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OZET

Sistemik lupus eritematosus (SLE) 'de akciger
tutulmas1 stk goriildiigii halde pulmoner hipertansiyo-
nun ¢ok nadir oldugu bildirilmistir.  SLE i bir
hastada pulmoner hipertanisyon tespitettik. Bu vaka’
da primer akciger hastaligi ve pulmoner hipertansiyo-
na sebep olabilecek kalb hastaligi yoktu. Pulmoner hi-
pertansiyonun SLE de cok nadir goriilmesi, Tiirkiye'de
ikinci vaka olmast ve pulmoner hipertansiyon meka-
nizmast ile ilgili tartismalara imkan vermesi bakimin-
dan Tiirk hekimlerinin bilgisine sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus eritematosus, pulmoner
hipertansiyon.

Kollajen doku hastaliklar1 o6zellikle progresif sis-
temik sklerozis, skleroderma, CREST sendromu (kal-
sinozis, Raynoud fenomeni, 06zafagus disfonksiyonu,
sklerodaktili,
pulmoner hipertansiyon sik goriildigi halde sistemik
lupus erythematosus (SLE)'de ¢ok nadir rastlanir
(1-15).

telenjektazi) ve romatoid artritte

Literatiirde otopside SLE de pulmoner hipertan-
siyon ancak 20 vakada bildirilmistir (2). Tirkiye'de
ise daha 6nce SLE 1i bir hastada pulmoner hipertansi-

yon saptanmistir (3).

Ileri derecede pulmoner hipertansiyonu olan SLE
li bu vakayr ¢ok nadir goriilmesi sebebiyle sunmay1
uygun gordik. Su vesile ile de SLE'de pulmoner hi-
pertansiyonun patogenizini tartigsmak istedik.
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SUMMARY

PULMONAR Y HYPERTENSION IN S YSTEMIC
LUPUS ERYTHEMATOSUS

Pulmonary hypertension in patients with syste-

mic lupus erythematosus (SLE) has been rarely repor-
ted although pulmonary involvement is frequently
seen. We present a patient with SLE associated with
pulmonary hypertension. There was no cardiac or
pulmonary disease to cause pulmonary hypertension
in this patient, ft is reported as a second case in Tur-
kish literature and the mechanicsmes for pulmonary
hypertension are discussed.

Key Words: Systemic lupus erythematosus, pulmonary hyper-
tension.

VAKA TAKDIiMi

53 yasindaki kadin hasta 12 yi1l 6nce SLE tanisi
almis. 9 yildir efor dispnesi tarif ediyor. Dispne prog-
resif bir ilerleme goéstermis ve hasta giinlik islerini ya-
pamaz hale gelmis. 2 yi1l 6nce SLE'e baglr perikardit
gecgirmis. Digital, diliretik ve kortizon tedavisi altinda
olan hasta artan dispnesi sebebiyle klinigimize yatiril-
di. Fizik muayenede: KB:120/80mmHg, Nabiz: 96/dk
ve diizenli. Boyun vendéz dolgunlugu 2 cm, kuvvetli
sag ventrikiil pulsasyonu (parasternal lift) vardi. Tri-
kiispit odakta 2/6 den pansistolik tufiirim mevcuttu.
Bu ifiiriim apeks ve on koltuk alti ¢izgisine dogru ha-
fiflemis olarak yayiliyordu. Karaciger medio klavikii-
ler hatta kosta kenarini 3-4 cm geciyordu. Karinda
asit, tibiada gode birakan 6dem vardi. LAB: Kan kim-
yas1 normal. ANA (+), IgG: 2980ng/dl (Nor:800-
1800Mg/dl). idrar: Dansite: 1017, ++ protein, 7-8 1&-
kosit mevcuttu.

Kalb buyukligi,
konusta diizlesme pulmoner hipertansiyona ait radyo-
lojik bulgular mevcuttu. EK G de: Sag aks deviasyonu,
sag ventrikiil hipertrofisi, sag dal blogu tipinde iletim

Telekardiyografide: pulmoner
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gecikmesi vardi. Ekokardiyografide: Sag kalb bosluk-
lar1 dilate, sol ventrikiil normal . Pulmoner kapakta
sistolik ¢entiklenme goériildii. Intraperikardiyal az
miktarda effiizyon vardi. Sag ventrikiill boslugunun
¢ap1: 5,27 cm (Nor:0,4-1,4cm) olgtldi. Aorta capr:
2,55 cm. LVEDD (Sol ventrikiil diastol sonu g¢api):
3.8cm/m’, SVESD (sol ventrikiil sistol sonu c¢api1):
2.7cm/m™> f S (Fraksiyonel kisalma): %30, EF
(Ejeksiyon fraksiyonu): %56 idi.

Solunum fonksiyon testleri normal bulundu. Ak-
ciger sintigrafisi normaldi. Hastaya V. subelaviadan
ponksiyonla Swan-Ganz kateter tatbik edilerek sag
kalb bosluklarindan basing ve kalb debisi 6lgiildi.
Pulmoner arter sistolik basinci 74mmHg, Pulmoner
arter diastolik basinci 30mmHg, Pulmoner arter orta-
lama basinct 46mmHg, Pulmoner kapiller 12mmHg,
kalb debisi 2.9L/dk. olgiildii. Daha sonra kalb kate-
teri/asyonu ve sol ventrikiil anjiografisi yapildi. Yu-
kardaki bulgular teyit edildi. Ayrica sol ventrikiiliin
sistolik basinct 120mmHg, diastolik basing 0, Sol vent-
rikiil anjiosunda 1° den mitral kagagi tespit edildi.
Nifedipin (Adalat) (10mg) 3X1 baslandi. 5 giin sonra
pulmoner arter sistolik basinct 63 mmHg, pulmoner
arter diastolik basinci 25mmHg, pulmoner arter orta-
lama basinct 36 mmHg, kalb debisi 3.4 L/dk olarak
Olgiildi. Ditiretik intermitant olarak verildi. Dispnesi
a/aldi. Genel durumu diizeldi. Fakat 6 ay sonra yeni-
den perikardit gelisti. Kortizon altinda kismen genel
durumu diizeldi. 3 ay sonra yeniden genel durumu bo-
niltip suuru kapanan hastanin immiinoloji kliniginde
yatarken kalb durmas: ile eksitus oldugu oOgrenildi.

TARTISMA

SLE'li hastalarda hastaligin seyrinde kardiovas-
kuler belirtiler gelisebilir (7). Siklikla akut fibrinoz
ve effii/yonlu perikardit goriliir.

Kronik adesiv ve konstriktif perikardit, perikardi-
yal tamponad nadiren goriilir (7,16). Klinik olarak
sessiz olan myokardit otopside siklikla bildirilmistir
(7). Otopside nonbakteriyel verriik6z vejetasyonlarla
siiperempoze olmus endokarditis, vakalarin %40'dan
fazlasinda bildirilmistir (7). SLE'de akcigerin ve plev-
ranin primer olarak tutulmasi vakalarin %50-70'inde
goriilir (8). Daha az siklikla plorezi, alveolitis, intra
alveoler hemoraji, tekrarliyan pnomotoraks gorilebilir
(8) . Buna karsilik SLE de primer akciger hastaligi ve
kalb hastalig1 olmadig: halde pulmoner hipertansiyo-
nun goriilmesi ¢ok nadirdir (1-15). Ingilizce literatiir-
de bugiine kadar otopside SLE 1li 20 vakada pulmoner
hipertansiyon bulgular1 yayinlanmistir (2). Tirkiye'de
SLE'li bir hastada daha once pulmoner hipertansiyon
bildirilmistir (3).

ileri derecede pulmoner hipertansiyon mevcut
olan hastamizda dinlemekle akcigerler normaldi. So-

lunum fonksiyon testleri ve akciger sintigrafisi nor-
maldi. Eko ve kateterde pulmoner hipertansiyon bul-
gular1 oldugu halde pulmoner hipertansiyonu izah
edecek kalb hastaligi yoktu. Trikiispit odakta 2°/6
den pansistolik  dfiirim  vardi, bu ifirim pulmo-
ner hipertansiyonun sebep oldugu trikiispit yetmezli-
gine baglandi. Anjiokardiografide 1° den mitral kacga-
g1 saptandi. Fakat bu 1° den mitral kag¢aginin ileri de-
recede pulmoner hipertansiyona sebep olamiyacagini
digtindiik.

SLE'li hastalarda kalp kapaklarinda aort dar-
l1ig1, aort yetmezligi, mitral darligi, mitral yetmez-
ligi'nin nadiren goriildigi biliniyor (7). Bu hastada
trikiispit yetmezligi ve Onemsiz mitral yetmezligi
vardi.

SLE'li hastalarda ayrica atrial ve ventrikiiler arit-
miler, 1"den atrioventrikiiler blok, atrioventrikiiler
tam blok goriilebilir (8). Hastamizin EKG sinde pul-
moner hipertansiyon ile ilgili oldugu disiiniilen sag
ventrikiil hipertrofisi disinda aritmi tespit edilmedi.

SLE 1i hastalarda pulmoner hipertansiyonun
etyopatogenezi hald kesin olarak bilinmiyor. Bu
konuda birgok goriisler ileri sitrilmistir. Bunlar:
soyle ozetliyebiliriz (2):

1. Pulmoner vaskiiler arterlerin vazokonstriksiyonu

2. Pulmoner arter ve arteriollerde immiin komp-
lekslerin depolanmasi

3. Pulmoner tromboembolizm

4. Interstisyel pnomonitis

5. Bunlarin degisik kombinasyonlar1 olabilir.

SLE'li 20 otopsi vakasinin sadece 8'inde vaskii-
ler birtakim degisiklikler saptanmistir (11). Akut lez-
yonlarda fibrinoid nekrozis ve vaskiilitis; kronik lez-
yonlarda intimal fibrozis, medial hipertrofi, periad-
ventisyal fibrozis ve bir vakada anevrizmal dilatasyon
saptanmistir. Bu degisiklikler arteriol, arter ve veriler-
de goriilmistir. Bu lezyonlarin bir kismi1 nadiren pul-
moner hipertansiyona sebep olabilir (11). SLE'li
hastalarda agiklanamiyan nefes darligi olursa fibrotik
ve okliiziv vaskiiler lezyonlar: diisiinmelidir.

Hastamizda akciger biopsisi yapmadik. Fakat so-
lunum fonksiyon testleri ve akciger sintigrafisinin
normal olmasi primer akciger hastaligi ve tromboem-
bolizmi ekarte ettirdi.

Klinik olarak pulmoner hipertansiyonu izah ede-
cek kalb hastaliginin da bulunmamasi, eko ve anjio-
nun da bunu desteklemesi sebebiyle vakayi ilging
bulduk ve takdim etmeyi uygun gordiik.
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