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OZET

Antifosfolipid sendromu (APS); pediatri yas grubunda vaskiiler tromboza neden olan bir bozukluktur. Bu send-
rom primer veya altta yatan bir hastaliga sekonder gelisir. Antifosfolipid antikorlarin (aPL) varligi APS tanisinda
major serolojik bulgulardandir. Ondort yasinda kiz hasta son 6 aydir halsizlik, istahsizlik , kilo kaybi, yaygin
kas ve eklem agrilari ile bagvurdu. Adrenal yetmezligi , bobrek yetmezligi, trombositopenisi, anemisi, aPTT
uzunlugu nedeniyle tedavi verildi. Astonin ve prednol baslandi. Uzamis kanama zamani ve tromboemboliye
egilim yapacak hastaliklar agisindan ayirici taniya gidildi. Antifosfolipid 1gG: 39,5, Antikardiyolipin IgG: 48,9,
AntiB2 —glikoprotein 1gG:17,3 ylksek bulundu. Hastaya bu bulgularla APS tanisi konarak, antiagregan dozda
enoksaparin sodyum ve asetilsalisilik asit baslandi. Tromboz riski yiiksek olan hasta adrenal yetmezlik, renal
yetmezlik, anemi, trombositopeni, kalp kapak yetmezligi ile basvurdu. Hastada 3"den fazla organ sistemi etki-
lendigi igin, APS’nin nadir bir formu olan katastrofik antifosfolipid sendroma dikkat cekmek amaglandi.

Anahtar Sozciikler: Antifosfolipid sendromu; Cocukluk ¢agi; Antifosfolipid antikorlari

ABSTRACT

Antiphospholipid syndrome(APS); is a disorder that causes vascular thrombosis in the pediatric age group. This
syndrome occurs a primary or secondary to underlying disease. The presence of antiphospholipid antibodies
is the major serological finding in APS. A 14-year-old girl presented with weakness, loss of appetite, weight
loss, common muscle and joint pain for the last 6 months. Treatment was given for adrenal insufficiency,
renal failure, thrombocytopenia, anemia and prolonged aPTT. Antiphospholipid 1gG, anticardiolipin I1gG,
anti-beta2 glycoproteinigG were found high. The patient was diagnosed with APS, enoxaparin sodium and
acetylsalicylic acid were started. Our patient presented with adrenal insufficiency, renal insufficiency, anemia,
thrombocytopenia and heart valve failure due to thrombosis tendency. Because of more than three organ
systems were affected in patient, it was aimed to draw attention to catastrophic antiphospholipid syndrome
which is a rare form of APS.
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GIRIS

Antifosfolipid sendromu (APS); pediatri yas grubunda
vaskiler tromboza neden olan bir bozukluktur. Bu
sendrom primer veya altta yatan bir hastaliga sekonder
gelisir .Sekonder tipte sistemik lupus eritematozus
(SLE) yada diger kollagen doku hastaliklari eslik
ederken, primer APS ‘de eslik eden baska bir hastalik
yoktur (1,2). Antifosfolipid antikorlarin (aPL) varhgi
APS tanisinda major serolojik bulgulardandir. En
sik tespit edilen aPller Lupus Antikoagulani (LA),
antikardiolipin antikor (aCL) ve anti B2 glikoprotein-1
dir. Bu antikorlar serumda fosfolipid baglayan
antikorlara karsi gelismektedir. Bu proteinler arasinda
en sik antikor gelisenler anti B2 glikoprotein 1 ve
protrombindir (1). Anti fosfolipid antikor (aPL) normal
popiilasyonun yaklasik %1-5" inde , SLE’ li hastalarin ise
%25-50" sinde pozitif saptanir (3).APS'de temel patoloji
artmis tromboz riski olup hastalarda ortaya cikan
tablonun sebebi arteriel yada ven6z trombozlardir.
Trombozlar tiim organlarda ve tiim damarlarda ortaya
¢ikabilmektedir. Bu sebeple APS’ de birgok organ ve
sistemi tutan klinik bulgular ortaya ¢ikmaktadir.

OLGU SUNUMU

Ondortyasindakiz hasta son 6 aydir halsizlik, istahsizlik
, kilo kaybi, yaygin kas ve eklem agrilari ile basvurdu
.Hastanemize basvurudan 6 ay once baslayan istemsiz
hareketleri ve 3. derece mitral yetmezligi nedeniyle
Akut Romatizmal Ates karditi olarak degerlendirilmis ve
buna yonelik tedavi verilmisti. Fizik muayenede; viicut
agirhgi: 30 kg (<3 persentil) , cilt soluk, mitral odakta
3/6° sistolik tftrim, karaciger 2cm palpabl, traube
kapali olarak belirlendi. Laboratuar Hemoglobin; 8,6 g/
dl, Platelet; 83000 mm?3, Aktive Parsiyel Tromboplastin
Zamani (aPTT): 65,6 (uzun), Sodyum:124 mmol/L,
Potasyum :7,5 mmol/L, Kan Ure Azotu 32,9 mg/dl,
Kreatinin:1,97 mg/dl, Adrenokortikotropik Hormon
(ACTH): 766 pg/ml (yiksek), kortizol: 0,43ug/dl dusik
bulundu.Tam idrar tetkikinde ilk basvuruda 1+ bulunan
proteindrinin ikinci  kontrolde duzelmis oldugu
gorildu. Hastanin EKO’sunda 2-3.°mitral yetmeazligi
saptandi. Statik bobrek sintigrafisinde background
aktivitesinde artis bobrek parankim vyetersizligi
ile uyumlu bulundu. Beyin manyetik rezonans
gorintileme normal bulundu. Beyin anjiografi normal
bulundu. Adrenal yetmezligi, bobrek yetmezligi,
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trombositopenisi, anemisi, aPTT uzunlugu nedeniyle
tedavi verildi. Astonin ve prednol baslandi. Taze
donmus plazma (TDP) , eritrosit siispansiyonu verildi.
Kemik iligi degerlendirildi malignite dusltnulmedi.
Antintikleer antikor (ANA) (-) , Anti double stranded
DNA (Anti ds DNA) (-), C3:Normal, C4: Normal
bulundu. Antifosfolipid Ig G: 39,5, Antikardiyolipin I1gG:
48,9, Antip2 —glikoprotein IgG: 17,3 yuksek bulundu.
Hastaya bu bulgularla Antifosfolipid sendrom (APS)
tanisi konarak, antiagregan dozda dusik molekil
agirlikl heparin (enoksaparin sodyum) ve asetil salisilik
asit baslandi.

TARTISMA

Antifosfolipid sendromu, vaskiiler tromboz veya
tekrarlayan dustkler ve lupus antikoagulan antikorlari
(LAA) veya antikardiolipin immungloblin G (IgG) yada
M (IgM) antikorlarinin yada anti-B2 glikoprotein 1
antikorlari varhginin en az 6 hafta arayla 2 yada daha
cok kez gosterilebildigi otoimmun bir bozukluktur (4).
Antifosfolipid sendrom, SLE gibi baska bir otoimmiin
hastalikla birlikte oldugunda sekonder, tek basina
bulundugunda primer olarak siniflandirilir. Sekonder
APS nedenleri arasinda en sik otoimmin hastaliklardan
SLE olmak Uzere, maligniteler, vaskilitik hastaliklar,
enfeksiyonlar, hematolojik hastaliklar, ilaglar ve
bobrek yetmezlikli diyaliz hastalari sayilabilir(5). APS
sendromunu teshisi icin kullanilan kriterler 2004
yilinda Sydney’de revize edilmistir. Tani kriterleri; Klinik
kriterler ;

1-Vaskiler tromboz ;Arteriel vendz veya kapiller bir
veya daha fazla tromboz atagi

2- Gebelik morbiditesi a-10 haftalik yada daha ileri
gebelikte bir yada daha fazla (morfolojik olarak normal
)fetls 6limu . b-Morfolojik olarak normal ancak bir
veya daha fazla prematire dogum c- 3 veya daha
fazla agiklanamamis, ardisik, spontan dislk .
Laboratuar Kriterleri; 1-Serum aCL Ig G ve/veya IgM Ab
pozitifligi (6 hafta arayla 2 veya daha fazla 6rneklemde
) 2-Lupus antikoagilani varligi (6 hafta arayla 2 veya
daha ¢ok 6rneklemde).Tani igin klinik ve laboratuar
kriterlerden en az birer tane olmasi gerekmektedir (6) .
APS'de baslica vaskiler, norolojik, kardiak, cilt,
pulmoner, renal, hematolojik, obstetrik bulgular ortaya
cikmaktadir. APS‘de koagiilasyon bozukluklarina bagh
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olarak vendz, trombosit fonksiyon bozukluguna bagh
olarak da arteriel trombotik hadiseler olusur.APS ‘de
gecici iskemik atak , inme en sik norolojik bulgular
olup, migren, serebral iskemi zemininde koreatetoz ,
epilepsi,demans, serebral sinls trombozu ,depresyon
da gorulebilir (7).En sik kardiak belirtisi kapak
lezyonlari olup , kapak yetmezligidir.En sik hematolojik
bulgu trombositopeni olup, iTP, otoimmiin hemolitik
anemi, dissemine intravaskiiler koagiilasyon da
gorilebilmektedir.

APS ’'de basta bacagin derin ve ylzeyel venoz
sisteminde olmak lzere pulmoner, adrenal, hepatik
mezenterik, portal, splenik, subklavian ,juguler,retinal,
renal,deri,ist ekstremite, superior —inferior vena
kava serebral trombozlar olusabilir. Trombozlar
spontan olusabilecegi gibi immobilizasyona, oral
kontraseptiflere, kalp yetmezligine , gebelige ,travmaya
baghda olusabilir. Tromboemboli riski yiiksek olan
hastamiz, adrenal yetmezlik,renal yetmezlik, anemi ,
trombositopeni, kalp kapak yetmezligi, koreatetoz ile
basvurdu. Klinigimize yatirilarak tedavi edilen hastamiz
basvurudan 6 ay 6nce kore benzeri istemsiz haraketleri
olup diizeldigi icin  tekrarlayici arteriel ve vendz
tromboz 6ykist verdigi distnlldi. Basvurudaki kalp
kapak yetmezligi, adrenal yetmezligi, trombositopenisi
nedeniyle APS tanisi disinildi. SLE tanisi ANA,
Anti DNA negatif olmasi, C3,C4’lin normal olmasi ve
Antikardiolipin, Antifosfolipid, = Antif2—glikoprotein
yliksek olmasi nedeniyle dislandi. Laboratuar bulgulari
ile tani desteklendi. Astonin ve prednol baslandi.
TDP, eritrosit stispansiyonu verildi. Antiagregan dozda
disik molekil agirlikli heparin (enoksaparin sodyum-
Clexane) ve asetil salisilik asit (Aspirin) baslandi.
Elektrolitleri, PT, PTT uzunlugu bdébrek fonksiyonlar
diizeldi. Trombositopenisi normale dond.

Hasta nadir goruldGgi icin vurgulamak amaciyla
sunuldu. Hastada 3’den fazla organ sistemi etkilendigi
icin,  APS’nin nadir bir formu olan katastrofik
antifosfolipid sendroma dikkat ¢ekmek amaglandi.
APS hastalarinin ¢ogunda trombotik olaylar tek tek
gerceklesir ve tekrarlayan olaylar aylar yillar boyu
olmayabilir. Bununla birlikte APS ’'nin klcuk bir
kisminda multiple vaskiiler ttkanmalar tim vicutta
ayni anda gergeklesebilir. En az 3 farkli organ sistemi
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ginler haftalar icinde tutuldugunda ve bu durum
bliylk veya kiiclik damarlarin birden ¢ok tikanmasina
iliskin  histopatolojik  bulgularla  kanitlandiginda
sendrom katastrofik APS (CAPS) olarak adlandirihr.
En sik bobrekler, akciger, santral sinir sistemi, kalp ve
deri tutulumu ve dissemine intravaskiiler koagtilasyon
gorilir. Agir trombositopeni ve coklu organ yetmezligi
ile basvuru olursa mortalite % 50 dir (8).
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