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Antifosfolipid sendromu (AFS), cogunlukla kan pihtilar1 ve gebelikle ilgili komplikasyonlarla
karakterize edilen otoimmdiin bir hastaliktir. Ancak, AFS ile iliskili klinik semptomlarin
spektrumu genistir ve AFS, kronik bobrek hastaligi, kalp kapagi anormallikleri, diisiik trombosit
sayilar1, anemi ve ciltte kii¢iik kan damarlarinin hasariyla iliskili olan livedo (dantel benzeri bir
desenle kirmizims1 mor renkteki renk degisikligi) gibi diger sorunlara da yol acabilir.
Antifosfolipid Sendromu farkindalig1 arttik¢a, aragtirmalar i¢in kullanilan AFS Simiflandirmasi
ile klinikte kullanilan AFS Tanis1 arasindaki farki ayirt etme gerekliligi de artmaktadir.

Tibbi arastirmalar i¢in, belirgin ve benzer hastalik 6zelliklerine sahip hasta gruplarini
tanimlamak amaciyla siniflandirma kriterleri gelistirilmistir. Bu kriterler, klinik ¢alismalara dahil
edilen hastalarin benzer klinik profillere sahip olmasini saglamak i¢in belirli hastalik 6zelliklerini
bilingli olarak igerir. Buna karsilik, klinikte kullanilan tan1 yaklagimlar1 daha kapsayici olmalidir;
¢linkii hekimlerin, hastalik belirtileri mevcut siniflandirma Kriterlerinin disinda kalsa bile,
hastaligin tiim spektrumunu tantyabilmeleri gerekir. Tan1 kriterlerinin amaci, belirli bir hastaliga
sahip oldugu diisiiniilen miimkiin oldugunca ¢ok sayida hastay1 tanimlayabilmektir, bu da daha
spesifik bir hasta grubunu tanimlamay1 amaclayan daha kati siniflandirma kriterleriyle zitlik
gosterir (1). Antifosfolipid Sendromu i¢in iki farkli siniflandirma kriteri bulunmasina ragmen (2-
4), evrensel olarak kabul edilen bir tan1 kriteri yoktur.

Antifosfolipid Sendromu Simiflandirmasi:
1999 yilinda ilk olusturulan ve 2006 yilinda giincellenen Revize Sapporo AFS Siniflandirma

Kriterleri, AFS arastirmalarinin standardize edilmesinde 6nemli bir adim olmustur (2). Bu
kriterlere gore, AFS siniflandirmasi en az bir klinik olay (kan pihtilar1 veya gebelikle ilgili klinik
problemler) ve bir pozitif laboratuvar belirteci (lupus antikoagiilan testi [LA], antikardiolipin
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antikorlar1 [aCL] veya anti-P>-glikoprotein-I antikorlar1 [ap.GPI]) gerektirir. Revize Sapporo
AFS Siniflandirma Kriterleri'nin basitlestirilmis bir versiyonu Tablo 1'de gosterilmektedir.

Tablo 1: Revize Sapporo AFS Siniflandirma Kiriterleri (basitlestirilmis) (2)

Klinik Kriterler
Arterlerde, venlerde veya kii¢iik kan damarlarinda kan pihtilar

veya

Gebeliklerde olumsuz sonuglar
e Gebeligin 10. haftasindan once ii¢ veya daha fazla spontan diisiik veya,
e Gebeligin 10. haftasinda veya sonrasinda agiklanamayan fetal 6liimler veya,
e 34. haftadan 6nce preeklampsi (hamilelikten sonra 20. haftadan itibaren
yuksek tansiyon ve idrarda protein) nedeniyle erken dogum veya eklampsi
(preeklampsinin siddetli bir formu olup, annede nobetler ve koma da
goriilebilir)

Laboratuvar Kriterleri (antifosfolipid antikor (aFL) testleri)

e Pozitif lupus antikoagiilan testi
o Pozitif antikardiolipin antikoru (aCL) IgG veya IgM
o Pozitif anti-Beta->-glikoprotein-I antikoru (a2GPI) IgG veya IgM

Son Degerlendirme:

Arastirma amagclari i¢in en az bir klinik kriter ve bir pozitif aFL testi varsa hasta

"Antifosfolipid Sendromu" olarak siniflandirilir.

Arastirma i¢in faydali olmasina ragmen, Revize Sapporo AFS Siniflandirma Kriterleri, baz1 diger
iyi bilinen AFS belirtilerini kapsamaz, aCL/aB>GPI pozitifligi i¢in net sinirlar sunmaz, ve kan
pihtilagsmasini etkileyebilecek diger risk faktorlerini dikkate almaz. Bu eksiklikleri gidermek
amaciyla, Amerikan Romatoloji Dernegi (ACR) — Avrupa Romatoloji Dernekleri Birligi
(EULAR) AFS Siniflandirma Kriterleri 2023 yilinda olusturuldu. Bu kriterler, daha ayrintili,
puan tabanli bir siniflandirma sistemidir, ve bu organizasyonlar tarafindan onaylanan dort
asamal1 bir metodolojiye dayali olarak gelistirilmistir. Bu puan tabanli agirlikli kriterler, sekiz
alan (alt1 klinik ve iki laboratuvar) igerir ve ayrica bir giris sart1 (en az bir ilgili klinik olay ve
pozitif bir aFL testi) igerir. Hem klinik hem de laboratuvar alanlarinda {i¢ veya daha fazla puan
toplayan hastalar, arastirma i¢in AFS olarak siniflandirilir. Bu yeni model, AFS'nin heterojen bir
hastalik olarak gelisen anlayisini yansitarak, ¢caligmalarda hasta se¢iminin 6zgiilligtinii
(spesifikligini) artirir (Tablo 2).
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Tablo 2: 2023 ACR/EULAR AFS Siniflandirma Kcriterleri (basitlestirilmis) (3,4)

Adim 1: Giris Kriterleri

En az bir klinik kriter (asagida belirtilen alanlar 1'den 6'ya kadar) ve pozitif antifosfolipid
antikor (aFL) testi (lupus antikoagiilan testi veya antikardiolipin veya anti-Beta-»-
glikoprotein-I (ap.GPI) antikorlarinin [IgG veya IgM] orta-yiiksek titreleri), klinik kriterden

ti¢ y1l i¢inde olmalidir.

Adim 2: Klinik Alanlar

Alan 1. Makrovaskiiler (Venéz Tromboemboli [VTE]) Puan
Yiiksek VTE risk profili ile VTE 1
Yiiksek VTE risk profili olmadan VTE 3
Alan 2. Makrovaskiiler (Arteriyel Tromboz [AT]) Puan
Yiiksek kardiovaskiiler hastalik (KVH) risk profili ile AT 2
Yiiksek KVH risk profili olmadan AT 4
Alan 3. Mikrovaskiiler* Puan
Stipheli 2
Kesinlesmis 3

* Stipheli: Livedo racemosa, livedoid vaskiilopati (damar hastalig1) lezyonlar1 muayene ile,
akut/kronik AFA-nefropati (bobrek hastaligi) fiziksel muayene ve/veya laboratuvar ile, veya
akciger kanamasi belirtiler ve goriintiileme ile.

Kesinlesmis: Livedoid vaskiilopati patoloji ile; akut/kronik AFA-nefropati patoloji ile;
akciger kanamasi (BAL veya patoloji ile); miyokard (kalp kasi) hastaligi goriintiileme veya

patoloji ile; veya adrenal kanama goriintiileme veya patoloji ile.

Alan 4. Obstetrik Puan

Uc veya daha fazla ardisik pre-fetal (<10 hafta) ve/veya erken fetal (10 hafta 0 giin
- 15 hafta 6 giin) 6ltimleri 1

Fetal 6liim (16 hafta O glin — 33 hafta 6 giin) (siddetli 6zellikler gosteren
preeklampsi (PEC) veya siddetli 6zellikler gosteren plasental yetersizlik (PI)
(plasenta ile ilgili sorunlar nedeniyle fetal iyilik halindeki degisiklikler) olmadan

fetal 6liim) 1
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34 hafta 0 giinden kiigiik gebeliklerde siddetli 6zellikler gosteren preeklampsi
(PEC) veya siddetli 6zellikler gosteren gebelik hipertansiyonu (PI), fetal 6liim olsa

da olmasa da. 3

34 hafta 0 giinden kiiciik gebeliklerde, siddetli 6zellikler gdsteren preeklampsi
(PEC) ve siddetli 6zellikler gosteren gebelik hipertansiyonu (PI), fetal 6liim olsa da

olmasa da. 4
Alan 5. Kalp Kapakgigi Puan
Kalinlasma 2
Vejetasyon ** 4

** Kapakgiklar lizerinde oturan, aFL'nin kapakgiklarda olusturdugu hasara bagli olarak

gelisen pihtilasmis doku artiklari.

Alan 6. Hematoloji Puan

Trombositopeni (en diigiik deger 20-130 x10°/L) 2

Adim 3: Laboratuvar (aFL) alanlan

Alan 7. Koagulasyon temelli fonksiyonel test ile aFL testi (lupus antikoagiilan

testi [LA]) Puan
Pozitif LA (tek — bir kez pozitif) 1
Pozitif LA (persistan — kalic1 olarak pozitif) 5

Alan 8. Kat1 faz yontemiyle yapilan aFL testi (antikardiyolipin antikoru [aCL]
ELISA ve/veya anti-Beta-2-glikoprotein-I antikoru [ap2GPI] ELISA [persistan

- kahicr olarak pozitif])*** Puan
Orta-yiiksek diizeyde pozitif (IgM) (aCL ve/veya apGPI) 1
Orta diizeyde pozitif (IgG) (aCL ve/veya a2GPI) 4
Yiiksek diizeyde pozitif (IgG) (aCL veya ap>GPI) 5
Yiiksek diizeyde pozitif (IgG) (aCL ve af.GPI) 7

*** Orta diizey (40-79U) ve yiiksek diizey (>80U) aCL/a,GPI, enzim bagli immiinosorbent testlere
(ELISA) dayanmaktadir.

Adim 4: Son Degerlendirme — Toplam Puan

Aragtirma amagli olarak “Antifosfolipid Sendromu” olarak siniflandirmak i¢in, klinik

alanlardan en az 3 puan ve laboratuvar alanlardan en az 3 puan olmasi gerekir.
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Antifosfolipid Sendromu (AFS) Tanisi:

Klinik uygulamada, evrensel olarak kabul edilmis AFS tani kriterleri bulunmamaktadir. Bu
nedenle AFS tanisi, hastanin AFS ile iligkili klinik semptomlarinin dikkatli degerlendirilmesine,
aFL test sonuglarinin yorumlanmasina (6rnegin tek seferlik mi yoksa siirekli pozitiflik mi, diisiik
diizey mi yoksa orta-yiiksek diizey aCL/af>GPI pozitifligi mi, ya da ti¢lii — ikili — tekli aFLL
pozitifligi gibi) ve klinik probleme neden olabilecek diger faktorlerin (6rnegin kan pihtilar1 gibi)
g6z oniinde bulundurulmasina dayanur.

Kan pihtilarinin, ¢ogu zaman, ¢ok faktorlii oldugunu unutmamak énemlidir. Antifosfolipid
antikor pozitif hastalarda bir kan pihtis1 gelistirdiginde, hipertansiyon veya Ostrojen kullanimi
gibi baska risk faktorleri de mevcut olabilir (1). Ayrica, aFL testi pozitif ¢ikan her hasta AFS
degildir ve AFS ile iligkili klinik semptomlar1 olan her aFL pozitif hasta da AFS siniflama
kriterlerini karsilamayabilir.

Sonuc:
Antifosfolipid Sendromu siniflama kriterlerinin amaci, yaygin ve tipik AFS ile iliskili klinik

belirtilere dayali olarak AFS’ye sahip olma olasilig1 yiiksek olan hastalar1 klinik ¢aligmalar igin
tanimlamaktir. Yaygin bir yanlis diisiince, AFS siniflandirma kriterlerinin ayn1 zamanda tani
kriteri olarak da kullanilmas1 gerektigidir. Antifosfolipid Sendromu siniflandirma kriterleri,
hekimlere tan1 koymada yol gosterici olabilir; ancak, hastanin bir biitiin olarak
degerlendirilmesine dayanan klinik kararin yerini almamalidir.

Antifosfolipid Sendromu tanisin1 koymak zor olabilir. Belirtiler bagka risk faktorlerine
baglandiginda tan1 gdzden kagabilir veya ornegin, tek seferlik zayif pozitif bir aFL test sonucu
ile, yanlis tan1 konulabilir. Bu nedenle, dogru tan1 ve en uygun tedavi yonetimi i¢in, klinik
belirtilerin dikkatlice degerlendirilimesine ek olarak, standartlagtirilmis aFL test sonuglarinin
titizlikle yorumlanmasi biiyiik 6nem tasir.
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