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Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) patojenik ototantikorlar ve immunkomp-
lekslerin diretimi ve bunlanin doku yikimna yol agtigs, multisistemik tutulum
gosteren kronik otoimmun bir hastabikue. Sporadik olabilmesine Kargin son
villarda yapilan pek gok galigma SLEnin giigla bir ailevi birikim gosterdigini
vurgulamakiadir, SLE' nin ailescl gegigi pek gok olgu ile desteklenmigtir. Bu
olguda kizanda  yirmi yil dnce sistemik lupus tamst konmug, otoimmun he-
molitik ancmi ile prezeate olan yagl erkek SLE'T hasta sunulmugtur. SLE ai-
lesel gegisi olmast nedeni ile aile anamnezi pozitif olgularda hatirlanmasy ge-
reken bir hastalik olmas: bakimindan tarusilamgtr,

Anahtar Kelimeler: SLE, ailesel, genetik, pulmoner hipertansiyon, frekans.

Summary

Systemic lupus ervihematosus (SLE) is a chronic autoimmune disorder with
muliisistemic involvement, caused hy the producion of pathogenic autoanti-
bodies and their tissue injury.

Although SLE may appear sporadic recent many studies sugested that strong
familial aggregation in SLE. Familial presentation of SLE has been well do-
cumented.

We presented a case of an old male patient with SLE that presented with au-
toimnmne hemolytic anemia and had a doughter who diagnosed SLE twenty
vears ago. This case is being discussed because of the familial apperance of
SLE should be remembered for patients that have familial history.

Key words: Systemic Lupus Erythematosus, genetic, familial, pulmonary
Iiypertension, frequency.
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GIRIS

Sistemnik lupus eritematozus (SLE) patojenik
otoantikorlar ve immunkomplekslenn doku yiki-
mna yol aghign etyolojisi bilinmeyen hir hastalik-
ur. Anormal immun yamtn temelinde poliklonal
ve antijene spesifik T ve B hiicre reaktivitesi ve bu
reaktivitenin yetersiz regiilasyonu veralir. En yilk-
sek insidans 15-40 vas amst kadinlardadir, ka-
dinferkek orum 5/1 dir. Cogu hastada sporadik g6-
rilmesine rugmen SLE gigli  bir ailevi birikim
gostenint 'y,

OLGU

Almgalu yasinda erkek hasta sarithk ve hal-
sizhk yakinmalan sle bagvurdu, 2 ay dnce polikhi-
nik tkiplerinde megaloblastik anemi tamst konan
ve folik asit+Vit B12 tedavisi baglanan hasta teda-
vinin devaminda sanhk gelismesi tizerine tekrar
bagvurmus. Yapilan tetkikler sonrast hemolitk
anemi tamist il steroid wdavisi dizenlenmis, Po-
liklinik takiplerinde steroid dozu azalularak Kesi-
len hasta 10 gundir olan yakinmalan nedeniyle
ilert tetkik amacs ile vaunldi,

Ozgegmiginde dzellik yok, soygeemiginde 1im
Kardeglerinde diabetes mellitus, bir Kizinda siste-
mik lupus s meveut. Sigara 40/paket/yil, alkol
sosyal igici olarak aliyor, folbiol th  1*1. dodex
amp 1*1 ( haftada bir) 2 aydir kullamyor.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi, suur
agik, koopere, oryante. Odem-ikter- sivanoz:yok.,
penferik nabizlar palpable. Kardiyovaskiiler sistem
muayenesinde TA:120/80, NDS:84/R. §1-S2 nor-
mul, ek ses ve dflirtdm yok, Solunum sistemi mua-
yenesinde her iki hemitoraks solunuma egit katile-
yor. oskilasyonia bilateral solunum seslert kaba,
bilateral orta zonlarda Krepitan raller meveuttu,
Batn muayenesinde karaciger kot alunda 2 cm yu-
mugak ve agnsiz ele gelivordu, Diger sistem mui-
yenesinde patolojik bulgu yokiu,

Laboratuar tetkiklerinde WBC:5 800 ful, Neu:d
S00/ul, Lym:S00/ul, Mo:500/ul, RBC:2.8 miljul,
Hb:10,6 g/dl, Het: % 29,7, MCV:06 (L,
MCHC:35.8 g/dl., PLT: 234000 ful, BI2:
AITIU/mL, folik asit:>20 1U/ml, ESR: 120mm/h,
demir: 326 mg/dl, TDBK:19, ferritin:331 1U/ml,
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SGOT:22 1U/ml, SGPT:38 1U/ml. T .Biluru-
bin:9. 24 mg/dl, Lbilurubin:8.38 mg/dl, CRP:52
Uiml ve difer parametrelen normaldi. Hemolitk
ancmist  bilinen hastamin bakilun direkt co-
ombs;+++, indirekt coombs:negatif, soguk aglifi-
nasyon: neganl, hemosidennun @ neganl, haplog-
lobulin:< 10, twmdr belinteglen normaldi. Enfeksi-
yoz parametreler incelendifinde  Gruber-widal ve
Wright testleri neganf, TORCH negatif hulun-
du. Yaplan perifenik yaymasida belirgin anizosi-
toz meveuttu ve 6-7 segmentli nukleusu olan poli-
morf nuveli lokositler izlendi.

PA Akciger grafisinde kardiyotorasik indeks
fizyolojik dst senirda, sad Kostofrenik siniis net iz-
lenmiyordu.

Batin USG de hepatomegali (ce:173 mm),
splenomegali( 1 33*64mm)meveutty, batin igi ver
Kaplayicr lezyon olmadidn izlend.

Hastamin meveut hemolitik anemiss aragtinlde
Herediter sferositoz, eliptositoz, paroksismal nok-
turnal hemoglobintini, orak hiicreli anemi gibi ent-
rosit membran bozukluklanna bagh olugan hemo-
litik anemiler hastanmin periferik yaymase, coombs
testi pozitifligs ve kKlimigi g6z dniine ahnarok ckarte
edildi. Eritrosit digt bozukluklara bagh hemolink
ancmiler incelendifinde coombs testi pozitifligi
ile otoimmun hemolitik anemi tanist konaldu.

Oroimmun hemolink aneminin kronik hastalik-
lara, habis wimérlere, kronik karaciger hastaligina
ve kollajen doku hastahiklanna eslik ettigy goz dnii-
ne almarak hasta degerlendirildi. infeksivdz ve
malign nedenler vaplan tetkiklerle dislandi. Kolla-
jen doku hastaliklan agisindan hastadan ANA ve
anti dsDNA gonderildi, ANA benekli pozinif sap-
tandi. VDRL 1/8 titrede pozitif izlenmesi anamnez
ve klinik bulgulann uyumls olmamasi nedeniyle
yalancr pozitnflik olarak degerlendinldi. Cekilen
toraks BT'de  plevral kalinlagma tespit edildi.
EKO'da pulmoner arter basinet (PAB) 90 mm/Hg
saptands. Meveat verilerle otoimmun hemolitik
anemisi, lenfopenisi, plevral tutulumu, ANA pozi-
tifhigi, VDRL'nin yalanct pozitifhigs ile Klinigimn
uyumlu olmast nedeni ile SLE diigtiniilerck hasta-
ya Prednol baglandi. Bu arada nefrolojik tutulum
agisindan yapilan 24 saathik idrar tetkikinde protei-
niin ya da patolojik deger saptanmadi. Norolojik
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tutulum agrsindan psikivatri ve noroloji konsultas-
yonu alman hastada depresyon tespit edildi, SLE
kriterlerinden beg tanesi bulunan hastamin meveut
tedavi alundaki akiplennde sanhgi, hiperbilurubi-
nemisi, sedimentasyon yuksekligi geriledi, PAB
digti,

TARTISMA

SLE patojenik otoantikorlar ve immunkomp-
Iekslerin yapuis doku harabiyeti ile giden kronik.
multisistemik tutulum gosteren, kadinlarda daha
fazla izlenen . genetik predispozisyonun varhgin
bildigimiz kronik otoimmun bir hastalikur, Hoch-
berg kriterferi olarak anilan 11 kriterin herhangi
A'iniin varlign tam koymak igin yeterlidir,

Literatiir incelendifinde SLEnin ailesel gegisi-
nin oldugu gorilmiigtiir, Akamine ve arkadaglan
SLE'N anne ve oflunu', Malathi ve arkadaglan
SLE™ anne ve kizim vaka bildirimi yeklinde ya-
ymlamglardir .

Michelle ve arkadaslanmn galigmasi SLE'L
hastalardaki genetik gegitlilii igarct eder, Bu galig-
mada 100 den fazla allede SLET 2 akraba bulu-
nurken, 25 ailede 3 ve daha fazla akrabada SLE
tespit edilmigtir. Incelenen ailelerde kaltimin sekli
agik olarak anlagilamamigtr®),

Koskenmies S ve ark. ¢ahgmasinda 1200
SLE'N olgu incelenmiy, toplam 53 ailede 113
atlesel gegis posterilmigtir. Bunlardan 46 ailede 2
uye, 7 ailede 3 aye ctkilenmigtir, 113 Kiginin 11
crkektir. Ailesel SLE insidansy %4-5 olarak hesap-
lanmigtr®),

Chnstian CL. yaptigr ¢aligmada birinci derece-
de akrabalarda SLE'nin %1-2 oraninda ortaya ¢ik-
tdim, monozigotik ikizlerde ise %50 konkordans
bulubdutunu tespit etmigtin”),

Daha sonraki yillarda SLE nin ailesel gegisi
ile ilgili 8 gen lokusu (1q 22-24, 1g41-42, 2¢35-
37, 4pl5-16, 6p11-22, 16q12-13, 12p24,1925-31)
tmmlanmigur®*9, SLEVL 17p13 Vitiligo ve
SLE birlikteligi olan hastalarda tespit edilmig!'®,
Fe gammaR gen (1q23) Lupus nefritinde siklikla
rastlanmug'', SLEB3 noropsikiyatrik manifestas-
yonlarka birliktelig# ' gosterilmis, ancak tim bun-

Tanin dnemi ya da nasil bir yolla hastaliga neden ol-
dugu anlaglamangur.

Pulmoner hipertansiyvon SLEnin nadir ama fa-
tal bir komplikasyonudur. Pulmoner hipertansiyon
SLET hastalarda 5%0,5-% 14 oramnda bildirilmis-
i, Bu hastalarduki - pulmoner hipertansiyonun
upkt idiyopatik pulmoner hipertansiyondaki gibi
intimal hiperplazi, duz Kas hipertrofisi ve medial
incelme ile iligkili oldugu gosterilmigtir 4. Aym
zamanda  vazokonstruksiyon, vaskiilit, tromboz,
antikardiyolipin antikorlan ve lupus antikoagulam
da SLE' hastalarda pulmoner hipertansiyon geliy-
mesi strecine Katkida bulunur. Endotelyal disfonk-
siyon da vazospazen tetikleyerek pulmoner hiper-
tansiyonun ortaya gikmasint saglar'™. Pulmoner
hipertansiyonu olan SLElilerde scrum endotelin
seviyeleri diger SLE  hastalanndan daha yiiksck
bulunmugtur! 19, SLEli ve pulmoner hipertansi-
yonu olan hastalanin tedavisinde oral kalsiyum ka-
nal blokerleri endikedir. Stirekli prostoglandin in-
fuzyonu primer pulmoner hipertansiyondakinden
daha az etkilidir. Son dénemde oral endotelin re-
septor antagonistleri intensiv immunsupresif tedavi
ile kombine edilerek verildiginde olumlu sonuglar
alindi@r gbzlenmigtir ancak bunlardan daha dnemli
olan asil  hastalifm, SLEnin tedavisidir ¢,
SLE'de pulmoner hipertansiyonun erken taniss irre-
versibl vaskiiler hasar olusmadan tedavi olanag
saglamas) bakimindan dnemlidic''®, Bu hastamiz-
da da pulmoner arter basiner tedavi baglangicinda
90 mmHg iken tedavi sonrasinda 25 mmHg'e
diigmidstiir.

Biz bu vakada SLE'nin ailevi gegiginin benzer
olgularda hatirlanmasy amaciyla  Kizinda SLE
bulunan, poliklinigimize anemi nedeni ile basvu-
ran 63 yaginda erkek hastay) tartigmayi uygun bul-
duk.
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