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Ôzet: Primcr dalak cmjiosarkornı, nadirdir. Bugtc.. 
ne kadar 62 alcı, yay,mkııımıştır. Olgulanıı %

34"tind� spontan dauık rapttlrü gelişmiştir. % 84 ol

guda lanı sırasında metastaz saplaıım�tır. Erken 
dönemde mel0$t<U yopan, f'onksiyoıt<!l a-splcııi göste• 
ren nadir bir tümör olma�ı. nedeniyle :ıuıwıaya 
değer bulunmı�tttr. 

Anahtar söıcüaklcr : Primer dalak anji,ıırkomu, Spo�lıın 
dalak rüpütürO, Fonksiyonel aspleni. 

Primer dalak anjiosarkonıu , (PDAJ; dalağı 
tutan lenforetiküler olmayan maligniteler 
arasında ilk sırayı alır. Mayo klinik serilerin
de primer dalak ınalignitesi olaıı hasataların 

% 67'sioi, yumuşak doku sarkoınlarının % 
3'ünü oluştururlar. Literatürde sadece 62 olgu 
yayımlanmıştır. Beşinci ve altıncı dekatlarda 
sık görülmesine rağmen her yaşta görülebilir 
Cinsiyet ayrımı göstenneı (7). Olguların % 
50-sinde splenonıegali, sol Laraf karın ağrısı 
ile birlikte hepatomegali gözlenir. Hastaların 
% 70'inde değişik derecelerde anemi vardır. 
Genellikle normokroın nomıositer baıan da 
mikroanjiopatik tipte henıolitik anemj gözle
nir (2,7,9). Nefes darlığı ıılevral efüzyona veya 
metastatik akciğer hastalığına bağlanabilir 
(9). Kilo kaybı% 10 olguda bildirilmiştir (2). 

OLGU SUNUSU 

Altmış yedi yaşında erkek hasta. Üç aydır 
halsizlik, kilo kaybı, bir aydan beri de sol hi-
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Suınnuıry: PRIMARY ANGIOSARCOMA OF 
THE SPLEEN CAUSED FUNCTUONAL ASPLE
INA AND SPONTANEOUS RUPTURE 

Primary angio.'f.llrcoma ofthc splttn is a rcıre malig• 
na ney. To da le only 62 cases lıaue becn. rcported in 
ı/ıe litcraıuro. Of these 34 % had .,pcntaneous rop
ture of the splee.,uı. Metastases occured in 84 % of 
tlıese caJJes. Bccause ofitş cause to early metastases, 
fuııctioııal a.1plenia and being a rare cntitiy we 
fouııd ıt worllı to report. 

K•y words : Primary •ngiosarcoma of the spleen, Spontaneo
us rupluro oflhe spleon, Functional asplenia. 

pokoodrium ağrısı nedeniyle baş vurduğu sağ
lık merkezinde hepatosplenomegali saptan
mış. 4 kg kilo kaybı olan hastada �igara, 
alkol, kimyasal maddelere maruz kalma öykü
sü bulunmuyor. 

Arteriel kan basıncı 140/80 ınınHg, nabız: 80/ 
dk, sistenrik muayenede konjoktivalar soluk, 
sk leralar subikterik, sol akciğer tabanında so
lunum sesleri azalm1ş, perküsyonla matite 
saptandı. Karaciğer kosta kenarmı her hatta 
2 cm, dalak kosta kenarını ağrılı olarak 3 cm 
geçiyordu. Traube kapalıydı. Bunlar dışında 
patolojik bulgu yoktu. 

Laboratuvar incelemelerinde; Tam idrar nor
mal, Lökosit sayısı ; 10200 (% 70 nötrofil, % 
23 lenfosit, % 5 monosit, % 1 bazofil, % 1 eozi
ııofıl, eritrosillerde hafif hipokronri), Hema
tokrit : % 29, Hemoglobin: 9.4 gr/dl, Trombosit 
: 350.000, Sedimentasyon: 25 mm/saat Prot
ronıbin zamanı : 13 sn, Parsiyel tromboplastin 
zamanı: 40 ksn, AST : 99 U/L (10-42 U/L), 
ALT: 228 U/L (10-60 U/L), GGT: 374 U/I (7-
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70 UII), LDH : 338 U/L (90-200 U/L), alkalen 
fosfataz : 274 U/L 26-96 U/L), HBsAg (-), Anti 
HBc IgM (.), Anti HBs (-), Anti HAV IgG (+),

Anti HAV IgM (·), Anti HCV ( -), BUN, Kreati
nin,AKŞ, Kan elektrolitleri, Protein elektrofo
rezi, CEA, alfa fetoprotein kemik iliği aspiras
yonu, Tc-99m ile yapılan tüm vücut kemik 
sintigrafisi, özofagogastroduodenoskopi nor• 
mal. 

PA Akciğer grafisinde : Sol alt zonda lineer 
atelektazi, her iki hilusta kalsifiye lenf nodla
r1 izlendi. Üst abdomen ultrasonografisinde 
(l:SG) : karaciğer parankimi ileri derecede he
terojen görünümde parankim içinde yaklaşık 
1 cm boyutunda hiperekojen yapıda çevresin
de hipoekoik halosu bulunan multipl nıetas• 
taz ile uyumlu solid oluşumlar izlenmektedir. 
Portal ven normalden geniştir(21 mm). Sple
nik ven normalden geniş (hilusta 15 mm, hi
lusa yakın 16 mm ölçüldü}. Dalak normalden 
büyük (16x10 cm). Dalak parankimi ileri de
recede heterojen yapıdadır. Diafragnıatik 
yüze komşu ortaya doğru uzanan 9.5x 6 cm 
boyutunda, ortasında nekrozu düşündüren, 
4x 3 cm boyutlarında anekoik bölgesi bulunan 
heterojen, hiperekojen solid oluşum izlen
mektedir. Tc-99ın sülfür kolloid ile yapılan 
karaciğer dalak skeııinde : Hafif hepatomega
li, karaciğerde multipl hipoaktif kitle, dalak
ta aktivite tutulumu yoktur. Abdomen ve pel
visin BT incelenmesinde : I<araciğer ve 
dalakta metastaza uyatı yapılar ile dalakta 
subkapsüler kolleksiyon saptandı. 

USG rehberliğinde hipodens alanlardan ya
pılan karciğer iğne aspirasyon biopsisi: Nons
pesifik kronik 'hepatit olarak değerlendirildi. 
Kolonoskopide : Signıoid bölgede 33 mm ça
pında polipoid oluşum izlendi. 

Hastanın yatışının beşinci gününde muayene 
sırasında bulunan asit nedeni ile ponksiyon 
yapıldı. Hemorojjk sıvı alındı. Abdominal 
USG tekrannda ek olarak dalakta subkapsü
ler hem.atom ve karın içinde serbest sıvı sap
tand1. Yatışının sekizinci gününde hemotokrit 
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değerlerinin azalması nedeni ile 2 ünite kan 
tratısfüzyonu yapılarak operasyona verildi. 
Operasyon sırasında dalaktan sızdığı görülen 
intraabdominal 5 litre kan boşaltılarak sple
noktomi yapıldı, karaciğer biopsisi alındı. Da
laktan yapılan kesitlerde norma] dalak doku
sunun ortadan kalktığı, malign tümöral 
gelişim izlendi. Tilınörü oluşturan hücreler 
atipik hiperkromatik nükleuslu olup yer yer 
daha küçük (kapiller tip�), yer yer daha 
büyük (kavernöz tipte), abortif vasküler yapı
ları döşemekteycli. Yer yer papiller yapılara 
ve düzensiz kanal taklidi oluşumlara rastlan
dı. J{araciğerde benzer özellikle tümöral geli
şimin bulunduğu normal parankimden nisbe
ten düzenli sınırla ayrıldığı dikkati çekti. Bu 
bulgularla anjiosarkom tanısı kondu. 

lotraabdominal hematom gelişmesi nedeni ile 
ikinci gün tekrar opere edilen hastanın genel 
durumu bozuJarak operasyonun yedinci gü
nünde kardiopulmoner arrest sonucu kaybe
dildi. 

TARTIŞMA 

Spontan dalak ruptürü (SDR) malaria, kala
azar, infeksiyoz mononükleoz gibi infeksiyon 
hastalıklarının komplikasyonu olarak ortaya 
çık.ar(l). Dalağın lenfoma veya lösemik infil
tasyon sonucu gelişmesi daha seyrektir{3). 
PDA'nda SDR'ü % 34 oranında gelişir. Bu 
nadir hastalık ilk kez 1876 da Langhans ta
rafından yayımlanmıştır. o zamandan beri 62 
vaka bildirilmiştir. Bu olguların l/3'!lıtde tanı 
SDR den sonra konmuştur(2,6,7,8). 

Olgumuzda olduğu gibi SDR genel durum bo
zukluğu, aneminin derinleşmesi ve şoka eği
lim tablosu gösterir. RuptürüJ\ yaş, cins, 
dalak büyüklüğü veya anemi derecesi ile iliş
kisi yoktur (27. Rüptünün oed,m olacağı dalak 
kanamasına bağlı cidcli hemoclinamik değişik
liğin yanı sıra, bu olayla hastalığın yayılması 
hızlanmaktadır (8}. Ruptür öncesi splenekto
mi yapılırsa siirvi önemli ölçüde uzar. Tanı 
sonrası 6 aylık sürvi oranı% 20 dir. Dalak 
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rüptüründen sonra splenektonıi yapılanlarda 
ortalama sürvi 4.4 aydır. Rüptür öncesi sple
nektomi yapılırsa sürvi 14.4 aya uzar (6, 8, 9). 

Fonksiyonel aspleni, anatomik olarak dalak 
olduğu halde radiokolloid madde tutulumu
nun olmamasıdır. Orak hücreli anemi, lösemi, 
lenfoma gibi hastahklarda görülebilir. Litera
türde PDA ile birlikte fonksiyonel aspleni gös
teren imi olgu bildirilmiştir (5,10). Olgumuz
da Tc-99 m sülfür kolloid ile yapılan karaciğer 
dalak skeninde dalak fonksiyonel aspleni ile 
uyumlu olup, görüntülenemedi. 

PDA karaciğer anjiosarkomundan farlı olarak 
arsenik, vinil klorid gibi kimyasal ajanlarla 
ilişkili görülmemektedir(4). PDA 'ndan sorum
lu ajan bilinmemektedir (81. PDA olan hasta
ların% 84'ünde metastaz gözlenir. Hematojen 
yolla en sık karaciğere, sırasıyla akciğere, lenf 
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bezlE;rine, kemiğe, sürrenal,böbrek, omentum, 
pankreas, mide , over ve deriye olur (2). 

Olgumuzda anemi ve splenomegalinin varlığı 
öncelikle leııfoma veya diferansiye olamayan 
metastatik kanseri düşündürmüştü. Gerçek 
patoloji cerrahi eksplorasyon sonrası tanıtlan
dı, !{]inik ve histo-patolojik değerlendirme so
nucu tümörün dalakta olduğu ve karaciğere 
metastaz yaptığı sonucuna varıldı. 
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PDA nadirdir. Lenfoma, lösemi veya miyelo
fibrozis gibi hastalıklar bulunmadığı zaman 
splenomegali ile birlikte anemisi olan hasta
larda düşünülmelidir. Sintigrafide fonksiyonel 
aspleninin varlığı tanıyı destekler. Erken 
splenektomi survivi artıracaktn. 

6. Monlemoyor P : Pıimo.ry Hcmo.ngiosorcomo of the
Splı..-..ın A&ociot.c.d wilb Leukocytosig and Abnor
mal Sp!ooen Scruı. ln<•uııı 1980; 65(4) : 369-373.

7, Pochdly: Dirordeııı of Lhc Spluon. 1989; 300-302. 

6. Simon�ky DA: Rapid Progression ve DWcminn.tion
of Hı:tmangios;an:oma. of thı, Splccon Following
Spont.nnıJou.8 lwpt.urc. Wot'ld J. Surg 1986; 10 O
142-145

9, Simith VC : Primory Splohic Angiosarcom.a. Caneor 
1985; 55: 1625- 1627 

LU. Yücel AE: Ftmctional A.-,-plı!nitı and Poı1.aJ Hyper• 
Lı:nıtion in o pot.font with Primtuy Sp1onic Homangi
c.ı,ı.uıt:omıı. CHn Nucl M�d 190; 15 56) : 324 .. 326. 

Gastroenteroloji 




