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OZET

Skleroderma, deri ve i¢c organlarin yaygin fibro-
zu ile seyreden kronik otoimmin enflamatuar bir
hastaliktir. Vaskuler hasar, immuin aktivasyon, enf-
lamasyon ve fibroz ile karakterizedir. GUnimdiz-
de skleroderma patogenezine iliskin tartismalar
sirmektedir. Skleroderma, romatizmal patolojiler
arasinda tedavisinde en basarisiz olunan hastalik-
tir. Prognozu kétaddr; 6lim nedeni kalp, bébrek
ve akciger tutulumudur. Sklerodermada renal kriz,
interstisyel akciger fibrozu ve pulmoner arteryel hi-
pertansiyon gibi organ tutulumlarinin tedavisinde
6nemli gelismeler olmasina karsin, halen mortal bir
seyri vardir.

Anahtar kelimeler: eklampsi, fibrozis, skleroderma

SUMMARY
Scleroderma and Eclampsia: Case Report

Scleroderma is a chronic autoimmune inflamma-
tory disease with widespread fibrosis of the skin
and internal organs. It is characterized by vascu-
lar injury, immune activation, inflammation and
fibrosis. Controversies on the pathogenesis of
scleroderma still exist. Scleroderma is the most un-
successfully treated disease among the rheumatic
disorders. Prognosis is grave and mortality is due
to cardiac, renal or pulmonary involvements. Des-
pite prominent advances in the treatments of scle-
roderma related organ involvements like renal cri-
sis, interstitial lung fibrosis and pulmonary arteriel
hypertension, it has still mortal course.
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GiRiS

Skleroderma, agirlikli olarak deri, gastrointes-
tinal sistem, akciger, kalp ve bobrekleri tutan
jeneralize bir bag dokusu hastaligidir . Has-
taligin patogenezi net olarak bilinmemekte,
ancak vaskulopati ve immun aktivasyon pato-
genezde 6nemli rol almaktadir ?3. Skleroder-
manin etiyolojisi de kesin olarak bilinmemekle
beraber, genetik, immunolojik ve cevresel fak-
torlerin sorumlu olabilecegi dustintlmektedir.
Skleroderma, kadinlarda erkeklerden yaklasik
8 kat daha sik goérilmekte ve ¢cogu hastada
dogurganlik cagi sonrasinda baslamaktadir @.
Bu nedenle skleroderma ile gebeligin beraber
oldugu olgular azdir. Sklerodermali hastalar-
da gorulen konvilziyonlar, inme ve serebral
arterlerdeki patolojik bulgular; genellikle Gre-
mi, hipoksemi ve renal hastaliga baglh hiper-
tansiyon sonucunda gelismektedir . Malign

hipertansiyon ve hizh ilerleyen boébrek yet-
mezligi bulgulari ile seyreden renal kriz, skle-
rodermanin en énemli komplikasyonlarindan
birisidir. Renal kriz 6nemli derecede mortal
olup, 1 ve 5 yillik sag kalim oranlari sirasiyla % 15
ve % 10 olarak bildirilmistir . Kortikostero-
id kullanimi renal kriz gelisimi agisindan risk
faktorl olarak belirlenmistir €9, Skleroderma,
6zofagus, akciger, kalp ve bobrek gibi ic organ
tutulumlari ile beraber oldugunda prognoz
kotulesmektedir ©-'M. Preeklampsi ise; gebeli-
gin 20. haftasindan sonra ortaya cikan, klinik-
te hipertansiyon, proteinlri ve 6dem triadi ile
kendisini gosteren ve cesitli organ sistemlerini
etkisi altina alan bir hastaliktir. Preeklampsiye
konvulziyonlarin eklenmesiyle eklampsi tab-
losu ortaya cikar. Eklampside artmis maternal
ve perinatal mortalite ve morbidite riski s6z
konusudur. Ayrica eklampsi, kardiyopulmoner
yetersizlik, pulmoner 6dem, akut bébrek yet-
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mezligi, karaciger yetmezligi, dissemine int-
ravaskUler koaguUlopati, plasenta dekolmani
ve HELLP sendromu gibi yasami tehdit eden
komplikasyonlar ile beraberdir.

OLGU

Kirk iki yasindaki kadin hasta, 4. gebeliginin
24. haftasinda solunum sikintisi ve epilep-
si nobeti gecirmesi nedeniyle 112 Acil (Acil
Saglik Hizmetleri) tarafindan evinde 5 dk.’lik
kardiyopulmoner resisitasyon sonrasinda en-
tlbe edilmis ve hastanemiz kadin hastaliklari
ve dogum klinigine getirilmistir. Acil sezaryen
operasyonuna alinan ve 6lU bebek dogurtu-
lan hasta entiibe olarak yogun bakim klinigi-
mize interne edildi. Ailesinden alinan bilgide
4 yildan beri solunum sikintisi, cildinde sertlik,
eklemlerinde agri yakinmalari oldugu; sklero-
derma, hipertansiyon ve romatoid artrit tanisi
aldigi; buna yonelik antihipertansif ve steroid
tedavisi aldigi 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde; TA:
210/90 mmHg, Nb:120/dk., CVP:+7 mmHg idi.
Elektrokardiyografisinde normal sinUs tasikar-
disi tespit edildi. Kardiyovaskuler oskiltasyon-
da; S1-S2 sertlesmis, ek ses ve Gfurim yoktu.
Solunum sesleri dinlemekle kabalagmis, eks-
piryum uzundu. Batin gergin, distandu, cildi
sert ve parlakti (Resim 1). Her iki elde fleksi-
yon kontraktlr mevcuttu (Resim 2, 3). Cene
hareketleri kisith, agiz acikligi tam degildi
(Resim 4). Norolojik muayenesinde; suur ka-
pali, pupiller miyotik, isik refleksi minimal, tas

Resim 1. Skleroderma kaynakl sert ve parlak cilt.
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Resim 2. Sklerodermaya bagl fleksiyon kontraktiirii.

Resim 3. Sklerodermaya bagl list ekstremitede fleksiyon
kontraktiiri.

Resim 4. Kisith ¢cene hareketi ile ton saglanamayan agiz
acikhgr.

bebek manevrasi negatifti. Taktil uyaranlara
miyoklonik cevabi mevcuttu.

Tam kan sayiminda I6kosit sayisi 16900/mm?,
hemoglobin 10.2 g/dL, kan biyokimyasinda
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Gre 62 mg/dL, kreatinin 1.2 mg/dL, AST 29 U/L,
ALT 9 U/L olarak saptanan hastada hipomag-
nezemi ve hipoalbliminemi de mevcuttu. Ba-
kilan otoantikorlardan antikardiolipin IgM 12
(+) idi.

Kraniyal tomografisinde iskemi ile uyumlu
yaygin hipodens alanlar; toraks tomografi-
sinde bilateral plevral eflizyon, kompresyon
atelektazisi; batin tomografisinde sag bo6b-
rek atrofik, sol bobrek hipertrofik; ekokardi-
yografisinde ciddi pulmoner hipertansiyon,
ejeksiyon fraksiyonu: % 60, hafif perikardiyal
eflizyon saptandi.

Hastaya skleroderma zemininde eklampsi ve
hipoksik ensefalopati tanisi konuldu. MgSO4
inflzyonuna baglandi. Miyoklonik nébet icin
valproik asit, serebral 6édem icin mannitol,
antihipertansif olarak oral metildopa ve per-
linganit infizyonu da baslandi. Prednisolon
da tedaviye eklendi. Albumin replase edildi.
Erken dénemde weaning planlanmayan has-
ta morfin ile sedatize edildi. Hastanin giinluk
enerji ve protein gereksinimi hesaplanarak
enteral olarak beslenmesi planlandi. Tedavi-
ye antikoagllan ve N-asetil sistein eklendi.
Plevral ve perikardiyal eflizyonun tedavisi icin
furasemid baslandi. iki giin sonra sedasyonu
sonlandirildi, ancak suuru agilmayan hastada
miyoklonik nébetlerin artarak devam ettigi
go6zlendi. Serebral hipoksik hasari azaltmak
amaciyla pirasetam ampul tedaviye eklendi.
Tansiyon arteriyel 160-180 mmHg olarak he-
deflendi. Yatisinin 20. giinunde idrar cikislari
bozulan hastanin yapilan batin ultrasonogra-
fisinde; sag boébregin atrofik, parankim kalin-
l1g1 tabii ve ekosunda grade 1 artis oldugu, sol
bobrekte kompansatuar hipertrofi, parankim
kalinligi ve ekosunun dogal oldugu izlendi.
Kan Ure ve kreatinin degerleri yukseldi. id-
rarda proteiniri saptanmadi. Steroid ve diger
nefrotoksik ajanlar kesildi. Hipertansif seyre-
den hastada perlinganit ve metildopa tedavisi
kesilerek ACE inhibit6ri ve doxazosin tedavi-
sine gecildi Yatisinin 23. glininde akut renal
yetmezlik gelisen hastaya devamli renal rep-
lasman tedavisi (CRRT) baglandi. Yatisinin 33.
glnlinde trakeostomi acildi ve arteriyel kan

gazi takiplerine gére mekanik ventilasyon te-
davisine devam edildi. Zaman zaman minimal
trakeobronsial kanamasi olan hastanin kana-
malari kendiliginden durdu. Haftada 3 gin
CRRT uygulanmasina ragmen, hastada idrar
ctkislari saglanamadi. Genel durumu gittikce
kotulesen, akciger ve katater infeksiyonlari
gelisen hastaya kulttr antibiyogram sonucla-
rina gore antibiyoterapi de uygulandi.

Hemodinamisi giderek bozulan hastanin yati-
sinin 74. guninde yuksek doz inotropik ajan
destegine ragmen, hemodinamik sok tablosu
gelisti. Hasta kardiyak arrest oldu ve kardiyo-
pulmoner resUsitasyona yanit vermediginden
eksitus kabul edildi.

TARTISMA

Sklerodermada go6zlenen primer patolojik de-
gisiklik, inflamatuvar bir reaksiyon, vaskiler
bozulma ve anlamli sayida fibroblast goérul-
meksizin diz kaslarin kollajen ile yer degis-
tirmesidir. Klinik 6zellikler, esas olarak noéral
hasar ve ikincil olarak vaskuler iskemiye bagh
duz kas fibrozisi, daha sonra duz kas atrofisi
ile olusmaktadir (121,

Sklerodermanin dogurganhgi etkiledigine
dair veri yoktur, ancak bunun nedeni hastali-
gin cogunlukla 40 ila 50 yaslari arasinda, yani
dogurganlik déneminden sonra ortaya ¢ikma-
si olabilir. Ancak, gebelik sirasinda ve postpar-
tum dénemde yeni ortaya cikan skleroderma
olgulari da bildirilmistir 1. Bizim olgumuz da
4 yildir sklerodermasi olan 42 yasinda gebe bir
hasta idi.

Skleroderma hastalarinda gebelik sirasinda
en korkulan komplikasyon renal krizdir. Ma-
lign hipertansiyon ve bobrek fonksiyonlarin-
da ciddi bozulma ile giden bu durum gebeli-
ge bagl degildir, ancak gebeligi ciddi sekilde
etkileyebilir. Renal krizi preeklampsi ve HELLP
sendromundan ayirt etmek gig olabilir. An-
cak, sklerodermaya bagl renal kriz kreatinin
duzeyinin ginden glne artmasiyla ve prote-
inUrinin olmamasiyla ayirt edilebilir 0. Yuk-
sek doz steroid kullanilmasi bu krizi tetikleyen
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nedenlerin basinda gelir. Bizim hastamizda da
kreatin degerlerinde ylUkselme, elektrolit den-
gesizligi ve idrar c¢ikisinin olmamasi Gzerine
skleroderma renal krizi dustnulerek steroid
tedavisi kesildi.

Renal kriz tedavisinde ACE inhibitorleri ilk se-
cilecek ilaglardir. Kaptopril ve enalapril, sag
kalim oranlarini é6nemli derecede artirmis
(1 ve 5 yillik sag kalim oranlari sirasiyla, tedavi
grubunda % 76 ve % 66, plasebo grubunda
% 15 ve % 10 olarak belirlenmistir) ve kalici
diyalize gereksinim duyan hasta sayisini azalt-
mistir 7, Bazi hastalarda, tim tedavi yakla-
simlarina karsin, gecici ve/veya kalicl diyaliz
ve sonucta bobrek transplantasyonu gereke-
bilmektedir. Biz de olgumuzda ACE inhibitéru
kullandik ve devamli renal replasman tedavisi
uyguladik.

Retrospektif calismalarda skleroderma has-
talarinda preeklampsi ve eklampsi sikliginin
normal populasyona benzer diizeyde oldugu
bildirilmistir “®. Bu konudaki tek prospektif
calismada sklerodermali gebelerde canli do-
gum oraninin % 73, erken dogum oraninin
% 63 oldugu bildirilmistir 9. Gebe olgumuz-
da ise bebek 24 haftalikken sezaryen ile 6lU
olarak ¢ikartildi.

Eklampsinin yonetiminde ilk basamak ma-
ternal yaralanmayi o6nlemek, solunum ve
kardiyovaskiler destedi saglamaktir. ikinci
basamak ise konvilziyonlarin tekrarlamasini
engellemek ve belirgin hipertansiyonu énle-
yerek kan basincini gavenli araliga cekmektir.
Magnezyum sulfat konvilziyon profilaksi-
sinde secilecek ilactir ve eklamptik olgularda
konvulziyonlarin tekrarlamasini énler @9,

Sklerodermada baslica mortalite ve morbidi-
te nedeni pulmoner tutulumdur ve hastalarin
2/3'sinde gelisebilmektedir @". interstisyel ve
peribronsiyal fibrozis, brons epitelinde proli-
ferasyon, pulmoner diz kaslarindaki hipert-
rofiye bagl pulmoner hipertansiyon baslica
degisikliklerdir. Olgumuzda da pulmoner hi-
pertansiyon mevcuttu.

108

Okmeydani Tip Dergisi 29(2):105-109, 2013

Sklerodermali hastalarda tespit edilen otoan-
tikorlarin 6nemi hentiz tam olarak bilinme-
mekle birlikte; 1986'dan beri sklerodermali
hastalarda antikardiolipin antikor prevalansi-
nin % 0-63 arasinda degistigi kabul edilmek-
tedir @2, Bizim olgumuzda da antikardiolipin
antikoru pozitif idi.

Sonug olarak, skleroderma ender goérulen, kli-
nik olarak deri ve i¢c organlarin yaygin fibrozu
ile seyreden kronik inflamatuvar bir hastaliktir.
Bu nedenle patogenezin tam olarak aydinlatil-
masi ve etkin tedavi protokollerinin standardi-
zasyonu oldukca zor olmaktadir. Ginimuzde,
skleroderma icin uluslararasi dizeyde kabul
edilmis bir tedavi protokolu bulunmamasina
karsin, son gelismeler dogrultusunda, skle-
rodermanin renal kriz, pulmoner hipertansi-
yon, interstisyel akciger hastaligi gibi klinik
bulgulari kontrol altina alinabilmektedir. Kli-
nik bulgular, i¢c organ tutulumlari ve hastalik
seyri her hasta i¢in farkhliklar gésterdiginden,
skleroderma hastalarinda tedavi planlanirken
hastalarin organ-sistem tutulumlari agisindan
dikkatli bir sekilde degerlendirilmesi ve tedavi
protokollerinin buna goére dizenlenmesi ge-
rektigi distincesindeyiz.

KAYNAKLAR

1. Krieg T, Meurer M. Systemic scleroderma: Clinical and
pathophysiologic aspects. J/ Am Acad Dermatol 1988;
18: 457-481.
http://dx.doi.org/10.1016/50190-9622(88)70070-5

2. Krieg T, Meurer M. Systemic scleroderma. Clinical and
pathophysiologic aspects. J/ Am Acad Dermatol 1988;
18: 457-481.
http://dx.doi.org/10.1016/50190-9622(88)70070-5

3. Denton CP, Black CM. Scleroderma--clinical and pat-
hological advances. Best Pract Res Clin Rheumatol
2004; 18: 271-290.
PMid:15158741

4. Gayed M, Gordon C. Pregnancy and rheumatic disea-
ses. Rheumatology (Oxford) 2007; 46: 1634-1640.
http://dx.doi.org/10.1093/rheumatology/kem156
PMid:17623748

5. lIshida K, Kamata T, Tsukagoshi H, Tanizaki Y. Progres-
sive systemic sclerosis with CNS vasculitis and cyclos-
porin A therapy (Letters to the editor). Journal of Ne-
urology, Neurosurgery and Psychiatry 1993; 56: 720.
http://dx.doi.org/10.1136/jnnp.56.6.720
PMid:8509795 PMCid:489631

6. Pathak R, Gabor AJ. Scleroderma and central nervous
system vasculitis. Stroke 1991; 22: 410-413.
http://dx.doi.org/10.1161/01.STR.22.3.410
PMid:2003313

7. Steen VD. Scleroderma renal crisis. Rheum Dis Clin
North Am 2003; 29: 315-333.



A. Ay ve ark., Skleroderma ve Eklampsi: Olgu Sunumu

10.

11.

12.

13.

14.

http://dx.doi.org/10.1016/50889-857X(03)00016-4
DeMarco PJ, Weisman MH, Seibold JR, et al. Predic-
tors and outcomes of scleroderma renal crisis: the
high-dose versus low-dose D-penicillamine in early
diffuse systemic sclerosis trial. Arthritis Rheum 2002;
46: 2983-2989.

http://dx.doi.org/10.1002/art.10589

PMid:12428241

Altman RD, Medsger TA, Bloch DA, et al. Predictors of
survival in systemic scierosis. Arthritis Rheum 1991; 34:
403-413.

http://dx.doi.org/10.1002/art.1780340405
PMid:1901491

Metsger TA. Treatinent of systemic sclerosis. Ann Rhe-
um Dis 1991; 50: 877-886.
http://dx.doi.org/10.1136/ard.50.Suppl_4.877

Steen VD, Medsger TA. Epidemiology and natural his-
tory of systemic sclerosis. Rheum Dis Clin North Ame-
rica 1990; 16: 1-9.

PMid:2406801

Rohrmann CA Jr, Ricci MT, Krishnamurthy S, Schuff-
ler MD. Radiologic and histologic differentiation of
neuromuscular disorders of the gastrointestinal tract:
Visceral myopathies and progressive systemic sclero-
sis. Gastroenterelogy 1979; 77(4 Pt 1): 664-671.
Schuffler MD, Beegle RG. Progressive systemic sclero-
sis of the gastrointestinal tract and hereditary hollow
visceral myopathy: Two distinguishable disorders of
intestinal muscle. Eur Emerg Med 2001; 8: 333-335.
Emmanuel AV, Shand AG, and Kamm MA. Erythromy-
cin for the treatment of chronic intestinal pseudo-
obstruction: Description of six cases with a positive
response. Aliment Pharmacol Ther 2004; 19: 687-693.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-2036.2004.01900.x

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

PMid:15023171

Venizelos ID, Shousha S, Bull TB, Parkins RA. Chronic
intestinal pseudo-obtruction in two patients. Over-
lap of features of systemic sclerosis and visceral myo-
pathy. J Rheumatol 1988; 15: 869.

Gayed M, Gordon C. Pregnancy and rheumatic disea-
ses. Rheumatology (Oxford) 2007; 46: 1634-1640.
http://dx.doi.org/10.1093/rheumatology/kem156
PMid:17623748

Steen VD. Scleroderma renal crisis. Rheum Dis Clin
North Am 2003; 29: 315-333.
http://dx.doi.org/10.1016/50889-857X(03)00016-4
Chung L, Flyckt RL, Coldn |, et al. Outcome of preg-
nancies complicated by systemic sclerosis and mixed
connective tissue disease. Lupus 2006; 15: 595-599.
http://dx.doi.org/10.1177/0961203306071915
PMid:17080915

Steen VD. Pregnancy in women with systemic sclero-
sis. Obstet Gynecol 1999; 94: 15-20.
http://dx.doi.org/10.1016/50029-7844(99)00233-1
Witlin AG, Sibai BM. Magnesium sulfate in preeclamp-
sia and eclampsia. Obstet Gynecol 1998; 92: 883-889.
http://dx.doi.org/10.1016/50029-7844(98)00277-4
Highland KB, Garin MC, Brown KK. The spectrum of
scleroderma lung disease. Semin Respir Crit Care Med
2007; 28: 418-429.
http://dx.doi.org/10.1055/5s-2007-985613
PMid:17764059

Picillo S, Migliaresi S, Marcialis MR, Feruzzi AM, Tirri
G. Clinical significance of anticardiolipin antibodies in
patient with systemic sclerosis. Autoimmunity 1997;
20: 1-7.
http://dx.doi.org/10.3109/08916939508993333

109



