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Ozet

Katastrofik antifosfolipid sendromu (KAFS), birden cok organda
akut tromboz ve genellikle kiictik damar tutulumuyla seyreden an-
tifosfolipid sendromunun (AFS) ciddi bir formudur. Erken tani ve ag-
resif tedavi KAFS hastalarinin prognozu icin hayati 6nem tasir. Akut
donemde ayirici tani icerisinde KAFS dustinulse bile, bazi hastalarda
taninin kesin olarak konulmasi mumkin olmayabilir. Bu yazinin
amaci, KAFS tanisindaki zorluklari 6zetlemek (6rnegin yalanci pozi-
tif/negatif antifosfolipid antikor [aFL] testi sonuclari, diger trombo-
tik mikroanjiopatiler ile cakismasi) ve KAFS icin gtincellenmis tani al-
goritmalarini tartismaktir. Glncellenmis tanisal algoritmalarda dik-
kat edilmesi gereken 6nemli basamaklar sunlardir: i) hikayede AFS
tanisi veya kalicr aFL pozitifligi, i) Gc veya daha fazla organda bir
haftadan kisa strede gelisen yeni tromboz varligi, iii) mikrotrombo-
zun biyopsi ile gosterilmesi ve iv) coklu organ trombozuna veya mik-
rotromboza yol acabilecek diger nedenlerin ekarte edilmesi.

Anahtar sozciikler: Antifosfolipid sendromu, katastrofik antifos-
folipid sendromu, antifosfolipid antikorlari, lupus antikoagulan
testi, tromboz

Antifosfolipid sendromu (AFS), tromboz veya gebelik
komplikasyonlar ile birlikte antifosfolipid antikorlarinin
(aFL) strekli pozitif oldugu durum olarak tanimlanir
(Tablo 1)."” Katastrofik AFS (KAFS) ise AFS’nin agir bir
formu olup, akut, birden ¢ok organ trombozuna (genellik-
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Catastrophic antiphospholipid syndrome (CAPS) is the most severe
form of APS with acute multiple organ involvement and small ves-
sel thrombosis. Early diagnosis and aggressive treatment are cru-
cial for the prognosis of CAPS patients. When CAPS is considered
in the differential diagnosis of a patient with multiple organ
thromboses, several factors can impede the timely diagnosis. The
purpose of this paper is to discuss the diagnostic challenges (i.e.,
false-positive/negative antiphospholipid antibody [aPL] results,
overlap with other thrombotic microangiopathies) as well as the
updated diagnostic algorithms for CAPS. Important steps of the
diagnostic algorithms include: i) history of APS or persistent aPL-
positivity; ii) three or more organ new thromboses developing in
less than a week; iii) biopsy diagnosis of microthrombosis; and iv)
other explanations for multiple organ thromboses and/or
microthrombosis.
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le kiigiik damar tutulumu ile birlikte) ek olarak aFL varligi-
nin gosterilmesi seklinde tanimlanir (Tablo 2).” Antifosfo-
lipid sendromu hastalarinin yiizde birinden azinda KAFS
gelismesine ragmen, hastaligm %30-40 oraninda 6limciil
olmast KAFS'nin klinikteki 6nemini vurgulamaktadir.
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Katastrofik AFS’nin karakteristik 6zellikleri agagidaki
gibi 6zetlenebilir:
*  Coklu organ disfonksiyonuna ve yetmezligine yol acan
akut yaygin tromboz,

¢ Sistemik inflamatuar yanit sendromu (Tablo 3),

* Trombotik mikroanjiyopati, ve

* Olagandis1 organ tutulumunun varlig (6rnegin; kemik
iligi infarkti, iireme organ trombozu).”

Hastaligin nadir goriiliiyor olmas sistematik ¢aligilma-
lar1 zorlagtirmaktadir. Uluslararast KAFS kayit sistemine
(www.med.ub.es/MIMMUN/FORUM/CAPS.htm) kay-
dedilen 280 hasta incelendiginde, hastalarin %72’sinin ka-
din ve yas ortalamasinin 37 yag (11-60 aras1) oldugu tespit
edilmistir.” Hastalarin yarisinda altta yatan diger otoim-
miin bir hastalik bulunmamaktadir (primer KAFS). Katas-
trofik AFS’nin klinik belirtilerini ti¢c ana faktor belirler: (a)
hangi organlarda tromboz gelistigi, (b) trombozun biiyik-
lagi, ve (c) etkilenmis olan veya nekroza giden dokulardan
salgilanan sitokinlerin neden oldugu sistemik inflamatuar
yanit sendromunun klinige nasil yansidig1.”

En sik tutulan organlar karin ici organlardir (bébrek,
adrenal, dalak, intestinal, mezenterik, pankreas) (%86).
Bunu sirastyla akcigerler (akut respiratuar distres sendro-
mu, pulmoner emboli, intraalveoler hemoraji) (% 66), no-
rolojik sistem (enfarkt, ensefalopati, nébet, serebral venoz
tikaniklik) (%60) ve kalp (miyokard enfarktiisti, kalp yet-
mezligi veya kapak hastaliklar1) (%52) izlemektedir.™”
Trombositopeni genellikle mevcut olup, KAFS kayit sis-
temine kaydedilen hastalarda %46 oraninda saptanmustir.
Hastalarin ti¢te birinde hemoliz bulgusu olmakla beraber
%15’inde dissemine intravaskiiler koagiilopati (DIK) bul-
gularina rastlanmistur.

Katastrofik AFS hastalarinda optimal tedavi bilinme-
mesine ragmen, bugiine kadar yayinlanan hastalar incelen-
diginde, en bagarili sonuclarin “intraven6z heparin, korti-
kosteroid ve intravendz gammaglobulin ya da plazmaferez”
kombinasyon tedavisi ile elde edildigi goriilmektedir.*” Bu
tedavi yaklagimlariyla mortalite son 10 yilda %50’den
%30’a inmistir.” Son zamanlarda KAFS kayit sistemindeki
hastalar tzerinde yapilmis olan ¢ok degiskenli bir analiz
gostermistir ki, SLE tanist alnug olan KAFS hastalari, pri-
mer KAFS hastalaria gore, siklofosfamid tedavisinden fay-
da gorebilmektedirler.” Bu nedenle siklofosfamid kullani-
nu ozellikle SLE belirtilerinin bulundugu KAFS hastala-
rinda diigtniilebilir. Tedaviye yanit vermeyen trombosito-
peni veya otoimmiin hemolitik anemi durumlarinda rituk-
simaba cevap veren vakalar bildirilmistir."”

Bu yazinin ana amaci, KAFS tanisindaki zorluklart
ozetlemek ve KAFS hastalar1 i¢in giincellenmis tani algo-
ritmalarini tartigmakuir. Katastrofik AFS’nin klinigi, teda-
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Tablo 1. Guncellenmis Sapporo antifosfolipid sendromunu klasi-

fikasyon kriterlerinin ¢zeti*.!"

Klinik kriterler
o Vaskdler tromboz
- =1 arteriyel, ventz veya kicik damar trombozu
o Gebelik morbiditesi
=1 fetal kayip (=10. gestasyonel haftada),
=1 eklampsi, ciddi preeklampsi, veya plasental yetmezlik nedeniyle
gelisen prematir dogum (34 haftadan 6nce),
=3 tane ardisik embriyonik kayip varligi (<10. gestasyonel hafta)

Laboratuvar kriterler

- Lupus antikoagulan testi pozitifligi
(en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

- Antikardiyolipin antikoru (IgG ve/veya IgM)'nin orta veya yuksek
titrede (>40 GPL veya MPL veya 99 persentil tzerinde) tespit
edilmesi (en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

- Anti-B2-glikoprotein-I antikorunun (IgG ve/veya IgM)'nin orta veya
yiksek titrede (99 persentil tizerinde) tespit edilmesi
(en az 12 hafta aralikla iki ya da daha fazla durumda)

*En az bir klinik ve bir laboratuvar kriteri bulunmasi AFS tanisi icin gereklidir.

visi ve prognozu konusunda daha detayl bilgiler bagka
kaynaklarda bulunabilir.”"""

Tanisal Zorluklar

Erken tani ve agresif tedavi KAFS hastalar1 i¢in hayati
onem tagir. Birden fazla organda tromboz gelistiren has-
talarda, eger doktorlar tarafindan ayiric tani icinde KAFS
distiniilmez ise, KAFS hastalarini tamamen g6zden kagir-
ma ve bu yiizden prognoz agisindan kotii sonuglar elde et-
me riski oldukea yiiksektir. Ancak, ayirict tani igerisinde
KAFS digtniilse bile, agagida tartisilan nedenlerden dola-
y1 taninin zamaninda konulmast miimkiin olmayabilir.

e Porzitif aFL testi, enfeksiyonlara (genellikle diisiik
titrede aFL ELISA) veya antikoagiilasyona (pozitif
lupus antikoagiilan [LA] testi) bagli olabilir; bu ne-
denle bazi hastalarda trombozun gercekten pato-
lojik aFL’e bagl olup olmadigim bilmek miimkiin
olmayabilir. Enfeksiyonlar sonrasinda gelisen KAFS
tanimlanmig olsa da," gegici aFL pozitifligi, enfeksi-
yonlar sirasinda gelisebilir."’ Ayrica heparin veya var-
tarin ile yapilan antikoagtilasyon da yalanci pozitif ve-
ya yalanct negatif LA testi sonucuna neden olabilir.""
Ornek vermek gerekirse, yaklagik 50 hasta ile yogun
bakim iinitesinde yapilmus olan bir ¢aligmada, koagtilo-
patisi bulunmayan hastalarin %69’unda uzanug aktive
parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) ve %53’tinde
pozitif LA testi gelistigi gosterilmistir (medyan yatis
siiresi 13 giin, 2-28 giin arasinda)."” Ancak, tiim hasta-
larin taburculuk sonrasinda tekrarlanan LA testleri ne-
gatif bulunmustur. Bu pozitif LA testleri, buiyiik olasi-



likla enfeksiyon tarafindan indiiklenen ve patolojik ol-
mayan aFL ile iligkilendirilmistir.

Akut AFS sirasinda yalanci negatif aFL sonuclari
goriilebilir. Klasik AFS bulgular1 gosteren bazi hasta-
larda, tromboz sirasinda aFL testinin negatiflestigi, an-
cak kisa bir siire sonra aFL’in yeniden tespit edildigi
rapor edilmistir."? Benzer sekilde, KAFS hastalarinda
(olasilikla aFL tiiketimi nedeniyle) yaygin tromboz si-
rasinda aFL saptanamayabilir."”

Trombotik trombositopenik purpura (TTP), he-
molitik iiremik sendrom (HUS), HELLP (hemoliz,
yiikselmis karaciger enzimleri, diisiik trombositler)
sendromu ve KAFS, bir “trombotik mikroanjiopa-
tik”’durumun farkli versiyonlarii temsil edebilir-
ler. Akut trombotik mikroanjiopati (mikro damarlarda
iskemi), sistozitlerle birlikte giden hemolitik anemiyle
birlikte olsun veya olmasin, genis bir ayirici tan1 gerek-
tirir. Bazen klinik olarak cakisan 6zellikleri olan T TP,
HUS, HELLP sendromu ve KAFS hastalarini birbirin-
den ayirt etmek zor olabilir. Katastrofik AFS’nin bir
bagka trombotik mikroanjiopatik durum olmast ve
trombositopeni ile seyreden KAFS hastalarinda (trom-
bositopeni olmayanlar ile kargilagtirildiginda) daha yiik-
sek oranda dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIK),
hemoliz, sistositler, ve fibrin yikim trtinleri (FDP) g6-
rillmesi nedeniyle, “mikroanjiopatik AFS” olarak yeni
bir terim 6nerilmistir."” Bu nedenlerden dolayi, bazi
coklu organ trombozu olan aFL pozitif hastalarda, aFL
pozitifligi gercekte AFS oldugu anlamina gelmeyebilir.
Ne yazik ki, farkli mikroanjiopatik durumlar icin aFL
prevelans: bilinmemektedir ve KAFS ile diger trombo-
tik mikroanjiopatik durumlar arasinda karsilasurmali
caligmalar bulunmamaktadir.

Sepsis ve KAFS pek c¢ok benzerlikler icerirler ve
klinik olarak cakisabilirler. “Sepsis”, sistemik infla-
matuar yanit sendromu (SIRS) (Tablo 3) sonucunda
enfeksiyona verilen sistemik cevaptir. Coklu organ dis-
fonksiyonu ile seyreden sepsise “agir sepsis” denir. Sep-
sis veya agir sepsis DIK ile birlikte oldugunda kanama,
trombositopeni ve mikrotromboz gibi komplikasyonlar
gorilebilir ki bu komplikasyonlar KAFS hastalarinda
da saptanabilen durumlardir. Bu nedenle, trombosito-
peni ve koagiilopatinin akut ¢oklu organ disfonksiyonu
ile birlikte olmast KAFS ve DIK’i ayirt etmede zorluga
neden olmaktadir. Ayrica, KAFS hastalarindaki patofiz-
yolojik mekanizmalar da ¢coklu organ disfonksiyonu ge-
lisen SIRS’l sepsis hastalarma benzemektedir."”

Heparin ile tetiklenen trombositopeni (HIT) ve
KAFS patofizyolojileri acisindan benzerlikler ice-
rirler ve klinik olarak cakisabilirler. HIT genellikle

Tablo 2. Katastrofik antifosfolipid sendromunu klasifikasyon n kri-
terleri.”

1. Uc veya daha fazla organ, sistem ve/veya dokuda tutulum
oldugunun kanitlanmasi*

2. Bulgularin ayni anda veya bir haftadan kisa strede gelismesi

3. Kucuk damar trombozunun en az bir organ veya dokuda
histopatolojik olarak gosterilmesi**

4. Antifosfolipid antikorlarinin kalici olarak varliginin gosterilmesi
(lupus antikoagulani ve/veya antikardiolipin antikorlar)***

“Kesin” katastrofik AFS
e 4 kriterin ayni anda varligi

“Olasi” katastofik AFS

e Kriter 2-3-4 ve sadece iki organ, sistem ve/veya doku tutulumu
varligi

e Kriter 1-2-3 ve hastalarda aFL varliginin en az 6 hafta arayla
gosterilememis olmasi (6rnek: katastrofik AFS 6ncesinde aFL
test edilmemis hastanin erken dénemde kaybedilmesi)

o Kriter 1-2-4

e Kriter 1-3-4 ve bir haftadan daha uzun ancak bir aydan daha kisa
strede UcUnct vaskuler olayin gelismesi

* Damar okltizyonunun klinik kanitinin olmasi ve mimkinse gérunttleme yon-
temleriyle gosterilmesi gerekmektedir. Serum kreatininde en az %50 artis
olmasi, agir sistemik hipertansiyon (180/100 mmHg) ve/veya proteintri (>500
mg/24saat) varligi renal tutulum olarak tanimlanir. **Histopatolojik konfir-
masyon icin tromboz varliginin gosterilmesi gerekir (vaskulit olsun ya da
olmasin). ***Eger hasta daha 6nce AFS tanisi almamis ise, antifosfolipid antikor
varliginin kalici olarak gosterilmesini gerektirir (en az 6 hafta arayla, iki veya
daha fazla pozitif aFL testi).

heparin tedavisinin 4-10. giinlerinde ortaya cikar. Ha-
fif immiin olmayan formunun (Tip I) klinik olarak
6nemi yoktur. Agir formu (Tip II) ise, heparin-plate-
let faktor 4 (PF4) kompleksine kargi antikorlarin olug-
tugu immiin bir problemdir.” Heparin tedavisi alir-
ken paradoksik tromboembolik olay gelistiren bu has-
talardaki trombositten zengin, yaygin, arteriyel trom-
boz ile seyreden bu durum ‘beyaz pitht sendromu’
olarak da adlandirilir.” Tani, anti-heparin-PF4 anti-
korlarinmn varliginin tespit edilmesi ile konur. Ancak,
anti-heparin PF4 antikorlari, heparin hikayesi olma-
yan lupus ve/veya aFL-pozitif hastalarda da goriilebi-
lir.”” Anti-heparin PF4 antikorlarinin varliginin, aFL
pozitif hastalarda olast HI'T gelisimindeki roli bilin-
memektedir. Bu antikorlar ¢oklu organ trombozu ve
trombositopeni gelistiren aFL pozitif hastalarda tani-
sal zorluklara neden olabilirler.

Tablo 3. Sistemik inflamatuar yanit sendromu tani kriterleri.?*

e Vicut 1sisi >38 °C veya <36 °C

e Kalp hizi >90/dk

e Solunum hizi >20/dk, PaCO2 <32 mmHg

e Beyaz kirenin >12,000/mm? veya <4000/mm? olmasi veya
periferik yaymada >% 10 immattr formlarin saptanmasi
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Guncellenmis Tanisal Algoritmalar

Yukarida tartisilan nedenlerden dolayi, KAFS nin akut
dénemde tanisi oldukga zor olabilir. Ayirici taninin tek bir
tantya indirgenemedigi durumlarda hastanin siirekli ola-
rak degerlendirilmesi gerekmektedir.

2002 yilinda KAFS icin 6nerilen simiflandirma kriterle-
ri Tablo 2’de 6zetlenmistir.” Bu kriterler “olast (probable)”
KAFS hastalarinin, “kesin (definite)” KAFS hastalarindan
ayrilabilmesi agisindan 6nemlidir. Ayrica bu kriterler, son
on yil boyunca, KAFS hastalar1 i¢in sistematik bir sekilde
tant imkani saglanugtr. 2010 yilinda Galveston, Teksas,
ABD’de yapilan 13. Uluslararas: aFL. Kongresi'nde, top-
lant1 organizasyon komitesi tarafindan olusturulan ‘Katas-
traofik AFS Caligma Grubu’ giincellenmis KAFS tan1 algo-
ritmalarini gelistirmistir.”” Bu algoritmalar, ¢oklu organ

trombozu olan hastalar degerlendirilirken, klinisyenler (ve

aragtirmacilar) icin basamakli yaklagimi 6nermektedir (bkz.

Algoritma A-C).

1. Hastada AFS veya persistan aFL pozitifligi oykiisi
var mu? Katastrofik AFS gelisen hastalarin yaklasik ya-
rist daha 6nce herhangi bir tromboz 6ykiisti olmayan
hastalardir.”’ Tanisal algoritmadaki ilk basamak detay-
li bir 6yki almakur; giincellenmis Sapporo AFS siuf-
landirma kriterlerine gére" tanida AFS olup olmadig,
veya klinik olarak aFL pozitifligi ile iligkilendirilmis
bulgusu olmayan hastalarda kalic1 aFL pozitifligi (LA
testi pozitif ve/veya orta-yiiksek titrede aFL. ELISA)
tanida 6nem tagimaktadirlar (bkz. Algoritma A). Her
ne kadar antikardiyolipin (aCL) IgA ve anti-B.-glikop-
rotein-I (af2GPI) IgA giincellenmis Sapporo simiflan-

Guncellenmis Sapporo kriterlerine
gore AFS veya aFL pozitifligi

OykUsu olmasi

Evet

l

=3 organda 1 haftadan
kisa strede gelisen yeni
tromboz varligi

/\

Hayir

l

Algoritma B'ye gidin

Hayir, ama 2

Evet

organda yeni

tromboz varligi

l l

Biyopside
mikrotromboz

O

Evet Hayir Evet
Kesin Olasi Olasi
KAFS KAFS KAFS

Biyopside
mikrotromboz

O

Hayir

l

KAFS
degil

Algoritma A. Antifosfolipid sendromu 6ykust veya kalici antifosfolipid antikor (aFL) pozitifligi olan hastalarda katastrofik antifosfolipid sendro-
mu tanisi:?" (Elsevier Oxford'un izni ile kullanilmistir). *Pozitif aFL tanimi igin bizim 6nerimiz: Lupus antikoagulan (LA) pozitifliginin Uluslararasi
Tromboz ve Hemostaz Toplulugu rehberlerine gore belirlenmis olmasi;?* antikardiyolipin antikorunun (aCL) IgG/M =40 U olmasi, ve/veya anti-p2-
glikoprotein-I antikorunun (ap2GPl) IgG/M=40 U olmasi. Dikkatli olunmasi gereken ve ileri degerlendirme gerektiren durumlar: (a) LA testinin an-
tikoagulan tedavi altindaki hastalarda bakilmis olmasi, (b) aCL veya aB2GPI IgG/M titrelerinin 20-39 U arasinda olmasi ve/veya (c) aCL veya ap2GPI

IgA'nIn tek pozitif aFL ELISA testi sonucu olmasi.
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dirma kriterlerinin pargasi olmasa da, son zamanlarda
AFS klinik bulgular1 gosteren ve izole aCL IgA ve
aP:GPI IgA porzitifligi olan hastalar bildirilmistir.”**
Son olarak, eger bir hastada bagka bir otoimmiin has-
talik oykiisii var ise (6zellikle lupus), KAFS i¢in klinik
stiphe daha yiiksek olmalidir. Coklu organ trombozu
olan ancak AFS veya kalic1 aFL pozitifligi 6ykiisi ol-
mayan hastalar i¢cin Algoritma B ve C kullanilmalidir.
2. Hastanm bir haftadan kisa siirede gelisen ii¢ veya
daha fazla organ trombozu bulunuyor mu? Kisa sii-

Bir haftadan kisa stirede =3
organda yeni tromboz

l

Evet

y

aFL Pozitifligi #1* ——

Evet

y

Biyopside
mikro- tromboz

T

Evet Hayir

l l

AFL pozitifligi #2**

N\

AFL pozitifligi #2**

O\

Evet Hayir Evet Hayir
v v v v
Kesin Olasi Olasi KAFS
KAFS KAFS KAFS degil
v v
aFL'yi yeniden aFL'yi yeniden
degerlendir degerlendir

Sadece 2 organda
yeni tromboz

Hayir

re igerisinde gelisen (bir haftadan kisa) ¢oklu organ (li¢
veya daha fazla) tutulumuna dair klinik kanitin olmast,
KAFS icin 6nemlidir. Ancak bir haftadan kisa siire ice-
risinde gelismis olan iki yeni organ trombozun varligy,
(bir haftadan uzun ve bir aydan kisa siirede gelisen
tgtinci bir organ trombozu olsun veya olmasin) taniy
‘olas’” KAFS olarak degistirebilir. Ayrica hematolojik
bulgular ayr1 bir organ tutulumu olarak sayilmamalidur.

3. Hastanm biyopsi ile kanitlanmis mikrotromboz ta-

nist var mu? ‘Kesin’ KAFS tanst icin gerekli kriterler-

—

Algoritma C'ye gidin

Baska bir
aciklama var mi?

l

Hayir Evet

l

Biyopside
mikro- tromboz

Evet - —> Hayir

y

KAFS degil

/

AFL pozitifligi #:2** ———» Hayir

l

Evet

v

Olasi
KAFS

v
aFL'yi yeniden
degerlendir

Algoritma B. Antifosfolipid sendromu 6ykist olmayan veya kalici antifosfolipid antikor (aFL) pozitifligi olan hastalarda katastrofik antifosfolipid sen-
dromu tanisi?" (Elsevier Oxford'un izni ile kullanilmistir). *Pozitif aFL tanimi icin bizim &nerimiz: Lupus antikoagilan (LA) pozitifliginin Uluslararasi
Tromboz ve Hemostaz Toplulugu rehberlerine gére belirlenmis olmasi;* antikardiyolipin antikorunun (aCL) IgG/M =40 U olmasi, ve/veya anti-B2-gli-
koprotein-I antikorunun (ap2GPI) IgG/M=40 U olmasi. Dikkatli olunmasi gereken ve ileri degerlendirme gerektiren durumlar: (a) LA testinin antiko-
agulan tedavi altindaki hastalarda bakilmis olmasi, (b) aCL veya ap2GPI IgG/M titrelerinin 20-39 U arasinda olmasi ve/veya (c) aCL veya af32GPl IgA'nin
tek pozitif aFL ELISA testi sonucu olmasi. **12 hafta arayla iki kez “pozitif aFL testi” (orjinal Sapporo klasifikasyon kriterleri alti hafta arayla iki pozi-
tif aFL testi gerektirirken, gtincellenmis Sapporo kriterlerinde bu stire 12 hafta olarak degistiriimistir).""
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Algoritma C. Antifosfolipid sendromu 6ykisu veya kalici antifosfolipid antikor (aFL) pozitifligi olan hastalarda katastrofik antifosfolipid sendro-
mu tanisi:?" (Elsevier Oxford'un izni ile kullanilmistir). *Pozitif aFL tanimi icin bizim énerimiz: Lupus antikoagtlan (LA) pozitifliginin Uluslararasi
Tromboz ve Hemostaz Toplulugu rehberlerine gore belirlenmis olmasi;?* antikardiyolipin antikorunun (aCL) IgG/M =40 U olmasi, ve/veya anti-f2-
glikoprotein-I antikorunun (ap2GPI) IgG/M=40 U olmasi. Dikkatli olunmasi gereken ve ileri degerlendirme gerektiren durumlar: (a) LA testinin an-
tikoagulan tedavi altindaki hastalarda bakilmis olmasi, (b) aCL veya ap2GPI IgG/M titrelerinin 20-39 U arasinda olmasi ve/veya (c) aCL veya aB2GPI
IgA'nin tek pozitif aFL ELISA testi sonucu olmasi. **12 hafta arayla iki kez “pozitif aFL testi” (orjinal Sapporo klasifikasyon kriterleri alti hafta aray-
la iki pozitif aFL testi gerektirirken, gtincellenmis Sapporo kriterlerinde bu stire 12 hafta olarak degistirilmistir)."”

den bir tanesi kii¢iik damar tutulumunun patolojik ola- sinin olmamasi, bu hastalarin ‘kesin’ katastrofik AFS
rak konfirmasyonu olsa bile, bazen biyopsi alinmasi yerine ‘olas’ katastrofik AFS olarak kaydedilmesinin
akut KAFS atagi sirasinda miimkiin olmayabilir. Ulus- ana nedenidir.” Giincellenmig KAFS tan1 algoritmala-
lararast KAFS kayit sistemindeki hastalarin bir kismin- rina gore, yeni bir biyopsi varliginda veya yeni bir pa-
da mikrotromboz konfirmasyonunu saglayan biyopsi- tolojik bilginin (6rnegin otopsi) elde edilmesi duru-
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munda tanimin yeniden degerlendirilmesi diigtintilme-
lidir (trombotik olaydan birkag hafta sonra bile olsa).

4. Hastada c¢oklu organ trombozu ve/veya mikrot-
rombozlari aciklayacak bagka bir klinik durum var
mu? Katastrofik AFS tanisi koyarken kargilagilan en bii-
yiik zorluk, ¢coklu organ trombozu olan hastalarda aFL
pozitifliginin ilk kez saptaniyor olmasi ve hastanin diger
tromboz risk faktorlerine de sahip olmasidir (6rnegin;
ameliyat sonrast doénem, diger trombotik mikroanji-
opatilerin belirtilerinin varligi sepsis varhiginda veya
sepsis yoklugunda enfeksiyon varhgi, DIK veya HIT
varligr). Bu tip hastalarda genel bir senaryo antikoagii-
lasyon sirasinda ilk kez tespit edilen LA testi pozitifligi
ve/veya diisiik titrede aFL ELISA testidir. Ozetle, ¢ok-
lu organ trombozu i¢in baska nedenleri olabilecek has-
talarda, KAFS tanisi ¢cok dikkatli ve strekli bir deger-
lendirme sonrasinda konulmalidir.

Sonuc

Tanimlandig1 dénemden bu yana aFL pozitif hastala-
rin az bir kisminin neden KAFS olarak tanimlanan ¢oklu
organ yetmezligi gelistirdigi halen bilinmemektedir. An-
cak erken tani ve agresif tedavi bu hastalarin prognozu agi-
sindan ¢ok onemlidir. Giincellenmis tani algoritmalarina
gore hastalar1 degerlendirmek hem erken hem de dogru
tant agisindan 6nemlidir. Bu algoritmalarda dikkat edil-
mesi gereken 6nemli basamaklar sunlardir: i) hikayede
AFS tanist veya kalic1 aFL pozitifligi, ii) ti¢ veya daha faz-
la organda bir haftadan kisa siirede gelisen yeni tromboz
varligy, iii) mikrotrombozun biyopsi ile gosterilmesi, ve iv)
coklu organ trombozuna veya mikrotromboza yol acabile-
cek diger nedenlerin ekarte edilmesi.
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