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ÖZET 

Sistemik lupus eritematozusun (SLE) en spesifik kalp bul­
gusu noninfektif valvüler vejetasyonlada karakterize Lib­
man-Sacks endokarditidir. Pediatrik lupusda Libman­
Sacks endokarditi nadir olarak bildirilmiştir. Ayrıca bu 
olguda saptadığımız asandan aortada anevrizmatik dila­
tasyon SLE'de bildiğimiz kadarıyla daha önceleri bi/diril­
memiştir. Semptom ve bulguları 4 yaşında başlayan, 6 ya­
şından beri Pediatrik Romatoloji bölümünde SLE tanısıy­
la izlenmekte olan, apeksde duyulan üfürüm nedeniyle 
kardiyolojik olarak değerlendirilen 14 yaşındaki kız has­
tanın ekokardiografisinde mitral kapak anterior yaprak­
çıkta kalm/aşma ve hiperekojen vejetasyon, hafif mitral 
yetersizliği; aort kapağında kalın/aşma, vejetasyon ve ha­
fif derecede yetersizlik saptandı. Ayrıca aort kapağı ste­
notik olmadığı halde asandan aortada anevrizmatik ge­
nişleme belirlendi. Bu vasküler kamp/ikasyanun hipertan­
siyon öncesi dönemde gelişmiş olması, SLE'a bağlı arter­
yel bağ dokusunun tutulması ile ilgili olabileceğini düşün­
dürmektedir. 

Anahtar kelime/er: Asandan aortada anevrizmatik dila­
tasyon, Libman-Sacks endokartiti, pediatrik lupus, siste­
mik lupus eritematozu, 

Sistemik lupus eritematosusun (SLE) en spesifik 
kalp bulgusu Libman-Sacks endokarditİdİr (LSE) 
(1 .2). SLE'li erişkinlerde klinik olarak seyrek, otopsi 
çalışmalarında sık bildirilen bu lezyon, 2 boyutlu (2-
B) ekokardiografiden sonra yaşayan hastalarda da 
sıklıkla bildirilmeye başlanmıştır (3-5). Pediatrik 
SLE'de LSE ile ilgili bilgiler az sayıda olgu içeren 
yalnızca bir seri, erişkin serilerinin içerisindeki az 
sayıda çocuklar ve izole olgu bildirimleri ile sınırlı­
dır (6,8). Bu yazıda transtorasik ekokardiografi ile ta­
nısı konulan mitral ve aort kapağında LSE ve daha 
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önce tanımlanmamış olan assendan aortada anevriz­
matik genişlemesi olan SLE'li bir kız çocuğu sunul­
maktadır. 

OLGU 

FN, 12 yaşında, Afganistan kökenli kız çocuğu, 4 yaşında 
üst solunum yolu enfeksiyonunu izleyerek yüz ve alt eks­
tremilelerinde daha belirgin, peteşial tipte dökünlüleri ol­
muş. Suudi Arahislanda idiyopatik trombositopenik purpu­
ra tanısı konulup prednisolon tedavisi ile yakınmalarında 
belirgin azalma saptanmış. 6 yaşında ateş, yüze ve yanak­
lara yayılan kızarıklık ve kulaklarda döküntü yakınmaları 
ile Cerrahpaşa Tıp Fakültesine başvurmuşdu. Fizik muaye­
nesinde yüzde kelebek tarzında eritemi, kulaklarında nek­
rotik ülsere lezyonları, 4 cm hepatomegalisi ve 7 cm sple­
nomegalisi saptandı. Eritrosit sedimentasyon hızı yüksek, 
antinükleer antikor ve anti-ds-DNA pozitif, C3 düzeyi dü­
şük (%14 mg, N>%50mg) bulundu. SLE tanısı konularak 
prednisolon tedavisi ile izlemeye alındı. 

Bu tedaviyle hastanın klinik bulgularında belirgin gerile­
me saptandı. İlk kez 7 yaşında mitral odakta duyulan yayı­
lımı olmayan 1-2/6 şiddetinde protosistolik bir üfürüm or­
taya çıkdı. 10 yaşında çekilen ekokardiyografisinde mitral 
kapağın anterior leafletinde hiperekojen 4x5 mm çapında 
vejetasyon, renkli akım ve Doppler ile hafif mitral ve aort 
yetersizliği ayrıca asendan aortada anevrizmatik genişleme 
belirlendi. Bu sırada yapılan laboratuar tetkiklerinde ESH 
56 mm/saat, CRP negatif, C3 76.2 lU/ml, hemokültür ste­
ril, antikardiolipin IgM 0.5 lU/ml (N<l 2), anticardiolipin 
IgG 1.5 lU/ml (N<l2 lU) bulunmuştu. 

10 yaşında geçirdiği generalize tonik-klonik konvülsiyon 
sonrası EEG ve kraniyal MR'da SLE'nin merkezi sinir 
sistemi tutulumu belirlendi. 1 1 yaşında gövdede ve eks­
tremitelerde yaygın makülopapüler ve purpurik tezyonlar 
üst ekstremitede Raynaud fenomeni, çomak parmak ve 
tırnak uçlarında trofik bozukluklar saptandı. ll yaşında 
iken yüksek ateş, şuur bulanıklığt ve ilk kez hipertansiyon 
ile getirilen hastaya lupus krizi düşünülerek metil predni­
solon hücum tedavisi 30 mg/kg/gün dozundan uygulandı 
ve antihipertansif tedavi başlandı. Devam tedavisi predni­
solon, hidroksikolorokin ve azotiopurin ile sürdürüldü. 

Devam eden üfürümü nedeniyle 14 yaşında kardiyolojik 
olarak yeniden değerlendirilen hastanın ekokardiografik 
incelemesinde kalp boşlukları vücut ağırlığına göre normal 
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genişlikte, kalp kontraksiyonlan normal sınırlarda (kısal­
ma fraksiyonu %32) bulundu. Mitral kapak anterior leaflet 
kalıniaşmış ve hiperekojen görünümde, anterior leaflet 
ucunda 10.3x4. ı mm çapında vejetasyon saptandı (Şekil 
ı). Renkli akım ve Doppler ile hafıf derecede mitral yeter­
sizliği görüldü. Aort kapağının sağ koroner küspisinde 
3.7x2.2 mm çapında küçük vejetasyon olduğu belirlendi 
(Şekil 2). Aort kapak açılışı ve assendan aorta akımı nor­
mal bulundu, renkli akım ve Doppler ile hafif aort yeter­
sizliği saptandı. Aort kökü genişliği normal iken (1.93 
cm), ascendan aortada anevrizmatik dilatasyon (3.25 cm) 
mevcuttu (Şekil3). 

TARTIŞMA 

SLE perikardı, myokardı, endokardı tutarak pankar­
dir yapabilmektedir. Aynca koroner arterit ve erken 
ateroskleroz şeklinde koroner arterleri, SLE'li anne 
çocuklannda tam AV blok şeklinde kalbin ileti siste­
mini de etkilemektedir (1,2). 

Şekil 1. 2-B ekokardiografide apikal 4 boşluk görünıüde mitral 
kapakdaki heperekojen vejetasyon gösterilmiştir. 

Şekil 2. Apikal 5 boşluk görüntüde aort kapağındaki vejetasyon 
(sağdaki ok) görülmektedir. 
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Şekil 3. Parasıemal uzun eksen görünıüde aort kökünün normal, 
assendan aortanın anevrizmaıik geniş olduğu görülmektedir. 

SLE'nin postmortem en patognomonik bulgusu Lib­
man-Sacks endokarditi olarak tanımlanan noninfek­
rif valvüler yada mural vejetasyondur. LSE'ne eriş­
kin otopsi çalışmalarında % 30-70 sıklıkta rastlan­
mıştır. Buna karşın klinik olarak tanınması oldukça 
nadirdir. LSE 2-B ekokardiografinin klinik kullanı­
mı yaygınlaştıkça hastalar yaşarken de tanınmaya 
başlanmış, transtorasik ekokardiografık çalışmalarda 
erişkinde % 4-9 oranında bildirilmiştir (9-t 1). Otopsi­
lerde daha sık rastlanılan bu komplikasyonun trans­
torasik 2-B ekokardiografide daha az sıklıkla rast­
lanması küçük boyutlu vegetasyonların gösterilme­
sindeki güçlükten kaynaklanmaktadır. Küçük boyut­
lu vegetasyonlan gösterınede daha duyarlı olan tran­
sözofagial ekokardiografi ile SLE'lu hastalarda veje­
tasyonlu endokardit% 43 oranında bildirilmiştir (12). 

Aynı çalışmada valvüler vejetasyonlu olgulann üçte 
ikisinde bizim olgumuzda olduğu gibi kapak kahn­
laşması belirlenmiştir. 

LSE lezyonları hastamızda olduğu gibi genellikle 
klinik olarak sessiz, hemodinamik olarak önemsiz 
lezyonlardır (1 ,7). Nadiren valvüler yetersizlik daha 
nadiren stenoz ve yetersizlik nedeniyle kapak replas­
manı gerektiren olgular bildirilmiştir (1,8,10,14). Gal­
ve ve ark.'ı prospektif ekokardiografik çalışmaların­
da SLE'de vejetasyonlu kapak disfonksiyonunun ve­
jetasyonsuzlara göre daha hafif seyrettiğini bildir­
mişlerdir (7)_ Olgumuzda LSE muhtemelen üfürü­
mün ortaya çıktığı 7 yaşında gelişmiş olabilir. 7 yıl 
önce başladığını varsaydığımız lezyon hastanın kli­
niğinde halen bozulmaya yol açmamıştı. 4 yıl önce 
saptanan mitral kapaktaki vejetasyonda büyüme ol­
masına ve aort kapağında yeni vejetasyon ortaya çık-
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masına rağmen hafif derecede olan kapak yetersiz­

liklerinde de ilerleme olmamıştı. 

SLE'de valvüler lezyonlar LSE ile sınırlı değildir. 

Erişkin Erişkin otopsilerinde valvülit, fibrozis, mu­
koid dejenerasyonlarda bildirilmiştir (1 ,2). Az sayıda 

çocuğu da içine alan erişkin çalışmalarda total kapak 

tutulumu transtorasik ekokardiografide %21 -%50 
transözofagial ekokardiografide %61 sıklıkda bildi­
rilmiştir (3-5,9-13). Son yıllardaki prospektif ekokar­

diografik çalışmalar genel kanaatin aksine SLE'de 

kapak tutulumunun mortalite ve morbidite bakımın­

dan önemli olabileceğini düşündürmektedir (9,1 1,12). 

Bildiğimiz kadarıyla SLE'de aortada dilatasyon veya 

anevrizma şeklinde bir koroplikasyon bildirilmemiş­

tir. Bu koroplikasyon 2 yıl önceki ekokardiografisin­

de farkedilmişti. Lezyonun henüz hipertansiyon ol­

maksızın gelişmesi, buna benzer lezyonlann Marfan 

sendromu gibi bağ dokusunun kalıtsal hastalıkların­
da da görülmesi SLE'nin arteryel bağ dokusunu tut­

ması ile ilgili olabileceğini düşündürmektedir. 

Pediatrik lupusda LSE, prevalansı tam olarak bilin­

memekle birlikte erişkinlere oranla seyrek tanımlan­

mıştır. Literatürdeki pediatrik SLE'lerde kapak tutu­
lumu prevalansı konusundaki tek ekokardiografik 

çalışmada prevalansın %20 olduğu saptanmıştır (5). 

Pediatrik SLE'deki LSE prevalansının düşüklüğü ço­
cuklarda otopsi sayısının azlığı ve bu konudaki eko­

kardiografik çalışmaların yetersiz olması ile açıkla­
nabilir (6). LSE'nin gelişme riskinin yaşla ve hastalık 

süresi ile ilişkili olduğuna dair kanıt olmadığı gibi 

erişkin serilerdeki pediatrik vakalar ve izole olgu bil­

dirileri LSE'nin çocuklarda sanıldığı kadar seyrek ol­
madığını düşündürmektedir (7,8). 

Sonuç olarak pediatrik SLE'de kalp kapak tutulumu 

sıklığı, niteliği ve prognozunun belirlenmesi için çok 

merkezli, geniş serilerde prospektif ekokardiografik 

çalışmalar yapılmalıdır. 
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