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OZET

Venéz tromboembolizm vendz sistemde trombiis olusumu ve olugan
trombiislerden pulmoner arterlere emboli atmast ile karakterizedir. Ol-
dukca fatal seyreder. Faktor V Leiden (FVL) ve Protrombin G20210A
mutasyonlar: etyolojide en sik yer alan genetik faktorlerdir. Portal ven
trombozu ise genellikle karaciger sirozunun bir komplikasyonudur.
Olgumuzda faktor V Leiden mutasyonun ¢ok seyrek goriilen ve olduk-
ca fatal seyreden total portal ven trombozu gozlemledik. Olugan portal
hipertansiyon ve buna bagh komplikasyonlar sonucunda hasta sepsise
girdi ve kaybedildi. Akut ve agresif geligen tromboz olgularinda stk
karsilagilan nedenler ekarte edildiginde faktor V Leiden mutasyonu da
mutlaka aragtiriimahdir

Anahtar kelimeler: Venoz tromboz, Faktor V Leiden, Mutasyon 1691
G>A, Portal ven trombozu

SUMMARY

A Case Report: Portal Venous Trombosis due Factor V Leiden
Mutation

Venous thromboembolism includes thrombosis of venous system and
embolism to the pulmonary arteries. It is a very fatal disease. Factor V
Leiden and Prothrombin G20210A are the most common inherited risk
factors. Portal thrombosis is commonly a comploication of cirrhosis.
In our case we see a total portal venous thrombosis which was a rarely
and fatal complication of factor V Leiden mutation. Our patient died
because of sepsis related with portal hypertension and its complicati-
ons. We must be search factor V mutation when we look fort he reason
of acute and aggressive thrombosis cases.

Key words: Venous thrombosis, Factor V Leiden, Mutation 1961 G>A,
Portal venous thrombosis

GiRis

Vendz tromboembolizm bagta derin bacak venleri ol-
mak iizere vendz sistemde trombiis olusumu ve olusan
trombiislerden pulmoner arterlere emboli atmasi ile ka-
rakterize olan, 6liimciil seyreden bir hastaliktir. Her yil
ortalama 200,000 kisi vendz tromboembolizm ve komp-
likasyonlann nedeniyle kaybedilmektedir. Bu hastalarin
biiyiik kismi hastanede yatan hastalardir (1).

Tromboz cesitli genetik ve cevresel faktorlere bagh
olarak ortaya ¢ikabilir. Faktér V Leiden (FVL) ve Prot-
rombin G20210A mutasyonlar etyolojide en sik yer alan
genetik faktorlerdir (2-4). FVL mutasyonu X’e bagli re-
sesif gecis gosterir. Ostrojen bazli hormon replasman te-
davileri, oral kontraseptif ilaglarin kullanim, sigara obe-
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zite, gebelik gibi ¢evresel faktérler de tromboz riskini
arttinir (5).

Portal ven trombozu ise genellikle karaciger sirozu-
nun bir komplikasyonu olarak (6), nadiren de ekstrahe-
patik portal sistemde trombiis olusumu ile karakterizedir.
Genellikle kendisini portal hipertansiyon, 6zofagus ve
gastrik venlerde varis kanamas ile gosterir (7,8). Hasta-
lar genellikle komplikasyonlara bagh olarak kaybedilir.
Etyolojisinde tromboza yol agan genetik ve gevresel fak-
torlerin yam sira karaciger kanseri, infeksiyonlar, siroz
gibi lokal faktérler de etkili olmaktadir (9,10).

OLGU

Ozgegmisinde herhangi bir hastalik dykiisii, ilag ya
da uyusturucu madde kulanmimu 6ykiisti olmayan 22 ya-
sindaki erkek hasta hastaneye yatirilmadan yaklagik 15
giin 6nce istahsizlik, halsizlik, bulant1 ve midede siskin-
lik hissi gikdyetleri ile 6zel bir hastaneye bagvurmustur.
Burada yapilan fizik muayenesinde hastada hepatomega-
li saptanip, hastaya tiim batin ultrasonografisi yapilmsg-
tir. Ultrasonografi sonucunda karaciger boyutlan hafif
artmug, parankimde belirgin heterojenite ve batin igeri-
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sinde septali asit birikimi saptanmustir. Ultrasonografi
deki bulgularin karaciger sirozunu isaret ettigi ve septali
asitin de tiiberkiiloz peritoniti olabilecegi diigiiniilmiis-
tiir. Hastadan 6ncelikle asit s1vis1 alinip hiicre sayim, bi-
yokimyasal inceleme ve tiiberkiiloz icin AARB testi ya-
pilmustir. Orneklerin sonucunda hastadan alinan asit s1vi-
smin transuda nitelifinde oldugu ve tiiberkiiloz basilini
icermedigi saptanmustir. Bunun iizerine hasta karaciger
sirozu ve asit On tamisi ile hastanemizin i¢ hastahiklan
servisine sevk edilmistir.

f¢ hastaliklan servisine yatirilan hastaya yeniden tiim
batin ultrasonografisi ve tiim batin ve portal sistem angi-
ografik manyetik rezonans tetkiki yapilmasi planlanmis-
tir. Hastanm ultrasonografisinde grade I hepatosteatoz,
alt batin ince bagirsak anslarinda dilatasyon ve septali

Resim 1: Portal vendeki trombozun MR Anjiografik
goruintiisi

Resim 2: Portal vendeki trombozun MR Anjiografik
goriintiisti
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serbest asit saptanmugtir. Yapilan tiim batin ve portal sis-
tem angiografik manyetik rezonans incelemesinin sonu-
cunda ise ana portal vende, intrahepatik portal dallarda,
portal konfliiens diizeyi, splenik ven ve siiperior mezen-
terik venin iist kesiminde total tromboz goriiniimii sap-
tanmugtir (Resim: 1 ve 2). Hastadan tekrar parasentez ile
stvi alinmug ve patolojik inceleme yapilmis, inceleme so-
nucunda benign sitolojik inceleme saptanmugtir.

Tetkiklerin yapildif: siirecte hastada progresif olarak
16kosit artis1, ates yiikselmesi ve karaciger enzimlerinde
artis olmus ve hastada hematemez ve melena gelismistir.
Ates yiikseklifi devam eden hastada suur bozuklugu ve
uykuya meyil saptanmas: ve genel durumunun gittik¢e
kotiilesmesi iizerine, hastada asite bagl olarak gelisen
primer peritonit ve buna bagh sepsis baglangic: diisiiniil-
miis ve hasta icin reanimasyon konsiiltasyonu istenmis-
tir.

Serviste yapilan ilk incelemesinde hastadan suuru
bulanik, uykuya meyilli, genel durumu koétii, Glaskow
Koma Skalas: 12 idi. Hasta takipneik, her iki akciger alt
zonlarda krepitan raller mevcuttu. Batin distandii idi.
Hastadan alinan arteryel kan gazinda pH; 7,496, pO2;
59,9, pCO2; 28,2 saptanmas! iizerine hasta yogun baki-
ma alind.

Yogun bakimda hastanin portal ven trombozunun eti-
yolojisinin aragtiriimasi amaciyla hastadan hepatit mar-
kerleri, HIV markerleri i¢in 6rnekler gonderildi. Ayni
zamanda olas1 protein C, protein S, antitrombin IIT eksik-
likleri, Protrombin gen mutasyonu ve faktdor V Leiden
mutasyonunun arastirilmas: amaciyla da drnekler génde-
rildi. Hastadaki portal sistem trombozuna baglh olarak
ortaya ¢ikan portal hipertansiyonun 6nlenmesi amaciyla
hastaya transjuguler intrahepatik porto-sistemik sant uy-
gulanip uygulanamayacafi arastirildi. Ancak hastada
mevcut olan trombozun son derece yaygin olmasi nede-
niyle sant agilmasinin miimkiin olmadig1 6grenildi. Has-
tanin mevcut primer peritoniti nedeniyle antibiyoterapi-
sinin degistirilmesine karar verildi.

Hastanin yogun bakima yatiginin ticiincii giiniinde
batin distansiyonunun giderek artmasi ve solunumu giig-
lestirmesi nedeniyle hastadan parasentez yoluyla s1v1 bo-
saltilmasina karar verildi. Aralikli olarak hastadan 3500
ml hafif kanli, yar1 berrak siv1 bosaltildi. S1v1 bosaltilma-
sinin ardindan hastanin genel durumu kismen iyilesme
gosterdi ve hastada oral alim basladi. Ancak iki giin ice-
risinde hastada tekrar takipne bagladi. Bunun iizerine ge-
kilen PA akciger grafiginde bilateral plevral siv1 saptan-
mas1 iizerine, hastadan pleurocan yoluyla bilateral sivi
bosaltildi. Genel durumunda diizelme saptanan ve sepsis
tablosundan ¢ikan hasta yogun bakima yatisinin onuncu
giiniinde i¢ hastaliklan servisine ¢ikarildi.

Hasta servise ¢ikarildiktan iki giin sonra genel duru-
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munun bozulmas! ve solunum giicliigli gelismesi iizerine
tekrar yogun bakima alindi. Alinan arter kan gazinda pH;
7,175, pO2; 63,5, pCO2; 58,1 olmas: lizerine, hasta en-
tiibe edilerek mekanik ventilasyona baglandi. Hastanin
gen mutasyonlarinin saptanmasi i¢in génderilen testlerin
sonucunda faktor V geninde 1691 G>A heterozigot mu-
tasyonu saptanmas! ile hastanin tanis1 kondu. Ancak has-
ta yofun bakima alimgimn dordiincié giiniinde sepsise
bagh direngli hipotansiyon nedeniyle kaybedildi.

Hastanin mevcut gen mutasyonunun ailesel kaynakl
olmasi nedeniyle, diger aile bireyleri de taramaya alindz.
Hastanin diger erkek kardesinde de aym1 mutasyon hete-
rozigot olarak saptand.

TARTISMA

Venéz tromboembolizm toplumumuzda sik¢a karsi-
lagnlan (Yillik 1000 kiside 1,3), hem genetik, hem de
cevresel birgok faktoriin etkiledigi bir hastaliktir (11).
Her yil ortalama 200,000 kisinin oliimiine yol agar (1).
Vemoéz tromboembolizme yol agan genetik etkenler tab-
lo-1’ de yer almaktadir (12). Bu faktorler igerisinde en

Tablo 1: Ven6z tromboembolizme yol acan genetik etkenler

TABLO-1; Veniz tromboembolizme yol acan genetik etkenler

*  FAKTOR V LEIDEN

* PROTROMBIN 20210 A ASYONU

+ HIPER HOMOSISTEINEMI

*  ANTIFOSFOLIPID ANTIKORLARI

«  ANTITROMBIN m1 EKSIKLIGH

o PROTEIN C EKSIKLIGI

*  PROTEIN 8 EKSIKLIGL

sik gozlenen mutasyonlar FVL ve Protrombin G20210A
mutasyonlandir. Genel toplumda %5 ve %2 oranlarinda
gozlemlenilirler (2-4). Eksojen Ostrojen kullanim, oral
kontraspetif ya da hormon replasman tedavisi, sigara
kullanimu, obezite tromboz riskini arttiran cevresel et-
menlerdir (5).

Tromboza egilimi arttiran faktorler arasinda FVL
mutasyonu en sik gézlemlenen nedendir. Vendz tromboz
olusan hastalarda %12 oraninda gézlenir. X’e bagh rese-
sif gecis gostermektedir. Mutasyon tek bir noktada olma-
maktadir. Birkag farkli dizilimdeki bozukluk aym etkile-

ri gostermektedir. En sik goriillen mutasyon 1691 G>A
mutasyonudur (2-4).

Olgumuzda faktér V Leiden mutasyonun ¢ok seyrek
goriilen ve oldukga fatal seyreden total portal ven trom-
bozu gozlemlendi. Ancak trombozu agreve edebilecek
bilinen herhangi bir etken saptanamadi. Portal venin akut
olarak total tikanmasi hastalifin ¢ok agresif seyretmesi-
ne yol acti. Olusan portal hipertansiyon ve buna bagh
komplikasyonlar sonucunda hasta sepsise girdi ve kay-
bedildi.

Sonug olarak; Akut ve agresif gelisen tromboz olgu-
larinda sik kargilagilan nedenler ekarte edildiginde faktor
V Leiden mutasyonu da mutlaka arastirilmali ve mutas-
yon saptanan olgularin ailelerine de mutlaka mutasyon
taramas: yapilmalidir.
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