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Sistemik lupus eritematosus (SLE), sebebi bilinmeyen ve im-
mun reaktivitenin degigmesi ile karakterize bir konnektif doku has-
tahigidir. Herhangi bir organi veya birgok organlar1 tutabilir. SLE
remisyon ve rolapslar ile periodik bir seyir gosterir (1). :

Cocuklarda biiyiiklere gore daha akut ve daha agir seyreder,
tedavi edilmez ise kisa zamanda oliimle neticelenir.(2).

Klinigimizde son 10 yilda goriilen, kendini glomerulonefrit ile
belli eden tek SLE vak’asim yazmayl uygun bulduk. Bilindigi gibi
SLE 9 yagin altindaki cocuklarda nadirdir. Erkek kiz orani 1/5 tir.
Vak’amizin 6 yaginda. erkek olmas: ilgi gekicidir .

VAK'A :

M.D. 6 yaginda erkek Protokol no: 4326/68

Yatig: 15.11.1968 Cikig: 13.11.1968.

Hasta yiiksek ateg, gbz kapaklarinda ve ayaklarinda &dem gikayetleri ile
klinigimize yatirildi,

Hikayesi: 1,5 ay once yiiksek ategle beraber g6z kapaklarinda ve ayakla-
rinda 6dem olmug. Nefrit teghisi ile tedavi edilmig. Ategl dligmedifl igin kli-
nigimize getirilmis.

Oz ve soy gegmiginde dikkati geken bir bulgu yok.

Fizik muayene : Rengi soluk, ateg 37-385C° arasinda seyrediyordu. T.
A. 110/85 mm Hg. Goz kapaklary ddemli idi. Yiizde kelebek tarzinda, dokiintii
ve ayaklarda gode birakan Odem vardi Bu fizik bulgularm diginda biitlin sis-
tem muayeneleri normaldi. .

Laboratuvar bulgulari: . Kan saymm Hb: % 9.5 gr. KK: 3.900.000 BK:
4040, Hkt: 25, Retikiilosit: % 1. Trombosit: 320.000, formiilde: Segment % 50,
Stap: % 4, Lienfosit: 9% 40, Eozinofil: % 6 sayildi. Tdiar bulgular:i: Albiliminiri
ve sedimentte her sahada 25- 30 eritrosit mevcuttu. NPN: 61 mgr, Protein:
4.1 gm,, Albumin: 2.7 gr. Globulin: 1.4 gr., Na: 145 mBq/1t, K: 4,9 mEq/lt; ko-
lesterol: % 175 mg. tesbit edildi. PPD: negatif idi. 1Iv.p. ve EKG. normaldi.
Protein elektroforezinde , 2 ve gammaglobulin fraksiyoniarinda artma vardi
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Hastanin diigmeyen ategi nedeni ile nefritle birlikte iiriner enfeksiyon da
diigliniildii, 4 defa idrar kiiltiirli alindi. Ureme olmadi. Yiizde kelebek tarzinda-
ki kirmizi lezyon nedeni ile LE hiicresi arandi ve pozitif bulundu (Resim: 1).
Yiizdeki lezyondan yapilan biopside Lupus Eritematosus teshis .edildi (Resim:
2). Aile miisaade etmedigi icin bébrek biopsisi yapilamadi. Kg/1,5 mg Pred-
nisona baglandl. Tedaviye baslandifinin ertesi gilinii ailenin istegi iizerine 30
mg/glinde Prednisonla kontrole gelmek iizere cikarildl.

-

Resim 1: 7Perifetik kanda LE hiicresi.

Resim 2 : Deri biopsisinin mikroskopik goriintisii. (Pat. Prot No: 4450/68).
Epidermisde atrofi, bazal tabakada likefaksiyon dejenerasyonu; epidermiste,
kil follekiilleri ve ter bezi kanallarinda keratin fikaclari, damarlar gevresinde
daha-fazla olmak {izere, lenfoplazmositer iltihabi infiltrasyon.
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TARTISMA

SLE'nin sebebi bilinmemektedir. Hastada kendi dokularina kar-
g1 anormal antikor yapmaga c¢ok fazla bir meyil vardir. Lupus nef-
ritli hastalarda yapilan bobrek biopsilerinde elektron mikroskopu
ile endotel hiicrelerinde virusa benzer partikiiller tesbit edilmigtir
(3). Bu inkliizyon cisimcikleri glomerulden bagka adale, deri ve pe-
ritiibiiler kapiller endotel hiilicrelerinde de gosterilmigtir. Bu inkliiz-
yonlar, viral tabiatli ise, SLE etyolojisinden sorumlu olabilirler ve-
ya hastaligin aktif olarak tuttugu dokularda hiicrelerin bir kismin-
da goriilen reaktif bir fenomen olarak kabul edilebilirler (4). Bu-
glinkii laboratuvar teknigi ile hiicre niikleusunun muhtelif kompo-
nentleri ile reaksiyon veren antiniikleer antikorlar: (ANA) tammak
miimkiindiir. Bunlar gammaglobulin fraksiyonundadirlar (5). SLE
en karakteristik ANA’u LE hiicre fenomeninden sorumlu olan «an-
tiniikleoprotein (anti-DNP)» dir. Bu antikor, normal kromozom me-
teryeli icinde mevcut olan DNA-protein kompleksi ile reaksiyon ve-
rir. Bu faktor tedavi edilmemis SLE hastalarin serumunda daima
mevcuttur. Fakat sessiz periyodlarda ve steroid tedavisi sirasinda
daha kiiciik titrasyondadir. Nadiren SLE hastalarda anti- DNP bu-
lunmayabilir. Diger kollagen doku hastaliklarinda daha nadir ol-
mak iizere romatoid artiritli vak’alarinda 9 15’inde, anti-DNP tes-
bit edilmistir.

SLE hastalarin % 25inde anti-DNP faktor bulundugu halde
LE hiicresi negatiftir. Bu anti-DNP faktor titrasyonunun diigiik ol-
masindan veya fagositik aktivitenin bagka sebeplerle inhibe edil-
mesinden ileri geldigi diigiiniilebilir. Ikinci 6nemli antikor protein
ile kompleks yapmamig DNA ile reaksiyon veren «anti-DNA» an-
tikorudur. SLE hastalarin takriben 2/3’iiniin serumunda, bilhassa
hastaligin akut fazinda bulunur. Negatif olugu taniyi reddettirmez.
Fakat diger kollagen doku hastaliklarinda nadiren bulundugundan,
miispet olugsu SLE teghisini kuvvetle destekler. Genellikle kisa sii-
reli bir kortikosteroid tedavisinden sonra kaybolur (6). Bununla be-
raber ANA’lara direkt patogenetik bir rol atfedilmemigtir. ANA
ihtiva eden serumun insanlara transfiizyonu ile hastalik husule gel-
memektedir. Doku kiiltiirlerinde, normal hiicrelerin {iizerine anti-
niikleer antikorlar ildve edilince sitotoksik bir etki goriilmemigtir

(7.
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SLE hastalarmn serumlarinda gammagiobulin degeri yiiksek-
tir ve serum elektroforezinde gammaglobulin dagili diffuzdur
(8, 9).

SLE hastalarin bir klsm.mda. antiniikleer fakttrlerden bagka,
romatoid faktor vardir ve yabanci Wesserman reaksiyonu buluna-
bilir (9, 10).

Romatoid artiritli (RA) vak'’alar LE’ye doniigebilir (11). Ba-
zan da valk’alar her iki hastalik igin karakterlstlk bulgular1 ihtiva
edebilir (7).

Literatiiriin incelenmesindeson 20 yilda 116 vak'ada SLE ve
RA beraber bulunmugtur. Her iki hastalik igin spesifik pozitif se-
rolojik testlerin bulundugu vak’alarda, kontraktiir gdsteren artirit
mevcudiyetinde RA; glomerulonefrit bulgularinin tesbit edilmesin-
de ise SLE teghisi diigliniilmelidir. LE hiicrelerinin bulunmasi SLE
teghisini destekler (7).

Ateg, artirit, dokiintii, bobrek hastalig, p_oliserozit, hepato-
splenomegali ve lenfadenopati gibi gegitli belirtilerle karakterize bir
hastalik olan SLE oOzellikle gen¢ kadinlarin hastaligi olarak bili-
nir (12). Kadinlarda 15-44 yaglar1 arasinda, hormonal bakimdan
aktif olduklar: devirde en sik olarak goriilmektedir. Erkeklerde ise
goriilme orani yagla ilgili degildir. Kadin ve erkek arasindaki go-
rilme oram 5/1 veya daha fazladir, SLE 10 yagin altinda nadir,
5 yagm altinda ise hemen hi¢ yoktur (21, 13, 14, 15). Literatiir arag-
tirmalarinda, 320 vak’anin, gozden gegirilmesinde 10 yagin altinda
vak’a sayis1 9 (15): 299 vak’alik diger bir toplamada 10 yagin al-
tinda -sadece 3 vak’a tespit edilmigtir (16). Bu literatiir bilgisine
dayanarak hastamizm 6 yaginda ve erkek olugu ilgi cekici bulun-
mugtur. Zencilerde beyazlara nazaran daha sik goriilmektedir (13,
14, 16). Buda zencilerde gammaglobulin fraksiyonunun yiiksek ol-
masina- baglanmigtir. Daha once belirtildigi gibi SLE’li hastalarda
hipergammaglobulinemi vardir, Vak’amizin protein elektroforezin-
de a2 ve gammaglobulin fraksiyonlarinda yiikselme tesbit edildi. Ay-
riea iki veya daha fazla SLE vak’asi bulunan ailelerin diger fert-
lerinden, bazilarinda hipergammaglobulinemi. tesbit edilmigtir (12,
13,17, 18). Vak'amizin ailesi gammaglobulin y6niinden inceleneme-
migtir. ‘Ailevi SLE vak’alarmin yan sira hastaligin ikizlerde de
- goriilmesi genetik tagmmayl telkin etmektedir (18).
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Hastalik cok gesitli klinik tablolar gbsterebilir. Bir incelemeye
gore ates 9% 100, artirit % 80 dokiintii % 75, plorezi % 60, lenfade-
nopati % 50, hepatosplenomegali ve perikardit 9% 25, oraninda bu-
lunmustur (12). Diger aragtirmalara gbre, bobreklerin hastaliga is-
tiraki 9% 60-89, santral sinir sisteminin ise % 15 olarak gosterilmig-
tir (14, 19, 20). SLE seyri esnasinda genellikle bulunan perikardit
ve myokardite ildveten nonbakterial verikdz endokarditler de goriil-
mektedir (21, 22). ' ‘

Bizim vak’amizda ateg ve 'yiizde kelebek tarzinda kirmizaliga
ilaveten glomerulonefrit bulgular: vardi.

SLE vak'alarinin laboratuvar tetkiklerinde pozitif LE hiicresi
ANA mevcudiyetine iliveten, anemi, 16kopeni, trombositopeni (23),
yiiksek sedimantasyon, sefalinflokiilasyon ve thymol bulaniklik test-
lerinde bozukluk, yalanci pozitif sifilis serolojik reaksiyonu, roma-
toid faktor mevcudiyeti, hipergammaglobulinemi, pozitif direkt
cooms testi, proteiniire, hematiiri, piliri ve azct retansiyonu gos-
terilebilir (12).

Hastamizda, anemi, 18kopeni, hipergammaglobulinemi, azot re-
tansiyonu, proteiniiri, hematiiri vardi. Pozitif LE hiicresi bulundu
ve yiizdeki kirmizi lekeden yapilan cild biopsisi de lupus eritama-
tosus’'un mevecudiyetini gosterdi. Bu bulgulara gtre hastamiz bob-
rek lezyonu gosteren bir SLE idi.

SLE hastalar;, Pollak ve arkadaglar1 su 4 grupta topladilar.
1 — Normal bobrek, 2 — Lupus glomerulitis, 3 — Aktif glomeru-
lonefritis, 4 — Membrandz lupus glomerulonefritis. Bobrek lezyon-
Jarinin en hafifi lupus glomerulitisidir ve bObrek biopsisi yapma-
dan tesbit edilemez. Genellikle lupus glomerulonefritisli hastalar
hizla kétiileyip renal yetmezlikten oldiigii halde, membranéz tip lu-
pus glomerulonefritli hastalarda bdbrek yetmezligi gee tegekkiil
eder. Post mortem tetkiklerde SLE vak’alarmin 9% T75’inde, bobrek
lezyonu oldugu bilinmektedir. Halbuki renal bozuklugun insidansini
klinik olarak tayin etmek giigtiir. Ciinkii lupus nefriti proteiniiri
veya idrar sedimentinde anormallikler olmaksizin meveut olabile-
cegi gibi bunun aksine laboratuvar bulgular: nefrit olmaksizin ge-
cici olarak goriilebilir.

Pollak 8 sene siire ile takip ettigi baglangicta bobrekleri nor-
~ mal olan hastalarim gogunda daha sonra lupus glomerulitis ve mem-
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brandz lupus glomerulonefritis meydana geldigini, az bir kisminda
ise lupus glomerulonefritis tesekkiil ettigini gdsterdi. Hafif bobrek
lezyonlarinin daha sonra agir lupus glomerulonefritine inkisafi sik
goriilmez (20). SLE membrandz glomerulonefriti diger tip membra-
noz nefritlerden ayrilmazsa da bunlarda koilesterol seviyesinin da-
ha diigitk olusu dikkati cekmektedir (24).

SLEnin klé,Si:k bobrek lezyonu, glomeruler «Wire-loops tur.
Kalinlasmig bazal membranin yakiminda ve bazen icinde asidofilik
protein maddesinin depolanmasindan ibarettir (25).

SLE seyrinde dolagimda, antijen-antikor komplekslerinin bu-
lundugunu ve SLE nefriti olan hastalarm bbreklerinde depo edil-
digi kabul edilir.

Aktif nefrit devresinde serumda kompleman yani B¢ ve B;pglo-
bulin degerleri diigmektedir (26, 27). Floresan antikor teknigi ile
gammaglobulin ve komplemanin flokiiler ve graniiler depozitler ha-
linde glomerulde oturdugu gosterilir. SLE hastalarm serumunda
gic globulinin diigiik degerleri direkt olarak hastaligin aktivitesi
ile ilgili bulunmustur (28). :

SLE nefritli hastalarn ve NZB/NZW F, farelerinin glomerul-
lerinden, gammaglobulin fraksiyonunda ANA izole edilerek antijin
antikor kompleksinin bobrek hasarina sebep oldugunu ileri siiren
hipotez desteklenmistir (26, 27, 29). Glomerullerden bagka lezyonlu
derinin bazal tabakasinda ve damar duvarinda gammaglobulin ta-
biatindaki antiorlarm depolandig1 gisterilmistir (30, 31). Bu gam-
maglobulin reaksiyonunun karacigerde oturarak, kronik aktiv he-
patite sebep olacag: ileri siiriilmektedir (32).

SLE’de prognoz bdbregin hastaliga istirak etmesi ile yakindan
ilgili bulunmugtur ve prognozun kétii oldugunu gosterir (12, 33,
34, 35) . . : ) ! .

SLE en mutad 6liim sebebi b&brek yetmezligidir (20, 36). ilk
teghis edildikleri zaman, bébrek hastalig1 olmayan veya minér pro-
liferativ lezyonu olan hastalar genellikle iyi seyir gosterdikleri hal-
de ilerlemis bobrek lezyonu ve azalmig bobrek fonksiyonu gdsteren
hastalar da hizla bobrek yetmezligi ile kaybolurlar (35).



8iSTEMIK LUPUS ERITEMATOSUS 1393

Erkeklerde SLE prognozunun daha agu oldugu bildirilmektedir
(12, 14, 37, 38). Hamileligin ise hastaligin seyrini uzatarak iyi te-
sir ettigi goriilmiistiir. Bu iyi etki hormonal degigikliklere baglan-
maktadir (14).

SLE tedavisinde, bugiin tercih edilen ila¢ kortikorsetoidlerdir.
Uygun bir kortikosteroid tedavisinin yasama miiddetini uzattigl ve
histolojik olarak da lezyonun ilerlemesine mani oldugu gosterilmig-
tir (12, 14, 20, 34, 35, 37, 38, 39). '

SLE ve RA  hastalar yiiksek dozda ve uzun zaman verilen
kortikosteroidleri hiperkortizisim belirtileri gbstermeden tolere eder-
ler. Bu hastaligin krizleri esnasinda agikérdir. Bu hastalarda site-
roidlerin fibroblastlar tarafindan parcalanmasi hizlanmakta veya
serumda proteine baglanmalar1 artarak tesirli fraksiyon olan ser-
best kortizol seviyesi diigmektedir (40). Bu nedenle lupus nefritli
hastalarda, gerektiginde, yiiksek dozda steroid tedavisi yapilmali-
dir (12, 34, 36, 39).

Hastamizda 1,5 mgr./kg/glinde prednison ile tedaviye bagladik.
Daha sonra vak’a kontrola gelmediginden tedaviden alinan netice
bilinmemektedir.

OZET
izah edilemiyen ates ve glomerulonefrit belirtileri ile klinigimi-
ze yatirilan bir hastada SLE teshis edildi. LE hiicre fenomeni miis-
petti, deri biopsisi SLE'yi teyid etti. Hastaligin 9 yasindan kiiclik-
lerde ve erkeklerde cok seyrek olmasi nedeniyle yazildi. Bu miina-
sebetle literatiir gozden gecirildi. Klinik ve laboratuvar bulgular,
dzellikle Lupus Nefriti tartigildi '

. SUMMARY
Systemic Lupus Erythematosus

Report of a case. Six years old boy with SLE has been described.
The patient has fever of unknown origin for seven weeks, and has
clinical findings suggestive of glomerulonephritis. SLE cell pheno-
menon was positive. Skin biopsy from the rash on the face was diag-
nosed as being Lupus Erythematosis. The authors reemphasized the
rarity of SLE under age of nine years and sex predilection, male/
female ratio being 1/5. The literature has been reviewed. The clini-
cal and laboratory findings, especially lupus nephritis have been
discussed.
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