Sistemik Lupus Eritomatosisle Beraber Sekonder
Antifosfolipit Sendromlu Bir Olguda Bilateral
Gérme Kaybi
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ABSTRACT

Sistemik Lupus Eritomatosis tanisiyla izlenen ve klinigimize ani
gérme kaybi ile bagvuran bir olguyu ve bu olguya tedavi yak-
lagimini sunmak.33 yasinda kadin hasta ani baslayan bilateral
gérme kaybi ile bagvurdu. Hastaya ayrintili oftalmolojik muaye-
ne ve yardimci testler uygulandi. Gérme keskinligi her iki gézde
el hareketleri dizeyindeydi. Biyomikroskopik muayenesinde her
iki gézde vitreus kondansasyonu mevcuttu. Fundus muayene-
sinde her iki g6zde optik disk soluk, yaygin yumusak eksudalar,
intraretinal hemoraijiler, damarlarda kiliflanma izlenmekteydi.
SLE ve buna bagl olarak gelisen antifosfolipit sendromu olan
hastalarda ciddi retinal vaskiler lezyonlar gelisebilir. SLE’li
hastalar, retinal vaskdler lezyonlarin erken taninabilmesi icin
belli araliklarla kontrol edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik Lupus Eritomatosis, Sekonder antifos-
folipit sendromu, Gérme kaybi.

GiRiS

Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), humoral ve hic-
resel bircok immuinolojik anormallikle karakterize, kro-
nik, inflamatuar, multisistemik bir hastaliktir.! Her yasta
baslayabilirse de en sik 15-40 yaslar arasinda baglar.
Hastalarin %90’dan fazlasi kadindir.? Kadinlarda 8-10
kat daha sik gérilor. Geligsmis bati Ulkelerinde hastaligin
prevalansinin 100 binde 15-50, insidansinin ise 4,8-7,6
oldugu bildirilmigtir.” SLE da %20 oraninda géz tutulumu
olmaktadir.? On segment bulgusu olarak keratokonjonk-
tivitis sicca, episklerit, sklerit ve keratite rastlanir.®

Antifosfolipit (APL) sendromu hiperkoagilasyonla
seyreden kazanilmig bir multisistem hastaligidir. Tom po-
pulasyonun %2-4'Onde gérildigo yapilan aragtirmalar-
da ortaya konmustur.* Hastalarin yaklagik yarisinda altta

To report a case of bilateral visual loss and form of treatment
with patient that followed as systemic lupus erythematosus di-
sease. Thirty-three-year-old woman with a bilateral visual loss
has been examined. The patient underwent detailed ophthal-
mological examination and ancillary studies. Visual acuities
were hand movements in both of eyes. Vitreous condensation,
optic disc pallor, cotton wool spots, intraretinal hemorrhages,
sheathing on the vessels in both eyes were detected by fun-
doscopy. A patient of Systemic lupus erythematosus associated
with secondary anti-phospholipid syndrome can develop reti-
nal vascular lesion. Therefore, the ophthalmological examina-
tion of patient must be checked for early diagnosis of retinal
vascular lesion.

Key Words: Systemic lupus erythematosus, Secondary anti-phosp-
holipid syndrome, visual loss
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yatan SLE gibi baska bir otoimmin hastalik vardir ve bu
durumda Sekonder APL sendromundan séz edilir.> APL
sendromunda asil sorun kanin pihtilagsmaya olan egili-
minde arhig oldugu igin derin ven trombozu, inme (stroke)
ve emboli gibi sorunlar gérilebilir. Hastaliktaki temel pa-
togenetik mekanizma immin kompleks depolanmasi ve
kompleman akfivasyonu sonucu inflamasyon geligsmesi-
dir. Antifosfolipit sendromunda olaya Lupus antikoagi-
lani (LA) eslik eder. Lupus antikoagilani immunglobulin
M ve G yapisinda anyonik fosfolipitlere afinitesi olan bir
maddedir.®

Bu ¢calismada klinigimize ani gérme kaybi ile bagvu-
ran Sistemik Lupus Eritomatosis tanisiyla izlenen bir olgu
ve buna uygulanan tedavi sunulmaktadir.
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OLGU SUNUMU

33 yasinda kadin hasta 3 hafta énce baslayan bila-
teral gérme kaybiyla poliklinigimize bagvurdu. Hikayesin-
de hastanin 2 yildir Sistemik Lupus Eritematozus tanisiyla
takip edildigi égrenildi. Ayrica bir cok defa konvilziyon
gecirdigi ve bu konvulziyonlarinin SLE ye bagh oldugu
sdylenerek buna yénelik tedavi almig oldugu belirlendi.
Sistemik muayenede hastada malar rash, artrit ve livedo
retikUlaris gibi cilt bulgular mevcuttu.

Oftalmik muayenede her iki gézde gérme el hare-
ketleri dizeyindeydi. Géz i¢i basinc aplanasyon tono-
metresiyle sag gézde 15 mmHg, sol gézde 13 mmHg
olarak &lcildi. Biyomikroskopik muayenede sagda
daha fozla olmak Uzere her iki gézde vitreus kondan-
sasyonu gérildiu. Fundus muayenesinde sol gézde; optik
disk soluk, yaygin yumusak eksudalar, superior kesimde
daha fazla olmak Uzere temporalde yaygin intraretinal
hemoraji, makulada yodun eksudasyon ve damarlarda
kiliflanma izlenmekteydi (Resim 1). Sag gézde ise vitreus
kondensasyonu nedeniyle flu olarak optik diskte solukluk,
yaygin yumusak eksudalar, inferior kesimde daha fazla
olmak Uzere temporalde yaygin intraretinal hemoraji,
makulada yogun hemoraiji ve damarlarda kiliflanma iz-
lenmekteydi. Floresein anjiyografisinde solda daha belir-
gin olmak Gzere her iki gézde retina arterlerinde dolma
defekti, periferde yaygin nonperfize kapiller alanlar ve
venlerde ge¢ boyanma mevcuttu (Resim 2). Bu bulgular
vaskulitik arter tikanikhi@r ile uyumlu idi.

Hastaya yapilan testlerde tam kan sayimi degerleri,
bébrek fonksiyon testleri ve C3-C4 diizeyleri normal ola-
rak bulunurken Eritrosit sedimantasyon hizi 76 mm/saat
(Normali <20 mm/saat) olarak 8lctldu. Serolojik test-
lerde ise ANA (-), Anti DsDNA (-), Anti SS-A: 52 mg/dL
(Normal), Anti SS-B: 1127 mg/dL (Normal), VDRL (-) ve
Romatoid Faktér (-) olarak bulundu. Ancak ACA IgM: 20
mg/dL (Normali <10 mg/dL) olarak ELISA testi ile tespit
edildi. Aktive parsiyel fromboplastin zamani (aPTT): 58
sn (Normali 25-36 saniye), Protrombin zamani ise 12,5
sn (Normali 11-15 sn) olarak bulundu.

aPTT deg@erinin uzamasi ve ACA Ig M dizeyinin yik-

Resim 1: Hastanin ilk bagvurusunda ¢ekilen sol géz fundus fo-
tografi. (Optik diskte solukluk, yaygin yumusak eksudalar,
temporalde yaygin intraretinal hemoraji, makulada yogun
hemoraji ve damarlarda kiliflanma).

sekligi yani sira cilt lezyonlari ve nérolojik semptomlari
g6z dnine alinarak hastaya Sistemik Lupus Eritomatosis
(SLE) ile birlikte olan sekonder antifosfolipit sendromu
tanisi kondu ve sistemik kortikosteroid tedavisi, antikoa-
gUlan tedavi ve panretinal argon lazer fotokoagilasyonu
uygulanarak iskemik sahalarin ortadan kaldirilmasina
karar verildi.

Hastaya hematoloji ve romatoloji konsiltasyonu
sonrasi kumadin ve aspirin tedavisi baglandi. Ayrica yik-
sek doz oral kortikosteroid (Flantadin 90 mg/gin/ 1 haf-
ta) tedavisi verildi. Daha sonra steroid dozu azaltlarak 6
hafta sonra idame tedavisine gegildi (Flantadin 30 mg/
gin). Uc seans bilateral panretinal lazer fotokoagilas-
yonu uygulandi. Her bir géze her seansta 2200 sut (500
um 0,2 sn, 200-300 mW) uyguland..

Bu tedavi sonucunda vitreus kondensasyonunda
belirgin gerileme ve gérme keskinliginde artig sagland:.
Cerrahi girisimde bulunmadan 1 aylik takip sonucunda
gérme dizeyi sag gdzde 0.1 sol gézde 0.2 olarak tes-
pit edildi. Géz ici basinclari applanasyon ile sagda 16
mmHg solda ise 17 mmHg olarak bulundu. Biyomik-
roskobik muayenede solda daha iyi gérildogio sekliyle
vitreus kondensasyonunda belirgin azalma fark edildi.
Fundus muayenesinde sol gézde eksudalarda azalma ve
venlerde normal haline dénis tespit edilirken arterlerde
ciddi attenuasyonun devam ettigi gérildi. Pre ve intrare-
tinal hemorajilerde de azalma tespit edildi (Resim 3). Flo-
resein anjiyografide papillada hafif hipofloresans mevcut
idi fakat sizintiya rastlanmadi (Resim 4). Sag gézde ise
vitreus kondensasyonu kismen devam ettigi igin bu bul-
gular daha flu olarak izlendi. 4. aydaki muayenede gor-
me dizeyi sag gézde 0.2 sol gézde 0.3 olarak tespit edil-
di. Géz igi basinglar applanasyon ile sagda 15 mmHg
solda ise 16 mmHg olarak bulundu. Biyomikroskobik
muayenede her iki gézde vitreus kondensasyonunda be-
lirgin azalma fark edildi. Fundus muayenesinde her iki
g6zde eksudalarda ve hemoraijilerde azalma tespit edil-
di. Floresein anjiyografide sol gézde sizintiya rastlanma-
di (Resim 5). Sag goézde ise papillada hafif hipofloresans
gdzlendi ve yine sizintiya rastlanmadi (Resim 6).

Resim 2: Hastanin ilk bagvurusunda cekilen sol géz fundus
floresein anjiyografisi (Retina arterlerinde dolma defekti,
periferde yaygin nonperfize kapiller alanlar ve venlerde
geg boyanma).
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Resim 3: Hastanin tedavi sonrasi birinci ayda cekilen sol géz
periferik retina fundus fotografi (Eksudalar ile hemorajiler-
de azalma ve lazer spotlar gézleniyor).

TARTISMA

Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), sebebi bilinmeyen
cilt, eklem, bébrek, perikard, plevra gibi bircok doku ve
organ iltihabina bagl ¢cok sayida bulgularla giden, degi-
sik seyir gosteren ve cesitli immunolojik sistem anormal-
liklerle karakterize otoimmun, kronik sistemik bir hastalik-
tir." Hastalarin %901 dogurganhk yasindaki kadinlardir.
Kadin/Erkek orani 9/1dir.2 Hastalarin %90’inda aralikli
eklem agrilarindan akut poliartrite kadar degisik siddet
derecelerinde eklem semptomlari mevcuttur.! Hastaligin
en sik yol achig deri lezyonu elmacik kemikleri Gzerindeki
eritemdir (Livedo retikGlaris).5 Ayrica SLE’ de pldrezi, pe-
rikardit, splenomegali, lenfadenopati, bébrek tutulumu
da gérulebilir. Merkezi sinir sistemi (MSS) tutulumunda,
kisilik degisikligi, konvulziyon ve psikoz gérilebilir. MSS
tutulumu olan hastalarda siddetli retinal vaskiler has-
taliklarin daha fazla gérildogi tespit edilmigtir.” Bizim
hastamizda sistemik tutulum olarak cilt bulgularina ve
konvilziyonlara rastlanmigtir.

Resim 5: Hastanin tedavi sonrasi dérdinct ayda cekilen sol
g6z fundus floresein anjiyografisi (Sizintiya rastlanmadi. La-
zer spotlari izleniyor).

Resim 4: Hastanin tedavi sonrasi birinci ayda cekilen sol géz
fundus floresein anjiyografisi (papillada hafif hipofloresans
gozlendi fakat sizintiya rastlanmadi. Lazer spotlari izleni-

yor).

SLE’li hastalarin yaklasik %20’sinde géz bulgular
olugur. SLE’ de en sik gérilen géz bulgular retinal vas-
kiler lezyonlardir. SLE nin retinal manifestasyonlari fokal
iskemi ve nekrotizan retinal vaskulite sekonderdir. Uc tip
fundus prezentasyonu tanimlanmigtir.® En yaygin form
fokal iskeminin dogurdugu multiple yumusak eksudalar-
dir. Bu tip Lupus retinopatisinde intraretinal hemoraijiler
ve hafif disk 6demi gérulebilir. Bizim hastamizda bu tip
retinal bulgulara rastlanmighir. SLE de belirtilen ikinci tip
retinopati, retinal vaskulit belirtisi olmadan gérilen ciddi
retinal vasookluzif hastaliktir.? Retinal infarkt ve hemoraii
ile birlikte ani gérme kaybi olur. Uciinci tip retinopati
ise proliferatif Lupus retinopatisidir. Retinal vaskulit ve
sekonder iskemi ile optik sinir bagi ve retinada neovas-
kularizasyonlar meydana gelir.’® Bu neovaskularizasyon
vitreus hemoraiisi ve retina dekolmani yapabilir. SLE de
koroidal sirkilasyon da etkilenebilir ve bu durumda ko-
roid infarkti, eksudatif degisiklikler ve subretinal neovas-
kuler membranlar meydana gelir.”

St AR v LR
Resim 6: Hastanin tedavi sonrasi dérdinci ayda cekilen sag
g6z fundus floresein anjiyografisi (papillada hafif hipoflo-
resans gdézlendi, sizintiya rastianmadi. Lazer spotlari izle-
niyor).
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Antifosfolipit sendromu arteryel ve/veya venéz trom-
bozlar, abortuslar ve trombositopeni ile karakterize ka-
zanilmig bir multisistem hastaligidir. APL sendromunun
majoér kriterleri; tekrarlayici arteryel ve venéz trombozlar,
tekrarlayici fetal kayiplar ve trombositopenidir. Serolojik
olarak Lupus antikoagilani (LA) ve/veya antikardiolipin
antikorlar (ACA) tespit edilir. Bir klinik ve bir serolojik
bulgunun var olmasi APL sendromu teshisi koydurabilir.
Hastada altta yatan bagka bir hastalik olmadiginda pri-
mer APL sendromu, SLE gibi baska bir hastalikla birlikte
oldugunda ise sekonder APL sendromundan bahsedilir.’
LA faktors, cekirdek proteinlerine karsi antikor gibi dav-
ranan anormal immunglobulinlerin varligini gésterir. Bir
prokoagulan gibi etki ederek prothrombotik bir zemin
hazirlar. Fosfolipid bagimli koagilasyon testlerini bozan
bu antikorlar en sik olarak aktive parsiyel fromboplastin
zamani (aPTT) tespit edilerek 8l¢tlur. Bizim hastamizda
aPTT duzeyinin yUksekligi LA varligini desteklemektedir.
Derksen ve arkadaglar SLEli 167 hastanin %24 Gnde LA
tespit etmisler ve klinik bulgularla anlamli birliktelik gés-
terdigini bildirmiglerdir. Bu hastalarin %23-58 inde trom-
boz gelismis ve siklikla rekirrens géstermigtir.’? Otoim-
mUn hastaliklara eglik eden APL sendromunda ACA daha
cok Ig G tipinde ve yUksek seviyelerdedir.* ACA, oksidize
olan dugtk yogunluklu lipoproteinler (LDL) ile caproz
reaksiyon vererek damar diz kaslarinda proliferasyon,
atherogenez ve damarlarda oklizyona yol agar.'® Bizim
hastamizda ACA Ig G dizeyinin yiksekligi sekonder an-
tifosfolipit sendromu tanisini desteklemektedir.

APL sendromlu hastalarda trombozlarin profilaksi
ve tedavisi antikoagilan ve antiplatelet ajanlarla yapi-
lir. iImmonsupresifler ve imminoterapi (sistemik steroid,
siklofosfamid, plazmaferez, intravenéz imminglobulin)
antikor titrelerini dusirmektedir. imminoterapiye 6zellik-
le SLE ile birlikte olan sekonder APL de bagvurulur. Reti-
nal vaskuler lezyonlari ve gérme kaybi olan hastalarda
sistemik kortikosteroid ve fotokoagulasyon uygulanmasi
vitreus kondensasyonunda gerilemeye ve gérme keskin-
liginde artisa yol acabilir. Bizim vakamizda ytksek doz
oral steroid tedavisine ilaveten kumadin ve aspirin teda-
visi kombinasyonu uygulanmig ve panretinal argon lazer
fotokoagUlasyonu ile retinadaki iskemik sahalar ablase
edilerek anatomik ve fonksiyonel sifa elde edilmistir.

SONUC

SLE ile beraber sekonder antifosfolipit sendromu
olan hastalarda ciddi retinal vaskiler lezyonlar gelise-
bilir. SLE’li hastalarda retinal vaskiler lezyonlarin erken
taninabilmesi icin belirli araliklarla kontrol yapilmasi
énerilmektedir.
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