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Sistemik lupus eritematozusta acil durumlar

Emergencies in systemic lupus erythematosus
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Ozet

Sistemik lupus eritematozus (SLE), coklu organ tutulumu ile seyreden
kronik otoimmun bir hastaliktir. Hastalik remisyon ve alevlenmelerle
dalgali bir seyir gosterebilirken, agir tutulumlar ve immunosupresif
tedavilere bagli komplikasyonlar acil servise basvurularin  6nemli
nedenleri arasindadir. Nefrolojik, norolojik, pulmoner ve hematolojik
tutulumlar acil mudahale gerektirebilir. Lupus nefriti, trombotik
mikroanjiyopati ve antifosfolipid sendromu gibi durumlar, renal
disfonksiyon ile seyrederek ciddi sonuclar dogurabilir. Norolojik
komplikasyonlar arasinda inme, nobetler, néropsikiyatrik lupus ve
santral sinir sistemi vaskdiliti yer alir. Pulmoner aciller arasinda akut lupus
pnémoniti, diffiz alveolar hemoraji ve pulmoner emboli ¢ne cikarken,
kardiyak tutulumda perikardit, miyokardit ve hizlanmis ateroskleroz
gordlebilir. Ayrica otoimmun hemolitik anemi, trombositopeni ve
makrofaj aktivasyon sendromu gibi hematolojik komplikasyonlar,
yiksek mortalite ile iliskilidir. Enfeksiyonlar, immunosupresyon altindaki
hastalarda sik gorulir ve hastalik alevlenmesi ile karisabilir. Gebelikte ise
preeklampsi, Hemoliz, Yiksek Karaciger enzimleri, Distk Trombositler
(Hemolysis, Elevated Liver enzymes, Low Platelets) sendromu, neonatal
lupus ve antifosfolipid sendromuna bagli komplikasyonlar gelisebilir.
SLE'ye bagl acil durumlarin yénetimi multidisipliner bir yaklasim
gerektirir. GUncel kilavuzlara uygun bireysellestiriimis tedavi ve erken
mudahale, mortaliteyi azaltmak icin kritik dneme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus eritematozus, acil tedavi, coklu
organ yetmezligi

Abstract

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune disease
with multi-organ involvement, characterized by periods of remission
and flares. Severe disease manifestations and complications of
immunosuppressive therapy are common reasons for emergency
department visits. Nephrological, neurological, pulmonary, and
hematological involvement may require urgent intervention. Lupus
nephritis, thrombotic microangiopathy, and antiphospholipid
syndrome can cause significant renal dysfunction. Neurological
complications include stroke, seizures, neuropsychiatric lupus, and
central nervous system vasculitis. Pulmonary emergencies such
as acute lupus pneumonitis, diffuse alveolar hemorrhage, and
pulmonary embolism are life-threatening, while cardiac involvement
includes pericarditis, myocarditis, and accelerated atherosclerosis.
Hematologic  complications, including autoimmune hemolytic
anemia, thrombocytopenia, and macrophage activation syndrome,
are associated with high mortality. Infections are common in
immunosuppressed patients and can mimic disease flares. During
pregnancy, complications such as preeclampsia, Hemolysis,
Elevated Liver enzymes, Low Platelets syndrome, neonatal lupus,
and antiphospholipid syndrome-related thrombosis may arise. The
management of SLE emergencies requires a multidisciplinary approach.
Individualized treatment strategies following current guidelines and
early intervention are crucial in reducing mortality.
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multiple organ failure
Giris ciddi organ tutulumlari veya kullanilan immiinosupresif
tedavilerin komplikasyonlar: hayati risk tagidigy icin kritik

oneme sahiptir.'”! Lupus nefriti (LN), santral sinir sistemi
(SSS) tutulumu ve pulmoner komplikasyonlar, hizli

Sistemik lupus eritematozus (SLE), genetik yatkinlik,
cevresel faktorler ve hormonal etmenlerin karmagik
etkilesimi sonucunda geligen, otoantikor aracili doku hasari

ile karakterize kronik otoimmiin bir hastaliktir. Deri, miidahale gerektiren baglica klinik durumlar arasinda yer

alirken, immiinosupresyon altindaki hastalarda enfeksiyon
riski artarak hastaligin yonetimini daha da karmagsik hale
getirmektedir.l*4

bobrekler, sinir sistemi ve akcigerler bagta olmak tizere ¢ok
sayida organ: etkileyerek genis bir klinik spektrum sergiler.
SLE’de acil durumlarin yonetimi, hastaligin agir ataklari,
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Acil servis bagvurularmmin sikligt ve nedenleri, SLE
hastalarmm genel saghk durumu ve hastaligin yonetimi
hakkinda 6nemli ipuglari saglar. Cogu bagvuru, enfeksiyonlar
ve komorbiditelere bagli olup, dogrudan hastalik alevlenmesi
nedeniyle acil servise gelen hasta orani nispeten dusiiktiir.
Nitekim, yapilan bir ¢aligmada acil bagvurularin yalnizca
%8,9’unun dogrudan SLE alevlenmesi ile iligkili oldugu
gosterilmistir.’) Immiinosupresif tedavi alan hastalarda
enfeksiyon riski belirgin sekilde artmakta ve bu durum,
sik acil servis bagvurularinn en yaygin nedenlerinden
biri olarak o6ne ¢ikmaktadir. Enfeksiyon ve hastalik
alevlenmesinin klinik olarak birbirinden ayirt edilmesi
cofu zaman glgctiir; ayrica, her iki durumun ayni anda
ortaya c¢ikabilecegi de unutulmamalidir. Bu nedenle, SLE
hastalarinin acil yonetiminde enfeksiyonlar 6ncelikli olarak
degerlendirilirken, hastalik alevlenmesinin ayirici tanisi da
dikkatle yapilmalidir.'

Bunun yani sira, kronik  bobrek

hastalign (KBH) ve kalp yetmezligi gibi komorbiditeler de
SLE hastalarinin acil bagvurularinda 6nemli rol oynar.

hipertansiyon,

Ozellikle KBH, hastaneye yatis gereksiniminin en giiclii
belirleyicilerinden biri olarak 6ne ¢ikmaktadir. Sik acil servis
bagvurusu yapan hastalarda daha yiiksek hastalik aktivitesi,
son i¢ ay icinde gecirilmis alevlenme oykiisi ve koti
genel saglik durumu gibi faktorlerin daha yaygin oldugu
bildirilmistir. Bu bulgular, SLE yo6netiminde enfeksiyon
kontrolii ve komorbiditelerin etkin tedavisini

multidisipliner bir yaklagimin gerekliligini vurgulamaktadir.
7]

igeren

Bu derlemede, SLE’ye bagl acil durumlarin klinik
yonetimi ve tedavi yaklagimlari ele alinacak; giincel literatiir
bilgileri 1s1¢1nda pratik 6neriler sunulacaktir.®

1. Nefrolojik Aciller

Nefrolojik tutulum, genellikle LN ile karakterize edilse
de, trombotik mikroanjiyopati (TMA) ve antifosfolipid
sendromuna (AFS) bagli bobrek tutulumlart gibi ciddi
durumlar1 da igerebilir. Bu komplikasyonlar, hizhi tan1 ve
tedavi gerektiren yasami tehdit edici tablolardir.

1.A. Lupus Nefriti

LN, SLE’nin en ciddi organ tutulumlarindan biri olup
genellikle akut veya subakut bobrek yetmezIligi ile seyreder.
Hematiiri, proteiniri, hipertansiyon ve bobrek fonksiyon
bozuklugu tanida 6nemli bulgulardir.'" Serum kreatinin
seviyesindeki artig, glomeriiler filtrasyon hizinda (GFR)
azalma, mikroskobik hematiiri ve proteiniiri varligi taniy
destekler. Yiiksek anti-dsDNA antikorlar1 ve diigiik serum
C3/C4 seviyeleri LN i¢in 6nemli belirteglerdir; ancak kesin
tan1 bobrek biyopsisi ile konulur. !4

Akdf proliferatif LN olan hastalar, kortikosteroid
(KS) tedavisi ile birlikte [intravenéz (iv) metilprednizolon
(MP)] mikofenolat veya disiik doz iv siklofosfamid (CP)
(EuroLupus rejimi) tedavisi almalidir. Uygun hastalarda
CP veya mikofenolat ile kombine belimumab tedavisi ya
da ozellikle mikofenolat ile birlikte kullanilan kalsinérin
inhibitorleri (voklosporin veya takrolimus) tercih edilebilir.
814 Tdame tedavide azatioprin (AZA) veya mikofenolat, daha
diisiik dozlarda uzun donem kontrol i¢in kullanilirken, KS
kademeli olarak azaltulir veya uygun hastalarda kesilir.[">1¢!
Direngli olgularda ise rituksimab (RTX) ve plazmaferez
(therapeutic plasma exchange - TPE) 6nerilmistir.® Bu tedavi
yaklagimlari, hastalarm klinik ve laboratuvar bulgular:
dikkate alinarak bireysellestirilmelidir. Tedavi siiresince
hastalarin diizenli olarak izlenmesi ve olast yan etkilerin
yonetimi 6nem tagimaktadir.

1.B. Trombotik Mikroanjiyopati

TMA, endotel hasari, mikroanjiyopatik hemolitik anemi
(MAHA) ve trombositopeni ile karakterize bir patolojidir.
SLE hastalarinda TMA, siklikla LN; sepsis veya AFS gibi
durumlarla iligkilendirilir. Renal tutulumunda, glomeriiler
kapillerlerde trombiis olusumu ve fibrin birikimi gézlenir.
Klinik olarak, hipertansiyon, proteiniiri, akut bdobrek
yetmezligi ve anemi ile kendini gosterir. Periferik yaymada
sistositlerin gorilmesi ve laktat dehidrojenaz (LDH)
diizeylerinde artig TMA tanisinda 6nemli kriterlerdir.

Bobrek biyopsisi, TMA  tanisiin  dogrulanmasinda
alun standart yontemdir. Biyopside, trombotik lezyonlar,
glomeriiler kapillerlerde endotel proliferasyonu ve fibrin
birikimi saptanir. TMA’nin ayirict tanistnda ADAMTSI13
diizeylerinin degerlendirilmesi de 6nemlidir. Ozellikle SLE
hastalarinda TMA, LN ile karisabileceginden ayiricr tam
dikkatle yapilmalidir.”

Tedavide, TPE, KS ve ekulizumab gibi kompleman
oynar. TPE, dolagimdaki
enflamatuvar mediyatorlerin
uzaklagturilmasini  saglar. Siddetli olgularda RTX gibi

inhibitorleri onemli rol

otoantikorlarin ve

biyolojik tedaviler uygulanabilir. Ek olarak, hipertansiyonun
etkin kontrolii ve renal replasman tedavisi (6rnegin
hemodiyaliz) gerekebilir."®!

1.C. Antifosfolipid Sendromu ve Renal Tutulum

SLE hastalarinda sik gorilen AFS, tromboz ve gebelik
komplikasyonlar1 ile karakterize otoimmiin bir hastaliktir.
Bobrek tutulumu gelistiinde, bu durum antifosfolipid
sendromu nefropatisi (AFSN) olarak adlandirilir.

Hipertansiyon, proteiniiri, hematiiri ve renal fonksiyon
bozuklugu AFSN’nin tipik klinik belirtileridir. Laboratuvar
(aFL;

testlerinde  antifosfolipid antikorlarinin lupus
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antikoagiilani, antikardiyolipin ve anti-beta2 glikoprotein I
antikorlar1) pozitifligi taniyr destekler. Bébrek biyopsisinde
akut veya kronik vaskiiler lezyonlar saptanabilir. Akut
lezyonlar arasinda TMA, glomeriiler kapillerlerde fibrin
trombisleri yer alirken, kronik lezyonlar glomertiloskleroz
ve arteriyel intima proliferasyonu ile karakterizedir.

AFS’nin tedavisinde, uzun siireli diisik doz aspirin,
diisiik molekiil agirlikli heparin ya da oral antikoagiilanlar
(6rnegin; varfarin) temel ajanlardir. Bazi hastalarda KS ve
RTX komplikasyonlarin kontrol altna almmasinda etkili
olabilir. Direncli olgularda ise ekulizumab kullanilabilir.
Hipertansiyonun  kontrolii ve proteiniiriyi — azaltmak
icin anjiyotensin donistiiriici enzim inhibitorleri veya
anjiyotensin reseptor blokerleri kullanilabilir.*2%

2. Norolojik Aciller

SLE’nin nérolojik tutulumlari, tani ve tedavi siirecinde
en karmagsik ve zorlu klinik tablolar arasinda yer alir. SSS
ve periferik sinir sistemi (PSS) tutulumu, hem enflamatuvar
hem de iskemik mekanizmalarla ortaya cikabilir. Klinik
spektrumda inme, nébet ve dural siniis trombozu gibi
santral komplikasyonlarin yani sira periferik néropatiler ve
noropsikiyatrik durumlar yer alir. Bu tutulumlar genellikle
acil miidahale gerektirir. SLE’de n6rolojik tutulum ¢ok ¢esitli
olmakla birlikte asagida en sik goriilenler 6zetlenmistir.

2.A. Santral Sinir Sistemi Tutulumu

SLE hastalarindainme insidansi genel popiilasyonakiyasla
yiksektir. Bu durum, aFL varligina baglh hiperkoagiilabilite
ve endotel disfonksiyonu ile iligkilidir. Belirtiler ani
basglangicli hemiparezi, konusma bozuklugu veya gorme
kaybini icerebilir. Tanida manyetik rezonans gériintilleme
(MRG) ve 6zellikle difiizyon agirlikli gériintileme kullanilir.
Tedavide, AFS varliginda uzun siireli oral antikoagiilanlar
(6rnegin; varfarin) onerilirken, akut inmede, trombolitik
tedavi uygun hastalarda distinilebilir.?!

Dural sintis trombozu, SLE hastalarinda goriilen nadir
ancak ciddi bir nérolojik komplikasyondur. Cogunlukla
aFL varligima bagh olarak gelisir. Klinik olarak bas agrisi,
bulanti-kusma, gérme bozukluklar1 ile kendini gosterir.
Tanida kontrasth MR venografi alun standarttur. Tedavi
antikoagiilanlarla saglanir; gerekirse trombolitik tedavi
uygulanabilir.??

Nobetler, SLE'nin SSS tutulumunda sik gorilir ve
genellikle hastalik akdvitesi ile iligkilidir. Serebral vaskiilit
ve immin kompleks birikimi, kortikal irritabiliteye yol
agarak nobetlerin ortaya cikmasina neden olur. Tedavide
antiepileptik ilaglar ve hastalik aktivitesinin kontroli igin
immiinosupresif tedavi birlikte kullanilir.?’!

Tekeoglu ve Keser. Sistemik lupus eritematozusta aciller

SSS  wvaskiiliti,  SLE’nin ciddi
tutulumlarindandir. Endotel hasari ve enflamatuvar siirecler,

nadir  ancak
serebral iskemik ataklar ve hemorajilere neden olabilir. Klinik
belirtiler arasinda bag agrisi, nobetler ve biligsel bozukluklar
yer alir. Tanida anjiyografi ve beyin biyopsisi yardimeidir.
Tedavide genellikle yiiksek doz KS ve CP kullanilir.?4

Transvers miyelit, SLE hastalarinda goriilebilen, spinal
kord enflamasyonu ile karakterize ciddi bir nérolojik
komplikasyondur. Klinik olarak ani baslangicl alt ekstremite
gligsiizligl, duyu kaybi ve mesane/bagirsak disfonksiyonu ile
kendini gosterebilir. Tanida MRG’de longitudinal tutulum
sik¢a goriliir. Tedavi yiiksek doz iv MP, CP veya RTX ile
saglanir. Bazi olgularda iv immiinoglobulin (IVIG) veya
TPE kullanilabilir.?”

2.B. Periferik Sinir Sistemi Tutulumu

SLE hastalarinda PSS tutulumu siklikla vaskiilite bagh
gelisir. Mononoritis multipleks, periferik sinirlerde asimetrik
gligsiizlik, duyu kaybi ve noropatik agri ile seyreden
vaskiilitik tutulumudur. Tanida elektromiyografi kullanilir.
Tedavi KS ve immiinosupresif ajanlarla saglanir.1?!

Optik norit, SLE hastalarinda goriilebilen bir diger PSS
tutulumudur. Optik sinirin enflamasyonu sonucu ani gérme
kayb: ve g6z hareketleriyle artan agri ile karakterizedir.
Genellikle hastaligin aktif donemlerinde ortaya ¢ikar, erken
tant ve tedavi gérme fonksiyonunun korunmasi agisindan
kritik 6neme sahiptir. Yiiksek doz iv MP ve immiinosupresif
ajanlarla tedavi edilir.”!

2.C. Noropsikiyatrik SLE

SLE,
ve bu durum néropsikiyatrik SLE olarak adlandirilir.

noropsikiyatrik  belirtilerle de  seyredebilir
Psikoz, bu tablolarin en agirlarindan biridir ve genellikle
otoantikorlarin dogrudan etkisi, serebral vaskilit veya
metabolik disfonksiyonlarla iligkilidir. Halisinasyonlar,
paranoya ve digtince bozukluklari ile kendini gosterir. Psikoz
genellikle hastalik aktivitesinin yiiksek oldugu dénemlerde
ortaya ctkar. Tanida noropsikolojik degerlendirme ve
MRG kullanilir. Tedavi yiiksek doz KS, CP ve gerektiginde
antipsikotik ajanlari igerir.”?*!

Akut konfiizyon durumu (deliryum), SLE hastalarinda
enfeksiyon, hastalik alevlenmesi, bobrek yetmezligi veya
kullanilan ilaglarin yan etkileri sonucu geligebilir. Ani
biling degisiklikleri, oryantasyon kaybi ve ajitasyon ile
karakterizedir. Tanida serum elektrolitleri, renal fonksiyon
testleri ve enfeksiyon parametreleri degerlendirilir.
Tedavi, nedenin hizlica belirlenmesi ve diizeltilmesiyle
saglanir. Semptomatik tedavi igin antipsikotik ajanlar

kullanilabilir.28



Kognitif bozukluklar, hastalik aktivitesi
sikga goriiliir ve yasam kalitesini ciddi sekilde etkileyebilir.
Hafiza kaybi, dikkat eksikligi ve ist diizey biligsel islevlerde
bozukluk Mikrotrombozlar,

hipoperfiizyon ve néroenflamasyon, bu bozukluklarin temel

artuginda

sikca  gozlenir. serebral
mekanizmalaridir. Tani néropsikolojik testler ile desteklenir.
Tedavi, immiinosupresif ilaclar ve kognitif rehabilitasyon
yontemlerini igerir.?®!

Bas agris1 ve migren, SLE hastalarinda sik gorilen,
otoimmiin stireclerle iligkili semptomlardir. Trigeminal
sinir yolundaki néroenflamasyon bu durumun gelisiminde
rol oynayabilir. Akut bas agris1 durumlarinda triptanlar ve
nonsteroid anti-enflamatuvar ilaclar (NSAII) kullanilir. Stk

tekrarlayan ataklarda ise profilaktik tedavi tercih edilir.*”?

3. Pulmoner Aciller

SLE’de pulmoner aciller, yasami tehdit eden ve acil
miidahale gerektiren klinik durumlardir. En sik kargilagilan
tablolar arasinda akut lupus pnémoniti, pulmoner emboli
ve diffiiz alveolar hemoraji (DAH) bulunur. Patagonezde
genellikle enflamasyon, vaskiiler disfonksiyon ve aFL birlikte
rol oynar.

Akut lupus pnomoniti, SLE’de nadir gorilmekle
birlikte ciddi komplikasyonlara yol acabilir. Dispne, ates,
g6gis agrist ve hipoksemi gibi belirtilerle aniden ortaya
ctkar. Alveoller icinde enflamasyon ve immiin kompleks
birikimi temel patofizyolojik mekanizmalardir. Akciger
rontgeni ve toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) bilateral
alveolar infiltratlar ve konsolidasyon saptanir. Ancak, bu
bulgular enfeksiyon, pulmoner emboli ve kalp yetmezligi
gibi durumlarla benzerlik gosterebilir. Ayirict tami igin
bronkoalveolar lavaj (BAL) yapilmasi ve enfeksiyonlarin
dislanmasi 6nemlidir. Tedaviye genellikle yiiksek doz iv KS
ile baglanir. Ciddi olgularda CP gibi immiinosupresif ajanlar
kullanilir. Hipoksemi gelisen hastalarda oksijen destegi ve
gerektiginde mekanik ventilasyon gerekebilir.!

Pulmoner emboli, AFS tanist olan SLE hastalarinda daha
sik gortlir. Klinik olarak ani baglangichi dispne, gogus agrisi
ve tagikardi goriiliir. D-dimer testi tarama amagli kullanilirken
pulmoner BT anjiyografi, tanida alun standartur. Ayirici
tanida lupus pnomoniti, enfeksiyonlar ve akut solunum
sikintist bulundurulmalidir.
Tedavide akut dénemde anfraksiyone veya diisik molekiil

sendromu g6z  oniinde
agirlikli heparin baglanir; uzun vadede ise warfarin gibi oral
antikoagtilanlarla devam edilir. Hemodinamik instabilite
durumlarinda trombolitik tedavi diisiiniilebilir, ancak SLE
hastalarinda bu tedavinin komplikasyon riski nedeniyle
dikkatle degerlendirilmesi gerekir.!

DAH, SLE’de nadir goriilen ancak mortalitesi yiiksek
bir komplikasyondur. Kapiller endotel hasarina bagl olarak

alveollere masif kanama gelisir. Klinik olarak hemoptizi,
dispne, hipoksemi ve hizli kétiilesen solunum sikintist ile
karakterizedir. Radyolojik incelemelerde bilateral alveolar
infiltratlar sik¢a gorilir, ancak bu bulgular enfeksiyon ve
pulmoner 6dem ile karigabilir. Tanida BAL, hemorajiyi
dogrulamak ve enfeksiyonu diglamak icin 6nemlidir.
Tedaviye, yiiksek doz iv KS ile baslanir ve ciddi olgularda
CP veya RTX eklenir. Siddetli solunum yetmezligi olan
hastalarda TPE ve destekleyici tedavi (6rnegin; oksijen veya
mekanik ventilasyon) gerekebilir. Ekstrakorporeal membran
oksijenasyonu, direngli olgularda hayat kurtaric1 bir secenek
olabilir.233

4. Kardiyak Aciller

SLE hastalarinda kardiyak komplikasyonlar, yiiksek
morbidite ve mortalite riski tagir. Enflamatuvar siirecler,
vaskiiler disfonksiyon ve otoimmiin mekanizmalar, bu
Perikardit ve
tamponad, miyokardit, koroner arter hastalig1 ve Libman-

komplikasyonlarin  temelinde yer alir.
Sacks endokarditi, SLE’ye bagli 6nemli kardiyak aciller
arasmdadur.

Perikardit, SLE’nin en sik kardiyak tutulumlarindandur.
Genellikle g6giis agrisi, dispne, ates sikayeti olan hastalarda
muayenede perikardiyal strtinme sesi duyulur. Kiigik
efuzyonlar cogunlukla asemptomatik olurken, biiyik ve
hizli gelisen efiizyonlar tamponada yol agabilir. Muayenede
hipotansiyon, pulsus paradoksus ve juguler ven6z distansiyon
gibi klasik bulgular gozlenir. Tamida ekokardiyografi
(EKO) en degerli yontemdir ve perikardiyal efiizyonun
boyutunu ve hemodinamik etkisini degerlendirmek icin
kullanilir. Perikardit tedavisinde NSAID’ler ilk basamak
tedavi olarak kullanilirken, siddetli durumlarda KS tercih

edilir. Tamponad gelistiginde perikardiyosentez hayat
kurtaricidir.B4

Miyokardit, SLEnin nadir ancak agir seyreden bir
komplikasyonudur. Semptomlar arasinda dispne, tasikardi,
gogiis agrist ve efor kapasitesinde azalma vardir. Troponin
seviyelerindeki artis, enflamasyon sonucu gelisen miyokard
hasarini biyokimyasal olarak gosterir. Kardiyak MRG ise,
anatomik olarak enflamatuvar tutulumun gériintilenmesine
olanak tamir. Tedavide KS ve imminosupresif ajanlar
(6rnegin; CP, mikofenolat mofedl) kullanilir. Siddetli
olgularda RTX Kalp yetmezligi
hastalarda mekanik dolagim destegi (6rnegin; intraaortik

eklenebilir. gelisen
balon pompasi veya ventrikiiler destek cihazlarr) gerekebilir.
Tedavide ge¢ kalinmasi durumunda kalp yetmezligi ve
kardiyojenik sok riski artar.’!

Koroner arter hastaligi, SLE hastalarinda enflamasyon,
endotel disfonksiyonu ve aFL antikorlarina bagli tromboz
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daha

neden oldugu hizlanmis ateroskleroz, koroner arterlerin

nedeniyle stk gortlir. Kronik enflamasyonun
daralmasina yol agarak klinik olarak stabil angina pektoris,
akut koroner sendrom veya ani kardiyak 6lim seklinde
ortaya c¢ikabilir. Tanida konvansiyonel koroner anjiyografi
koroner BT

anjiyografi) kullanilir. Medikal tedavi, aspirin, statinler ve

veya non-invaziv yontemler (6rnegin;
antikoagilanlar1 icerir. Gerektiginde, perkiitan koroner
girisim veya koroner arter bypass grefti uygulanabilir. AFS
varhiginda uzun sireli antikoagiilasyon tedavisi gereklidir.
Bu durumdaki hastalarda erken tani ve agresif statin tedavisi
onemlidir.5¢

Libman-Sacks endokarditi, SLE hastalarinda goriilen
enfektif olmayan endokardit formudur ve genellikle
aFL’ye bagl olarak gelisir. Mitral ve aort kapaklarinin her
iki ylzeyinde steril vejetasyonlarla karakterizedir. Klinik
olarak genellikle asemptomatik olmasma ragmen, kopan
vejetasyonlarin embolizasyonu ciddi komplikasyonlaraneden
olabilir. Serebral ve renal embolik enfarktlar gozlenebilir.
EKO, ozellikle transézofageal EKO, tanida en duyarh
yontemdir. Antikoagiilan tedavi, emboli riskini azaltmak
icin esastir. Siddetli kapak disfonksiyonu veya tekrarlayan
embolik olaylar durumunda cerrahi miidahale gerekebilir.
Libman-Sacks endokarditi, uzun dénem morbidite agisindan
dikkatle izlenmesi gereken bir durumdur.?”

5. Hematolojik Aciller

SLE hastalarinda hematolojik tutulumlar, hastaligin
klinik spektrumunun 6nemli bir parcasini olugturur ve baz
durumlarda yagamu tehdit edici olabilir. Bu komplikasyonlar,
otoimmiin mekanizmalar veya immiinosupresif tedavilerin
yan etkileri nedeniyle ortaya cikabilir. Sik karsilagilan
hematolojik anormallikler arasinda otoimmin hemolitik
anemi (OIHA), ciddi trombositopeni, pansitopeni, TMA ve
makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) yer alir.

5.A. Otoimmiin Hemolitik Anemi

OIHA, SLE’nin en onemli hematolojik
komplikasyonlarindan biridir. Cogunlukla IeG
sintfindan  sicak otoantikorlar eritrositlere baglanarak
retikiiloendotelyal sistem tarafindan hizla yikilmalarina
neden olur. Bu durum, hemolitik krize yol acarak
derin anemiye sebep olabilir. Hastalar siklikla halsizlik,
yorgunluk, carpint ve sartlik gibi semptomlarla bagvurur.
Akut hemolitik krizlerde dispne, tasikardi ve hipotansiyon
gelisebilir. Periferik yaymada sferositler ve retikiilositoz
gozlenir. Hemoliz gostergeleri arasinda artmug LDH,
indireke bilirubin ve azalmig haptoglobulin yer alir. Pozitif
Coombs testi (direkt antiglobulin testi) taniyr dogrular.

Tekeoglu ve Keser. Sistemik lupus eritematozusta aciller

Ik basamak tedavi yiiksek doz KS’dir (6rnegin;
prednizon 1 mg/kg/giin). KS tedavisine direncli hastalarda
RTX veya
seviyesinin  kritik  diizeylere

splenektomi  disiintilebilir. Hemoglobin
digtiigi  hastalarda  kan
transfiizyonu yapilabilir, ancak transfiizyon 6ncesinde aktif

hemolizin kontrol altina alinmasi gerekir.?84

5.B. Otoimmiin Trombositopeni

SLE  hastalarinda
antikorlarina bagl olarak trombositlerin yikiminin artmasi

trombositopeni,  antitrombosit
ve kemik iligi supresyonu nedeniyle geligebilir. Trombosit
sayist 20.000/pL’nin altna distiginde petesi, purpura
ve dis eti kanamalari, menoraji gibi mukozal kanamalar
goriilebilir. Hastalar genellikle petesi, purpura ve mukozal
kanama semptomlariyla bagvururlar. Periferik yaymada
trombosit azlig1 ve megakaryositlerin varlig1, immiin aracili
trombositopeniyi destekler. Diger nedenlerin diglanmasi icin
kemik iligi biyopsisi ve enfeksiyon taramalari yapilmalidir.

Ik basamak tedavi yiiksek doz KS'dir (6rnegin; MP
iv 1 g/gin, 3 gin). Agir kanama varhiginda IVIG hizh
bir yanit saglayabilir. Tedaviye direngli olgularda RTX
reseptor kullanilabilir.
Splenektomi, nadiren tercih edilmekle birlikte, refrakter

veya trombopoetin agonistleri

durumlarda tek secenek olabilir. !+

5.C. Kemik iligi Supresyonu ve Pansitopeni

Pansitopeni, SLE’de tiim hiicre serilerinin immiin
mekanizmalar veya ila¢ etkileri sebebiyle baskilanmasi
ile karakterizedir. Progenitor hiicrelere karst gelismis
otoantikorlar ya da immiinosupresif tedaviler (6rnegin; CP
ve mikofenolat mofetil), hemopoetik hiicrelerin tiretimini
azaltabilir. Hastalar halsizlik, yorgunluk, mukokiitanoz
kanamalar ve sik enfeksiyon gecirme 6ykiisii ile bagvurabilir.
Periferik yaymada tim hicre serilerinde azalma ve kemik
iligi biyopsisinde, hiposeliler kemik iligi saptanabilir.
Ayiricr tanida B12, folik asit, demir eksiklikleri ve akut viral
enfeksiyonlar degerlendirilmelidir.

Tedavi, altta nedene

Immiinosupresif tedaviye bagl pansitopeni durumunda

yatan yonelik  planlanir.
ilaglarin  kesilmesi veya dozun azalulmast gerekebilir.
Ciddi olgularda hematopoetik biiytime faktorleri (6rnegin;
eritropoetin, grantilosit koloni stimulan faktor) veya kan
transfiizyonu uygulanabilir. Hastalikla iligkili aplastik anemi
durumunda KS’ye ek olarak, RTX veya anti-timosit globiilin

tedaviye eklenebilir.*

5.D. Trombotik Mikroanjiyopati

TMA, MAHA, trombositopeni ve organ iskemisi ile
karakterize, nadir ancak yagamu tehdit eden bir durumdur.
Endotel hasar1 ve mikrotromboz olusumu, kapiller ve



kiiciik arteriyollerde trombosit-fibrin birikimine yol acarak
organlarda iskemik hasara neden olur. SLE hastalarinda
TMA siklikla LN, AFS veya enfeksiyon gibi tetikleyici
faktorlerle iligkilidir. Renal tutulum TMA’nin en sik klinik
bulgularindandir ve hipertansiyon, akut bobrek yetmezligiile
kendini gosterebilir. Norolojik bulgular arasinda bas agrisi,
konfiizyon ve nobetler yer alir. Tanida periferik yaymada
sistositlerin varligi ve artmig LDH, indirekt bilirubin, azalmig
haptoglobulin seviyeleri intravaskiiler hemoliz i¢in tipiktir.
Bobrek tutulumunun derecesini belirlemek igin serum
kreatinin degerleri ve GFR degerlendirilir. ADAMTSI13
enzimi diizeyi, TMA ile trombotik trombositopenik purpura
ayriminda 6nemlidir.

Tedavide TPE, dolasimdaki otoantikorlar1 ve toksik
maddeleri uzaklagtirarak hizli klinik diizelme saglayabilir.
Yiiksek doz KS, otoimmiin yanit1 kontrol altina almak igin
yaygin olarak kullanilir. Refrakter olgularda RTX etkili
bulunmustur. Ozellikle kompleman sistemi disfonksiyonu
olan  hastalarda, ekulizumab  tedaviye eklenebilir.
elektrolit

saglanmasi, destekleyici tedavinin temel bilesenleridir.

Hipertansiyonun ~ kontroli  ve dengesinin
Siddetli bobrek yetmezligi gelisen hastalarda hemodiyaliz,

gerekebilir.*

5.E. Makrofaj Aktivasyon Sendromu

MAS, SLE’nin nadir ancak olimcil seyredebilen
komplikasyonlarindan  biridir. Kontrolsiiz enflamatuvar
yanit ve asiri makrofaj aktivasyonu sonucu gelisir. Sitokin
firtinasi ile karakterizedir ve interlokin-1 (IL-1), IL-6 ve
timor nekroz faktor-alfa gibi proenflamatuvar sitokinlerin
asirt salinimu goriliir. Enfeksiyonlar ve hastalik alevlenmeleri
SLE hastalarinda MAS’nin  klinik
belirtileri, yiiksek ates, pansitopeni, hepatosplenomegali ve

tetikleyici  olabilir.

yaygin enflamasyon bulgularini icerir. Ek olarak, dissemine
intravaskiiler koagtilasyon benzeri bir tablo da gelisebilir ve
bu durum kanama egilimi ile kendini gosterebilir. MAS nin
laboratuvar bulgulari, genellikle 10.000 ng/mL nin tizerinde
ferritin, diisilk fibrinojen diizeyleri, hipertrigliseridemi ve
karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik ile karakterizedir.
"Tani, klinik 6zelliklerin ve laboratuvar bulgularinin birlikte
degerlendirilmesiyle konur.

Tedavide, enflamasyonu hizli bir sekilde kontrol altina
almak i¢in yiiksek doz iv KS ilk secenek olarak kullanilir.
Anakinra ve tosilizumab sitokin firtinasini baskilamada
etkili ajanlardir. Siddetli olgularda, CP gibi immiinosupresif
ajanlar veya IVIG tedavisi gerekebilir. Kan transfiizyonlar
ve koagiilopati yonetimi gibi destekleyici tedaviler siklikla
gereklidir. MAS tedavisinde erken tani ve agresif yonetim,
mortaliteyi azaltmada kritik 6neme sahiptir.*+#!

6. Avaskiiler Nekroz

Avaskiiler nekroz (AVN), SLE hastalarinda o6nemli
bir morbidite kaynagidir ve genellikle KS tedavisinin yan
etkisi olarak ortaya cikar. KS, intraossoz basinct artirarak ve
mikrovaskiiler dolagimi bozarak kemik dokusunda iskemiye
neden olur. Bu siirec, kemik hiicrelerinin 6liimiine ve cevre
dokularda yikic1 degisikliklere neden olur. SLE’de goriilen
AVN, KS’ye ek olarak, aFL aracili hiperkoagiilabilite ve
vaskdilit gibi mekanizmalarla da iligkilidir. Bu nedenle, AVN
genellikle multifaktoriyel bir etiyolojiye sahiptir. En sik
femur baginda goriilmekle birlikte, diz, omuz, ayak bilegi ve
el bilegi gibi diger eklemler de etkilenebilir.##!

AVN’nin klinik belirtileri genellikle sinsi baglangighidir
ve erken evrelerde spesifik olmayan semptomlarla kendini
gosterir. En yaygim belirti, yiik tagimakla artan ve ilerleyen
donemde dinlenme sirasinda da hissedilen derin eklem
agrisidir.  Tlerlemis olgularda, eklemde deformite ve
ciddi hareket kisitliligr goriilebilir. Tani genellikle klinik
degerlendirme ve gorintileme yontemleri ile konur.
Radyografiler, ileri evrelerde kemik ¢okmesi ve eklem
araliginda daralma gibi bulgular gosterebilir. Ancak,
AVN’nin erken evrelerinde direk radyoloji genellikle
yetersizdir. MRG, AVN tamisinda alun standart olarak
kabul edilir ve kemik 6demi ile nekrozun erken belirtilerini
gosterebilir.

Tedavi yaklagimlari, hastaligin evresine ve semptomlarin
siddetine gore degisiklik gosterir. Erken evrelerde konservatif
tedavi yontemleri tercih edilir. Agr1 yonetimi icin NSAIT’ler
yaygin olarak kullanilirken, ekleme binen yiikiin azaltilmas:
ve fizik tedavi verilmesi semptomlarin hafifletilmesine
katkida bulunur. Ayrica, bifosfonatlar gibi ilaglar, kemik
yikimini azaltarak hastaligin  ilerlemesini yavaslatabilir.
Tleri evrelerde, cerrahi miidahale genellikle gerekli hale
gelir. Dekompresyon cerrahisi, erken evrede uygulanabilen
ve intraossetz basinci azaltarak kan dolasimini artiran bir
yontemdir. Daha ileri evrelerde, total eklem protezi, 6zellikle
femur basi nekrozunda en etkili tedavi yontemidir. Bunun
yanu sira, vaskiilarize kemik greftleri gibi cerrahi teknikler de

49,50]

uygun olgularda kullanilabilir.!

SLE hastalarinda AVN’nin 6nlenmesi ve yonetiminde,
KS tedavisinin dikkatli bir sekilde planlanmasi 6nem
tagtr. KS kullanimini en aza indirgemek ve gerektiginde
immiinosupresif tedavilerle desteklemek, AVN riskini
azaltabilir. AVN her ne kadar dogrudan bir acil durum
olmasa da, hizli progresyon gosteren olgularda siddetli agri
ve hareket kisithili1 acil servis bagvurusunu gerekli kilabilir.
Bu nedenle, erken farkindalik ve multidisipliner bir yaklagim,
SLE hastalarinda AVN’nin etkili yonetimi i¢in kritik 6neme
sahiptir.
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7. Enfeksiyonlar ve Sepsis

Enfeksiyonlar, SLE hastalarinin en sik acil servis
bagvuru nedenleri arasindadir. Immiinolojik disfonksiyon
ve immiinosupresif tedavilerin etkisiyle enfeksiyon riski
artar. Ozellikle pnémoni, piyelonefrit, septik artrit ve
sepsis gibi ciddi enfeksiyonlar acil miidahale gerektirir ve
zamaninda tedavi edilmezse organ yetmezligi veya olimle
sonuclanabilir. Bu nedenle erken tani ve uygun tedavi hayati
onem tagir.PH%

SLE’de enfeksiyon riskini artiran temel faktorler,
immiinolojik disfonksiyon ve immiinosupresif tedavilerin
kullanimuidir. KS, CP, mikofenolat ve RTX gibi ajanlar,
hastaligin ~ enflamatuvar  etkilerini  baskilamak  icin
kullanilirken, bagisiklik sisteminin enfeksiyonlara kargi
savunmasini da zayiflaur. Ayrica, SLE’nin seyrinde sik¢a
goriilen hipokomplementemi, fagositoz ve opsonizasyon

mekanizmalarmi bozarak enfeksiyon riskini daha da artirir.

Pnoémoni, SLE hastalarinda en sik kargilagilan ciddi

enfeksiyonlardan  biridir.  Streptococcus — pnewmoniae  ve
Haemophilus influenzae gibi toplum kaynakli patojenlerin yani
sira, Preumocystis jirovecii ve Mycobacterium tuberculosis gibi
firsatct patojenler da pnémoniye yol acabilir. Klinik olarak
okstiriik, dispne, ates ve hipoksemi goriiliir. Tedaviye erken
donemde genis spektrumlu antibiyotiklerle baslanmali ve
firsatgt  enfeksiyonlardan siipheleniliyorsa 6zgtin ajanlar
eklenmelidir. Siddetli olgularda oksijen destegi ve mekanik

ventilasyon gerekebilir.*

Piyelonefrit, 6zellikle LN 6ykiisii olan hastalarda daha
sik goriiliir. En yaygin patojen Escherichia coli olup, hastalar
genellikle ates, yan agrisi ve diziiri ile bagvurur. Bu hastalarda,
bakteriyemi ve sepsis riski artar. Tedavide genis spektrumlu
antibiyotikler kullanilir ve renal fonksiyon bozuklugu olan
hastalarda hastaneye yaug gerekebilir.t¥

Septik artrit, eklemde agri, sislik ve 1s1 artigt ile kendini
gosteren ciddi bir enfeksiyondur. En sik etken Staphylococcus
aureus’tur. Tani i¢in eklem aspirasyonu ve mikrobiyolojik
inceleme gereklidir. Tedavi, iv antbiyotikler ve baz
durumlarda cerrahi drenaji icerir. Immiinosupresif tedavi
alan hastalarda daha siddetli seyreder ve komplikasyon riski
yiiksektir.F!

Sepsis ve septik sok, SLE hastalarinda enfeksiyonun en
ciddi komplikasyonlarindandir. Bu durum genellikle kontrol
aluna alinmamus bir enfeksiyonun sistemik enflamatuvar
yaniti tetiklemesi sonucu ortaya cikar. Sepsis, ¢oklu organ
yetmezligine yol acabilir ve erken miidahale edilmediginde
mortalite genis
spektrumlu antibiyotik tedavisine hizli bir sekilde baglanmasi,

oran1 yiksektir. Sepsisin yonetimi,
sivi resiisitasyonu ve hemodinamik destegi icerir. Yogun

bakim takibi genellikle gereklidir ve mekanik ventilasyon,

Tekeoglu ve Keser. Sistemik lupus eritematozusta aciller

renal replasman tedavisi gibi destekleyici tedaviler siklikla
uygulanir.b¢!

Yogun bakim gerektiren diger enfeksiyonlar arasinda
yaygin fungal enfeksiyonlar (6rnegin; Aspergillus, Candida)
ve sitomegaloviriis reaktivasyonu gibi viral enfeksiyonlar yer
alir. Bu hastalarda enfeksiyonlarm yonetimi, kapsamli bir
multidisipliner yaklagim gerektirir. Enfeksiyonun kontrolii
icin immiinosupresif tedavinin gegici olarak azaltlmasi veya

kesilmesi onemlidir.57!

Sonug olarak, SLE hastalarinda enfeksiyonlar 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Pnémoni, piyelonefrit,
septik artrit ve sepsis gibi durumlar acil miidahale gerektirir.
Erken tani ve uygun tedavi, prognozu iyilestirmede kritik
rol oynar. Ayrica, immiinosupresif tedavilerin dikkatli
yonetimi ve diizenli enfeksiyon taramalari, enfeksiyon riskini
azaltmada etkili stratejiler arasindadir.

8. SLE ve Gebelikte Acil Durumlar

SLE tanili gebelerde acil durumlar, hem maternal hem
de fetal saglig1 ciddi sekilde tehdit edebilir. Cogu gebelik
basarili seyretse de, SLE hastalarinda maternal ve fetal
komplikasyon riski belirgin sekilde artmistir. Gebelik
planlamasi 6ncesinde en az alt1 ay boyunca hastaligin kontrol
alunda olmasi onerilir. Aksi takdirde, gebelik sirasinda
hastalik aktivitesinde artis ve acil miidahale gerektiren
preeklampsi gibi obstetrik komplikasyonlar goriilebilir.
Bu nedenle, gebelik siirecinin yakindan takip edilmesi ve
risklerin etkin y6netilmesi, morbidite ve mortalite oranlarin
digiirmede kritik 6neme sahiptir.®

8.A. Hastalik Alevlenmesi

SLE tanili hastalarin yaklasgik dortte birinde gebelik
stiresince hastalik aktivitesi artabilir. Ancak bu alevlenmelerin
cogu hafif seyirli olup, genellikle yalnizca KS dozunun
arturilmasiyla kontrol aluna almabilir. Ciddi alevlenmeler
ise daha nadir olup, bazen erken dogum gerektirebilir. Bu
nedenle giincel kilavuzlar, gebelikle iligkili komplikasyon
riskini en aza indirmek igin, hastalarmm gebelik 6ncesi
donemde en az alt ay boyunca remisyonda olmalarin:
onermektedir.’®

Gebelik sirasinda LN alevlenmesi, SLE tanili hastalarda
yaygin bir komplikasyondur ve preeklampsi ile benzer
klinik bulgular sergileyebilir. Klinik olarak hipertansiyon,
proteiniiri ve serum kreatinin artist ile karakterizedir.
Gebelikte LN alevlenmesi, erken dogum ve intrauterin
biyime geriligi (IUBG) riskini artirir. Tedavi plam
hastaligin siddetine gore belirlenir. Hafif olgularda disiik
doz KS kullanilirken, ciddi olgularda iv MP ve AZA gibi

immiinosupresif ajanlar tedaviye eklenebilir.F%6



8.B. Preeklampsi

Preeklampsi, gebeligin 20. haftasindan sonra ortaya
ctkan, hipertansiyon ve proteiniiri ile karakterize edilen
ciddi bir klinik tablodur. Gérme bozuklugu, bas agrisi,
trombositopeni ve karaciger fonksiyon bozuklugu gibi
sistemik belirtiler eslik edebilir. Tleri evrelerinde pulmoner
6dem, bobrek yetmezligi ve eklampsi gibi yasami tehdit
eden komplikasyonlar gelisebilir. Fetal riskler arasinda
oligohidramniyos, IUBG, prematirite ve o6li dogum
bulunmaktadur.

Tedavinin temel amaci, kan basmcinin diizenlenmesi
ve gebelik haftasina  gore zamanlamasinin

Otuz

dogum
planlanmasidir. dordiinci  gebelik  haftasindan

once gelisen preeklampsi olgularinda, fetal akciger
maturasyonunu desteklemek amaciyla KS tedavisi uygulanir.
Siddetli preeklampsi varliginda ise anne ve fetiisiin durumu

degerlendirilerek, erken dogum karar1 aliabilir. !

8.C. HELLP Sendromu

HELLP sendromu (Hemolysis, Elevated Liver enzymes,
Low  Platelets), gebelik sirasinda veya dogum sonrasi
gelisebilen, hemoliz, karaciger enzimlerinde yiikselme ve
trombositopeni ile tanimlanan ciddi bir durumdur. Klinik
belirtileri arasinda sag ist kadran agrisi, yorgunluk, bulant,
kusma ve hipertansiyon yer alir. Tani icin periferik yaymada
sistositlerin varligi, karaciger enzimlerinde yiikseklik ve
trombositopeni anlamlidir.

Bu sendromun kesin tedavisi acil dogumdur.

Gebelik haftasina bagl olarak, 34. haftadan sonra veya
siddetli

gerceklestirilmelidir. Otuz doérdiinctii haftadan 6nce ise,

komplikasyonlar ~ gelistiginde dogum hemen
maternal durum stabilse, KS tedavisi icin 48 saatlik gecikme
Ancak, agir (hepatik

kanama, akut bobrek hasari, pulmoner 6dem, nébet, fetal

distnilebilir. komplikasyonlar
distres) geligmigse, gebeligin siirdiiriilmesi anne agisindan
risk olusturabileceginden, acil dogum kac¢inilmaz hale
gelebilir.s?!

iliskili

8.D. Antifosfolipid Sendromu

Komplikasyonlar

AFS, SLE’li gebelerde ventz ve arteriyel tromboz,
IUBG gibi ciddi
AFS’nin  en ciddi
komplikasyonlarindan biri olan katastrofik AFS’de hizh

tekrarlayan  gebelik  kayiplart  ve
komplikasyonlara  yol acabilir.
hastalik seyri, coklu organ tutulumu, biiytik damar trombozu
ve mikrovaskiiler trombozlar birlikte bulunur. Gebelik
déoneminde HELLP sendromu ile ayirici tanist zor olabilir
ve iki hastalik bir arada bulunabilir.

Tedavisinde heparin ve aspirin ile antikoagiilasyon,
yiksek doz KS, secilmis olgularda TPE ve/veya IVIG
uygulanmaktadir. Refrakter olgularda RTX veya ekulizumab
tedavi secenekleri arasindadir. )

8.E. Fetiisle ilgili Durumlar

SLE tanili gebelerde fetal komplikasyonlar, transplasental
antikor gecisi, plasental disfonksiyon ve maternal hastalik
aktivitesine bagli olarak geligebilir. Bu komplikasyonlar
arasinda IUBG, prematiirite, diisiik dogum agirhgr ve
konjenital kalp blogu yer alur.

Preeklampsi, fetiis acisindan ciddi sonuclar dogurabilir.

Erken baglangicli preeklampside, uteroplasental kan
akiminin yetersiz olmasi nedeniyle IUBG, oligohidramniyos
ve perinatal mortalite riski yiikselir. Fetal ultrasonografi ve
Doppler incelemeleri, uterin arter direnci ve umbilikal arter
akimindaki degisiklikleri degerlendirmede yardimer olabilir.
Plasental damar direncinin artmasi, kotii fetal prognoz ile
iligkilidir.[*"

AFS’de bulunan aFL antikorlari, uteroplasental dolagimi
bozarak fetal biiytimeyi olumsuz etkileyebilir. Prematiirite
ve diisiik dogum agirligi, bu hastalarda yaygindir. Plasental
yetmezlik nedeniyle fetal distres gelisen olgularda, erken

dogum planlanabilir.

Anti-SSA/Ro  ve anti-SSB/La
SLE hastalarinda, bu antikorlarin transplasental gecisi

antikorlar1  pozitif
nedeniyle 18-24. gebelik haftasindan itibaren neonatal
lupus sendromu geligebilir. Bu durum, fetistin kardiyak ileti
sisteminde enflamasyon ve fibrozise yol acarak konjenital
kalp bloguna neden olabilir. Tam ve takip icin fetal EKO
kullanilir. Tedavi, atriyoventrikiiler blok derecesine gore
belirlenir. Birinci derece blok olgular1 genellikle yalnizca
izlemle yonetilirken, ikinci ve ticiincii derece bloklarda acil
girigimler gerekebilir. Fetal kardiyak dokudaki enflamasyonu
baskilamak amaciyla anneye yiiksek dozda, plasentay1 ge¢me
ozelligi olan deksametazon verilebilir. Direncli olgularda
IVIG eklenebilir. Ugiincii derece kalp blogunda ise dogum
sonrast kalici kalp pili implantasyonu diginda bir tedavi
secenegi bulunmamaktadir. Erken tam1 ve multidisipliner
yaklagim, hem maternal, hem de fetal sag kalimi artirmada
kritik 6neme sahiptir./*!

Sonuc

SLE, ¢oklu organ tutulumu gésteren kronik otoimmiin
bir hastalik olup, klinik seyri remisyon ve alevlenmelerle
degiskenlik gosterebilir. Hastaligin yonetimi, erken tani,
diizenli takip ve immiinosupresif tedavilerin etkin kullanimi
ile saglanirken, akut tablolar hastalarin morbidite ve
mortalitesini énemli 6lciide artirmaktadir. Ozellikle hastalik
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alevlenmeleri, organ yetmezlikleri ve immunosupresyonun
neden oldugu komplikasyonlar, acil servise bagvurularin en
stk nedenleri arasindadir. Bu nedenle, SLE hastalarinin acil
durum yonetiminde hem hastaligin kendisi hem de tedavi
stirecine bagli komplikasyonlar dikkatle degerlendirilmelidir.

SLE’de acil servis bagvurulart genellikle noérolojik,
nefrolojik, pulmoner ve hematolojik tutulumlar ile iligkilidir.
Hastalik alevlenmelerine ek olarak, immiinosupresif tedavi
alundaki hastalarda sepsis ve diger enfeksiyonlar 6nemli
bir morbidite kaynagidir. Gebelik ise hastaligin dogal
seyrini etkileyebilen bir faktor olup, 6zellikle preeklampsi,
HELLP ve neonatal lupus sendromu gibi ciddi obstetrik
komplikasyonlarla iligkili olabilir. Bu komplikasyonlar, hem

gerektiren tablolar olarak one ¢ikmaktadir. Ayrica, AFS
varliginda trombotik komplikasyonlar daha sik goriilmekte
ve gebelik kaybi riski artmaktadur.

SLE’nin acil durumlarinda y6netim, multidisipliner bir
yaklagim gerektirir. Klinik tablonun ayiric1 tanisi dikkatle
yapilmali ve hastalik alevlenmesi ile enfeksiyon gibi diger
durumlarin ayrimi hizlica saglanmalidir (Tablo 1). Giincel
kilavuzlar dogrultusunda bireysellestirilmis tedavi stratejileri
belirlenmeli ve hastalarin uzun doénem prognozunu
iyilestirmek igin takip stiregleri dizenlenmelidir.® Acil
servise bagvuran SLE hastalarinda erken miidahale,
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve uygun tedavi yaklagimlarmm
benimsenmesi, hasta sag kalimimi artirmada kritik rol

maternal hem de fetal sagligi tehdit eden acil miidahale  oynamaktadir.
Tablo 1. Sistemik lupus eritematozusda acil durumlarin yénetimi
Acil durum Klinik belirtiler Tani Tedavi

Nefrolojik tutulum

LN, TMA, AFSN, ATN

ProteinUri, hematari,
hipertansiyon, akut bébrek
yetmezligi, oligUri

idrar tahlili, serum kreatinin
dizeyi, GFR, Anti-dsDNA, C3/
C4, bobrek biyopsisi

Kortikosteroidler, siklofosfamid veya
mikofenolat, plazmaferez (TMA),
diuretik ve antihipertansifler

Norolojik tutulum

inme, nobet, dural sinis
trombozu, transvers miyelit,
monondritis multipleks, optik
norit, deliryum, psikoz

Fokal nérolojik defisit,
nobet, biling degisikligi,
siddetli bas agrisi, gérme
kaybi

MRG/BT, kranial anjiyografi,
lomber ponksiyon, EMG

Antikoagulan tedavi,
kortikosteroidler, siklofosfamid
veya mikofenolat, antiepileptik ve
antipsikotikler

Pulmoner tutulum

Akut lupus pnomoniti,
pulmoner emboli, diffuz
alveolar hemoraji

Dispne, hemoptizi,
hipoksemi, ates, gogus
agrisi

Toraks BT, bronkoskopi
(alveolar hemoraji stiphesinde),
D-dimer, pulmoner anjiyografi

Oksijen destegi, immunosupresif
tedavi (kortikosteroid veya
rituksimab), antikoagtilan tedavi

Kardiyak tutulum

Perikardit, myokardit, Libman-
Sacks endokarditi, akut
koroner sendrom

Go6gus agrisi, emboli
bulgulari

EKG, EKO, kardiyak enzim
duzeyleri, kardiyak MRG

NSAIi (perikardit), yiksek doz
kortikosteroid (miyokardit), Libman-
Sacks endokarditinde antibiyotik ve
cerrahi konsultasyon

Hematolojik tutulum

Otoimmin hemolitik anemi,
trombositopeni, pansitopeni,
MAS

Anemi, petesi, ekimoz,
splenomegali, sitokin
firtinasi bulgulari

Kan sayimi, periferik yayma,
LDH, bilirubin, direkt Coombs
testi, ferritin, haptoglobulin,
trigliserid, fibrinogen,
ADAMTS13 diizeyleri, kemik
iligi biyopsisi

Kortikosteroid, siklofosfamid,
rituksimab, IVIG, plazmaferez (MAS)

Enfeksiyonlar

Pnémoni, pyelonefrit,
septik artrit, viral ve fungal
enfeksiyonlar, sepsis

Oksurik, balgam, yan agrisi,
akut artrit, yuksek ates,
tasikardi, hipotansiyon,
bilinc bulanikligi

Balgam, idrar ve kan kulturleri,
akciger grafisi, toraks BT, Uriner
USG, eklem sivisi kulttrleri

Genis spektrumlu antibiyotikler, sivi
restsitasyonu, yogun bakim destegi

Gebelikte aciller

Preeklampsi, HELLP sendromu,
AFS, konjenital kalp blogu,
IUBG

Hipertansiyon, proteindiri,
fetal bradikardi, epigastrik
agri, karaciger enzim
yuksekligi

Fetal EKO, Doppler USG,
plasental kan akimi 6lctim

Yiksek doz steroid, IVIG (konjenital
kalp blogu), antikoagtlan tedavi,
preeklampsi ve HELLP'de dogum
planlamasi, acil sezaryen (fetal
distres)

AFSN: Antifosfolipid sendromu nefropatisi, ATN: Akut tubuler nekroz, BT: Bilgisayarli tomografi, EKG: Elektrokardiyografi, EKO: Ekokardiyografi, EMG: Elektromiyografi, GFR:
Glomeruler filtrasyon hizi, HELLP: Hemolysis, Elevated Liver enzymes, Low Platelets, IUGR: intrauterin biyime geriligi, IVIG: Intravenéz immdnoglobulin, LN: Lupus nefriti,
MAS: Makrofaj aktivasyon sendromu, MRG: Manyetik rezonans gériintileme, NSAIl: Non-steroid anti-enflamatuvar ilac, TMA: Trombotik mikroanjiyopati, USG: Ultrasonografi

Tekeoglu ve Keser. Sistemik lupus eritematozusta aciller



Dipnotlar

Yazarhk Katkilar
Konsept: S.T., G.K., Dizayn: S.T., G.K., Veri Toplama

veya Isleme: S.T., Analiz veya Yorumlama: S.T., G.K.,
Literatiir Arama: S.T., Yazan: S.T., G.K.

Cikar Catismasi: Yazarlar tarafindan ¢ikar catismasi

bildirilmemistir.

Finansal Destek: Yazarlar tarafindan finansal destek

almadiklar1 bildirilmistir.

10.

11.

12.

13.

14.

Kaynaklar

Fanouriakis A, Tziolos N, Bertsias G, Boumpas DT. Update on the
diagnosis and management of systemic lupus erythematosus. Ann
Rheum Dis. 2021;80:14-25.

Kaul A, Gordon C, Crow MK, Hughes GC, Kolfenbach JR,
Costenbader KH. Systemic lupus erythematosus. Nat Rev Dis
Primers. 2016;2:16039.

Dorner T, Furie R. Novel paradigms in systemic lupus
erythematosus. Lancet. 2019;393:2344-58.

Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO)
Glomerular Diseases Work Group. KDIGO 2021 Clinical Practice
Guideline for the Management of Glomerular Diseases. Kidney
Int. 2021;100:S1-276.

Nagai Y, Yokogawa N, Shimada K, Sugii S. Characteristics and
risk factors of an emergency department visit in patients with
systemic lupus erythematosus. Rheumatol Int. 2019;39:1567-73.

Dhital R, Pokharel A, Karageorgiou I, Poudel DR, Guma
M, Kalunian K. Epidemiology and outcomes of emergency
department visits in systemic lupus erythematosus: Insights from
the nationwide emergency department sample (NEDS). Lupus.
2023;32:1646-55.

Panopalis P, Gillis JZ, Yazdany J, Schmajuk G, MacLean CH,
Trupin L. Frequent use of the emergency department among
persons with systemic lupus erythematosus. Arthritis Care Res
(Hoboken). 2010;62:401-8.

Fanouriakis A, Kostopoulou M, Andersen J, et al. EULAR
recommendations for the management of systemic lupus
erythematosus: 2023 update. Ann Rheum Dis. 2024;83:15-29.

Tsokos GC. Systemic lupus erythematosus. N Engl J Med.
2011;365:2110-21.

Rahman A, Isenberg DA. Systemic lupus erythematosus. N Engl J
Med. 2008;358:929-39.

Weening JJ, D’Agati VD, Schwartz MM, et al. The classification
of glomerulonephritis in systemic lupus erythematosus revisited.

Kidney Int. 2004;65:521-30.

Navarra SV, Guzmin RM, Gallacher AE, et al. Efficacy and
safety of belimumab in patients with active systemic lupus
erythematosus: a randomised, placebo-controlled, phase 3 trial.
Lancet. 2011;377:721-31.

Mok CC. Biomarkers for lupus nephritis: a critical appraisal. J
Biomed Biotechnol. 2010;2010:638413.

Gordon C, Amissah-Arthur MB, Gayed M, et al. The British
Society for Rheumatology guideline for the management of
systemic lupus erythematosus in adults. Rheumatology (Oxford).
2018;57:e1-e45.

Ulusal Romatoloji Dergisi / Journal of Turkish Society for Rheumatology « Cilt / Volume 17 « Say1 / Issue 2 « July / Temmuz 2025

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

Saxena A, Sorrento C, Izmirly P, et al. Low versus high initial
oral glucocorticoid dose for lupus nephritis: a pooled analysis
of randomised controlled clinical trials. Lupus Sci Med.
2025;12:e001351.

Bandhan IH, Islam MN, Ahmad HI, Ahmedullah AK. Outcome
of low-dose prednisolone use for the induction of remission in
lupus nephritis patients. Int ] Rheum Dis. 2022;25:121-30.

Zhou X]J, Chen M, Wang SX, Zhou FD, Zhao MH. A 3-year
follow-up of a patient with acute renal failure caused by thrombotic
microangiopathy related to antiphospholipid syndrome: case
report. Lupus. 2017;26:777-82.

Kotzen ES, Roy S, Jain K. Antiphospholipid syndrome
nephropathy and other thrombotic microangiopathies among
patients with systemic lupus erythematosus. Adv Chronic Kidney
Dis. 2019;26:376-86.

Bienaimé F, Legendre C, Terzi F, Canaud G. Antiphospholipid
syndrome and kidney disease. Kidney Int. 2017;91:34-44.

Scheen M, Adedjouma A, Esteve E, et al. Kidney disease in
antiphospholipid antibody syndrome: risk factors, pathophysiology
and management. Autoimmun Rev. 2022;21:103072.

Lvovich S, Goldsmith DP. Neurological complications of
rheumatic disease. Semin Pediatr Neurol. 2017;24:54-9.

Wang L, Chen H, Zhang Y, et al. Clinical characteristics of
cerebral venous sinus thrombosis in patients with systemic lupus
erythematosus: a single-centre experience in China. J] Immunol
Res. 2015;2015:540738.

Rodriguez-Hernandez A, Ortiz-Orendain J, Alvarez-Palazuelos
LE, Gonzalez-Lopez L, Gamez-Nava JI, Zavala-Cerna
MG. Seizures in systemic lupus erythematosus: a scoping
review. Seizure. 2021;86:161-7.

Rodrigues M, Galego O, Costa C, et al. Central nervous system
vasculitis in systemic lupus erythematosus: a case series report in a
tertiary referral centre. Lupus. 2017;26:1440-7.

Jain S, Khormi A, Sangle SR, D’Cruz DP. Transverse myelitis
associated with systemic lupus erythematosus (SLE-TM): a review
article. Lupus. 2023;32:1033-42.

Andreoli M, Hollenhorst CN, Malavia T, et al. A case report
of systemic lupus erythematosus presenting as 1solated
mononeuropathy multiplex. Neurohospitalist. Published online

September 23, 2024.

Sayeed SKJB, Khan AH, Moniruzzaman M, Mahmud R, Rahman
MM. Systemic lupus erythematosus with acute ischemic optic
neuropathy complicated with neuromyelitis optica: a case report. J
Med Case Rep. 2023;17:21.

Sarwar S, Mohamed AS, Rogers S, etal. Neuropsychiatric systemic
lupus erythematosus: a 2021 update on diagnosis, management,
and current challenges. Cureus. 2021;13:¢17969.

de Oliveira I, Sampaio Rocha-Filho PA. Headache and
systemic lupus erythematosus: a narrative review. Headache.
2023;63:461-71.

Cantero C, Vongthilath R, Plojoux J. Acute lupus pneumonitis
as the initial presentation of systemic lupus erythematosus. BM]J
Case Rep. 2020;13:¢234638.

Jiménez-Zaraziia O, Vélez-Ramirez LN, Ramirez-Casillas
CA, Mondragén JD. Pulmonary thromboembolism and
alveolar hemorrhage as initial manifestations of systemic lupus
erythematosus. Lupus. 2022;31:116-24.

129




32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43,
44,

45.

46.

47.

48.

Al-Adhoubi NK, Bystrom J. Systemic lupus erythematosus
and diffuse alveolar hemorrhage, etiology and novel treatment
strategies. Lupus. 2020;29:355-63.

Andrade C, Mendonga T, Farinha F, et al. Alveolar hemorrhage
in systemic lupus erythematosus: a cohort review. Lupus.
2016;25:75-80.

Dein E, Douglas H, Petri M, Law G, Timlin H. Pericarditis in
lupus. Cureus. 2019;11:e4166.

du Toit R, Karamchand S, Doubell AF, Reuter H, Herbst PG.
Lupus myocarditis: review of current diagnostic modalities and
their application in clinical practice. Rheumatology (Oxford).
2023;62:523-34.

Melano-Carranza E, Zambrano-Zambrano A, Valle-Uitzil W, et
al. Coronary artery disease in systemic lupus erythematosus: what
do the facts say? Cureus. 2023;15:¢33449.

Sanaka K, Mathew J, Hoque AR, Xu B. Outcomes and predictors
of inpatient mortality for marantic endocarditis complicating
systemic lupus erythematosus: contemporary nationwide study
from the United States. Angiology. Published online September
26,2024

Hill QA, Stamps R, Massey E, et al. The diagnosis and
management of primary autoimmune haemolytic anaemia. Br J

Haematol. 2017;176:395-411.

Santacruz JC, Mantilla M], Rueda I, Pulido S, Rodriguez-
Salas G, Londono J. A practical perspective of the hematologic
manifestations of systemic lupus erythematosus. Cureus.
2022;14:¢22938.

Jdger U, Barcellini W, Broome CM, et al. Diagnosis and treatment
of autoimmune hemolytic anemia in adults: Recommendations
from the First International Consensus Meeting. Blood Rev.
2020;41:100648.

Lambert MP, Gernsheimer TB. Clinical updates in adult immune
thrombocytopenia. Blood. 2017;129:2829-35.

Rodeghiero F. A critical appraisal of the evidence for the role
of splenectomy in adults and children with I'TP. Br ] Haematol.
2018;181:183-95.

Means RT Jr. Pure red cell aplasia. Blood. 2016;128:2504-9.

El-Husseini A, Hannan S, Awad A, Jennings S, Cornea V,
Sawaya BP. Thrombotic microangiopathy in systemic lupus
erythematosus: efficacy of eculizumab. Am ] Kidney Dis.
2015;65:127-30.

Poudel P, Swe T, Rayancha S. A rare case of macrophage
activation syndrome presenting as the first manifestation of
systemic lupus erythematosus. J Investig Med High Impact Case
Rep. 2018;6:2324709618812196.

Janka GE, Lehmberg K. Hemophagocytic lymphohistiocytosis:
pathogenesis and treatment. Hematology Am Soc Hematol Educ
Program. 2013;2013:605-11.

Gladman DD, Dhillon N, Su J, Urowitz MB. Osteonecrosis in
SLE: prevalence, patterns, outcomes and predictors. Lupus.
2018;27:76-81.

Shaharir SS, Chua SH, Mohd R, etal. Risk factors for symptomatic
avascular necrosis (AVN) in a mult-ethnic systemic lupus

erythematosus (SLE) cohort. PLoS One. 2021;16:¢0248845.

Tekeoglu ve Keser. Sistemik lupus eritematozusta aciller

49.

50.

S1.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

Sodhi N, Acuna A, Etcheson J, et al. Management of osteonecrosis
of the femoral head. Bone JointJ. 2020;102-B(7_Supple_B):122-8.

Zhao D, Zhang F, Wang B, et al. Guidelines for clinical diagnosis
and treatment of osteonecrosis of the femoral head in adults (2019
version). 7 Orthop Translat. 2020;21:100-10.

Yin P, Li J, Wen Q, et al. Infection-related hospitalization after
intensive immunosuppressive therapy among lupus nephritis and

ANCA glomerulonephritis patients. Ren Fail. 2020;42:474-82.

Singh JA, Cleveland JD. Hospitalized infections in lupus: a
nationwide study of types of infections, time trends, health
care utilization, and in-hospital mortality. Arthritis Rheumatol.
2021;73:617-30.

Garcia-Guevara G, Rios-Corzo R, Diaz-Mora A, et al. Pneumonia
in patients with systemic lupus erythematosus: epidemiology,
microbiology and outcomes. Lupus. 2018;27:1953-9.

Barber MRW, Clarke AE. Systemic lupus erythematosus and risk
of infection. Expert Rev Clin Immunol. 2020;16:527-38.

Nguyen Y, Costedoat-Chalumeau N. Serious infections in
patients with systemic lupus erythematosus: how can we prevent
them? Lancet Rheumatol. 2023;5:e245-6.

Oud L, Garza J. The association of systemic lupus erythematosus
with short-term mortality in sepsis: a population-level analysis. J
Investig Med. 2023;71:419-28.

Suidrez-Avellaneda A, Quintana JH, Aragén CC, et al. Systemic
lupus erythematosus in the intensive care unit: a systematic review.

Lupus. 2020;29:1364-76.
Andreoli L, Bertsias GK, Agmon-Levin N, et al. EULAR

recommendations for women’s health and the management
of family planning, assisted reproduction, pregnancy and
menopause in patients with systemic lupus erythematosus and/
or antiphospholipid syndrome. Ann Rheum Dis. 2017;76:476-85.

Smyth A, Oliveira GH, Lahr BD, Bailey KR, Norby SM,
Garovic VD. A systematic review and meta-analysis of pregnancy
outcomes in patients with systemic lupus erythematosus and lupus

nephritis. Clin ] Am Soc Nephrol. 2010;5:2060-8.

Gholizadeh Ghozloujeh Z, Singh T, Jhaveri KD, et al. Lupus
nephritis: management challenges during pregnancy. Front
Nephrol. 2024;4:1390783.

Muioz CM, Goulden B, Ahmed K, Aljjotas-Reig J, Giles I. Risk of
adverse pregnancy outcomes prior to the onset of an autoimmune
rheumatic disease: a systematic review. Rheumatology (Oxford).
2023;62:497-511.

Tufano A, Coppola A, Maruotti GM, Martinelli P, Cerbone
AM, Di Minno G. HELLP syndrome and its relation with the
antiphospholipid syndrome. Blood Transfus. 2014;12:114-8.

Arachchillage DRJ, Laffan M. Pathogenesis and management of
antiphospholipid syndrome. Br ] Haematol. 2017;178:181-95.

de Ganzo Sudrez T, de Paco Matallana C, Plasencia W.
Spiral, uterine artery doppler and placental ultrasound in
relation to preeclampsia. Best Pract Res Clin Obstet Gynaecol.
2024;92:102426.

Bankole A, Nwaonu J. A review of neonatal lupus syndrome. Sci
Prog. 2024;107:368504241278476.



