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Sistemik Eritematosuslu Hastada Gelisen Posterior Reversibl
Ensefalopati Sendromunun Tedavisinde Plazmaferez

Treatment of Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome that Occurred in a Patient with Systemic

Lupus Erythematosus by Plasmapheresis
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Posterior reversible ensefalopati sendromu, bulanti-kusma, gorsel
ve mental degisiklikler, jeneralize veya fokal nobetler ile karakeeri-
ze olan ve genellikle kendini pariyetal ve oksipital bélgede yaygin
6dem formasyonu ile kendini gdsterir. Otuz bes yasinda 3 yil nce
bébrek biyopsisi ile sistemik lupus eritematozus tanisi konulan
kadin hastada gelisen posterior reversibl ensefalpati olgusunun
plazmaferezle tedavisini rapor etmek istedik. Hasta 3 kez yogun
bakimda takip edilmisti. Ancak kontrolsiiz kan basinci nedeniyle
tiniversitemiz nefroloji servisine sevk edilmisti. Hastaya lupus ak-
tivasyonuna yonelik antihipertansif tedavi, kortikosteroid 1 x 500
mg ve siklofosfamid baslandi. Hastanin kompleman diizeylerinin
diisiik tespit edilmesi iizerine lupus aktivasyonundan siiphelenil-
di. 1lk plazmaferez tedavisi sonrast bilinci bozulan hasta néroloji
ve yogun bakim doktorlar: tarafindan konsiilte edildi. Diffiizyon
kraniyal manyetik rezonans goriintiilemesi, posterior reversibl
ensefalopati ile uyumlu bulundu. Hasta yogun bakim ({initesi-
ne transfer edildi. Hastanin ikinci plazmaferezden sonra bilinci
acildi. Hasta 5 giin yogun bakim iinitemizde takip edildikten ve
kontrol manyetik rezonans gériintiilemesinde de belirgin gerileme
gdzlendikten sonra nefroloji servisine biling agik, oryente, koopere
olarak devredildi. Nefroloji servisinde de toplam 13 kez plazma-
ferez sonrasi kompleman seviyeleri yiikseldi ve kortikosteroid ile
taburcu edildi. Sistemik lupus eritematozus hastalarinda posterior
reversibl ensefalopati goriilebilmekte ve yogun bakimda takip ge-
rektirmekrtedir. Bu gibi hastalarda hipertansiyonun kontroliinde
goklu antihipertansif tedaviye ek olarak plazmaferez secenegi de
akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus eritematosus, poterior rever-
sibl eensefalopati sendromu, plazmaferez, yogun bakim tinitesi

Posterior reversible encephalopathy syndrome is characterized by
visual and mental disturbances, nausea and vomiting and gener-
alized or focal convulsions and often represents itself with parietal
and occipital oedema formation. We want to report the treatment
of posterior reversible encephalopathy syndrome with plasmapher-
esis, which developed in a 35-year-old woman with systemic lupus
erythematosus diagnosed by renal biopsy 3 years ago. She has been
followed up in the intensive care unit three times. However, she
had been transferred to the nephrology department of our uni-
versity hospital because of her uncontrolled blood pressure. Oral
antihypertensive therapy, corticosteroid 500 mg 1 x 1 and cyclo-
phosphamide were started for the activation of lupus. After the
detection of low complement levels, systemic lupus erythematosus
activation was suspected. She developed mental deterioration af-
ter her first plasmapheresis treatment and was then consulted by
the neurology and intensive care unit doctors. Diffusion cranial
magnetic resonance imaging was found compatible with posterior
reversible encephalopathy syndrome. The patient was transferred
to our intensive care unit. The patient gained consciousness after
her second plasmapheresis. After 5 days of follow-up in our inten-
sive care unit and after significant regression was observed in the
magnetic resonance imaging analysis, the patient was transferred
to the nephrology service conscious, cooperated and orientated. At
the nephrology service, after a total of 13 times of plasmapheresis,
complement levels were increased and she was discharged with cor-
ticosteroid therapy. Posterior reversible encephalopathy syndrome
can be observed in patients with systemic lupus erythematosus and
intensive care unit treatment may be required. To control the hy-
pertension, plasmapheresis should be kept in mind in addition to
the multiple antihypertensive therapy in these patients.

Keywords: Systemic lupus erythematosus, posterior reversible en-
cephalopathy syndrome, plasmapheresis, intensive care unit
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Giris

likle birgok norolojik bulgularla (bag agrisi, nobet, bi-

lingte bozulma, hipertansiyon, bulanti-kusma, gérme
bozukluklari, afazi) ve agirlikli olarak pariyeto-oksipital bol-
gede simetrik beyaz cevher nadiren de korteks anormallikleri
ve 6demle veya hemoraji ile kendini gosterebilen klinik bir
durumdur. PRES, genellikle hipertansif ensefalopatiye sekon-
der olarak vazojenik tipte bir 6dem olarak goriilmekle birlikte,
eklampsiye, nobete, mitokondriyal hastaliklara, son donem
bobrek yetmezligine, organ transplantasyonuna, sistemik lupus
eritematozusa (SLE), akut intermittan porfiriye veya immiin-

P osterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES) genel-

supresif ilaca bagli olarak da otoregiilasyon bozuklugu ve endo-
tel disfonksiyonu sonucu gelisebilen uygun tedavi ile genellikle
diizelen akut veya subakut nérolojik bir durumdur (1-3).

Sistemik lupus eritematozusa, kanda dolasan antikor, im-
miinkompleks ve komplemanlarin doku ve hiicre hasarina
yol agug kronik inflamatuar bir hastalikair. Siklikla geng ka-
dinlarda kilo kaybi, ates, halsizlik, bulant ile kendini gosterir
ve tek veya ¢oklu organ tutulumu ile seyredebilir. Santral sinir
sistemi (SSS) tutulumuna bagli olarak serebrovaskiiler olay,
nébetler, menenjit, kognitif disfonksiyon, psikoz, demans,
anksiyete ve depresyon goriilebilir (4).

Plazmaferez, giintimiizde bir¢ok otoimmiin hastaligin tedavi-
sinde kullanilmakeadir. Kilavuzlara gore plazmaferezin tedavi-
de kullanildig1 hastaliklar arasinda; myastenia gravis, multipl
skleroz, Gullian- Barre sendromu, hemolitik iiremik sendrom,
trombotik trombositopenik purpura ve SLE sayilabilir (5, 6).

Bu olgu sunumunda nérolojik bozukluklar, 5dem, ¢oklu ila-
ca direncli hipertansiyon ve PRES ile seyreden son dénem
bébrek yetmezligi olan SLE olgusu ve bu olgunun plazmafe-
rez ile tedavisini sunmak istedik.

Olgu Sunumu

Onamu alindiktan sonra yazi haline getirilen ve daha once
higbir yakinmasi olmayan 35 yasinda, kadin hasta, 2010
yilinda ayakta sislik sikayeti ile dis merkeze bagsvurmus ve
proteiniiri tespit edilmesi {izerine {iniversitemiz Nefroloji
béliimiine sevk edilmis. Hastanin antiniikleer antikor pozi-
tifligi tespit edilmesi iizerine SLE'den siiphelenilerek bobrek
biyopsisi yapilmis. Histopatolojinin membranoproliferatif
glomeriilonefrit veya sinif 4 lupus nefriti ile uyumlu gelmesi
iizerine hastaya lupusa yonelik oral siklofosfamid (Endoxan
50 mg, Eczacibagi Baxter, Illinois, ABD) ve oral steroid 32
mg (prednol, Mustafa Nevzat Ilag Sanayi, Istanbul, Tiirkiye)
baslanarak 4 ay devam edilmis, dozlar kademeli olarak azal-
tilarak 2 yil bu sekilde tedavisi saglanmig ve proteiniirisi 26
gramdan 12 grama diisiiriilmiistii. Immiinfloresan inceleme-
de Ig A: membranoz 2+ graniiler birikim, Ig G: membranéz
3+ graniiler birikim, Ig M: membrandz 2+ graniiler birikim
ve C.: membrandz 3+ graniiler birikim olarak gelmisti. Bu
siiregte dis merkezde romatoloji uzmanina bagvurmus ve
oral hidroksiklorokinin siilfat (Plequenil, Sanofi Aventis, Pa-
ris, Fransa) 200 mg kullanmisti. Kontrol altina alinamayan

220/120 mmHg arter kan basinci (AKB), senkop, nébet ve
sag tst ekstremitede giicsiizliik sikayeti ile iki kez dzel bir has-
tanenin acil servisine bagvuran hastaya valsartan (Co-Diovan,
Novartis, Basel, Isvigre) 1 x 1 baglanarak beser giin yogun
bakim iinitesinde (YBU) takip edilmis ve AKB’si normalle-
since taburcu edilmisti. Kan basinct diizenlenemeyen hasta
27.12.2013 tarihinde tiniversitemiz nefroloji boliimiine sevk
edilmisti. Serviste alinan kan 6rneklerindeki antiniikleer an-
tikor, antiDsDNA, ribozomal p-protein ve anti-kardiyolipin
antikorlar1 negatif olan hastanin, hastalik aktivite takibinde
serum C, ve C, diizeylerinin (sirastyla 23 mg/dL ve 3,6 mg/
dL) ¢ok disiik tespit edilmesi tizerine de lupus aktivasyonu
distiniildii ve hastaya servisteki birinci giiniinde albiimin
replasmani 2 x 1, karvedilol 12,5 mg tablet 2 x 2 (Carvexal,
Sandoz AS, Istanbul, Tiirkiye), doksazosin 4 mg 2 x 1 (Car-
dura, Pfizer Hag A.S, New York, ABD), nifedipin 30 mg 2 x 2
tablet (Adalat chrono, Sesan [lag Sanayi, Istanbul, Tiirkiye) ve
intravendz (IV) 500 mg steroid (Prednol, Mustafa Nevzat {lag
Sanayi, Istanbul, Tiirkiye), oral Omeprazol 40 mg (Lansor,
Sanovel, Istanbul, Tiirkiye), Aldactone100 mg tablet baslandi
ve plazmafereze (islem sirasinda hastadan sivi ¢ekilmemistir)
alind1. Ik plazmaferezinden sonra biling bulaniklig1 gelismesi
tizerine noroloji ile konsiilte edildi. Néroloji konsiiltasyonu
sonucunda; yasamsal bulgulari stabil, nérolojik muayene
normal, pupiller izokorik ve derin tendon refleksi (DTR)
normal olarak degerlendirildi sadece sag kolda ve ayaklarda
odemi mevcuttu. Bu degerlendirmeden 8 saat sonra uyku
hali gelisen hastaya tekrar nérolojik muayene yapildiginda
bilinci kapali, dért ekstremitede de zayif fleksor cevabi mev-
cuttu, gozlerini agrili uyaranla acar haldeydi ve verbal yanit
yoktu, sol gz midriyatikei ve DTR lakayitti. Nobet gegir-
memigti. Hastanin 02.01.2014 tarihindeki diftizyon kraniyal
Manyetik Rezonans (MR) incelemesinde, bilateral serebral ve
serebellar hemisferde, derin gri cevheri de tutan ve korpus
kallozumu tutan T, sekansinda hiperintensite ve volum artist
ve bulgularim PRES agisindan anlamli olarak degerlendiril-
mesi {izerine (Resim 1) antiddem tedavi IV Mannitol 4 x 1
(Mannitol 20% 150 ml medifleks, IE Ulagay A.S., Istanbul,
Tiirkiye), IV furosemid 4 x 1 (Lasix, Sanofi Aventis, Paris,
Fransa) iv gliserol trinitrat infiizyonu (Perlinganit, Sesan Ilag
Sanayi, Istanbul, Tiirkiye) basladi. Hastanin tansiyonunun
diismemesi ve bilincinin de agilmamast tizerine ayn1 giin ya-
kin takip amagli yiiz maskesiyle 10 lt dk*' oksijen alir hal-
de YBU’ye alindi. YBU'de gekilen EEG’si yaygin biyoelekt-
rik aksama olarak rapor edildi. Hasta 03.01.2014 tarihinde
YBU’ye alindiginda Glaskow Koma Skalast (GKS): 6 ik
refleksi bilateral negatif ve sol goz dilate, sag miyotik, anizo-
korikti. AKB: 240/120 mmHg ve oda havasinda satiirasyonu
(8a0,) %92 idi. Hastaya yiiz maskesi ile oksijen verilmeye
devam edildi ve iv esmolol (Breviblok, Eczacibagi Baxter, II-
linois, ABD) infiizyonu baglandi. Alinan arter kan gazlari ve
biyokimya sonuglar; PaO,: 59 mmHg, PaCO,: 34 mmHg
Ph: 7,58, Sa0,: %95 Glu: 144 mg dL, Na: 134 mmol L' K:
4,7 mmol L, Ca: 1,24 mmol L7, Cl: 98 mmol L', HCO;:
32,2 mmol L, tire: 54 mg dL, kreatinin: 2,12 mg dL*, Ca:
10,3 mEq L* Na: 138 mEq L'' OSM: 293 idi. Hastanin gelis
APACHE I skoru: 37 olarak belirlendi. Ug giin 1 x 500 mg
steroid (Prednol, Mustafa Nevzat Sanayi, Istanbul, Tirkiye) ,
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I Resim 1. Hastanin posterior reversibl ensefalopati mevcut olan

difiizyon kraniyal manyetik rezonans goriintiisii

Resim 2. Hastanin plazmaferez sonrasi diizelen kraniyal man-
y:
yetik rezonans goriintiisii

omeprazol 40 mg 2 x 1 (Eselan, Dem Ilag Sanayi, Istanbul,
Tiirkiye), mannitol 4 x 150 cc (Mannitol %20 150 cc medif-
leks, IE Ulagay A.S., Istanbul, Tiirkiye) ve furosemid 20 mg
4 x 1 (Lasix, Sanofi Aventis, Paris, Fransa) tedavisine devam
edildi. Kan ve idrar kiiltiirii alindi ve tireme olmadi. Hastanin
AKB’si, esmolol (Breviblok, Eczacibagi Baxter, Illinois, ABD)
infiizyonuna ragmen 170/90 civarinda seyredince kardiyoloji
ile konsiilte edilerek antihipertansif tedavisi karvedilol 300
mg 1 x 1 (Karvezide, Sanofi Aventis, Paris, Fransa), doksazo-
sin 4 mg 1 x 1 (Cardura, Pfizer flac A.S, New York, ABD),
amlodipin 10 mg 1 x 1 (Norvasc, Pfizer Ilag A.S, New York,
ABD) seklinde diizenlendi ve bir siire sonra esmolol ve per-
linganit infiizyonlart durduruldu. Hasta 5 giin yogun bakim
iinitemizde takip edildi ve yogun bakimda yattg: siire iceri-
sinde 4 kez daha plazmafereze alindi. Gittikge bilinci agilan
hasta 08.01.2014 itibariyle biling acik, oryente koopere, Isik
Refleksi +/+ , pupiller izokorik ve AKB: 120/80 mmHg stabil
olarak mevcut antihipertansif tadavisi ile nefroloji servisine
tekrar devredildi. Hastaya 16.01.2014'de ¢ekilen ikinci difiiz-
yon kraniyal MR incelemesinde; supratentoryal beyaz cevher-
de T, sinyal arust izlendi ve 02.01.2014'de yapilan difiizyon
kraniyal MR’1 ile kargilagtirildiginda belirgin gerileme oldugu
tespit edildi (Resim 2). Hastanin 01.02.2014'de yapilan bob-
rek biyopsisi ise klas 5 lupus nefriti olarak sonuglandi. Has-
taya hastanemizde yautg siiresince toplamda 13 seans plaz-
maferez, 3 giin 1 gr 1 x 500 mg IV steroid (Prednol, Mustafa
Nevzat [lag Sanayi, Istanbul, Tiirkiye) sonra oral 64 mg 1 x 1
steroid devami en son 13.02.2014 itibariyle de 32 mg 1 x 1
alarak ve kompleman C, ve C, diizeylerinde belirgin yiikselme
goriilmesi tizerine (63 mg dL! ve 16,3 mg dL™). Biling acik,
oryente koopere olarak nefroloji servisine taburcu edildi.

Hastamiz 21.04.2014 ve 02.06.2014 olmak iizere iki kez daha
tiniversitemiz acil servisine biling bulaniklig1 ve nébet gecirme
sikayeti ile ve AKB: 170/90 mmHg ve GKS: 6 olarak bagvur-
du. Tekrar yogun bakim tinitesine alinarak antiepileptik tedavisi
ve steroid IV (Prednol, Mustafa Nevzat Ilag Sanayi, Istanbul,
Tiirkiye) 60 mg 1 x 1 basland: ve sonrasinda azalularak kesildi.
Cekilen diftizyon kraniyal MR incelemesi serebellar beyaz cev-
herde, supratentoryal beyaz cevherde hiperintens alanlar PRES
ile uyumlu olarak rapor edildi. YBU'de perlinganit ve esmolol
infiizyonlart bagland: ve kardiyoloji ile konsiilte edilerek tekrar
ikili antihipertansif tedavisi diizenlendi ve antiodem tedavi ve-
rilmeden plazmafereze alindi. perlinganit ve esmolol sonlandi-
rildiktan sonra zaman zaman yer, kisi oryantasyonu bozulmakla
beraber GKS:15 olarak nefroloji servisine devredildi.

Tartigma

Posterior reversibl ensefalopati sendromunun tedavisinde hiper-
tansiyonun dnlenmesi asil noktadir. Tedavide ¢oklu intravensz
ve oral antihipertansif ajanlar, ditiretikler kullanilmaktadir. Ag-
riya yonelik opioid tedavisi yapilir. Biz hastamizda da ¢oklu oral
ve intravendz anti-hipertansifleri ve anti 6dem tedaviyi birlikte
kullandik. Ayrica analjeziklerin de mutlaka tedaviye eklenmesi -
antikoagiilan tedavinin de gerekliligi vurgulanmigtir (4). Hasta-
miza gelisinden itibaren antikoagiilan tedavi baglanmigti. PRES
kadinlarda daha sik gériilmektedir. Bizim olgumuz da kadindur.
SLE’li bir hastada enfeksiyonla gelisen PRES bildirilmistir (5).
Bu olgunun kan ve idrar kiiltiiriinde tiremesi olmamasina rag-
men ampirik antibiyotik basland:.

Santral sinir sitemi tutulumunda tedavi, SLE {izerinde tarti-
silan en 6nemli problemlerden biridir ¢iinkii néropsikiyatrik
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manifestasyonlar, lupus aktivasyonuna bagli mortalite ve mor-
biditenin en 6nemli nedenlerindendir. Nérolojik tutuluma,
siklikla SLE aktivasyonuna bagl diger sistemik tutulumlar da
eslik etmekeedir (6). Serum C, seviyeleri, SLE aktivasyonu agi-
sindan serum C, seviyesine gore daha sensitif ve spesifiktir (7).
Konvansiyonel tedavi rejimi kortikosteroid ve immunsupresif
kombinasyonu icermekte olup, konvansiyonel tedaviye cevap
alinamayan bazi refrakter olgularda plazmaferez de tedaviye
eklenmektedir (8). Nitekim bizim lupus serebriti olgumuzda
da, uzun siire kortikosteroid ve ¢esitli immiinsupresif tedavi
kombinasyonuna ragmen remisyon saglanamamis ve plazma-
ferez tedavisine gecilmistir. Hastalik aktivite takibinde serum
C,ve C,diizeyleri tedavisi sonrasinda klinik iyilesme ile beraber
normal serum degerine ulagilmigtir. Hastanin plazmaferez te-
davisi sonrasinda tedavisine intravendz immiinglobulin tedavi-
si ile devam edilmistir. Hasta taburcu edildikten sonra birer ay
arayla tekrar acil servisimize biling bulanikligi ve hipertansiyon
ile bagvurmus ve sadece plazmaferez tedavisine yanit vermistir.

Literatiirde ciddi pre-eklampsisi olan postpartum gebede ge-
lisen bas agrisi, coklu antihipertansif tedaviye direncli PRES
olgular: bildirilmigtir. Hastalarda anti 6dem tedavi ve ¢oklu
antihipertansif tedavi verilmesiyle hem nérolojik hem de rad-
yolojik diizelme gozlenmistir (9). PRES sendromunda genel-
likle intrakraniyal lezyonlar simetriktir ve oksipital yerlesimli-
dir (10). Bizim hastada simetrik yerlesimliydi ancak yerlesim
yeri atipikti. Hastamizin MR incelemesinde bilateral frontal-
den oksipitale kadar serebral ve serebellar 6dem, korpus kallo-
zumu ve derin gri cevheri de tutan 6dem tablosu vardu.

Bizim olgumuzda hastanin tedavisine yonelik ek olarak plazma-
ferez uygulamasi da yapildi ve bu uygulamadan sonra hastada
dramatik bir diizelme gdzlendi. Ayni hastanin benzer sikayetler-
le iki kere daha bagvurmast ve bu iki bagvurusunda da plazmafe-
rez ile tedavisi ilgi ¢ekicidir. [lk gelisinde anti 6dem tedavi uygu-
land: ancak ikinci gelisinde mannitol kullanilmamasina ragmen
6demde gerileme ve bilingte diizelme olmast dikkat ¢ekicidir.

Plazmaferezin bildirilen komplikasyonlart arasinda; AKBde diis-
me, aritmiler, hipertermi ve parestezi gelisimi sayilabilir. SLE’ye
bagl gelisen PRES olgusunda plazmaferezin antikorlar1 uzak-
lastirma etkisi ile kompleman seviyesindeki yiikselme etkisi ve
AKB'’yi diisiirme yan etkisi fayda saglamis olabilir. Bu konuda
yapilmis genis ¢apli arastirmalara ihtiya¢ oldugu gozitkmekeedir.

Sonug

[leri donem bobrek yetmezligi gelisen SLE olgularinda di-
rengli hipertansiyon ve nérolojik belirtiler gelismesi duru-
munda PRESten siiphelenilmeli, radyolojik goriintiileme
yontemleri ile tani desteklenmeli, multidisipliner yaklagimla
ivedilikle miidahale edilmeli ve anti 6dem tedavinin yaninda
plazmaferez de bir tedavi secenegi olarak akilda tutulmalidir.
Ancak plazmaferezin PRES sendromunda etkin oldugunun
belirlenebilmesi i¢in daha fazla olguya ihtiyag vardir.
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