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ÖZET

Skleroderma, deri ve iç organların yaygın fibro-
zu ile seyreden kronik otoimmün enflamatuar bir 
hastalıktır. Vasküler hasar, immün aktivasyon, enf-
lamasyon ve fibroz ile karakterizedir. Günümüz-
de skleroderma patogenezine ilişkin tartışmalar 
sürmektedir. Skleroderma, romatizmal patolojiler 
arasında tedavisinde en başarısız olunan hastalık-
tır. Prognozu kötüdür; ölüm nedeni kalp, böbrek 
ve akciğer tutulumudur. Sklerodermada renal kriz, 
interstisyel akciğer fibrozu ve pulmoner arteryel hi-
pertansiyon gibi organ tutulumlarının tedavisinde 
önemli gelişmeler olmasına karşın, halen mortal bir 
seyri vardır.
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SUMMARY

Scleroderma and Eclampsia: Case Report

Scleroderma is a chronic autoimmune inflamma-
tory disease with widespread fibrosis of the skin 
and internal organs. İt 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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GİRİŞ

Skleroderma, ağırlıklı olarak deri, gastrointes-
tinal sistem, akciğer, kalp ve böbrekleri tutan 
jeneralize bir bağ dokusu hastalığıdır (1). Has-
talığın patogenezi net olarak bilinmemekte, 
ancak vaskülopati ve immün aktivasyon pato-
genezde önemli rol almaktadır (2,3). Skleroder-
manın etiyolojisi de kesin olarak bilinmemekle 
beraber, genetik, immünolojik ve çevresel fak-
törlerin sorumlu olabileceği düşünülmektedir. 
Skleroderma, kadınlarda erkeklerden yaklaşık 
8 kat daha sık görülmekte ve çoğu hastada 
doğurganlık çağı sonrasında başlamaktadır (4). 
Bu nedenle skleroderma ile gebeliğin beraber 
olduğu olgular azdır. Sklerodermalı hastalar-
da görülen konvülziyonlar, inme ve serebral 
arterlerdeki patolojik bulgular; genellikle üre-
mi, hipoksemi ve renal hastalığa bağlı hiper-
tansiyon sonucunda gelişmektedir (5,6). Malign 

hipertansiyon ve hızlı ilerleyen böbrek yet-
mezliği bulguları ile seyreden renal kriz, skle-
rodermanın en önemli komplikasyonlarından 
birisidir. Renal kriz önemli derecede mortal 
olup, 1 ve 5 yıllık sağ kalım oranları sırasıyla % 15 
ve % 10 olarak bildirilmiştir (7). Kortikostero-
id kullanımı renal kriz gelişimi açısından risk 
faktörü olarak belirlenmiştir (8,9). Skleroderma, 
özofagus, akciğer, kalp ve böbrek gibi iç organ 
tutulumları ile beraber olduğunda prognoz 
kötüleşmektedir (9-11). Preeklampsi ise; gebeli-
ğin 20. haftasından sonra ortaya çıkan, klinik-
te hipertansiyon, proteinüri ve ödem triadı ile 
kendisini gösteren ve çeşitli organ sistemlerini 
etkisi altına alan bir hastalıktır. Preeklampsiye 
konvülziyonların eklenmesiyle eklampsi tab-
losu ortaya çıkar. Eklampside artmış maternal 
ve perinatal mortalite ve morbidite riski söz 
konusudur. Ayrıca eklampsi, kardiyopulmoner 
yetersizlik, pulmoner ödem, akut böbrek yet-
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mezliği, karaciğer yetmezliği, dissemine int-
ravasküler koagülopati, plasenta dekolmanı 
ve HELLP sendromu gibi yaşamı tehdit eden 
komplikasyonlar ile beraberdir.

OLGU

Kırk iki yaşındaki kadın hasta, 4. gebeliğinin 
24. haftasında solunum sıkıntısı ve epilep-
si nöbeti geçirmesi nedeniyle 112 Acil (Acil 
Sağlık Hizmetleri) tarafından evinde 5 dk.’lık 
kardiyopulmoner resüsitasyon sonrasında en-
tübe edilmiş ve hastanemiz kadın hastalıkları 
ve doğum kliniğine getirilmiştir. Acil sezaryen 
operasyonuna alınan ve ölü bebek doğurtu-
lan hasta entübe olarak yoğun bakım kliniği-
mize interne edildi. Ailesinden alınan bilgide 
4 yıldan beri solunum sıkıntısı, cildinde sertlik, 
eklemlerinde ağrı yakınmaları olduğu; sklero-
derma, hipertansiyon ve romatoid artrit tanısı 
aldığı; buna yönelik antihipertansif ve steroid 
tedavisi aldığı öğrenildi.

Hastanın yapılan fizik muayenesinde; TA: 
210/90 mmHg, Nb:120/dk., CVP:+7 mmHg idi. 
Elektrokardiyografisinde normal sinüs taşikar-
disi tespit edildi. Kardiyovasküler oskültasyon-
da; S1-S2 sertleşmiş, ek ses ve üfürüm yoktu. 
Solunum sesleri dinlemekle kabalaşmış, eks-
piryum uzundu. Batın gergin, distandü, cildi 
sert ve parlaktı (Resim 1). Her iki elde fleksi-
yon kontraktürü mevcuttu (Resim 2, 3). Çene 
hareketleri kısıtlı, ağız açıklığı tam değildi 
(Resim 4). Nörolojik muayenesinde; şuur ka-
palı, pupiller miyotik, ışık refleksi minimal, taş 

bebek manevrası negatifti. Taktil uyaranlara 
miyoklonik cevabı mevcuttu.

Tam kan sayımında lökosit sayısı 16900/mm3, 
hemoglobin 10.2 g/dL, kan biyokimyasında 

Resim 4.  Kısıtlı çene hareketi ile ton sağlanamayan ağız 
açıklığı.

Resim 1. Skleroderma kaynaklı sert ve parlak cilt.

Resim 2. Sklerodermaya bağlı fleksiyon kontraktürü.

Resim 3. Sklerodermaya bağlı üst ekstremitede fleksiyon 
kontraktürü.
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üre 62 mg/dL, kreatinin 1.2 mg/dL, AST 29 U/L, 
ALT 9 U/L olarak saptanan hastada hipomag-
nezemi ve hipoalbüminemi de mevcuttu. Ba-
kılan otoantikorlardan antikardiolipin IgM 12 
(+) idi.

Kraniyal tomografisinde iskemi ile uyumlu 
yaygın hipodens alanlar; toraks tomografi-
sinde bilateral plevral efüzyon, kompresyon 
atelektazisi; batın tomografisinde sağ böb-
rek atrofik, sol böbrek hipertrofik; ekokardi-
yografisinde ciddi pulmoner hipertansiyon, 
ejeksiyon fraksiyonu: % 60, hafif perikardiyal 
efüzyon saptandı.

Hastaya skleroderma zemininde eklampsi ve 
hipoksik ensefalopati tanısı konuldu. MgSO4 
infüzyonuna başlandı. Miyoklonik nöbet için 
valproik asit, serebral ödem için mannitol, 
antihipertansif olarak oral metildopa ve per-
linganit infüzyonu da başlandı. Prednisolon 
da tedaviye eklendi. Albümin replase edildi. 
Erken dönemde weaning planlanmayan has-
ta morfin ile sedatize edildi. Hastanın günlük 
enerji ve protein gereksinimi hesaplanarak 
enteral olarak beslenmesi planlandı. Tedavi-
ye antikoagülan ve N-asetil sistein eklendi. 
Plevral ve perikardiyal efüzyonun tedavisi için 
furasemid başlandı. İki gün sonra sedasyonu 
sonlandırıldı, ancak şuuru açılmayan hastada 
miyoklonik nöbetlerin artarak devam ettiği 
gözlendi. Serebral hipoksik hasarı azaltmak 
amacıyla pirasetam ampul tedaviye eklendi. 
Tansiyon arteriyel 160-180 mmHg olarak he-
deflendi. Yatışının 20. gününde idrar çıkışları 
bozulan hastanın yapılan batın ultrasonogra-
fisinde; sağ böbreğin atrofik, parankim kalın-
lığı tabii ve ekosunda grade 1 artış olduğu, sol 
böbrekte kompansatuar hipertrofi, parankim 
kalınlığı ve ekosunun doğal olduğu izlendi. 
Kan üre ve kreatinin değerleri yükseldi. İd-
rarda proteinüri saptanmadı. Steroid ve diğer 
nefrotoksik ajanlar kesildi. Hipertansif seyre-
den hastada perlinganit ve metildopa tedavisi 
kesilerek ACE inhibitörü ve doxazosin tedavi-
sine geçildi Yatışının 23. gününde akut renal 
yetmezlik gelişen hastaya devamlı renal rep-
lasman tedavisi (CRRT) başlandı. Yatışının 33. 
gününde trakeostomi açıldı ve arteriyel kan 

gazı takiplerine göre mekanik ventilasyon te-
davisine devam edildi. Zaman zaman minimal 
trakeobronşial kanaması olan hastanın kana-
maları kendiliğinden durdu. Haftada 3 gün 
CRRT uygulanmasına rağmen, hastada idrar 
çıkışları sağlanamadı. Genel durumu gittikçe 
kötüleşen, akciğer ve katater infeksiyonları 
gelişen hastaya kültür antibiyogram sonuçla-
rına göre antibiyoterapi de uygulandı.

Hemodinamisi giderek bozulan hastanın yatı-
şının 74. gününde yüksek doz inotropik ajan 
desteğine rağmen, hemodinamik şok tablosu 
gelişti. Hasta kardiyak arrest oldu ve kardiyo-
pulmoner resüsitasyona yanıt vermediğinden 
eksitus kabul edildi.

TARTIŞMA

Sklerodermada gözlenen primer patolojik de-
ğişiklik, inflamatuvar bir reaksiyon, vasküler 
bozulma ve anlamlı sayıda fibroblast görül-
meksizin düz kasların kollajen ile yer değiş-
tirmesidir. Klinik özellikler, esas olarak nöral 
hasar ve ikincil olarak vasküler iskemiye bağlı 
düz kas fibrozisi, daha sonra düz kas atrofisi 
ile oluşmaktadır (12-15).

Sklerodermanın doğurganlığı etkilediğine 
dair veri yoktur, ancak bunun nedeni hastalı-
ğın çoğunlukla 40 ila 50 yaşları arasında, yani 
doğurganlık döneminden sonra ortaya çıkma-
sı olabilir. Ancak, gebelik sırasında ve postpar-
tum dönemde yeni ortaya çıkan skleroderma 
olguları da bildirilmiştir (16). Bizim olgumuz da 
4 yıldır skleroderması olan 42 yaşında gebe bir 
hasta idi.

Skleroderma hastalarında gebelik sırasında 
en korkulan komplikasyon renal krizdir. Ma-
lign hipertansiyon ve böbrek fonksiyonların-
da ciddi bozulma ile giden bu durum gebeli-
ğe bağlı değildir, ancak gebeliği ciddi şekilde 
etkileyebilir. Renal krizi preeklampsi ve HELLP 
sendromundan ayırt etmek güç olabilir. An-
cak, sklerodermaya bağlı renal kriz kreatinin 
düzeyinin günden güne artmasıyla ve prote-
inürinin olmamasıyla ayırt edilebilir (16). Yük-
sek doz steroid kullanılması bu krizi tetikleyen 
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nedenlerin başında gelir. Bizim hastamızda da 
kreatin değerlerinde yükselme, elektrolit den-
gesizliği ve idrar çıkışının olmaması üzerine 
skleroderma renal krizi düşünülerek steroid 
tedavisi kesildi.

Renal kriz tedavisinde ACE inhibitörleri ilk se-
çilecek ilaçlardır. Kaptopril ve enalapril, sağ 
kalım oranlarını önemli derecede artırmış 
(1 ve 5 yıllık sağ kalım oranları sırasıyla, tedavi 
grubunda % 76 ve % 66, plasebo grubunda 
% 15 ve % 10 olarak belirlenmiştir) ve kalıcı 
diyalize gereksinim duyan hasta sayısını azalt-
mıştır (17). Bazı hastalarda, tüm tedavi yakla-
şımlarına karşın, geçici ve/veya kalıcı diyaliz 
ve sonuçta böbrek transplantasyonu gereke-
bilmektedir. Biz de olgumuzda ACE inhibitörü 
kullandık ve devamlı renal replasman tedavisi 
uyguladık.

Retrospektif çalışmalarda skleroderma has-
talarında preeklampsi ve eklampsi sıklığının 
normal popülasyona benzer düzeyde olduğu 
bildirilmiştir (18). Bu konudaki tek prospektif 
çalışmada sklerodermalı gebelerde canlı do-
ğum oranının % 73, erken doğum oranının 
% 63 olduğu bildirilmiştir (19). Gebe olgumuz-
da ise bebek 24 haftalıkken sezaryen ile ölü 
olarak çıkartıldı.

Eklampsinin yönetiminde ilk basamak ma-
ternal yaralanmayı önlemek, solunum ve 
kardiyovasküler desteği sağlamaktır. İkinci 
basamak ise konvülziyonların tekrarlamasını 
engellemek ve belirgin hipertansiyonu önle-
yerek kan basıncını güvenli aralığa çekmektir. 
Magnezyum sülfat konvülziyon profilaksi-
sinde seçilecek ilaçtır ve eklamptik olgularda 
konvülziyonların tekrarlamasını önler (20).

Sklerodermada başlıca mortalite ve morbidi-
te nedeni pulmoner tutulumdur ve hastaların 
2/3’sinde gelişebilmektedir (21). İnterstisyel ve 
peribronşiyal fibrozis, bronş epitelinde proli-
ferasyon, pulmoner düz kaslarındaki hipert-
rofiye bağlı pulmoner hipertansiyon başlıca 
değişikliklerdir. Olgumuzda da pulmoner hi-
pertansiyon mevcuttu.

Sklerodermalı hastalarda tespit edilen otoan-
tikorların önemi henüz tam olarak bilinme-
mekle birlikte; 1986’dan beri sklerodermalı 
hastalarda antikardiolipin antikor prevalansı-
nın % 0-63 arasında değiştiği kabul edilmek-
tedir (22). Bizim olgumuzda da antikardiolipin 
antikoru pozitif idi.

Sonuç olarak, skleroderma ender görülen, kli-
nik olarak deri ve iç organların yaygın fibrozu 
ile seyreden kronik inflamatuvar bir hastalıktır. 
Bu nedenle patogenezin tam olarak aydınlatıl-
ması ve etkin tedavi protokollerinin standardi-
zasyonu oldukça zor olmaktadır. Günümüzde, 
skleroderma için uluslararası düzeyde kabul 
edilmiş bir tedavi protokolu bulunmamasına 
karşın, son gelişmeler doğrultusunda, skle-
rodermanın renal kriz, pulmoner hipertansi-
yon, interstisyel akciğer hastalığı gibi klinik 
bulguları kontrol altına alınabilmektedir. Kli-
nik bulgular, iç organ tutulumları ve hastalık 
seyri her hasta için farklılıklar gösterdiğinden, 
skleroderma hastalarında tedavi planlanırken 
hastaların organ-sistem tutulumları açısından 
dikkatli bir şekilde değerlendirilmesi ve tedavi 
protokollerinin buna göre düzenlenmesi ge-
rektiği düşüncesindeyiz.
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