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OZET

Antifosfolipid  sendromu (AFS), vaskiiler
tromboz veya gebelik komplikasyonlart ile kendini
gosteren; antifosfolipid antikorlarimin (AFL) sii-
rekli pozitifligi ile karakterize otoimmiin bir send-
romdur. Siyanoz ve akut bobrek hasarla klinigi-
mize basvuran hasta Sistemik Lupus Eritematozus
SLE/Sjogren overlap sendromuna sekonder KAFS
olarak degerlendirildi. Literatiirde olgu sayisinin
azlhigi sebebiyle incelemeyi uygun gordiik.

Anahtar kelimeler: Sistemik lupus eritematozus,
tromboz, katastrofik antifosfolipid sendromu.

SUMMARY

Antiphospholipid syndrome is an autoimmune
syndrome presenting with vascular thrombosis or
pregnancy complications and it is characterized by
persistent positive antiphospholipid antibodies. The
patient presenting with cyanosis and acute kidney
injury was considered as CAPS secondary to SLE/
Sjogren overlap syndrome. We decided to examine
this case due to low number of cases in literature.

Key words: Systemic lupus erythematosus, throm-
bosis, catastrophic antiphospholipid syndrome.
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GIRIS

Antifosfolipid Sendromu (AFS), klinik-
te vaskiiler tromboz veya gebelik komplikas-
yonlart ile kendini gdsteren; trombositopenti,
AFL’nin siirekli pozitifligi ile karakterize oto-
immiin bir sendromdur. Primer formda altta
yatan bir hastalik bulunmazken, sekonder form
bag dokusu hastaliklar1 6zellikle Sistemik Lu-
pus Eritematozus (SLE), Beh¢et Hastalig1, bazi
ilaclar ve bazi infeksiyonlarin seyrinde ortaya
cikabilir. KAFS ise AFS’nin agir bir formu
olup, akut birden ¢ok organ trombozuna (ge-
nellikle kiiciik damar tutulumu ile birlikte) ek
olarak AFL varliginin gdosterilmesi seklinde
tanimlanir. AFS hastalarinin %1’inden azinda
KAFS gelismesine ragmen, hastaligin %30-40
oraninda oliimciil olmasi Katastrofik AntiFos-
folipid Sendromu (KAFS)’1n klinikteki 6nemi-
ni arttirmaktadir.

AFS, membran fosfolipidlerine, memb-
ranfosfolipidlerini baglayan proteinlere veya
protein-fosfolipid kompleksine karsi gelisen
antikorlarin varligi, tekrarlayan arteriyal ve
vendz trombozlar ile karakterize bir klinik
tablodur. KAFS’1n karakteristik 6zellikleri ise
coklu organ disfonksiyonuna ve yetmezligine
yol agan akut yaygin tromboz, sistemik infla-
matuar yanit sendromu, trombotik mikroan-
jiyopati ve olagandisi organ tutulumu varhigi
(6rnegin; kemik iligi enfarkti, lireme organi
trombozu gibi) seklinde 6zetlenebilir. Sag kol-
da yaygin, yanak, burun ve kulakta lokalize
nekrotik cilt lezyonlari, sag elde ve tirnaklar-
da siyanoz ile sikayeti ile bagvuran hastada
birlikte akut bobrek hasar1 (ABH) saptandi.
Ileri tetkikler sonucu SLE/Sjogren Overlop
Sendromuna sekonder KAFS tanis1 konulan ol-
guyu literatiirde olgu sayisinin azlig1, mortalite
ve morbiditesinin yiiksek olmasi sebebiyle ir-
delemeyi uygun gordiik.
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Tablo 1. Giincellenmis Sapporoantifosfolipid Sendromunun Klasifikasyon Kriterlerinin Ozeti* (1).

CiLT:1 SAYI:2 YIL:2014

Klinik Kriterler

* Vaskiilertromboz
- >1 arteriyel, venoz veya kii¢iik damar trombozu
* Gebelik morbiditesi
- >1 fetal kayip (=10. gestasyonel haftada),
- >1 eklampsi, ciddi preeklampsi veya plasental yetmezlik nedeniyle gelisen
prematiir dogum (34 haftadan 6nce),
- >3 tane ardisik embriyonik kayip varligi (<10. Gestasyonel hafta)

Laboratuvar Kriterler

- Lupus antikoagiilan testi pozitifligi (en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

- Antikardiyolipin antikoru (IgG ve/veya IgM)’nin orta veya yiiksek titrede (>40 GPL veya MPL
veya 99 persentil lizerinde) tespit edilmesi (en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

- Anti-B2-glikoprotein-I antikorunun (IgG ve/veya IgM)’nin orta veya yiiksek titrede (99 persentil {izerinde
tespit edilmesi (en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

* En az bir klinik ve bir laboratuvar kriteri bulunmasi AFS tanisi i¢in gereklidir.

Tablo 2. Katastrofik Antifosfolipid Sendromunu Klasifikasyon On Kriterleri (2).

1. Ug veya daha fazla organ, sistem ve/veya dokuda tutulum oldugunun kanitlanmas*
2. Bulgularin ayn1 anda veya bir haftadan kisa stirede gelismesi
3. Kiigiik damar trombozunun en az bir organ veya dokuda histopatolojik olarak gosterilmesi**
4. Antifosfolipid antikorlarinin kalic1 olarak varliginin gosterilmesi (lupus antikoagiilan1 ve/veya
antikardiolipin antikorlarr)***
“Kesin” katastrofik AFS
* 4 kriterin ayn1 anda varlig1
“Olas1” katastofik AFS
* Kriter 2-3-4 ve sadece iki organ, sistem ve/veya doku tutulumu varlig
o Kriter 1-2-3 ve hastalarda AFL varliginin en az 6 hafta arayla gosterilememis olmasi
(6rnek: katastrofik AFS dncesinde AFL test edilmemis hastanin erken déonemde kaybedilmesi)
o Kriter 1-2-4
* Kriter 1-3-4 ve bir haftadan daha uzun ancak bir aydan daha kisa siirede tiglincii vaskiiler
olaym gelismesi)

* Damar okliizyonunun klinik kanitinin olmasi ve miimkiinse goriintileme yontemleriyle gosterilmesi gerekmektedir. Serum kreati-
ninde en az %50 artis olmasi, agir sistemik hipertansiyon (180/100 mmHg) ve/veya proteiniri (>500mg/24saat) varligi renal tutu-
lum olarak tanimlanir. ** Histopatolojik konfirmasyon icin tromboz varliginin gosterilmesi gerekir (vaskdlit olsun ya da olmasin).

*** Eger hasta daha 6nce AFS tanisi almamis ise, antifosfolipid antikor varliginin kalici olarak gosterilmesini gerektirir (en az 6

hafta arayla, iki veya daha fazla pozitif aFL testi).

OLGU

Olgumuz 70 yasinda, 60 kg agirliginda
kadin hasta olup 3 giin 6nce baslayan sag
kol ekstensor yiizde ve burun ucunda morar-
ma sikayetleri ile acil servise basvurdu.
Ozgegmisinde 20 yildir hipertansiyon, 10 yildir
kronik obstriiktif akciger hastaligi mevcut idi.
Miyokard enfarktiisi sonrast 2009 yilinda
PTCA uygulanmis. Sonrasinda 2011 yilinda
iki kez serebral infarkt ge¢irmis. Bilinen bir
bobrek hastaligi oykiisii, yakin zamanda hepa-
rin kullanimi ve f6tal kayip Oykiisii yok. Son
bes yildir goz ve agiz kurulugundan yakiniyor.
Gegmiste bir kez tiikriik bezlerinin iki tarafli
sistigini ifade ediyor. Soyge¢misinde anne
ve babada iskemik kalp hastalifi mevcut.
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Asetilsalisilik asit 100 mg/giin, amlodipin
10mg/giin, lansoprozol 30mg/giin, atorvas-
tatin 10mg/giin kullaniyor. Fizik muayenede
genel durum orta, suur acik oryante, koopere,
soluk ve kagektik goriiniimde, konjunktivalar
soluk. Oral hijyen bozuk, disler ciiriik, dil de-
hidrate, oral yaygin agrisiz iilserler ve mala
rras mevcut. Tiikriik bezleri nonpalpabl. Len-
fadenopati yok. Sag kulak kartilaj tist kismi1 2
X 2cm, burun ucunda 1 x 0,5cm, sag yanakta
3 x 2cm, sag onkol ekstensor yiiziin tamamina
yakininda ve kol lateral kisminda 5 x Scm, sag
el dorsal ylizde ve tirnak yataginda siyanoz ve
nekrotik lezyonlar1 vardi (Resiml,2). Aksiller
ates: 37,7°C, solunum sayis1 24/dk, kan basinci
sag koldan 120/80mmHg, sol koldan 190/100
mmHg, sag aksiller, kubital, radial nabizlar
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zayif olarak almiyordu. Diger kol ve alt eks-
tremite nabizlarr agik;102/dk. Solunum sistemi
muayenesinde, ekspiryum uzun, sag bazalde
krepitan raller aliniyor. Kalp sesleri ritmik,
apeks sag 5.interkostal midklavikiiler hatta S2
sert, mitral odakta koltuk altina yayilan 3/6
sistolik iiflirim alintyor. Diger fizik muayene
bulgular1 dogal olarak saptandi. EKG’de siniis
tasikardisi, DII-DIII’te T negatifligi vardi. Goz
ve gbz dibi muayenesinde grade 2 hipertansif
degisiklikler saptandi. Schirmer testi pozitif
idi. Olgunun kan sekeri, lipid profili, karaciger
fonksiyon testleri, tiroid fonksiyon testleri, bili-
rubinleri, PT ve INR diizeyleri normaldi. aPTT
yuksek, yapilan mixing test sonucunda blokan
antikor tespit edildi. Protein elektroforezinde
poliklonal gammopati saptandi. p-ANCA/

CiLT:1 SAYI:2 YIL:2014

MPO, c-ANCA/PR3, RF, Ant-Jo-1, anti-Scl70,
Anti-Sm, Anti-Sm/RNP, Anti-histon, AMA
negatif. CD55-59, ADAMS-13 diizeyleri nor-
mal. Hepatit markerlar1 negatif. Bagvuru ve
taburculuk sirasindaki biyokimyasal ve hema-
tolojik tetkikleri Tablo-3’de, immiinolojik tet-
kikleri Tablo-4’de izlenmektedir. Periferik yay-
mada nadir trombosit, sistositler goriildii. Tam
idrar tetkikinde; dansite 1003 ve 1-2 eritrosit ve
16kosit saptandi. 24 saatlik idrar miktar1 1800ml
olup, 550mg/giin proteiniiri saptandi. Faktor-5
leiden, protombin gen, metiltetrahidrofolat
rediiktaz gen mutasyonu saptanmadi. Arteryel
kan gazinda artmig anyon a¢ikli metabolik asi-
doz vardi. Akciger grafisi normal. Solunum
fonksiyon testi hasta koopere olmadigindan
yapilamadi.

Tablo 3. Olgunun basvuru ve taburculugu sirasindaki hematolojik ve biyokimyasal parametreleri

BUN 64mg/dL 36mg/dL
Kreatinin 2,59mg/dL 1,16mg/dL
Sodyum 137mEq/L 135 mEqg/L
Potasyum 4,5mEq/L 4,3 mEq/L
Hemoglobin 8,45¢g/dL 10,2g/dL
Duzeltiimis Retikulosit(%0,5-2) %3

Haptoglobulin(30-200mg/DI) 40mg/dL

aPTT 60saniye

Mikroalblimin(ri(24 saat) 410mg/giin 30mg/gln
Proteiniiri24 saat) 550mg/gun 100mg/giin
Albumin 2,3g/dL 2,4g/dL
Total protein 6,8 g/dL 5,6 g/dL
Fosfor 6,3 mg/dL 3,5 mg/dL
Kalsiyum 8,4 mg/dL 8,5 mg/dL
Parathormon 165 pg/ml

C-reaktif protein(CRP)(0,0-0,8) 20,8mg/dL 0,51mg/dL
Sedimantasyon 1. saat 60mm 42mm

Lokosit(WBC) 3,82 10*3/mikroL 5,85 10*3/mikroL
Notrofilx 2,9 10*3/mikroL 4,42 10*3/mikroL
Lenfosit 0,59 10*3/mikroL 0,87 10*3/mikroL
Trombosit 82,7 10*3/mikroL 19010*3/mikroL
Laktatdehidrogenaz(LDH) 408U/L 276U/L

pH 7,38 7,43

Klor 102 mEq/L 107 mEq/L
PCO2 31,9 mm/Hg 37,1 mm/Hg
HCO3 18,3 mmol/L 23,9 mmol/L
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Tablo 4. Olgunun basvuru ve taburculugu sirasindaki immunolojik parametreleri

ANA Elisa 1,74U/ml(pozitif)

Anti-dsDNA IFA 2 pozitif granuler boyanma paterni

Lupus antikogulani 8,34U/mli(negatif) pozitif
Kriyoglobulin Pozitif

Anti-beta-2-glikoprotein- 1 IgM Negatif

Anti-SSA(Ro)(60Kd) Negatif

Anti-SSA(Ro)(52Kd) 3 pozitif

Anti-SSBLa) 2 pozitif

Direkt coombs 19gG Negatif

Anti-kardiyolipin IgM Pozitif Negatif
Anti-kardiyolipin IgG Negatif Negatif
Antifosfatidilserin 1IgG Negatif

Antiribozomal P proteini Negatif

Kompleman C3c (79-152 mg/dL) Negatif 83,9 mg/dL
Kompleman C4(16-38 mg/dL) 73,2 mg/dL 16,3 mg/dL
Anti-tiroglobulin 10,2mg/dL

Anti-TPO 26,51U/mL

Lokosit(WBC) 1141U/mL 5,85 10*3/mikroL

s SN\
Resim 1. Olgunun yiiz ve kulagindan siyanotik ve nekrotik
lezyonlar.

Ekokardiyografi: Ejeksiyon fraksiyonu %55,
ikinci derece mitral yetersizlik vardi. Pulmoner
arter basinci normal idi.

Toraks HRCT: Fokal amfizem odaklari, sag
alt lobda bronsektazik degisiklikler vardi.

Ust ve Alt Ekstremite Arteryel ve Venoz
Doppler USG: Sag el dorsumunda yiizeyel

vende tromboz tespit edildi. Alt ektremite
vendz ve arteryel damarlar normal akim olarak
degerlendirildi.

Uriner Sistem ve Bilateral Renal Arter
Doppler USG: Sag bobrek kortiko-meduller
ayrim giicliikle yapilmakta, parankim ekojeni-
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Resim 2. Olgunun kol ve elinde siyanotik ve nektorik lezyonlar

tesi artmis (102x43mm parankim kalinlig:
12mm), sol bdbrek kortiko-meduller ayrim
giicliikle yapilmakta, parankim ekojenitesi
artmig(111x49mm parankim kalinligi:13mm)
olarak degerlendirildi.

Arkus Aorta ve Dallarimin BT Anjiyografi:
Sag trunkus proksimalinde ve sag subklavian
arter proksimalinde ileri derecede darlik, sag
arteryel karotis kommiiniste intimal kalinlagsma
ve darlik, sag eksternal karotis kommiinis bi-
furkasyondan 3 cm sonra ileri derecede darlik
tespit edildi.
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epidermisde keratinosit nekrozu izlendi. Papiller dermisde liimenifibrin trombiisleri ile dolu, duvarinda polimorf 16kosit ve lenfosit

infiltrasyonu izlenen kapiller ve kiigiik ¢capli damarlar, eritrosit ekstra-vazasyonu ve interstisyel lenfositve polimorf 16kosit infilt-
rasyonu izlendi (200XH&E).
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Resim 5. Seri kesitlerde 18 adet glomertil mevcuttur. Yedi glomeriil total sklerozedir. Nonsklerotik glomeriillerde belirgin pa-
toloji goriilmedi. Hafif tubular atrofi, fokal tiroidizasyon ve tubuluslart déseyen epitelde “ATN” ile uyumlu firgamsi kenar
kaybu, niikleer degisiklikler izlendi. Intersitisyel alanda hafif fibrozis, 6dem, kapiller dansitede artis ve kapillerler i¢inde inflama-
tuar (PNL baskin) hiicre marjinasyonu dikkati ¢ekmektedir. Arteriyollerde hafif duvar kalinlagmalar1 gériildii. Kongo red boyasi
ile metakromazi veren madde birikimi saptanmadi. Immunfloresan incelemede IgM ile glomeriillerde mezangiumda (+/+++)
siipheli pozitif graniiler boyanma mevcuttu. Clq, IgG, IgA, C3 ve fibrinojen ile pozitif boyanma saptanmadi. Bulgular kronik
degisiklikler gosteren bobrek dokusunda (yasla uyumlu) iskemiye sekonder tubulointersitisyel degisiklikler ile uyumlu olarak
diisiiniildii (200XH&E).

Abdominal aortada yaygin kalsifik plaklar ~ 40mg/giin, plaquenil 200 mg, atorvastatin
saptandi. Bilateral renal arterler acik saptandi  40mg, amlodipin 10mg, nistatin 4x600.000U,

(Resim-3). trimetoprim 80mg, sulfametoksazol 400mg,
Serebral MR: Multiple eski infarkt alanlar1  kalsiyum karbonat 2500mg, D vitamini 880
izlendi. IU/glin baslandi. Nekrotik cilt lezyonlar i¢in

enfeksiyon hastaliklar1 goriisii ile tigesiklin

Tiikriik Bezleri Sintigrafisi: Negatif 50mg/giin baslandi.

Tiikriik Bezi Biyopsisi: Negatif

DMSA Ve DTPA (Tc-99 M) Bibrek Plastik cerrahi klinigi Onerilerine uy-
Sintigrafisi: Sagda daha belirgin olmak {izere gun olarak hiperbarik oksijen tedavisi ve yara

her iki bobregin konsantrasyonu azalmis, bakimi yapildi. Baslangigta 2000ml - izoton-

ekskresyonu uzamis. Parankimal tutulumda bi- ik sodyum uyst lanan hastanin idrar" milftarl
lateral azalma. Kortikal defekt yok. yatisinin 3.giinii 5300ml oldu. On giin siiren

Cilt Biyopsi: Trombotikmikroanjiyopati ile poliliri  doneminde ge;rekh S1v1 elektrolit
uyumlu histolojik bulgular, immiinflorasan in- rep lasmam yapildi. Metllpredmsolon dozu k.fd-
celemede IgG, IgM, IgA, C3 negatif (Resim-4). demeli ol.grak az.altlhap - P redmsol?n"ZOmg/gu"n
Renal Biyopsi: Akut tubuler nekroz bulgulari, ve INR duzeylgrl 2-3c e la§1nca_du$uk mOIkal
hafif tubuler atrofi, arteriyel duvarlarda minimal ag1rl1k.1.1 Pep arn jcedavﬂen kesilerek, varfarin
kalinlagsma, kapiller dansitede artis ve inlamatu- >mg/giin’e gegildi.

var hiicre marjinasyonu olarak degerlendirildi

(Resim-5). Ek olarak, azathiopiirin 75mg/giin

baslanarak kontrole gelmek {izere taburcu edil-
KLINIiK iZLEM di. Taburculugqndan on giin sonra 'hastam'lz.ln
varfarin tedavisine devam etmemesi nedeni ile

~ Hastaya enoksaparin sodyum 3000  pulmoner emboli tanisi ile bagka bir merkeze
ANTI-XA/0.3ml 2x1, asetil salisilik 100mg, basvurdugu, tedavi sonrasi yine tarafimizca

-----

metilprednizolon Img/kg/giin, pantoprozol Onerilen tedavilerle taburcu edildigi 6grenildi.
-77-
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TARTISMA

AFS bilinen major risk faktorlerinin
(cerrahi, travma, malignensi, sigara ic¢imi,
diyabet, oral kontarseptif kullanimi, kalp
yetmezligi, nefrotik sendrom, gebelik, post-
partum donem, alt ekstremitede vendz yetme-
zlik, hiperkolesterolemi) olmadigi tekrarlayan
arteryel-vendz trombozis, trombositopeni ve
tekrarlayan disiiklerle seyreden otoimmiin
bir sendromdur (3, 4). Karakteristik patolojik
bulgusu minimal vaskiiler veya perivaskiiler
inflamasyonla seyreden trombotik mikroan-
jiyopatidir (5). Primer formda altta yatan bir
hastalik bulunmazken, sekonder formda bag
dokusu hastaliklarindan 6zellikle SLE seyrinde
ortaya cikabilir (1, 6). AFS’nin teshis kriter-
leri ve hastaligi tanimlamada kullanilan ter-
minoloji siirekli gelismekte olup 1999 yilinda
ilk olarak Sapporo’da kesin kriterler konmus,
2004 yilinda ise Sydney’de kriterler revize
edilmistir. AFS klasifikasyon kriterleri Tablo-
1’de izlenmektedir (1). KAFS’nin karakteristik
ozellikleri ise ¢oklu organ disfonksiyonuna ve
yetmezligine yol agan akut yaygin tromboz,
sistemik inflamatuar yanit sendromu, trom-
botik mikroanjiyopati ve olagandis1 organ tu-
tulumu varligi (6rnegin; kemik iligi enfarkti,
tireme organi trombozu gibi) seklinde G6zetle-
nebilir (2). Tablo-2’de KAFS’in tan1 kriterleri
izlenmektedir (2).

KAFS’1in klinik belirtilerini {i¢ ana
faktor belirler: a) Hangi organlarda trom-
boz gelistigi, b) Trombozun biiyiikligli ve
c¢) Etkilenmis olan veya nekroza giden doku-
lardan salgilanan sitokinlerin neden oldugu sis-
temik inflamatuar yanit sendromunun klinige
nasil yansidigidir (7). En sik tutulan organlar
karin i¢i organlardir (bobrek, adrenal, dalak,
intestinal, mezenterik, pankreas) (%86). Bunu
sirastyla akcigerler (akut respiratuar distres
sendromu, pulmoner emboli, intraalveolar
hemoraji) (%66) norolojik sistem (enfarkt,
ensefalopati, nobet, serebral venoz tikaniklik)
(%60) ve kalp (miyokard enfarktiisti, kalp
yetmezligi veya kapak hastaliklar) (%52)
izlenmektedir (7, 8). Trombositopeni genellikle
mevcut olup, KAFS kayit sistemine kaydedilen
hastalarda %46 oraninda saptanmistir. Trom-
bositopeni AFS’de basta SLE olmak {izere
otoimmiin hastalik ihtimalini arttirir. Deri tu-
tulumu AFS de sik olmakla bereber, livedo re-
tikiilaris en sik goriilen bulgudur (9). Livedo
retikiilaris arteryel lezyonlar ve ¢coklu tromboz
ile iligkilidir. Hastalarin tigte birinde hemoliz
bulgusu olmakla beraber %15’inde dissemine
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intravaskiiler koagiilopati (DIK) bulgularina
rastlanmistir. AFS’li hastalarda trombotik bir
olay geg¢irme riski yilda %1-6 iken toplumda
bu oran %0.1°dir (10). SLE’li hastalarda lupus
antikoagiilan1 (LAA)’nin pozitif bulunmasi,
trombotik olay riskini 5.6 kat (11), SLE ya
da trombotik hikayesi olmayanlarda ise 11.1
kat artirir (12). Yapilan bir meta-analizde
SLE’li hastalarda tromboz siklig1 %24 olarak
saptanmistir. Trombozu olan bu hastalarin ise
%39 unun AFL pozitif hastalardan olustugu
goriilmistiir. AFL pozitif SLE’11 hastalarin ise
%42’sinde tromboz gelismektedir (25). AFS’de
baslica vaskiiler, norolojik, kardiyak, cilt, pul-
moner, renal, hematolojik, obstetrik bulgu-
lar ortaya ¢ikmaktadir. APS’nin en sik kardi-
yak belirtisi kalp kapak lezyonlar1 olup; diger
kardiyak belirtiler kiiltiir negatif bakteriyel en-
dokardit, kalp kapaklarinda kalinlasma, kapak
yetmezligidir. Koroner arter lezyonlarina baglh
miyokard iskemisi, koroner bypass ve anjio-
plasti sonrast tikaniklik riski artmaktadir (14,
15). AFS’ye eslik edebilen pek ¢ok deri bulgusu
olup, lezyonlarin ¢ogu histopatolojik olarak da
gosterilebilen vaskiiler okliizyonlara baglhdir.
Livedo retikiilaris en sik goriilen lezyon olup
genellikle AFS’ninde ilk bulgusudur. Nekroti-
zan vaskiilit, progresif sistemik skleroz, trom-
boflebit, diskoid lupus eritematozus, kutandz
iilser, kutandz T hiicreli lenfoma, gangren,
nekroz, Raynaud fenomeni, eritematéz makiil,
purpura, ekimozlar, agrili deri nodiilleri, splin-
ter hemoraji AFS’de goriilen deri bulgularidir.
KAFS’da en ¢ok bobrekler, akcigerler, merkezi
sinir sistemi, kalp, deri etkilenmektedir (9).
DIK, renal yetmezlik, ARDS, serebral en-
farkt ve multi-organ yetmezliginden dolay1
KAFS’lilarin %50 olan 6liim oran1 yeni tedavi
rejimleriyle %30’a gerilemistir (9, 13).

Olgumuzda anamnezde gegirilmis mi-
yokarda infarktiisii, iki kez geg¢irilmis se-rebral
infakt mevcut olup, son bir haftada gelismis
sag el dorsumunda vendz tromboz mevcut
olup bilinen major risk faktorleri mevcut
degildi. Cilt biyopsisinde trombotik mikroanji-
opati saptandi. Dokuda bu sekilde kii¢iik damar
trombozunun histopatolojik olarak gosterilm-
esi KAFS‘m major tani kri-terlerinden birisi
olup; cilt tutulumunu gosteriyordu. Ayrica kan
basinci yiiksek olup, kreatinin yiiksekligi, pro-
teiniiri varhig1 bobrek tutulumunu gosteriyordu.
Periferik yaymada sistosit goriilmesi, retikiil-
ositoz, anemi varligi, LDH yiiksekligi de mik-
roanjiopatik hemolitik anemiyi destekliyordu.
Bobrek biopsisinde ATN saptandi.
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Olguda lupusantikoagiilanlar1 12 hafta
arayla pozitif olarak tespit edildi. Ttim bu bul-
gularla olgu, olas1 KAFS olarak degerlendirdi.
Malar ras, oral iilserler, goz ve agiz kurulugu
saptanan hastada, trombositopeni, lokopeni,
lenfopeni, hipokomplemantemi, ANA, anti-
RO, tiroid otoantikorlari, hemo-litik anemi
olmadan direkt coombs pozitifligi saptanmasi
nedeni ile KAFS’in SLE/Sjégren overlap
sendromuna sekonder olduguna karar ver-
ildi (16,17,18,19,20,21). Renal biyopsisi ATN
olarak degerlendirildi. Bobrek arter ve veninde
tromboza bagli olarak hipertansiyon, bobrek
yetmezligi, renal trombotik mikroanjiyopati,
glomertiler iskemi, hematiiri, proteiniiri, nefro-
tik sendrom AFS’de bdbrek tutulumuna bagh
goriilen lezyonlardir. Ayrica SLE/Sjogren over-
lap sendromu olarak kabul edilen olgumuzda
SLE ve Sjogrene ait spesifik glomeriiler ve/
veya tubulointersitisyel tutulum bulgular
yoktu. Renal sintigrafide kortikal kanlanmanin
azalmis olmasi nedeni ile olgumuzda re-
nal biyopsisinde saptanan ATN‘nin  kiigiik
trombiislere bagli kortikal iskemiye bagl
olabilecegini disiindiik. AFS’li hastalarda
trombozlarin profilaksi ve tedavisi antikoagii-
lan ve antiplatelet ajanlarla yapilir (22,23,24).
Tedavi klinik bulgulara ve altta yatan hastaliga
gore degismektedir. Tromboz Oykiisii olma-
yan tesadlifen saptanan hastalarda tedavi
tartigmalidir. Immunsiipresifler ve immuno-
terapi, sistemik steroid, siklofosfamid, plaz-
maferez, intravend6z immunglobulin antikor tit-
relerini diistirmekte ancak tedavi kesilince hizla
rebound yiikselmeye neden olabilmektedir.
Immunoterapiye, SLE gibi altta yatan baska bir
hastalik veya KAFS durumunda bagvurulabilir.
SLE’ye sekonder AFS’de tedaviye kortikos-
teroid ilave edilmelidir (6). Olgumuzda diistik
molekiil agirlikli heparin ile birlikte varfa-
rin tedavisine baslandi. Imiinsiipressif te-
davi olarak kortikosteroid ve azatioplirin ve-
rildi. Yatis sirasinda yeni bir tromboembolik
olay gelismedi. ABH diizeldi. Genel durumu
stabillesen hasta kontrole gelmek {izere taburcu
edildi. Klinigimizden taburcu olduktan on giin
sonra varfarin tedavisine ara veren hastanin bir
baska merkeze pulmoner emboli ile bagvurmasi
hastanin asikar KAFS oldugunu gosteriyordu.

Sonug¢ olarak tromboembolik olayla
basvuran ve altta major risk faktorleri bulun-
mayan hastalarda 6zellikle birden fazla organ
tutulumu olan hastalarda antifosfolipid send-
rom akla gelmeli ve vakamizda oldugu gibi
sekonder nedenler disiliniilmelidir. KAFS’1n
morbidite ve mortalitesinin yiiksek olmasindan
dolay1 tanisinin hizlica konmasi ve tedavisinin
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agresif bir sekilde yapilmasi gerekmektedir. Ve
AFS tani ve tedavisinde yeni gelismelere ihti-
yag¢ oldugu goriilmektedir.
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