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Cocukluk Caginda Splenomegali

Splenomegaly in Childhood
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OZET

Cocukluk ¢aginda splenomegali genellikle ilk olarak fizik muayenede
tespit edilir. Dalak yenidoganlarm %15’inde ve saghkli cocuklarin ise
%]10’unda kosta altinda 1-2 cm ele gelir. Patolojik olarak biiyiimiis dalak
genellikle sert ve diizensiz yiizeylidir. Splenomegali etyolojisinin yas ile
degismesine ve ayirici tanismin ¢ok genis kapsamli olmasina ragmen dikkatli
Oykii alinmasi, fizik muayene, tam kan sayimi ve karaciger fonksiyon testleri
genellikle ayirici tani listesini olduk¢a kisaltir. Malarya ve Sistozomiyazis
endemik bolgelerde splenomegalinin stk goriilen nedenleridir. Infeksiyoz
mononiikleozise baglh akut splenomegalide splenik riiptiir gelisebilir.
Splenomegalide tedavinin amaci Oncelikle altta yatan nedeni tedavi etmektir
ancak splenektomi bazi olgularda nadiren de olsa uygulanir. Bu hastalarda
postsplenektomi sepsisi en Onemli Oliimciil koplikasyondur bu nedenle
splenektomi kararindan 6nce faydalar1 dikkatlice gézden gegcirilmelidir. Asplenik
ya da splenektomi yapilmasi planlanan tiim c¢ocuklara konjuge pndomokok,
polivalan pnémokok ve Hemofilus Influenza asilar1 yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocuk, splenomegali, dalak biiyiimesi

ABSTRACT

Splenomegaly in childhood is generally first suspected upon physical
examination.Spleen is palpable in %15 of neonates and %210 of normal
children.The normal spleen is less than 1-2 cm below the left costal margin.An
anlarged spleen is often firm and may have abnormal surface. The etiology of
splenomegaly varies with age and differential diagnoses of splenomegaly is
extensive but careful history taking and physical examination, along with a CBC
count and liver function tests, often help in narrowing the list of differential
diagnoses  Malaria, schistosomiasis, and other infections in endemic areas are
frequent causes of splenomegaly and Splenic rupture may occur in acute
splenomegaly associated with infectiousmononucleosis. The goal of treatment is
to treat the underlying disease but splenectomy is uncommonly performed in
children with splenomegaly and postsplenectomysepsis is the most important
mortal complication. Benefits must be carefully weighed when splenectomy is
being considered. The new PCV7 conjugated pneumococcal vaccine and the
older PPV23 polyvalent pneumococcal vaccines and the Haemophilus
influenzae vaccine should be administered to all children who are asplenic and to
those about to undergo splenectomy.
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Giris

Dalak saglikli yenidoganlarin %15’inde ve
cocuklarmm %10’unda fizik muayenede ele
gelir(1).Zamaninda dogan yenidoganlarda bu
oranin %30 oldugunu bildiren yayinlar vardir
(2). Dalak palpasyonla yumusak, agrisiz ve
plriizsiiz  ylzeylidir ve erken c¢ocukluk
doneminde sol alt kosta kenarindan 1-2 cm
asagida saptanabilir.Pek ¢ok sistemik hastalik
dalagi etkiler. Herhangi bir nedenle dalak
boyunun  artmasi  splenomegali  olarak
tamimlanir. Normal dalak boyutu ise ¢ocukluk
caginda yasa bagimlidir (Tablo
1)(3,4).Patolojik biiytimiis dalak siklikla sert,
diizensiz ylizeylidir ve altta yatan hastalikla
baglantili fizik muayene bulgular: vardir(5,6).

Tablo 1: Cocukluk c¢aginda normal
dalak boyutu (4)

Yas

3-6 ay
6-12 ay
1-2 yas
24 yas
4-6 yas
6-8 yas
8-10 yas
10-12 yas
>12 yas

Normal dalak uzunlugunun {ist sinir1 (

cm)
6.5
7.0
8.0
9.0
9.5
10.0
11.0
11.5
12

Dalagin Yapisi ve Islevi

Dalak viicuttaki en biiyiik lenfoid organdir ve
lenf bezleriyle birlikte mononiikleer fagositer
sistemin baslica bilesenidir. Dalak, ¢dliyak
trunkusun en biiyiilk dali olan splenik arterle
beslenir. Dalagi
fibroelastik yapida, ince ve gergin bir kapsiil
bulunur. Bu kapsiil ve damarlar histolojik
olarak dalak iskeletini olusturur. Bu iskeletin
icini ise dalak pulpasi doldurur. Pulpanin

orten peritonun altinda

bliyiik bir kismini1 kan damarlarindan zengin
olan
getiren kirmizi pulpa olusturur.Bu yapiin
cevreledigi beyaz pulpa T ve B lenfositlerden
zengin, gri beyaz renkli lenfoid bir dokudur.

ve dalagin filtrasyon gorevini yerine

Kazanci et al.

Dalagin bu boliimiinde dolagimdaki antigenler
makrofajlar tarafindan fagosite edilir, antikor
iiretimi ve T lenfosit aktivasyonu ile immiin
yanit olusturulur. Dalak dokusunun en biiyiik
kismini kirmizi pulpa olusturur. Kirmizi pulpa
anastomozlar yapan arter ve vaskiiler siniisler
sistemidir. pulpada iki yap1
goriilmektedir; birincisi dalak siniisleri adi

Kirmizi

verilen ve biiyiik dallara ayrilan ince duvarh
kan damarlaridir. ikincisi, siniisler arasinda yer
alan ve hiicresel dokular1 birbirinden ayiran
splenik  kordlardir(7). Kordlarda agik kan
dolagimi mevcuttur ve kan kordan siniislere
aktarithrken 1-5 pm capinda yariklardan
gecer(8,9).Kordlarda kan dolagimi yavastir, bu

durum  kanin mononiikleer fagositer
elemanlarla uzamis temasini saglar ve
filtrasyon etkinligini  arttirir. Yaglanan ~ ve

sekestrasyona uyrayacak kan hiicreleri ya da
bakteriler, partikiiller = kordonlarda fagosite
edilerek dolagimdan uzaklastirilirlar. Kan
kirmuzi pulpadan splenik vene bosalir ve
hepatik veni olusturmak iizere mezenterik
vene katilir. Splenik vendz sistemde kapak
olmamasi1 nedeniyle splenik vendeki basing
artig1 portal vene dogrudan yansir(7,10-12)
Dalak essiz anatomisi ve kan akisi
sayesinde rezervuar, filtreleme ve
immiinolojik fonksiyonlarimi etkin bir sekilde
yerine getirir.Oncelikli gorevlerinden biri
yaslanmis ya da kusurlu hiicreleri ve yabanci
partikiilleri ~ dolasimdan  uzuklagtirmaktir.
Eritrositler yavasca dalak kordlarinin hipoksik
ve asidotik ortamindan siniislere ilerken,
saglikli bu gecgisi sorunsuz
tamamlar ancak anormal yapidaki eritrositler
geride kalir ve kord makrofajlar1 tarafindan
fagosite edilir. Intrastoplazmik inkliizyonlar
hiicre lizisi olmadan uzaklastirilabilir.Dalak

eritrositler

islevi bozuldugunda Howell —Jolly cisimcigi
gibi hiicresel ya da Heinz cisimcikleri gibi
sitoplazmik artiklar dolagimda saptanabilir.
Dalak
tuftsin

immunoglobulin,
dretir. Ay

properdin  ve
zamanda  kapsiillii
bakterilerin, intraselliiler parazitlerin ve antikor
kaph trombositlerin
uzaklagtirildig1 organdir.

dolasimdan
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Myelofibrozis ya da agir hemolitik anemi
gibi kemik iliginin ihtiyac1 karsilayamadigi
durumlarda extramediiller hematopoezde rol
alir ayrica dalak trombosit ve Faktér VIII
havuzudur, stres ya da epinefrin enjeksiyonu
sonras1 bunlarin dolagima aktarilmasini saglar.
Dalagin  depolama islevi bozuldugunda
trombositoz ve 16kositoz gelisebilir (7,8).

Epidemiyoloji ve etiyoloji

Dalak, saglikli okul ¢agi ¢ocuklarmin
%?3’tinde fizik muayenede 1-2 cm ele gelir. Bu
durumun ciddi hastaliklar agisindan artmuis risk
teskil etmedigi gosterilmistir (13,14). Malarya
ve Sistozomiazisin endemik oldugu bolgelerde
bu enfeksiyonlar splenomegalinin en sik
nedenidir ve bu bolgelerde splenomegali
prevalansi malarya ile temasin bir Olgiitiidiir.
Papua Yeni Gine gibi hiperendemik bolgelerde
splenomegali orani ¢ocukluk caginda %50’e
ulagmaktadir  (15). Splenomegalinin  &zel
etiyolojik nedenleri ve komplikasyonlar1 bazi
rklarda daha sik goriiliir. Ornegin orak hiicreli
anemiye bagli gelisen splenik sekestrasyon
Afrikada ve Akdeniz bolgesinde, sirotik
olmayan portal fibrozis Giliney Asya
topluluklarinda daha yaygindir. Yine cocukluk
caginda splenomegali nedenleri yasa bagh
olarak farklilik gosterir (16).

Splenomegali siklikla dalak disindaki
patolojilere bagli olarak gelisir. Cocuklarda
splenomegalinin en sik gelisim mekanizmasi
antigenik uyarida artis, otoimmiin hastaliklar
ve anormal kan hiicrelerinin yikimi sonucu
mononiikleer fagositer sistemde hiperplazidir
(7,17). Viral enfeksiyonlar antigenik uyarinin
artisina bagl gelisen splenomegalinin baslica
nedeni olmakla birlikte bakteriyel
enfeksiyonlar ya da endemik bolgelerde
malarya ve sistozomiazis gibi protozoal
hastaliklar da ayni yolla splenomegaliye neden
olur. Juvenil romatoid artritte oldugu gibi
inflamatuar vaskiiler hastaliklar ve hemolitik
anemi gibi eritrosit yikiminda artig rolatif
olarak nadir goriilen o6nemli splenomegali
nedenleridir.

Kazanci et al.

Splenomegali bir malignitenin ortaya ¢ikis
bulgusu olabilir. Ornegin ALL’li cocuklarin
yaklasik yarisinda splenomegali vardir ayrica
splenomegali Hodgkin hastaligi, non-Hodgkin
lenfoma ve akut myelositer 16semide de sik
rastlanan bir bulgudur. Cocuklarda
ndroblastoma  bagli  dalagin  metastatik
tutulumu sonucu ya da Langerhans hiicreli
histiositozda  histiositlerin  dalagi infiltre
etmesiyle splenomegali gelisebilir. intra ya da
extrahepatik kaynakli nedenlerle venoz kan
akimimin engellenmesi bir diger splenomegali
nedenidir. Bu durum siklikla portal ven
trombozu, hepatik siroz ve konjestif kalp
yetmezligine baghdir. Gaucher, Niemann Pick
gibi depo hastaliklari, travmaya ikincil gelisen
psodokistler, konjenital dalak kistleri ve
extrameduller hematopoez diger splenomegali
nedenleridir (17).

Akut Epstein Barr virlis enfeksiyonuna bagl
gelisen  splenomegali  olgularinda  dalak
riiptliri, masif splenomegali olgularinda
trombositopeni, l6kopeni ve  anemiyle
seyredebilen hipersplenizm tablosu
splenomegalinin ~ genel morbidite  ve
mortalitesini  arttiran  faktorlerdir  (18-20).
Cocukluk  c¢aginda  splenektomi  nadir
uygulanmaktadir. Splenektomi sonrasi en
onemli komplikasyon sepsistir ve gelisme
riski %2 dolaymndadir. Bu risk ve mortalite
orant erken ¢ocukluk doneminde artar (21-23).

Yaklapsm (  Oykii, fizik muayene,
laboratuar)

Splenomegali ayirict  tamisinda  pek ¢ok
hastalik yer almakla birlikte dikkatli bir 6ykdi,
fizik muayene ile birlikte tam kan saymmi ve
karaciger fonksiyon
degerlendirilmesi olasi nedenlere iliskin listeyi
oldukea kisaltir (23).

testlerinin

Fizik muayene sirasinda hasta supin ya da sag
lateral dekubit pozisyonunda
degerlendirilmelidir. Hekim hastanin saginda
durarak, sol st kadram1 sag eliyle palpe
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ettiginde dalak en iyi bir bi¢cimde ele gelir.
Palpasyon pubisin hemen iistiinden baglayip,
sol iist kadrana dogru devam ettirilmelidir. Sol
alt kostalarm sol dig alaninin perkiisyonu ile
splenomegali  degerlendirilebilir ancak bu
yontem palpasyondan daha iistiin degildir (24-
26)

Tablo 2: Splenomegali Nedenleri (2)

1. Enfeksiyoz Nedenler
A. Bakteriyel: Akut ya da kronik sistemik enfeksiyonlar, subakut bakteriyel endokardit, abse,

tifoid ates, miliyer tiiberkiiloz, tularemi

Viral: EBV, CMV, HIV, Hepatit A,B,C

Spiroketal: Sfiliz, Lyme, leptospiroz

Riketsiyal: Q atesi, tifus

Protozoal: Malarya, toxoplazmozis, Lesmanyazis, Sistozomiyazis

. Fungal: Dissemine kandidiyazis, histoplazmoz,koksidomikoz

2. Hematolojik Hastahklar
A.Hemolitik anemiler (Talasemi, orak hiicreli anemi, herediter sferositoz)
B.Extrameduller hematopoez (osteopetroz, myelofibroz)
C.Myeloproliferatif hastaliklar (polistemia vera, esansiyel trombositemi)

nmoow

3. Infiltratif Hastahklar
A.Malign olmayan
1. Langerhans hiicreli histiyositoz
2. Depo hastaliklar1 ( Gaucher, Niemann-Pick, GM-1 gangliosidoz, Glikojen
Depo hastaligi tip IV, Tangier hastaligi, Wolman hastaligi, Amiloidoz
Mukopolisakkaridozlar, hipersilomikronemi tip I, IV, sarkoidoz)
B. Malign
1. Losemi
2.Lenfoma. Hodgkin ve non-Hodgkin
4. Konjestif Splenomegali
A. Intrahepatik ( portal hipertansiyon): Hepatik siroz( neonatal hepatit,
a 1 antitripsin eksikligi, Wilson hastaligi, Kistik fibroz)
B. Portal ven obstriiksiyonu: Tromboz
5.immiinolojik Hastaliklar
A.Serum hastaligi, Graft-versus-host hastaligi
B.Bag dokusu hastaliklari( SLE, RA, miks bag dokusu hastaligi, Sjogren,
Makrofaj aktivasyon sendromu, sistemik mastositoz)
C. Common variable immiin yetmezlik
D.Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom
6. Primer Dalak Hastaliklar1
A. Kistler
B. Benign tiimorler
C. Subkapsiiler hematom
D. Dalak pedikiiliiniin torsiyonu
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Tablo 3: Splenomegalide dykii (23)
Akut ya da kronik seyir
Agrili ya da asemptomatik baslangic
Hepatotoksik ilag kullanimi
Abdominal travma
Hepatit, enfeksiyoz mononiikleoz, malarya
gibi akut hastaliklar
Ishal
Kemik agrisi, ates, ekimoz, halsizlik

Kilo kaybu, ates, gece terlemesi

Yenidogan doneminde gegirilen hastaliklar
Anemi, hiperbiliriibinemi

Konjestif kalp yetmezligi

Gegirilmig ameliyatlar

Hepatit ile sonuglanan transfiizyonlar
Seyahat oykiisii

Bilinen kan hastaliklari

Ailede anemi, Kkolesistektomi, splenektomi
Oykiisii

Etnisite

Dalagin perkiisyonu 6zellikle obez gocuk
ve  adolesanlarda  faydahdir. Siddetli
inflamasyona neden olan pulmoner
patolojilerde  normal  boyuttaki  dalak
palpasyonla ele gelebilir ya da bazen dalak
karacigerin sol lobu, sol iist kadran kitleleri(
Wilms  tiimorii, noroblastom) nedeniyle
gizlenebilir (23).

Tablo 4: Splenomegalide fizik muayene
bulgular: (23)

Gelisme geriligi, Diigkiin goriiniim
Solulukluk, Petesi, purpura

Kasint1, Dokiintii, Egzema

Retinal kiraz kirmizisi leke, bulanik kornea
Dispne, sonradan gelisen tiftirim

Abdominal hassasiyet, abdominal venlerde
belirginlesme, asit

Sert, biiyiik ve diizensiz yiizeyli karaciger
Eklem agrilari, yetersiz kemik gelisimi

Gorme kayby, {iveit

Dalak ve mononiikleer fagositik sistemin
hipertrofisi ve dalagin asir1 ¢aligmast sonucu
geligen sitopeni ve splenomegalinin birlikte

Kazanci et al.

goriildiigii  tablo hipersplenizmdir. Vendz
obstriiksiyon hipersplenizmin en sik nedenidir
ve siklikla portal ven trombozuna bagh gelisir.
Portal  hipertansiyon yiizeyel
damarlarda dilatasyon ve 6zefagus varisleriyle
sonuglanir (20,27).

abdominal

Splenik sekestrasyon krizi orak hiicreli
anemisi olan kiigiik ¢ocuklarda gelisen 6zel bir
hipersplenizm seklidir. Bu durum 6zellikle 6
yasindan kiigiik ¢ocuklarda hipovolemik sokla
sonuglanabilen  biliyiik hacimde eritrosit
kaybina neden olur (27).

Splenomegali siklikla bir sistemik hastaligin
sonucu oldugu igin tanida kullanilan tetkikler
altta yatan nedene yoOneliktir. En yararl
baglangic tetkikleri tam kan sayimi, periferik
yayma ve Kkaraciger fonksiyon testleridir.
Bunun yaninda ayirici tanida antinikleer
antikor, serum immiinglobulin diizeyi, nétrofil
fonksiyon testi, T lenfosit subgrup diizeyi,viral
antikor titresi, bakteri ve mantar kiiltiiri, kemik
iligi incelemesi yapilabilir (28). Ultrasonografi
biliyiimiis dalagi veya dalaga iliskin kist ve
abse gibi yer kaplayan lezyonlar1 saptayabilir.
Bunun yaninda sol st kadran Kitleleri ve
splenomegali  ayrimmi  saglar.  Ozellikle
palpasyonun zor oldugu obez ¢ocuklarda
faydalidir ve siklikla dalak  boyutunu
belirlemek icin tek bir kraniokaudal o6l¢iim
kullanilir. Portal hipertansiyona ikincil olusan
kan damarlarindaki ters akim Doppler
ultrasonografi ile saptanabilir (29).Bilgisayarh
tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme
tetkikleri dalak boyutuna iliskin artigin ayrintili
incelenmesinde ve parankimal patolojinin
aydimlatilmasinda faydalidir (30,31).
Teknesyum 99 siilfiir kolloid radyoizotop
goriintileme  diger radyolojik metodlarin
saglayamadigi islevsel bilgiyi verir (32). Dalak
biyopsisi  yapilabilir.Ozellikle Gaucher,
Niemann Pick, amiloidoz, sarkoidoz ve
lenfoma gibi hastaliklarda taniya yardimci olur
ancak bunlar disinda sinirh degere sahiptir ve
kanama gibi 6nemli riskleri vardir (33,34).
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Tedavi

Splenomegali tedavisinde amag altta yatan
hastalig1 tedavi etmektir. Sinirli sayida nedenle
splenektomi gerekebilir ancak bu durumlarda
splenektomi  sonrast artan sepsis  riski
nedeniyle yarar zarar oram dikkatlice
degerlendirilmelidir (21,22). Dalagi korumaya
yonelik tedavi yontemleri gilinlimiizde daha
etkin kullamlmakla birlikte dalak travmasi
giniimiizde de en sik splenektomi nedenidir.
Dalak travmasi sonrasi cerrahi olmayan tedavi
metodlarinin  basar1 sanst %52-98 arasinda
degisir ve ilk 96 saat kritik donemdir. Dalak
kisti, timorii ya da vaskiiler lezyonlar1 diger
splenektomi endikasyonlaridir. Miimkiin olan
olgularda korunan dalak dokusu sepsis riskini
azaltir ancak ¢ogu olguda total splenektomi
gerekir  (35,36). Masif  splenomegali
bulunmayan olgularda elektif splenektomi
yontemi olarak laparoskopik cerrahinin agik
cerrahiye tercih edilmesi Onerilir  (37).
Polivalan pnémokok asis1 ( PPV23), konjuge
pnomokok asisi(PCV7) ve hemofilus influenza
asis1 splenektomi yapilmis ya da splenektomi
planlanan tiim hastalara uygulanmalidir.
Antikor yanitin1 arttirmak amaciyla asilar
operasyondan en az 10 giin Once
yapilmalidir(38).  Penisilin  proflaksisinin
ozellikle 5 yasindan kiiciik asplenik ve orak
hiicre anemili ¢ocuklarda pnomokok sespisine
karsi korunmada oldukca etkili oldugu
bilinmektedir  (39,40). Akut splenomegali
tespit  edilen cocuklar  travma,  spor
yaralanmalar1 ve sert fiziksel temastan
korunmahdir(38). Infeksiydz mononiikleoza
bagli spontan dalak riptiiri  genellikle
hastaligin ilk 3 haftas1 i¢inde goriiliir ve risk
siresiyle 1ilgili kanitlara dayali klavuzlar
bulunmamakla birlikte infeksiyoz
mononiikleza bagl splenomegali olgularina 3
hafta istirahat verilmesi ve temas sporlaridan
4 hafta uzak durulmasi onerilmektedir (41).
Kronik splenomegali olgularinda dalak riiptiir
riski oldukca diisiiktiir bu nedenle bu hastalar
icin aktivite kisitlamasi ve siiresi olguya gore
ayrica degerlendirilmelidir (42).

Kazanci et al.
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