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Ozet

Polispleni sendromu sol izomerizm ile karakterize, kardiyopulmoner ve abdominal anomalilerin
eslik ettigi nadir bir konjenital anomalidir. Lenfoma dntanisi ile abdomen ve toraks BT tetkiki yapi-
lan 41 yasindaki erkek hastada inferior vena kavanin suprarenal dizeyden itibaren kesintiye ug-
rayarak, genislemis azigos veni ile devam ettigi goruldi. Hepatik venler dogrudan sag atriyuma
aciliyordu. Sol renal ven retroaortik seyir géstermekteydi. Sol Gst kadranda iki adet dalak mevcut-
tu. Pankreas kuyruk kesimi hipoplazikti ve pankreas basi duodenum ikinci kismini parsiyel ola-
rak sarmaktaydi (inkomplet anuler pankreas). Bu yazida rastlantisal olarak tani konan, inkomplet
anuler pankreas ve retroaortik renal venin eslik ettigi cok nadir bir polispleni sendromu olgusunun
BT bulgularini sunmayi1 amagcladik. (Pam Tip Derg 2009;2(3):150-3).
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Abstract

Polysplenia syndrome is a rare congenital anomaly characterized by left isomerism and associa-
ted with cardiopulmonary and abdominal anomalies. Thoracic and abdominal CT examinations
performed for presumptive diagnosis of lymphoma in a 41-year-old man showed interruption of
the inferior vena cava at suprarenal level continuing with dilated azygos vein. The hepatic veins
were directly opening into the right atrium. Left renal vein shoed a retroaortic course. There were
two spleens at left upper quadrant. The tail of the pancreas was hypoplastic, and the head of the
pancreas was partially surrounding the second part of the duodenum (incomplete annular panc-
reas). Herein we report the CT findings in an incidentally diagnosed very rare case of polysplenia
syndrome associated with incomplete annular pancreas and retroaortic renal vein.

(Pam Med J 2009;2(3):150-3).
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Giris

Polispleni sendromu (PS), abdominal, kar-
diyak, vaskuler ve toraks anomalilerinin es-
lik ettigi konjenital anomalidir [1]. Tani genel-
likle insidental olarak abdominal ultrasonogra-
fi (USG) incelemesi sirasinda konur [2]. Eris-
kin ddnemde genellikle sikayeti olmayan olgu-
lar, bagka nedenlerle yapilan radyolojik ince-
lemeler sirasinda rastlantisal olarak tani alir-
lar. Bu olgu bildirisinde bolimimize lenfoma
ontanisi ile refere edilen hastada abdominal
ve vaskiler anomalilerin bilgisayarli tomografi
(BT) bulgularn tartisilacaktir. Olgumuzun 6zel-
ligi PS, inkomplet antler pankreas ve retroa-
ortik renal ven birlikteliginin rapor edildigi ilk
vaka olmasidir.

Olgu

41 yasinda erkek hasta on bes glindur devam
eden karin agrisi ve guinde 1-2 kez olan kus-
ma sikayeti ile hastanemize basvurdu. On bes
glin icerisinde 5-6 kg zayiflama hikayesi olan
hastanin fizik muayenesinde ates: 37.8°C, na-
biz: 95/dak, cilt ve skleralar ikterik olup batin
hassasiyeti ve batin sol Ust kadranda stphe-
li kitle ile her iki inguinal bdlgede ele gelen ve
lenfadenopati oldugu dusindlen kitleler tes-
pit edildi. Organomegali saptanmayan has-
tanin laboratuvar incelemesinde beyaz kire:
11.700/mm, hemoglobin: 10,5 mg/dl, SGOT:
81, SGPT: 74, total protein: 5,9 mg/dl, albu-
min: 2,9 mg/dl, sedimentasyon: 70/saat, total
bilirubin: 12,4 mg/dl, direkt bilirubin:10 mg/dl,
kan amilazi: 600 IU/dI olarak bulundu.
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Hasta abdomen ve toraks BT tetkikleri i¢in bo-
[imimize refere edildi. Hastaya Siemens,
Somatom 4 dedektérli BT cihaziyla intrave-
nodz ve oral kontrast madde verilerek ¢ekim
yapildi. Abdomen BT tetkikinde; dalak lojunda
5 cm ve 8 cm boyutlarinda iki adet dalak mev-
cuttu (Resim 1).

Resim 1: Aksiyel kontrastl BT kesitinde da-
lak lojunda iki adet dalak (beyaz oklar) ve ret-
rokrural alanda geniglemis vena azigos (siyah
ok).

Pankreas kuyruk kismi hipoplazik gérinimde
olup pankreas basi duodenumu gevrelemek-
te idi (inkomplet andler pankreas) (Resim 2).

Resim 2: Kontrastl aksiyel BT kesitinde duo-
denumu (siyah ok) saran pankreas basi (be-
yaz ok) ve pankreas kuyrugunda hipoplazi.

inferior vena kava (iVK) suprarenal kesimden
itibaren izlenmemekte olup retrokrural alanda
genislemis vena azigos ile birlesmekte idi (Re-
sim 3). Genislemis vena azigos ise superior
vena kavaya dokilmekteydi (Resim 4). Sol
renal ven retroaortik seyretmekte idi (Resim
3). Hepatik venler dogrudan sag atriuma agi-
liyordu (Resim 5). Toraks BT tetkikinde bah-
sedilen vaskuiler anomaliler disinda bir bulgu-

ya rastlanmadi. Bu bulgularla hastaya PS ta-
nisi konuldu.

Resim 3: Kontrasth aksiyel BT kesitlerden
olusturulan koronal reformat goérintide ret-
rokrural alana gecip azigosla birlesen inferi-
or vena kava (ince siyah ok), genislemis azi-
gos veni (ok basi) ve retroaortik renal ven (be-
yaz ok)

Resim 4: Kontrasth aksiyel BT kesitinde su-
perior vena kavaya aclilan geniglemis azigos
veni (ok)

Resim5: Kontrasth aksiyel BT kesitlerden
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olusturulan koronal reformat goériintide sag
atriuma direkt agilan hepatik venler (ok).

Tartisma

Polispleni sendromu, birden fazla dalak
ve casitli organ sistemlerinde anomalilerle
karakterize bir durumdur. Kardiyak
anomalilere sahip hastalar erken c¢ocukluk
yaslarinda o6lmektedir. Erigkin hastalarda
tani genellikle bagka rahatsizlik nedeni ile
yapilan ultrasonografi, BT veya MR tetkikleri
sonunda konur [3]. Bu konjenital anomaliye
yaklasik 2.5:100.000 canli dogumda rastlanir
ve hastalarin sadece %5’i 5 yildan uzun yasar
[4].

Polispleni sendromunda izlenen en sik bulgu
batin i¢inde birden fazla dalak olmasidir [4].
Bizim olgumuzda 5 cm ve 8 cm ebath iki adet
dalak bulunmaktaydi. Dalaklardan biri normal
dalak lojunda digeri ise mide buyuk kurvatu-
ru komsulugunda izlendi. ikinci siklikla izle-
nen bulgu, IVK’nin suprarenal kesiminin yok-
lugu olup, infrarenal IVK retrokrural yerlesim-
li geniglemis azigos ya da hemiazigos ven ile
devamlilik gostererek sag atrium yerine supe-
rior vena kavaya bosalir [5]. Bizim olgumuz-
da da iVK suprarenal kesimden itibaren izlen-
memekte olup retrokrural alanda genislemis
vena azigos olarak devam etmekte ve supe-
rior vena kavaya dokilmekteydi. Olgumuzdaki
IVK varyasyonu literatiirle uyumlu idi.

Polispleni sendromunda izlenebilen diger
vaskiler anomaliler; predoudenal portal
ven, transhepatik portal ven, sirkumaortik
renal ven ve superior mezenterik arter orijinli
hepatik arterdir [5]. Bu vaskuler anomaliler
bizim vakamizda bulunmamakla birlikte bu
anomalilerden farkl olarak olgumuzda sol
renal ven retroaortik yerlesim gostermekteydi.
Literatirde sol renal ven anomalileri
degisik oranlarda bildiriimektedir. Reed
ve arkadaslarinin yapmis olduklarn bir BT
calismasinda 433 olgu incelenerek retroaortik
sol renal ven anomalisi %1.8, sirkumaortik
sol renal ven anomalisi ise %4.4 oraninda
bulunmustur [6]. Bin onddért olguyu igeren
bagka bir BT calismasinda ise retroaortik sol
renal ven %3.7 ve sirkumaortik sol renal ven
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anomalisi %6.3 olarak saptanmistir [7].

Bu calismalarda retroaortik renal ven anoma-
lisine eslik eden PS’den bahsedilmemektedir.
Literatlr taramamizda PS’ye eslik eden retro-
aortik renal ven varyasyonu sadece bir vaka-
da bildirilmistir [5]. Olgumuzda retroaortik re-
nal ven birlikteliginin muhtemelen rastlantisal
oldugunu distnmekteyiz.

Polispleni sendromunda pankreas, normal
lokalizasyonda ya da kuyruk kesimi sagda

yerlesmis  olabilir. ~ Pankreasta izlenen
diger bir anomali ise kisa pankreastir. Kisa
pankreas, pankreasin gelisimi sirasinda

dorsal tomurcugun gelismemesi sonucunda
pankreasin kuyruk ve Kkorpus kesiminin
gelisememesi  nedeniyle  olusur. Kisa
pankreasta, yalnizca pankreasin bas kesimi
izlenir, korpus ve kuyruk kesimi izlenmez.
[5,8].

Anller pankreas, pankreasin sik gorulen geli-
simsel anomalisi olup sebebi 6n pankreas to-
murcugunun ikiye ayrilarak duodenumu sa-
rarak blytimesidir. Pankreasin halka bigimin-
deki pargasi duodenumun 2. pargasini komp-
let veya inkomplet olarak sarar [9]. Literattr-
de inkomplet ve komplet anller pankreasin
eslik ettigi birer PS sendromu bulunmaktadir
[3]. Olgumuzda pankreasin kuyruk kesimi iz-
lenmemekle birlikte bas kesimi normalden ha-
fif kalin olup duodenum ikinci kismini kismen
cevrelemisti (inkomplet anliler pankreas).

PS’de gortlebilecek diger anomaliler torasik
izomerizim, kardiyak anomaliler, biliyer veya
intestinal atrezi, karaciger yerlesim anomalile-
ridir [5]. Bizim olgumuzda bu anomaliler bulun-
mamakta idi.

Sonug olarak, PS tek basina tani koyduru-
cu olmayan bircok anomalinin eslik ettigi bir
sendromdur. Bu sendromdaki anomalilerin bi-
linmesi tani koymada ve tani koyduktan son-
ra sendroma eslik edebilecek tim anomali-
lerin tanimlanmasi agisindan énemlidir. Ayri-
ca olgumuz retroaortik renal ven ve inkomplet
anuler pankreasin PS ile birlikte tanimlandigi

ilk olgu olmasi agisindan deger tasimaktadir.
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