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ÖZET 

E/ı/ers-Dan/os sendromu kollajen merabolizmast bozuklu
ğu ile karekterize, - kendine özgii klinik özellikleriyle - alt 
guruplardan oluşan ka/usa/ bir konnektif doku ltasralrğt
dtr. Burada, tipik klinik özellikleri ile birlikte lıisropato/o
iik olarak kesin ram st konulmuş E/ı/ers-Dan/os sendrom
lu, 30 yaştndaki bir hastada, sol ön inen arter disseksiyo
nuna bağlr akut anterior miyokard infarkr iisii gelişimi su
nulmakradtr. Bilgilerimiz dalıilinde lıasramtz, iilkemizde 
ilk senıptomarik koroner arter disseksiyonlu Eltlers-Dan
los Sendromu olgusudur. 

Anahtar kelimeler: Koroner arter disseks iyonu , E/ı/ers
Dan/os sendromu, akut mi yokard infarktüsii 

Ehlers-Danlos sendromu (EDS) kollajen metaboliz

masının bozukluğu ile kareklerize yumuşak doku 

hastalığıdı r. 15 alt gurubu tanımlanmıştır ; Tip IV, 

vasküle r gurup olarak tanımlanır; otozomal do

minant geçişlidir ( 1). Karakteristik klinik özellikleri, 

c iltte çok kolay ekimoz oluşması , deri dokusunun 

çok ince ol mas ı nedeniy le venlerin belirgin halde 

izlenebilmesi, tipik yüz görünümü, arterler ve ba

ğırsaklarda frajiliteye bağlı spontan yı rtılmalardır (2). 

Büy ük ekiemierin h ipermobililesi ve derinin 

hiperekstansibilitesi olgu l a rın çoğunda izlenirken, 

vasküle r tipte, daha çok küçük ekiemierde hi

permobilite görülür. Klin ik olarak tanı koyabilmek 

için , karekteristik özellikle rinden (2) en az ikisi ye

terlidir (3,4) . Prevelansı ve insidansı bilinmemektedi r 

(4) . Literatürde bildirilen EDS ve AMİ'lı (akut mi

yokard infarktüsü) olgu l arın tanı s ı , daha çok post

mortem otopsi çalışma l arıy la konulmuştur. Ehlers

Danlos sendromlu vakalarda koroner arter d isseksi

yonuna bağlı semptomatik AMİ say ı olarak çok az
d ı r; ülkemizde de şimdiye kadar bildirilmemiştir. 

Burada 30 yaşındaki akut anterior AMİ tanısıyl a iz-
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!ediğimiz Ehlers-Danlos sendromlu b ir olgu sunul

maktadır. 

OLGU SUNUSU 

Otuz yaşında erkek hasta, Şubat 2000'de efor s ı ras ı nda gö
ğüsünde s ı kışma, nefes darlığı ve sol koluna yayı lan, terle
meni n eşl ik ettiği , göğüs ağrıs ı yakınmasıyla hastanemize 
başvurdu. Özgeçmiş sorgulamasında premaıure (30 hafta
lık) doğduğu , 15 yıld ır ı1ı paket/gün sigara iç tiği, saptandı. 

Fizik muayenesincle, Boy: ı 70 cm, kilo:54kg, nabız: 1 ı O/dk 
ritmi k, kan basıncı : 120/80 mmHg idi . Akciğer ınuayenes i 

normal, kalp muayenesinde sinuzal taşikardi, S3 ınevcuııu . 

Aci l seviste çeki len EKG'sinde normal s inuzal ri tim D 1, 
a VL, V ı -6 ST yükselmesi II, III , a VF de ST çökmesi ınev
cuttu. Nitrogliserin infüzyonundan sonra EKG bulguları 
normale clöndliğü için troınbolitik tedavi uygul anınadı , 

EKG ve ıniyokarcl enzim takibine al ındı. Hataneye yaı ış ı 

nın 18. saatinde çekilen EKG'sinde Yl-3 'de patolojik Q 
dalgaları oluştu . CK ve CK-MB progresif olarak yükseldi 
(pik CK:1754 U/L. CK-MB: l22 U/L), troponin T:2ng/ınl , 
AST:222, LDH: 1852 olarak ölçüldü. Kan lipid profili , 
t rigliseri ı :60 mg/eli, total kolesterol: ı 54 mg/di, HDL:37 
ıng/di , LDL: 105 mg/d! şeklincleydi. Kan sayıını ve kan bi
yokimyası normaldi. Ekokardiyografik incelemede, kalp 
boşluk boyutları normal, sepıal , anteroapikal, inferoapikal 
hipkokinezi, apikal diskinezi gözlendi. Hastamız la mevcut 
kl inik ve labaratuvar bulguları AMİ etyolojisinde arıeri 
oskleroz dı ş ı bi r nedenin olabi leceğini düşündürdü. Bu 
yaklaşımla yapılan değerlendirmede, hastanın yüz görünü
mü ve cildinin dikkat çekici olduğu farkedildi. Göz kürele
rinde belirginleşme, yanaklarda çukurlaşına vardı; burun 
kı kırciak ları çok ince idi, sıkı ldığında çok esnek olduğu ve 
çok çabuk büzülclüğü gözlendi. Cilt sigara kağıcl ını andı rır 
tarzda ince (Şekil ı A) ve ileri derecede gevşckti (Şekil 1 
B). Ciltıc yaygın skarlar mevcuttu. Özellikle cl ve ayak ek
lemleri ileri derecede hipermobildi (Şekil 2 A). Yüzeyel 
venler ciltıc çok belirgin olarak izlenebiliyordu (Şekil 2B). 
Hastadak i mevcut bulgular Ehlers-Danlos sendromunu dü
şündürdü. Hastaya cilt biyopsisi yap ıldı. Ycrhoeff boyası 

ile yapılan histopatolojik incclcmccle Ehlcrs Danlos send
romu tanıs ı kondu. 

Yarışının 13. gününde hastaya koroner anj iyografi yapı ldı. 
Koroner anj iyografisinde sol ön iner dal (LAD) proksima
linde disseksiyon izlendi d i ğer damarları normaldi (Şekil 

3). LAD proksimalincieki clisscksiyonun stent ile yapıştı rıl

mas ı planlanclı , fakat vasküler yapıdaki artm ış frajilitenin, 
ilave komplikasyonlara neden olabileceği düşünülerek 
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Şekil l. A) Elılcrs-Danlos sendromlu olgunun karekıcri,ıik görü
nümü. 8 ) Olgunun ileri tlcrcc~de gcv~~k ci ldi 

Şeki l 2. A) Ehlers-Danlos sendromlu olgunun oldukça hipermobil 
ekiemi 8 ) Yenlerde ileri derecede bclirgin leşme ve deride skarlar 

hasta amcliyata verildi. LAD'ye bypass yapıldı , herhangi 
bir kamplikasyon olmadı. 

TARTIŞMA 

Ehlers-Danlos sendromu otozamal dominant geçişli 

kollajen doku hastalığıdır (1). Çocukluk çağında 

konıplikasyon gelişınes i nad irdir. Ol guların o/o 25'in-

Şek il 3. LAO kraniyal pozisyonda LAD proksimalinde disseksi
yon 

de ilk konıplikasyon 20 yaş ında görülür, 40 yaşına 

kadar olguların o/o 80' inde en az bir koınpl ikasyon la 

karş ıl aş ılır , bir k ısmı spontan a bortusla kaybedili r 

(4). Olgumuzun aile öyküsünde hastamızdan önce 

dört spontan abortus öyküsü vardı. Deri çok incedir 

ve de ri üzerinde venler çok belirg in olarak görülür, 

çok kolay ekimoz oluşur yüz görünümü karekteris

tiktir. Arterlerde bağırsaklarda ve uterusta spontan 

rüpti.irle r meydana gelebilir (3). 

Vaskü ler tipte daha çok el ve ayak eklemle rinde hi

permobil ite, deride hiperekstansibili te vardır. Olgu

muz karekteristik yi.iz göri.ini.iıni.i , derinin incelmesi, 

deride hiperekstansibi li te ekiemierde hipermobi li te, 

venlerin deride çok belirgin o larak izlenebi lmesiyle 

klin ik olarak o ldukça tipikti . 

Ehlers-Danlos sendromu daha çok postınortem otop

s i çalışmal arında tanınmaktadır. Çi.inki.i, ilk kampli

kasyon genellikle arte riyel ri.ipti.irdür ve ölümle so

nuç la nır (4) . Literati.irde Ehlers-Danlos sendromlu 

koroner arter disseksiyonuna bağl ı yaşayan akut ınİ

yokard infarktüsü olgusu oldukça nadirdir. Lesley ve 

arkadaşları, 1995 yılında ilk kez olarak, sol ön inen 

a rte rde disseksiyon saptanan 16 yaşında b ir EDS 

olgusu bildirmişlerdir (5). He lena ve arkadaş ları, bil

dirdikleri 37 yaşında bir o lguda multipl spontan ko

roner arter disseksiyonu ile b irlikte serebra l, koro

ner, il iyak arterde ve aortada disseksiyon izlemiş ler

dir (6). Kitazona ve arkadaş ları atipik göğüs ağrısı, 

EKG bulguları ve miyokard enzimlerinde yükselme

nin olduğu 30 yaşında bir kadın ve 31 yaşında b ir er

kek vasküler tip Ehlers-Danlos sendromu bildirmiş

lerdir (9). Olgumuzda tipik göğüs ağrıs ı , EKG bulgu

ları ve miyokard enzim yüksekliği, anjiyografik ola-
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rak LAD'de sadece koroner arterde disseksiyon sap

tadı k. 

Elılers-Danlos sendromlu o lgularda, ekokardiyogra

fik o larak mitral kapak prolapsusu oldukça sık ras t

lanır. Bazı serilerde % 50 oranında mitral kapak pro

lapsusu saptand ığı bildirilmiştir ( 1,7,8). Olgumuzda 

mitral kapak prolapsusu saptamadık. 

Vasküler tip Elıler-Danlos sendromunun klinik tanısı 

oldukça önemlidir; çünkü tanı amacıyla yapılacak 

giri ş imler hastanın morbiditesini ve mortalitesini ar

tırır. Bu nedenle Ehlers-Danlos sendromu düşünülen 

olgularda göz kürelerinde beli rg inleşme, burun sıkıl

dığında oldukça yumuşak çok çabuk büzülme, ya

naklarda çukurlaşma, dudaklarda incelme, kulaklar

da incelme, kulak memesinin yokluğu dikkatle aran

malıdır. Spantan veya tanısal işlemler sırasında aort 

rüptürü , aort disseksiyonu gelişebi lir ( 10, 11 ). Ehlers

Danlos sendromlu olgularda gebelikte en sık karş ıla

şılan kamplikasyon uterus rüptürüdür. G ene llikle 

ölümle sonuçtanır (4,12). Salisilar ve antienflamatu

var ilaç kullan ım ı ölümcül kanamalara yol açabilir 

bu nedenle bu ilaçları kullanmaktan kaçınmalı , zo

runlu hallerde çok dikkatle ku ll anılmalıdı r (5) . 

B ilg ilerimiz dahi linde hastam ız, ülkemizde koroner 

arter disseksiyonu nedeniyle akut mi yokard infarktü

sU tanısı almış ve yaşayan ilk Ehle rs-Danlos sendro

mu olgusudur. Koroner arter d isseksiyonu nedeniyle 

AMİ geçiren hastaların ayırıcı tanı sında Ehlers-Dan

los sendromu da düşünülmelidir. Ayırıcı tanı hasta

l arın karakteristik yüz, deri ve ekleın bulgul arı yanı

s ıra histopato lojik olarak doğrulanmalıdır. 
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