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oL6V

* 14 yas, kiz

YAKINMA

« Cok sui¢me, gece idrar kagirma, halsizlik,bas agrisi, kusma



HIKAYE

» Bilinen hastaligi olmayan hasta 1 hafta 6nce ateg, bas agrisi, halsizlik gikayeti ile dig
merkeze basvurmus. Hastadan Covid PCR alinmis, negatif sonuglanmis. Idrar tahlilinde
|6kosit pozitif gelmesi lizerine piyeloseptil regete edilerek taburcu edilmis.

« Sikayetlerinin gerilememesi ve kusma sikayeti eklenmesi tlizerine hasta dis merkezde
doktora basvurmus. Covid PCR tekrarlanmis negatif sonuglanmis.

« Idrar tahlilinde proteiniiri, bakilan kanlarinda ALT, AST yiikseKkligi, kreatinin yiiksekligi
ve pansitopeni gorilen hasta ¢ocuk acil servisimize sevk edilmis.



OZGECMIS

Dogum dncesi donem: Anne antenatal USG takibine dizenli gitmis.

Dogum daonemi: Miadinda, 3000 gr NSVYD

Dogum sonrasi désnhem: Dogumda travma oykiisii yok. YDYBU yatig 6ykiisii yok.
Dizenli kullandigi ilag yok. Gegirilmis operasyon ve hastane yatis oykisu yok.

SOYGECMIS

« Anne: 49 yas, sag-saglikli

« Baba: 49 yas, sag-saglikli

* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
 l.gocuk: 20 yas kiz,sag saglikli

« 2.cocuk: hastamiz



FIZIK MUAYENE

Viicut Isisi: 36,6°C Solunum sayisi:22/dk Kan basinci:100/60mmHg(50p)
Kalp hiz1:96/dk Saturasyon: %98 (oda havasinda)

VA: 42kg (<3p, -1,99 SDS)  Boy:151cm(5p, -1,69 SDS)

Genel durum: Lyi. Biling agik. Oryante, koopere.

Cilt: Turgor-tonus dogal. Odem, ikter, petesi-purpura, pigmentasyon bozuklugu yok, dokiintii yok.
Bas Boyun: OF dogal. Tonsiller dogal. Mukozalar dogal. LAP yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. 66z kapaklari hafif demli.

KVS: S1+ S2 +. S3 yok. Ek ses yok. Ufiiriim yok.

SS: HIHTSEK. Retraksiyon yok . Dinlemekle ral, ronkiis yok. Ekspiryum uzunlugu yok.

GIS: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound yok. Organomegali yok.
Genitolriner Sistem: Haricen kiz. Anomali yok

Nérolojik muayene: Dogal.

Ekstremiteler: Dogal, pretibial ddem yok.



LABORATUVAR

Hemogram

WBC - 2700 mm3
NEU - 1810 mm3
LYM - 750 mm3
HGB - 10,50 g/dL
MCV - 85,10 fL

PLT - 100.000 mm3

CRP - 0,75 mg/L (<5)

Sedimentasyon - 58 mm/h (<20) °

Biyokimya

Ure:71,9 mg/dL
Kreatinin:1,12 mg/dL
AST (S60T):499,2 U/L
ALT (SG6PT):221,5 U/L

Bilirubin, Total:0,2 mg/dL

Bilirubin, Direkt:<0,07 mg/dL _

Albumin:22,7 g/L
CPK:539 U/L
LDH:695 U/L (135-214)

Sodyum:136mmol/L
Potasyum: 5,3 mmol/L
Kalsiyum:8,59 mg/dL
Fosfor:4,79 mg/dL
Urik asit:6,4 mg/dL



TAM IDRAR TAHLILI

Tam idrar Analizi (TIT)
FIZIKSEL AMALIZ

Renk ACIK SARI ACIK SARI
Bulanikhk BERRAK BERRAK
pH &0 55 - B0
Dansite 1,021 1005 - 1.027
Kan +++ MEGATIF(-)
Lékosit ESER MEGATIF(-}
Glukoz MEGATIF(-) NEGATIF(-}
Frotein +++ maldL MEGATIF(-)
Bilirubin MNEGATIF(-) maldL NEGATIF(-)
Keton MEGATIF(-) ma/dL NEGATIF(-)
Mitrit MNEGATIF(-) NEGATIF(-)
Urabilinojen MORMAL MORMAL
Askorbik Asit 0 mikromalil

0,178 mikromel /L Gzerindeki agkorbik azit dederlerinde, idrarda Glukoz, kan ve nitrit negatifligi clabilecedi giz &nin
MIKROSKOPIK AMALIZ

Baktari 1

Yassi Epitel 2 HPF
Eritrosit 172 IHFF
Lakosit & HFF
Silendirler 1 HFF

Grandler Silendir 1 HFF



PATOLOJIK BULGULAR

Cok su icme, idrar kacirma

Bulanti, kusma

Bas agrisi

G6z kapaklarinda 6dem

Idrarda protein (+), kan (+)

Yiiksek ESR, distik CRP

Pansitopeni

Yiksek kreatinin, AST,ALT ,CPK,LDH
Disuk alblimin dizeyi



On Tanilar & Ek tetkikler




Ferritin: 1712 ug/L (13-150)
Haptoglobulin: 0,67 g/L (0,3-2)
Direkt Coombs: Pozitif(+)

IgG (Immiin kompleks) - 8,65 g/L (yasa gére normal)

C3 (Kompleman 3) - 0,21 g/L (0,9-1,8)

C4 (Kompleman 4) - 0,02 g/L (0,1-0,4)

Rose Bengal, Parvoviris, TORCH, hepatit marker, EBV negatif.

Periferik yayma: blast izlenmedi, eritrosit morfolojisi normal
izlendi.



Protein/Kreatinin Orani (Spot idrar): 3,17 g/g kreatinin (>2 nefrotik
diizeyde proteiniri)

Protein (24 Saatlik Idrar):1166,4 mg/giin (37.6 mg/m2/saat, >4 anlamli
proteinuri, >40 nefrotik dizeyde proteiniri)

Idrar Kiltiird: dreme olmadi.

Batin USG: Karaciger boyutlar: ust sinirda izlenmekte olup 155 mm alcdldd,
konturlar: dizenlidir. Parankim ekosu homojen izlenmektedir. Solid-kistik
kitle lezyon izlenmemistir.

Bilateral bébrek boyutlari normaldir, konturlar: dizenlidir. Bilateral
parankim kalinliklari normaldir. Bilateral bobreklerde tag, hidronefroz
1zlenmemektedir. Bilateral bobrek parankim ekolar: ]c_;r'a e 2 renal parankimal
hastalik lehine artmistir. Her iki bobrekten alinan RI degerleri sagda
ortalama 0,52, solda ortalama 0,57 6l¢llmus olup normal sinirlar
icerisindedir.



Otoantikorlar:
« ANA: Pozitif
* ANCA negatif. LKM negatif.

* ENA paneli (extractable nuclear antigen)
— ENA DFS 70: +
— ENA Nukleosom: +
— ENA DS DNA: +++
— ENA Histones: +
— ENA PM: GRAYZONE
— ENA Anti Sm: negatif.
— ENA Ro-52:negatif.
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SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS

> Lupus. 2017 Jan 1;961203317742714. doi: 10.1177/0961203317742714. Online ahead of print.

Selena Gomez, lupus and the impact of celebrity
health disclosure on public awareness

G Rahmani !



SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZUS

Sistemik lupus eritematozus (SLE) multisistemik, otoimmun bir hastaliktir.

Hastaligin karakteristigi olan otoantikorlar ve imminkompleksler,
damarlarda ve dokularda yarattiklar: inflamasyonla klinik bulgulari ortaya
ctkarirlar.

Hastalarin %10-20'si ¢ocukluk yas grubunda bulgu verir ve ortalama tan
yasi 12-16 yastir. Bes yasindan kiguk olgu sayisi oldukga azdir.



Sekil 1+ Genetik, cevresel, hormonal, epigenetik faktorlerin etkisi ile immiin sistem aktive olmaktadir. Immiin sistemin aktive olmasi
sonucunda olugan antikorlar, imminkompleksler, otoreaktif veya inflamatuar T hucreler ve inflamatuar sitokinler devreye girerek organ
hasarina neden olmaktadir.



ETIYOPATOGENEZ

 Ultraviyole isinlari, sigara kullanimi, hava kirliligi, civa maruziyeti
gibi gevresel ajanlar oksidatif strese yol agarak lupus olusumuna

ya da aktivasyonuna neden olabilir.

* Enfeksiyonlar;
— CMV ve EBV en sik sorumlu tutulan viral ajanlardir. Saghkl
populasyonla karsilastirildiginda SLE hastalarinda artmis EBV

ve CMV enfeksiyon prevelansi mevcuttur.

— Agilarin lupus lzerine etkisine baktigimizda ise Hepatit B ve
grip asisi sonrasinda gosterilmis lupus vakalar: bildirilmistir.



Hormonlar ve Cinsiyet

— Otoimmin hastaliklar genellikle kadinlarda daha sik gozlenir. Bu durum seks hormonlarina
ve cinsiyet kromozomlarinin etkisine baglidir.

» X kromozomu hormonal etkiden bagimsiz olarak lupusun patogenezinde rol
oynayabilir. Tki X kromozomuna sahip olmanin lupus riskini artirdigi gésterilmigtir.
Klineferter sendromlu (47 XXY) bireylerde lupus riski artmaktadir. Ayrica lupusun
patogenezinde sorumlu olan CD40 geni X kromozomu lzerine lokalizedir.

> Ostrojen ve endokrin bozucularin lupus lizerinde etkisi gosterilmistir. Gebelikte artan
ostrojen seviyesi ile hastalik aktivasyonu arasinda iligki vardir.



Tablo 1. Sistemik Lupus Eritematosus’da Sorumlu

Genler

B ve T Hilcre Fonksiyonu ile
lliskili Genler:

[ [

. EPIGENETIK
PDCDA

PRL

PTPN22

FYB

TNFSF4

BANK1

RASGRP3
VDR

 Patogenezde DNA metilasyonu, histon modifikasyonu, | ..

DNA Tamir
Genleri:

XRCC13ved
STKA7TA

Interteron liskili
Genler

IFIH1

IRF-5
TLR7,8ve9
TYK2

STAT4

mikro RNA profili gibi epigenetik faktorlerin roli gosterilmistir.

* Lupus hastalarinda ITGAL, CD40LG, CD70, PPP2CA gibi patogenezden

sorumlu tutulan bazi genlerde DNA metilasyonunda azalma tespit
edilmistir.

» Hidralazin ve prokainamid gibi ilaca bagli lupusun en iyi bilinen iki etkeni

olan ilaglarin invitro olarak T hiicre DNA metilasyonunu inhibe ettigi

osteri mi?’rir'. Benzer sekilde idiyopatik lupus hastalarinda da T hucre

NA metilasyon anormallikleri gozlenmistir.




GENETIK

Kompleman eksikligi;
» Immiinkompleks ve apoptotik hiicrelerin temizlenememesi, 6zellikle Clq eksikliginde gériilen
anormal sitokin yapimi ve self-antijenlere tolerans kaybi one gikan mekanizmalardir.

» Homozigot Clq eksikligi olanlarin %90'indan fazlasinda, C4 eksikligi olanlarin yaklasik %60'inda
ve C2 eksikligi olanlarin %30'unda lupus klinigi gozlenmistir.

» Cl'e karsi gelismis otoantikorlar SLE hastalarinda saptanabilmektedir. Anti-Clq antikorlar: lupus
nefriti icin iyi bir belirleyicidir.

ce\Jeoe

Ikizlerle yapilan calismalarda monozigotik ikizlerde %24, dizigotiklerde %2 SLE konkordansi
bulunmustur.

Insan lokosit antijenleri (HLA) ile lupus arasindaki baglanti incelenmis ve bazi HLA alleleri ile
hastalik arasinda iliski bulunmustur.



Klinik Bulgular

1.Deri ve Mukoza Bulgular::
 Spesifik cilt lezyonlar::
» Akut kutanoz lupus;

 Malar dokiinti (%60-85) ylizde, yanak ve burun kokiinde ultraviyole 1s1gina hassas
kelebek tarzinda eritemli lezyon, nazolabial sulkus korunur.

* Yaygin dokintu (eritematoz)
» Subakut kutanoz lupus (¢ocukta nadir)
» Kronik kutanoz lupus; diskoid dékiintd, yaygin diskoid lupus, lupus pannikiiliti

* Nonspesifik cilt lezyonlar::

» Kutanoz vaskilit, fotosensitivite, oral ve nazal ilserler, alopesi, livedo retikularis,
Raynoud fenomeni



Sekil 5« Malar rag lezyonu olan erkek gocugu. Sekil 6 » Cenede diskoid lezyonu olan kz ¢ocugu




2. Kas-Iskelet Sistemi

« Kas iskelet tutulumu hastaligin kendine bagl veya kullanilan tedavilerin yan etkisi olarak
karsimiza ¢ikabilir. En sik bulgular;

> Artrit; %80 oraninda goriilir. Simetrik, poliartikiler, biyiik ve kiigiik eklemleri bir
arada etkileyebilir. Artrite genellikle sabah sertligi eslik eder ve deformite
birakmadan iyilesir.

> Artralji

» Tenosinovit en sik gorilen bulgulardandir.

« TIlerleyen yillarda ise steroid tedavisine bagl avaskiiler nekroz, osteoporoz, steroid
miyopatisi gibi kas iskelet patolojileri karsimiza ¢ikabilir.



3. Bobrek tutulumu

« Renal tutulum ciddi morbidite ve mortalite nedenidir.

 Pediatrik lupus hastalarinin %50-75" inde renal tutulum goriiliir ve genelde tanidan

sonraki ilk 2 yil iginde bulgu verir.

« Gocukluk yas grubunda (%50-67), eriskinlere gore (%34-48) daha sik renal tutulum
beklenir.

« Erken tani ve tedavi renal hastaligin prognozunu yakindan etkilemektedir.



3. Bébrek tutulumu

 Renal bulgular;
> Minimal proteiniri ve/veya mikroskobik hematdiri
> Nefrotik sendrom,
» Malign hipertansiyon,

> Bobrek yetmezligine kadar degisen bir aralikta kendini gésterir.

« Trombotik mikroanjiopati klinigi ile de karsimiza gelebilir.

> HUS coombs negatif hemolitik anemi, trombositopeni ve bébrek yetmezligi,

» Trombotik trombositopenik purpura; bu bulgulara ek ates ve nérolojik bozukluk ile kargimiza gikar.

« Gross hematiri ile bagvuran olgularda renal ven trombozu, frombotik mikroanjiyopati akilda
tutulmalidir.



3. Bobrek tutulumu

« Amerika Romatoloji Koleji kriterlerine gére lupus nefriti
— 24 saatlik idrarda 500 mg'dan fazla protein atilimi ya da
— Spot idrar protein/kreatinin oraninin 0,5 g/g'dan fazla olmasi ya da

— Spot idrarda +3 proteiniiri ve/veya idrar sedimentinde hiicresel silendirler gérilmesi

»  SLICC (Uluslararasi Sistemik Lupus Klinikler Igbirligi) ' ye gore;
— 24 saatlik idrarda 500 mg' dan fazla protein atilimi ya da

— Idrar sedimentinde kirmizi kan hiicrelerinin gériilmesi olarak tanimlanir.



- KIME BIYOPSI?

« Hipovolemi, sepsis, ilag intoksikasyonu gibi sekonder bulgular olmadan serum kreatininde
artis,

« 24 saatlik idrarda 500 gr/giin'den fazla protein atilimi ve/veya idrar sedimentinde hiicre
varligt,

« Devam eden izole hematiri bulunmasi biyopsi endikasyonudur.

- BIYOPSI TEKRARI?
* Proteinirinin sebat etmesi, yeni gelisen hematiri, bébrek fonksiyon testlerinde
kotilesme oldugunda tekrari onerilmektedir. Ancak bu konuda kesin bir kilavuz yoktur.

Renal tutulumda hastaligin klinik bulgularinin siddeti her zaman biyopsi bulgulari ile korele olmayabilir.

Ciddi lupus nefriti olan vakalar ‘sessiz’ ya da hafif klinik ve laboratuvar bulgulariyla karsimiza gelebilir.




Tablo 2. Ulustararas: Nefroloji Dernegji/Renal Patoloji Dernegi B

Kias | Minimal Mezengial Lupus Nefii Al Lozyon | eonk Lazyen
Isik mikroskobunda normal glomerdll, immanfloresanda mezengial immn deposit * Endokapiller hipersellliarite | « Glomeruler Skleroz
Kias Il Mezengial Proliferatif Lupus Nefrit * Karyoreksis * Fibr0z Adezyon
Isik mikroskobunda mezengial hipersellilerite ve mesengial matrikste genisleme, immin floresanda * Fibrinoid Nekroz * Fibroz Kresent
mezengial immin deposit ¢ GlomerdQler Bazal
Klas IIl Fokal Lupus Nefriti Membranda Raptdr
Klas 111A Aktif ya da inaktif fokal, segmental, global endokapiller ya da ekstrakapiller glomerdionerit, * Kresent (Selldler,
glomerdllerin %50'sinden azinda tutulum, tipik olarak fokal subendotelyal immindeposit fibroselldler)
Klas IIA/C Aktif ve kronik lezyon, fokal proliferatif ve sklerotik lupus nefriti « Subendotelyal Deposit
Klas IIIC Kronik inaktif lezyon, glomerdler skar, fokal sklerotik lupus * Intraluminal Immun Birikim
Klas IV Diffuz Lupus Nefriti
Etkilenen glomerilllerin <%50'sinde segmental lezyon: IV S
Etkilenen glomerilllerin =%50sinde global lezyon: IV G COCUler'dG;
Klas IV-S (A) Aktif lezyonlar: Difflz Segmental Proliferatif LN > "/040_60 dlfoZ pr'olifer'a’rif
Klas IV-G (A) Aktif lezyonlar: Difflz Global Proliferatif LN .. .
Klas IV-5 (A/C) Aktif ve kronik lezyonlar: Difflz Segmental Proliferatif ve Sklerozan LN 9|OmerU|Onefr‘|1' (klas IV),
Klas IV-G (A/C) Aktif ve kronik lezyonlar: Diffiiz Global Proliferatif ve Sklerozan LN
Klas V=S (C) Skarlt kronik inaktif lezyonlar: Difflz Segmental Sklerozan LN > %10-20 fokal proliferatif
Klas IV-G (C) _Slcarh kronik inaktif lezyonlar: Diffiiz Global Sklerozan LN 9|omem’j|onefr-|‘-|- (leS III)’
Klas V lleri Sklerozan Lupus Nefriti
Glomerillerin %90'Indan fazlasinda global skleroz vardir.

> 7%3-28 membranoz

lomerdlonefrit (klas V
2003 yilr Uluslararasi Nefroloji Dernegi/Renal Patoloji glom frit ( )

Dernegi (ISN/RPS) tarafindan yapilan son diizenleme.



Tablo 4. Amerikan Romatoloji Dernejine gore

4. Noropsikiyatrik Tutulum

Noropsikiyatrik Tutulum
Santral Sinir Sistemi Periferik Sinir Sistemi
. . G e e . : - Tutulumu Tutulumu
 Santral, periferik, otonomik sinir sistemi tutulumu olabilir. : -
* Aseptik Menenijit * Akut Inflamatuar
« Serebrovaskiler Olay de:ni}’:_lli(luf:" e
g B ] Ll poliradikdlondropati
- Bas agrisi; en sik goriilen semptomdur. COTTYR D SR (Guillian-Barre
* Bagagnis| Sendromu)
» Aktif hastaligin bir bulgusu olabilecegi gibi * Hareket Bozuklugu(Kore) |« oronomik bozukluk
: . : * Miyolopati « Monondropati
artmig intrakraniyal basincin, enfeksiyonlarin ya da e NObet -

Myastenia Gravis
Kraniyal Noropati
Polindropati
Pleksopati

« Akut Konfiizyonel Durum
. Anksiyete BOZUK|UQU

Bu nedenle ani baslayan bas agrisi hizlica tetkik edilmelidir. « Kongnitif Bozukluk

* Duygudurum Bozuklugu
* Psikoz

sinus ven trombozunun habercisi olabilir.




5. Hematolojik tutulum
Hastalarin %50'sinden fazlasinda en az bir seride sitopeni goriilir.

Anemi

>

Coombs pozitif otoimmiin hemolitik anemi: SLE' deki aneminin en tipik nedenidir (%10)

Artmig retikilosit sayisi, diisiik haptoglobulin, artmis indirek bilirubin, yiiksek LDH ve pozitif direkt
coombs testi saptanir.

Anemiye otoimmin trombositopeni eslik edebilir.

Cogu hastada kan grubu antijenlerine (Rh, Kell, Kidd, ve Duffy) karsi otoantikor mevcuttur. Bu nedenle
transfiizyondan zorda kalmadikga kaginilmalidir.

Kronik hastalik anemisi; kronik inflamasyona bagli eritropoezin baskilanmasi, kronik renal hastaliga
bagli azalmig eritropoetin gorilir. Retikilosit sayisi ve demir seviyesi dusik, ferritin yiksektir.

Demir eksikligi anemisi; Nutrisyonel eksikliklere, gastrointestinal kayiplara ve menstruel siklusa bagli
sik gorilir.

Aplastik anemi nadiren goriilir (otoantikorlarin kemik iligini baskilamast, kullanilan ilaglarin yan etkisi).



5. Hematolojik tutulum

Lékopeni: (7%46-64)
— Lenfopeni (<1500/mm3) daha siktir ancak genelde ilaglara bagli (siklofosfofamid; vb) olmak iizere
notropeni de gorilmektedir.
— Lenfopeni hastalik aktivitesi ve antidsDNA titresi ile koreledir.

— Lokopeninin bir diger nedeni makrofaj aktivasyon sendromudur. Nadir ama hayati tehtit eden bir
komplikasyondur.

Trombositopeni: (7%25-37)
— Anti GPIIb/ITIa ve anti frombopoetin reseptor antikorlari sorumlu futulmaktadir.

— Kronik immiin trombositopenik purpura (ITP) tanili cocuk ve ergenlerde ANA pozitifligi SLE
gelisimi igin risk olusturmaktadir.

Tromboemboli: Antifosfolipid antikorlar ve lupus antikoagulanin pozitifligi riski
artirmaktadir. Venoz tromboz, serebral ven trombozu ve pulmoner emboli gériilebilir.

— Bir galismada 149 gocuk hasta 10 yil boyunca izlenmisg, 24’ iinde lupus antikoagulani tespit edilmis ve bu
hastalarin %54'linde tromboembolik olay tespit edilmistir.



6. Kardiyak tutulum

« Kardiyak tutulum karsimiza en gok perikardit olarak ¢ikar (%16-26).

» Perikarditi olan hasta tagikardi, sirt lstu yatmakla siddetlenen retrosternal agri sikayetleri ile
basvurabilir. Ates klinige eslik edebilir fakat sart degildir. Fizik muayenede kalp sesleri derinden gelir.
Direk grafide kalp gélgesinin biiyiidiigi gorilebilir. Inflamatuar bir durum oldugundan C-reaktif protein
(CRP) yiiksekligi gordlebilir.

*  Miyokardit lupusun kendi tfutulumuna bagl olabilecegi gibi enfeksiysz ajanlara, kullanilan

ilaglara ve hipertansiyona bagli gelisebilir. Ates, dispne, ¢arpinti, gogls agrisi, juguler
venlerde dolgunluk, gallop ritmi, kardiyomegali ve periferal 6dem gériilebilir.

 Endokardit ¢ocuklarda nadirdir. Libman-Sacks endokarditi denilen lupus igin tipik
endokardit ise genelde mitral kapakta gériilen steril, kiigik verriksz kapak lezyonlardir.

« Yenidogan doneminde anneden gegen Anti-La ve Anti-Ro antikorlar: ile konjenital kalp blogu
geligir.



7. Pulmoner tutulum
« Plérit, pnomoni, pulmoner hemoraji, pulmoner hipertansiyon gériilebilir.

* Lupus tanili hastalarda semptom olmadan pulmoner fonksiyonlarda bozulma gésterilmistir.

8. Vaskiilit

 Vaskiilit lupusda sik gériilen bir tutulumdur.
 Sistemik hastalik aktivasyonu ile yakindan iligkilidir.
« Genelde kutanoz, lokoklastik vaskiilit seklindedir, kiiclik arter ve veniilleri etkiler.

+ Yiiz, ayak ve el iginde petesi, palpabl purpura olarak gézlenir.

« Santral sinir sistemi, retina, bagirsak, akciger, kalp gibi diger organlari etkileyen vaskiilitik
tutulum gérdlebilir. Abdominal damar vaskiiliti nadirdir ancak bagirsak perforasyonu ile
sonuclanabilir.



9. Diger sistem bulgular

« Gastrointestinal tutulum; Hastaligin kendisine bagl olabilecegi gibi
kullanilan ilaglarin yan etkisi olarak da karsimiza gikabilir. Karin agrist,
ishal, kusma en sik saptanan bulgulardir.

* Lupus aktivasyonu sirasinda steril peritonit gérilebilir.

 Hastaliga baglh veya kortikosteroid, nonsteroid antiinflamatuar ve
azatiopurin gibi ilaglar sonrasinda akut pankreatit gelisebilir.

* Lupus hastalarinin %25'inde karaciger fonksiyon testlerinde yiikselme
tespit edilir. Bu durum lupus aktivasyonu, ilag yan etkisi, karaciger
yaglanmasi, tromboz ya da enfeksiyonla iligkili olabilir.



Neonatal Lupus

Neonatal lupus nadirdir. (1/10000-1/20000 )
Anti-Ro ve Anti-La antikorlarinin transplasental gegmesi sonucunda meydana gelir.

Kutanoz tutulum, hepatik, hematolojik, norolojik, respiratuvar tutulum ve kardiyak
tutulum gordlebilir.

Kardiyak tutulum disindaki bulgular geri donisiimlidir ve maternal antikorlarin
kaybolmasi ile diizelir.

Kardiyak tutulum ise kalp blogu ile sonuglanir. Komplet atriyoventrikuler blok durumunda
pacemaker takilmasi gerekebilir.

Neonatal lupus cilt bulgulari genellikle dogumda mevcuttur. Bazen yasamin ilk haftalarinda
fototerapi ya da glines 1s1gina maruziyet sonrasinda gelisebilir. Genelde yilizde ve skalpta

gordulir ve maternal otoantikorlarin kaybolmasi ile skarsiz iyilegir.



TANI

2012 yilinda Uluslararas: Sistemik Lupus Klinikleri Isbirligi (SLICC)
yeni tani kriterlerini diizenlemigtir.

SLICC kriterleri 11 klinik ve 6 immunolojik kriterden olusur.

Amerikan Romatoloji Dernegi kriterlerine gore tani igin 11
kriterden 4’ Uni saglamasi gerekmektedir.

Tani igin en az bir klinik ve bir imminolojik olmak kosulu ile 4 kriter
gereklidir ya da biyopsi ile gosterilmis renal tutulum varliginda ANA
ya da Anti-dsDNA otoantikor pozitifligi gereklidir.



Tablo 6. Ulustararas: Sistemik Lupus Klinikleri ksbirligi (SLICC) Tam Kriterleri

Klinik Kriterler:

1.

e

Akut kutaniz lupus

« |upus malar dokintisd, billoz dokinti, toksik epidermal nekrolz SLE varyant, makulopapdler lupus ddkintisi,
fotosensitif lupus dokontOsd (dermatomiyoeit diglanacak), subakut kutande lupus

Kronik kutandz lupus

« Klasik diskoid dakintd, hipertrofik lupus, lupus pannikiliti, mukozal lupus, LE tumidus, ‘chilbfains’ lupus, diskoid
lupus/likenplanus overlap

Oral flser, nazal dlser (vaskilit, enfeksiyon, Inflamatuar barsak hastali digkanacak)

Skar birakmayan alopesi

Sinowit (2 ya da daha ¢ok eklem)

Serozit

Renal wtulum

« 24 saathik idrar protein 0.5 g/gdnin dstinde

+  Hematiiri

Morolojik tutulum

« Konvilsiyon, psikoz, monondritis miltpleks, mivelit, periteral ve kranival ndropati, akut konfiizyal durum
Hemolitik anami

10. Likopeni <4000

+ Lenfopeni <1000

11. Trombositopeni <100000

Immunolojik Kriterler:

1

. ANA *
2. AntiDsDNA
3
4_ Antifosfolipid antikor

AntiSm

+ Lupus antikoagdlam, yalanct VDRL pozitifligi, antikardiyolipid oG ve IgM, anti beta2 glikoprotzin IgG ve IgM
Diistik kompleman diizeyi
Direkt coombs pozititligi




Laboratuvar

Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) inflamasyonu gostermede iyi bir belirtecken C-
reaktif protein (CRP) hastalik aktivitesini gostermez. CRP yiiksekligi genellikle
enfeksiyon lehinedir, serozit olan olgularda da artabilir.

Immiin yetmezlige sekonder lupus veya nefrotik sendromun geligtigi olgularda

ee oo ce\soe

Karaciger enzimlerinde yiikselme kortikosteroidlere bagl karaciger yaglanmasi, ilag
intoksikasyonu veya hastaligin kendi aktivasyonuna bagli goriilebilir.

Kompleman seviyeleri hastaligin tanisinda ve aktivitesinin takibinde onemlidir. Hastalik
takibinde kompleman seviyeleri iyi bir belirteg olup hastalik aktivitesi ile iliskili olarak
diser.



« Lupusun en belirleyici 6zelligi birgok otoantikorun birarada bulunmasidir.

Otoantikor Siklif Hastalikla lliskisi
ANA [Antindkleer antikor) % 90-100 Sensitivite yiksek
Spesifitesi digokdr
Anti-ds DNA NeTo-B4 spesifik, hastalik akivitesi
(AntHcift sarmalDNA) Renal trtulum
Anti-5m edd-42 apesifik
[Ant-smith) Renal tutulum
Ant-55A %e24-13 Konjenital kalp bogu, neonatal lupus ve subakut kutandz lupus
(Anti-Ro)
Anti-558 %15 Konjenital kalp biogu, neonatal lupus ve subakut kutandz lupus
(Anti-La)
Lupus Antikoagokani 513 Trombotik komplikasyoniar
::;ﬁg:g'ipid Anti-Kardiyolipin % 24-45 Trombotik komplikasyonlar
Anti- 2 glikoprotein 1 %l2 Trombotik komplikasyoniar
Anti Ribosomal P a2 2-42 Moropsikivatrk tutulumia, aktivite ike
Ant-Cig %2 0-60 Renal trtulum




Tedavi

Amag; organ hasarini onlemek ve hastalik aktivitesini, komorbiditeleri ve ilag toksisitesini
kontrol altina alarak yasam kalitesini yikseltmekfir.

Sistemik lupus eritematozus tedavisi ;
— ataklarin tedavisi
— uzun sureli remisyonu saglayan tedaviler olarak tanimlanir.

Tedavi organ tutulumu, tedaviye uyum, yas ve diger 6zellikler goz 6niine alinarak “kisiye
6zel" olarak planlanmaldir.

Destek tedavi; kalsiyum ve vitamin D igceren uygun destek tedavisi, devam eden hastalik
aktivitesi veya uzun sureli kortikosteroid tedavisi sonucu olusabilecek osteoporoz veya
vitamin D eksikligini nlemede 6nemlidir. Vitamin D ayni zamanda immunmodulator etkiye
de sahiptir.



Tedavi

Tablo 2. Lupus Nefriti icin EULAR/ERA-EDTA ve ACR Tedavi Onerileri

EULAR/ERA-EDTA dnerileri

ACR onerileri

Klas 1lI/IV LN* igin
indiiksiyon tedavisi

MMF* (3 g/gin) veya siklofosfamid
+

Kortikosteroidler (3 doz IV pulse
metilprednizolonu oral prednizolon tedavisi
takip eder)

MMF (Asyalilar icin 2 g/gin; digerleri igin
3 g/gun) veya siklofosfamid

+

Kortikosteroidler (3 doz [V pulse
metilprednizolonu oral prednizolon tedavisi takip
eder)

Klas 11I/IV LN igin
idame tedavisi

MMF veya AZA*

+
Kortikosteroidler

MMF veya AZA

+
Kortikosteroidler

Klas V LN tedavisi

MMF + Kortikosteroidler

MMF + Kortikosteroidler

Direncli LN
olgularinin tedavisi

Diger ilaca (siklofosfamidden MMFye veya
tam tersi) veya ritiksimaba gecisg

*LN, lupus nefriti; MMFE mikofenolat mofetil; AZA, azatiyoprin

Diger ilaca (siklofosfamidden MMFye veya tam
tersi), ritiiksimaba veya kalsindrin inhibitdrlerine

gecis




Takip ve Klinik

Pansitopeni nedeni ile hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi, normal olarak degerlendirildi.

Sonrasinda SLE ve ona bagli nefrit tanisi alan hastaya metilprednizolon (pulse steroid) tedavisi

baslandi.
Kalsiyum ve D vitamini destegi basland..

Hastaya kardiyak tutulum agisindan EKO yapildi; 6 mm perikardiyal eflizyon, %66 EF, mitral kapak
diizleserek kapandigi ancak yetmezlik olmadigi gérildi. EKO kontroli yapildi, 5 mm periardiyal

effiizyon, eser mitral yetmezlik izlendi.
66z balumlne konsiilte edildi.
Metilprednizolon 3 doz pulse seklinde aldiktan sonra idameye gecgildi.

Hastaya siklofosfamid tedavisi baslandi, ilag gonadotoksik etkisi agisindan cocuk endokrinoloji

baélimine konsiilte edildi.

Hastanin bébrek biyopsisi igin girisimsel radyolojiye konsiilte edildi, lokal biyopsi planlandi.



akip

Kreatinin 296

23
275 218 l
215 n

21 Z

2,05

1,85
1.8

188 ‘|

18
175 1684

1,7 3
"

S 1.84

1,65
1.8
1,66
1.5
1,45
1.4

135
1,3

1,25 s

1 1,12 4

1,154 !

11 ] -,j.[:'q-

1,08 -

0,95
0,8 f === e

norc




- EY KAHRAMAN TURK KADINI

=9  SEN YERDE SURUNMEYE DEGIL,
g OMUZLAR UZERINDE GOKLERE
% Lo A YUKSELMEYE LAYIKSIN

YOK!




