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OZET

Kanamaya meyil olusturan Evans sendromu ile tromboza meyil olusturan trombofilik durum birlikteligi olduk¢a nadir goriilmektedir. Olgu-
muz Mart 2009° da ITP tanist almis olup (trombosit: 5710), takiplerinde 3 ay sonra derin ven trombozu (DVT) gelismesi iizerine incelenip;
aile Oykiisii ve edinsel risk faktorleri dislandiktan sonra heterozigot faktér V leiden mutasyonu saptandi. Diisiik molekiil agirlikli heparin
(DMAH) ile 1 yil antikoagiilan tedavi verildi. Olguya ITP niiksleri nedeni ile tanidan 7 ay sonra ikinci basamak tedavi olarak splenektomi
yapildi. Splenektomiye yanith olan olgunun takiplerinde anemi gelismesi tizerine tetkik edilip Evans sendromu tanisi kondu. Splenektomiden
16 ay sonra ikinci DVT atag: gelisen olguya uzun siireli DMAH tedavisi planlandi. Olgu splenektomiden 19 ay sonra hemogrami normal
olup, herhangi kanama diyatezi yokken muhtemel tromboza bagli bir komplikasyon sonucu ani 6liim ile kaybedildi.

Anahtar Kelimeler: Evans Syndrome. Tekrarlayan Derin Ven Trombozu. Heterozigot Faktdr V Leiden Mutasyonu.
The Association of Evans Syndrome and Recurrent Deep Venous Thrombosis With Factor V Heterozygous Mutation: A Rare Case

ABSTRACT

The association of Evans sydrome which has tendency to bleeding with thrombophilic condition which has tendency to thrombosis is too rare.
Our 40 years male case was diagnosed with immun thrombocitopenic purpura (ITP) in March 2009 (thrombocyte: 5710). On his follow-up
after three mounts deep venous thrombosis (DVT) developed. Then upon investigation of history, clinic and laboratory of the case we found
heterozygous factor VV mutation. Treatment with low molecule weight heparine (LMWH) was administered during one year. After 7 mounts
of diagnosis splenectomy was performed as a second line therapy because of recurren ITP relapses and afterward he remained in remission.
After 7 mounts of splenectomy our case was diagnosed with Evans sydrome while researching the anemia which was detected just at that
time. After 16 mounts of splenectomy second deep venous thrombosis event occured, than we planned long term treatment with DMWH.
Our patient was lost with a sudden death after 19 mounts of splenectomy probably due to a new event associated with thrombosis.
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Evans sendromu, immun trombositopeni (ITP) ve
otoimmun hemolitik aneminin (OIHA) birlikte veya
ardarda gelisimi ile karakterize bir hastaliktir. Humo-
ral ve hiicresel immun cevabin bozuldugu hastaligin
patogenezinde eritrosit, trombosit ve notrofillere karst
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olusan otoantikorlar rol oynar. Faktor V leiden mutas-
yonu en sik goriilen trombofilik durum olup varliginda,
heterozigot/ homozigot olusuna gore 7/80 kat artmis
tromboz riski bulunmaktadir’. Olgumuz; literatiirde
oldukga nadir olan, kanamaya meyil olusturan Evans
sendromu ile tromboza meyil olusturan trombofilik
durum birlikteligi nedeniyle sunulmustur.

Olgu

40 yasinda erkek hasta, Mart 2009 da gribal semptom-
lar nedeniyle yapilan tetkiklerinde trombositopeni
goriilmesi iizerine degerlendirilmis ve akut ITP tani-
styla oral steroid tedavi baglanmigtir. Tani sirasinda
Lokosit:  15.000/mm3 Hb: 13,3 gr/dl Trombosit:
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5710/mm? olup direkt coombs:(+) idi. Tanidan 3 ay
sonra sol bacakta derin ven trombozu (DVT) saptanan,
aile 0ykisu ve edinsel risk faktérleri olmayan olgunun
degerlendirilmesinde faktdr V leiden heterozigot mu-
tasyonu saptandi. Oral antikoagiilan kullanimi uygun
olmayan olguya baslanan diisiik molekiil agirlikl
heparin (DMAH) tedavisi 1 yila tamamlandi. Tanidan
7 ay sonra ITP niiksii (trombosit: 8000/mm?) nedeniy-
le steroid tedavisine tekrar baslanan olguya tanidan 10
ay sonra, Ocak 2010’ da ikinci basamak tedavi olarak
splenektomi yapildi. ITP acisindan ikinci basamak
tedaviye yanith olup ilagsiz izlemi devam ederken,
herhangi bir sikayeti olmayan olgunun splencktomi-
den 7 ay sonra tetkiklerinde Lokosit: 11.600/mms3 Hb:
10.4 gr/dl Trombosit: 397.000/mm?® goriilmiis olup
anemi agisindan irdelenmesinde; muayenede organo-
megali goriilmemis, laboratuvarda retikilosit:%1.4,
direkt coombs: 3(+), indirekt coombs: negatif, LDH
ve bilurubin degerleri normal goriiliip, eksiklik anemi-
si de dislandiktan sonra aktif hemolizin olmadigt
Evans sendromu tanisi konmustur. Tedavide steroid
endikasyonu olmayan hastaya folik asit oral 1x1 bas-
lanmigtir. Olgunun splenektomiden 10 ay sonra digeti
kanamasi ile acile bagvurdugu sirada Lokosit:
8980/mm3 Hb:11.2 gr/dl Trombosit: 157.000/mm3 idi.
Splenektomiden 16 ay sonra Nisan 2011’de sol bacak-
ta ikinci DVT atagi gozlenip DMAH ile antikoagiilan
tedavi baslandi. Splenektomiden 18 ay sonra Haziran
2011’ de son poliklinik kontrolunde Lokosit: 7880
mm3 Hb: 11.2 gr/dl Trombosit: 384.000/ mm3 gorilen
olgunun kendini kotlu hissetme nedeni ile Temmuz
2011’ de bagka merkeze bagvurdugu bilgisine ulasildi.
Bu slirecte DMAH tedavisi devam ediyorken gekilen
alt ekstremite doppler USG’ de sol bacakta trombusiin
sebat ettigi 6grenildi. Trombosit degerleri normal olan,
kanama diyatezi olmayan olgu, muhtemel tromboza
bagli bir komplikasyon ile Temmuz 2011°de ani 6liim
ile kaybedilmistir.

Tartisma

OIHA’li olgularin takibinde yaklasik %20-25 oranin-
da ITP gelisebilirken, ITP’de OIHA gelisimi daha
nadirdir. Literatirde oldukga nadir bildirilen Evans
sendromu ile trombofilik durum birlikteliginin pato-
genezi net bilinmemekle birlikte, Evans sendromu
tedavisinde  kullanilan  terapOtik  ajanlar  (6-
merkaptopirin, steroid ve intravendz immunglobulin
(IVIG)) suclanan faktorler arasinda yer almaktadir®®,
flaglarin dozu, tedavi siiresi ve tedavi sonlammu ile
tromboz atagi arasindaki siire degisken goriilmiisken,
tromboz yeri genellikle serebral vendz sistem, derin
alt ekstremite venleri ve pulmoner sistem olmustur.
Turkiye’den bildirilen bir olgu, Evans sendromu tanisi
ile metilprednizolon ve IVIG tedavileri almis olup
remisyonda takibi devam ederken serebral venoz
tromboz atagi ile komplike olmus, etyolojiye yonelik
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tetkiklerinde faktor Il (protrombin) gen heterozigot
mutasyonu saptanm1$t1r4. Olguda tromboza yatkinlik
olusturan aile 6ykiisii ve edinsel risk faktorleri olma-
dig1 gozlenmis, tromboz nedeni olarak kullanilan
terapotik ajanlar suglanmustir®. Olgumuzda da Evans
sendrom tanisi ile takiplerinde gelisen DVT ataklari-
nin irdelenmesinde, varliginda 7 kat artmig tromboz
riski bildirilen faktor V leiden heterozigot mutasyonu
saptandi. Olgunun tromboz ataklari aldig1 herhangi bir
medikasyon ile iligkilendirilmedi. Splenektomi sonrasi
tromboz sikligi %5 civarinda bildirilmekle birlikte;
basglica portal ven, splenik ven, superior mezenterik
ven ve inferior mezenterik venlerde gorilmektedir.
Muhtemel risk faktorleri trombositoz, splenomegali ve
trombofilik durum varligidir®. Yapilan galismalarda
laparoskopik cerrahinin riski artirdigi gdzlenmistir®.
Olgumuzda tekrarlayan DVT ataklar1 splenektomi ile
iligkili bulunmamustir. Literatiirde idyopatik vaskuler
tromboembolide (VTE) ilk yil i¢inde tromboz tekrar-
lama riski; kalitsal trombofili varliginda %3.4 iken,
trombofilik olmayanlarda %3.2 diizeyindedir. Tetik-
lenmis (gegici risk faktorii ) VTE’ de ise yillik tekrar-
lama oranm1 %1.8 diizeyinde disiiktlir. Tekrarlama
riskinin VTE’ de en yiiksek oldugu dénem akut trom-
bozu takip eden ilk birka¢ haftadir. Risk daha sonra
azalsa da devam eder’. Bizim olgumuzda VTE tekrar
ilk tromboz atagindan 23 ay sonra gozlendi. ilk atak
izleminde antikoagiilan tedavi 1 yila tamamlandi.
Literatirde de ilk idyopatik proksimal DVT veya
pulmoner emboli (PE) atagi sonrasi ilk 3 aylik (PE
icin 6 aylik) baslangic tedavisi sonrasi uzun siireli
antikoagllan tedavi (ikincil profilaksi) uygulamasi
onerilmektedir. Tekrarlayan VTE, oral antikoagiilanin
kesilmesini takiben 1. ayda bakilan D-Dimer diizeyi-
nin yuksek bulunmasi, erkek cinsiyet, aktif kanser gibi
kalici risk faktorlerinin varligi, pulmoner emboli,
sebat eden pulmoner hipertansiyon, doppler USG’ de
rezidii DVT saptanmasi uzun siireli antikoagiilasyon
tedavisini destekleyen etkenlerdir’. Olgumuzda da
erkek cinsiyet, tekrarlayan VTE Oykisl, son atagin
izleminde 3. ayda bakilan doppler USG’de rezidii
DVT varligi ve muhtemel tromboz ile iligkili bir
komplikasyon ile ani 6lim 6ykiisu antikoagilan teda-
viyi uzun siireli verme diisiincemizi dogrulamustir.
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