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Niemann-Pick Hastalidi lle Birlikte Gezici Dalak Olgusu
Wandering Spleen with Niemann-Pick Disease
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L OzET

of ] Gezici dalak, dalagi normal pozisyonunda tutan asici baglarinin dogustan yoklugu veya akkiz gevsekligi sonucu dalagin
hareketli hale gelmesi ve karnin alt bélgelerinde ya da pelviste yerlesmesidir. Dogurganlik gagindaki kadinlarda siktir, co-
cuklarda nadiren goérulUr. Hastada, torsiyonu sonucu akut ya da kronik tekrarlayan karin agrilar olusabilir. Asemptomatik
olup baska bir sebeple yapilan muayene ya da tetkik sonucunda da ortaya ¢ikabilir.

Niemann-Pick hastalig bir lipid depo hastaligidir. Oncelikle karaciger ve dalakta olmak (izere pek gok organda sfingomi-
yelin ve kolesterol birikkmesi ile karakterizedir. Hepatosplenomegali gelisebilir.

Niemann-Pick hastalidi nedeniyle takip edilen 16 yasinda kiz hasta adet gérememe nedeniyle tetkik edilirken sol over
kokenli olabilecek 10 cm boyutunda pelvik kitle tespit edildi. Eksploratif laparotomide karin sol altta 12 cmlik gezici dalak
ve hilusunda soluk renkte dalak ile flizyon yapmis, dizensiz yapida, 5 cm boyutunda solid bir kitle tespit edildi, hastaya
splenektomi yapildi. Patolojisi dalakda ceroid histiositozis ve hilusundaki kitlede nekroz ve sklerozis olarak rapor edildi.

Niemann-Pick hastaliginda splenomegali gelismesine ve splenomegalinin gezici dalak igin etiyolojik faktorler arasinda
sayllmasina ragmen literatirde daha dnce bu iki hastaligin birlikteligi bildirilmemistir. Asemptomatik olan gezici dalak
olgulari Klinikte karinda kitle ile 6zellikle de hastamizda oldugu gibi overian kitle ile karnisabilmektedir. Bu nedenle bu nadir
birliktelik bu olgu sunumunda tartisiimistir.

Anahtar Sozciikler: Abdominal neoplazi, Gezici dalak, Niemann-Pick hastalig

ABSTRACT

Wandering spleen is a rare entity that develops as a result of splenic hypermobility caused by congenital absence
or acquired laxity of splenic suspensory ligaments that hold the spleen in its normal position. It is usually described
in women of childbearing age and rare in children. Symptoms include acute or chronic intermittent abdominal pain
due to the torsion of the pedicle. It may also be asymptomatic and discovered incidentally on clinical or radiological
examination done for other reasons.

Niemann-Pick disease is a lipid storage disorder. It is characterized by sphingomyelin and cholesterol accumulation in
many organs and predominantly the liver and spleen. Hepatosplenomegaly may develop due to the disease.

A 16-year-old girl with Niemann-Pick disease has admitted to our hospital with complaint of amenorrhea. A 10 cm pelvic
mass possibly related to the left ovary was detected in her examinations. Laparotomy was performed and a 12 cm
wandering spleen was discovered at the left lower quadrant of abdomen. And 5 cm faint, solid mass was found to be
fused with the spleen at hilus. Splenectomy was performed. Histopathological examination revealed ceroid histiocytosis
throughout spleen. The hilar mass was found to be a necrotic and sclerotic tissue.

Although Niemann-Pick disease is reported as an etiological factor for splenomegaly as a cause of wandering spleen in
the literature, their association is not reported yet. Asymptomatic wandering spleen can be regarded as abdominal or
ovarian mass as in our case. We discussed this case to point out the differential diagnosis of wandering spleen and its
rare association with Niemann-Pick Disease.
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GiRiS

Gezici dalak, dalagi sol subfrenik bdlgeye asan ligamentlerin
konjenital yoklugu veya akkiz gevsekligi sonucu dalagin
hipermobil hale gelmesi ve karnin alt bolgelerinde ya da pelviste
yerlesmesidir. TUm splenektomilerin %0.25 ini olusturur (1).
Cocuklarda nadiren gorUlar (2).

Bu vakada Niemann-Pick hastaligi nedeniyle takip edilen bir
hastada tesadufen saptanan, karinda agrisiz kitle bulgusu veren
bir gezici dalak olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

iki yagindan beri Niemann-Pick hastaligi nedeniyle takip edilen
15 yasinda kiz hasta; boy kisalig, amenore sikayetleri ile
hastaneye bagvurdu. Oykisiinde daha énceleri ara ara olan
ve gecen, ¢ok siddetli olmayan karin agnisi sikayetleri vardi.
Hastanin fizik incelemesinde karin sol alt kadranda palpable
mobil kitlesi mevcuttu.

Yaplilan tetkiklerinde; Abdominal USG’da; Sag overe komsu,
overden koéken almis olabilecek U¢ komponentten olusan
komponentlerin  en blylgd 11x9 cm olcllen heterojen,
hipoekoik yapida, yer yer kalsifikasyonlar iceren kaba lobule
kitle lezyonu izlenmistir. Ayirici tanida  oncelikli olarak teratom
dUsUnUldugu rapor edildi.

Abdominal BT’sinde sol alt kadranda 10 cm uzunlugunda gezici
dalak ile uyumlu olabilecek kitle ve bunun medialinde 5 cm’lik
hipodens/heterojen kalsifikasyon alanlari iceren kitle tespit edildi
(Sekil 1). Sol subdiyafragmatik alanda dalak izlenmedi.

Laboratuvar testlerinde hipersplenizm bulgusu yoktu, bakilan
tamor belirleyicileri negatif geldi.

Sekil 1: Pelvik yerlesimli gezici dalak; BT gorinttst.
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Hastanin pelvik kitle dntanisi ile opere edilmesi planlandi. Sple-
nektomi intimaline karsin preoperatif hastanin Hib, pnémokok
ve meningokok agllari yapildi.

Ameliyatta karin sol altta, 12 cm boyutunda, omentum ile sarili,
damarlanmasi belirgin artmis dalak oldugu dtsuntlen solid kitle
tespit edildi (Sekil 2). Uzerinde yer yer nekroz alanlari igeriyordu.
Dalak hilusunda soluk renkte, Uzerinde dlizensizlikler izlenen ve
dalak ile flUzyon yapmis 5 cm boyutunda solid bir kitle tespit
edildi (Sekil 3). Splenektomi yapiimasina karar verildi. Dalak,
hilusundaki kitle ile birlikte eksize edildi.

Patolojisi; Dalaktan alinan kesitlerde genis nekroz alani,
sklerozis, pigment birikimi ile bol kdpUksu histiositler izlenen
Ceroid histiositozis (Sea Blue Histiositozis) — Nieman Pick
Hastaligl ile uyumlu; hilusundaki kitlede nekroz ve sklerozis
olarak rapor edildi (Sekil 4).

Hasta postoperatif 4. glinde sorunsuz olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Gezici dalak, konjenital olarak dalagl asan baglann olusumun
bozulmasi sonucu olugabilegi gibi splenomegali, abdominal
laksitenin bozulmasl, multiparite ve gebeligin hormonal etkisi
sonucunda da olugabilir (3). Tim splenektomilerin %0.25 ini
olusturur (1). Dogurganlk c¢agindaki kadinlarda sik gorUldr,
cocuklarda goértimesi oldukga nadirdir (2). Dalak, anormal
gelismis ve uzun splenik pedikul nedeniyle torsiyona meyillidir.
Akut torsiyon sonucu akut karini taklit eden bir tablo olusabilir
(8). Ayrica tekrarlayan ve spontan dizelen torsiyonlar sonucu

Sekil 2: Damarlanmasi artmis ektopik dalak.
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kronik tekrarlayan karin agrilari olusabilir (4). Olgumuzda oldugu
gibi klinikte asemptomatik olup bagka bir sebeple yapilan
muayene ya da tetkik sonucunda da ortaya cikabilir (3). Tim
yas gruplarinda en sik ortaya ¢ikisi akut karin agrisi seklindedir
2,3).

Tanida en gUvenilir test abdominal ultrason incelemesidir (5).
Torsiyon durumunda dalagin kanlanmasini degerlendirmede
doppler ultrasonografi kullanilabilir (6).

Sekil 4: Dalak parankimini infiltre eden kdpUksu histiyositler.

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2013; Cilt 7, Ek sayi 1: 20-22

Gezici dalak saptandiginda uygulanacak tedavi yonteminde
gecmisten gunimuze degisiklikler olusmustur. Daha 6nceleri
torsiyone olsun ya da olmasin gezici dalak saptandi§i zaman
splenektomi kabul gdren yaklasim olarak uygulanmakta iken
zamanla cerrahi tedavide dalagr korumak temel amag haline
gelmistir. Dalak torsiyone ise 6ncelikle detorsiyone ediimeli ve
canliigr degerlendirilmelidir. Torsiyon sUresi uzamis ve dalakta
yaygin infarkt gelismisse splenektomi kaciniimazdir. Ancak
detorsiyon sonrasi dalak beslenmesi normale dénmuis ve
canliigini koruyorsa splenopeksi secilecek cerrahi ydntem
olabilir (1,2,6). Vakamizda hastanin daha 6nceden yasamis
oldugu muhtemel torsiyonlar nedeniyle dalak Uzerinde yer yer
nekroz ve infark alanlar vardi. Ayrica dalak hilusunda dalak ile
flzyon yapmis ve dalaktan sinirlari net ayrilamayan 5 cm lik
kitle mevcuttu. Hastanin mevcut lipid depo hastaligi nedeniyle
hipersplenizm bulgusu olmasa da splenomegalisi mevcuttu.
TUim bu faktérler gbz 6ninde bulundurularak hastaya
splenektomi uygulandi.

Niemann-Pick hastaligi bir lipid depo hastalididir. Sfingomiyelinaz
enzim eksikligine bagl olarak 6ncelikle karaciger ve dalakta
olmak Uzere pek ¢ok organda sfingomiyelin ve kolesterol
birikmesi ile karakterizedir. Histopatolojik incelemelerde lipid
yUkli makrofajlarn Giemsa boyasi ile boyanmasi sonucu
olusan Sea Blue Histiositler tanisaldir (7). Hipersplenizm ve
splenomegali gelisebilir.

Niemann-Pick hastaliginda splenomegali gelismesine ve
splenomegalinin gezici dalak igin etiyolojik faktérler arasinda
sayllmasina ragmen literatirde daha once bu iki hastalgin
birlikteligi - bildirilmemistir. Asemptomatik olan gezici dalak
olgulan Klinikte karinda kitle ile 6zellikle de hastamizda oldugu
gibi overian kitle ile karsabiimektedir. Bu nedenle bu nadir
birliktelik bu olgu sunumunda tartigiimigtir.
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