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Primer Antifosfolipid Sendromuna Ba¤l› Tekrarlayan 

Pulmoner Tromboemboli (Olgu Sunumu)

A Case of Primary Antiphospholipid Syndrom with Recurrent Pulmonary Thromboembolism

30 Olgu Sunumu / Case Report

Özet
Antifosfolipid sendromu  tekrarlayan  arteriyel ve/veya  venöz trombozlar, rekürrrent spontan abortus ve trombositopeni ile karakte-
rizedir. Derin venöz trombozlar, pulmoner emboli ve kad›nlarda tekrarlayan abortus ve infertilite en s›k bulgular›d›r. Otuzdört yafl›nda
kad›n hasta  sa¤ gö¤üs a¤r›s›, nefes darl›¤› ve hemoptizi flikayeti ile baflvurdu. Olgunun hikayesinde 3 kez spontan abortus, 5 y›l ön-
ce derin ven trombozu, pulmoner tromboemboli öyküsü  vard›. Toraks BT’de sa¤ ana pulmoner arterde trombüs saptand›. Ayr›ca
Doppler USG’de alt ekstremitede derin ven trombozu tespit edildi. Ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon bulgular› mevcuttu.
Olgumuzda antikardiyolipin antikorlar (IgG, M) pozitif  bulunurken, di¤er herediter faktörler (Antitrombin III, Protein C,S ve Faktör V
Leiden)  ve ANA, Anti DNA menfi bulundu. Hastaya antikoagülan tedavi baflland›. Tekrarlayan pulmoner emboli ve buna ba¤l› gelifl-
mifl  pulmoner hipertansiyon klini¤i ile presente olan  bir primer antifosfolipid sendromlu olgumuzu sunuyoruz. Özellikle spontan
abortus öyküsü olan genç kad›nlarda   pulmoner tromboemboli saptand›¤›nda  antifosfolipid sendromu ay›r›c› tan›da akla getirilmelidir.
(Akci¤er Arflivi 2007; 8: 30-2)
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Summary
Antiphospholipid syndrom is chracterized by recurrent arterial and/or venous thrombosis, recurrent spontaneous abortions and
thrombocytopenia. Deep venous thrombosis and pulmonary embolism are the most common manifestations. Thirtyfour years old
female admitted with right pleuritic pain, dyspnea and heamoptysis . She had 3 spontaneous abortions, there was a hisyory of de-
ep vein thrombosis and pulmonary thromboemboli 5 years ago. A thrombosis in the right main pulmonary artery has been shown
on thorax CT. Additionally chronic deep venous thrombosis has been detected of lower extremity. There were pulmonary hypertan-
tion manifestations  on echocardiyography. While  anticardiyolipin antibodies (both IgG and M) were possitive, other hereditery fac-
tors (Antithrombin III, Protein C,S and Factor V Leiden) and ANA, Anti DNA were all  negative. We started anticoagulant therapy.
Here, we reported  a patient with primary antiphospholipid syndrome because of recurrence pulmonary embolism and severe pul-
monary hypertansion. In young female patients who had recurrent pulmonary thromboembolism and spontaneous abortions, antip-
hospholipid syndrome also be kept in mind. (Archives of Lung 2007; 8: 30-2)
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Girifl

Antifosfolipid sendromu (AFS) fosfolipidlere karfl› oluflan an-
tikorlarla (AFA) birlikte, arteriyel ve/veya venöz trombozlar,
rekürrent abortuslar ile karakterize bir sendromdur (1). Send-

rom, ilk olarak SLE’de tan›mlanm›fl ise de, diskoid lupus eri-
tomatosus, kutanöz lupus eritomatosus ve Sjögren sendro-
munda da görülebilmektedir Derin venöz trombozlar ve pul-
moner tromboemboli en s›k görülen bulgular›d›r. AFA nor-
mal popülasyonun yaklafl›k % 1-2’sinde, SLE hastalar›n›n ise



% 25-50’sinde saptan›r (2,3,4). Pulmoner tromboemboli ve
rekürrent spontan abortus öyküsü olan genç kad›nlarda et-
yolojide bu sendrom öncelikle düflünülmelidir. 

Olgu

Otuzdört yafl›nda kad›n hasta nefes darl›¤›, öksürmekle kan
tükürme ve gö¤sünün sa¤ yan›nda a¤r› flikayeti ile klini¤imi-
ze baflvurdu.Üç kez spontan düflük öyküsü mevcuttu. Befl
y›l önce sa¤ bacakta derin ven trombozu (DVT), pulmoner
tromboemboli nedeniyle antikoagülan tedavi bafllanm›fl an-
cak son 4 ayd›r tedavisini kesmiflti.
Fizik muayenesinde TA:90/60 mm/Hg, atefl:36.7 oC, na-
b›z:112/dk, ritmik, solunum say›s› 30/dk.idi. Solunum siste-
mi muayenesinde sa¤da solunum sesleri azalm›flt›, sa¤ orta
ve alt zonda inspiratuar raller duyuldu. Bu alanda perküsyon-
da matite saptand›. Di¤er sistem muayeneleri normal idi.
Postero-anterior akci¤er grafisinde (Resim 1) sa¤ hemidiaf-
ragma yüksek, sa¤ kardiofrenik sinüs künt, pulmoner konus
belirgin, kardiotorasik oran artm›fl, sa¤da diafragma üzerinde
periferik ve homojene yak›n dansite art›m› izlendi. 
Bilgisayarl› spiral toraks tomografisinde (Resim 2) sa¤ orta
ve alt lobta konsolidasyon alanlar›, sa¤da apeksten bazale
yer yer septal› plevral s›v› ile birlikte ve atelektatik alanlar
mevcuttu. Sa¤ ana pulmoner arter içinde emboli ile uyumlu
defekt görünümü vard›.
Ekokardiografide sa¤ yap›lar hafif dilate, ak›m artm›fl, 2. de-
rece trikuspit yetmezli¤i, pulmoner arter bas›nc› 43 mmHg,
sa¤ atriumda trombüs saptand›. Alt ekstremite venöz Dopp-
ler ultrasonografide kronik derin ven trombozu tespit edildi.
Laboratuvar incelemelerinde: sedimentasyon 88 mm/saat,
lökosit:14.800/mm3, hemoglobin:14.7 g/dl, trombo-
sit:118.000/mm3 idi. Arteriyel kan gaz›nda: pH:7.46, PaO2:
59.4 mmHg, PaCO2: 28 mmHg, SaO2:%91.8 saptand›. An-
titrombin III: 72 (N:70-125) , protein C :90 (N:70-140), prote-
in S: 56 (N:55-160) idi. ANA, anti-DNA menfi bulundu. Anti-
kardiolipin (ACA) Ig G >100 GPLU/ml (N<14), Ig M:17
MPLU/ml (N<10) bulundu. ‹ki ay sonra tekrarlanan ACA de-
¤erlerinde yükseklik devam ediyordu. Faktör V Leiden men-
fi bulundu. Bu bulgular ile olgu primer antifosfolipid sendro-

mu olarak kabul edildi. Hastaya pulmoner tromboemboli ta-
n›s›yla standart dozda heparin tedavisi baflland›. Daha sonra,
antikoagulan tedaviyle hastan›n hipoksisi ve solunum yet-
mezli¤i tablosu düzeldi. Oral antikoagülan ile tedaviyle exter-
ne edildi. Ancak takiplerinde kardiak trombüs geliflmesi üze-
rine olgu kardiyoloji klini¤ine sevk edildi. Hasta yak›n takip ve
tedaviye ra¤men tan›dan 1.5 y›l sonra exitus oldu.

Tart›flma

Antifosfolipid antikorlar (AFA), lupus antikoagülanlar› ve anti-
kardiyolipin antikoagülanlar› içeren heterojen bir grup im-
munglobulinlerdir. AFA’lar aniyonik fosfolipidleri de¤il, uy-
gun aniyonik yüzeylere ba¤lanan plazma proteinlerine (s›kl›k-
la β2 β2 glikoprotein I ve protrombin) ba¤lan›r . AFA varl›¤›n-
da arteriyel, venöz ve plasental dolafl›mda tromboza e¤ilim
artmaktad›r (3-5). Ancak trombogenezdeki rolü tam ayd›nla-
t›lamam›flt›r. Antikorlar›n damar endoteline hasar vererek
trombogenezisi aktive edip, fibrinolizisi yavafllatarak proko-
agülan etki yap›yor olabilirler (6,7). ACA’lar›n artm›fl, aPTZ’si
uzam›fl ve aç›klanamayan trombofilisi olan olgularda AFS
araflt›r›lmal›d›r.
AFS için klasifikasyon kriterleri Japonya’n›n Sappora kentinde
yap›lan 8. Uluslararas› Sempozyum’da 1998 y›l›nda belirlen-
mifltir. Buna göre bir klinik ( vasküler tromboz, gebelik komp-
likasyonlar›) ve bir laboratuar kriter ( lupus antikoagülan›, Ig G
ve IgM antikardiyolipin antikorlar›) bulunmal›d›r AFA’lar›n
müsbetli¤i en az 6 hafta aral›kla tekrarlanmal›d›r (8-10). AFS
tan›s› koyarken klinik bulgular ve tromboz hikayesi, düflükle
sonlanan gebelikler ve trombositopeni araflt›r›lmal›d›r. 
Kochenour ve ark.’da (11) antifosfolipid antikorlar› müsbet
atefl, plöretik tipte gö¤üs a¤r›s›, dispne ve akci¤er radyogra-
m›nda plevral s›v›, yamasal gölgeler ile karakterize postpar-
tum sendromlu ek otoimmun hastal›k bulunmayan üç pri-
mer AFS olgusu bildirmifltir. Primer AFS d›fllama kriterleri;
malar veya diskoid rush , oral veya farengeal ülserasyon, ay-
n› taraf pulmoner emboli bulunmadan pleurit olmas›, sol kalp
yetmezli¤i olmas›, miyokard infarktüsü veya üremi olmadan
geliflen perikardit, persistan proteinüri, lenfopeni, anti-DNA
antikor varl›¤› veya ANA de¤erinin 1:320 üstünde olmas›,
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AFA indükleyen ilaçlar› kullan›lma öyküsü olarak belirlenmifl-
tir. Ayr›ca SLE’nin d›fllanmas› için olgunun 5 y›l takibi öneril-
mifltir (12).Olgumuzda, uyumlu klinikle beraber ACA Ig G ve
M yükselmesi ve 2 ay sonra bu yüksekli¤in halen devam
ediyor olmas›, otoimmun serolojik tetkiklerin menfi bulun-
mas›, beraberinde protein C ve S, antitrombin III de¤erleri-
nin normal s›n›rlarda bulunmas›, faktör V Leiden’in menfi ol-
mas› ve primer AFS d›fllama kriterlerinin bulunmamas› nede-
niyle Primer Antifosfolipid Sendromu düflünüldü. 
Bir çal›flmada, 360 AFS’li olgudan %9’unda tromboz bulgu-
lar› bildirilmektedir (8). Olgumuzda 5 y›l önce sa¤ bacakta
DVT öyküsü mevcuttu ve venöz Doppler USG’de buna ait
kronik bulgular saptand›.
AFS’de birçok akci¤er komplikasyonu bildirilmifltir. Akci¤er
tutulumlar› aras›nda pulmoner emboli, pulmoner enfarktüs,
tromboembolik pulmoner hipertansiyon, akci¤er infiltras-
yonlar› ve plevral efüzyon say›labilir (4). Bunlar içinde en s›k
rastlanan pulmoner hipertansiyondur. Bizim olgumuzda da
pulmoner emboli klinik ve radyolojik bulgular› ile beraber pul-
moner hipertansiyona ait ekokardiyografi bulgular› ve sa¤ at-
rial trombüs tespit edildi. Uzun ve ark.’lar›n›n (13) bildirdi¤i iki
sekonder AFS’lu olgudan birinde, do¤um sonras› adult res-
piratory distres sendrom (ARDS) benzeri bir tablo geliflmifl
ve 4 gün mekanik ventilatörde takip sonras› kaybedildi¤i bil-
dirilmektedir. AFA’lar›n›n solunum yetmezli¤i ve akut multipl
organ yetmezli¤i ile beraber bulunmas› katastrofik antifosfo-
lipid sendromu (KAFS) olarak tan›mlan›r. Bir çal›flmada bu ol-
gularda % 50 oran›nda ölüm bildirilmifltir (14). Maggiorini ve
ark.(15) ise, primer AFS’lu, akci¤er radyogram›nda iki tarafl›
yayg›n infiltrasyonlu olguda yüksek doz kortikosteroid teda-
vi ile düzelme bildirmektedirler. Bizim olgumuzda ise pulmo-
ner emboli klini¤i ve kardiak trombüs mevcuttu, solunum
yetmezli¤i tablosu düzeldi.
AFS’da tedavi olarak düflük doz aspirin, steroid, heparin, sik-
lofosfamid, azotiopürin ve plazmaferez uygulanmaktad›r.
Özellikle KAFS’de antikoagülasyon, plazmaferez ve immun-
supresyon tedavi önerilmektedir (16). Olgumuzda antitrom-
botik tedaviye hemen bafllan›p h›zl› klinik düzelme sa¤land›.
Sonuç olarak, AFS tekrarlayan tromboemboliler ve pulmo-
ner hipertansiyon ARDS ve genç kad›nlarda spontan rekür-
ren abortus geliflmesi nedeniyle morbiditesi ve mortalitesi

yüksek bir sendromdur. Bu nedenle tan›n›n erken konmas›,
tedavinin erken bafllamas› ve tedavinin uzun süreli devam›
aç›s›ndan önem tafl›maktad›r. Tekrarlayan tromboemboli ve
spontan abortus öyküsü olan genç kad›nlarda antifosfolipid
sendromu akla getirilmelidir.
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