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OZET

Dermatomiyozit (DM) etyolojisi bilinmeyen ve deri
dokiintiileri ile seyreden, iskelet kasinin nonsiipiiratif
inflamasyonudur. DM olgularinin  IB%ine diger
kollajen doku hastaliklart (Overlap Sendromlari),
1110'una da maligniteler eslik eder. Skleroderma
(SCL) etyolojisi bilinmeyen, tek basina ya da overlap
sendromlar icinde yer alan, sistemik fibrozis ile
seyreden bir bag dokusu hastaligidir. Yasami tehdit
eden en onemli komplikasyonlanndan birisi akselere-
malign hipertansiyon ile  karakterize  olan
"Skleroderma  Renal  Krizi'dir.  Glukokortikoid
uygulanan SCL hastalarinda normotansif renal krize
de rastlanmaktadwr. Normotansif SCL renal krizi;
mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni,
pulmoner hemoraji, glukokortikoid kullanimi oOykiisii
ve kotii prognoz ile karakterize bir sendromdur.
Burada; Bohan-Peter kriterlerine gére DM tanisi
konarak glukokortikoid uygulamasina baslanan,
tedavinin besinci haftasinda akut bobrek yetmezligi
(ABY) gelisen, kapali bébrek biyopsisi ile SCL
bobregi tanist konarak yiiksek doz kaptopril tedavisine
alinan, bes kez hemodiyaliz uygulanan ve ABY'nin
14%incii giiniinde kaybedilen 22 yasinda bir olgu
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Skleroderma,
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GIRIS

DM ve polimiyozit (PM) etyolojisi bilinmeyen,
iskelet kasinin nonsiipiiratif inflamasyonudur. Deri
tutulumunun eslik etmedigi olgular PM, karakteristik
deri dokiintiilerinin bulundugu olgular ise DM olarak
adlandirilir (3). DM tanisi ve siniflandirmasi Bohan ve
arkadaslarinin tanimladig: sekildedir (2). Olgularin
1/3'ine romatoid artrit (RA), sistemik lupus
eritematozus (SLE), mikst bag dokusu hastaligi
(MCTD) ve SCL eslik ederken, 1/10 olguda ise
maligniteye rastlanir. Bag dokusu hastaliklarinin tiim
kriterlerinin bir arada bulunmadigi ve ayrt klinik

SUMMARY

Dermatomyositis (DM)
inflammation of the skeletal muscle with dermal
rashes. One third of the cases have an overlapping
connective tissue disease or malignancy may be
accompanying in 10% of them. Scleroderma (SCL); is
a connective tissue disease of unknown aetiology, may
be seen alone or with overlap syndromes,
characterized by systemic fibrosis. A serious and life-
threatening complication of SCL is "Scleroderma
Renal Crisis” which is characterized by accelerated-
malignant hypertension. Normotensive renal crisis

is the nonsuppurative

may be seen in glucocorticoid-treated SCL patients.
Normotensive SCL renal crisis is a syndrome
characterized by microangiopathic hemolytic anemia,
thrombocytopenia, pulmonary hemorrhage, recent
prior corticosteroid use and poor outcome. Here we
report a case of 22-year old scleroderma-overlapped
dermatomyositis whose diagnosis established on
Bohan-Peter criteria and treated with corticosteroids.
She developed acute renal failure (ARF) in the fifth
week of the treatment. She was given high dose
captopril after the diagnosis of SCL kidney established
by renal biopsy. Although she was maintained on
haemodialysis five times, she had a fatal outcome on
the fourteenth day of normotensive ARF.

Key Words: Scleroderma, Dermatomyositis,
Acute Renal Failure.
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antitelerin tam olmayan bulgularinin eslik ettigi
durumlar "Overlap Sendromlari” ya da "Indiferansiye
Bag Dokusu Hastalig1" olarak adlanirilir (3). SCL tek
basina ya da overlap sendromlar1 i¢cinde goriilen,
etyolojisi bilinmeyen; cilt, kan damarlari,
gastrointestinal sistem, akciger, kalp ve bobreklerin
fibrozisi ile seyreden bir hastaliktir. Hayat1 tehdit eden
viseral organ tutulumlarindan birisi de "skleroderma
bobrek krizi"dir (7). SCL bobrek krizinde ani baglayan
malign hipertansiyon ve cogunlukla 6liimle sonuclanan
ABY mevcuttur. Bu olgularda akselere veya malign
hipertansiyon varligi kuraldir, ancak normotansif



ABY'ne de rastlanmaktadir (7). "Normotansif
skleroderma bobrek krizi" mikroanjiyopatik hemolitik
anemi, trombositopeni, pulmoner hemoraji,

glukokortikoid kullanma oykiisii ve kotli prognoz ile
karakterize bir sendromdur (6, 7, 10,11, 12).

OLGU

GB, 22 yasinda bayan hasta, Ocak 1995'te
yorgunluk, halsizlik, yiizde kizarma, ellerde sisme ve
morarma, yaygin eklem agrilari, sol bacak On yliiz
derisinde sislik yakinmalar ile poliklinige basvurdu.
Yapilan incelemelerde eritrosit sedimentasyon hizi
(ESH): 55 mm/saat, Antinilikleer Antikor (ANA) +,
Aspartat Transaminaz (AST) ve Alanin Transaminaz
(ALT) diizeyleri normale gore iki kat yiiksek bulundu
(AST: 72 U/ml, ALT: 76 U/ml). Yaygin artralijisi icin
diklofenak potasyum verilen hastayla baglanti,hastanin
kontrole gelmemesi sonucunda kesildi.

Ekim 1995'te yukaridaki yakinmalarina esya
tasimakta ve merdiven c¢ikmakta guglik eklenmesi
tizerine hasta yeniden basvurdu. Yapilan muayenede
elde Gothron papiillcri, Raynaud fenomeni, fasiyal
eritem, sol kruris anteriorunda subkutan
kalsifikasyonlar, ekstremitelerde sert 6dem, proksimal
kas zayiflig1 belirlenerek Genel Dahiliye Servisi'ne
yatirildi. Laboratuvar incelemelerinde Eritrosit:
4.700.000/mm,, Hct: %29, Hb: 10 gr/dl, MCV: 82 fi,
Ure: 48 mg/dl, Kreatinin: 1.0 mg/dl, ESH: 78 mm/saat,
AST: 74 U/1, ALT: 49 U/l, Kreatin kinaz (CK): 1300
U/l, Laktik dehidrogenaz (LDH): 508 U/l olarak
bulundu. Soguk agglutinin, kriyoglobiilin, grup ve
melitensis agliitinasyon testleri, HBsAg, Romatoid
faktor (RF) VDRL testleri negatif; ANA pozitif olarak
bulundu. 1idrar incelemesinde tanisal bir ozellik
saptanmadi. Bag dokusu hastaliklarinin ayirict tanisi
icin aragtirilan ANA profili sonucunda; anti-DNA, anti-
Smith, Anti mitokondrial antikor (AMA), Anti-
riboniikleoprotein (anti-SCL 70), anti-Jo 1 ve aldolaz
titreleri normal sinirlar icinde bulundu.
Elcktromiyografide kiiciik amplitidli, kisa siireli
polifazik motor {init potansiyellerinin varligi,
fibrilasyonlar, pozitif keskin dalgalarin ve artmig
iritabilitenin goriilmesi ile spontan yiiksek frekansl
desarjlarin saptanmasi sonucunda PM tanisi
desteklendi. Ozofagus pasaj grafisinde motilite
bozuklugu ve deride telcnjiektazi olmamasi dolayisiyla
CREST Sendromu'ndan uzaklasildi. Yapilan cilt-ciltalti
biyopsisi ile lenfositik vaskiilit saptanirken, ¢izgili kas
biyopsisi normal olarak rapor edildi. DM olgularinda
kas biyopsisinde % 17 oraninda tamamen normal
sonuglar elde edilmektedir. Bunun nedeni biyopsinin
tutulum olmayan yere rastlamasi ile aciklanmaktadir
(13). Klinik ve laboratuvar sonuglart dogrultusunda
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Bohan-Peter kriterlerine gore (2) hastaya DM tanisi
kondu ve 2 mg/kg/giin (112 mg/giin) dozu ile
prednisolon tedavisine baglandi. Tedavinin ilk
haftasinin sonunda hastanin kas giiciinde artig oldu ve
ellerdeki atrofik plaklar diizelmeye basladi; ESH: 12
mm/saat, CK: 159 U/l, AST: 54 U/l diizeylerine
geriledi. Hasta tedavinin T{cilincii haftasinda genel
durumu diizelmis olarak taburcu edildi.

Glukokortikoid tedavisinin dérdiincii haftasinda (68
mg/glin prednisolon) hastada halsizlik ve Kkas
glicsuzligl ortaya c¢ikti. Bu durumun hastaligin
reaktivasyonuna ya da glukokortikoid miyopatisinde
bagli olabilecegi disiunuldu; ESH, CK, AST
diizeylerinde artis olmadiginin saptanmasi tizerine
yakinmalarinin glukokortikoid miyopatisine bagl
oldugu sonucuna varildi. Prednisolon'un on giin i¢inde
52 mg/giin dozuna indirilmesine karar verildi.

Hasta onuncu giinde ileri derecede halsizlik, bulanti,
kusma, idrar miktarinda azalma yakinmalariyla
bagvurdu.Yapilan muayenede hastada adinami, cilt ve
konjunktivada solukluk, skleralarda ikter, agizda iire
kokusu saptandi. Arteryel kan basinci (AKB): 130/80
mmHg, vuru: 92/dk bulundu. Laboratuvar
incelemelerinde Lokosit: 5200/mm”, Trombosit:
52000/mm_, Hb: 5.7gr/dl, Ure: 476 mg/dl, Kreatinin:
8.8 mg/dl, Urik asit: 15.8 mg/dl, Ca: 7.9 mg/dl, P: 10.7
mg/dl, Na: 147 mmol/L, K: 6.4 mmol/L, CK: 206 U/I,
LDH: 7085 U/I, AST: 89 U/l, ALT: 176 U/l, Bilirubin
Direkt: 0.2 mg/dl, Bilirubin Indirekt: 1.1 mg/dl bulundu.
Idrar dansitesi 1010, Proteiniiri: 700 mg/1, idrarda Na:
114 mmol/L, idrarda kreatinin 80 mg/dl ve mikroskopik
hematiiri saptandi.idrarda miyoglobin (Mb) saptanmadi.
Periferik yaymada, c¢ok sayida fragmante eritrosit
(helmet cell), kemik iligi incelemesinde de eritroid
hiperplazi (E/M: 3/1) gozlendi. Direkt Coombs testi
negatif ve serum haptoglobini ¢ok diigiik diizeyde (6
mg/dl) bulundu. Boébrek ultrasonografisinde her iki
bobrek boyutlart normal iken, parankim ekolarinin
arttig1 tespit edildi. Mevcut klinik ve laboratuvar
bulgular ile hastada mikroanjiyopatik hemolitik anemi
olduguna karar verildi.

Norolojik sikayeti olmamasi nedeniyle trombotik
trombositopenik purpura (TTP) ve idrarda Mb
saptanmamasindan dolay1 inflamatuar miyopatinin
renal tutulumu tanilarindan uzaklasildi. Birkag guindir
devam eden gastroenterit Oykiisii veren hastada erigkin
tipi hemolitik iiremik senrom'a (HUS) ya da DM'e eslik
eden SCL'ya baghh ABY'nin gelistigi diistiniildii. Hasta
¢ kez hemodiyalize alindi, iki iinite trombosit
siispansiyonu verilerek trombosit sayisi 103.000/mm,
diizeyine ylikseltildi ve kapali bobrek biyopsisi yapildi.
Bobrek biyopsisinde lokal kortikal nekroz alanlar1 ve
incelenebilen arterlerde konsantrik, sogan zari seklinde



medial ve adventisiyal kalinlasma gosteren ve intimaya
migrasyon gosteren olast diiz kas hiicre proliferasyonu
saptandi. Vaskiiler liimenin ile derecede daralmasina
bagli olarak iskemik glomcriiler nekroz ve skleroz
olugsmast SCL'nin bobrek tutulumu ile uyumlu bulundu
(GATA Haydarpasa Patoloji Boliimii, 5.12.1994/9729).
Hastaya "normotansif sklcroderma bobrek krizi"
tanis1 konulduktan sonra, yiliksek doz kaptopril
tedavisine (100 mg/glin) baslandi. iki kez daha
hemodiyalize alinan hastada gilinliik idrar c¢ikisi iki
hafta boyunca 100-120 ml/giin arasinda degisti.
ABY'nin onikinci gliniinde solunum yetmezIligi tablosu
gelisen ve yogun hemoptizi gézlenen hastada mekanik
solunum destegine ihtiya¢ duyuldu. Ondordiincii giinde
hasta masif pulmoner ve renal hemoraji ile kaybedildi.

TARTISMA

Tip literatiiriinde hipertansiyon olmaksizin SCL'ya
bagli renal kriz olgu sayisit ¢ok azdir (7). ilk olgu 1956
yilinda Calvert ve Owen tarafindan bildirilen,
glukokortikoid tedavisine baglandiktan sonra ABY
gelisen normotansif 57 yasinda bir kadin olup,
otopside klasik SCL bobregi bulgular1 saptanmistir (4).
Rodnan ve arkadaglart ACTH ile tedavi edildigi sirada
ABY geliserek Olen bir hastanin otopsisinde renal SCL
saptadilar (11). 1989 yilina kadar SCL'ya bagh
normotansif ABY gelismis olan toplam 29 olgu
bildirilmistir (7). Bu hastalarda kotii prognozun ve
hipertansiyona rastlanmamasinin nedenleri
bilinmemektedir. SCL bobrek krizini
glukokortikoidlerin presipite ettigi 1951 yilindan bu
yana ileri stirtilmektedir (10,12). Ancak, glukokortikoid
kullanmayan olgularda da bu komplikasyona
rastlanabilecegi bildirilmektedir (7). SCL damar
endotelini dogrudan etkileyerek, mikroanjiyopatik
hemolitik anemiye yol ag¢maktadir. Deneysel
calismalarda glukokortikoidlerin damar endotelinde

hasar olusturarak, ratlarda nefroskleroza yol

acgtiklart gozlenmistir (6). Glukokortikoid uygulamasi
ile hiperfiltrasyona sekonder renal yetmezlik
olusabildigi ve bu durumun anjiyotensin doniistiiriicti
enzim (ACE) inhibitorleri ile diizeltilebilecegi
gozlenmistir (1). Glukokortikoidlerin prostasiklin
uretimini baskiladigr ve ACE aktivitesini artirarak,
removaskiiler hasara yol actigi da rapor edilmistir
(5.8,9).

Siklosporin A (CsA) ile tedavi edilen SCL'l
(6zellikle diffiiz kutandz) orta yashi kadinlarda kisa
siireli duisiik dozlar sonucunda bile SCL renal krizine
veya HUS'a da rastlanabilmektedir (14). CsA'nin
vaskiiler dokudaki prostasiklin sentetazi inhibe ettigi
(15), azalan PGI2'nin de endotel hiicre hasari, kapiller
tromboz ve damar duvar reaksiyonuna yol acgtig1 ileri
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siriilmektedir. CsA'nin bu reaksiyonunun
idiyosenkratik ve dozdan bagimsiz oldugu
diistiniilmektedir (15). Diffiz kutanéz SCL'T1 CsA ile
tedavi edilen olgularda renal kriz prevalanst % 12
olarak lahmin edilmektedir (15).

Burada SCL'nin eslik etligi DM sonucu geligmis,
normotansif ve fatal seyirli bir ABY olgusu
sunulmustur. Hastada mikroanjiyopatik hemolitik
anemi, trombositopeni, pulmoner ve renal kanama
gozlenmistir. Mevcut tablonun DM tablosu ile baslayan
ve sonradan SCL'nin eklendigi bir "overlap sendromu"
oldugu, ABY'ni glukokortikoid tedavisinin presipite
ettigi diisiinilmektedir. Sonug¢ olarak; erken donem,
progressif, diffiiz deri kalinlasmasinin oldugu SCL'h
hastalarda glukokortikoidlerin diisiik dozda
kullanilmasinin ya da alternatif tedavilerin secilmesinin
uygun olacagi disiiniilmektedir ve DM olgularinda
overlap sendromu olasiligi mutlaka akilda tutulmalidir.
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