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Sistemik lupus eritematozus (SLE), niikleer antijenlere karsi dogrudan oto-antikor gelisimi ile kendini goste-
ren, otoimmiin kokenli ve klinik olarak heterojen bir hastaliktir. SLE birgok sistem ve organ tutulumu ile ken-
dini gosterebilir. En yaygin bulgular ras, artrit, halsizlik, nefrit ve norolojik bulgulardir. Ancak anemi, trombo-
sitopeni, lokalize veya yaygin lenfadenomegali de SLE’li hastalarda goriilebilen bulgulardir. Bu yazida, derin
anemi, yaygin lenfadenomegali ve kilo kaybi ile hematoloji poliklinigimize miiracaat etmis, yapilan inceleme-
ler sonucunda SLE tanis1 konmus olan 17 yasinda bir kadin hasta bildirilmistir.
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SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS PRESENTING WITH SEVERE ANEMIA AND

GENERALIZED LYMPHADENOMEGALY

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a clinically heterogeneous disease, which is autoimmune in origin and is
characterized by the presence of autoantibodies directed against nuclear antigens. SLE can affect every organ
in the body and is a multi-system disease. The most common manifestations include rash, arthritis, fatigue, ne-
phritis, and neurological problems. However, anemia, thrombocytopenia, and localized or generalized lymph-
adenopathy are uncommon symptoms in this disease. Here, we present a 17-year-old female patient who was
diagnosed as SLE based on the results of the performed investigations who presented with profound anemia,

generalized lymphadenopathy and weight loss.
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Sistemik lupus eritematozus (SLE) ¢ok sayida
otoantikor ve farkli klinik tablolarla kendini gos-
teren, kronik enflamatuvar otoimmiin bir hasta-
liktir. Gortilme siklig1 etnik koken ile degisir. Si-
yah 1rkta beyazlara nazaran, beyaz 1rk icinde ise
Hispanik ve Asya’lilarda daha sik rastlanir.["* Ka-
dinlarda erkeklere gore 10 kat daha sik goriiliir.

(1 Goriilme sikligr 100.000°de 15-50’dir.t'?! Etyo-
lojisinde genetik faktorler, hormonlar ve ¢evresel
faktorler rol oynar.[!

Patogenezde genetik faktorlerin rolii oldugu bi-
linmektedir. Bir major histokompatibilite (MHC)
simif III alleli olan C4AQO’nun defekti sonucu
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olarak fonksiyonel C4A proteininin kodlanma-
masi1, SLE’nin bir¢ok etnik grupta rastlanilan ve
en iyi bilinen genetik belirleyicisidir. HLADR2,
HLADR3 gibi MHC sinif II antijenine sahip kisi-
lerde, monozigot ikizlerde, ayni aile bireylerinde
artmig goriilme siklig1 genetik faktorlerin rolii ol-
dugunu gostermektedir.”! Cevresel faktorlerin ise
B hiicrelerinde poliklonal aktivasyona ve otoanti-
kor yapimina neden olmak, hiicre 6liimii yoluyla
otoantijenlerin agiga ¢ikmasini saglamak gibi ce-
sitli yollarla katkida bulunduklar1 diisiiniilmekte-
dir. Ultraviyole 1s1nlar1, hormonlar, ilaglar, kimya-
sallar, gidalar ve enfeksiyon ajanlari hastalik pa-
togenezinde rolii oldugu o6ne siiriilen ¢evresel et-
kenlerdir."!

Hastaligin klinik bulgular1 ani ates ve akut enfek-
siyon bulgular1 seklinde baglayabilecegi gibi uzun
yillar i¢inde ates ve yorgunluk ataklariyla da ge-
ligebilir. Hastalarin %90’1inda eklem semptomlari
vardir. Genelde aralikli artralji seklinde veya akut
poliartrit seklinde goriiliir.

Yiizde kelebek tarzi eritem tipik karekteristik olup
bunun yamn sira diskoid lezyonlar, giinese maruz
kalan bolgelerde sert makulopapiiler lezyonlar,
miikoz membranlarda iilserler, alopesi goriilebilir.
Fotosensivite, norolojik semptomlar, trombosito-
peni, anemi, purpura, tekrarlayan ploreziler, peri-
kardit, Libman-Sacks endokarditi, pulmoner hi-
pertansiyon, yaygin lenfadenomegaliler, renal tu-
tulum, nadiren splenomegali goriilebilir.!!

Burada sistemik semptomlar, derin anemi ve yay-
gin lenfadenomegali ile miiracaat etmis, ilk plan-
da hematolojik bir malignite diisiindiiglimiiz, an-
cak yapilan ileri tetkik ve incelemeler sonucu SLE
tanis1 koydugumuz 17 yasinda bir bayan hasta su-
nuldu, literatiir esliginde tartigildi. Derin anemi,
yaygin lenfadenomegali ve sistemik semptomlara
sahip on planda hematolojik malignite diisiiniilen
olgularda, ayiric1 tanida SLE gibi kollajen doku
hastaliklariin g6z 6niinde bulundurulmasi gerek-
liligini vurgulamak istedik.

OLGU SUNUMU

On yedi yasinda bayan hasta bes ay once kilo
kayb1, ates, halsizlik, boyunda sislik sikayetleri-
nin baslamasi ve giderek artmasi iizerine dokto-
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ra bagvurmus. Fizik muayenesinde yaygin lenfa-
denomegali saptanan hasta hematoloji polikinigi-
mize yonlendirilmis. Bes ayda toplam viicut agir-
liginin %10’undan fazla kilo kaybi, giinde 1-2 kez
38 derecenin iizerine yiikselen ates ve terleme ta-
nimlayan hastanin yapilan fizik muayenesinde;
solukluk, sag servikal bolgede en biiyiigi 1,7x1,5
cm, sol servikal bolgede en biiyiigii 1,2x1 cm, sol
aksiller bolgede 1,5x1,5 cm, sol inguinal bdlge-
de en biiyiigii 1,9x1,5 cm boyutlarinda ¢ok sayi-
da agrisiz, orta sertlikte lenfadenomegali saptan-
di. Hastanin metakarpofalanjeal ve proksimal in-
terfalanjeal eklemlerinde sislik saptandi. Labora-
tuvar incelemelerinde C reaktif protein: 20 mg/
dl, sedimentasyon: 120 mm/h, hemoglobin: 7,1
gr/dl, hematokrit: %21,2, ortalama eritrosit hac-
mi: 85 fl, beyaz kan hiicresi: 5200 /mm?, nétrofil:
3000 /mm?3, trombosit: 273000 /mm?, retikiilosit
sayist hafif diisiik (%0,8), transferin satiirasyonu
%19 saptanan hastada ciddi normokrom normosi-
tik anemi mevcuttu.

Direkt ve indirekt Coombs testi negatif bulu-
nan hastanin, anemisi kronik hastalik anemisi ile
uyumlu bulundu. Protein elektroforezinde polik-
lonal gammapati bulundu. Tam idrar tetkikinde
dansite 1010, proteiniiri (++++), hematiiri (++++),
idrar sedimentinde eritrosit: 13 HPF, 16kosit: 20
HPF, epitel: 81 HPF, hyalen silendir ve graniiler
silendir: <1 HPF, ESBACH’da 1 gr/giin proteinii-
ri tespit edildi. Boyuna yonelik yapilan bilgisayar-
11 tomografide (BT) her iki jugulodigastrik alan ve
apikojuguler zincirde en biyigi 1,7x1,5 cm ¢ok
sayida lenfadenomegali, toraks BT sinde iki taraf-
I1 aksiller en biiyiigii 1,5x1,5 cm, iki tarafli hiler
bolgede ¢ok sayida milimetrik lenfadenomegali,
karin-pelvis BT de sol inguinal bolgede en biiyii-
gl 2x1,9 cm boyutlarinda ¢ok sayida lenfadeno-
megali bulundu.

Hastaya sag servikal eksizyonel lenf ganglion
biyopsisi ve kemik iligi biyopsisi yapildi. Lenf
ganglion biyopsisinde reaktif follikiil hiperplazisi
ve parakortikal hiperplazi bulundu (Sekil I). Ke-
mik iligi biyopsisinde ise graniilositik seri ve erit-
roid seri normal maturasyon ve kolonizasyonda,
megakaryotik serisi normal goriiniimde ve sayi-
da saptand.
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Sekil . (a) Lenf ganglionu korteksinde reaktif hi-
perplazi gosteren sekonder lenfoid foli-
kiiller (H-E x 40). (b) Sekonder lenfoid fo-
likiilde aktif germinal merkez icinde degi-
sik transformasyon agamalarinda germi-
nal merkez hiicreleri (H-E x 100). (c) Lenf
ganglionu korteksinde reaktif hiperplazi
gosteren sekonder lenfoid folikiiller (H-E
X 60).
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Anemi kronik hastalik anemisi olarak degerlendi-
rildi. Lenfadenomegalilerle seyreden, proteiniiri-
nin eslik ettigi kronik bir hastaligin geng bir ka-
dinda kollojen doku hastaligi olabilecegi diisiinii-
lerek ileri tetkikler yapildi. Hastada ANA 1/80 su-
landirilmig homojen (+), antidsDNA (+), RF (-),
antiscl70 (-), antijol (-), antism (-), C3: 77 mg/dl
(101-186), C4: 20,4 mg/dl (16-47) antikardiolipin
IgM: 14 (MPL/ml), antikardiyolipin IgG: 5 (GPL/
ml), lupus antikoagiilani ise negatif bulundu. Eko-
kardiyografide, aort, mitral kiispislerinde ve mit-
ral kapak kiispislerinde fibrotik degisiklikler, 2 (+)
mitral yetersizligi, 1 (+) aort yetersizligi, hafif orta
diizeyde perikardiyal efiizyon, hafif pulmoner hi-
pertansiyon (PAB: 38 mmHg) bulundu. Proteiniiri
ve silendirtiriden dolay1 bobrek biyopsisi planlan-
d1 ancak hasta bobrek biyopsisini kabul etmedi.

Artrit, persistan proteiniiri, silendiriiri, plevral ef-
fiizyon, ANA (+) ve antidsDNA (+) olmasi1 nede-
niyle hastaya SLE tanist konuldu ve aylik aralik-
larla 1 gr/giin siklofosfamid (1 giin) ve 1 gr me-
til prednizolan pulse (3 giin) seklinde tedavisi ya-
pildi. Dort doz tedavi sonunda hastanin anemisi,
substitisyonel sikayetleri ve lenfadenomegalileri
kayboldu. Hastanin tedavi ve takipleri halen po-
liklinikten devam etmektedir.

TARTISMA

SLE’de hematolojik bozukluklar saptanabilmek-
tedir. En sik goriilen hematolojik bozukluklar ane-
mi, trombositopeni ve 16kopenidir. Seyrek ola-
rak ciddi hematolojik bozukluklar olusabilmek-
le beraber, sikligi tam olarak bilinmemektedir.!'
SLE’li hastalarin %20-40’1inda goriilen trombo-
sitopeni periferik immiin yikimdan dolay1 olusa-
bilmektedir, ancak ciddi trombositopeni oldukca
seyrektir.[¥ Hastalarda aneminin en yaygin nedeni
kronik hastalik anemisidir.” Sunulan vakada cid-
di normokromik normositik anemi kronik hasta-
lik anemisi olarak kabul edildi. Vakada retikiilo-
sit sayisi hafifce azalmig, Coombs testi negatif,, se-
rum demir diizeyi diisiik, total demir baglama ka-
pasitesi azalmis, transferrin satiirasyonu %19 ve
serum ferritin diizeyi yliksekti. Kronik hastalik
anemisi kemik iligindeki hipoproliferasyona bag-
I1 olarak gelisir. Bunun nedeni, azalmis eritropo-
etin aktivitesi ve eritroid hiicrelerinin eritropoetin
aktivitesine direnci sonucu eritroid hiicrelerinin
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tiretiminin azalmasidir. Son yillarda yapilan ca-
lismalarda otoimmiin hastaliklarin seyrinde erit-
ropoetine kars1 gelisen otoantikorlarin da (AntiE-
PO) anemiye katkisi oldugu gosterilmistir.’>) Bu-
nunla birlikte SLE’li hastalarda otoimmiin hemo-
litik anemi, demir eksikligi anemisi, kronik bob-
rek yetmezligine ve ilaglarin yapmis oldugu mi-
yelotoksisiteye bagl gelisen anemiler de goriile-
bilir.l’! Hastalarin yaklasik %5-10"unda otoimmiin
hemolitik anemi goriilmektedir.! Aneminin diger
nedenleri saf eritroid aplazisi, pernisiydz anemi,
miyelofibrozis, sideroblastik anemi, hemofagosi-
tik sendrom, aplastik anemi, trombotik mikroanji-
yopatik anemidir.

Tiim SLE hastalarin %60’1nda tan1 esnasinda yay-
gin bir bulgu olarak bdlgesel veya yaygin lenfade-
nomegali bildirilmistir. SLE’de lenf nodu lezyon-
lart ¢esitli derecelerde hematoksilen cisimcikli
koagiilatif nekroz veya reaktif hiperplazi ile ken-
dini gosterir. Koagiilasyon nekrozu SLE igin ye-
gane bulgudur, ancak biyopsi drneklerinde olduk-
ca seyrek goriiliir. Folikiiler hiperplazi ise genel-
likle nonspesifik degisiklikler olarak diisiiniiliir,
bu nedenle literatiirde olduk¢a az vurgulanmstir.
Ayrica hastalarin yasi, fizik muayene bulgular1 ve
serolojik bulgular ¢ogu kez tan1 koymada yeterli
oldugu i¢in SLE’de lenf nodu biyopsi ve incele-
melerine pek gereksinim duyulmaz.!

Sunulan olgunun fizik muayenesinde yaygin pa-
tolojik boyutlarda lenfadenomegali, ates ve kilo
kaybinin olmasi, laboratuvar incelemelerinde ise
yiiksek sedimentasyon degeri ile derin aneminin
saptanmasi nedeni ile dncelikle hematolojik ma-
lignite diigiiniilmiis ve lenf bezi biyopsisi yapil-
mistir. Lenf bezi biyopsi sonucu nonspesifik ola-
rak tanmimlanan reaktif folikiiler ve parakortikal
hiperplazi seklinde saptanmis ve hematolojik ma-
lignite olasiligindan uzaklagilmistir. Yapilan kli-
nik degerlendirme ve serolojik ¢aligmalarla SLE
tanist konulan hastaya baslanan immiin supresif
tedavi ile genel durumu diizelmis, substitiisyonel
yakinmalar ve lenfadenomegaliler kaybolmustur.

Sonug olarak, ciddi anemi ve lenfadenomegali ile
bagvuran, 6n planda hematolojik malignite diisii-
niilen olgularda ayiric1 tanida SLE gibi kollajen
doku hastaliklar1 akilda tutulmalidir.
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