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Polispleni Sendromu:
Bilgisayarli Tomografi Bulgular: Esliginde
Nadir Bir Olgu Sunumu

Polysplenia Syndrome:
A Rare Case Report with
Computerized Tomography Findings

OZET Polispleni sendromu abdominal, kardiyak, vaskiiler ve torasik anomalilerin eglik ettigi kon-
jenital bir anomalidir. Tani, genellikle ¢ocukluk doneminde kardiyak sikayetler nedeniyle yapilan
radyolojik incelemeler sonucunda konur. Olgumuzun gekilen direkt grafisinde dekstrokardi sap-
tandi. Bilgisayarl tomografi incelemelerinde dalak lojunda biiyiigii 5 cm ¢apinda ¢ok sayida dalak
izlendi, pankreas kuyruk kesimi izlenmedi. Inferior vena kava izlenmedi ve hepatik venler dogru-
dan sag atriuma dokiilmekte idi. Azigos ven dilate idi ve sol yerlesimli vena kava superiora dokiil-
mekteydi. Sag akcigerde minér fissiir izlenmedi ve iki loblu sag akciger torasik izomerizm ile uyumlu
bulundu. Burada, nefes darlig1 ve kosma esnasinda zorlanma nedeniyle hastanemize bagvuran ve fi-
zik muayene ve radyolojik tetkikler sonucunda oldukc¢a nadir bir anomali olan polispleni sendro-
mu tanist koydugumuz yedi yagindaki erkek olguyu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Konjenital; izomerizm; dekstrokardi; polispleni

ABSTRACT Polysplenia syndrome is a congenital anomaly in which cardiac, vascular, and thora-
cic anomalies are seen together. The diagnosis is mostly made in the childhood with radiological ex-
aminations which are performed due to cardiac complaints. On direkt X-ray of our patient,
dextrocardia was detected. On computed tomography scans, multiple spleens biggest with 5 cm di-
ameter were seen in the left upper quadrant, and the tail of the pancreas was missing. Inferior ve-
na cava was absent and the hepatic veins were directly opening into the right atrium. The azygos
vein was dilated and draining into the left sided superior vena cava. The minor fissure was absent
in the right lung and the bi-lobed right lung was evaluated as thoracic isomerism. Here we report
a rare case of polysplenia syndrome in a seven years old male patient who admitted to our hospital
with complaints of shortness of breath and difficulty during running and was diagnosed after phys-
ical and radiological examinations.

Key Words: Congenital; isomerism; dextrocardia; spleen
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olispleni sendromu (PS), cok sayida dalak ve eslik eden kardiyak, vas-

kiiler ve torasik anomalilerinin olusturdugu nadir bir konjenital ano-

malidir.! PS insidans1 yaklagik olarak 2.5:100.000 canli dogum olarak
rapor edilmistir.? Tan1 genellikle insidental olarak abdominal ultrasonografi
(US) incelemesi sirasinda konur.?

Bu olgu bildirisinde abdominal, vaskiiler ve torasik anomalileri bulunan
ve PS tanisi alan olgunun bilgisayarli tomografi (BT) bulgular: sunulmustur.
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Bizim olgumuzdaki bulgular literatiirdeki olgularla
benzerlik gostermektedir. Oldukg¢a nadir goriilen
bu sendromdaki anomalilerin bilinmesi kisa pan-
kreasin ya da dalaklarin kitle olarak yanlis yorum-
lanmasini 6nleyecektir.

IOLGU SUNUMU

Nefes darlig1 ve kosma esnasinda zorlanma nede-
niyle hastanemize bagvuran yedi yasindaki erkek
olguya fizik muayenede kalp seslerinin sagda alin-
mas1 tizerine direkt grafi ¢ekildi. Grafide dekstro-
kardi mevcuttu. Hastaya yapilan ekokardiyografide
hafif trikiiskpit yetmezligi saptand1. Situs inversus
6n tanisi ile yapilan abdominal US incelemesinde,
sol iist kadranda dalak ile uyumlu oldugu diisiinii-
len ¢ok sayida solid yap: izlendi. Bu bulgularla

mevcut olabilecek ek anomaliler agisindan hastaya

toraks ve batin BT incelemeleri yapildi. Batin BT de
mide, karaciger sol lobu tarafindan orta hatta itil-
mis olarak izlenmekteydi. Sol tist kadranda dalak
ile es dansitede biiyiigii 5 cm ¢apinda ¢ok sayida
dalak ile uyumlu solid yap: mevcuttu (Resim 1).
Aksiyel kesitlerde, karaciger transvers yerlesim
gostermekte ve karaciger sol lobu sol iist kadranda
normal dalak lokalizasyonuna uzanmaktaydi
(Resim 2). Pankreas kuyruk kesimi izlenemedi
(kisa pankreas), korpus ve bas kesimi normalden
kalindi (Resim 3). Azigos veni dilate izlenmekte
olup torasik kesimde sol yerlesimli vena kava sii-
periora acilmakta idi. Inferior vena cava izlenme-
mekte olup hepatik venler direkt sag atriuma
acilmakta, ve kalp sag hemitoraksta izlenmekte idi
(Resim 4-6). Sag akcigerde minor fissiir izlenmedi
ve iki loblu sag akciger torasik izomerizm ile

RESIM 1: Mide, karaciger sol lobu tarafindan orta hattin soluna itilmis, sol
ust kadranda multipl dalak yapilari izlenmekte (oklar).

RESIM 3: Pankreas kuyruk kesimi izienmemekte.
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RESIM 2: Karaciger sol lobu sol iist kadrana normal dalak lokalizasyonuna
uzanmakta (ok).

RESIM 4: Dilate azigos ven ve direkt sad atriuma acilan hepatik venler (siyah
oklar) gorilmekte. Ayrica kalp sa§ hemitoraksta izlenmekte (dekstrokardi)
(beyaz ok).
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RESIM 5: Aksiyel goriintilerde dilate azigos ven sol yerlesimli SVC'ye
dokdimekte (ok).

sol komsulugunda genislemis azigos ven (oklar).

uyumlu degerlendirildi. Bu radyolojik bulgularla
olguya polispleni sendromu tanis1 konuldu. Labo-
ratuvar incelemelerinde 6zellik yoktu.

I TARTISMA

Sol izomerizm (polisplenia, bilateral left sidedness)
her iki tarafta sol akciger anatomisi (iki loblu akci-
ger, hiparteriel brons yapis), simetrik karaciger, iki
veya daha fazla dalak varligi, sag veya sol yerles-
limli mide, barsaklarda malrotasyon, atrial septal
defekt, ventrikiiler septal defekt, bilateral superior
vena kava, vena kava inferiorun intrahepatik kesil-
mesi ve vena azigosla devamlilig, ve kalp bloklar
ile karakterizedir.* Bizim olgumuzda kalp sag he-
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mitoraksta izlenmekte olup (dekstrokardi) ekokar-
diyografide trikiispit yetmezlik saptanmistir.

Vena kava inferiorun devamlhiliginin kesilmesi
sol isomerizm icin ¢ok 6nemli bir belirtectir. Bu
durum postmortem serilerde %55-85 olguda bildi-
rilmektedir.®

Kardiyak anomaliler, biliyer ya da intestinal at-
rezi nedeniyle mortalite oramni yiiksek olan PS’de ol-
gularin yaris1 dort aya kadar, %25’i ise bes yasina
kadar yasar.® Kardiyak anomalisi olmayan ya da
minor kardiyak anomalisi olan olgular eriskin dé-
neme ulagmakta olup, bu grup hastalar tiim olgula-
rim %I10unu  olusturmaktadir.>  Polispleni
sendromunda en sik izlenen anomali birden fazla
dalak olmasidir. Dalaklar genellikle 1-6cm boyu-
tunda olup, abdomenin saginda ya da solunda yer-
lesmis olabilir ve genellikle mide biiyiik kurvaturu
komsulugundadir. Gayer ve arkadaslarinin incele-
dikleri 23 PS olgusunun 22’sinde, dalaklar mide
biiyiik kurvaturu komsulugunda yerlesmekteydi.”
Bizim olgumuzda da dalaklar, midenin biiyiik kur-

vaturu komsulugunda, sol iist kadranda izlenmistir.

Ikinci siklikla izlenen bulgu, inferior vena cava
(IVK)'nin suprarenal kesiminin yoklugu olup, in-
frarenal IVK retrokrural yerlesimli genislemis azi-
gos ya da hemiazigos ven ile devamlilik gostererek
sag artrium yerine siiperior vena kavaya bosalir. Bu
nedenle aksiyal BT kesitlerinde IVK’nin intrahe-
patik segmenti izlenmez. Olgumuzda retrokrural
genislemis azigos ven torasik kesimde vena cava su-
perior’a acilmakta idi. Olgumuzda inferior vena
cava izlenmemekte olup hepatik venler direkt sag
atriuma agilmakta idi.

PS’de izlenebilen diger bir vaskiiler anomali,
intestinal obstriiksiyona yol agabilen preduodenal
portal vendir.® Bu vaskiiler anomali, son zaman-
larda daha sik taninmakta olup, portal ven, siipe-
rior mezenterik arter ve aorta anteriorunda yer
almaktadir. Bizim olgumuzda bu vaskiiler anomali
mevcut degildi.

PS’de tanimlanmis diger vaskiiler anomaliler,
transhepatik portal ven, siiperior mezenterik arter
orijinli hepatik arter ve sirkiimaortik renal ven-
dir.?® Bu vaskiiler anomaliler de bizim olgumuzda
saptanmadi.
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Karaciger, olgularin bir kisminda normal lo-
kalizasyonunda olabilecegi gibi, sol iist kadranda
transvers yerlesimli olup sol lobu dalak lokalizsa-
yonuna kadar uzanabilir.” Bizim olgumuzda kara-
ciger transvers yerlesimli olup orta hattin soluna
dalak lokalizasyonuna uzanmakta idi.

Pankreas, karaciger gibi normal lokalizas-
yonda ya da kuyruk kesimi sagda yerlesmis olabilir.
Pankreasta izlenen diger bir anomali ise kisa pan-
kreastir. Kisa pankreas, pankreasin gelisimi sira-
sinda dorsal tomurcugun gelismemesi sonucunda
pankreasin kuyruk ve korpus kesiminin geliseme-
mesi nedeniyle olusur.!® Kisa pankreasta, yalnizca
pankreasin bas kesimi izlenir, korpus ve kuyruk ke-

simi izlenmez. Bu nedenle bazen pankreas bas ke-
simi kitle ile karigtirilabilir. Olgumuzda pankrea-
sin kuyruk kesimi izlenmemekle birlikte korpus ve
bas kesimi normalden kalindu.

PS’de olgularin %55’inde torasik izomerizm
mevcuttur.® Akciger sag lobu, solda oldugu gibi iki
lobdan olusur. Bu nedenle sag akcigerde minor fis-
stir ve “intermediate” brong izlenmez. Solda oldugu
gibi sag ana brons, sag ana pulmoner arteri ¢apraz-
lar.1"1* Olgumuzda da torasik izomerizm mevcuttu.

Sonug olarak, oldukc¢a nadir goriilen bu sen-
dromdaki anomalilerin bilinmesi kisa pankreasin
ya da dalaklarin kitle olarak yanls yorumlanmasini
onleyecektir.
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