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PELIOSIS HEPATIS GELISEN BIR FANCONI APLASTIK ANEMi OLGUSU

A PATIENT WITH FANCONI APLASTIC ANEMIA DEVELOPED PELIOSIS
HEPATIS

Ali BAY', Nese YARALI', Serdar OZKASAP', Pamir ISIK', Abdurrahman KARA',
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'S.B. Dr. Sami Ulus Cocuk Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ankara
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OZET

Peliosis hepatis karacigerin degisik etiyolojik faktorler ve farkli patogenetik mekanizmalara bagli olarak
gelisen nadir bir vaskiiler hastaligidir. Kemik iligi yetmezligi sendromlarinda siklikla kullanilan androjenler
nadiren peliosis hepatise neden olabilirler. Biz Fanconi aplastik anemi tanisi ile 4 yildir androjen kullanan ve
peliosis hepatis gelisen bir olguyu sunduk.
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ABSTRACT

GIRIS

Peliosis hepatis (PH) karacigerin degisik nedenlerle
olusan nadir goriilen bir vaskiiler hastaligidir. Histolojik
olarak degisik biiyiikliiklerde i¢i kan dolu Kkistlerle
karakterizedir. Peliosis ¢ocuklarda en sik kistik fibrosis,
malnutrisyon, Fanconi aplastik anemisi, Marfan
sendromu, adrenal tiimor, konjenital kardiyomyopati,
myutubiiler myopati ve renal transplantasyondan
sonra rapor edilmekle birlikte saglikli ¢ocuklarda eslik
eden E.Coli veya bartonella henselae enfeksiyonlar
sirasinda da gelisebilecegi bildirilmistir (1-3). Peliosis
hepatis ayni zamanda anabolik steroidler, azotiopurin,
6-merkaptopiirin, 6-thioguanine, tamoxifen, Ostrojen
ve immunoglobulin tedavisinden sonra da bildirilmistir
(4-6). Genellikle asemptomatik olmakla beraber karaciger
fonksiyon testlerinde yiikselme, hepatomegali, sarilik ve

Peliosis hepatis (PH) is an uncommon vascular disorder of the liver that may be caused by several etiologic
agents and different pathogenetic mechanisms. Androgens which are widely used in the treatment of bone
marrow failure syndromes can cause hepatic peliosis in rare cases. We describe a case of Fanconi aplastic
anaemia in which PH developed after 4 years of treatment with androgens.
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hemoperitonyuma yol agabilir. Biz de Fanconi aplastik
anemisi tanisi ile takip ettigimiz ve anabolik steroid
tedavisi alirken PH gelisen 11 yasindaki bir olguyu nadir
goriilmesi nedeniyle sunduk

OLGU SUNUMU

Kasim 2001 tarihinde sekiz yasinda iken klinigimize
solukluk, halsizlik ve gelisme geriligi yakinmasi ile
bagvuran hastaya Fanconi anemisi tanisi kondu. Fizik
muayenesinde soluk goriiniimde olup, boy :110cm ve
viicut agirligt: (16kg) ile 3. persentilin altinda bas ¢evresi
48cm idi (-2SD). Karin cildinde sag alt kadranda 7 cm
capinda cafe au- lait lekesi ve sol bagparmak anomalisi
vardi. Tam kan sayiminda Hb 4.7gr/dl, BK: 2100/
mm?®, trombosit 29.000/mm? olan hastanin kemik iligi
aspirasyonunda hiposeliilarite saptandi. Diepoksibiitan
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(DEB) testi pozitif bulunan hasta klinik izleme alindi.
Batin ve {iiriner sistem ultrasonografik tetkiki normal
siirlarda idi. Hemoglobin ve trombosit diizeylerinde
diisme olan ve transflizyon ihtiyaci olan hastaya tanidan 4
ay sonra oksimetalon 2mg/kg/giin ve giin asiri prednizolon
5 mg baslandi.

Androjen tedavisine baglandiktan sonra aralikli
eritrosit ve trombosit siispansiiyonu transfiizyonlari ile
takip edilen hasta 4 yil sonra karmn agris1 yakinmas: ile
servisimize bagvurdu. Fizik muayenesinde hepatomegalisi
gelisen hastanin laboratuvar incelemesinde; Hb: 7 gr/
dl, WBC: 3400/ mm?, trombosit: 12.000/ mm? bulundu.
Bobrek fonksiyon testleri normal sinirlarda olan hastanin
karaciger fonksiyon testlerinde total protein artis
saptand1 (ALT 190 U/l, AST 90 U/l bilirubin: 1.4 mg/
dl, GGT 69 U/l, TPRO 7.2 gr/dl, albumin: 4.4 gr/dl).
Alfa feto protein degeri (3.4 ng/dl ) normal sinirlarda
olan hastanin anti-HBs pozitif iken anti- HCV negatifti.
Yapilan batin ultrasonografisinde; karaciger igerisinde
en biiylikleri sol lobda 68 mm, sag lobda 43 mm c¢aph
¢ok sayida, igerisinde ekojenik nodiiller ve ileri derecede
heterojenite izlenen kompleks kitle lezyonlari izlendi.

=1 . st 1l = e z

Ultrasonografide gortilen lezyonlarin kesin olarak ayirici
tanis1 yapilabilmesi ic¢in yapilan MRI incelemesinde
lezyonlarin PH ile uyumlu oldugu saptand: (Resim 1-4).
Hastamizda MRI incelemesinde karaciger tutulumu ile
birlikte dalakta da tutulum oldugu saptandi.

Peliosis hepatis tanis1 konan hastada etyolojik neden
olarak oximetalon ve prednizolon diisiiniildiigiinden
kesildi. Eritrosit ve trombosit siispansiyonu transfiizyon-
lariyla izlenen hastanin yapilan ultrasonografik takiplerde
1 yil i¢inde lezyonlarda belirgin kiiglilme izlendi. Fakat
daha sonra ani gelisen bir intrakraniyal kanama sonucu
hastamiz kaybedildi.

TARTISMA

Anabolik  steroidler kemik iligi yetmezligi
sendromlarmin tedavisinde sik kullanilan ilaglardir. Uzun
siire androjen kullanan hastalar artmis hepatik tiimdr
gelisimi riski altindadirlar (1). Bu tiimorler genellikle
androjen bagimlidir ve tedavi kesildiginde gerilerler.
Peliosis nadir olmakla beraber androjen kullanimina baglh
olarak gelisebilen ciddi bir komplikasyondur (6). Peliosis
hepatis histolojik olarak degisik biiyiikliiklerde i¢i kan

COGEMSOM Arkara L

Resim 1 (a,b): Karacigerin tiim segmentlerinde ve dalakda, T1A serilerde (a) hipointens, T2A serilerde (b) hiperintens yaygin milimetrik nodiiler lezyonlar izlenme-

ktedir. Ayrica en biiyiigii sag lobda 75mm ¢apinda olmak tizere birkag¢ adet icinde yer yer hemorajik sinyal degisiklikleri ile uyumlu olarak T1A serilerde hiperintens

sinyal degisiklikleri (b,yildizlar) gozlenen psodokist olusumlari mevcuttur (a-b, oklar).
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dolu kistlerle karakterizedir. Cocuklarda en sik Kkistik
fibrosis, malnutrisyon, Fanconi aplastik anemisi, Marfan
sendromu ve renal transplantasyondan sonra ve degisik
ilaglarin kullanimindan sonra bildirilse de %20-50 olguda
altta yatan herhangi bir neden saptanamayabilir (7).

Sinusoidal obstriikksiyon, hepatoseliiller nekroz ve
sinusoidal bariyerin direkt lezyonlar1 PH gelisiminde
olas1 patogenetik mekanizmalar olarak 6ne siiriilmiigtiir
(6). Klinik bulgular1 asemptomatik olgulardan ilerleyici
hepatik yetmezlige kadar degisebilir. Genelde bizim
hastamizda oldugu gibi karacigerde biiyiime, karn st
kadranda agri, karaciger fonksiyon testlerinde yiikselme
saptanir. Nadir olgularda 6liimciil spontan intraabdominal
kanamalar bildirilmistir (8). Ayrica portal hipertansiyona
bagli osafagus wvarisleri asit gelisen olgular da
bildirilmistir (6). Karacigerdeki kaviter lezyonlardaki kan
gollenmeleri piht1 olusumu veya dissemine intravaskiiler
koagiilopatiye (DIC) neden olabilse de bizim hastamizda
DIC bulgusu yoktu.

Peliosis hepatis karacigerde tek bir lezyon olabilecegi
gibi bizim hastamizda oldugu gibi biyiikliikleri degisik
cok sayida lezyon olarak da karsimiza ¢ikabilir. Etyolojik
nedenle karacigerdeki lezyon sayisi ve lokalizasyonu
arasinda bir korelasyon yoktur. Peliosis karaciger disinda
kemik iliginde, lenf bezlerinde, dalakta ve akcigerde de
geligebilir (9). Bizim hastamizda da hem karaciger hem
de dalakta lezyon vardi.

Peliosis hepatis tanist icin, oncelikle bu hastaliga
neden olabilecek ilag kullanan veya predispozan bir
hastalig1 olanlarda bu komplikasyonun gelisebileceginin
diisiiniilmesi  gerekir. Tanm1 radyolojik goriintiileme
yontemleriyle konulmaktadir. Ultrasonografi bilgisayarl
tomografi, MRI ve angiografi ile ayirict tanisi
yapilabilmektedir. MRI da T1 kesitlerinde hipointens T2
kesitlerinde ise hiperintens ¢ok sayida periferal lezyon
saptanir(10). Angiografide ise parankimal fazda dolan
ve vendz fazda da devam eden igi kan dolu ¢ok sayida
nodiiler vaskiiler lezyon goriiniimii elde edilir.

Peliosis hepatis ayirict tanisinda hemangiomlar,
hepatoma, hematomlar, karaciger apseleri, primer ve
metastatik tiimorler diigiiniilmelidir (6). Genelde bizim
hastamizda oldugu gibi PH neden olan ilaglarin kesilmesi,
altta yatan primer hastaligin tedavisi, infeksiyonlara
bagli ise enfeksiyon tedavisi ile lezyonlarda gerileme

saptanir (3,4). Intraabdominal kanama ve hepatik riiptiir
olustugunda ise transarteriyel embolizasyon ve cerrahi
tedavi uygulanir (6).

Burada 4 yil androjen kullandiktan sonra karin
agris1 yakinmasi ile bagvuran bir PH olgusunu sunduk.
Olgumuzda karaciger yetmezligi, intraabdominal
kanama gibi bir komplikasyon gelismedi ve lezyonlar
androjen kesilmesi ile bir yil ig¢inde anlamli 6lgiide
geriledi. Androjen kullanan hastalarda karacigerde kitle
saptandiginda 6nemli bir komplikasyon olan PH’in

gelisebileceginin akilda tutulmasi gerekmektedir
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