicut iskelet grafisi normal
olarak degerlendirildi. Viral belirtecler (EBV, CMV,
rubella, HSV, parvoviriis) normal sinirlardaydi. Tre-
ponema pallidum hemaglutinasyon, Rose-bengal ve
Wright aglutinasyon testleri negatif olarak sonug-
landi. Bu klinik ve laboratuvar bulgular egliginde ol-
guya NLE tanis1 konuldu ve velisi aracilig ile hasta
onamu alindi. Olgunun giinesten korunmas: oneri-
lerek klinik takibe alind1. Takipte deri lezyonlarinda
alevlenme olmas: {izerine topikal steroid tedavisi
basland:1 ve iki hafta igerisinde deri bulgularinda
tama yakin gerileme gorildi.

TARTISMA

NLE’nin olusum mekanizmas: tam olarak bilinme-
mesine karsin, antikor iligkili immiinite aracilig: ile
olustugu diistiniilmektedir. Deri bulgular:1 bu hasta-

RESIM 1: Alin sol lateralindeki andiler eritemli plak.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 2: Govdede aniler eritematoz lezyonlar.
(Renkli hali igin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 3: Sag ayak tabanindaki aniler eritemli lezyonlar.
(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

larin %15-25’'inde goriilmektedir.* Bu bulgular eri-
temli antiler lezyonlar seklinde olup, ¢ogunlukla iz
birakmadan kendiliginden iyilesir. Nadiren kalica
telenjiektazi olusabilmektedir.*”# Ayrica hastalarda
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TABLO 1: Olgunun laboratuvar bulgular.
Laboratuvar belirtecleri Sonug Normal sinirlar
Lokosit {uL) 10,460 4,230-9,070
Hemoglobin (g/dL) 10,2 13,7-17,5
Platelet {uL) 104,000 142,000-400,000
Ure (mg/dL) 18 19-50
Kreatinin {mg/dL) 0,37 0,5-1,1
ALT (UL) 199 0-49
AST (ULL) 245 0-34
LDH (ULL) 525 45-129
Total bilirubin (mg/dL) 0,39 0,2-1,2
Direkt bilirubin (mg/dL) 0,17 0-0,5

ciddi mortaliteye neden olabilen dogumsal kalp
blogu ve diger organlara ait sistemik tutulum olabil-
mektedir. NLE'nin tanisi, klinik bulgulara ilaveten
anne ve bebekte artmig antikor varligina (ANA, an-
tiSSA/Ro, antiSSB/La ve anti-U1RNP) dayanir."* Ya-
yinlarda sadece kutantz bulgularin goraldigi
hastalarda sadece anti-U1RNP antikorlarinin yiiksek
oldugu gosterilmisir.* Olgumuzda da yiiz, sagh deri,
govde ve sag ayak tabaninda dogumdan sonraki 10.
glinde baglayan antiler eritemli plaklar bulunmakta
idi ve benzer sekilde ANA, anti-Ro ve anti-La’ya ila-
veten anti-U1RNP antikoru yiiksek olarak saptandu.
Olgunun deri lezyonlarinin varlig: ve takipte lez-
yonlarin sayisinda artig olmasinin anti-U1RNP yiik-
sekligi ile iligkili olabilecegini diisiinmekteyiz.
NLE’de en ciddi bulgu kardiyolojik tutulum
sonucu goriilmektedir. Kardiyak bulgular ise irre-
versibl kardiyomiyopatiden komple konjenital kalp
bloguna kadar degismektedir. Kardiyak tutulum
%20 mortal seyretmekte ve kalp blogu olan NLE’li
hastalarda %57-66 oraninda “pacemaker” gerek-
mektedir.23¢%? Olgumuzun kardiyak muayenesi,
ayrica elektrokardiyografi ve ekokardiyografi ince-
lemesi normal olarak degerlendirildi ve klinik ta-
kibe alindi. NLE’de sistemik olarak karaciger
tutulumu ve hematolojik anormallikler yaklasik
%10 oraninda goriilmektedir.* Tablo daha ¢ok
trombositopeni, anemi, nétropeni, pansitopeni he-
patik yetmezlik, kolestaz ve asemptomatik transa-
minazlarda yitkselme seklindedir."*” Olgumuzda
yapilan batin USG sonucunda hepatomegali sap-
tanmadi, ancak transaminaz yiiksekligi goriildi.

Ayrica olgumuzda Hb ve PLT disiikliigiiniin ol-
mas1 nedeni ile hematolojik tutulum diisiintldi.
Cogunlukla tedaviye gerek kalmadan kendiligin-
den diizelen tablolar oldugu i¢in olgu takibe alind1
ve kontrol tetkiklerinde gerileme goriildii.* Bu sen-
dromda, diger sistem tutulumlar: arasinda santral
sinir sistemi, kemik, bébrek tutulumlar: goriilebil-
mektedir. Norolojik olarak hidrosefali ve makrose-
fali goriilebilmektedir.>'® Ayrica ciddi trombosito-
peniyle iliskili olabilen intraserebral hemoraji ve
diger iskemik beyin lezyonlar1 goriilebilmektedir.!!
Olgumuzda bas ¢evresi normal capta olup trans-
fontanel USG normal olarak degerlendirildi; bu se-
beple norolojik tutulum distintilmedi. Kemik
tutulumu arasinda ise kondroplazi punktata gorii-
lebilmesi nedeni ile olgumuza tiim iskelet grafisi
¢ekildi ve sonug normal olarak degerlendirildi.

NLE tanisi alan hastalarda otoimmiin hastalik-
lara yatkinligin daha sik goriildtigii bildirilmigtir. Bu
nedenle NLE tanisi alan hastalarin 6zellikle prea-
dolesan donemde, romatolojik a¢idan da takibi
6nem tagimaktadir.’? Kutanoz bulgular ve diger sis-
temlere ait klinik bulgular gecici olup, maternal
otoantikorlarin yenidogan dolagimindan temizlen-
mesi ile beraber alt1 ay i¢inde kaybolurlar.” Ancak
kutanoéz lezyonlar giines ile artabileceginden gii-
nesten kacinilmasi ve giines koruyucu kremlerin
kullanilmasi 6nerilmektedir. Diisiik potensli kor-
tikosteroidli kremler iyilesmeyi hizlandirabil-
mektedir. Kalic1 telenjiektazinin tedavisinde lazer
uygulanmas: diistiniilebilir. Ancak kardiyak tutu-
lumda kalic1 “pacemaker” tedavisi gerekebilecegin-
den yakin takip 6nem tasimaktadir."* Olgumuzda
da ek sistemik tedavi verilmeyip hematolojik, kar-
diyolojik ve hepatobiliyer tutulum agisindan klinik
takibe alind1 ve takiplerinde laboratuvar bulgula-
rinda gerileme saptandi. Deri lezyonlarina diisitk
potens kortikosteroid tedavisi baglandi ve giinesten
korunma o6nerildi. Bu tedavi ile antiler plaklar iki
hafta igerisinde tama yakin geriledi.

Sonug olarak NLE, mortalite ve morbidite se-
bebi olabileceginden bu durumun tanisinin konul-
mast 6nem arz etmektedir. Yenidogan hastalarda
aniiler lezyonlarin ayiric1 tanisinda NLE diigtinil-
melidir. Bu hastaligin tedavisinde multidisipliner
yaklasim gerekmektedir.
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