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Skleroderma renal kriz
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ABSTRACT

Scleroderma is a systemic autoimmune disease characterized with the accumulation of collagen and connective tissue in many organs that may cause 
thrombotic microangiopathy. One of the major complications of scleroderma is the clinical picture of “scleroderma renal crisis,” which is a state of 
nephrological emergency. In this article, we report a 72-year-old female patient with a case of scleroderma renal crisis that emerged with thrombotic 
microangiopathy and hypertensive crisis.
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Scleroderma renal crisis

ÖZ

Skleroderma, birçok organda kollajen ve bağ dokusu birikimi ile karakterize, sistemik otoimmün bir hastalıktır, trombotik mikroanjiyopatiye neden 
olabilir. Sklerodermanın majör komplikasyonlarından biri nefrolojik bir acil durum olan “skleroderma renal kriz” tablosudur. Bu yazıda, 72 yaşında kadın 
hastada trombotik mikroanjiyopati ve hipertansif kriz ile ortaya çıkan bir skleroderma renal kriz olgusu sunuldu.
Anahtar sözcükler: Renal kriz; skleroderma; trombotik mikroanjiyopati.

Skleroderma, birçok organda kollajen ve di¤er 
ba¤ dokusu makromoleküllerinin aırı birikimi ile 
karakterize, yaygın vasküler duvar kalınlaması ile 
seyreden, kökeni bilinmeyen, sistemik otoimmün 
bir hastalıktır. Sklerodermanın majör komplikas-
yonlarından biri renal mikrovasküler sistemde 
gelien hasar sonucu renin anjiyotensin sistemin-
de aktivasyon ile oluan skleroderma renal kriz 
tablosudur; klinik olarak malign hipertansiyon, 
anürik/oligürik akut balangıçlı böbrek yetersizli¤i 
ve normal ya da hafif idrar sediment anormallik-
leri ile karakterizedir. Diffüz kütanöz skleroder-
mada renal kriz %5-20 oranında gözlenirken, 
sınırlı formunda %1 oranında rastlanır.[1-3] Yaygın 
deri lezyonları olan, deri lezyonları hızlı ilerleyen, 
yeni balamı skleroderma olguları, renal kriz 
açısından yüksek riskli olgulardır. Risk faktörle-
ri arasında diffüz kütanöz skleroderma dıında, 
glikokortikoid ve siklosporin kullanımı ve anti-

RNA polimeraz III antikor varlı¤ı yer almaktadır. 
Klinikte malign hipertansiyona sekonder mikroan-
jiyopatik hemolitik anemi, kalp yetersizli¤i, pulmo-
ner ödem, hipertansif retinopati ve ensefalopati 
görülebilmektedir.[4,5] Bu yazıda diyaliz ba¤ımlı 
bir kadın hastada skleroderma renal kriz olgusu 
sunuldu.

OLGU SUNUMU
Bilinen skleroderma ve kronik hipertansiyon 

tanılı, fakat uzun süredir takipsiz olan ve antihi-
pertansif olarak kalsiyum kanal blokeri kullanan 
72 yaında kadın hasta son bir haftadır oral alım 
azalma, tansiyon yüksekli¤i ve bulantı yakın-
maları ile poliklini¤e bavurdu. Hasta yapılacak 
ilem hakkında bilgilendirildi ve bilgilendirilmi 
hasta onamı alındı. Fizik muayenesinde tipik 
kütanöz skleroderma bulguları vardı (ekil 1), 
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arteriyel kan basıncı: 193/110 mmHg ölçül-
dü, her iki akci¤er bazallerinde ral, her iki alt 
ekstremitede pretibial 2+ ödemi vardı. Di¤er 
sistem muayeneleri ola¤andı. Laboratuvar ince-
lemelerinde serum üre ve kreatinin de¤erlerinde 
önceki de¤erlerine kıyasla artı saptanması üze-
rine hasta skleroderma renal kriz ön tanısı ile 
nefroloji servisine yatırıldı. Laboratuvar ince-
lemelerinde; lökosit: 8.800/uL (4.2-10.6/uL), 
hemoglobin: 9.8 g/dL (12.2-16.2 g/dL), trombo-
sit: 135.000/uL (140-400/uL), üre: 148 mg/dL 
(17-43 mg/dL), kreatinin: 3 mg/dL (0.6-1.1 mg/dL), 
potasyum: 3.88 mmol/L (3.5-5.1 mmol/L), sod-
yum: 130 mmol/L (136-146 mmol/L), albümin: 
3.6 g/dL (3.5-5.2 g/dL), laktat dehidrogenaz 
(LDH): 723 u/L (0-247 u/L), eritrosit sediman-
tasyon hızı 46 mm/saat, C-reaktif protein (CRP) 
1.77 mg/dL (0.0-0.8 mg/dL), parathormon: 
178 pg/mL (35-60 pg/mL), spot idrarda protein 
kreatinin oranı 254.3/56, idrar sedimenti fakir 
saptandı. Serum bilirubin seviyeleri normaldi. 
Demir parametreleri kronik hastalık anemisi ile 
uyumluydu. Ferritin >450 ng/mL saptanması 
akut faz yanıtı ile ilikilendirildi. Vitamin B12 ve 
folik asit düzeyleri normaldi. Direkt ve indirekt 
coombs testleri negatif saptandı. Anti-nükleer 
antikor 1/320 titrede nükleolar paternde pozitif, 
Scl-70 negatif saptandı. Perinükleer anti-nötrofil 
sitoplazmik antikor, sitoplazmik anti-nötrofil sitop-

lazmik antikor, anti-çift sarmallı DNA ve HBsAg, 
anti HBs, anti hepatit C virüsü, anti insan immün 
yetmezlik virüsü viral belirteçleri negatif sap-
tandı. Serum kompleman (C3 ve C4) seviyeleri 
normaldi. Tam idrar incelemesinde proteinüri ve 
hematüri oldu¤u görüldü. Spot idrarda 5 g/gün 
proteinürisi vardı. Renal ultrasonografi (USG)’de 
sa¤ böbrek uzun aks 85 mm, parankim kalınlı¤ı 
11 mm, sol böbrek uzun aks 93 mm, parankim 
kalınlı¤ı 11 mm saptandı. Arka-ön akci¤er gra-
fisinde kardiyotorasik indekste artı ve paran-
kimde retiküler görünüm izlendi. Transtorasik 
ekokardiyografide 2-4 mm perikardiyal efüz-
yon ve hafif pulmoner hipertansiyon saptandı. 
Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografide her 
iki akci¤er alt loblarda ve kortikal alanlarda 
belirgin olmak üzere septal kalınlamalar, sa¤ 
akci¤er alt lob bazal segmentlerde bal pete¤i 
akci¤er görünümü izlendi ve pulmoner fibrozis ile 
uyumlu olarak de¤erlendirildi. ‹ki taraflı komu 
parankimde kompresif atelektatik de¤iikliklerin 
hacim kaybına neden oldu¤u görüldü. ‹ki taraflı 
göz fundus muayenesinde grade 3 hipertansif 
retinopati ile uyumlu bulgular görüldü. Anemi, 
trombositopeni ve laktat dehidrogenaz enzim 
yüksekli¤i etyolojisini aratırmak için periferik 
yayma yapıldı. Periferik yaymada her alanda iki ya 
da üç fragmente eritrosit (istosit) görüldü (ekil 2). 
ADAMTS-13 aktivitesi %52.78 (40.00-130.00) 
olarak saptandı ve trombotik trombositopenik 
purpura tanısı dılandı. Skleroderma renal kriz ve 
mikroanjiyopatik hemolitik anemi tanısı konulan 
hastaya kapropril 25 mg 4x1 balandı. ‹ntravenöz 

ekil 2. Iık mikroskobunda x100 büyütmede fragmente 
eritrositler (istositler).

ekil 1. Deri parlak ve gergin hal görünümde, ciltte 
sertleme ve kalınlama var. Ellerde deri kıvrımlarının 
kaybolmu, yaygın yumuak doku ili¤i izlenmekte. 
Ciltte tuz-biber görünümü denilen (noktasal koyuluk ve 
açıklıklar) döküntüler görülmekte. Yüzde a¤ız kenarında 
çizgilenmeler, a¤ız kenarında küçülme gibi tipik yüz 
görünümü mevcut.
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diüretik eklendi. Fakat kreatinin progresif olarak 
5 mg/dL’ye yükseldi ve metabolik asidoz geliti. 
Hastaya hemodiyaliz ve mikroanjiyopatik hemoli-
tik anemi ile plazmaferez balandı. Toplamda be 
kez plazmaferez yapıldı, izlemde LDH seviyesi 
dütü ve trombositopeni düzeldi. Hemodiyaliz 
sonrasında tansiyonu regüle oldu ve hipervolemi 
bulguları geriledi fakat oligürik seyretti ve diya-
liz gereksinimi devam etti. Hastanın öyküsünde 
bazal kreatinin de¤erleri bilinmiyordu fakat USG, 
göz dibi bulguları ve parathormon de¤erinin yük-
sek olması nedeniyle kronik böbrek yetersizli¤i 
ve kronik hipertansiyon zemininde skleroderma 
renal kriz ve mikroanjiyopatik hemolitik anemiye 
sekonder akut böbrek yetersizli¤i gelimi oldu¤u 
düünülen hasta haftada üç gün diyaliz programı-
na alındı. Takipte tansiyon kontrollü ve hemoliz 
bulguları olmadan izlendi.

TARTIMA
Skleroderma renal kriz akut böbrek yetmezli¤i 

ve ani balangıçlı hipertansiyon ile karakterizedir. 
Ço¤u zaman tipik klasik özellikler ile ortaya çıkar 
ve renal biyopsi gereksinimi olmaz. Hastamızda 
klasik akut böbrek yetersizli¤i, malign hipertan-
siyon ve mikroanjiyopatik hemoliz tablosu vardı 
ve biyopsi yapılmadı. Skleroderma renal kriz, 
tedavisiz bırakıldı¤ı zaman birkaç ay içerisinde 
son dönem böbrek yetersizli¤ine ilerler ve ölümle 
sonuçlanabilir.[6] Skleroderma renal kriz tedavisi 
anjiyotensin dönütürücü enzim (ACE) inhibitörle-
rinin artan dozları ile erken ve agresif kan basın-
cı kontrolüne dayanır. Anjiyotensin dönütürücü 
enzim inhibitörlerinin etkinli¤ine ra¤men yaklaık 
olarak %20-50 oranında diyaliz gereksinimi 
olmaktadır.[4,7,8] Hastaların yarısında izlemde diya-
lizden çıkı söz konusu olabilmektedir. Hastamızda 
erken dönem ACE inhibitörü balanmıtı fakat 
takipte hızla oligüri, renal fonksiyonlarda hızlı 
progresyon ve asidoz gelimesi nedeniyle diyaliz 
gereksinimi oldu ve bu gereksinim devam etti. 
Diyaliz ba¤ımlı sklerodermada mortalite ve komp-

likasyon oranları daha yüksektir. Sklerodermalı 
hastalarda, skleroderma renal kriz mortalitesi 
yüksek acil tedavi gerektiren sistemik bir tablodur.

Çıkar çakıması beyanı
Yazarlar bu yazının hazırlanması ve yayınlanması 

aamasında herhangi bir çıkar çakıması olmadı¤ını beyan 
etmilerdir.

Finansman
Yazarlar bu yazının aratırma ve yazarlık sürecinde 

herhangi bir finansal destek almadıklarını beyan 
etmilerdir.
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