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SISTEMSKI ERITEMSKI LUPUS KOMPLICIRAN SINDROMOM
AKTIVACIJE MAKROFAGA - PRIKAZ SLUCAJA

SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS COMPLICATED
WITH MACROPHAGE ACTIVATING SYNDROME - REPORT OF A PATIENT
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! Zavod za klinicku imunologiju i reumatologiju, Referentni centar Ministarstva zdravstva za sistemski eritemski lupus
i srodne bolesti, Klinika za unutarnje bolesti, KBC Zagreb
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Uvod: Sindrom aktivacije makrofaga (MAS) je rijetka, ali Zivotno ugrozavajuca komplikacija sistemskog eritem-
skog lupusa (SLE). Zbog preklapanja simptoma s infekcijama i aktivno$¢u osnovne bolesti, dijagnostika je
zahtjevna, a pravovremeno prepoznavanje kljucno za prezivljenje.

Prikaz slucaja: Prikazujemo bolesnicu sa SLE-om, sekundarnim antifosfolipidnim sindromom (APS) i imuno-
snom trombocitopenijom (ITP), inicijalno hospitaliziranu zbog burzitisa lakta uz izolaciju Staphylococcus epi-
dermidis iz operativnog uzorka. Tijek se komplicirao razvojem teske trombocitopenije i mikrocitne anemije uz
pojavu visokih febriliteta i jetrene lezije. Na MSCT-u abdomena i zdjelice opisana je hepatosplenomegalija te
multipne jetrene lezije nalik apscesima, koje su u nalazima bioptata sterilne. Lijecena je glukokortikoidima i
intravenskim imunoglobulinima (IVIG) uz djelomic¢an odgovor na terapiju. Istodobno je potvrdena reaktivacija
citomegalovirusa (CMV PCR 11.000 kopija/mL). Tijekom terapije valganciklovirom razvila je tesku leukopeniju
zbog Cega je zamijenjen maribavirom. U daljnjem tijeku prati se normalizacija upalnih parametara uz potro$nju
komplementa, porast antikardiolipinskih protutijela i beta2-GPI, dodatno produbljenje trombocitopenije i ane-
mije te je zbog sumnje na aktivaciju osnovne bolesti apliciran rituksimab 1000 mg i.v.

Nakon privremenog poboljsanja ponovno dolazi do febriliteta pracenog izrazitom upalnom aktivnos¢u (CRP 450
mg/L), razvoja dispneje, pogorsanja pancitopenije te radioloskom progresijom apscesa jetre. Verificirana je Can-
dida albicans u hemokulturi zbog ¢ega je lijecena mikafunginom, no bez zadovoljavajuceg odgovora na terapiju.
Nalazi su takoder pokazali hipergamaglobulinemiju i izrazito povisen feritin. Diferencijalnodijagnosticki bilo je
nuzno razluc¢iti infektivno zbivanje od MAS-a. Zbog visoke sumnje na MAS uvedena je visokodozna pulsna glu-
kokortikoidna terapija i anakinra (antagonist IL-1 receptora), uz $to je postignuto jasno klinicko poboljsanje i
normalizacija upalnih parametara.

Zaklju¢ak: MAS u sklopu SLE-a predstavlja velik dijagnosticki i terapijski izazov. Pravovremeno prepoznavanje i
uvodenje ciljane imunosupresivne terapije, ukljuc¢ujuci bioloske lijekove poput anakinre, presudni su za dobar
klini¢ki ishod.
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