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OZET

Antifosfolipid sendromu (AFS); tekrarlayan arteriyel-venéz emboliler, rekiirren spontan abortus, trombositopeni ve demans,
psikiatrik degigiklikler, migren, epilepsi ve korea gibi néropsikiatrik belirtiler ile karakterizedir. Ayrica tekrarlayan emboliler ve
buna bagl olarak gelisen pulmoner hipertansiyon en sik akciger komplikasyonlaridir. Bu olgu sunumunda akciger grafisinde
yaygin iki tarafli akciger infiltrasyonu gosteren ve sistemik lupus eritematosusa (SLE) eslik eden antifosfolipid sendromlu iki geng
kadin olguyu sunuyoruz. Hastalarimizdan ilki 19 yasinda ve hi¢ dogum yapmamus, ikincisi ise primipar ancak ilk gebeliginin 30.
haftasinda olii dogum yapnusti. Her iki olguda istirahatte ve minimal egzersizle gelen nefes darligi, ateg, akciger grafisinde
bilateral yaygin akciger infiltrasyonu vardi. Yapilan laboratuar incelemede antikardiolipin antikorlar pozitif bulundu. Ikinci
olgumuz solunum yetmezligi sonucu kaybedildi. Birinci olgumuz ise diiiretik ve antikoagiilan tedavisi ile diizeldi.
Sonug olarak her iki olgumuzun klinik ve radyolojik ézellikleri; geng kadinlarda antifosfolipid antikor aragtirilmasinin erken

tedaviye baslanmasi acgisindan mortalite ve morbiditeyi azaltmada faydali olacagini hatirtlatiyor.

Anahtar Kelimeler: Antifosfolipid sendromu, akciger infiltrasyonu. (Solunum 2002;4:251-254)

SUMMARY

ANTIPHOSPHOLIPID SYNDROME
TWO PATIENTS WITH PULMONARY COMPLICATION

Antiphospholipid syndrome (APS) is characterized by recurrent arterial, venous thromboses, recurrent spontaneous abortions,
thrombocytopenia and neuropsychiatric manifestations such as dementia, psychiatric features, migraine, epilepsy and chorea .
The most common pulmonary manifestations are pulmonary embolism, and pulmonary hypertension secondary to recurrent
pulmonary emboli. In this case report, we present 19 and 25 years-old females who have diffuse bilateral infiltrates on chest
radiography with systemic lupus erythematosus and antiphospholipid syndrome. The first case had never been pregnant. The
second case was admitted to the hospital because of abortus at 30 weeks’ gestation in the first pregnancy. Both cases had fever
with shortness of breath at rest and minimal exercise. Chest radiography of each patients revealed diffuse bilateral pulmonary
infiltrates. Antiphospholipid antibodies were positive in two patients. The second case died because of respiratory failure. The
first case improved with diuretic and anticuagulan treatment.

As a conclusion, the identification of the APS is clinically important because of the risk of recurrent thrombosis and the need for
antithrombotic therapy in young females with diffuse bilateral pulmonary infiltrates.

Key Words: Antiphospholipid syndrome, pulmonary infiltrates. (Solunum 2002;4:251-254)

Yazisma Adresi: Kiirsat UZUN. Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi Aragtirma Hastanesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali 65200, VAN.
Tel: 04322156195 - Faks: 04322168352

e-mail: uzunkur@hotmail.com

251




K UZUN ve ark.

GIRIS

AFS ilk olarak Hughes tarafindan 1983 yilinda,
fosfolipdlere kars1 spesifik bir grup antikorla birlikte,
arteriyel ve vendz trombozis ile karekterize bir klinik
sendrom olarak tanimlanmistir(1). AFS trombozis,
tekrarlayan abortus, trombositopeni, livedoretikularis,
raynoud fenomeni, hemolitik anemi, kalp kapak hastaligi,
norolojik fonksiyon bozuklugu, migren tipi bag agrist
ve pulmoner hipertansiyon gibi klinik durumlarla
karsimiza c¢ikabilir (2). AFS’nun hem herhangi bir
otoimmiin hastalikla iliskisi bulunmayan primer formu,
hem de genellikle sistemik lupus eritematosus (SLE)
ile birlikte bulunan sekonder formu bildirilmistir (3).
AFS’li olgularda akciger embolisi ve tekrarlayan
embolililere sekonder pulmoner hipertansiyon gibi
komplikasyonlar1 bildirilmistir (4). Ayrica bu olgularda
az sayida antifosfolipid antikorla iligkili solunum
yetmezligi bildirilmistir (5,6). Yazimizda akciger 6demi
ve adult respiratory distress sendrom (ARDS) diisiiniilen
ve beraberinde SLE bulunan iki AFS’li olgu bildirdik.

Vakal

19 yasinda kadin hasta, nefes darlig1, ¢arpinti, ates,
kasilma ve yiiriyememe sikayeti ile acil servisine
bagvurdu. 2 yillik evli olan ve hi¢ gebe kalmayan hastanin
2 yildir hipertansiyonu vardi. 6 ay once siddetli bag
agrist ile birlikte tist ekstremitede kasilma ve yiiriimede
bozukluk baslamis. Bu sikayetlerle hastaneye yatirilmus.
Sag ayak 2.parmagi gangren tanisi ile ampute edilmis.
5 ay sonra apendisit tanist ile apendektomi yapilmis
ancak ameliyatin ikinci giintinde biling kayb1 gelisen
hastaya pulmoner emboli tanistyla tedavi baglanmis ve
sikayetleri gerilemistir. Bir ay sonra nefes darligi, ates,
akciger grafisinde diffuz retikiilonodiiler infiltrasyon
bulgulart ile gogiis hastaliklar1 servisine yatirildi. Bu
esnada herhangi bir tedavi almiyordu. Ates 38.2°C,
nabiz 150/dak solunum sayis1 60/dak, arteriyel kan
basincr 140/110 mmHg idi. Kalp ritmik, tasikardik,
mitral odakta koltuk altina yayilan 3/6 siddetinde sistolik
iifiirim duyuluyordu. Solunum sistem muayenesinde,
bilateral yaygin ince ralleri vardi. Alt ekstremitelerde
bilateral 3+ pretibial 6demi mevcuttu. Hastaya diiiretik
tedavisi bagland1 ve tedavi sonrast hastanin sikayetlerinde
gerileme gozlendi.

Beyaz kiire 3700/mm?, hemoglobin 12.9g/dL, hemotokrit
% 38.6, trombosit 370.000/mm?3, sedim 76/saat,
protrombin zamani (PZ) 13san ve parsiyel tromboplastin
zaman1 (PTZ) 48.5 san bulundu. Kan biyokimyasi
normaldi. Kan gazi incelemesinde SaO: % 85, PaO2
49.8mmHg, PaCO:2 32.1lmmHg, pH 7.39, HCO3
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19.6mmol/L saptandi. PaO2/FiO2>300mmHg olarak
hesaplandi. Postero-Anterior (PA) akciger grafisinde,
kardiomegali ve akcigerde iki tarafli diffiiz
retikiilonodiiler ve asiner golgelerde artig vardi (Sekil
1). Ekokardiyografisinde sol duvar hareketleri total
hipokinezi, sol ventrikiil sistolik disfonksiyonu, hafif
mitral yetmezlik tespit edildi ve ejeksiyon fraksiyonu
% 30 olarak bulundu. Kontrol PA akciger grafide;
parankim lezyonlarinda diizelme mevcuttu. Vaskiilit
yoniinden arastirilan hastada ANA, Anti DNA pozitif
olup, c-ANCA negatif idi. Antikardiolipin IgM 25 U
(n<10), Antikardiolipin IgG 27 U (n<14) idi. HBs ag,
AntiHBs, Anti HCV negatif ve renal anjiografi normal
idi. Bu sonuclarla hasta SLE ve sekonder AFS olarak
kabul edildi ve tedavisine steroid eklendi. Genel durumu
diizelen hasta ayaktan takip edilmek iizere taburcu edildi.

Resim 1a-b: Birinci olgunun tedavi oncesi ve sonrast PA akciger

grafisi.




Vaka 2

25 yasinda 30 haftalik ilk gebeligi olan hasta, yiiksek
ates, nefes darlig1 ve karin agrisi sikayeti ile bagvurdu.
Daha 6nce SLE tanist konan ve steroid kullanan
hastanin yapilan obstetrik ultrasonografisinde olii
fetus tespit edildi. Hastaya normal vaginal yoldan
dogum yaptirildi. Dogumu takiben hastada biling
bulaniklig1 ve nefes darlig: gelisti. Hasta solunum
yetmezli8i tanisi ile yogun bakima alindi. Hastanin
fizik muayenesinde ates 37.5°C, nabiz 132/dak,
arteriyel kan basinci 120/80 mmHg, solunum sayist,
45/dak idi. Hasta dispneik, siyanotik ve yiiziinde ras
mevcuttu.

Solunum sistem muayenesinde bazallerde bilateral
ralleri vardi. Kalp ritmik ve tasikardikti. Hemoglobin
14.5 mg/dL, hemotokrit %46, beyaz kiire 1.8x103/UL,
trombosit 18x103/UL, sedim 10/saat saptandi. Kan
biyokimyasi normaldi. Tam idrar tetkikinde Proteiniiri
> 300mg/dL bulundu. Idrar mikroskopisinde 10-15
16kosit, 10-15 eritrosit mevcuttu. Antikardiolipin
antikor IgM 30 U, Antikardiolipin antikor IgG 25
U. Arteriyel kan gazlar1 SaO2 %69, PaO2 39mmHg,
PaCO: 21mmHg, pH 7.27, PaO>/ FiO2< 200mmHg
seklindeydi. PA Akciger grafisinde her iki
hemitoraksta yaygin asiner golgelerde artig mevcuttu
(Sekil 2). SLE ve beraberinde Antifosfolipid
sendromuna bagli ARDS (kan gazi, radyolojik ve
klinik olarak) diisiiniildii. Hasta mekanik ventilatore
baglandiktan 4 giin sonra kaybedildi.

Sekil 2: Ikinci olgunun PA akciger grafisi.
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Antifosfolipid sendromu

TARTISMA

Antifosfolipid antikorlarinin tiim damarlari tutabilen
hem arteriyel hemde venoz trombozla iliskili oldugu
gosterilmistir. Vendz trombozlar arteriyel olanlardan
daha fazla goriilmektedir. Derin ven trombozunun en
sik goriildiigii yer basta alt ekstremite olmak iizere
renal, hepatik ve retinal venlerdir. Arteriyel tromboz
ise serebral arterleri, koroner damarlari, renal ve
mezenterik arter sistemlerini etkiliyebilir (7). Bir
calismada 360 AFS’li olgunun %9’unda tromboz
bulgularinin izlendigi bildirilmistir (8). Bizim
olgulardan ikincisinde hastaneye yatmadan once
herhangibir tromboemboli hikayesi yoktu. Birinci
olgumuzda ise sag ayak 2. parmagi muhtemelen
arteriyel emboliye bagl olarak gangren tanisi ile
ampute edilmisti.

AFS’de birgok akciger komplikasyonlar1 bildirilmistir.
Akciger tutulumlar1 arasinda akciger embolisi ve
enfarktiisii, tromboembolik veya nontromboembolik
pulmoner hipertansiyon, akciger mikrotrombozisi,
ARDS, intrapulmoner hemoraji, akciger infiltratlari
ve plevral efiizyon olabilir. En sik bildirilen akciger
komplikasyonu tekrarlayan tromboembolilere
sekonder gelisen pulmoner hipertansiyondur (4).
Kochenour ve ark. antifosfolipid antikoru pozitif
olgularda ates, ploretik tipte gogiis agrisi, dispne,
radyografide plevral sivi ve yama tarzinda golgeler
ile karekterize bir postpartum sendrom tanimladilar
(9). Bu calismadaki 3 olgunun SLE, RA gibi herhangi
bir otoimmiin hastalig1 yoktu. Bu olgularin hepsinde
postpartum nefes darligi, ploretik tipte gogiis agrist
ve ates baglamis olup, bunlardan iki olguda radyolojik
olarak PA akciger grafilerinde alt loblarda infiltrasyon
ve plevra sivi, bir olguda da iki tarafli yaygin alveoler
tipte infiltratif, nonkardiojenik akciger 6dem tablosu
oldugu bildirilmisti. Bizim olgularimizin ikisinde de
antifosfolipid antikor pozitifligi ile birlikte SLE
tablosu vardi. Birinci olgu hi¢ dogum yapmamus iken
ikinci olguda birinci gebeliginin 30. haftasinda 6lii
dogum olay1 vardi. Her iki olguda klinigimize ates
ve nefes darlig1 sikayetleri ile gelmisti. Akciger
grafilerinde her iki olguda iki tarafli yaygin
infiltrasyonlar vardi. Kochenour ve arkadaglarinin
olgularinin EKG’lerinde sinuzal tasikardi ve ST-T
degisiklikleri saptanmisti. Nonkardiojenik akciger
Odemi tablosu olan olgunun ekokardiografisinde hafif
sol ventrikiil genislemesi, orta siddette diffiiz sol
ventrikiil hipokinezisi ve mitral regurjitasyon vardi.
Diger bir olguda ise hafif kardiyomegali vardi. Bizim
her iki olgumuzun EKG’sinde sinuzal tasikardi vardi.
Ayrica birinci olgumuzun ekokardiografisinde sol
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duvar hareketleri total hipokinezi, sol ventrikiil sistolik
disfonksiyonu, hafif mitral yetmezligi olup ayni
bulgular i¢eriyordu. Antifosfolipid antikorlarinin
solunum yetmezligi ve akut multipl organ yetmezligi
ile beraber bulunmasi katastrofik antifosfolipid
(KAFS) sendromu olarak tanimlanmaktadir. Asherson
ve arkadaglar1 (10) inceledikleri 50 KAFS’l1 olgunun
%30°’nunda SLE, %68’inde ise trombositopeni
oldugunu bildirmislerdir. Bu raporda mortalite orant
%50 olup, 6len olgularin cogunda ARDS ve diffiiz
alveolar hemoraji nedeniyle solunum yetmezligi vardi.
Asherson’nun bagka bir caligmasinda (11) ise 10
KAFS’I1 olgu incelenmis ve bu olgularin 9’unda SLE
oldugu bildirilmistir. Bununla birlikte ARDS sadece
2 olguda vardi. Bizim sadece ikinci olgumuzda
postpartum solunum yetmezligi ve ARDS benzeri
tablo geligsmigti. Bu hasta mekanik ventilatore
baglandiktan 4 giin sonra kaybedildi. Maggiorini ve
ark. (12) antifosfolipid antikoru pozitif olan ve akciger
radyografisinde iki tarafli yaygin akciger infiltrasyonu
gosteren 49 yasinda bir erkek hasta bildirdiler. Bu
olguda SLE gibi herhangi bir otoimmiin hastalik
olmay1p primer AFS ve ARDS benzeri tablo olarak
degerlendirilmis olup yiiksek doz kortikosteroid
tedavisi ile diizelmisti. Bizim olgularimiz geng ve
kadin olup her ikisinde antifosfolipid antikor
pozitifligi ile birlikte SLE vardi. Akciger
komplikasyonu olarak birinci olguda ortopneik nefes
darlig1 ile birlikte akciger radyografisin de iki tarafli
yaygin akciger infiltrasyonu, ikinci olguda ise ARDS
benzeri tablo ile birlikte iki tarafli akciger infiltrasyonu
vardi.

AFS’de tedavi olarak diisiik doz aspirin, steroid,
heparin, siklofosfamid, azithioprin ve plazmoferez
uygulanmaktadir. Ozellikle ARDS ve multiorgan
yetmezligi ile birlikte bulunan KAFS’l1 olgularda
etkili antikoagiilasyon, plazmaferez ve
immiinosupresif ajanlarin kullanilmasi tavsiye
edilmektedir(6,13,14). Akciger 6dem tablosu olan
olgumuzda diiiretik tedavisinden sonra klinik diizelme
gozlendi. Daha sonra steroid ve diisiik doz asprin
tedavisi ile taburcu edildi.

Sonug¢ olarak, AFS sendromunun saptanmasi,
tekrarlayan emboli ve pulmoner hipertansiyon
gelismesinden dolay1 bu olgularda antitrombotik
tedaviye erken baglama acisindan klinik olarak énem
tasimaktadir. Bununla birlikte,hastalarimizda oldugu
gibi ARDS gibi ciddi komplikasyonlarin
goriilebilmesinden dolayi, iki tarafli akciger
infiltrasyonun olmasi geng¢ kadinlarda; 6zellikle dogum
sonras1 morbidite ve mortalite a¢isindan antifosfolipid
antikoru arastirilmasi gerektigini hatirlatmaktadir.
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