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Ozet

Amacg: Cocuklarda hematolojik hastaliklarda splenektomi
(SPT) sonrasi portal ven trombozu (PVT) olusumunun risk
faktorleri, klinik ozellikleri ve tedavi sonuglart geriye do-
niik olarak degerlendirilmigtir.

Gereg ve Yontem: 1991-2004 yillarinda SPT yapilan 68
hastadan PVT olusan ve olusmayanlar yas, cinsiyet, kan
sayimlart (hemoglobin, trombosit) ve dalak agirliklar agi-
sindan karsilagtirilmistir. PVT gelisen hastalar klinik 6zel-
likleri ile tedavi sonuglari acisindan ayrica irdelenmigtir.

Bulgular: SPT yapilan 68 hastadan PVT olusan (n=4, %
5.88) ve olusmayan (n=64) hastalarda yas ortalamasi ve
kiz:erkek orani sirastyla 13.2 (10-16 yas) ve 4.0, 10.2 (1-
16 yas) ve 29:35'dir. PVT olusan hastalarda postoperatif
trombosit diizeyi 804x103/mm?® ve dalak agirligi 752.5gr
olup, olusmayanlara gére (465x103mm3 ve 441 gr) daha
yiiksektir. PVT tanist postoperatif ortalama 4'tincii giinde
(2-9 giin) doppler ultrasonografi (DUSG) ile konulmustur.
Karmn agrisi, bulanti, kusma ve ates en sik karsilagilan bul-
gulardir (n:3). DUSG'de PVT gdosterilen bir hastada belir-
ti ve bulgu tespit edilmemistir. Izlemde cerrahi tedavi ge-
rekmemistir. Hastalarda pihtilagma inhibitérlerinden pro-
tein C, S ve antitrombin Ill'de azalma, Di-Dimer diizeyin-
de artma saptanmugtir. Trombositoz gelisen hastalara anti-
agregant tedavi (asetilsalisilik asit, 1.5 mgl/kg/giin) ve
tromboz durumunda ise antitrombotik tedavi (diisiik mole-
kiil agirlikli heparin- 1 mglkg/giin) basglanmistir. Uzun sii-
reli takipte (6 ay-6 yil) bir hastada trombozun devam etme-
digi, iki hastada ise kavernoz transformasyon ve portal hi-
pertansiyon gelistigi goriilmiistiir. Kismi PVT devam eden
hasta ise halen takiptedir.

Sonug: SPT sonrasinda PVT nadir fakat goriilebilir komp-
likasyondur. Postoperatif trombositoz ve dalak biiyiikliigii
bilinen risk faktorleridir. Sonuglarimiza gére kiz cinsiyet
ve diisiik pihtilagma inhibitorleri de risk faktorleri olarak
degerlendirilebilir. DUSG postoperatif donemde izlem me-
todu olarak tiim hastalara yapilmalidir. PVT saptanan ol-
gular kavernoz transformasyon ve portal hipertansiyon
agisindan yakin takip edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Portal ven trombozu, splenektomi, ¢o-
cuk, hematolojik hastalik
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Summary

Portal vein thrombosis after splenectomy in pediatric he-
matologic disease: Risk factors, clinical features and out-
come

Aim: Retrospective study was performed to evaluate risk
factors, clinical features and treatment modalities of por-
tal vein thrombosis (PVT) after splenectomy (SPT) in pediat-
ric hematologic diseases.

Material and Methods: Between 1991- 2004, 68 patients
who underwent SPT with or without PVT, were compared
for age, sex, blood counts (Hemoglobin, platelet) and
splenic weights. Patients with PVT were evaluated for clini-
cal features, treatment modalities and outcomes.

Results: Among 68 SPT, patients with PVT (n: 4, %5.88)
and without PVT (n:64) had a mean age and female/male
ratio of 13.2 (10-16 years) and 4:0, 10.2 (1-16 years) and
29:35 respectively. Postoperative platelet levels and sple-
nic weights of patients with PVT was 804x103mm?> and
752.5gr and greater than without PVT (465.2x103mm?3 and
441gr). Abdominal pain, fever, nausea and vomiting were
the initial symptoms (n:3). An asymptomatic patient was
diagnosed on routine doppler ultrasonography (DUSG).
No patients needed surgery. Diagnosis was made by
DUSG (mean 4. day, 2-9 days). Reduced Protein C, S and
Antithrombin Ill and increased Di-Dimer levels was detec-
ted in patients with PVT. Antiplatelet agents (acetylsalicy-
lic acid-1.5 mglkglday) and antithrombotic therapy (low-
molecular-weight heparin- 1 mglkglday) were administra-
ted. During follow-up (6 months-6 years) one patient was
free of thrombosis, two developed cavernamatous transfor-
mation and portal hypertension and one developed partial
thrombosis.

Conclusion: PVT is a rare but possible complication after
SPT. Postoperative thrombocytosis and greater splenic
mass are well-known risk factors. According to our results
female gender and decreased levels of coagulation inhibi-
tors can be considered as risk factors. DUSG has to be
performed in all patients as a diagnostic tool. Patients with
PVT must be closely followed-up for cavernous transfor-
mation and portal hypertension.

Key words: Portal vein thrombosis, splenectomy, children,
hematologic disease
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Giris

Portal ven trombozu (PVT) altta yatan hematolojik
hastaliklara bagli olarak splenektomi (SPT) sonrasin-
da ortaya ¢ikan O6liimciil bir komplikasyondur. SPT
sonrasi PVT ilk olarak Delatour tarafindan 1895 y1-

linda tanimlanmis olup goriilme siklig1 % 1.6-11'dir
(1,11)

Artmig pihtilasma egilimi ve splenik vende azalmis
kan akimi bilinen risk faktorleri arasinda yer almak-
tadir. Gegici postoperatif trombositoz, ilerlemis yas
ve dalak agirlig1 hematolojik hastaliklara bagl orta-
ya ¢ikan risk faktorleri arasindadir (4-13), Pihtilasma
inhibitorleri diizeyi diisiik olan hastalarin PVT'a yat-
kin olduklart bilinmektedir -14),

SPT sonrasi gelisen PVT olgularinin risk faktorleri,
klinik 6zellikleri ve tedavi sonuclari literatiir bilgi-
leriyle karsilastirmak iizere retrospektif bir calisma
yapilmustir.

Gerec ve Yontem

Hematolojik hastalik tamisiyla 1991-2004 yillari ara-
sinda SPT yapilan 68 hastanmin yas, cinsiyet, kan sa-
yimlart (preoperatif ve postoperatif hemoglobin ve
trombosit diizeyleri) ile dalak agirliklar: incelenmis-
tir. Tiim hastalara postoperatif ikinci giinde doppler
ultrasonografi (DUSG) yapilmus, takipleri sirasinda
belirti ve bulgular: olan hastalar tekrar degerlendi-
rilmistir. PVT gelisen hastalar klinik ézellikleri, tam
zamanlari, tedavi yontemleri ve sonuglart agisindan
ayrica incelenmigtir.

Bulgular

Belirtilen donemde 68 hastaya hematolojik hastalik
tanistyla SPT yapilmigtir. Herediter siferositoz
(n=19) ve talasemi major (n=18) en sik SPT gereksi-
nimi duyulan hematolojik hastaliklardir. Diger eslik
eden hastaliklar Tablo 1'de gosterilmistir.

Klinik 6zellikleri ve DUSG bulgularina gore 4 hasta-
da (% 5.58) PVT saptanmigtir. PVT geligen hastala-
ra eslik eden hematolojik hastaliklar orak hiicreli
anemi (n:2), talasemi major (n:1) ve “hairy cell” 16-
semidir (n=1).

Tablo 1. Eslik eden hematolojik hastaliklar.

Hematolojik hastaliklar PVT PVT gelisen
gelismeyen  hasta sayisi
hasta sayisi

Herediter siferisitoz 19 -
Talasemi major 18 1
Hemolitik anemi 11 -
Myelodisplastik Sendrom 6 -
Orak hiicreli anemia 3 2
Idiopatik trombositopenik purpura 3 -
Losemi 2 -
Hairy cell 16semi - 1
Castelman's hastalig 1 -
Primidine 5' nucleotidaz eksikligi 1 -
Toplam 64 4

Tablo 2. Ortalama preoperatif ve postoperatif hemoglobin,
trombosit diizeyleri ve dalak agirhklari.

PVT gelismeyen PVT gelisen

hastalar hastalar
Preoperatif Hb diizeyi (g/dl) 10.3 10.8
Postoperatif Hb diizeyi (g/dl) 11.5 11.7
Preoperatif Tr diizeyi (mm?3) 193.2x103 208x103
Postoperatif Tr diizeyi (mm?3) 465.2x103 804x103
Dalak agirhig1 (g) 441 752.5

Hb: Hemoglobin
Tr: Trombosit

Tablo 3. PVT gelisen hastalarda pihtilasma inhibitorlerinin
diizeyleri.

Hematolojik Protein Protein Antithrombin Di-dimer

hastaliklar C S I

1) Orak hiicreli - - - -
anemi

2) Hairy cell N l d T
16semi

3) Talasemi N N 2 T
major

4) Orak hiicreli 2 \2 N N
anemi

N: Normal 4: Azalmig T: Artmug

PVT gelismeyen hastalarin (n=64) yas ortalamasi
10.2 (1-16 y1l) olup kiz erkek oranlar1 29:35'dir. PVT
gelisen hastalarin hepsi kiz olup (4:0) yas ortalamasi
13.2'dir (10-16).

PVT gelisen ve gelismeyen hastalarin preoperatif ve
postoperatif hemoglobin ve trombosit diizeyleri ve
dalak agirliklar: Tablo 2'de gosterilmistir. Postopera-
tif trombosit diizeyleri PVT gelisen olgularda belir-
gin fazlalik gostermekle birlikte iki grup arasindaki
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Tablo 4. PVT gelisen hastalarin klinik ozellikleri, tanm1 zamani,
tedavi yontemleri ve sonuclari.

Olgu Belirti ve Tam Tedavi Takip Takip

No Bulgular zamani (ay) (ay)
(giin)
Ates, karin agrist 2 ASA, DMAH 48 48
1 Ates
2 Ates, kusma, 6 ASA, DMAH 72 72
3 karin agris1 9 ASA,DMAH 72 72
4 - ASA,DMAH 6 6

ASA: Asetilsalisilik asit
DMAH: : Diisiik molekiil agirlikli heparin
HT: Hipertansiyon

denek sayisi farki nedeniyle istatistiksel olarak de-
gerlendirilememistir.

PVT gelisen olgulara ait pthtilasma inhibitorleri dii-
zeyleri Tablo 3'de 6zetlenmistir.

PVT gelisen hastalarin biri asemptomatik olmakla
birlikte, ates, karm agris1 ve kusma en sik karsilasi-
lan klinik bulgulardir. Tiim hastalara asetil salisilik
asit (1 mg/kg giin) ve diisiik molekiil agirlikli hepa-
rin (1 mg/kg giin) antitrombotik tedavi amach veril-
migstir (Tablo 4).

Hastalar ortalama 55 ay (6 ay-6 yil) takip edilmistir.
Bir hasta portal ven agik olarak takip edilmektedir.
Kavernoz transformasyon ve portal hipertansiyon iki
hastada geligmis olup hastalar portal hipertansiyon
komplikasyonlar1 bakimindan yakin izlemdedir. Bir
diger hasta ise parsiyel trombus ile takip edilmekte-
dir. Tedavi ve izlem sirasinda mortaliteye rastlanma-
mistir.

Tartisma

PVT hem cocuklarda hemde eriskinlerde siklikla
rastlanan bir komplikasyondur. Enfeksiyoz ve enfla-
matuvar olaylar, asir1 pithtilasma yaratan durumlar,
azalmig portal ven akimi veya portal venin timor ba-
sis1 PVT sebepleri arasindadir ©). Cocuklarda en sik
PVT sebebi ise enfeksiydz olup % 43-52'sini olustu-
rur ),

PVT, SPT sonrasinda da ortaya cikabilmekte ve
SPT'ye bagh en ciddi komplikasyonlardan biri ol-
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maktadir. SPT sonras1 PVT ilk olarak Delatour tara-
findan 1895'te tariflenmis ve insidans1 % 1.6-11 ola-
rak rapor edilmistir (1.1, Belirti veren ve vermeyen
PVT siklig ise sirastyla % 1.6 ve % 6.7'dir 4. Ayri-
carutin DUSG ile saptanan PVT siklig1 daha yiiksek-
tir (% 7-10) (15,

Miyeloproliferatif hastaliklar en sik PVT'e sebep
olan hematolojik hastaliklardir (% 13-18). Cocuklar-
da ise hemolitik anemiler, herediter siferositoz, idi-
opatik trombositopenik purpura en sik altta yatan he-
matolojik hastaliklardir. Travmaya bagl SPT sonra-

st tek olgu Parker ve ark. tarafindan rapor edilmistir
®),

PVT gelisen hastalarin yas ortalamasi 9.87 olup so-
nuclarimiza yakindir. Daha 6nce cinsiyet farki olma-
dig1 rapor edilmigse de olgularimizin hepsinin kiz ol-
masi dikkat ¢ekicidir. Oral kontraseptif araciligryla
disardan ostrojen alan kadinlarda PVT gelisme egili-
mi disinda kadinlarda tromboz egilimini aciklayacak
baska bir sebep yoktur. Eksojen dstrojen periferal da-
marlarda vazodilatasyon kapasitesini azaltmakta ve
eritrosit membraninda dayaniksizliga neden olmak-
tadir. Ostrojenin bu etkileri damarsal gollenmeyi ar-
tirmakta ve tromboza egilime sebep olmaktadir.
Postpubertal donemde SPT yapilan hastalarda trom-
boz riski, artmis Ostrojen aktivitesi ile aciklanabilir.
Endojen 6strojenin de ayn1 yolla tromboz yapip yap-
madig1 halen tartismalidir. Bu sebeple kiz cinsiyet
PVT gelisimi icin bagimli bir risk faktorii olarak ka-
bul edilebilir.

Trombozun etiyolojisinde yer alan ve Virchow triadi
olarak adlandirilan kan akimi, endotelyal hasar ve
kan iceriginde (6zellikle pihtilasma faktorlerinde)
degisiklik tromboz olusumunu kolaylastirmaktadir
(©). Agir1 pihtilasmaya egilim, splenik vendeki aki-
min azalmasi esas etiyolojik faktorlerdir (). Splenik
ven giidiigii mekanik bir faktor olup genis bir 'cul-de
sac' yaratarak ve epitelindeki travmatik hasara bagh
olarak tromboza egilimi artirmaktadir 4. Dalak bii-
yiikliigii ile splenik ven ¢apr orantilidir . Splenik
venin baglanmasi portal sistemde kan akiminda ani
azalmaya sebep olmaktadir. Splenik venin siiperior
mezenterik venle birlestigi yere ne kadar yakin yer-
den baglanirsa o kadar kiigiik 'cul-de sac' olugur (12),
Bu nedenle 6nerilen splenik venin siiperior mezente-
rik vene en yakin boliimden baglanmasidir. Bu sira-
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da splenik ven kanamasina ve pankreas yaralanmasi-
na dikkat edilmelidir (12). fleri yas ve dalak agirlig
PVT icin 6nemli risk faktorleri arasindadir.

Trombositoz SPT sonrasinda en sik ortaya ¢ikan kan
icerifindeki degisikliktir (13). Hemolitik anemi ve
miyeloproliferatif hastaliklar sonrasinda trombositoz
gelisimi kemik iligi uyarisina baglt olarak goriiliir
(13), SPT sonrasi trombositlerin dalakta yikiminin
azalmasi trombositoza yol agmaktadir (12), Gegici
postoperatif trombositoz SPT sonrasinda % 30 ora-
ninda ortaya ¢ikmaktadir (13). Trombozun olusumun-
da azalmig platelet sayisindan cok azalmis platelet
fonkiyonlar1 sorumlu tutulmaktadir (13). SPT sonrasi
cocuklarda trombosit sayisiin 1 milyon/mm3 iizeri-
ne olmasi % 87 olarak rapor edilmistir (1. Postopera-
tif trombositoz ¢ogu kez ikinci veya iigiincii giin bas-
lamaktadir ve mutlaka antitrombosit tedavi gerektir-
mektedir (11-13),

Dogal pihtilagma inhibitorleri (Protein S, Protein C,
Antitrombin III, lupus antikoagulani, Faktor V Lei-
den ve protrombin mutasyonu, vs) eksikligi portal ve
hepatik ven tromboz olgularinin % 72'sidir (15, Pro-
tein S, Protein C ve Antitrombin III diizeylerinde
azalma ve Di-Dimer diizeyinde artma SPT sonrast
PVT'da goriilmektedir (5:14.15), Caligmamizda yer
alan hastalarda da pihtilasma inhibitorlerinde degi-
siklikler saptanmasi yiiksek riskli hastalarin SPT 6n-
cesinde mutlaka bu agidan incelenmesi gerekliligini
ortaya koymaktadir.

SPT sonrasi ortaya ¢itkan PVT belirti ve bulgu ver-
meyebilecegi gibi giiriiltiilii bir klinik tabloya sebep
olabilmektedir (213), Klinik baglangi¢ zamani farkli
serilerde degisiklik gostermektedir. Hastalarimizda
postoperatif ikinci giinde belirti ve bulgular ortaya
ciksa da ¢ok gec baslangichi olgular bildirilmistir
(2,13), Karin agris1, hasasiyet, bulant, ates en sik kar-
silagilan baslangig bulgularidir (), Ates olgularm %
46'sinda goriilmektedir (1. Saltr ve Sherlock SPT
sonrasi tespit edilen ve beklenenden uzun siiren ates
durumunda mutlaka PVT agisindan arastirilmasini
onermektedir (2.

Portal sistemdeki trombozun mezenterik vene kadar
genislemesi kisa donemde barsak iskemisi ve karaci-
ger islev bozukluguna, uzun donemde ise portal hi-
pertansiyon ve 0zofagus varislerine yol acmaktadir

M, Ates, ishal, distansiyon ve karin agris1 mezenter
ven trombozuna bagli ortaya cikan belirti ve bulgu-
lardir.

Postmortem calismalar PVT'nun klinik olarak tespit
edilenden daha fazla oldugunu gostermektedir. Rutin
DUSG ile tespit edilen belirti vermemis olgular
PVT'nin beklenenden daha sik oldugu fikrini destek-
lemektedir.

Erken postoperatif donemde karaciger islevine ait
testler genellikle normaldir 11, Bu dénemde yalniz
serum laktat dehidrojenaz diizeyleri yiiksektir (1D,
Serum amilaz diizeylerinde yiikselme klinik tablo-

nun pankreatitle karigmasina sebep olabilmektedir
1D,

Belirti veren PVT, 2 ila 42 giin sonra (ortalama 11.5
giin) ortaya cikabilmektedir. Tan1 icin PVT gelisi-
minden siiphelenmek oncelikli basamaktir. DUSG
tam ve izlemde en sik kullamilan tetkiktir 3.7.13),
DUSG portal vendeki hemodinamik degiklikleri %
85.7-89 duyarlilik ve % 96-100 o6zgiilliikle goster-
mektedir 3, DUSG, invaziv olmamasi, kolay tekrar-
lanabilir olmast bakimimdan kullanigh bir yontemdir.
Postoperatif birinci haftada barsak distansiyonuna
bagli yeterli bilgi vermeyebilir 13), Bu durumda bil-
gisayarli tomografi (BT) tamda faydal olabilir (12),
BT'nin PVT tanisinda ozgiilliigii % 99 olmakla bir-
likte duyarliligi % 90'dir 12), Damarsal yapinin ince-
lenmesi i¢in nadiren MR anjiyografi kullanilir (1D,
SPT sonrast PVT riski 18. aya kadar devam ettigin-
den 3, 6 ve 12. aylarda DUSG kontrolleri 6nerilmek-
tedir (1,

PVT acilen tedavi edilmesi gereken, aksi takdirde
Oliimciil seyredebilen bir komplikasyondur. Genis
spektrumlu antibiyotikler ve antiplatelet tedavi bas-
lanmalidir . Trombosit sayist 1 milyon/mm3 ulas-
tiginda asetilsalisilik asit tedavisi 1.5 mg/kg giinliik
dozda baslanmalidir. DMAH en sik kullanilan antit-
rombotik tedavi ajanidir. Giinliikk dozu 1 mg/kg olup
derialt1 yolla uygulanir. Tedavi etkinliginin izlemin-
de aktive antitrombin X diizeyindan faydalanilir. Co-
cuklarda profilaktik DMAH kullanimi 6nerilmemek-
tedir. DMAH'ye bagli yan etki kanama olup ilacin
kesilmesi ile kontrol altina alinir.
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Tedavi sirasinda barsak iskemisi bulgulart gelismesi
laparotomi, barsak rezeksiyonu ve nadiren trombek-
tomi gerektirebilir. Cerrahi tedavi yontemleri yiiksek
mortalite ve morbiditeye sebep olabilmektedir.

Trombozun ¢oziilmesi ortalama 3 hafta almakta ve
portal ven rekanalizasyonu olgularin % 90 ortalama
10.5 haftada gelismektedir (13). Uygun tedavi yapil-
masia ragmen portal hipertansiyon ve kavernoz
transformasyon gelisebilir.

PVT'da en onemli mortalite sebebi mezenterik ven
trombozuna bagli yaygin barsak iskemisi olup, akut
kardiyopulmoner ve septik olaylarda diger mortalite
nedenleri arasindadir (13). Cocuklarda PVT erigkin-
den farkli olarak nadiren oliimciil seyretmektedir
(1D, Uzun dénemde portal hipertansiyon ve kompli-
kasyonlar1 agisindan yakin izlem onerilmektedir.

Cocuklarda hematolojik hastaliklarda SPT sonrast
PVT gelisimi nadir fakat goriilebilir bir komplikas-
yondur. Postoperatif trombositoz, dalak agirlig: bili-
nen risk faktorleri arasindadir. Sonug¢larimiza gore
kiz cinsiyet ve pihtilagsma inhibitorlerinin eksikligi de
risk faktorleri olarak degerlendirilebilir. PVT'nun be-
lirti vermeden seyredebilmesi nedeniyle tani ve iz-
lemde rutin DUSG'den faydalaniimalidir. Cocuklar-
da antiplatelet ve antitrombotik tedavi giivenlir ve
bagarilidir. PVT gelisen olgular kavernamat6z trans-
formasyon ve portal hipertansiyon agisindan yakin
takip edilmelidir.
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