Ic hastaliklari

Dalagin normal aktivitesinin artmasi sonucu bir
hastalik tablosunun ortaya ¢ikabilecegi fikri ilk kez
1866 yilinda Gretsel ve 1880 yilinda ise Banti tarafin-
dan ileri siriilmiistiir. Chauffard 1907 yilinda "Hi-
persplenizm" kavramini ortaya koymus ise de, uzun
yillar taraftar bulamamistir. Daha sonra hipersple-
nizm'in patogenezi ¢ok daha iyice anlasilmis, klinik
tablonun bir hastalik olmayip, bir sendrom oldugu
kabul edilmistir. Bu sendromun dort kardinal 6zelli-
gi tuzerinde durulmus, bu 6zellikler soylece belirlen-
mistir:

1. Splenomegali'nin olmasi,

2.  Anemi, 16kopeni, trombositopeni ya da bun-
larin iki veya tigtinlin bir arada bulunmasi,

3. Selliler kemik iligi,

4. Splenektomi ile sitopeninin diizelmesi.

ETIYOLOJI

Hipersplenizm sendromu primer ve sekonder hi-
persplenizm olmak tizere baslica iki bolimde incele-
nir. Bir kisim hipersplenizm olgularinda belirli bir ne-
den ortaya konulamaz (primer hipersplenizm). Oysa-
ki olgularin ¢ogunda tabloya degisik hastaliklar yol
acabilir (sekonder hipersplenizm). Son yillarda pri-
mer hipersplenizmin eskiden sanildigi kadar sik olma-
dig1 anlasilmistir. Klinikte primer hipersplenizm sek-
linde beliren bazi tablolar lenfoma veya I6seminin er-
ken donemi olabilmekte, baz1 hastalarda splenektomi-
den belirli bir siire sonra bu hastaliklarin ortaya ¢ikti-
g1 gozlenmektedir. Baslica hipersplenizm nedenleri
Tablo 1'de Ozetlenmistir.

PATOGENEZ

Sporadik c¢alismalar hemopoezi deprese splenik
humorlarin var olabilecegini diisiindiirmekte ise de,
¢ogu arastiricilar sitopeni i¢in gegerli mekanizma ola-
rak, buylimis dalakta kanin hipersekestrasyonunu ka-
bul ederler. Bu goriisii destekleyen deliller vardir:

1. Arteriyel kanla kiyaslanirsa, 16kosit ve trom-
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Tablo 1

Hipersplenizmin Baglica Nedenleri

Dalak Biiyiimesi:

Konjesyon (Siroz; portal veya splenik ven obstriiksi-
yonu)

Neoplazm (Hodgkin Hastaligi, non-Hodgkin lenfoma,
losemi, myeloid metaplazi)

inflamasyon(l. mononiikleoz, subakut bakteriel endo-
kardit, tiiberkiiloz, malarya, sarkoidoz,
sistemik lupus eritematozus, Felty send-
romu)

infiltrasyon (Histiositoz, Gaucher hastaligi, Letterer-
Siwe hastalig1, amiloidoz)

Kan Hiicrelerinin intrensek Kusurlari:
Konjenital hemolitik anemi (Sferositoz, thalassemi, pi-

ruvat kinaz eksikligi, GGPD eksikligi,
elliptosi toz)

Kan Hiicrelerinin immiin Yikimi:

Edinsel otoimmun hemolitik anemi (Metildopa kulla-
nimi, lenfoproliferatif bozukluklar, siste-
mik lupus eritematozus, bakteriel infeksi-
yon)

immiinolojik trombositopenik purpura (Toksik veya
ila¢ reaksiyonu, viral infeksiyon, sistemik
lupus eritematozus)

Trombotik trombosi topenik purpura

bosit sayilarindaki en belirgin azalmanin splenik ve-
n6z kanda oldugu gézlenmektedir.

2. Cr ile isaretli eritrosit veya trombosiHe-
rin dalakta asin ve progressif akiimiilasyonu gosteril-
mistir.

3. Metilselliiloz gibi az metabolize olan polimer-
lerin hayvanlara enjeksiyonu tipik hipersplenizm tab-
losu meydana getirmektedir. Bu substanslarin depo-
lanmasi; splenomegali, pansitopeni ve selliller kemik
iligi ile birlikte Cr51'. . g, eritrositlerin dalakta akii-
miilasyonuna sebep olur.

*  Atyiirk Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastahklar1 Anabilim Dali 6gretim Uyesi
#%  Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi i¢ Hastallklar1 Anabilim Dah Arastirma Gérevlisi
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4. Laboratuvar hayvanlarina epinefrin enjekte
edilirse, dalagin kiciildiigiic ve periferik 16kosit ve
trombosit sayilarinin arttigi gorilir. Bu cevap hi-
persplenik kisilerde de ¢ok belirgin olmaktadir.

Kronik hemolitik anemilerin ¢ogunda spleno-
megalinin meydana gelmesi, anormal eritrositlerin
dalakta yakalanma ve tahrip edilme is yiikiniin — work
load — artmasi ile ilgili olmaktadir. Herediter sfero-
sitoz ve thalessemia gibi kronik hemolitik durumlar-
da gorillen hemoliz, bu is hipertrofisini yansitir ve
bu hastalar splenektomiden c¢ok yararlanirlar. Ge-
cici ve nonspesifik sitopeniler, sirkiilasyondaki mik-
roorganizmalarin neden oldugu akut splenomegali
durumlarinda goriilebilir. Bu enfeksiyonlarin basIl-
ealan; Infeksiydz endokardit, milier tiiberkiiloz,
infeksiyoz mononiikleoz, psittakoz ve infeksiyoz
hepatitdir.

Radyoaktif izotop kullanilarak yapilan arastir-
malar, dalagin sekestrasyon ve artmis hiicresel dest-
riiksiyon fonksiyonunu ortaya koymustur. Verilen
eritrositlerin  yanlanma siiresinde, dalak/karaciger
radyoaktivite oranindaki artigsa (2'denn yukari) paralel
olarak azalma olmaktadir. Eritrosit kitlesinin normal
olmasina karsin anemi tesbit edilirse, plazma volii-
miiniin arttig1 ve eritrositlerin 6nemli bir kisminin
biiylimiis dalakta sekestre oldugu kabul ediiir.

Belirgin splenomegalisi olmayan sirozlu hastalar-
da, normal veya hafif azalmis eritrosit kitlesine rag-
men, orta derecede aneminin goriilmesi hipervolemiye
bagli olabilir. Oyleyse anemiden; biiyiimiis dalakta
eritrositlerin £ [lenmesi, sekestrasyon ve destriiksi-
yonu, hipervolemi sorumlu olabilmektedir. Normal
bir dalakta trombositlerin ancak % 20 —40'1 sekestre
olurken hipersplenizmde bu oran % 50 — 90'a var-
maktadir. Hipersplenizmdeki 16kopeninin mekaniz-
mas1 tani olarak bilinmemekle birlikte, artmis se-
kestrasyon ve destritkksiyona bagli olabilecegi diisi
niilmektedir.

KLiNiK BELIRTIiLER

Semptom ve bulgularin ¢ogu, temelde yatan
asil hastaliga aittir. Palpabl bir spleniomegali yanin-
da;

— Dalak infarktiisiine isaret eden, karnin sol
ist kadraninda agn duyulabilir ve splenik frotman
almabilir.

— Asirt biiyimiis dalakta diizensiz kan doniisii-
ne bagli olarak epigastrik ve splenik giiriiltiiler alina-
bilir ve bu durum bazen 6zofagus varislerinin kanama-
dan onceki habercisi olabilir.

— Biytimus dalak, mideye basi yaparak erken
doymaya neden olabilir.

— Trombosit sayist 50.000/mm™iin altinda ise,
mikrotravmalarla ekimozlar olusabilir. Trombosit sa-
yist 20.000/mm™{in altinda ise mukoz membranlar,
gastrointestinal ve genitoiiriner sistemlerden spontan
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hemorajiler kendini gosterir.
— Notropeni siddetli ise (1000/mm™den az)
bakteriyel enfeksiyonlar oldukga siktir.

LABORATUVAR BULGULARI

1. Periferik kan yay masi;

a - Bazofil ve eozinofi{lerde artma, gentikli veya
goz yast damlasi1 — tear drop — seklinde eritrositlerin
varligr miyeloproliferatif hastaliktan diistindiriir.

b - Lenfositoz, daha ¢ok lenfoproliferatif hasta-
liklarda meydana gelir.

¢ - Eritrosit sekil bozukluklari; herediter sferosi-
toz veya hemoglobin S, C yahutta thalessemia gibi
hemoglobinopatilere isaret edebilir.

d - Anemi genellikle hafiftir, normokrom ve
normositer tiptedir. Trombopcni ve beyaz kiire sayi-
sinda azalma (6zellikle graniilositopeni) dikkati ¢eker.

2. Spesifik kan kimyasi:

a - Serum elektroforezi: Monoklonal gammapati
veya azalmis Ig'ler lenfoproliferatif hastaliklar1 veya
amiloidozu dustindurtir. Hipergammoglobulinemi ma-
larya, kalaazar, bruselloz, tiiberkiiloz, Banti sendro-
mu, siroz, sarkoidoz ve kollagen doku hastaliklarinda
tesbit edilebilir.

b - Urik asid artis1: Miyeloproliyeratif ve lenfop-
roliferatif hastaliklara isaret eder.

¢ - Lokosit alkalan fosfata/.1 ve serum vitamin
B, degerleri miyeloproliferatif hastaliklarda artar.

d - Karaciger fonksiyon testleri: Siroz ve Banti
sendromunda genellikle bozulmustur.

3. Kemik iligi te tkiki:

a - Periferik sitopeni ile birlikte, kemik iligin-
de genel hiicresel hiperplazi hemen biitliin hipersple-
nizm sendromlarmda vardir.

b - Lenfosit infiltrasyonu, lenfoproliferatif has-
taliklar1 gosterir.

¢ - Miyeloid elemanlann hiperplazisi, miyelop-
roliferatif hastaliklarda goriiliir.

d - Blastik hiicrelerdeki artis losemilere isaret
eder.

e - Fibrozis, miyeloid metaplazide meydana ge-
lir.

f - Periodik asid-Schiff boyasinda kiimelenmeler
amiloidozu distindiiriir.

g - Lipid yiikli makrofajlar Gaucher hastaligin-
da gortlir.

4. Cr” ile isaretli eritrosit ve tromoositlerde
yasam siiresi ve splenik uptake ¢aligmalan:

Splenektomi karar1 i¢in bu elemanlann hiper-
sekestrasyonun derecesini gostermede yararli olur.
Hipersplenik  durumlarda 16kosit ve trombositlerin
hipersekestrasyonunu  saptamak i¢in epinefrin infiiz-



HIPERSPLENiZM SENDROMU

yonu yapilabilir. infiizyondan sonra bu elemanlar-
daki artis hipersplenizmi destekler.

5. Teknetiumla isaretlenmis kolloid kullani-
larak yapilan splenik scaning:

Burada diizensiz tutulmalar infiltratlf hastalik-
larda goriliir. Solitcr defektler, dalak infarktiistinii
veya ¢ogunlukla travma sonrasi gelismis dalak kist-
lerini diistindiiriir.

6. Splenik scaning'de Fe” c¢aligmalari:

Ozellikle 24 saat i¢inde ki erken tutulmalar miye-
loid metaplazide goriiliir.

7.  Ozofagogram ve splenik venografi:

Varisler ve genislemis splenik (veya portal) ven-
ler siroz, Banti sendromu veya splenik ven trombozu
sonucu gelismis konjestif splenomegaliye isaret eder.

8. Lenfangiografi:

ozellikle anormal abdominal lenf modlarin var-
ligim gosterir ve lenfoproliferatif hastaliklarda yararli
olur.
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AYIRICI TANI

Hipersplenizm fakir kan, zengin kemik iligi
empty blood, full marrow- ve biiylimiis dalakla karak-
terizedir. Losemi ve lenfomalar ¢evre kani ve kemik
iliginin incelenmesi, lenf nodu biyopsisinin histopato-
lojik olarak degerlendirilmesiyle taninirlar. Herediter
sferositozda sferositler vardir, osmotik frajilite art-
mistir, trombosit ve lokositler normaldir. Splenome-
galinin  gorildigi.  hemoglobinopatiler, hemoglobin
elektroforezi ile ayrilabilirler. Thalessemia major
erken c¢ocukluk ¢aginda belirginlesir ve periferik
kan morfolojisi olduk¢a karakteristiktir. Miyelo-
fibrozda kemik iligi biyopsisi fibroblastlann proli-
ferasyonunu ve normal kemik iligi elemanlarinin
yerini aldigin1 gosterir. iTP'de genellikle dalak bii-
ylmesi goriilmez.

Aplastik anemide dalak buyiikligli yoktur ve
kemik iligi yaglidir.

Dalak buyiikligi ile seyreden ve sik goriilen bazi
hastaliklarin ayinci tanisinda yardimci olabilecek kli-
nik ve laboratuvar bulgularma iliskin 6zelliklerini
Tablo 2'de 6zetlenmistir.

Tablo 2

Dalak biiyiikliigii ile seyreden ve sik goriilen hastaliklarin klinik

labaratuvar bulgularina iligkin ozellikler

Dalak Kemik iligi
Hastahk Bityiikligii Bulgulan:
Myeloprolifera-
tif Hastaliklar:
Polisi temia Orta Hipe rplas tik
Vera derecede
Myeloid ileri Fib ro tik
metaplazi
derecede
Kronik Mye- . Hiperplastik
P . Ileri
loid 16semi
derecede
L.enfoproli- Orta Lenfosit
feratifHas- derecede infiltras-
talik lar yonu;
Reed-Stern-
berg hiic.
(Hodgkin Has-
talig)
Amiloid de-
polan
Lipid Depo Has- ileri Lipid yiiklii

tahiklar: (Or. derecede makrofajlar

Gaucher Hastaligr)

Periferik Kan
Bulgular:

Spesifik Laboratuvar
incelemeleri

Kan hiicrelerinde Artmis lokosit alkalen

artma fosfatazi

pansitopeni Fe”'m splenik akiimiilasyonu,

artmis lokosit alkalen fosfatazi

gen¢ hiicrelerde Azalmis lokosit alkalen

artma fostafazi

Lenfositlerde Anormal serum

artma (K.L.L.) ig'leri

Pansitopeni Glikolipid metebolik defekt-

(hipersplenizm ler i¢in enzim ¢alis malan

siddetli ise)
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KOMPLIKASYONLAR

6zofagus varislerine bagli gastrointestinal kana-
malar zaman zaman Oldiriici olmaktadir. Graniilo-
sitopeni kontrolii glic enfeksiyonlarin meydana gel-
mesine neden olabilir. Trombosit sayist belirgin sekil-
de diismiisse, spontan hemorajiler ortaya ¢ikabilir.

TEDAVi

Splenomegalisi olan hastalarin ¢ogunda, splenek-
tomiden ¢ok temeldeki asil hastaligin tedavisi gerekli-
dir. Splenektomi veya radyoterapi endikasyonu icin
yeterli arastirma ve saglikli bir yomm yapilmast zo-
runlulugu vardir.

Degerlendirme sonunda;

1. Granilasit sayist 500/mm’den ve trombosit
sayist ise 20.000/mm™den az ise,

2. Herediter sferositoz ve thalessemia gibi he-
molitik sendromlarda, intrinsik olarak bozuk olan
eritrositlerin yasam siiresindeki azalmada, splenome-
galinin ilave etkisini 6nlemek diigiiniiliiyorsa,
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3. lleri derecede biiyiimiis dalakla biriikte ciddi
pansitopeni varsa,

4. Kronik dalak infarktiisleri veya asir1 splenik
ven6z doniigiin sonucu gelisen 6zofagus varis kanama-
lar1 s6z konusu ise,

5. Splenomegali diger karin i¢i organlarina me-
kanik basi yapiyorsa, Ornegin; mideye basi yaparak
erken doymaya ve sol bobrege basi yaparak, kalisi-
yel obstriiksiyona neden oluyorsa,

6. Hipersplenik pansitopeniye bagli onleneme-
yen hemorajik diyatez tablosunun gelistigi saptan-
missa, splenektomi endikasyonu vardir.

Splenektomiden sonra sekestrasyon ve destriik-
siyona ugramis hiicresel kan elemanlarinda diizelme
gozlenir. Bazi hastalarin, laboratuvar bulgulart hi-
persekestrasyonu desteklemedigi halde, splenektomi-
den yararlandiklar:1 bildirilmistir. Konjestif spleno-
megali, karaciger veya portal ven hastaligi nedeniy-
le gelismisse, splenektomi mutlaka splenorenal,
spleno-kaval veya porto-kaval bir shunt'la birlikte
yapilmalidir.
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