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Editére Mektup Letter to the Editor

Erken yasta tekrarlayan akut miyokard infarktiisii nedeniyle
iskemik kardiyomiyopati gelisen norofibromatozis tip 1 olgusu

A case of neurofibromathosis type 1 with development of ischemic cardiomyopathy due to
recurrent acute myocardial infarction in young age

Deri, sinir, iskelet ve kardiyovaskiiler sistemleri etkileyen ge-
netik gecisli bir hastalik olan nérofibromatozis (NF) degisik yol-
larla iskemik kalp hastaliklarina yol acabilmektedir. Bu makale-
de, erken yasta tekrarlayan miyokard infarktiisleri nedeniyle is-
kemik kardiyomiyopati gelisen ve on yil iginde kalp nakli aday!
haline gelen NF tip 1'li genc bir olgu tartigilmistir.

Kirk dort yasinda erkek hasta bir haftadir NYHA sinif 11l ne-
fes darligi yakinmasi nedeniyle ileri tetkik ve tedavi amaciyla kli-
nigimize yatirildi. Hastanin on {i¢ yil dnce anteriyor, bir yil 6nce
ise inferiyor miyokard infarktiisii (MI) gegirdigi 6grenildi. Ilk
Mi'den sonra yapilan koroner anjiyografide sol 6n inen arterde
(LAD) %30 darlik ve ventrikiilografide anteroapikal anevrizma ve
trombus saptanmasi iizerine jaten anevrizmektomi operasyonu,
bir yil 8nce ise inferiyor Mi sonrasi LAD ve sirkiimfleks arter (Cx)
lezyonlarina anjiyoplasti ve stent uygulanmig (Sekil 1). On {i¢ yil
dnce viicutta yaygin fibromatoz lezyonlar, "'cafe-au-lait" lekele-
ri saptanmasi ve ailede bu tiir lezyonlarin oldugunun belirlenme-
si tizerine NF tip 1 tanisi konulan hastada hipertansiyon ve siga-
ra aligkanhgi oykiisi olup, fizik muayenede gévde on kisminda,
sirtta, bas, boyun ve ekstremitelerde biyopsi ile dogrulanmis ¢ok
sayida fibromatdz lezyonlar ve on yedi adet ¢api 15 mm'den bii-
yiik ""cafe-au-lait" lekeleri mevcuttu (Sekil 2). Dekompanse kalp
yetersizligi tanisiyla yatirilan hastanin semptomlar parenteral
diiiretik ve pozitif inotrop tedavi ile geriledi. Nérofibromatozisin
diger organ tutuluglarina yonelik yapilan incelemelerde herhan-
gi bir patolojik bulguya rastlanmadi. Geng yasta iki kez tekrarla-
yan Mi éykiisii nedeniyle antikardiyolipin antikor, protein C, pro-
tein S, antitrombin 11, homosistein, fibrinojen diizeyleri ile faktor
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Sekil 1. Sag oblik pozisyonda sol 6n inen ve sirkumfleks koroner arterlerin
girisim oncesi (A) ve sonrasi (B) goriiniimii

V Leiden ve protrombin gen mutasyonu gibi hiperkoagiilabiliteye
egilim yaratan durumlar arastirildi. Ancak tromboza egilim yara-
tan bu risk faktdrleri normal sinirlardaydi ve gen mutasyonuna
rastlanmadi. Kronik kalp yetersizligi tedavisi diizenlenen hasta
kalp nakli icin degerlendirilmek {izere taburcu edildi.
Ndrofibromatozis, tip 1 (Von Recklinghausen veya periferik
NF) ve tip 2 (santral NF) olmak dizere iki farkli alt grubu olan oto-
zomal dominant gecisli genetik bir hastaliktir. Daha sik gériilen
NF tip 1 tanisi yedi major kriterden en az ikisinin olmasi ile konul-
maktadir. Hastamiza biyopsi ile kanitlanmig nérofibromlar, "cafe
au lait" lekeleri ve aile 6ykiisii nedeniyle NF tip 1 tanisi konul-
mustur. Norofibromatozis tip 1'de %27 oraninda kardiyovaskiiler
tutulus goriilebilmektedir (1). Bunlar arasinda konjenital kalp
hastaliklarini (atriyal septal defekt, ventrikiiler septal defekt, pul-
moner darlik, aort koarktasyonu), hipertrofik kardiyomiyopatiyi,
intrakardiyak ve intraperikardiyal tiimorlerle noérdfibrom zemi-
ninde gelisen malignitelerin kardiyak metastazlarini sayabiliriz.
Ndrofibromatozis tip 1 arteryel stenoz, okliizyon, anevrizma,
arteriyovenoz malformasyon ve fistiil seklinde vaskiiler kompli-
kasyonlara yol acabilmektedir (2). Norofibromatozis'de damar-
larda intimal proliferasyonla giden stenotik ve medianin incel-
mesi, elastik doku yikimi ile giden anevrizmatik lezyonlar olmak

Sekil 2. Sirt ve omuzda ¢ok sayida norofibrom ve “cafe-au-lait" lekeleri
goriilmekte
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Duygu ve ark.
Miyokard infarktist ve nérofibromatozis

tizere iki tip histopatolojik tutulum gdériilmektedir (3). Bu hastalik-
ta vaskiilopati mekanizmasi ile ilgili olarak, normalde arteryel
diiz kas ve endotel hiicrelerinde salgilanan ve antiproliferatif
ozellikleri olan ndrofibromin isimli proteinde meydana gelen de-
fekt sorumlu tutulmaktadir. Bunun sonucunda NF tip 1'in ate-
rosklerotik lezyonlardaki gibi intima ve diiz kas hiicre proliferas-
yonu ile stenotik lezyonlara ve varolan lezyonlarda da ilerleme-
ye yol agabilecegi bildirilmektedir (4). Nérofibromatozis'de koro-
ner arterlerde en sik bildirilen lezyonlar anevrizmalardir. Simdi-
ye kadar literatiirde koroner arter anevrizmasi bulunan NF tip 1'li
licii Mi ile komplike olan bes vaka bildirilmistir (5). Ancak erken
ateroskleroz ve NF ile iligkili veri bulunmamaktadir. Olgumuzda
ilk Mi'den sonra yapilan koroner anjiyografide LAD'de anlamli
darlia rastlanmamasini olusan trombiisiin spontan rekanalize
olmasiyla ya da plak zemininde spazm gelismesiyle aciklayabili-
riz. Olgumuzda koroner arter hastaligi igin klasik risk faktérlerin-
den sigara aliskanhigi ve hipertansiyon bulunmasina ragmen
geng yasta iki kez tekrarlayan MI nedeniyle erken ateroskleroz
diisliniilmiis ancak tromboza egilim yaratabilecek risk faktorleri
tespit edilmemistir. Ayrica koroner arterlerde Mi nedeni olabile-
cek anevrizmatik dilatasyona da rastlanmamigtir. Ikinci Mi'den
sonra yapilan koroner anjiyografide Cx ve LAD'de anlamli darlik-
larin gelismesini ise erken aterosklerozun ilerlemesine baglaya-
biliriz.

Norofibromatozis'de renal arter darli§i, feokromasitoma ve
aort koarktasyonuna bagh olarak hipertansiyon goriilebilmekte-
dir. Hastamizdaki hipertansiyon oykiisii nedeniyle bu tanilara
yonelik yapilan incelemelerde sekonder bir neden saptanmad..

Sonug olarak NF tip 1'li hastalarda koroner arterlerde erken
ateroskleroz ve tromhoza egilim artmaktadir. Buna sigara, hiper-
tansiyon gibi risk faktorleri eklendiginde lezyonlarin ilerlemesi
ile tekrarlayan miyokard infarktiisii nedeniyle bizim olgumuzda
oldugu gibi iskemik kardiyomiyopati gelismektedir. Nérofibro-
matozis tip 1'li her hastada kardiyak tutulum ve hipertansiyon
acisindan ayrintil incelemelerin yapilmasi ve koroner arter has-
taligi risk faktérlerinin bu hastalarda erken ateroskleroza egilim-
in artmasi nedeniyle kontrol altina alinmasi gerekmektedir.
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