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Sistemik lupus eritematosuzlu bir hastada soguk aglutinin

iliskili hemolitik anemi

Hemolytic anemia related to cold aglutine in a patient with systemic lupus erythematosus
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0Oz

Sistemik lupus eritematozus (SLE) otoimmun kronik enflamasyon ve
otoantikorlarla karakterize, iyi bilinen bir hastaliktir. SLE hastalarinin
yaklasik <%10’unda, bu otoantikorlara bagli olarak otoimmun
hemolitik anemi (OHA) gelisebilmektedir. SLE'ye bagh OHA'lar
genellikle sicak tip antikorlar araciligiyla gelisirler. SLE'de soguk antikor
aracil hemolitik anemi son derece nadir olup, genellikle glukokortikoid
tedavisine yanitsizdir. Bu yazida, steroid tedavisine iyi yanit veren soguk
agltinin hemolitik anemisi olan bir SLE olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus eritematozus, soguk aglitinin,
hemolitik anemi

Giris

Sistemik lupus eritematozus (SLE), cok sayida otoantikorun
gelistigi, otoreaktif lenfositlerin etiyopatogenezde 6nemli
rol oynadigi multisistemik otoimmiin bir hastalikur.
SLE’de anemi sik goriilen bulgulardan biridir. Niitrisyonel
eksikliklere bagli anemiler ve kronik hastalik anemisi yaninda
direkt hastaligin bir komponenti olarak Coombs testi pozitif
otoimmiin hemolitik anemiler de gelisir. Ancak, SLE
hastalarinda soguk aglitininlerle iligkili hemolitik anemi ¢ok
nadirdir.!! Soguk agliitininler, lenfoma, multipl miyelom ve
onemi belirsiz monoklonal gamopati gibi lenfoproliferatif
hastaliklara sekonder olarak gelisir. Soguk agliitininler
bazen eritrositleri hedef alir ve hemolitik anemiye neden
olur. Kortikosteroid tedavilerine iyi yanit alinamayan
bir hemolitik anemi tiiriidir. Immiinosiipresif ve/veya

sitotoksik tedavileri gerektirir.”* Bu olgu takdiminde,

Abstract

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a well-known disease
characterized by autoimmune chronic inflammation  and
autoantibodies. Autoimmune hemolytic anemia (AHA) may develop
in <10% of SLE patients due to these autoantibodies. SLE-related
AHAs usually develop through warm-type antibodies. Cold antibody-
mediated haemolytic anemia in SLE is extremely rare and generally
unresponsive to glucocorticoid therapy. In this article, a SLE case with
cold agglutinin hemolytic anemia, who responded well to steroid
treatment, is presented.

Keywords: Systemic lupus erythematosus, cold agglutinin, hemolytic
anemia

SLE’li bir hastada steroide iyi yanit veren soguk agliitinin
iligkili hemolitik anemi olgusu paylasgilmistir.

Olgu Sunumu

Kirk doért yaginda kadin hasta, 19 yil 6nce SLE tansi
aldi. Deri, eklem, bobrek, norolojik tutulumlari tespit
edildi. Al yil 6nce intraserebral hemorajiye sekonder
sol hemipleji gelisti. Antifosfolipid antikorlar: pozitif olarak
saptanan hasta steroid, immiinosipresif ve antikoagiilan
tedaviler ile takip edildi. Aktif olarak hidroksiklorokin siilfat
2x200 mg, ramipril 2,5 mg/gin, levetirasetam 3x1000
mg/glin ve varfarin tedavisi almakta olan hasta halsizlik
ve efor dispnesi sikayetiyle romatoloji departmanina
bagvurdu. Anamnezinde soguk hava ile sikayetlerinde arts,
akrosiyanoz veya raynaud fenomeni 6ykiisi yoktu. Tam
kan sayiminda hemoglobin 7,4 gr/dL, nétrofil 2270/mm’
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ve trombosit 105 bin/mm?® olarak saptandi. Mevcut anemisi
normokrom normositer anemi (MCV 96 {L,, MCH: 31 pg/
hiicre) ile uyumlu idi. Ug ay énce ki hemoglobin diizeyi
11,6 gr/dL olan hastanin laktat dehidrogenaz (LDH)
503 w/L (normal degeri 120-246 u/L) olarak yiiksek,
bilirubin seviyeleri normal ve diizeltilmis retikiilosit oran
%2 olarak saptandi. Periferik yaymasinda eritrositlerde
yaygin agliinitasyon izlendi (Sekil 1). C3: 0,49 g/dL (normal
aralik, 0,81-1,57 g/dL), C4: 0,12 g/dL (normal aralik, 0,13-
0,39 g/dL), ant ds-DNA (IFA): negatif ve anti ds-DNA
(EIA): 373,9 olarak bulundu. Ig G diizeyinin 14,5 g/L (5,5-
14,4 g/L) olarak normal smirin tizerinde oldugu goriilda.
Bobrek fonksiyon testi ve 24 saatlik idrarda protein diizeyi
normaldi.

Sekil 1. 1/100 buylUtmede periferik yaymada aglinitasyon gosteren
eritrositler (1a ve 1b)

Hastadan direkt Coombs testi ve soguk agliitinin testi
istendi. Direkt Coombs testi (++), Ig G ve kompleman C3d
ile negatifti. Soguk agliitinin testinin pozitif (+++) oldugu
gorildi. Hematoloji departmani tarafindan degerlendirilen
hastayasogukagliitininiligkili hemolitikanemi tanist konuldu.
Hasta icin soguk ortamdan ka¢inma ve parenteral iriinlerin
vicut sicakligina kadar 1siularak verilmesi planlandi. Hastaya
pulse steroid tedavisi (metilprednizolon 250 mg/giin olmak
tizere 3 glinsiireile) uygulandive sonrasindametilprednizolon
60 mg/giin per oral olarak devam edildi. Tedaviden bir hafta
sonra hemoglobin seviyesinde artig ve LDH seviyesinde
gerileme  saptandi.  Direngli  hemoliz  olmadig:
i¢in intraven6z immiinoglobiilin ve plazmaferez gibi diger

tedavilere ihtiyag duyulmadi.
olabilecek

lenfoproliferatif hastalik ve malignitelerin ekartasyonu icin

Soguk  aglitinin  olusumuna  neden
sistemik taramalar yapildi. Jinekolojik ve meme muayenesi
normal olarak degerlendirilirken, meme ultrasonografisi/
mamografi ve swvi bazli sitolojide malignite ile iliskili
lezyon saptanmadi. Serum ve idrar imminfikasasyon
elektroforezinde monoklonal bant izlenmedi. Tumor
florodeoksiglikoz pozitron emisyon tomografisi/bilgisayarlt
tomografi goriintiilemesinde karacigerde segment 6’da
14x12 mm boyutlu hipodens hipometabolik kistik lezyonlar

disinda patolojik lezyon saptanmadi. Sonug olarak yapilan

Ogiit ve ark. Lupus iliskili soguk agliitinin hastaligi

incelemelerde malignite ve lenfoproliferatif hastalik lehine
bir bulgu tespit edilmedi. Metilprednizolon tedavisi 3 haftada
bir 4 mg/giin olacak sekilde azaltimi saglandi. Tedavinin 6.
ayinda hastanin hemoglobin seviyesi 13 gr/dL olciildi ve
hemoliz bulgusu yoktu.

Tartisma

Soguk agliitinin hastalit soguga maruziyet sonucu
eritrositlerdeki karbonhidrat I antijenine karst Ig M siufi
antikorlarin olusmasi ile karakterize bir hemolitik anemi
tiriidiir.”! Hemolitik anemi SLE hastalarmm %10 unda
goriiliir. SLE’de goriilen hemolitik anemi sicak tip antikorlar
araciligiyla gerceklesir. SLE’de soguk antikorlar aracili
hemolitik aneminin gorilmesi son derece nadirdir.l”! Diger
enflamatuvar hastaliklarda da nadir olgular seklinde soguk
aglitinin hastalig1 izlenmigtir. Romatoid artrit, sistemik
skleroz, polimiyaljia romatika ve erigkin baglangich Still
hastalig1 bu hastaliklar arasindadir./"” Ayrica soguk agliitinin
hastalig1 enfeksiyoz hastaliklardan mikoplazma pnémonisi,
EBV enfeksiyonlari ve COVID-19 enfeksiyonu ile de
iligkilendirilmigtir.['

Glukokortikoidlere zayif yanit nedeniyle genellikle
tedavide ek olarak ilaglar
sitotoksik ilaglar kullanilir.B# Rituksimab ve kriyofiltrasyon
aferezi (Ozellikle akut formda) birincil tedavilere yanit

immiinosiipresif ve/veya

almamadiginda kullanilabilecek diger tedavi yaklagimlaridir.
1 Bizim olgumuz, hem SLE’de nadir goriilen soguk
aglitinin hastaliginin gorilmesi ve hem de steroide hizli
yanit vermesi nedeni ile oldukea ilgingtir.

Sonuc

Ozetle, soguk agliitinin iligkili hemolitik anemi SLE’de
cok nadir goriilen bir ekstravaskiiler hemolitik anemi tipi
olmasma ragmen, bu hasta grubunda goriilen hemolitik
anemi nedenleri arasinda soguk agliitinlerin de rol
oynayabileceginin unutulmamasi gereklidir. Hastadan onam
alinmugtir.
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