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idiyopatik Trombositopenik Purpura ile Prezente Olan Sistemik
Lupus Eritematozus Olgusu: Bir Olgu Sunumu

Idiopathic Thrombocytopenic Purpura as Initial Manifestation of Systemic Lupus

Erythematosus: A Case Report

Fatih Bagcier, Akin Erdal

Atattirk Universitesi Tip Fakdltesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, Erzurum, Trkiye

Sistemik lupus eritematozus, hemen hemen bitin organlar etkileyebilen kronik otoimmin bir hastaliktir. Hastalik cok farkli kliniklerle
prezante olabilir. Klasik olarak baslangic, dogurganlik cagindaki kadinlarda ates, artrit, malar ras triati seklindedir. Ancak nadir olarak idiyopatik

trombositopenik purpura gibi farkl kliniklerle prezantasyon gorilebilir.

Anahtar kelimeler: idiyopatik trombositopenik purpura, sistemik lupus eritematoz, trombositopeni

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune disease that can affect almost any organ system. Its presentation and course
are highly variable. The classic presentation of SLE in a woman of childbearing age is fever, arthritis, and malar rash triad. However, patients
may present rare types of manifestations such as idiopathic thrombocytopenic purpura.
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Giris

Trombositler (PLT) normalde c¢evresel kanda 150,000-
450,000/mm3 bulunur. 150,000/mm3 altina distigu zaman
trombositopeniden bahsedilir. Trombositopeniler etiyolojik
olarak 4 gruba ayrilabilir. Bunlar gergek olmayan trombositopeni,
azalmis PLT yapimi, artmig PLT yikimi, anormal PLT dagilimi
seklindedir. Sistemik lupus eritematozus da (SLE) gdrilen
trombositopeni otoimmin antikorlara bagh PLT yikimiyla
ortaya ¢ikar. Burada trombositopeniye bagl purpurik dokinti
sikayetiyle basvuran ve sonucta SLE tanisi alan bir olguyu
sunmay! amacladik.

Olgu

Kirk yasinda ev hanimi kadin hasta poliklinigimize her iki alt
ekstremitesinde purpurik dékintl sikayetiyle basvurdu. Sigara
ve alkol kullanim 6ykist olmayan hastanin nefes darligi, ates
yuksekligi yoktu. Bilinen kardiyopulmoner rahatsizligi olmayan
hastanin yakin zamanda gecirilmis enfeksiyon 6ykisu yoktu.
Halsizlik, yorgunluk gibi sikayetleri vardi. Kilo kaybi olmamisti.
Hastanin deri dokintilerine eslik eden astim, sinlzit, oral Glser

genital Ulser, gecirilmis goz iltihabi, oral ya da nazal mukozada
yara, kas gl¢stizligu, elde ayakta uyusma, eklemlerde sislik,
kanli ya da koyu idrar, gaita sikayetleri olmayan hastanin
soguk havalarda parmaklarinda morarma 0Oyklsd vardi.
Gunesli havalarda yiz bélgesinde doékintdlerin olustugunu
tarifleyen hastanin yapilan fizik muayenesinde: Vital bulgular:
Kan basinci: 110/65 mmhg, ates 36,8 °C, nabiz 85/dk ritmik,
solunum sayisi 18/dk. inspeksiyonda yiiz bélgesinde malar ras,
her iki alt ekstremitelerinde palpabl purpurik dékintuleri vardi.
Solunum sesleri dogaldi. Kardiyovaskdler sistem muayenesinde
Ozellik izlenmedi. Batin, lokomotor sistem bulgulari ve
norolojik degerlendirilmesi normaldi. Biyokimyasal incelemeler:
Creaktif protein: 3,28 mg/L, sedimentasyon 9 mm/saat,
romatoid faktér (RF): 10,2 w/mL, alanin aminotransferaz:
30 u/L, kreatinin 1,6 mg/dL, beyaz kan hucreleri: 6000/
mm3 hemoglobin: 13,6 g/dL, PLT: 38,000/uL, antinlkleer
antikor (ANA) 4+, antikardiyolipin imminoglobulin G (IgG):
120, idrar: protein 1+, eritrosit: eser, mik/kreatinin: 0,2.
Konvansiyonel akciger grafisi normal goriinimdeydi. Hastanin
mevcut dokuntdlerinin trombositopeniye sekonder ortaya
ciktigl distinlldi. Trombositopeninin etiyolojisini arastirmak
amaciyla splenomegali olasiligi agisindan batin ultrasonografi
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istendi ve normaldi. Periferik yaymasinda %70 parcali, %23
lenfosit, %5 monosit, 2+ PLT vardi. Dev PLT, blastik ya
da atipik hicreye rastlanmadi. Otoimmin serolojisinde
ANA 4+, IgM anti-dsDNA: 120 u/mL (0-20), perinikleer
anitnétrofil sitoplazmik antikor-, anti-nétrofil  sitoplazmik
antikorlar-, RF: 10,2 w/mL. SS-A: 10 u/mL (0-15), SS-B: 10
u/mL (0-15). Anamnezinde raynaud &yklstnin olmasi, fizik
muayenesindeki malar ras, purpurik dokintld bulgular ve
laboratuvar sonuclarinda ANA, IgM anti-dsDNA pozitifligi
hastaya SLE tanisi koymamizi sagladi. Periferik yaymasi ile de
sekonder idiyopatik trombositopenik purpura (iTP) (SLE ile
iliskili) tanisini koyduk.

Tartisma

Multisistemik otoimmin bir hastalk olan SLE cok farkl
klinik bulgularla karsimiza cikabilir. Yapilan bir calismada SLE
hastalarinda baslangic semptomlarinin siklidi; %61 artrit,
%67 ates, %59 deri lezyonlari ve %27,1 lenfadenopati olarak
raporlanmistir (1). Diger taraftan Boddaert ve ark.nin (2)
yaptigi calismada en sik baslangi¢ semptomu serozit, poliartrit
ve malar dokdnti olarak rapor edilmistir. Bizim olgumuzda sik
gorilenlerin aksine nadir baslangig sekli olarak trombositopeni
klinigi vardi. SLE'li hastalarda %25-50 oranlarinda iliml
trombositopeni, %10 civarinda ciddi trombositopeni
g6rulir.  Trombositopeninin  gelisme  mekanizmasi
cogunlukla otoimmin antikorlara bagl ykimin artmasiyla
iliskilendirilmistir. Bunun yaninda mikroanjiyopatik hemolitik
anemiyle iliskili yikimin olabilece@i distintlmustir. Hastaligin
tedavisinde kullanilan sitotoksik ya da immunsupresif ilaclar da
yapim stirecini baskilayabilir. SLE'ye eslik eden iTP, trombotik
trombositopenik purpura, antifosfolipid antikor sendromu
gibi hastaliklara bagli olarak trombositopeni gelisebilir (3). ITP,
PLTlere karsi olusan otoantikorlarin PLT'lerin yasam sirelerini
kisaltmasi sonucu gelisen ve trombositopeni ile seyreden
edinsel bir hastaliktir. ITP cocuklarda genellikle bir enfeksiyon
veya asllama sonrasi akut olarak ortaya cikar, kisa zamanda
kendiliginden dlzelme egilimindedir. Oysa eriskinlerde
iTP genellikle kronik bir hastalik seklindedir. Bu nedenle
eriskin ve cocuk olgularda tedavi yaklasimi bazi farklliklar
gésterir. Giinlimiiz kosullarinda TP tanisini kesinlestirecek bir
laboratuvar testi mevcut degildir. ITP etiyolojide rol oynayan
faktérlere gére primer ve sekonder TP olarak iki gruba
ayriimistir. Primer iTP tek basina trombositopeni (100x109/1)
ile seyreden otoimmiin bir hastaliktir. Primer iTP teshisi bir
dislama tanisidir, trombositopeni yapan diger sebeplerin
bulunmadiginin gosterilmesi gerekir. Klinik ve laboratuvar
olarak kesin ITP tanisini koymak miimkiin degildir. Primer
iTP disindaki bitiin immin trombositopeniler sekonder
iTP grubundadir (4). Olgumuz da sekonder iTP'ye neden
olabilecek SLE tanisi almisti. ITP SLE'nin baslangic bulgusu
olabilir ve yillar sonra SLE'nin diger bulgular ortaya cikabilir.
Olgumuzda literatirde sik gorilen baslangig sekillerinin aksine
iTP seklinde baslangic gdstermisti. Yaklasik %3-15 oraninda iTP

hastasininda SLE'nin gelistigi gosterilmistir. Evans sendromu
da (otoimmin trombositopeni, otoimmun hemolitik anemi)
SLE'nin baslangi¢ sekli olabilir. Trombositopeniye bagl ciddi
kanamalar hastalarin ¢ok az bir kisminda goérilur. Fakat SLE'ye
eslik eden trombositopeni kardiyak, renal, santral sinir sistemi
gibi ciddi organ tutulumuyla iliskilendirilmistir (5). Olgumuzda
olasi patolojiler agisindan istenilen ekokardiyografisi, beyin
manyetik rezonans gérintilemesi, 24 saatlik idrar incelemesi
normal tespit edildi. Hastalarin PLT sayisi 20,000/uL altinda
oldugu zaman petesi, purpura, ekimoz, epistaksis, gingival
kanama gibi klinik bulgular ortaya ¢ikar. 20,000-50,000/
uL arasinda nadiren gordlur. Bizim olgumuzda ise 38,000
olmasina ragmen purpurik doklntdleri vardi. Tedavi 50,000/
uL altinda semptomatik olanlar ile 20,000/uL altinda olan
butln hastalara verilmelidir. Olgumuzun PLT sayisi 38,000'de
olmasi ve purpurik dokintileri nedeniyle tedavi planlandi. SLE
ile birlikte goérilen iTP tedavisi ile SLE'siz ITP tedavisi aynidir.
Tedavisinde birinci basamak ilk tercih steroidlerdir. 0,5-2 mg/
kg/glin metilprednizolon verildiginde ¢cogu hastanin 1-8 hafta
arasinda tedaviye yanit verdigi gorilmustir (6). Bu tedavi
3 hafta devam etmeli sonra dozu yavas yavas azaltilarak
kesilmelidir. Bu tedavinin kisa sUreli ylksek doz steroide veya
intraven6z immunglobuline (IVIG) kiyasla daha uzun sureli
yanit olusturdugu bilinmektedir. Biz de hastamiza 1 mg/
kg/glin pozolojide steroid tedavisi basladik. iki hafta sonra
PLT sayisi 70,000°e yukseldi. Dozu yariya duslrllerek Ug
haftaya tamamlandi ve kademeli olarak dusurllerek tedavisi
sonlandirildi. Eger Ug¢ hafta icerisinde platelet sayisinda
artis olmazsa ya da ilaca bagh komplikasyonlar (cushingoid
go6rinim, hipertansiyon, kan sekerinde ylkselme, psikoz,
peptik yakinmalar, osteopeni) gorillrse alternatif tedaviler
degerlendirilmelidir (7). Bu komplikasyonlardan kaginmak igin
PLT sayisi 100x109/I'i bulunca steroid dozu yariya inilerek,
tedavi yari dozda Ui¢ haftaya tamamlanabilir (8). IVIG hizla PLT
ylUkselmesi gereken durumlarda (aktif kanamasi olan ya da
acil cerrahi gereken) azatiyoprin ve siklofosfamide gére ¢ok
daha etkilidir. Rituksimab SLE'siz iTP'de alternatif tedavilere
yanit vermeyen durumlarda kullanilabilir (9). Sonug¢ olarak
klinik pratigimizde trombositopeni klinigiyle gelen bir hastayla
karsilastigimizda hematolojik hastaliklar yaninda romatoloji
agisindan sorgulamasi da ayrintili olarak yapilmalidir. SLE gibi
sk gorillen otoimmiin hastaliklarin nadir de olsa ITP klinigi ile
prezente olabilecegi géz dniinde bulundurulmalidir ve tedavi
modaliteleri etiyolojiye gére diizenlenmelidir.

Etik

Hasta Onayi: Hasta onami alind.
Hakem  Dedgerlendirmesi:  Editérler
degerlendirilmistir.
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