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Summary: This is a case of a 17-year old girl with right radial and left popliteal arterial occlusion. This was diagnosed with
clinical examination, arterial colour doppler and pletismography. For further evaluation this girl was refered to KBC Zagreb,
Pediatric clinic and Clinic for heart and coronary deseases where she was diagnosed with antiphospholipidal syndrome. Her
laboratory parameters tested positive for lupus anticoagulant. Digital subtraction angiography confirmed the colour dopler

results.

Descriptors: antiphospholipidal syndrome, contraception, arterial occlusion

Pacijentica je djevojka rodena 1992. u Puli. Visoka je 163
cm, teska 52 kg. Otac joj je bolovao od Mb Hodgkina, a
umro je od sr¢anog infarkta u 45 godini zivota. Majka boluje
od eksudativnog eritema, a od 7. do 12. veljace 2010. lijecila
se na nasem odjelu zbog flebotromboze povrsne femoralne
vene lijeve noge, sa Sirenjem u poplitealnu venu i vene lijeve
potkoljenice. Do sada je bila zdrava, enarhe sa 14 godina.
Menstrualni ciklusi uredni. Djevojka ne pusi, ne koristi dro-
ge. Nikakve alergije nisu poznate, niti je bolovala od neke
teze bolesti. Uzima oralnu kontracepciju od 8 mjeseca 2009.
Posljednju tabletu uzela 8 dana prije dolaska u bolnicu.

Tegobe su kod djevojke pocele 11. studenog 2009. kada
se pojavio crvenkasti tockasti osip na prstima ruku i stopala,
a promjene su se povukle na antihistaminiku. Desetak dana
kasnije poplavio joj je mali prst desne ruke uz pojavu crven-
kastog osipa, hitno je upucena u vaskularnu ambulantu zbog
hladnih i blijedih prstiju na lijevom stopalu. Palac je bio i
malo cijanotican.

26

Na lijevoj nozi se palpirala samo zajednicka femoralna
arterija (AFC), a poplitealna arterija (AP), prednja tibijalna
arterija (ATA) i straznja tibijalna arterija (ATP) nisu se pal-
pirale. Na desnoj nozi bile su uredne pulzacije svih arterija.
Na lijevoj ruci su palpirale sve arterije, a na desnoj ruci radi-
jalna arterija nije palpirala. U¢inila se odmah pletizmogra-
fija prstiju oba stopala. Dobivena je gotovo ravna linija na
prstima lijevog stopala (Slika 1).

Doppler arterija ruku pokazao je okluziju desne radijalne
arterije, a doppler arterija nogu okluziju AP i okluziju ATA
i ATP lijeve noge.

Zatim je ucinjen color doppler arterija nogu: lijevo u po-
drucdju poplitealne arterije u duzini od cca 4 cm nedetek-
tibilan spektar, odnosno protok. Arterija ispunjena hipoe-
hogenim sadrzajem. Distalno post stenoticki, odnosno post
okluzivni spektri. ATA se detektira u proksimalnoj tre¢ini
potkoljenice, ATP u cijeloj duzini. Arterija dorsalis pedis ne-
detektibilna (Slika 2).
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Slika 1

Tjelesni je fizikalni nalaz bio uredan. U laboratorijskim
nalazima lagano povisen kolesterol 4,74 mmol/l i CRP 6,2
mg/l. Kolagulogram pokazao je produzeno APTV te su
odredena antifosfolipidna protutijela. Nalaz je bio pozitivan.
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Pletizmografski nalaz donjih ekstremiteta ukazuje na
ishemiju prva dva prsta lijevo, a ostali prsti nesto boljeg na-

laza nego jucer (Slika 3).

Na prstima ruku losiji nalaz desno §to odgovara okluzi-

—O

ji radijalne arterije

desno. S obzirom na promjene na vise

lokalizacija indicirana dodatna sistemska obrada na klinici.

Na primijenjenu

terapiju trobolizom klinicka se slika po-

boljsala, a dopler nalaz je bio uredan (Slika 4)
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Slika 3 - Doppler arterija ruku 10. 2. 2010.
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Na pletizmografiji prstiju obih $aka registrira se po-
djednaki pulsni val na svim prstima.
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Slika 4 - Pletizmografija prstiju $aka 10. 2. 2010.
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RASPRAVA

Prikazujemo ovaj rijedak slucaj, jer se ni najstariji lije¢nik
na Torakovaskularnom odjelu, s 40-godi$njim radnim isku-
stvom, ne sje¢a da smo do sada lije¢ili tako mladu pacijenti-
cu sa okluzijom krvnih zila ekstremiteta. Sli¢nih primjera u
literaturi ima malo. U nasoj literaturi je u zadnjih 5 godina
opisan jedan slucaj duboke venske tromboze kod djeteta od
14 godina 2006. godine.

Antifosfolipidni sindrom (Hughesov sindrom) klinicki je
poremecaj koji se ocituje ponavljanom arterijskom i ven-
skom trombozom, gubitkom trudnode i/ili trombocitopeni-
jom uz prisutnost antifosfolipidnih protutijela (lupus anti-
koagulant - LAC i antikardiolipin - aCL) u krvi. Bolest je
jo$ poznata pod nazivom sindrom ljepljive krvi ili sindrom
fosfolipidnih protutijela, a prvi ju je 1983. opisao dr. Graham
Hughes. Tradicionalno se dijeli na primarni i sekundarni
oblik sindroma; u primarnom ne postoje dokazi povezano-
sti s nekom drugom bole$¢u, dok je kod sekundarnog oblika
prisutan sistemski eritematozni lupus ili neki drugi reuma-
toloski, tj. autoimuni poremecaj. Toénu ucestalost ovog sin-
droma u populaciji vrlo je tesko odrediti, buduc¢i da se speci-
fi¢na protutijela javljaju u brojnim drugim bolestima, pa ¢ak
i u odredenom postotku zdravih ljudi. Istrazivanja pokazuju
da se antifosfolipidni sindrom mnogo ¢esce javlja u zena, $to
je karakteristi¢no i za druge reumatologke bolesti. Premda
je karakteristi¢an za mladu populaciju, javlja se i kod djece
(u literaturi je opisan pocetak bolesti kod djeteta od osam
mjeseci) te starijih ljudi (3).

Nastup tromboze uglavnom je epizodan i nepredvidljiv, a
moze se javiti u malim, srednjim ili velikim krvnim Zzilama.
Pogodeni mogu biti cerebralni vaskularni sustav, koronarne
arterije, plu¢ni vaskularni sustav, arterije i vene ekstremite-
ta, jetrene i bubrezne vene, o¢ne arterije i vene, kao i nad-
bubrezne Zlijezde. U principu se venska tromboza (ovisno
o zahva¢enom podrudju) ocituje oticanjem nogu, pojavom
ascitesa, tahipnejom, perifernim edemima ili abnormalnim
nalazom fundoskopije prilikom pregleda o¢iju. Kod arterij-
ske tromboze uglavnom imamo pojavu mozdanog udara te
znakove infarkta miokarda, uz cest nalaz gangrene distalnih
ekstremiteta.

Kod nekih pacijentica dolazi do ponavljanih pobacaja
poglavito u drugom ili treem tromjese¢ju trudnode, $to
je Cesto prvi znak da bi se trebalo posumnjati i u ovaj sin-
drom. Takoder se moze ocitovati preuranjenim porodom
uz pojavu teske preeklampsije, ekplampsije ili insuficijencije
placente. Ve¢ina neuroloskih abnormalnosti nastaje kao re-
zultat cerebrovaskularne tromboze i manifestira se kao TIA
ili mozdani udar.

Dijagnoza antifosfolipidnog sindroma se postavlja na te-
melju klinicke slike i u pozitivnom nalazu antifosfolipidnih
protutijela (aPL) u krvi.

Potrebno je zadovoljiti barem jedan od sljede¢ih labora-
torijskih kriterija:

— prisutnost LAC (lupus antikoagulant) protutijela u
plazmi u 2 razli¢ita navrata s razmakom od barem 12
tjedana,

— prisutnost umjerenog ili velikog broja aCL (antikar-
diolipinskih) protutijela (IgG ili IgM) u serumu ili
plazmi u 2 ili viSe navrata s razmakom od barem 12
tjedana,

— prisutnost umjerenog ili velikog broja anti-beta-2 gli-
kproteinskih protutijela (IgG ili IgM) u 2 ili viSe navra-
ta s razmakom od barem 12 tjedana.

Od ostalih laboratorijskih nalaza naj¢e$¢i nalaz jest trom-
bocitopenija koja je uz LAC glavni pokazatelj velikog rizika
za nastanak paradoksalne tromboze. Ipak, ako broj trombo-
cita padne na broj manji od 50.000 po mikrolitri, povecava
se opasnost i od krvarenja. Uz prisutnost IgM aCL protutije-
la Cest nus nalaz jest i hemoliticka anemija.

Kod tromboze potrebno je provesti kompletno antikoa-
gulacijsko lijecenje intravenoznom ili subkutanom primje-
nom heparina, nakon cega slijedi terapija varfarinom. Pre-
ma najnovijim dokazima, prihvatljive vrijednosti INR-a (In-
ternational Normalized Ratio) su 2,0-3,0 za vensku i 3,0 za
arterijsku trombozu. Za teske i refraktorne slucajeve moze
se pokusati s kombinacijom varfarina i acetilsalicilne kiseli-
ne, a terapija je nerijetko doZivotna.

Uz pravilno lije¢enje i promjenu Zivotnog stila, ve¢ina
pacijenata s primarnim antifosfolipidnim sindromom Zivi
normalno i zdravo. Ipak, kod odredenog broja pacijenata
nastavljaju se javljati trombotske epizode unato¢ agresivnoj
terapiji; takve osobe ¢esto umiru u ranijoj Zivotnoj dobi. Pa-
cijenti sa sekundarnim oblikom sindroma imaju sli¢nu pro-
gnozu kao oni s primarnim, no ovdje morbiditet i mortalitet
ovisi i o reumatoloskoj, tj. autoimunoj bolesti koja se nalazi
u podlozi.

ZAKLJUCAK

Na Klinici je na temelju nalaza autoantitijela (pozitivnog
lupus antikoagulansa, izrazito poviSenih beta 2 glikoprotei-
na i poviSenih vrijednosti antikardiolipina; aCL-IgG i aCL-
IgM) postavljena dijagnoza antifosfolipidnog sindroma,
a misljenje je da je tromboza posljedica uzimanja kontra-
cepcijskih pripravaka, te je savjetovan prestanak uzimanja.
Odredena terapija Martefarin 1+1/4 bl i Andol 100 mg svaki
dan, uz kontrole PV-a.

Djevojka se kontrolira na Klinici za bolesti srca i krvnih
zila u Zagrebu, a antikoagulantnu i antiagregacijsku terapiju
redovno uzima.
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