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NON-SIROTIK PORTAL HIPERTANSIYONUN NADIR BiR NEDENi: PRIMER
ANTIFOSFOLIPiD SENDROMU

Turgay ULAS', Cemal BES’, Emine GULTURK’, Esat NAMAL', Fatma PAKSOY’,
Didem GOKCEN GURBUZ’, Fatih BORLU

OZET

Antifosfolipid sendrom, serumda uzun siire antifosfolipid antikorlarin varligi, vendz ya da arteriyel trombozlar,
tekrarlayict gebelik kayiplar1 veya trombositopeniyle karakterize sistemik otoimmiin bir hastaliktir. iki formu
tanimlanmustir: baska hig bir hastaligin eslik etmedigi birincil antifosfolipid sendrom ve genellikle sistemik lupus
eritematozus gibi bagka bir hastaliga eslik eden ikincil antifosfolipid sendrom. Klasik 6zellikleri livedo
retikularis, splinter hemorajiler, yilizeysel tromboflebit ve bacak iilserleri gibi deri bulgulari; serebral, retinal ven
trombozu gibi vendz trombotik olaylar; gecici iskemik atak ya da iskemik infarktlar gibi arteriyel trombotik
olaylar, tekrarlayici erken-term spontan diisiikler ve trombositopenidir. Budd-Chiari sendromu, hepatik veno-
okluzif hastalik, kiigiik hepatik venlerin okliizyonu, nodiiler rejeneratif hiperplazi ve portal hipertansiyon gibi
cesitli karaciger hastaliklar1 da antifosfolipid sendromu birlikteligiyle literatiirde bildirilmistir. Biz de burada
literatiirde oldukga nadir goriilen bir birliktelik olan primer antifosfolipid sendromuyla iligkili non-sirotik portal
hipertansiyon olgusu sunuyoruz.

Anahtar sozciikler: Antifosfolipid sendrom, portal sistem, hipertansiyon

A Rare Cause of Non-Cirrhotic Portal Hypertension: Primary Antiphospholipid Syndrome

SUMMARY

The antiphospholipid syndrome involves long-term persistence of serum antiphospholipid antibodies and
hypercoagulability manifested by venous or arterial thrombosis, recurrent pregnancy loss or thrombocytopenia.
Two forms of the syndrome have been described: the “primary syndrome” where there is no evidence of an
underlying disease, and the “secondary syndrome”, mainly in the setting of systemic lupus eryhematosus. Classic
features of antiphospholipid syndrome include cutaneous signs, such as livedo reticularis, splinter hemorrhages,
superficial thrombophlebitis, and leg ulcers; venous thrombotic events, such as cerebral or retinal vein
thrombosis; arterial thrombotic events, such as transient attacks or ischemic infarcts, recurrent spontaneous
early-term abortions, and thrombocytopenia. Also various hepatic manifestations have been reported with
antiphospholipid syndrome in literature, including Budd-Chiari syndrome, hepatic-veno-occlusive disease and
occlusion of small hepatic veins, nodular regenerative hyperplasia and portal hypertension. Herein we present a
rare case of non-cirrhotic portal hypertension associates with a coexisting primary antiphospholipid syndrome..

Olgu Sunumu
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Antifosfolipid sendromu (APS); arteriel ve
vendz tromboz, tekrarlayan fetal kayip ve kanda
antikardiyolipin antikorlarin varlig ile karekterize bir
klinik tablodur '. Altta yatan bir hastalik olup
olmamasina goére APS birincil ve ikincil olarak
siniflandirilir. Ikincil APS'nin en sik nedeni Sistemik
Lupus Eritematozus (SLE) dur’.

Portal hipertansiyon, portal vendz sistemde
direncin artmasi ve buna bagli olarak splenik kan
akimindaki artigla karakterizedir. Portal kan akimina
karsi artmig direng, portal vendz konjesyona ve
hipertansiyona yol ag¢maktadir Portal
hipertansiyonun primer veya sekonder antifosfolipid
sendromlarina eslik edebilecegi bazi vakalarda
bildirilmistir *°. Biz de portal hipertansiyon tablosu ile
kendini gosteren olan bir birincil APS olgusunu

sunmak istedik.
OLGU SUNUMU

Yirmialt1 yaginda erkek hasta, digeti ve burun
kanamasi, halsizlik, gézlerde sararma ve bacaklarda
varis yakinmalart ile bagvurdu. Hastanin gikayetleri 2
yil once halsizlik ve bacaklarda sislik seklinde
baslamig. Son 2 aydir da diseti ve burun kanamasi
varmis. Fizik muayenede hasta subikterik, TA 110/60
mmHg, nabiz 76/dk, alt ekstremitelerde yaygin petesi
ve ekimotik lezyonlar ile kronik vendz yetmezlik
bulgular1 mevcuttu. Batinda yaygin vendz
kollateraller, palpasyonla karaciger kot kavsinden 4
cm, dalak 5 cm palpabl, perkiisyonla traube kapali
bulundu. Laboratuvar tetkiklerinde SGOT:42 U/L,
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SGPT:22 U/L, GGT:148 U/L, ALP:230 U/L, total
bilirubin: 3.8 mg/dl, direkt bilirubin:2.2 mg/dl,
albumin:3.2 gr/dl, globulin:3.7 gr/dl, protrombin
zamani:17.2 saniye, aktive parsiyel tromboplastin
zamani:116, fibrinojen:315 mg/ dl, hemograminda
Hgb:6.4 g/dL, Het:21.4 %, Wbc:6900 /uL, P1t:3000
L, MCV:71.2 fL saptandi. HBsAg ve Anti HCV
negatif bulundu. Periferik yaymada atipik hiicre
saptanmadi. Kemik iligi biyopsisinde ilik
hiperselluler tespit edildi ve atipik hiicre goriilmedi.
Batin USG'de karaciger anteroposterior aksta 169
mm, konturu diizglin, parankim ekojenitesi tabii;
dalak boyutu 186 mm 6l¢iilmiis olup boyutu artmus,
hepatik ven kalibrasyonlart artmis olup, liimen ici
patoloji izlenmedi. Renkli doppler incelemede sag
popliteal vende subakut tromboz saptanirken, portal,
splenik ve hepatik venlerde tromboz lehine bulgu
saptanmadi. Ozofagogastroduodenoskopide grade3
Ozefagus wvarisleri ve portal hipertansif gastropati
goriildi. Hastaya non-sirotik portal hipertansiyon on
tanis1 konarak etyolojiye yonelik aragtirmalar yapildi.
Aktive parsiyel tromboplastin zamaninin uzun olmasi
izerine APS olabilecegi diisiiniilerek istenen
tetkiklerinde anti-kardiyolipin IgG:76.3 U/mL (N<I1)
, anti-kardiyolipin IgM:21 U/mL (N<10), anti Beta2
glikoprotein IgM:130 U/mL (N<12) ve anti Beta2
glikoprotein 1gG:109.5 U/mL (N<12) bulundu.
ANA:1/320 titrede pozitif, Anti dsSDNA zayif titrede
pozitif, VDRL: pozitif, Lupus antikoagulani negatif
bulundu. Hastada mevcut bulgularla SLE
diistiniilmedi. Hastanin geng¢ ve trombozunun olmast,
gastroskopide 6zofagus varisleri ve portal hipertansif
gastropatinin olmasi, hepatit belirteglerinin negatif,
ultrasonografide karaciger parenkim ekojenitesinin
tabii, karaciger fonksiyon testlerinin normal olmasi,
kronik karaciger hastaliginin periferik fizik muayene
bulgularinin olmamasi nedeniyle hastada kronik
karaciger yetersizligine bagli siroz diisiiniilmedi ve bu
nedenlerden dolay1 invazif bir islem olmasi nedeniyle
karaciger biyopsisi diigiiniilmedi. Kemik iligi ve diger
incelemelerde malignitenin ekarte edilmesi ve
antifosfolipid antikorlarinin varligi ile hastaya birincil
APS' ye bagli non-sirotik portal hipertansiyon tanisi
kondu. 1 mg/kg dozunda metilprednizolon ve diisiik
molekiil agirlikli heparin esliginde 5 mg/giin warfarin
tedavisi baslandi. INR >2 olunca heparin kesilip
warfarine devam edildi. Kanamaya ait bulgular
kaybolan ve genel durumu diizelen hasta poliklinik
takibine gelmek {izere taburcu edildi.

TARTISMA

Antifosfolipid sendromu, arteriyal ve vendz
tromboz, tekrarlayan diisiikler, serumda saptanan
artmis antifosfolipid antikorlar (lupus antikoagiilan,
antikardiyolipin antikorlar) ile karakterize otoimmiin
bir sendromdur. Genellikle arteriyel ve vendz
trombozlar, otoimmiin trombositopeni ve fetal
kayplarile seyreder **.
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Antifosfolipid antikorlarin varligi APS tanisinda
major serolojik bulgulardandir. Bu antikorlar
fosfolipidden ziyade serumda fosfolipid baglayan
antikorlara kars1 gelismektedir. Bu proteinler arasinda
en sik antikor gelisenler anti-B2-glikoprotein-I ve
protrombindir. Bu antikorlarin yaninda fosfolipidin
kendisine baglanan antifosfolipid antikorlar da vardir.
Bu antikorlar 6zellikle sifiliz, infeksiyoz
mononiikleoz, HIV enfeksiyonu ve bazi ilaglar
tedavileri sirasinda gelisebilir. En sik tespit edilen
antifosfolipid antikorlarlar lupus antikoagiilan,
antikardiyolipin antikor ve anti-32-glikoprotein-I'dir.
Bir kisim APS hastasinda ise sifiliz hastalarinda
rastlanan VDRL antijenine kars1 yanlis pozitif antikor
gelistigi de gozlenir °. Bizim olgumuzda da bu
antikorlardan antikardiyolipin antikor, anti-B2-
glikoprotein-I ve VDRL pozitif, lupus antikoagiilani
negatif olarak tespit edildi.

Portal hipertansiyon ile APS birlikteligi
gliniimiize kadar nadir bildirilmigtir. Mackworth-
Young ve arkadaslar1 tarafindan SLE'li bir hastada
beraberinde pulmoner hipertansiyonunda eslik ettigi
ilk vaka olarak yayinlamistir . Sonrasinda Bayraktar
ve ark. antifosfolipid antikorlari ile iliskili portal ve
pulmoner hipertansiyon vakasi sunmuslardir ve bu
vakada hastada portal sistemde tromboz lehine bulgu
saptanmamig ve portal hipertansiyonun in situ
mikrotrombozlara bagl olabilecegini belirtmislerdir
". Bu vakalarm 1siginda bu antikorlarin portal
hipertansiyon patogenezinde nedensel bir rol
oynayabilecegi belirtilmistir .

Sonug olarak APS'ye bagli portal hipertansiyon
nadir rastlanan bir durumdur. APS, hepatik ven
trombozuna bagli portal hipertansiyona neden
olabilecegi gibi, daha nadir olarak olgumuzda oldugu
gibi dolasan antifosfolipid antikorlara baglh
mikrotrombuslarin neden olabilecegi intrahepatik
portal hipertansiyona neden olmaktadir. Bu nedenle
nedeni ag¢iklanamayan non-sirotik portal
hipertansiyon etyolojisi arastirilirken APS akla
gelmeli ve bu hastaliga yonelik testler istenmelidir.
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