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Olgu Sunumu / Case Report

Skleroderma renal kriz

Scleroderma renal crisis
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6z

Skleroderma, bircok organda kollajen ve bag dokusu birikimi ile karakterize, sistemik otoimmin bir hastaliktir, trombotik mikroanjiyopatiye neden
olabilir. Sklerodermanin majér komplikasyonlarindan biri nefrolojik bir acil durum olan “skleroderma renal kriz” tablosudur. Bu yazida, 72 yasinda kadin
hastada trombotik mikroanjiyopati ve hipertansif kriz ile ortaya ¢ikan bir skleroderma renal kriz olgusu sunuldu.

Anahtar sézciikler: Renal kriz; skleroderma; trombotik mikroanjiyopati.

ABSTRACT

Scleroderma is a systemic autoimmune disease characterized with the accumulation of collagen and connective tissue in many organs that may cause
thrombotic microangiopathy. One of the major complications of scleroderma is the clinical picture of “scleroderma renal crisis,” which is a state of
nephrological emergency. In this article, we report a 72-year-old female patient with a case of scleroderma renal crisis that emerged with thrombotic

microangiopathy and hypertensive crisis.
Keywords: Renal crisis; scleroderma; thrombotic microangiopathy.

Skleroderma, bir¢ok organda kollajen ve diger
bag dokusu makromolekiillerinin asir1 birikimi ile
karakterize, yaygin vaskiiler duvar kalinlasmast ile
seyreden, kokeni bilinmeyen, sistemik otoimmiin
bir hastaliktir. Sklerodermanin majér komplikas-
yonlarindan biri renal mikrovaskiiler sistemde
gelisen hasar sonucu renin anjiyotensin sistemin-
de aktivasyon ile olusan skleroderma renal kriz
tablosudur; klinik olarak malign hipertansiyon,
aniirik/oliglirik akut baslangich bobrek yetersizligi
ve normal ya da hafif idrar sediment anormallik-
leri ile karakterizedir. Diffiiz kiitanéz skleroder-
mada renal kriz %5-20 oraninda gbézlenirken,
sinirli formunda %1 oraninda rastlanir.™® Yaygin
deri lezyonlari olan, deri lezyonlari hizh ilerleyen,
yeni baslamis skleroderma olgulari, renal kriz
acisindan yiiksek riskli olgulardir. Risk faktorle-
ri arasinda diffiiz kiitanéz skleroderma disinda,
glikokortikoid ve siklosporin kullammi ve anti-

RNA polimeraz III antikor varligi yer almaktadir.
Klinikte malign hipertansiyona sekonder mikroan-
jiyopatik hemolitik anemi, kalp yetersizligi, pulmo-
ner ddem, hipertansif retinopati ve ensefalopati
goriilebilmektedir.*® Bu vyazida diyaliz bagimh
bir kadin hastada skleroderma renal kriz olgusu
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Bilinen skleroderma ve kronik hipertansiyon
tanil, fakat uzun stiredir takipsiz olan ve antihi-
pertansif olarak kalsiyum kanal blokeri kullanan
72 yasinda kadin hasta son bir haftadir oral alim
azalma, tansiyon vyiiksekligi ve bulanti yakin-
malar1 ile poliklinige basvurdu. Hasta yapilacak
islem hakkinda bilgilendirildi ve bilgilendirilmis
hasta onami alindi. Fizik muayenesinde tipik
kiitan6z skleroderma bulgular1 vard:i (Sekil 1),
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Skleroderma renal kriz

arterivel kan basinci: 193/110 mmHg o&lcil-
di, her iki akciger bazallerinde ral, her iki alt
ekstremitede pretibial 2+ 6demi vardi. Diger
sistem muayeneleri olagandi. Laboratuvar ince-
lemelerinde serum {ire ve kreatinin degerlerinde
onceki degerlerine kiyasla artis saptanmasi lize-
rine hasta skleroderma renal kriz 6n tanist ile
nefroloji servisine yatirildi. Laboratuvar ince-
lemelerinde; 16kosit: 8.800/ul (4.2-10.6/ul),
hemoglobin: 9.8 g/dL (12.2-16.2 g/dL), trombo-
sit: 135.000/uL (140-400/uL), tire: 148 mg/dL
(17-43 mg/dL), kreatinin: 3 mg/dL (0.6-1.1 mg/dL),
potasyum: 3.88 mmol/L (3.5-5.1 mmol/L), sod-
yum: 130 mmol/L (136-146 mmol/L), albiimin:
3.6 g/dL (3.5-5.2 g/dL), laktat dehidrogenaz
(LDH): 723 u/L (0-247 u/L), eritrosit sediman-
tasyon hizi 46 mm/saat, C-reaktif protein (CRP)
1.77 mg/dL (0.0-0.8 mg/dL), parathormon:
178 pg/mL (35-60 pg/mL), spot idrarda protein
kreatinin oram1 254.3/56, idrar sedimenti fakir
saptandi. Serum bilirubin seviyeleri normaldi.
Demir parametreleri kronik hastalik anemisi ile
uyumluydu. Ferritin >450 ng/mL saptanmasi
akut faz yaniti ile iliskilendirildi. Vitamin B12 ve
folik asit diizeyleri normaldi. Direkt ve indirekt
coombs testleri negatif saptandi. Anti-niikleer
antikor 1/320 titrede niikleolar paternde pozitif,
Scl-70 negatif saptandi. Periniikleer anti-nétrofil
sitoplazmik antikor, sitoplazmik anti-nétrofil sitop-

Sekil 1. Deri parlak ve gergin hal gériinimde, ciltte
sertlesme ve kahinlasma var. Ellerde deri kivrimlarinin
kaybolmus, vaygin yumusak doku sisligi izlenmekte.
Ciltte tuz-biber gériiniimii denilen (noktasal koyuluk ve
acikliklar) dokiintiler goriilmekte. Yiizde agiz kenarinda
cizgilenmeler, agiz kenarinda Kkiiciilme gibi tipik yiiz
goriinimi mevcut.
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lazmik antikor, anti-cift sarmalli DNA ve HBsAg,
anti HBs, anti hepatit C viriisii, anti insan immtin
yetmezlik virtisii viral belirtecleri negatif sap-
tandi. Serum kompleman (C3 ve C4) seviyeleri
normaldi. Tam idrar incelemesinde proteiniiri ve
hematiiri oldugu goériildii. Spot idrarda 5 g/giin
proteiniirisi vardi. Renal ultrasonografi (USG)'de
sag bobrek uzun aks 85 mm, parankim kalinhg
11 mm, sol bébrek uzun aks 93 mm, parankim
kalinligi 11 mm saptandi. Arka-6n akciger gra-
fisinde kardiyotorasik indekste artis ve paran-
kimde retikiiler goriiniim izlendi. Transtorasik
ekokardiyografide 2-4 mm perikardiyal efiiz-
yon ve hafif pulmoner hipertansiyon saptandi.
Yiiksek ¢ozuntirliikli bilgisayarli tomografide her
iki akciger alt loblarda ve kortikal alanlarda
belirgin olmak {izere septal kalinlasmalar, sag
akciger alt lob bazal segmentlerde bal petegi
akciger gériintimii izlendi ve pulmoner fibrozis ile
uyumlu olarak degerlendirildi. ki tarafl komsu
parankimde kompresif atelektatik degisikliklerin
hacim kaybina neden oldugu goriildii. 1ki tarafl
g6z fundus muayenesinde grade 3 hipertansif
retinopati ile uyumlu bulgular goriildii. Anemi,
trombositopeni ve laktat dehidrogenaz enzim
yiiksekligi etyolojisini arastirmak icin periferik
yayma yapildi. Periferik yaymada her alanda iki ya
da ti¢c fragmente eritrosit (sistosit) goriildii (Sekil 2).
ADAMTS-13 aktivitesi %52.78 (40.00-130.00)
olarak saptandi ve trombotik trombositopenik
purpura tanisi dislandi. Skleroderma renal kriz ve
mikroanjiyopatik hemolitik anemi tanisi konulan
hastaya kapropril 25 mg 4x1 basland:. Intraventz

Sekil 2. Isik mikroskobunda x100 biiyiitmede fragmente
eritrositler (sistositler).
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ditiretik eklendi. Fakat kreatinin progresif olarak
5 mg/dLye yiikseldi ve metabolik asidoz gelisti.
Hastaya hemodiyaliz ve mikroanjiyopatik hemoli-
tik anemi ile plazmaferez baslandi. Toplamda bes
kez plazmaferez yapildi, izlemde LDH seviyesi
diistii ve trombositopeni diizeldi. Hemodiyaliz
sonrasinda tansiyonu regiile oldu ve hipervolemi
bulgulan geriledi fakat oligiirik seyretti ve diya-
liz gereksinimi devam etti. Hastanin 6ykiistinde
bazal kreatinin degerleri bilinmiyordu fakat USG,
g6z dibi bulgular1 ve parathormon degerinin yiik-
sek olmasi nedeniyle kronik bobrek yetersizligi
ve kronik hipertansiyon zemininde skleroderma
renal kriz ve mikroanjiyopatik hemolitik anemiye
sekonder akut bobrek yetersizligi gelismis oldugu
diistiniilen hasta haftada iic giin diyaliz programi-
na alindi. Takipte tansiyon kontrollii ve hemoliz
bulgular1 olmadan izlendi.

TARTISMA

Skleroderma renal kriz akut bobrek yetmezIigi
ve ani baslangich hipertansiyon ile karakterizedir.
Cogu zaman tipik Kklasik ézellikler ile ortaya cikar
ve renal biyopsi gereksinimi olmaz. Hastamizda
klasik akut bébrek yetersizligi, malign hipertan-
sivon ve mikroanjiyopatik hemoliz tablosu vardi
ve biyopsi yapilmadi. Skleroderma renal Kkriz,
tedavisiz birakildigi zaman birka¢ ay icerisinde
son dénem bdbrek yetersizligine ilerler ve 6liimle
sonuclanabilir.®! Skleroderma renal kriz tedavisi
anjiyotensin doniistiiriicti enzim (ACE) inhibitorle-
rinin artan dozlar ile erken ve agresif kan basin-
a1 kontroliine dayanir. Anjiyotensin déniistiiriicii
enzim inhibitérlerinin etkinligine ragmen yaklasik
olarak %20-50 oraninda diyaliz gereksinimi
olmaktadir.*78 Hastalarin yarisinda izlemde diya-
lizden cikis s6z konusu olabilmektedir. Hastamizda
erken dénem ACE inhibitorii baslanmisti fakat
takipte hizla oligiiri, renal fonksiyonlarda hizli
progresyon ve asidoz gelismesi nedeniyle diyaliz
gereksinimi oldu ve bu gereksinim devam etti.
Diyaliz bagimli sklerodermada mortalite ve komp-
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likasyon oranlari daha yiiksektir. Sklerodermali
hastalarda, skleroderma renal kriz mortalitesi
yiiksek acil tedavi gerektiren sistemik bir tablodur.

Cikar cakismasi beyani

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir cikar cakismasi olmadigini beyan
etmislerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve vazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan
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