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ÖZET

Antifosfolipid sendromu (AFS); tekrarlayan arteriyel-venöz emboliler, rekürren spontan abortus, trombositopeni ve demans,
psikiatrik de¤ifliklikler, migren, epilepsi ve korea gibi nöropsikiatrik belirtiler ile karakterizedir. Ayr›ca tekrarlayan emboliler ve
buna ba¤l› olarak geliflen pulmoner hipertansiyon en s›k akci¤er komplikasyonlar›d›r.  Bu olgu sunumunda akci¤er grafisinde
yayg›n iki tarafl› akci¤er infiltrasyonu gösteren ve sistemik lupus eritematosusa (SLE) efllik eden antifosfolipid sendromlu iki genç
kad›n olguyu sunuyoruz. Hastalar›m›zdan ilki 19 yafl›nda ve hiç do¤um yapmam›fl, ikincisi ise primipar ancak ilk gebeli¤inin 30.
haftas›nda ölü do¤um yapm›flt›. Her iki olguda  istirahatte ve minimal egzersizle gelen nefes darl›¤›, atefl, akci¤er grafisinde
bilateral yayg›n akci¤er infiltrasyonu vard›. Yap›lan laboratuar incelemede antikardiolipin antikorlar› pozitif bulundu. ‹kinci
olgumuz solunum yetmezli¤i sonucu kaybedildi. Birinci olgumuz ise diüretik ve antikoagülan tedavisi ile düzeldi.
Sonuç olarak her iki olgumuzun klinik ve radyolojik özellikleri; genç kad›nlarda antifosfolipid antikor araflt›r›lmas›n›n erken
tedaviye bafllanmas›  aç›s›ndan mortal i te  ve morbidi teyi  azal tmada faydal›  olaca¤›n›  hat ›r t lat ›yor.

Anahtar Kelimeler: Antifosfolipid sendromu, akci¤er 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)
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G‹R‹fi

AFS ilk olarak Hughes taraf›ndan 1983 y›l›nda,
fosfolipdlere karfl› spesifik bir grup antikorla birlikte,
arteriyel ve venöz trombozis ile karekterize bir klinik
sendrom olarak tan›mlanm›flt›r(1). AFS trombozis,
tekrarlayan abortus, trombositopeni, livedoretikularis,
raynoud fenomeni, hemolitik anemi, kalp kapak hastal›¤›,
 nörolojik fonksiyon bozuklu¤u, migren tipi bafl a¤r›s›
ve pulmoner hipertansiyon gibi klinik durumlarla
karfl›m›za ç›kabilir (2). AFS’nun hem herhangi bir
otoimmün hastal›kla iliflkisi bulunmayan primer formu,
 hem de genellikle sistemik lupus eritematosus (SLE)
ile birlikte bulunan sekonder formu bildirilmifltir (3).
AFS’li olgularda akci¤er embolisi ve tekrarlayan
embolililere sekonder pulmoner hipertansiyon gibi
komplikasyonlar› bildirilmifltir (4). Ayr›ca bu olgularda
az say›da antifosfolipid antikorla iliflkili solunum
yetmezli¤i bildirilmifltir (5,6). Yaz›m›zda akci¤er ödemi
ve adult respiratory distress sendrom (ARDS) düflünülen
ve beraberinde SLE bulunan  iki AFS’li olgu bildirdik.

Vaka 1
19 yafl›nda kad›n hasta, nefes darl›¤›, çarp›nt›, atefl,
kas›lma ve yürüyememe flikayeti ile  acil servisine
baflvurdu. 2 y›ll›k evli olan ve hiç gebe kalmayan hastan›n
2 y›ld›r hipertansiyonu vard›. 6 ay önce fliddetli bafl
a¤r›s› ile birlikte üst ekstremitede kas›lma ve yürümede
bozukluk bafllam›fl. Bu flikayetlerle hastaneye yat›r›lm›fl.
Sa¤ ayak 2.parma¤› gangren tan›s› ile ampute edilmifl.
5 ay sonra apendisit tan›s› ile  apendektomi yap›lm›fl
ancak ameliyat›n ikinci gününde bilinç kayb› geliflen
hastaya pulmoner emboli tan›s›yla tedavi bafllanm›fl ve
flikayetleri gerilemifltir.  Bir ay sonra nefes darl›¤›, atefl,
akci¤er grafisinde diffuz retikülonodüler infiltrasyon
bulgular› ile gö¤üs hastal›klar› servisine yat›r›ld›. Bu
esnada herhangi bir tedavi alm›yordu. Atefl 38.2°C,
nab›z 150/dak solunum say›s› 60/dak, arteriyel kan
bas›nc› 140/110 mmHg idi. Kalp ritmik, taflikardik,
mitral odakta koltuk alt›na yay›lan 3/6 fliddetinde sistolik
üfürüm duyuluyordu. Solunum sistem muayenesinde,
bilateral  yayg›n ince ralleri vard›. Alt ekstremitelerde
bilateral 3+ pretibial ödemi mevcuttu. Hastaya  diüretik
tedavisi baflland› ve tedavi sonras› hastan›n flikayetlerinde
gerileme gözlendi.
Beyaz küre 3700/mm3,  hemoglobin 12.9g/dL, hemotokrit
% 38.6, trombosit 370.000/mm3, sedim 76/saat,
protrombin zaman› (PZ) 13san ve parsiyel tromboplastin
zaman› (PTZ) 48.5 san bulundu. Kan biyokimyas›
normaldi. Kan gaz› incelemesinde SaO2 % 85, PaO2

49.8mmHg, PaCO2 32.1mmHg, pH 7.39, HCO3

19.6mmol/L saptand›. PaO2/FiO2>300mmHg olarak
hesapland›. Postero-Anterior (PA) akci¤er grafisinde,
kardiomegali ve akci¤erde iki tarafl› diffüz
retikülonodüler ve asiner gölgelerde art›fl vard› (fiekil
1). Ekokardiyografisinde sol duvar hareketleri total
hipokinezi, sol ventrikül sistolik disfonksiyonu, hafif
mitral yetmezlik tespit edildi ve  ejeksiyon fraksiyonu
% 30 olarak bulundu. Kontrol PA akci¤er grafide;
parankim lezyonlar›nda düzelme mevcuttu. Vaskülit
yönünden araflt›r›lan 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 sonuçlarla hasta SLE ve sekonder AFS olarak
kabul edildi ve tedavisine steroid  eklendi. Genel durumu
düzelen hasta ayaktan takip edilmek üzere taburcu edildi.

Resim 1a-b: Birinci olgunun tedavi öncesi ve sonras› PA akci¤er

grafisi.

K UZUN ve ark.
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Vaka 2
25 yafl›nda 30 haftal›k ilk gebeli¤i olan hasta, yüksek
atefl, nefes darl›¤› ve kar›n a¤r›s› flikayeti ile baflvurdu.
Daha önce SLE tan›s› konan ve steroid kullanan
hastan›n yap›lan obstetrik ultrasonografisinde ölü
fetus tespit edildi. Hastaya normal vaginal yoldan
do¤um yapt›r›ld›. Do¤umu takiben hastada bilinç
bulan›kl›¤› ve nefes darl›¤› geliflti. Hasta  solunum
yetmezli¤i tan›s› ile yo¤un bak›ma al›nd›. Hastan›n
fizik muayenesinde atefl 37.5°C, nab›z 132/dak,
arteriyel kan bas›nc› 120/80 mmHg, solunum say›s›,
45/dak idi. Hasta dispneik, siyanotik ve yüzünde rafl
mevcuttu.
Solunum sistem muayenesinde bazallerde  bilateral
ralleri vard›. Kalp ritmik ve taflikardikti. Hemoglobin
14.5 mg/dL, hemotokrit %46, beyaz küre 1.8x103/UL,
trombosit 18x103/UL, sedim 10/saat saptand›. Kan
biyokimyas› normaldi. Tam idrar tetkikinde Proteinüri
> 300mg/dL bulundu. ‹drar mikroskopisinde 10-15
lökosit, 10-15 eritrosit mevcuttu. Antikardiolipin
antikor IgM 30 U, Antikardiolipin antikor IgG 25
U. Arteriyel kan gazlar› SaO2 %69, PaO2 39mmHg,
PaCO2 21mmHg, pH 7.27, PaO2/ FiO2< 200mmHg
fleklindeydi. PA Akci¤er grafisinde her iki
hemitoraksta  yayg›n asiner gölgelerde art›fl mevcuttu
(fiekil 2). SLE ve beraberinde Antifosfolipid
sendromuna ba¤l› ARDS (kan gaz›, radyolojik ve
klinik olarak)  düflünüldü. Hasta mekanik ventilatöre
ba¤land›ktan 4 gün sonra kaybedildi.

fiekil 2: ‹kinci olgunun PA akci¤er grafisi.

TARTIfiMA

Antifosfolipid antikorlar›n›n  tüm damarlar› tutabilen
hem arteriyel hemde venöz trombozla iliflkili oldu¤u
gösterilmifltir. Venöz trombozlar arteriyel olanlardan
daha fazla görülmektedir. Derin ven trombozunun en
s›k görüldü¤ü yer baflta alt ekstremite olmak üzere
renal, hepatik ve retinal venlerdir. Arteriyel tromboz
ise serebral arterleri, koroner damarlar›, renal ve
mezenterik arter sistemlerini etkiliyebilir (7). Bir
çal›flmada 360 AFS’li olgunun %9’unda tromboz
bulgular›n›n izlendi¤i bildirilmifltir (8). Bizim
olgulardan ikincisinde hastaneye yatmadan önce
herhangibir tromboemboli hikayesi yoktu. Birinci
olgumuzda ise sa¤ ayak 2. parma¤› muhtemelen
arteriyel emboliye ba¤l› olarak gangren tan›s› ile
ampute edilmiflti.
AFS’de birçok akci¤er komplikasyonlar› bildirilmifltir.
Akci¤er tutulumlar› aras›nda akci¤er embolisi ve
enfarktüsü, tromboembolik veya nontromboembolik
pulmoner hipertansiyon, akci¤er mikrotrombozisi,
ARDS, intrapulmoner hemoraji, akci¤er infiltratlar›
ve plevral efüzyon olabilir. En s›k bildirilen akci¤er
komplikasyonu tekrarlayan tromboembolilere
sekonder geliflen pulmoner hipertansiyondur (4).
Kochenour ve ark. antifosfolipid antikoru pozitif
olgularda atefl, plöretik tipte gö¤üs a¤r›s›, dispne,
radyografide plevral s›v› ve yama tarz›nda gölgeler
ile karekterize bir postpartum sendrom tan›mlad›lar
(9). Bu çal›flmadaki 3 olgunun SLE, RA gibi herhangi
bir otoimmün hastal›¤› yoktu. Bu olgular›n hepsinde
postpartum nefes darl›¤›, plöretik tipte gö¤üs a¤r›s›
ve atefl bafllam›fl olup, bunlardan iki olguda radyolojik
olarak PA akci¤er grafilerinde alt loblarda infiltrasyon
ve plevra s›v›, bir olguda da iki tarafl› yayg›n alveoler
tipte infiltratif, nonkardiojenik akci¤er ödem tablosu
oldu¤u bildirilmiflti.  Bizim olgular›m›z›n ikisinde de
antifosfolipid antikor pozitifli¤i ile birlikte SLE
tablosu vard›. Birinci olgu hiç do¤um yapmam›fl iken
ikinci olguda birinci gebeli¤inin 30. haftas›nda ölü
do¤um olay› vard›. Her iki olguda klini¤imize atefl
ve nefes darl›¤› flikayetleri ile gelmiflti. Akci¤er
grafilerinde her iki olguda iki tarafl› yayg›n
infiltrasyonlar vard›.  Kochenour ve arkadafllar›n›n
olgular›n›n EKG’lerinde sinuzal taflikardi ve ST-T
de¤ifliklikleri saptanm›flt›. Nonkardiojenik akci¤er
ödemi tablosu olan olgunun ekokardiografisinde hafif
sol ventrikül genifllemesi, orta fliddette diffüz sol
ventrikül hipokinezisi ve mitral regurjitasyon vard›.
Di¤er bir olguda ise hafif kardiyomegali vard›. Bizim
her iki olgumuzun EKG’sinde sinuzal taflikardi vard›.
 Ayr›ca birinci olgumuzun ekokardiografisinde  sol
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duvar hareketleri total hipokinezi, sol ventrikül sistolik
disfonksiyonu, hafif mitral yetmezli¤i olup ayn›
bulgular› içeriyordu. Antifosfolipid antikorlar›n›n
solunum yetmezli¤i ve akut multipl organ yetmezli¤i
ile beraber bulunmas› katastrofik antifosfolipid
(KAFS) sendromu olarak tan›mlanmaktad›r. Asherson
ve arkadafllar› (10) inceledikleri 50 KAFS’l› olgunun
%30’nunda SLE, %68’inde ise trombositopeni
oldu¤unu bildirmifllerdir. Bu raporda mortalite oran›
%50 olup, ölen olgular›n ço¤unda ARDS ve diffüz
alveolar hemoraji nedeniyle solunum yetmezli¤i vard›.
Asherson’nun baflka bir çal›flmas›nda (11) ise 10
KAFS’l› olgu incelenmifl ve bu olgular›n 9’unda SLE
oldu¤u bildirilmifltir. Bununla birlikte  ARDS sadece
2 olguda vard›. Bizim sadece ikinci olgumuzda
postpartum solunum yetmezli¤i ve ARDS benzeri
tablo geliflmiflti. Bu hasta mekanik ventilatöre
ba¤land›ktan 4 gün sonra kaybedildi.  Maggiorini ve
ark. (12) antifosfolipid antikoru pozitif olan ve akci¤er
radyografisinde iki tarafl› yayg›n akci¤er infiltrasyonu
gösteren 49 yafl›nda bir erkek hasta bildirdiler. Bu
olguda SLE gibi herhangi bir otoimmün hastal›k
olmay›p primer AFS ve ARDS benzeri tablo olarak
de¤erlendirilmifl olup yüksek doz kortikosteroid
tedavisi ile düzelmiflti. Bizim olgular›m›z genç ve
kad›n olup  her ikisinde antifosfolipid antikor
pozitifli¤i ile birlikte SLE vard›. Akci¤er
komplikasyonu olarak birinci olguda ortopneik nefes
darl›¤› ile birlikte akci¤er radyografisin de iki tarafl›
yayg›n akci¤er infiltrasyonu, ikinci olguda ise ARDS
benzeri tablo ile birlikte iki tarafl› akci¤er infiltrasyonu
vard›.
AFS’de tedavi olarak düflük doz aspirin, steroid,
heparin, siklofosfamid, azithioprin ve plazmoferez
uygulanmaktad›r. Özellikle ARDS ve multiorgan
yetmezli¤i ile birlikte bulunan KAFS’l› olgularda
e tk i l i  an t ikoagü la syon ,  p l azmafe rez  ve
immünosupresif ajanlar›n kullan›lmas› tavsiye
edilmektedir(6,13,14). Akci¤er ödem tablosu olan
olgumuzda diüretik tedavisinden sonra klinik düzelme
gözlendi. Daha sonra steroid ve düflük doz asprin
tedavisi ile taburcu edildi.
Sonuç olarak, AFS sendromunun saptanmas›,
tekrarlayan emboli ve pulmoner hipertansiyon
geliflmesinden dolay› bu olgularda antitrombotik
tedaviye erken bafllama aç›s›ndan klinik olarak önem
tafl›maktad›r. Bununla birlikte,hastalar›m›zda oldu¤u
gibi  ARDS gibi  c iddi  komplikasyonlar ›n
görülebilmesinden dolay›, iki tarafl› akci¤er
infiltrasyonun olmas› genç kad›nlarda; özellikle do¤um
sonras› morbidite ve mortalite aç›s›ndan antifosfolipid
antikoru araflt›r›lmas› gerekti¤ini hat›rlatmaktad›r.
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