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Olgu

o 15 yas, kiz hasta

o Yakinmasi: goz cevresinde, karinda
ve bacaklarda sislik



Oyki

o 8 ay once halsizlik ve solukluk yakinmalari
ile basvurdugu merkezde otoimmun
hemolitik anemi tanisi almis.

o Hastaya metilprednizolon tedavisi
baslanmis. Tedaviye yanit alinmasi uzerine
azaltilarak kesilmis.

o Tedavi kesildikten yaklasik 1 ay sonra
vucutta sislik yakinmasi baslayan hasta
hastanemize yonlendirilmis.



Olgu

o Ozgecmis: Ozellik yok.
o Soy gecmis:
Anne 38 yas sag saglikli
Baba 41 yas sag saglikli
Akrabalik oykusu yok
1. cocuk 20 yas erkek, sag saglikli
2. cocuk 17 yas erkek, sag saglkl
3. cocuk hastamiz
4. cocuk 11 yas kiz, sag saglikl




Fizik Muayene

A: 36,6 C KB: 110/70 mmHg (90p 125/98 mmHg)
N: 76/dk VA: 75 kg (>97p)
S: 24/dk Boy: 160 cm (50p)

- Genel durumu iyi.

- GOz cevresi 6demli ve gergin.

o Vucutta yaygin stria mevcut.

- Batin gergin, HSM yok.

- Dinlemekle solunum sesleri dogal.

- Her iki pretibial alanda gode birakan édemi var.



Laboratuar Tetkikleri

o Beyaz kilre: 6,0 x 103 u/L
o Trombosit: 305 x 103 u/L
o Hb: 13 g/dI

o Kre: 0,4 mg/dl
o T.pro: 3,3 g/dI
o Alb: 1,3 g/dl

o TIT: 3+ protein, 1+ kan, her alanda 3-4 eritrosit
o Spot idrar protein: 3.656 mg/dl
o Spot idrar pro/kre: 30,4



On taniniz nedir?



Tani ile ilgili sorunlar?

o Otoimmun hemolitik anemi tanisi
aldigr donemde ayiricl tanisi tam
olarak yapilmamis.

o Metilprednizolon ile hastaligi kismen
kontrol altina alinmis; ama klinik ve
laboratuvar bulgular maskelenmis.




Klinik lzlem

o Hastanin SLE oOn tanisi ile tetkik edilmesi
planlandi.

Kompleman C3: 101 mg/dl (90-180)
Kompleman C4: 11 mg/dl (10-40)
ANA: 2+

Anti dsDNA: 193.801 IU/ml (<100.000)




Klinik lzlem

o BObrek biyopsisi yapildi.

@)

Bobrede ait kesitlerde ortalama 5 glomertl izlenmektedir. Bazi
glomerillerde mezengial hiucre artisi, bazilarinda glomerul bazal
membranlarinda hafif derecede kalinlasma izlendi.Interstisyumda
periglomeruler lenfosit infiltrasyonu izlenmektedir.Tubdullerde ve
damarlarda belirgin degisiklik saptanmadi.Kongo kirmizisi ile amiloid
birikimine rastlanmadi.

IMMUNOFLORESAN INCELEME: 4 glomeriil izlendi.
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IgA : ile periferal 2++

IgG : ile periferal 3 +++

IgM : ile periferal mezengial 2++
C3: ile periferal 3+++

C4 : ile periferal 1+

Clq: ile periferal 2++

Kappa, Lambda : ile periferal 2++

Histopatolojik bulgular ve DIF inceleme sonuclari lupus nefriti ile
uyumludur. Immiin reaksiyon paterni Class-V lupus nefritini
distndirmekle birlikte bazal membran degisiklikleri erken dénem bulgulari
ile uyumludur.



Sistemik Lupus Eritematoz

o SLE, yaygin damar ve bag dokusu
enflamasyonu ile karakterize, multisistemik,
epizodik otoimmun bir hastaliktir. Cocukluk
caginda nadir gorulir.

o Sekiz yasindan once hastalik nadirdir; ama
yasamin birinci yilinda bile tani almis cok
nadir lupus olgulari vardir.

o Puberteden once kiz/erkek orani 4:1 iken,
sonrasinda 8:1 oraninda izlenir.



SLE (Etiyoloji)

o Hastaligin nedeni ve mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir.

o Genetik, cevresel, hormonal faktorlerin etkilesimi
sonucu immun sistem etkilenmektedir.

o Oto-reaktif T ve B hicreleri, immun kompleks
olusumu ile karakterize otoimmiun bir bozukluga yol
acmaktadir.

o Cevresel faktorler UV, glines isigl hastalik aktivitesini
artirmaktadir.

o Viral enfeksiyonlar

o Bazi ilaglar (Klorpromazin, hidralazin, izoniazid,
fenitoin vb.)




SLE (Tant)

ACR SLE Tani Olciitleri

1.Malar ras
2.Diskoid ras
3.Gunese duyarlihk
4.Oral udlserler

5. Non eroziv artrit
6.Serozit

a)Plorit

veya

b)perikardit
7.Bobrek bozuklugu
a)proteinuri >0.5 g/gun veya 3+
veya

b)hicre silendirleri
8.Norolojik bulgular
a)Ndcbetler

veya

b)psikoz

9. Hematolojik bozukluklar

a)hemolitik anemi veya

b)lckopeni <4000/mmMm3 (en az iki defa) veya
c)lenfopeni <1500/mm3 (en az iki defa) veya
d)trombositopeni <100 O00/mm3
10.immunolojik bozukluklar

a) Anti-ds-DNA antikorun pozitif clmasi

b) Anti-Sm antikorun pozitif olmasi

c) Pozitif antifosfolipid antikor varligi;

1. 1gG veya IgM tipi antikardiyolipin antikor varligi

2. Standart metod ile lupus antikoagulan test pozitifligi
3. Son 6 ay icinde yalanct pozitif sifiliz test pozitifligi
11. ANA pozitifligi

* Tani icin 4 6lclt saglanmalidir.



SLE (Tant)

Sistemik Lupus Eritematozus SLICC* Kriterleri

Tanmiigin; 24 kriter (en az 1'i klinik, 1'i imminolojik)
Ya da biyopsi ile kanitlanmis Lupus Nefritine ilaveten ANA veya anti-dsDNA pozitifligi

immiinolojik

Renal tutulum

Klinik
1. Akutkitandz lupus
2. Kronik kiitanéz lupus
3. Oralveya nazal Ulserler
4. Alopesi
5. Sinovit/Artrit
6. Serozit
T
8.

Nérolojik tutulum

9. Hemolitik anemi

10. Lékopeni- Lenfopeni
11. Trombositopeni

1. ANA pozitifligi

2. Anti-dsDNA pozitifligi

3. Anti-Sm

4. Anti-fosfolipid antikor pozitifligi
5. DUsik kompleman diizeyi

6. Direkt Coombs testi pozitifligi



SLE (Tani)

o SLICC olgutleri, American College of
Rheumatology (ACR)'nin revizyonu
ve validasyonu ile elde edilen,
cocuklarda da uygulanmasi onerilen,
duyarliligi ACR’ye gore daha yuksek,
seciciligi esit olan tani 6lcitleridir.

o Hastamiz SLICC olcutlerine gore tani
alabildi.



SLE (Bobrek tutulumu)

o SLE’li olgularin %37'sinde bobrek tutulumu
oldugu bildirilmistir.

o Asemptomatik idrar bulgularindan, nefrotik
sendroma kadar degisken tablo olabilir.
Mikroskobik hematuri (%80) ve proteindri
(°%55) en sik gorulen tablodur.




SLE (Bobrek tutulumu)

o Bobrek biyopsisi SLE tanisi icin gerekli
degildir. Ancak renal aktiviteyi
degerlendirmek, prognozu belirlemek ve
tedaviye yon vermek icin biyopsinin altin
standart oldugu gorisu hakimdir.

o Ayrica SLE tanisi arastiriimadan once
herhangi bir nedenle steroid alan
hastalarda da idrar bulgulari gtuvenilir
olmayacagi icin biyopsi 6nerilmektedir.




SLE (Bobrek tutulumu)

Uluslararasi Nefroloji Birdigi/Renal Patoloji Birligi (ISN/RPS) 2003 Lupus Nefriti sinflandirmas

Swruf |

Minimal mezangiyal lupus nefriti

Saruf 11

Mezangiyal proliferatif lupus nefriti

Saruf 11

Fokal Lupus nefriti

St [H{Aktif)

Sinef N{AKL/Kronik)

Sindf Il (Kronik)

Sainuf IV

Difflz lupus nefriti

Diffiz segmental (IV-Segmental)

Diffiz global (V-Global)

Sinif V-Segmental veya Global (Aktif)
Sinf V -Segmental veya Global (Aktif /iKronik)
Sinf V-Segmental veya Global ( Kronik)
Swiuf V

Membrandz lupus nefritl

Siruf VI

lieri siderotik lupus nefriti




SLE (Tedavi)

o SLE remisyon ve relapslarla seyreden
kronik bir hastaliktir.

o Tedavi plani etkilenen organa ve hastaligin
siddetine baglidir.

o Gunes koruyucu kullanimi tim hastalarda
onemlidir.




SLE (Tedavi)

Farmakolojik tedavide ise;

O

Kortikosteroid
olusturmaktac

er tedavinin ana
Ir. Yuksek dozda

klinik ve laboratuvar parametre
duzelme olduktan sonra yavasca

azaltilmahidir.

basamagini
paslanip

erde

Hidroksiklorokin hafif olgularda tek siddetli
olgularda diger ilaglarla birlikte
kullanilmaktadir. Hastalik alevlenmelerini
azalttigi bilinmektedir.



SLE (Tedavi)

o Azatiopurin ve siklofosfamid SLE
tedavisinde en sik kullanilan immunsupresif
ilaclardir. Siklofosfamid Ozellikle lupus
nefriti ve SSS tutulumunda
kullaniimaktadir.

o Mikofenolat mofetil de yine lupus nefritinde
kullaniimaktadir.

o Rituksimab, monoklonal CD20 antikorudur
ve B hucre deplesyonuna yol acar.
Siklofosfamid tedavisine direncli olgularda
tercih edilmektedir.




Hastamizin son durumu

o Yuksek doz metilprec
tedavisi ve ardindan

nizolon
brednizolon

2 mg/kg/gun dozunc

a aldi.

o Hidroksikolorin, D vitamini ve
kalsiyum destegi baslandi.

o Ayrica idame tedavisi icin MMF

tedavisine eklendi.



Hastamizin son durumu

o Tedavinin 1. ayinda proteinarisi
azalan, ama suren hastanin steroid
tedavisi azaltildi.

o MMF’ye yanit alinmadigi kabul
edilerek rituksimab verilmesi
planlandi.



