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Polispleninin Eslik Ettigi
Situs Anomalileri: U¢ Olgu Sunumu

Situs Anomalies Associated with
Polysplenia: Three Cases

OZET Situs anomalileri, embriyolojik gelisim sirasinda normal sag-sol yerlesiminde meydana gelen
bozukluklar sonucu, i¢ organlarin anormal yerlesimi ile karakterize bir bozukluktur. Situs inversus
ve situs ambigeus (heterotaksi) olmak iizere iki ana grupta toplanan bu anomaliler, nadir, kompleks
ve anlagilmas: gii¢ patolojilerdir. Tipik bulgular, torakoabdominal organlarla damarlarin
malpozisyonu ve kompleks konjenital kalp defektlerini igerir. Genellikle eslik eden kardiyak
patolojiler klinik bulgularin ortaya c¢ikmasina neden olur. Siklikla polispleni heterotaksi
sendromlarina eslik eder. Bu sunuda farkl klinik spektruma sahip {i¢ olgu, klinik, laboratuvar,
gortintiileme ve tedavi 6zellikleriyle literatiir bilgileri esliginde tartisildi.

Anahtar Kelimeler: Situs inversus; levokardi; dekstrokardi

ABSTRACT Situs anomalies are characterized by malposition of internal organs due to the distur-
bance of left/right axis in the embriyonic period. They are divided into two groups as situs inver-
sus and situs ambigeus (heterotaxy) which are rare, complex and confusing anomalies. Typical
manifestations include malposition of the thoracoabdominal organs, vessels, and complex congen-
ital heart defects. Generally associated cardiac anomalies make clinical symptoms manifest. Fre-
quently polysplenia is associated with heterotaxy syndromes. Three cases who have different clinical
spectrum were discussed in this paper on the bases of clinical, laboratory, imaging, and treatment
features and the literature is reviewed.

Key Words: Situs inversus; levocardia; dextrocardia
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itus terimi, kalp ve i¢ organlarin orta hatta gére pozisyonunu anlatan
bir terimdir ve “situs solitus” normal anatomik yerlesimi ifade eder.
“Situs inversus” ise “situs solitus”un ayna gortintiisii olarak organlarin
ters yerlesimini ifade eder ve iki ana gruba ayrilir. “Dekstrokardi ile birlik-
te olan situs inversus (situs inversus totalis)”, daha yaygin goriilen tipidir.
Kardiak apeks, dalak, mide ve aorta sagda, karaciger ve vena kava inferior
solda yerlesir “levokardi ile birlikte olan situs inversus (situs inversus abdo-
minalis)” ise daha nadirdir ve digerinden farkl olarak kardiyak apeks sol-

dadir (Sekil 1).12

“Situs ambigeus (SA)” veya “heterotaksi’de ise diger tiplerde goriilen
organlarin diizenli yerlesiminin aksine organlarin yerlesimi anormaldir. Tek
bir anormallikle karakterize olmayip, genis bir anomali spektrumuna sa-
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Situs
Situs solitus Situs inversus Situs ambigepus
/ \ (heterotaksia)
Desktrokardi Levokardi Polispleni Aspleni
(Olgu 2) (Olgu 1) (Olgu 3)

SEKIL 1: Situs anomali tipleri.

hiptir. %38 oraninda orta hat anomalileri de eslik
etmektedir ve iki ana gruba ayrilir. “Polispleninin
eslik ettigi SA” (sol izomerizm veya polispleni sen-
dromu), ¢ok sayida dalak (ya da multilobiile tek da-
lak) ile birlikte abdominal organlarin biiyiik
kisminin genelde orta hatta veya arada bir yerde
yerlesmesi ile karakterizedir. Bu durum i¢in patog-
nomik tek bir anomali yoktur. “Aspleninin eslik et-
tigi SA”da (sag izomerizm veya aspleni sendromu)
ise, dalak yoklugu ile birlikte abdominal organla-
rin arada bir yerde olmasi ile karakterizedir (Sekil
1).12

Situs (i¢ organ anatomik yerlesim) anomalile-
ri, embriyolojik gelisim sirasinda meydana gelen
bozukluklar nedeni ile olusan anomalilerdir.? Situs
inversus, popiilasyonda %0.01 oraninda goriliir.
Bu ¢alismada, polispleninin eslik ettigi 3 olgu nede-
ni ile situs anomalilerinin klinik ve fonksiyonel
olarak genis ve farkli bir spektruma sahip oldugu-
nun vurgulanmasi amaglanda.

IOLGU SUNUMLARI
OLGU 1

Bir buguk yasinda kiz hasta, bir haftadir olan oksii-
rik, hinlti, ates, kusma ve morarma sikéyetleri ile
bagvurdu. Oykiisiinden, gebelik dsneminde yapilan
ultrasonografi (USG)’de midesinin sag yerlesimli ol-
dugu, dogum 6ykiistiniin normal oldugu ve daha
zik muayenesinde genel durumu iyi, viicut sicakli-
g1 36,5 °C, solunum sayist1 52/dakika, nabzi
140/dakika, oksijen satiirasyonu %94, gelisimi yasi-
na uygun, solunum sisteminde retraksiyon ve din-
lemekle her iki akciger alaninda krepitan raller
tespit edildi. Diger sistem muayenesinde 6zellik arz
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eden bulguya rastlanmadi. Laboratuvarda, beyaz
kiire, 24 x 103/mm?, hemoglobin 14.1 gr/dL, platelet
297 x 10*/mm?, periferik kan yaymasinda notrofil
oraninda artma ve sola kayma ve C-reaktif protein:
64 mg/L olarak saptandi. Karaciger ve bobrek fonk-
siyon testleri, arteriyel kan gazlari, serum elektrolit
diizeyleri ve idrar incelemesi normal sinirlarda bu-
lundu. Cekilen akciger grafisinde bilateral parakar-
diyak infiltrasyon ve kalp normal yerlesimli izlendi.

Hastaya akut toplum kokenli pnémoni (TKP)
nedeni ile uygun antibiyotik tedavisi yapilirken pre-
natal USG izlemiyle ilgili verdigi hikdye nedeni ile
cekilen abdominal USG’sinde, karaciger sol, mide
sag yerlesimli ve sag iist kadranda polispleni izlendi.
Akciger grafisinde levokardi tespit edilirken, 6zofa-
gus mide duodenum grafisinde mide sagda izlendi
(Resim 1). Abdominal bilgisayarli tomografi
(BT)’sinde karaciger sol yerlesimli, sag iist kadranda
polispleni ve sag bobregin pitotik oldugu tespit edil-
di (Resim 2). Eslik eden kardiyak anomaliler nede-
ni ile yapilan ekokardiyografisinde patent foramen
ovale tespit edildi. Kalp sol yerlesimli ve normal idi.
Ince ve kalin bagirsak pasaj grafisinde, duodenum
ve ¢ikan kolonun solda, inen kolon ve rektumun ise
sag yerlesimli oldugu goriildii (Resim 3). Polispleni-
nin eslik ettigi levokardinin oldugu situs inversus
(abdominalis) tanisi aldi (Tablo 1, Sekil 1).

RESIM 1: Olgu 1’in baryumlu 6zofagus mide duodenum grafisinde midenin
sagda yerlesmis oldugu ve apeksin solda oldugu gorilmekte.
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RESIM 2: Olgu 1'in abdominal tomografisinde karaciger sol yerlesimli, sag tist
kadranda polispleni izlenmekte.

RESIM 3: Olgu 1 inince ve kalin bagjirsak pasaj grafisinde, duodenum ve gikan
kolonun solda, inen kolon ve rektumun ise sagda yerlesimli oldugu izlenmekte.

Sit UCAR ve ark.

OLGU 2

Alt1 aylik erkek hasta, {i¢ aydir olan okstiriik ve ara-
likl1 eslik eden ates sikiyeti nedeni ile bagvurdu.
Oykiisiinden 21 yagindaki annenin ikinci gebeli-
ginden yasayan ilk ¢ocuk olarak, miadinda 3100 g
ve normal yolla dogdugu, dogumundan hemen
sonra anal atrezi nedeni ile opere edildigi ve deks-
trokardisinin saptandig: 6grenildi.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi, aktif
goriintimde, viicut sicakligi 37.4 °C, solunum say1-
s1 44/dakika, nabz1 136/dakika, oksijen satiirasyo-
nu %98, subkostal retraksiyon, dinlemekle sol
akciger alt bolgelerde solunum seslerinin belirgin
derecede azaldig1 ve kalp seslerinin sag hemito-
raksta daha iyi duyuldugu tespit edildi. Diger sis-
tem muayenesinde 6zellik yoktu.

Laboratuvar incelemesinde, hemoglobin 7.7
g/dL, beyaz kiire say1s1 17 x 103/mm?, platelet say1-
s1 439 x 103/mm?3, MCV: 67 fl, RDW: %16, perife-
rik kan yaymasinda eritrositlerde mikrositoz,
hipokromi, anizositoz ve sedimentasyon 46 mm/sa-
at olarak tespit edildi. Idrar incelemesi ve kan biyo-
kimyasinda elektrolitler, glikoz, karaciger ve
bobrek fonksiyonlar1 normal sinirlarda idi. Radyo-
lojik incelemelerinde, akciger grafisinde kalp sag
yerlesimli ve sol akciger orta ve alt zonlarda hava
bronkogramlar: iceren konsolidasyon ile uyumlu
goriiniim; toraks BT sinde sol akciger alt lobunda
yaygin kistik bronsiektazi alanlar1 izlendi.
EKO’sunda dektrokardi; abdominal USG’sinde ise
karaciger sol iist kadranda ve dalak sag tist kadran-
da yerlesimli polispleni ile uyumlu olarak bulundu
(Tablo 1). Abdominal BT’sinde ¢ok sayida dalak
sagda ve karaciger solda yerlesimli olarak izlendi
(Resim 4).

TABLO 1: Olgularin organ tutulum ézellikleri.

Organ Olgu 1

Kalp Solda, N

Karaciger Solda

Dalak Sagda, polispleni

Mide Sagda

Diger Sag bdbrek pitotik, ¢ikan kolon solda,

inen kolon ve rektum sagda

Olgu 2 Olgu 3

Sagda, N Sagda, PS,AVSD

Solda Orta hatta

Sagda, polispleni Sagda, polispleni

Sagda Sagda

Bronsiektazi Sag bobrek displastik, sol bobrekte

kistik lezyon, bobrek yetmezligi, kolestaz

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2009;18(2)
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RESIM 4: Olgu 2'nin abdominal tomografisinde gok sayida dalak sagda ve ka-
raciger solda yerlesimli olarak gériimekte.

Hasta akciger enfeksiyonuna yonelik nonspe-
sifik antibiyotik tedavisi aldi. Bronsiektazi nedeni
ile opere edilmek iizere bir iist merkeze nakledilen
hasta, operasyon sonrasi taburcu edilerek izleme
alindi. Polispleni ve bronsiektazinin eslik ettigi
dekstrokardinin oldugu situs inversus (totalis) ta-
nis1 aldi (Sekil 1).

OLGU 3

Konjenital kalp hastaligi nedeni ile hastanemize
sevk edilen 40 giinlitk kiz hastanin 6ykisiinden,
baba ile birinci dereceden akrabaligi olan 26 yasin-
daki annenin 4. gebeliginden yasayan ilk cocuk ola-
rak 34 haftalik iken 2800 g agirliginda erken
membran riiptiirli nedeni ile sezaryenle dogdugu
ve dogumdan sonra muayenesinde tiftirim duyul-
mast nedeni ile yapilan EKO’sunda, dekstrokardi,
atriyoventrikiiler septal defekt, patent duktus arte-
riyozus, pulmoner stenoz ve trikiispit kapak yet-
mezligi tespit edildigi 6grenildi. Dogumundan beri
olan sarilig1 son iki haftadir artan hastanin, son iig
glindiir emmesi ve idrar yapmasi azalmis ve hizh
nefes alip vermeye baglamisgti.

Fizik muayenesinde genel durumu kétii, hipe-
rapneik, malniitre, ikterik ve soluk gériintimde, vii-
cut sicakligt 36.5 °C, solunum sayis1 62/dakika,
nabiz 156/dakika, oksijen satiirasyonu %98, viicut
agirhigs 2650 g, sag 4. interkostal aralikta daha iyi
duyulan 3/6 dereceden sistolik ve diyastolik tifii-
rim duyuldu. Batinda bilateral olarak preaksiller
hatta kosta altindan 4 cm ele gelen ve solunumla
hareket etmeyen kitle tespit edildi.
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Laboratuvar olarak, arteriyel kan gazlarinda;
pH: 7.08, PCO,: 21 mmHg, PO,: 110 mmHg, HCO5:
6.3 mmol/L ve BE -21 bulundu. Hemoglobin: 8.7
g/dL, beyaz kiire sayis1 23 x 10%/mm?, trombosit sa-
y1s1 580 x 10%/mm?, MCV: 88 fL, periferik kan yay-
masinda; %50 notrofil, %46 lenfosit ve %4 monosit
tespit edildi. Biyokimyasal tetkiklerinde kan iire
azotu 76 mg/dL, kreatinin 3.55 mg/dL, alanin ami-
notransferaz 160 IU/L, aspartat aminotransferaz
180 IU/L, alkalen fosfataz 5474 IU/L, gama-glutamil
transpeptidaz (y-GT) 214 IU/L, total bilirubin 14.5
mg/dL, direkt bilirubin 6.98 mg/dL, fosfor 9.8
mg/dL, potasyum 7.16 mEqg/L, amonyak 159
umol/L bulunurken, diskida gizli kan reaksiyonu 4
pozitif ve C-reaktif protein < 1.0 mg/L olarak tespit
edildi. Protrombin zamani, aktive parsiyel trombo-
plastin zamani ve serum sodyum, klor ve kalsiyum
diizeyleri normal sinirlarda idi.

EKO’sunda hipertrofik kardiyomiyopati, val-
viiler pulmoner stenoz, muskiiler ventrikiiler sep-
tal defekt, sekundum atriyal septal defekt,
dekstrokardi; abdominal BT’sinde karaciger sol
yerlesimli, sagda polispleni, sag bobrek biiyiik ve
displastik, sol bobrekte 2,5 cm ¢apl kistik lezyon
tespit edildi (Resim 5, Tablo 1).

Hasta akut bobrek yetmezligi ve derin meta-
bolik asidoz nedeni ile periton diyalizine alindi.
Kolestaza yonelik destek tedavisi baslandi. Hasta
kalp ve bobrek yetmezliginden yatiginin yedinci
giintinde kaybedildi. Polispleninin ve renal tutulu-
mun eslik ettigi heterotaksi sendromu (sol izome-
rizm) tanist aldi (Sekil 1).

I TARTISMA

Situs anomalili vakalarin ¢ogu sporadik olmasina
ragmen otozomal dominant, otozomal resesif ve X’e
bagl resesif gecisler de tanimlanmigtir. Aymi ailede
aspleni, polispleni ve situs inversus goriilebilir. Bun-
dan dolayi, situs anomalilerinden ¢ok sayida genin
sorumlu oldugu distiniilmektedir. Cogu ¢aligmada

cinsiyet dagilimu esit olarak bildirilmigtir.>3>

I¢ organlarin anormal yerlesimi, farkli organ-
lar ve kalbin farkli boliimleri arasinda uyumsuz-
lukla sonuglanir. Kalp, damarlar, akciger, karaciger
ve dalak anormallikleri siklikla bulunmaktadir ve

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2009;18(2)
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RESIM 5: Olgu 3'tin abdominal tomografisinde karaciger sol yerlesimli, sagda
polispleni, sag bébrek buyik ve displastik, sol bdbrekte 2.5 cm capli kistik
lezyon izlenmekte.

orta-hat yapilariyla ilgili anomaliler de sik olarak
eslik eder.! Bu hastalarin hemen hemen hepsinde
dalak bir sekilde etkilenir ve dalagin tutulumuna
gore malformasyonlar gruplandirilir. Heterotaksi
sendromunda dalak anormalligi ii¢ sekilde olabilir.

1. Dalak olmayabilir (aspleni),

2. Bir bityiik ve etrafinda birkag kiiciik dalak-
tan olusabilir veya ¢ok loblu olabilir (polispleni),

3. sag listte yerlesim gosteren normal boyutta
dalak olabilir.

I¢ organlarin sag-sol aks boyunca asimetrik
olarak yerlesimi, gebeligin erken donemlerinde
256

gerceklesir.

Polisplenili hastalarda klinik bulgular, eslik
eden kardiyak malformasyonlara bagli olarak de-
giskenlik gostermektedir. Bu hastalardaki kardiyak
defekt nadiren hemodinamik bozukluga neden
olur. Ancak atriyoventrikiiler iletim blogu siddetli
klinik ile gelebilir. Heterotaksilerde konjenital kalp

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2009;18(2)
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hastalig1 eslik etme orani polispleni sendomunda
%99-100 iken, aspleni sendromunda %50-90 ara-
sindadir. Eglik eden konjenital kalp hastali1 oram
levokardi ile birlikte olan situs inversusta daha sik
goriiliirken, dekstrokardi ile olan situs inversusta
%3-5 oranindadir."*”? EKO’da olgu 2’ de kardiak
anomali izlenmezken, olgu 3’te agir kardiyak pato-
lojiler izlendi. Levokardi ile birlikte olan situs in-
versusta konjenital kalp hastaligi sik olmasina
ragmen olgu 1’de EKO’da sadece patent foramen
ovale izlendi.

Situs inversusta sadece solid organlar ve kalp
degil, ayn1 zamanda bagirsaklar ve mezenterik bez-
ler de etkilenir. Mide, jejunum ve inen kolon sag-
da, treitz ligamen, ileum ve ¢ikan kolon solda
yerlesir>!®!!. Bu yer degisikligi, olgu 1’de ¢ekilen
ince bagirsak kolon pasaj grafisi ile gosterilmistir.
Bronsiektazi nedeni ile operasyona giden 2. olguda
ve dialize baglanan 3. olguda bu tetkikler yapila-
madi.

Situs inversus abdominalis olan olgu 1’de ge-
belik donemindeki USG bulgular nedeni ile erken
tan1 olanag: elde edilmistir. Mezenterik anormal-
liklere bagli olarak obstriiksiyonlar olusabilecegi ve
bu hastalarda birka¢ dalak bulunmasina ragmen
fonksiyonel olarak normal olmayabilecegi akilda
tutulmalidir.?® Periferik kan yaymasinda Howell-
Jolly cisimciklerinin bulunmasi, yetersiz splenik
fonksiyona igaret eder.'? Situs inversus 6zellikle
cerrahi girigsimler ve acile bagvurular agisindan da
onemlidir. Gelisimsel olarak etkilenmemis olan ol-
gu 1, bu yonlii izleme alindi.

Situs inversusa pulmoner ve siniis hastaliklar:
eslik edebilir. Dekstrokardinin eslik ettigi situs in-
versus totalis olgularinda situs inversus, kronik si-
niizitle birlikte nazal polip ve bronsektazi triads,
Kartagener Sendromu’nu akla getirmektedir. Situs
inversuslu erkek hastalarda, eglik eden infertilite
ve siliya immotilitesi, Kartagener-Afzelius Sendro-
mu'nu diisiindiirmektedir. Primer siliyer diskinezi
sendromlarina %50 oraninda situs inversus eslik et-
mektedir.”® Dinein proteinindeki striiktiirel ve
fonksiyonel anomalilere sekonder olugsan mukosi-
liyer transport bozuklugu ve bronsektazi gelisen
Kartagener Sendromu’na polispleni nadiren eslik
etmektedir.'* Polispleni, brongiektazi ve dekstro-
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kardi ile birlikte olan situs inversus izlenen olgu
2’den lobektomi sonrasi génderilen materyal sili-
yer diskinezi sendromlar1 agisindan incelemeye
alind.

Situs anomalilerine safra kesesi ve safra yolla-
r1 anomalileri eslik edebilir. Bir ¢alismada, Mayo ve
Rice 76 situs inversuslu hastanin 7 tanesinde safra
kesesi ve safra yollar1 anomalisi tespit etmiglerdir.
Infant déneminde biliyer atrezi ve kolestatik kara-
ciger hastalig1 goriliirken, erigkin donemde kole-
sistit ve kolelitiazis goriilebilmektedir.’>!¢ Olgu 3’te
kolestaz tespit edildi.

Polispleni sendromu, sol izomerizm ile karak-
terize heterotaksi sendromu, abdominal ve kardi-
yopulmoner anomalilerin eslik ettigi nadir goriilen
konjenital anomalidir. Tani, genellikle ¢ocukluk
doneminde yapilan radyolojik incelemeler sonu-
cunda konulur.”” Kardiyak anomaliler, biliyer ya da
intestinal atrezi nedeni ile mortalite orani yiiksek
olan polispleni sendromunda olgularin 1/2’si ilk
dort ayda, 1/4’t ise bes yasinda kaybedilir."* Kar-
diyak anomalisi olmayan ya da mindr kardiyak
anomalisi olan olgular erigkin déoneme ulagsmakta
olup, eriskin dénemde genellikle bagka nedenlerle
yapilan radyolojik incelemeler sirasinda rastlantisal

POLISPLENININ ESLIK ETTIGI SITUS ANOMALILERI: UG OLGU SUNUMU

olarak tanmi alirlar. Polispleni sendromunda en sik
izlenen anomali birden fazla dalak olmasidir. Olgu
3 polispleni ile birlikte olan agir kardiyak patoloji-
ler, kolestatik karaciger hastaligi ve bobrek yetmez-
ligi nedeni ile erken donemde kaybedildi.

Heterotaksi olgularinda siklikla vaskiiler ano-
maliler (inferior vena cava, azigos ve hemiazigos
ven) izlenmektedir." Polispleni sendromuna sik-
likla eslik eden vaskiiler anomaliler heterotaksi iz-
lenen olgu 3’tin acil problemleri ve genel durum
bozuklugu nedeni ile gosterilemedi.

0 SONUC

Polispleni, heterotaksi sendromlarinda daha yay-
gin goriilmekle birlikte, diger situs anomalilerine
de eslik edebilen bir anomalidir ve kardiyak tutu-
lum hastaligin agirlhigini belirlemektedir. Situs ano-
malisi olan olgularda agir kardiyak, pulmoner,
renal, hepatik ve vaskiiler patolojiler eslik edebile-
cegi icin bu yonlii arastirmalar yapilmalidir. Tespit
edilen bir patoloji olmasa bile, polispleni ve situs
anomalisi olan olgular gelisebilecek bagirsak obs-
tritksiyonlari, dalak disfonksiyonlar: ve alt solunum
yolu enfeksiyonlar: agisindan izleme alinmalidir.
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