AZ ANTIFOSZFOLIPID SZINDROMA ES MEDDOSEG
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Anamneézis- 43 eves nobeteg

Antifoszfolipid szindréma (APS)

Struma nodosa, Hashimoto thyreoiditis, levothyroxin substitutio.
Microcytosis, enyhe anaemia, vaspotlas p.o. és i.v. 2x thrombophlebitis a
branul helyén (Gl kivizsgalas negativ). 2014. myomatosis uteri, 2015.
uterus gobok eltavolitasa, cervix polypectomia, 2019. myomectomia uteri,
hasi adhesiok lysise, lezart tubak, szamtalan missed ab. 2016 ota
vizsgaltak infertilitas miatt, 2016-t6l 5 sikertelen IVF. 2017. Thrombophylia
vizsgalat: anti- cardiolipin és [82- glycoprotein szlrb6tesztek pozitivak.
2016 ota lupus anticoagulans, [82-glikoprotein, cardiolipin pozitiv, az
utobbi kettd estében magas I1gM- izotipusu autoantitestek jelenléte.
Direkt Coombs neg. 2019. 05. Immunologia: ANA pozitivitas, magas anti
ds-DNS. 2016 ota lupus anticoagulans, R2-glikoprotein, cardiolipin pozitiv,
az utobbi kettd tekintetében  ELISA alapjan magas IgM-izotipusu
autoantitestek jelenléte, ENA neg. Se- ELFO norm, C3/C4 norm, ACNA
neg, RF neg, gammaglobulin norm., drVVS, APTI, PTI, INR norm).
Anyai agon rheumatoid arthritis, mélyvénas thrombosis és tidéembdlia.

Vélemeény: Antifoszfolipid-szindroma. Sikeres IVF terhesség estén
LMWH bevezetése indokolt. Egyel6re SLE diagnozisa aktualisan nem
fogalmazhatdo meg, egyik ismert kritériumrendszerre tekintettel sem. SLE
iranyu panaszok nincsenek. A pozitiv csaladi anamnézis (mater: RA) miatt
IS szoros observatio javasolt systemas autoimmun korkép iranyaban. 2020.

Thromboembodlias események és magzatvesztés konstellaciojaként
definialtak 1983-ban. Primer (kb. 60%) vagy szekunder APS: SLE 40%-ban,
idoskor, tumorok, gyogyszerek stb. Genetika: HLA-DR7, DR4, DRw53,
DQw7, és C4 null allélek. Infekciok: baktériumok és virusok (Borrelia
burgdorferi, Coxiella burnetii, Treponema, hepatitis C, HIV, COVID-19,
Epstein-Barr virus (EBV), and Leptospira). Gyogyszerek: chlorpromazine,
procainamide, quinidine, and phenytoin. Az antifoszfolipidek molekularis
targetjei: cardiolipin, serin, protein kofaktorok: [382-glikoprotein,
prothrombin, protein C/ S, stb. Az APL-ek thrombotikus eseményeket,
vasoconstrictiot és implantatio gatlast okoznak. A laborban PL dependens
véralvadasi idok megnyulasa : APTI, dRVVT, higitott prothrombin idé.

Szovodmeények: thrombotikus események, tudovérzés, terhességi
patholdgia, medddség, katasztrofa antifoszfolipid szindréma.

2023 ACR/EULAR ANTIPHOSPHOLIPID

SYNDROME CLASSIFICATION CRITERIA

1. Vénas thrombosis (macrovascularis) domén
2. Artérias thrombosis (macrovascularis) domén

3. Microvascularis domen: I. gyanitott: livedo racemosa, tiddvérzés, livedoid
vasculopathia, antiphospholipid nephropathia (2). Il. bizonyitott: myocardium: nem obstruktiv

coronaria myocardialis infarctus (5)

4. Terhességi domén (preeclampsia (1), vetélések (1), preeclampsia vagy placenta insuff (3) +/- vetélés),
preeclampsia és placenta insuff (4) +/- vetélés

5. SZI,Vbi”entYl,j domeén (billenty(i vastagodas (2), billenty(i vegetatio (4)-verrucosus valvulopathia)
6. Hematoldgia domén- thrombocytopenia-20-130 G/L (2)

7. domén lupus anticoagulans assay: csak egyszer (1). Perzisztals (5)

8. domén: anticardiolipin és [R2-glicoprotein pozitivitas kszepes vagy magas titer(
lgM tipusu aCL és/vagy R2glikoprotein (1) Mérsékelten pozitiv 1IgG aCL és/vagy R2glikiprotein (4) Magas pozitiv 1IgG aCL
vagy R2 GP (5) Magas pozitiv IgG aCL és [52 GP (7)

februar és 2022.10. kozott 17 plazmaferezis a tartds haromszoros LA, anti-
32-GP és anti- CL pozitivitas miatt

2022.02. 6. IVF dtjan sikeres terhesség, LMWH bevezetése

2022. oktober: sectio cesarea: lany Ujszulott

APS valdszinl 3 < pont klinikai és 3 < pont laboratoriumi kritériumok

https://ard.bmj.com/content/82/10/1258

Terapia-EULAR ajanlas 2019

Esetismertetés- 36 éves nObeteg

2007. Thrombosis sinus transversus l.s.  Bal. o. temporalis. isch. laesio Primer thrombosis prophylaxis: ASA
allomanyverzésekkel. Syncumar bevezetese _ _
m | Secunder thrombosis prophylaxis: VKA, LMWH, esetleg NOAC
Dg.: antifoszfolipid- szindroma S Y :

' W, Medddbseég: ASA, profilaktikus vagy terapias dozisu LMWH
2018.04. gyermekvallalasi szandék: LMWH-ra valtas 1\&~ o

Terhességi patholdogia esetén: LMWH, hidroxichloroquin, steroid, IVIG
2019.01. zavartalan terhesség, sectio c.: fiu gyermek. Warfarinra visszaallas. 2021.
Raynaud tlunetek, atmeneti kisizileti duzzanatok. Th.: Steroid, NSAID.
2023.06. sclerodactilia, scleroderma szer( diffuz béreltérés (ANA IIF: pozitiv: 1:80,
1:320, finoman granulalt, nucleolaris mintazat), kromatin ellenes AT, IIF: pozitiv-
mitotikus dots, ENA ELISA: pozitiv, Scl-70 elleni T, ELISA: 95 U (<20).
2023.07. Pozitiv kapillarmikroszkopia, kritériumrendszer teljesilt: Progressziv
szisztémas sclerosis igazolodott. 40%-os NSIP (nem specifikus interstitialis

CAPS (katasztrofa antifoszfolipid szindroma): LWMH, steroid és TPE/+IVIG
(Rituximab, eculizumab)
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tud6betegség) ILD (interstitialis tud6betegség)- bioldgiai therapia javasolt. Dyspnoés A
panasz nincs, csokkent FEV/FVC, csokkent DLCO. 2023.08.-t6l mikofenolat-mofetil, \
rituximab-ra engedélykérelem beadva, photopheresis. “

Megbeszeles

Mi a kozos?

Az antifoszfolipid szinrdoma (APS) thrombotikus eseményeket, valamint
* Thrombotikus esemenyek terhességi, szulészeti komplikaciokat okozd autoimmun betegség,
amelyben harom autoantitest emelkedettség figyelhetd meg: anti-
cardiolipin, [82-glikoprotein és lupus anticoagulans. Egészséges
populacidban is jelen lehet, fontos a perzisztalo fennallas igazolasa vagy
kizarasa 12 hét kulonbséggel elvégzett kontroll vizsgalattal. Gyakran
infekciok, akar gyogyszerek, daganatos betegsegek is triggerelhetik a
kialakulasat. Medddbség esetén kotelez6 a szlirése. Az antifoszfolipid
szindroma tarsulhat szisztémas lupus erythematasus (SLE), rheumatoid
arthritis (RA) vagy a kevert kot6szoveti betegség (MTCD) mellé. Fontos a
korai felismerés, a primer illetve secundaer prevencio elkezdése, a
terhességi szovbdmeények megelbzése egyénileg valasztott terapiaval
(testsuly, vesefunkcio, thrombocytopenia fuggvényében), CAPS ellatasa
gyogyszeres, valamint extracorporalis kezelési lehetdséegekkel.

e Meddbseg

* Antifoszfolipid szindroma

e LMWH mellett teherbeesés

e Szisztémas autoimmun betegség: az els6 esetben varhatd SLE-
systemas lupus erythematosus iranyu kifutas, masodik esetben
progressziv szisztémas sclerosis alakult ki.




	1. dia: Az antifoszfolipid szindróma és meddőség

