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Homosistinemiye Bagli

Serebral Ven6z Tromboz

(Olgu Sunumu)

OZET «iinik semptomlarinin olduk¢a dedisken
olmasindan dolayi serebral venéz trombozun (SVT),

tanisi zor konulabilmektedir (11). Sik gérilen etyolojik
nedenleri arasinda otomastoidit, hematolojik

bozukluklar, oral kontraseptif kullanimi,
dehidratasyon, travma, neoplaziler ve homosistinemi
yer almasina ragmen bazen herhangi bir neden
bulunamayabilir. (11). Bu yazida SVT'un nadir
nedenlerinden biri olan homosistinemi tanisi alan
22 yasindaki erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Homosistinemi, vendz sindis
tromboz

Venous Sinus Thrombosis
Due To Homocystinemia
(Case Report)

ABSTRACT 7re diagnosis of cerebral venous sinus
trombosis can be difficult because of different
clinical symptoms. Cerebral venous sinus trombosis
(CVST) may have no obvious precipitating cause,

although it has been associated with mastoid
infection, dehydration, trauma, contraseptive
medication, hematological disorders, neoplasia and
homocystinemia. We report 22 years old man with
CVST caused by homocystinemia.

Key Words: Homocystinemia, venous sinus
thrombosis

GiRis

Serebral ven6z tromboz (SVT) siklikla
genclerde goriilen ve potansiyel ciddi
komplikasyonlar: olan bir hastaliktir.
Otomastoidit, koagtilasyon bozukluklari, kollojen
doku hastaliklari, oral kontraseptif kullanimu,
dehidratasyon, travma ve neoplaziler sik goriilen
etyolojik faktorlerdir D, Homosistinemi de
nadiren SVT nedenleri arasinda yer almaktadir.
SVT’ lu olgular bas agris, bulanti, kusma, gérmede
azalma, artmis intrakraniyal basing¢ bulgulari,
inme, santral sinir sistemi enfeksiyonlarini taklit
eden fokal norolojik bulgular ya da jeneralize
nobetlerle karsimiza gelebilirler 3. SVI’nin
tanusinin zor olmast nedeniyle etyolojik faktGriin
ne olduguna y6nelik oldukca detayli inceleme
yapimalidir. '

OLGU

22 yasinda erkek hasta, huzursuzluk, bulanik
gorme, bas agrisy, kisilik degisikligi, biling kaybi,
kasilma yakinmalariyla acil servisimize basvurdu.
Hastanun Oykiisiinde, 3 hafta 6nce baslayan 6lim
korkulari, ajitasyon, iki giindiir belirginlesen

gorme kaybi ve bes kez olan, yaklasik 3-4 dakika
suren jeneralize tonik-klonik epileptik nébet
vardi. Ozge¢misinde okul basaris: diisiiktii, 9
yasindan bu yana ileri derecede miyopisi vardi.
Fizik muayenede ajite, marfanoid goriiniimde bir
hastaydi. Iliml1 ense sertligi disinda patolojik
norolojik bulguya rastlanmadi. Rutin biyokimya
ve hemogram degerleri normal sinirlardaydi.
EEG’de zemin ritmi olagan, lokalize ya da
jeneralize epileptiform anomaliye rastlanmadi.
Hastanin kraniyal MRG’de transvers ve sigmoid
sinuslerde trombiis ve buna sekonder sag
parietalde venoz infarkt izlendi. (Resim1,2)
Koagtulasyon parametreleri (antitrombin III,
protein C, protein S ve Faktor V Leiden ), sifiliz
serolojisi, anjiotensin konverting enzim, romatoid
faktor ve antintiikleer antikorlar normaldi.
Otomastoiditle uyumlu goriintilleme bulgular:
olmasindan dolay: hastaya her iki kulaktan
parasentez yapilds, bir patoloji bulunamadi. Ancak
oral ikili antibiyotik tedavisine baslandi. G6z
muayenesinde, her iki gézde asagi sublukse lens
izlendi. Serumda homosistein seviyesi iki hafta
arayla iki kez bakild: ve her ikisinde de yliksek
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Resim-1 Sagda transvers ve sigmoid
sintislerde trombiis
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Resim-2 Sag pavrietal lobda hemorajik
komponentli vendz infarkt alan:

bulundu ( 148 umol/l ve 339 umol/l (normal
degerleri: 0-15 umol/l). 15 giin sonra ¢ekilen
kontrol MRG’de sag parietalde hipodens alan
disinda lezyon izlenmedi (Resim 3,4). Olgu
homosistinemiye sekonder serebral venoz
tromboz olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Nadir gortiilen bir tablo olmasina ragmen son
5-10 yilda MRG gibi gortintiileme tekniklerinin
gelismesi ile SVT tanisi koymak kolaylasmistir
M. Olgularin % 70-90’1nda gelis sikayeti bas
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Resim-3 15 giin sonra ¢ekilen normal
sumrlarda kontrol MRI
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Resim-4 15 giin sonra ¢ekilen normal
sumirlarda kontrol MRI

agrisidir (O, Hemiparezi, hemihipoestezi gibi
fokal defisitler, epileptik nobetler, bilin¢ kaybi
ve papil 6demi olgularin ticte birinde goruliir.
Baslangi¢c akut, subakut ya da sinsi olabilir.
Hastalarm % 30-50’si epileptik nobetlerle bagvurur
@. Olgumuzun hastanemize gelis sikayetleri olan
bas agrist, iki giin Once baslayan jeneralize tonik-
klonik nébetler, gérme kayb: ve klinik gidisin
subakut bir seyir gostermesi bu bulgularla
uyumluydu.

Olgularin % 80’inde predispozan bir faktor
vardir (O, Bu faktérler olduk¢a genis bir
spektrumda yerlesmislerdir. Oral kontroseptif




kullanimi ve gebelik, koagtilasyon bozukluklari,
yuz ve orta kulak enfeksiyonlar1, konnektif doku
hastaliklar1 ve metabolik hastaliklar en sik
goriilenlerdir M,

Enfeksiy0z nedenler icinde yer alan yiiz ve
orta kulak enfeksiyonlar1 predispozan faktorlerin
% 8’ini olusturur (2,10, Bu olgularda etkenler
gram(-), gram(+) ve anaerob bakterilerdir - Orta
kulak enfeksiyonlarinin en ciddi intrakraniyal
komplikasyonlar: arasinda menenjit, SVT, fasiyal
sinir paralizisi ve intrakraniyal apse bulunur (0.

SVT etyolojisinde yer alan enfeksiyoz olmayan
nedenlerin basinda konnektif doku hastaliklari,
kalitsal koagiilasyon bozukluklar yer almaktadir.
Konnektif doku hastaliklari icinde en sik SVT
nedenleri arasinda Behcet sarkoidoz, romotoid
artrit ve SLE bulunur. Orta dogu iilkelerinde
olgularin % 25’ini olusturan Behcet hastaliginda
gorulen oral ve genital aftlar olgumuzda yoktu,
ve pikur testi negatifti. Sarkoidoz tanisi icin en
kesin tan1 yontemlerinden olan serum anjiotensin
konverting enzim (ACE) seviyeleri ve PA akciger
garfisi normaldi. SLE’ yi destekleyen testlerden
biri olan serum lupus antikoagiilan: elde
edilemedi. Diger konnektif doku hastaliklarindan
romotoid artritte gorulen romatoid faktor ve
antintikleer antikorlar normal sinirlar icindeydi.

Faktor V Leiden, protein C, protein S,
antitrombin III, gibi kalitsal koagiilasyon
bozukluklarinin SVT etyolojisinde % 10-15
oraninda yer aldig bilinmektedir - Olgumuzda
bu faktorlerin serum seviyeleri normal
smurlardaydi. Dolayisiyla bu etyolojik nedenlerden
de uzaklagildi.

SVT etyolojisinde yer alan metabolik
nedenlerden homosistinemi, otozomal cekinik
kalitilan, ikinci en sik aminoasit metabolizmasi
bozuklugudur ®. Homosistinemi insidansi 0.5-
1/ 100 000 olarak bildirilmistir. Buradaki patoloji
metioninden, homosistin tizerinden sistin ve
sistein aminoasitlerinin yapiminda calisan sistatyon
beta sentetaz enzimindeki yetersizliktir. Bunun
sonucu olarak tedavi edilmemis olgularda
marfanoid goriiniim, olgularin % 90’inda asagi
dogru olan lens subluksasyonu, mental
retardasyon, epileptik nobetler ve ikinci dekatda
olimle sonuc¢lanan tromboembolik epizodlar
gorulur 6,57, Trombotik vaskiiler okliizyonlar,
bu hastalardaki asil tehlikeyi olusturmakta ve
anestezi riskini artirmaktadir ®. Trombozun
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mekanizmasi acikca ortaya konamamistir. Pihti
olusumunu saglayan platelet adezyonunda ve
damarlarin intimasindaki depozitledeki artis
sonucu oldugu disuniilmektedir ®. Ayrica bu
hastalarda cerrrahi girisimler sonrast
tromboemboli riski de artmustir ®. Olgumuzun
fizik muayenasinde araknodaktili, pes cavus,
marfanoid goriniim olmasi lizerine goz hastaliklari
konsiiltasyonu sonucu asagi subluxe lens ve ileri
derecede myopi gozlendi. Hastanin Marfan
sendromundan ayirici tanisini yapmak ve kesin
homosistinemi tanisini koymak icin serumda
homosistein seviyesi bakildi. Olgunun ileri
derecede myopisinin, asagi sublukse lensinin
olmasi, marfanoid goriiniimi, serum homosistein
seviyelerinin yuksek gelmesi homosistinemi
tanisini koymamiza yardimci oldu.

Olgu homosistinemiye sekonder SVT olarak
degerlendirildi ve antikoagiilan tedavi baslandi.
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