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Antifosfolipid Sendrom: Lupus
Antikoagulan Antikoru Pozitif olan

Serebral Sinus Tromboz Olgusu
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OZET

Bilimsel Zemin: Antifosfolipid sendrom (AFS), tekrarlayici vendz ve arteryel
trombotik olaylar, tekrarlayici fetal kayiplar ve pozitif antifosfolipid antikorlarla
karakterize bir hastaliktir. Sistemik lupus eritematozis ya da baska bir otoimmun
hastalik saptanmayan olgular primer AFS olgularidir. AFS erken tani ve tedavisi,
olasi vaskUler komplikasyonlar agisindan buyiik 6nem tasir. Erken dénem tedavi
ve uzun dénem profilakside antikoagilanlarin kullanimi tekrarlayici vaskler
tromboz riskini azaltabilir. AFS hastalarinda prognoz genellikle iyidir, vaskdler
ataklar hafif-orta siddette olup cogunun klinik izleminde minimal dizabilite kalir.
Amacg: Bu yazida klasik vaskiler riskleri olmayan, sol hemiparezi ve epileptik
nébetle basvuran, primer AFS tanisi alan, tedavi Oncesi ve sonrasinda serebral
Manyetik Rezonans Venografi (MRV) ile degerlen-dirilen 44 yasinda bir serebral
sinlis trombozu olgusu sunulmustur.

Bulgular: MRV'de superior sagittal, sag sigmoid ve sag transvers siniiste tromboz
saptanmig, serumda lupus antikoagulan antikorlari pozitif bulunmus, antikoagtilan
tedavinin 10. glininde olguda klinik ve radyolojik olarak belirgin dizelme
gorilmustar.

Sonug: Klasik vaskdler risk faktorlerinin olmadigi genc inme olgularinda AFS'yi
akilda tutmak gerekir. Erken tani ve tedavi ile dizabilite hizla geriler, boylece
yuksek tekrarlama riski olan vaskiler komplikasyonlar azalir.

Anahtar Kelimeler: antifosfolipid Sendrom, lupus antikoagulani, venéz
tromboz, antikoaglasyon

ABSTRACT

Antiphospholipid Syndrome: A Case of Cerebral Sinus Thrombosis with
Positive Lupus Anticoagulant Antibody

Background: Antiphospholipid syndrome (APS) is characterized by venous and
arterial thrombotic events, recurrent fetal loss and the presence of antiphospholipid
antibodies. Cases which are not associated with systemic lupus erythematosus
or other autoimmune diseases, are called primary APS. Early assessment and
treatment are very important against vascular complications. Prognosis is usually
favourable despite mild or moderate recurrent vascular episodes with minimal
disability.

Objective: A fourtyfour-year-old-woman with primary APS syndrome is presented.
She admitted to the hospital with left hemiparesis and epileptic seizure, and had
no classical vascular risk factors. Magnetic Resonance Venography (MRV), which
revealed sinus thrombosis, has been done before and after treatment to evaluate
the outcome of the disease.

Findings: MRV revealed thrombosis of superior sagittal, right sigmoid, and right
transvers sinuses, and positive serum lupus anticoagulant antibodies have been
obtained. The patient showed marked improvement both clinically and
angiographically at the end anticoagulant therapy for ten days.
Conclusion: APS must be considered in young stroke cases without vascular risk
factors. The regression in disability can be obtained by early assessment and
treatment, which may result in decreased recurrence risk of vascular complications.

Keywords: antiphospholipid syndrome, lupus anticoagulants, venous thrombosis,
anticoagulation
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GIRIS

Antifosfolipid sendrom (AFS), tekrarlayici vendz ve arteryel
trombotik olaylar, tekrarlayici fetal kayiplar ve lupus
antikoagulanlari ya da antikardiyolipin antikorlarinin varligi
ile karakterizedir™. Primer AFS; sistemik lupus eritematozis
(SLE) gibi otoimmun hastaliklarin ya da HIV, sifiliz gibi
santral sinir sistemini etkileyen enfeksiyonlarin dislanmasi
halinde kullanilan bir tanimdir ?. AFS'nin erken tanisi
dnemlidir ctink uzun dénem antikoagulasyon tedavisi ile
tekrarlayici ylksek tromboz riski azaltilabilir®.

Bu yazida sol hemiparezi ve epileptik ndbetle bagvuran,
Manyetik Rezonans Venografi (MRV)'de superior sagittal,
sag sigmoid ve sag transvers sinus trombozu saptanan,
antifosfolipid antikorlardan lupus antikoagllani pozitif
bulunan ve antikoagulan tedavi ile kisa strede klinik ve
radyolojik dizelme gdsteren bir primer AFS olgusu
sunulmustur.

OLGU

Kirkdért yasinda kadin hasta, ayni giin icinde iki kez jeneralize
tonik-klonik nébet gecirmesi nedeniyle hastanemizin acil
servisine getirildi. Yapilan nérolojik muayenesinde uykuya
egilim ve hafif sol hemiparezi saptandi. Beyin tomografisi
normal olarak degerlendirildi ve olgu iskemik serebrovaskdler
hastalik 6n tanisi ile tetkik ve tedavi amaciyla klinigimize
yatirildi. Antiagregan ve antiepileptik tedavi baglandi. Hastanin
dzgecmisinde 5-6 yildir bilateral fronto-temporal yerlesimli,

hafif-orta siddette, 3-4 saat slren, glnlik aktivitesini .

etkilemeyen, basit analjeziklere yanit veren, vaskuler nitelikte
paroksismal basagrilarinin oldugu ve menapoz nedeniyle 2
yildir 6stradiol + siproteron asetat preparati kullandigi
Agrenildi. Soygegmisinde dzellik
yoktu. Ayni gin cekilen
MRG'de; T2 flair sekansda
sagda serebral kortikal intensite
artisi (venoz hipertansiyon ile
uyumlu olabilecek) ve T1
sekansinda superior sagittal
sinUs, sag transvers ve sag
sigmoid sinlste trombozla
uyumlu akim yoklugu izlendi.
MRV’de gdzlenen bulgular da
ayni bolgelerdeki trombozu
destekler nitelikteydi (Resim

heparin inflizyonu (1000 U/h) baslandi ve daha sonra
tedaviye oral warfarinle devam edildi. Tedavinin 10. gliniinde
hastanin biling durumu ve hemiparezisi dizeldi. Ayni giin
cekilen kontrol MRV'de tromboze sinUslerin Snemli derecede
rekanalize oldugu go6zlendi (Resim 2). Hastanin rutin
laboratuvar tetkiklerinde: hemogram normaldi,
ESR=31mm/h idi, serum biyokimyasi ve tiroid fonksiyon
testleri normaldi. Hematolojik parametrelerden; PT=13,7
sn, APTT=32,1 sn idi. Fibrinojen, fibrin yikim Urtnleri, D-
Dimer dizeyleri normal sinirlarda saptandi. EKG normaldi,
transtorasik ekokardiyografide; birinci derecede trikispid
yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon ile uyumlu bulgular
saptandi. Olguda serebral vendz tromboza yol acabilecek
koagulasyon testleri (Tablo 1) yapildi ve serum lupus
antikoagulani 6 hafta ara ile 2 kez pozitif bulundu. Ayirici
tani icin yapilan testlerden ASO, CRP, RF normal sinirlarda
saptandi. Brusella, Sifiliz, Toksoplazma tarama paneli, anti
HIV (IgG, IgM), LE, ANA, Anti ds DNA, ANCA, Patherji testi
negatif bulundu.

Olgumuz bu klinik ve laboratuvar bulgulariyla primer APS
tanisi aldi, oral warfarin (INR=2,5-3 olacak sekilde) ve dustik
doz asetil salisilik asit (100mg/glin) tedavisi ile taburcu
edildi. Serebrovaskuler hastaliklar poliklinigine kontrollere
gelen hasta, normal nérolojik tablo ile halen izlenmektedir.

Tablo 1. Koagilasyona yonelik yapilan laboratuvar testleri

Test 1. hafta 6. hafta Normal aralik
Protein C 107 110 % 70-125

Protein S 70 68 % 55-160
Antitrombin Il 89 82 % 75-125
Antikardiyolipin IgM  Negatif Negatif Negatif (<10 MPL/mL)
Antikardiyolipin IgG  Negatif Negatif Negatif (<10 GPL/mL)
Lupus Antikoagulani  + + Negatif

1 ) Hastada serebral vendz Resim 1. Hiz kodlamasi vendz akima duyarli olarak elde edilmis faz kontrast MR anjiografide (MR venografi) stperior
o . " sagital sinusda ve sag transvers ve sigmoid sinusda akim izlenememektedir (A). Sagittal plandaki gorintlstnde superior
sinlis trombozuna y0ﬂ€‘|lk sagittal sinusda akim izlenememektedir (B).




TARTISMA

AFS’nin arteryel ve venéz trombozlar, tekrarlayici fetal
kayiplar ve trombositopeni ile karakterize bir hastalik oldugu
bilinmektedir. Tani esas olarak antifosfolipid antikorlarin
saptanmasiyla (lupus antikoagiilani ya da antikardiyolipin
antikorlar) konulmaktadir®. Bunun yani sira bu antikorlarin
saglikl kontrollerde yaklasik % 5, SLE hastalarinda yaklasik
% 35 oraninda saptanabilecedi bildirilmektedir™. AFS tanis;
icin 1999'da uluslararasi konsensus olusturulmus™, kesin
tani igin klinik ve laboratuvar kriterlerin en az birisinin varligi,
laboratuar incelemelerinin de en az 6 hafta sonra tekrarlan-
masi kosulu getirilmistir. Bizim olgumuz bu kriterlere gore
kesin AFS tanisi almistir.

AFS’de serebral venéz ve arteryel dolasimdaki tromboz
mekanizmasi tam olarak aydinlatilamamistir ancak venéz
tromboz mekanizmasi arteryel trombo-oklizyon
mekanizmasindan farkl olabilir. Trombozun patofizyolojisine
iliskin birtakim selliler ve molekiiler varsayimlar ileri
surlimustir. Antifosfolipid antikorlarin vaskiler endotel
hlcrelerini aktive edebilecegi, adezyon molekdllerinin
ekspresyonunu artirarak sitokinlerin sekresyonunu ile platelet
agregasyonunu hizlandirabilecegi ve koagtlasyon (zerine
bu mekanizma ile etkili olabilecegi bildirilmektedir".

AFS olgularinin yaklasik yarisinda vaskdiler nitelikte basagrisi
(genellikle migren tipi) gérillmektedir. AFS'ye eslik edebilecek
diger bozukluklar; Raynaud fenomeni, livedo retikllaris,
kardiyak hastaliklar (koroner arter okluzyonu, kapak
bozukluklari, kardiyomiyopati, intrakardiyak tromboz),
pulmoner hipertansiyon, adrenal yetmezlik ve bazi
hematolojik (basta trombositopeni olmak (izere)
problemlerdir™". Bizim olgumuzda migren benzeri vaskiler

basagrisi mevcuttu ve basit
analjeziklerle kontrol altina
alindi. Ayrica olgumuzda
ekokardiyografik olarak hafif
derecede trikiispid kapak
yetmezligi ve pulmoner
hipertansiyon saptand..

AFS'li hastalarda birtakim
ilaglarin kullanimi (tiyazid grubu
didiretikler, oral kontraseptifler,

Resim 2. 10 ginliik tedavi sonrasinda elde edilen kontrol MR venografide frontal(C) ve lateral(D) projeksiyonda sag kaptopril, k|orpromazm gjbi)
transvers-sigmoid sinusun ve superior sagittal sinusun rekanalize oldugu izlenmektedir.

nadiren klinik tabloyu
(koagllasyonu tetikleyerek)
presipite edebilir®®. Olgumuz menapoz nedeni ile yaklasik
2 yildir 6stradiol ve siproteron asetat kombine preparati
kullanmakta idi. Bu preparatin hastamizda vaskiler
trombozu presipite eden faktérlerden birisi olabilecegini
disintyoruz.

Seropozitif tromboze AFS olgularinda uzun dénem
antikoagulasyon tedavisi énerilmektedir®®. Bir
kontrendikasyon yoksa warfarin tedavisi (INR=3 civarinda
tutulacak sekilde) en uygun tedavidir. Ayrica ek olarak
asetilsalisilik asit ve heparin kullanilabilir ancak; kanama,
osteoporoz, trombositopeni gibi durumlarda dustk molekdil
agirlikli heparin tercih edilmelidir. Olgumuza basvurusunun
ilk gliniinde heparin ve warfarin tedavisi baslandi ve
radyolojik bulgularla korele olarak norolojik defisiti kisa
surede gerileme gésterdi. AFS hastalarinda prognoza
yonelik yapilan calismalarda inme benzeri ataklarin genellikle
hafif-orta siddette oldugu ve ¢ogunun klinik izlemlerinde
minimal dizabilite kaldigi bildirilmistir’®'?.

Ozetle; inme benzeri semptomlarla basvuran, bilinen
vaskdler risk faktérii olmayan geng hastalarda AFS'yi akilda
tutmak gerekir. Erken tani ve tedavi ile dizabilite erken
dénemde geriler. Bunun yanisira yuksek rekirrens riski
olan vaskler komplikasyonlar da azalrr.
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