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Polisitemi Vera (PV) eritrositlerin asiri liretimine neden olan primer bir hematopoetik kék hiicre hastaligidir. Ayni zamanda beyaz kiire ve
trombosit artisina da neden olabilir. Polisitemi hastalarinda gériilen miyokard enfarktiisiiniin (ME) nedeni genellikle hipervizkositeye
bagli gelisen tromboz olarak diisiiniiliir ve bu hastalarda koroner trombdisiin tedavisi ve yonetimi kanama riski nedeni ile zordur. Bu ya-

zida, nadir olarak gériilebilen bir vaka olarak 50 yasinda yeni tani almis PV hastasinin akut ST segment elevasyonlu ME ile basvurmasi-
ni sunduk. Ayrica, PV hastalarinda trombozu artmasini etkileyen klinik ve genetik faktérleri gézden gegirdik.

Anahtar Kelimeler: Polisitemia Vera, Tromboz, Akut miyokard enfarktiisii

Acute Myocardial Infarction in a Patient with Polycytemia Vera

Abstract

Polycythemia Vera (PV) is a primary bone marrow stem cells disorder that causes an overproduction of red blood cells. It may also re-
sult in the overproduction of white blood cells and platelets. The existence of myocardial infarction (Ml) in PV is generally attributed to
thrombosis because of hyperviscosity and management and treatment of coronary thrombosis is very challenging due to bleeding risk.
In this report, we describe a 50-year-old man with recently diagnosed PV and revealing with acute ST-segment elevation MI; this is a rel-
ative rare association. Furthermore, we have reviewed the genetic and clinical factors causing thrombosis in patient with PV.
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Giris

nun laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayiminda he-
Miyeloproliferatif hastaliklar (MPH), farklilasma ve ~ moglobin 19 g/dL, hematokrit %60, 16kosit 12100 K/pL,

olgunlagsmada kesinti olmaksizin miyeloid serinin proli-  noétrofil %74, lenfosit %13, trombosit 1062 K/pL saptan-
ferasyonu ile karakterize hematopoetik kok hiicre hasta- ~ mis. Tani aninda bakilan RQ-PCR analizi sonucu
liklaridir. Bu hastalarda morbidite ve mortalitenin iki te-  BCR/ABL - p210 fiizyon gen transkripti negatif ve JAK2
mel nedeni kanama ve trombozdur. Esansiyel trombosi- (p.V617F) mutasyonu pozitif olarak saptanan olguya po-
temi (ET) ve polisitemia vera (PV) hastalarinin %12-39'u |isitemia vera tanisi konmus ve flebotomi uygulanarak

ilk olarak tromboz ile bagvurur; bundan daha fazlasi da hemoglobin 17 g/dL, hematokrit %51’e disiirilmiis.
tanidan sonra bir trombotik komplikasyon gecirir.">  Hastaya 500 mg/giin dozunda hidroksiiire (Hydrea) te-

Miyoloproliferatif hastaliklara eslik eden akut ME'de  qayisj baslanarak takibe alinmis. Hastada koroner arter
olusan koroner trombisiin olusumundan genellikle hi-

perviskosite ve trombositoz sorumlu tutulmaktadir.”2 Bu
olgu sunumunda polisitemia vera’ll olgularda artan
tromboz riski ile iliskili olabilecek etkenleri tartismayi
amacladik.

hastaligi agisindan risk faktorii olarak sadece sigara igi-
mi mevcutmus. Aile anamnezi, hipertansiyon, diabetes
mellitus ve hiperlipidemisi olmayan hasta polisitemia
vera tanisi aldiktan 1 ay sonra istirahatte baslayan ret-
rosternal baski tarzinda gogus agrisi olmasi tzerine acil

servise basvurdu. Hastaya cekilen elektrokardiyografide

Olgu Sunumu (Sekil 1) V1-5'te ST yiikselmesi goriilmesi tizerine akut

Elli yasinda erkek olgu aile hekimine ellerde uyusma  anteriyor ME tanisi ile primer perkiitan koroner girigim

ve karincalanma sikayeti ile bagvurmus ve yapilan tam  (PKG) yapilmak Gzere isleme alindi. Koroner anjiyogra-
kan sayiminda hemoglobin 19 g/dL saptanmasi tizerine  fisinde sag koroner arter (RCA) ve sirkiimfleks arter (Cx)
hastanemiz hematoloji poliklinigine basvurmus. Olgu- ~ tamamen acik iken (Sekil 2), sol 6n inen arter (LAD)
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proksimalden tamamen tikali (Sekil 3) saptanan olguya
primer PKG karari verilerek isleme devam edildi. LAD
proksimal trombdis ile tam tikali oldugu saptandi (Sekil
4) ve trombis aspirasyonu sonrasi olguya stent implan-
te edildi ve lezyon tam agildi (Sekil 5). Olguya asetilsa-
lisilik asit (ASA), klopidogrel, unfraksiyone heparin, be-
tabloker, ACE inhibitort, statin tedavisi ile birlikte koro-
ner trombiis olmasi nedeni ile intravenz yoldan tirofi-
ban uygulandi. Hastane yatisi boyunca olguda tekrar ag-
rn olmadi ve ST segmenti izoelektrik hatta dondi.
Yatisinin 3. gtintinde yapilan ekokardiyografide sol ven-
triktil apeksi hipokinetik izlendi ve ejeksiyon fraksiyonu
%55 olarak hesaplandi. Hastanin akut ME ile basvuru-
sunda cahisilan laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin
16,4 g/dL, hematokrit %47, lokosit 14500 K/pL, trom-
bosit 613 K/pL, total kolesterol 178 mg/dL, HDL 41
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Sekil 1: Basvuru aninda ¢ekilen 12 derivasyon yiizeyel elek-
troardiyografide V1-5'te ST segment elevasyonu akut ante-
riyor miyokard enfarktiisiinii géstermektedir.

Sekil 2: Koroner anjiyografi ile sag koroner arterin (RCA)
normal oldugu gésterilmistir.

mg/dL, LDL 112 mg/dL ve trigliserid 125 mg/dL saptan-
di. Olgudan yapilan genetik testlerden Faktor Il
(G20210A), Faktor V (G1691A, Leiden) ve MTHFR
(C677T) mutasyonu saptanmamis olup (Homozigot
Wild Type) MTHFR (A1298C) heterozigot tip mutasyon
ve PAI-1 (4G/5G 4G/4G) homozigot mutasyon saptandi.
Olguya yapilan ACE I/D gen polimorfizmi sonucunda I/1
genotipi saptandi.

Sekil 3: Koroner anjiyografide sirkiimfleks arter (Cx) normal,
sol 6n inen arter (LAD) proksimalden tamamen tikali (ok) ol-
dugu gésterilmistir.

Sekil 4: Perkiitan koroner girisim esnasinda LAD kilavuz tel
ile gecildikten sonra liimeni dolduran tromblis ok ile gdste-
rilmistir.
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Sekil 5: Koroner trombiis aspirasyonu ve stentleme sonrasi
tam acilan LAD gdésterilmistir.

Tartisma

Miyeloproliferatif hastaliklarda arteryel ve venoz
trombotik olaylar normal poptilasyona gore yiksek
oranda gozlenmektedir. Arteryel ve venoz trombozlar
Ph(-) MPH’lerde morbidite ve mortalitenin 6nemli ne-
denlerinden biridir.2 Miyeloproliferatif hastaliklarin,
ozellikle de polisitemia vera ve esansiyel trombozun
(ET) klinik seyri, mikrosirkiilasyon bozukluklari, arteryel
ve venoz trombozlara neden olan trombofilik bir du-
rumla karakterizedir. Mikrosirktilasyon bozukluklari PV
ve ET hastalarinda en tipik trombotik bulgulardir ve gev-
resel, serebral, koroner, cilt ve abdominal damarlarin ug
arteryel dolasimindaki trombosit trombuslerinin neden
oldugu cok genis yelpazedeki klinik semptomlarin so-
rumlusudurlar. MPH’lerde arterlerin trombotik okltizyo-
nu genellikle serebral ve koroner arterleri etkilemekte-
dir.'34 MPH’lerde ven6z tromboemboli genelde alt eks-
tremitenin derin venz trombozu ve buna bagli pulmo-
ner emboli olarak ortaya ¢iksa da atipik yerlesimli venoz
trombozlar da bu hastalik grubuna 6zgti olarak gortile-
bilmektedir. PV'li hastalara baktigimizda %38'nin PV ta-
nisindan 6nce trombotik hadise 6ykust oldugunu goru-
riiz. Bunlarin dortte tict arteryal tromboz iken dortte bi-
ri venoz trombozdur. Bu hadiseler tanidan 6nceki 5 yil
icinde yaygindir ve sonraki 10 yil boyunca da sik olma-
ya devam eder. Sunulan olguda tani konulduktan bir ay
sonra akut anteriyor ME gelismistir.

Eritrositoz ve kirmizi kiire anomalileri: PV'de yiksek

hematokrit degerlerinin protrombotik etkisi, kan viskozi-
tesiyle paralellik gosteren oldukga yiiksek trombotik
riskle iliskilidir.34 Tedavi edilmemis PV vakalarinda,
trombotik olaylarin ¢ogu, kan viskozitesine ozellikle
hassas olan serebral dolasimda meydana gelmektedir.
PV ve ET hastalarinda beyaz kan hiicrelerinin sayisinin
artmasi tromboz icin bir risk faktoridar. Hematolojik de-
gerler arasinda lokosit sayisi PV ve ET’de vaskiiler risk
ile iliskili bulunan tek parametredir. Trombozun iyi ta-
nimlanmig bir risk faktori olan yas, PV ve ET'de de
trombotik riskin major bir belirleyicisidir. 60 yasin Us-
tinde olmak PV ve ET hastalarinda vaskiler komplikas-
yonlar icin major bir risk faktoridir. Sunulan olgu 50
yasinda olup 60 yas alti grupta yer almakta idi.

Dogal antikoagtilanlarin (antitrombin, protrombin C
ve S) konjenital bozukluklari ve genetik mutasyonlar
(faktor 5 Leiden ve protrombin G20210A) gibi herediter
trombofilik durumlarin ven6z trombozlarin patogene-
zinde 6nemli islevi oldugu bilinmektedir.> Buna ek ola-
rak, ytiksek homosistein diizeyleri ve antifosfolipid anti-
korlarin varligi hem arteryel hem de ven6z trombozlarin
riskini etkileyebilir.> Bu durumlarin genel poptilasyonda
sik gortilmesi PV ve ET hastalarinin 6nemli bir kisminda
da bu trombofilik durumlarin sik oldugunu ve trombotik
riski arttirmada bir rolt olabilecegini dustindirmektedir.
Yapilan calismalar sonucunda PAI-1 4G/ 4G polimorfiz-
minin ME ve strok icin artmis risk tastyip tasimadig; tar-
tismal bulunmustur.#¢ Sunulan olguda da PAI-1 4G/5G
4G/4G homozigot mutasyonu saptandi. Yapilan bazi ¢a-
lismalarda ACE D aleli ile ME arasinda anlamli iligki
gosterilmistir. Sunulan olguda ACE I/D gen polimorfizmi
sonucunda I/l genotipi saptandi. Janus Kinaz 2 mutasyo-
nu tastyan MPH'Li hastalarda tromboz riskinin bu mu-
tasyonu tagimayan hastalara gore daha sik oldugunu bil-
diren c¢alismalar vardir.#¢ Sunulan olguda JAK2
(p-V617F) mutasyonu pozitif olarak saptanmistir.

Sonug olarak, klasik risk faktorlerine sahip olmayan
bu polisitemia vera olgusunda diger koroner damarlar
tamamen normal iken gelisen akut anteriyor ME'nin ne-
deni koroner trombuis olarak distndlmustir. Bu sunum-
da koroner tromblse neden olabilecek, hipervizkosite
ve trombositoza eslik eden olasi genetik risk faktorleri
tartisitimistir. Hastamizda gozlemledigimiz MTHFR ve
PAI-1 gen mutasyonunun polisitemia verada tromboze
meyili arttirabilir ve bu hastalarda artan trombozdan so-
rumlu olabilir.
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