Tobb szervet érint6 katasztrofalis thrombotikus tiinetegyiittes sikeres kezelése bioldgiai

(rituximab) terapiaval
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A Katasztrofalis antifoszfolipid szindroma egy potencialisan nagy mortalitassal jard ritka
csoportja az antifoszfolipid szindroméanak. A korképet thrombotikus vihar jellemzi, amely
legalabb 3 szervi érintettséggel és szovettanilag igazolt kisér okkluzidval jar.

19 éves férfi betegiink esetében 2007 6ta ismert SLE. 2011-ben igazolodott szekunder
antifoszfolipid szindroma. A klinikai képet a lupus nephritis és rekurrald thrombotikus
események uraltadk, kozepesen sulyos szerologiai és laboratériumi paraméterek mellett.

2014. marciusdban infekcié okozta gasztrointesztindlis tiinetcsoport ¢és sulyosbodo
thrombocytopaenidja miatt keriilt sor felvételére. Felvételét kovetden emelkedd salakanyag
szintekkel a vesefunkcié progressziv romlasat észleltiik. A kialakuld veseelégtelenség mellett
bal fels6 végtagja paretikussa valt. A siirgds koponya CT az a. cerebri media ellatasi terliletén
irt le ischaemias 1éziokat. A fokozodo hasi fajdalom hatterében hasi CT-vel igazolt 1ép, jobb
vese €s truncus coliacus thrombosis igazolodott. A laboratoriumi €s szeroldgia eredmények
koziil az emelkedett, ismerten endothel ellenes antifoszfolipid antitest titerek, valamint sulyos
thrombocytopaenia, anaemia és magas salakanyag szintek emelhetéek ki. A klinikai kép a
szeroldgiai eltérésekkel alatdmasztotta a katasztrofalis antifoszfolipid szindroma diagndzisat.
A roml6 vesefunkcid miatt vesebiopszia tortént, amely a glomerulosokban kapillaris kacsokat
okkludalé microthrombosisokat irt le. Intenziv osztalyunkon multiparamtrikus monitorozas
mellett az akut veseelégtelenség miatt haemodiafiltratio indult. A thrombotikus kaszkad
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trombotikus vihar uralhatova valt, amit a vesefunkcié javulasa nem kovetett. Kezelését
2x1000 mg rituximab adasaval egészitettiik ki. A rituximab adasat kovetden szignifikansan
javult a vesefunkcid, a haemoadiafiltratio elhagyhatova valt. 5 hét elteltével betegiink jo
altalanos allapotban, elfogadhat6d vesefunkcios paraméterek mellett otthonaba bocsajthatova
valt.

Esetiink is alatamasztja azokat az igen kis szamu irodalmi adatokat, amelyek alapjan a B
terapia refrakter esetekben hatékonynak bizonyulhat, csakigy, mint ennek a katasztrofalis
thrombotikus tiinetegyiittesnek a kezelésében.



