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Ankara

Meslegi: Ev hanimi

Medeni hali: Evli




Sikayeti: Halsizlik, ciltte sarilik

Hikayesi:

Uc, dort giindiir olan halsizlik, giderek artan ciltte sararma sikayetleri
ile acil servise basvurmus.

Melena, hematemez, hematokezya, hematuri, akolik gaita, cay rengi

idrar, kasinti (-).

Karin agrisi, eklem agrisi, carpinti, nefes darligi, bulanti ve kusma (-).
Intrauterin fetiis kaybi veya sikayetlerini ortaya cikaran sicaklik dzelligi yok.

Acil serviste alinan tetkiklerinde derin anemi, indirekt hiperbilirubinemi ve
LDH yiuksekligi olmasi Gzerine otoimmin hemolitik anemi (OHA) 6n tanisi ile
dahiliye servisine yatirildi.

Hastanin ayrica 1 yil once de ayni sebeple baska bir saglik kurulusunda takip
ve tedavisi mevcut.



Bir Yil Onceki OHA On Tanisi ile Yatis Oykiisii

Halsizlik, sarilik sikayetleri,

Hastaya otoimmiin hemolitik anemi 6n tanisi ile hizla prednizolon 1 mg/kg (+),
Periferik yaymasinda atipik hicre (-), polikromazi (+) seklinde raporlanmis ve
kemik iligi aspirasyon biyopsisi yapiimis.

ANA: Negatif (<1/100),

Anti-ENA: Negatif,

AntidsDNA: Negatif.



Bir Yil Onceki OHA On Tanisi ile Yatis Oykiisii

Abdomen Usg: Dalak 170 mm, diger bulgular normal.
Taburculukta hemoglobin degeri 12.3 g/dLl’ye kadar yiikselmis.

Yaklasik 3.5 ay prednizolon tedavisi alan hastanin tedavisi 28/04/2022
tarihinde hematoloji tarafindan kesilmis.

Bir ay sonraki kontrolinde hemoglobin diistiisii olmamasi lizerine
steroid tedavisi tekrar baslanmamis.

Sonrasinda hasta takiplerine kendi istegiyle gitmemis ve 6 ay takipsiz
kalmis.



Ozgecmis:

O Hipertansiyon, koroner arter hastaligi, kolesistektomi (10 yil 6nce), otoimmiin
hemolitik anemi (1 yil 6nce),

O Cig sut icme aliskanhgi, alkol ve uyusturucu bagimlihgi yok.

O Supheli cinsel iliski 6yklsi yok.

Soygecmis: Ozellik arz etmiyor.
Aliskanliklar: Alkol, sigara, madde kullanim dykusi yok.

Kullandig ilaglar:

O Beloc 50 mg 1x1

O Ecopirin 100 mg 1x1
O Amlodis 10 mg 1x1



Sistem Sorgusu

Halsizlik (+)
istahsizlik (+)
Sarilik (+)

Nefes alirken gogiiste solda agirlikli batma hissi (+)
Dispepsi (-)

Cilt doklintasd ( -)
Nefes darligi (-)
Nokturi (-)

Poliliri (-)

Yan agrisi (-)
Bulanti, kusma (-)
Kilo kaybi (-)

Ates (-)

Gece terlemesi (-)
Karin agrisi (-)
ishal ( -)

Kabizlk (-)

Bas agrisi (-)

Bogaz agrisi (-)
Diziri (-)

Seyahat oykusu (-)
Bocek sokma, hayvanlarla temas oykisi (-)
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Fizik Muayene

Bilin¢ acik, kooperasyon-oryantasyon tam,

Vitaller: TA: 91/54 mmHg, nabiz: 88/dk, ritmik,
Ates: 36.3 °C, SS:16/dk, Spo2: %95 (oda havasinda),

Bas-boyun muayenesi: Dogal,

KVS: S1-S2 ritmik, ek ses/ufurim yok,

Solunum Sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor,
solunum sesleri normal, sol akciger bazalinde nadir ral (+).



Fizik Muayene

o Batin Muayenesi: Bagirsak sesleri olagan, defans-rebound yok, karaciger
non-palpable, Traube alani kapali, dalak kot altinda yaklasik 7 cm ele
geliyor.

o Rektal tuse: Normal gaita bulasi,

o Lokomotor sistem muayenesi: Dogal,

o Norolojik sistem muayenesi: Dogal,

o Cilt ikterik gorunumde.



Laboratuvar

Tam Kan Sayimi :

* WBC/Neu: 9660/6600 103/pL,
Hb:5.3 mg/dl, Hct: 18 %, MCV: 100 fL,
PIt: 401.000 103/pL,

* Sedim: 130 mm/h, CRP: 15 mg/L, prokalsitonin: 0.5 ng/ml,

* Direkt coombs: Pozitif (+++), indirekt coombs: Pozitif (+).

Periferik yayma:

* Eritrositler anizositer, l0kosit formili hemogramla uyumlu, atipik hiicre ve agglutine
eritrosit gorulmedi.

Trombositler sayica yeterlidir.
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Laboratuvar

ALT/AST: 17/2 U/L
ALP/GGT:37/7 U/L

T/D Bilirubin: 4.05/0.51 mg/dL
LDH: 357 U/L

Urik Asit: 7.92 mg/dL

Ure/cre: 40.2/0.62 mg/dL
T.pro/alb: 6.16/4.16 g/L

Ca/P: 8.6/3 mg/dL

Na/K: 132/4.2 mmol/L
Retikilosit: 0.11 108/ pL
Haptoglobulin: 0 (0.3-2) mg/dL

S fintan Hlood



Laboratuvar

Kanama Parametreleri:
aPTT: 22 s, INR: 1.08,

> fStnan Hood "

Kan grubu: A Rh+

Anemi parametreleri:
Vit B12: 247 ng/L, Folik Asit: 5.9 ng/L,
Fe/DBK: 72/111mg/dL, TS: %64.8, Ferritin: 207 ng/mlL.

Hepatit Markerlari:
HBs Ag: (-), Anti HBs: (-), HBc IG M (-), Anti HCV: (-), Anti HIV: (-).

TiT:
Dansite: 1014, protein: (-), glukoz: (-), keton: (-), I6kosit: 1(+), eritrosit: (-), pH:5.

Idrar kiiltiirii: Bakteri iremedi.

Gaitada Gizli Kan: Negatif.




Klinik Takip

* Hastamiza yatisinin ilk giniinde OHA 6n tanisi ile 1 mg/kg prednizolon baslandi.
* Vit B12 ve folik asit destegi (+),

* Takipte hipotansif ve tasikardik olan hastaya eritrosit stispansiyonu replasmani
planlandi.

* Hastadan gonderilen toplam 3 adet cross match tetkiki uygunsuz olarak
sonuclandi.

* Subgrup tayini amaciyla tetkikleri gonderildi, ama alt tiplere uygun eritrosit
sispansiyonu bulunamadi.



Klinik Takip:

O Koroner arter hastaligi mevcut oldugu icin kar-zarar orani gézetilerek 1
Unite 0 Rh (-) eritrosit slispansiyonu replase edildi.

O Replasman 6ncesi hemoglobini 4.3 g/dL idi. Replasman sonrasinda
hemoglobin 5.6 g/dL seviyesine ylikseldi.



* Hastaya yatisinin 3. gununde 1 unite eritrosit suspansiyonu replase edildi.

* Yatisinin 12. gununde prednizolon dozu 80 mg/gun’den 60 mg/gun’e dusuldu.
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Klinik Takip: H

* Olasi OHA etiyolojisinde yer alan soguk agliitinasyon ve kriyoglobulin
tetkikleri,

* Romatolojik patolojiler acisindan IgG-A-M, komplemanlar, ANA, anti-dsDNA
ve proteiniiri taramasi amaciyla 24 saat idrar tetkikleri planlandi.

* Sedimentasyon seviyesi 140/s olmasi nedeni ile olasi plazma hiicre
diskrazileri acisindan serum protein elektroforezi, beta-2 mikroglobulin,
serum-idrar immiinfiksasyon ve kappa-lambda tetkikleri istendi.



* Fizik muayenede palpable LAP (-), ancak hastada OHA etiyolojisini taramak
amacli olasi lenfoma tanisi icin kontrasth torakoabdominal ve boyun BT
cekildi.

Klinik Takip:

* Soguk aglutinli hemolitik aneminin sik bir sebebi olabilecegi i¢in
mycoplasma antijeni istendi, ampirik olarak klaritromisin 2x1 tb baslandi.

* ANA (1/320, az niikleeer noktali, sitoplazmada fibriller paternde
boyanma pozitif) gelmesi lizerine anti-ENA paneli istendi.

* Anti dsDNA negatif olarak sonug¢land..



Spesifik Tetkikler:

Romatoid Faktor: 4 (0-14),
C3:0.57 (0.9-1.8),

C4:0.02 (0.1-0.4),

ANA: Pozitif (1/320, az niikleeer

noktali, sitoplazmada fibriller
paternde boyanma),

Anti-ds DNA: Negatif,

Anti-ENA paneli: Jo-1 (+), Ku
sinirda (+),

p-ANCA: Negatif,
c-ANCA: Negatif,
Anti-kardiyolipin IgM: Negatif,
Anti-kardiyolipin I1gG: Negatif,

Anti-beta 2 glikoprotein 1 IgG-M : Negatif,
Anti-fosfolipid IgG-M : Negatif,

Lupus Antikoagulani: Negatif,

Protein elektroforezi, Ig G-A-M: Patoloji (-),

Serum immun fiksasyon: Monoklonal
gamopati izlenmedi,

Kriyoglobulin: Negatif,

Soguk Aglitinasyon: Negatif, <1/64,
Mycoplasma antijeni: Negatif,
EBV-CMV-Rubella-Parvoviriiv B19: Ig M(-),

24 saatlik idrarda protein: 207 mg/gin
(<1500),

24 saatlik idrarda albumin: 2.25 mg/gin
(<300),



Klinik Takip:

* Hematoloji tarafindan splenomegali olmasi nedeni ile, B lenfoproliferatif
hastalik 6n tanisi ile kemik iligi drneklemesi yapildi.

* Kemik iligi Aspirasyonu:
Normoselliiler aspirasyon 6rnegi; Myeloid, eritroid seri orani
eritroid seri lehine bozulmus. Eritroid seride megaloblastik
degisiklikler izlendi. Atipik hiicre goriulmedi.

* Kemik iligi Biyopsisi:
Atipik hiicre ve anlamli boyanma saptanmad..



Toraks Tomografisi

Ana vaskuler yapilarda kasifik plaklar izlenmistir. Kalp boyutlari artmistir.

Mediastinal lenfadenopati saptanmamistr.

Cikan aorta capi en genis yerinde 40 mm 6lgtlmus olup normal maksimaldir.

Sol hemitoraksta icerisinden diisiik dansite degerleri alinan minimal
plevral efuzyon izlenmektedir.

Sag akcigerde minimal traksiyon bronsektazilerinin eslik ettigi atelaktatik
dansiteler, peribronsial kalinlasmalar izlenmektedir.

Boyun degerlendirilmesinde lenfadenopati saptanmad..



Abdomen Tomografisi

Karaciger segment 8'de yaklasik 8 mm capli parankima kiyasl hipodens vasifta
noduler lezyon izlenmistir (basit hepatik kist?).

Safra kesesi izlenemedi (opere).

Her iki bobrekte buylgu sol bobrek alt kesimde yaklasik 10 mm c¢apinda
Olculen icerisinden sivi dansite degerleri alinan birkac¢ adet hipodens noduler
lezyon izlenmektedir (kortikal kist?).

Aorta ve duvarlarinda kalsifik plaklar izlenmistir.

Dalak AP capi yaklasik 17 cm 6lciilmis olup artmistir (splenomegali).



EKO Raporu:

Sol ventrikul ¢caplari ve sistolik fonksiyonlari, sag kalp bosluklari
normal.

Orta-ileri mitral yetmezlik mevcut.
Sistolik Pulmoner Arter Basinci: 40 mmHg,

Ejeksiyon Fraksiyonu: %60.



ON TANILAR




Klinik Takip:

* Prednizolon 12 giin boyunca 80 mg/giin dozunda verildi, dozu azaltilarak
devam edildi.

* Hastanin hemolitik anemisi, ANA pozitifligi, C3 ve C4 diisuklugd,
icerisinden diisiik dansite degerleri alinan plevral effiizyon (plorit) mevcut.

* Hastada 6n planda SLICC Kriterleri dogrultusunda Sistemik Lupus
Eritematozus (SLE) tanisi dislintilmustiir.

* SLE On tanisi nedeni ile Romatoloji tarafindan hidroksikolorokin 1x200 mg
baslandi ve Rituksimab tedavisi onerildi ve klinigimizde baslandi.

* Takiplerinde progresif olarak Hb yiikselisi saptandi.



KALITSAL HEMOLITIK
ANEMILER

KAZANILMIS HEMOLITIK
ANEMILER

MEMBRAN ANORMALLIKLERI :

Sferositoz, eliptositoz, stomatositoz

IMMUN HEMOLITIK ANEMILER:
Otoimmun (sicak, soguk), ilaglara bagli,
transflzyon, transplantasyon

HEMOGLOBIN
ANORMALLIKLERI:

Anormal hemoglobin varyantlari (HbS ,

HbC), talasemiler

TRAVMATIK HEMOL.Z:

Mikroanjiopatik hemolitik anemiler, March
hemoglobinurisi

ENZIM DEFEKTLERI:
G6PD eksikligi, piravat kinaz eksikligi

SEKONDER SEBEPLER:

Karaciger ve bobrek yetmezligi, Romatolojik
Hastaliklar, Lenfoma, IBH

ENFEKSIYON:
Sitma, clostridia

HIPERSPLENiZM

PAROKSISMAL NOKTURNAL
HEMOGLOBINURI




Kazaniimis Hemolitik Anemiler

Sekonder Nedenleri

(@)

Sistemik Lupus Eritematozus
Romatoid Artrit

Antifosfolipid Sendromu

inflamatuvar Bagirsak Hastaligi (Crohn Hastalig,

Ulseratif Kolit)

Primer Biliyer Siroz
Otoimmun Tiroid Hastaligi
Evans Sendromu

immun Yetmezlik Sendromlari

Otoimmun Lenfoproliferatif Sendrom (ALPS)

IgA Eksikligi

Post-trasplantasyon (solid organ ve otolog
kemik iligi nakli)

Kronik Lenfositik Losemi (KLL)
Non-Hodgkin Lenfoma

Hodgkin Lenfoma

Waldenstrom Makroglobulinemisi

Enfeksiyonlar (EBV, CMV, HIV, HCV,
Mycoplasma pnomonisi, Varicella, Rubella ,
Parvo B19)



SLE siniflandirmasi icin SLICC
kriterleri

1) En az 1 klinik kriter ve 1 immunolojik kriter ile,
enaz4

kriterin karsilanmasi veya,

2) ANA veya anti-dsDNA antikorlarinin varhginda
tek klinik

kriter olarak lupus nefriti.



SLE TANISINDA SLICC-KLINiK KRITERLERI

Kriter
Akut kutanoz lupus

Kronik kutanoz lupus

iz birakmayan alopesi

Oral veya nazal lilserler

Artrit

Serozit

Bobrek Bozuklugu

Tanim

Lupus malar dokiintiisii (malar diskoid ise sayilmaz); biilléz lupus; SLE'nin toksik
epidermal nekroliz varyanti; makilopapiiler lupus dokiintiisi; 1siga duyarh lupus
dokiintiisii (dermatomyozit yoklugunda); veya subakut kutanoz lupus (bazen
postinflamatuar dispigmentasyon veya telenjiektazilerle birlikte olmakla birlikte, skar
birakmadan dizelen sertlesmemis psoriaform ve/veya anller polisiklik lezyonlar).

Klasik diskoid dokiintii; lokalize (boynun Ustlinde); genellestirilmis (boynun Ustliinde ve
altinda); hipertrofik (verrukoéz) lupus; lupus pannikiliti (derin); mukozal lupus; lupus
eritematozus tumidus; chilblains lupus; veya diskoid lupus/lichen planus ¢akismasi.

Yaygin incelme veya sac kirilganhigi ile gozle gorulir kirik saclar (alopesi areata, ilaglar,
demir eksikligi ve androjenik alopesi gibi baska nedenlerin yoklugunda).

Damak, yanak, dil, burun Glserleri (vaskilit, Behcet sendromu, enfeksiyon [herpesvirus],
inflamatuar barsak hastaligi, reaktif artrit ve asitli gidalar gibi baska nedenlerin
yoklugunda).

2 veya daha fazla eklemi tutan sinovit, sisme veya efiizyonla karakterizedir veya
2 veya daha fazla eklemde hassasiyet ve en az 30 dakika sabah tutuklugu olmasi.

1 giinden uzun siiren tipik plorezi, plevral efiizyonlar veya plevral ovma,

1 giinden uzun siiren tipik perikardiyal agr1 (6ne oturmakla diizelen yaslanma ile agri),
enfeksiyon, liremi ve Dressler sendromu gibi baska nedenlerin yoklugunda perikardiyal
efiizyon, perikardiyal siirtinme veya elektrokardiyografi ile perikardit.

500 mg protein/24 saati temsil eden idrar protein-kreatinin orani (veya 24 saatlik idrar
proteini), kirmizi kan hiicresi dokiimleri.






SLE TANISINDA SLICC- IMMUNOLOJIK KRITERLER

Kriter Tanim

ANA Laboratuvar referans araliginin tizerinde ANA seviyesi.

Anti-dsDNA Laboratuvar referans araliginin tizerinde anti-dsDNA antikor
dizeyi (veya ELISA ile test edilmigse referans araliginin >2
kati).

Anti Sm Sm nukleer antijenine karsi antikor varhgi.

Antifosfolipid

Asagidakilerden herhangi biri tarafindan belirlenen
antifosfolipid antikor pozitifligi: Lupus antikoagulani igin
pozitif test sonucu; hizli plazma reaktifi igin yanhs pozitif test
sonucu; orta veya yuksek titreli antikardiolipin antikor
seviyesi (IgA, IgG veya IgM); veya anti-beta 2-glikoprotein |
(IgA, 1gG veya IgM) icin pozitif test sonucu.

Dusuk kompleman duzeyi

Dusiik C3; diisiik C4; veya diisiik CH50.

Direkt Coombs testi

Hemolitik anemi yoklugunda Direkt Coombs testi.




SLE siniflandirmasi icin SLICC kriterleri

1) En az 1 klinik kriter ve 1 immunolojik kriter ile, en az 4 kriterin
karsilanmasi veya
2) ANA veya anti-dsDNA antikorlarinin varhginda tek klinik kriter olarak
lupus

nefriti.

Klinik Kriterler:
1.Akut kutandz lupus,
2.Kronik kutanoz lupus,
3.0ral veya nazal ulserler,
4.1z birakmayan alopesi,
5.iki veya daha fazla eklemi tutan sinovit, sisme veya eflizyon veya iki veya daha fazla eklemde
hassasiyet ve
otuz dakika veya daha fazla sabah sertligi,
6.Serozit,
7.Bobrek tutulumu,
8.Norolojik tutulum,
9.Hemolitik anemi,
10.Lokopeni veya lenfopeni,
11.En az bir kez trombositopeni.

Immiinolojik Kriterler:

1.ANA laboratuvar referans araliginin uzerinde olmasi,
2.ELISA haric laboratuvar referans araliginin Gzerinde anti-dsDNA,
3.Anti Sm (+),

4 .Antifosfolipid antikor (+),

5.Dusuk kompleman,

6.Hemolitik anemi yoklugunda Direkt Coombs testi (+).



Dinlediginiz ve Sabriniz Igin Tesekkiir Ederiz...
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