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Özet: Gaucher Hastalığı (GH) beta glukoserebrozidoz 
enzimi eksikliği ile birlikte görülen, glukozil - cerami
din reticuloendotelial sistemde depolanması ile seyred
en, otozomal resesif geçişli bir lipid depo hastalığıdır. 
Hastalarda masif splenomegali, kemik ağrıları olabi
lir. Hipersplenizmin tedavisi genelde splenektomidir, 
ancak spelenektomi sonrası post splenektomi sepsisi, 
karaciğer ue kemikte artan oranda lipid depolanması 
görülebilir. Çalışmamızda ma.sif splenomegali nedeni 
ile splenektomi yapılan 24 yaşında bir bayan hasta 
takdim ediliyor, konu ile ilgili literatür gözden geçiri
lip total ue parsiyel splenektomilerin endikasyonları 
irdeleniyor. 
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GH asid beta glucocerebrosidase enzimi eksikli
ği gösteren RES hücrelerinde lipid depolanması 
ile birlikte seyreden otosomal ressesiv (OR) ge
çişli bir lipid depo hastahğıdır. Phillipe Gaucher 
tarafından 1882 yılında sfingolipid metabolizma
sı bozukluğu olarak tarif edilmiştir (1,2). Karaci
ğer dalak, kemik iliği, lenf nodu içeren monosit 
makrofaj sistemin fagositik hücreleri içinde 
progressiv olarak glukoserebrosit birikimi ile ka
rakterizedir (1). Cerrahi endikasyon hipersple
nisme bağlı splenomegalidir. Splenektomi sonra
sı hematolojik bozukluklar ortadan kalkar ise de 
post splenektomi sepsisi görülme tehlikesi (2,3). 
lipidin karaciğer ve kemik iliğinde depolanmaya 
devam etmesi parsiyel splenektomiyi gündeme 
getirir. Parsiyel splenektomi sonrası tekrar sple
nomegali görülmesi, hipersplenism bulgularının 
sebat etmesi total ve parsiyel splenektominin 
avantaj ve dezavantajlarıdır. Literatürde son 12 
yıldır parsiyel splenektomiye ait yazılar var ise 
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Summary: GAUCHER'S DISEASE AND 
SPLENECTOMY 

Gaucher's disease (GD) is an autosomal recessıue 
iııherited metabolic disorder caused by the defectiue 
actiuty of the enzym, acid beta glucocerebrosidase, 
aııd the re.sultant accumilation of its subtrate,glucosyl 
ceramide within the cells of the reticuloendothelial 
systcm (RES). Patients suffer {rom massiue 
splenomegaly and boııe pain. Hypersplenism has 
traditionly been treated by splenectomy. Howeuer post 
splenic sepsis and acceleration of hepatic and bony 
iııuolucnt following splenectomy is reportcd. In this 
case we report a 24 year old female who had been 
treatcd by splcnectomy because of hypersplenism. We 
compared total uersus partial splenectomy. 
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de (5,6), uzun süreli takipler mevcut değildir. 
Hastalığın adult juveni1 ve infantil tipleri mev
cuttur. Adult tipi ileri yaşlarda görülür hipers
plenism ve kemik ağrılan ile karakterizedir. Ju
venil tipi subakut nöronopatik formdur. 
Çocukluk çağında görülen konvülsüyonlar ve 
mental retardasyon ile karakterizedir. İnfantil 
tipi akut nöronopatik form olup bebekHk çağın
da görülür ve bulbar tutulum ile karakterizedir. 
Enzim eksikliğinin gösterilmesi biopsilerde Ga
ucher hücre mevcudiyeti kesin tanıyı koydurur. 
Çalışmamızda 1988 yılında hastahanemiz Gast
roenteroloji kliniğinde yatan karaciğer ve kemik 
iliği biopsileri ile GH tanısı konulan 1991 yılın
da splenomegaliye bağlı hipersplenizm nedeni 
ile splenektomi yapılan bir olgu sunulup konu 
ile ilgili literatür gözden geçiriliyor. 

OLGU SUNUSU 

Eylül 1988 tarihinde kann ağrısı, halsizlik şika
yetleri ile Gastroenteroloji Kliniğine yatmlan 25 
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y. bayan hastanın hikayesinden şikayetlerinin 3-
4 aydır var olduğuna, 5-6 aydır da sol orta-alt
kadranda dolgunluğu olduğunu öğreniyoruz. Öz
geçmişinde özellik yok, soy geçmişinde ana-baba
akrabalığı olduğunu, ikiz kardeşinin de benzeri
şikayetlerden yakındığım öğreniyoruz. FM: Sol
gun görülen nabız 88/dak TA: 120/80 mmHg
olan hastanın Kc sağ orta kadranda 3-4 cm ele
geldiği Dalağın pelvise kadar indiğini tesbit
ettik. FM'de başka patolojik bulgu tesbit edilme
di. Hb 9.8 g, Hct: 28.3%, BK: 3500mm3, PT:
Tronbositlerde azalma, Asit fosfataz 1.8, T. Pro
tein 8.2 g (4.2+4.0) Tele: N, Hemostaz testler:
Normal Hbs Ag B (8944-88) Kemik iliği biopsisi:
Diffüz histiyositik hücre artımı, lipid depo hasta
lığı ile uyumlu KC. Patolojisi: histiyositik hücre
infiltrasyonu lipid depo hastalığı ile uyumlu
14.10.88 8 9220.88 Kemik gr: Femur alt uçta
erken meyer bulgusu tesbit edildi. Toxoplamozis
1/641 1/64 (+) 1 ünite kan transfüzyonu anemisi
düzeltildi. 3 ay sonra tekrar gelmesi önerilerek
taburcu edildi.

Ağustos 1991 tarihinde hipersplazism bulguları 
ile GEC kliniğine yatmlıp Splenektomi yapıldı. 
Primer yara iyileşmesine müteakip taburcu edil
di. 

TARTIŞMA 

Phillipe Gaucher tarafından 1882 yılında Sphin
golipid metabolizmasının familya] bir anomalisi 
olarak tarif edilen hastalıkta 1934 yılında Aghi
on tarafından dokularda B glukosrebrosid biriki
mi gösterildi (2). Hastahğın 3 tipi mevcuttur. Tıp 
I en sık görülen şeklidir. Adelösan çağında görü
len, normal hayatla bağdaşır. Hepatosplenome-
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gali %90 olguda görülür %50 olguda hipersle
nizm mevcuttur (1,2). Tıp il Juvenil tıp, Tıp III 
infantil tip sub-akut ve akut nöronopatik tıp 
olarak bilinir. Bizim olgumuz tıp I Gaucher idi. 
Masif splenomegali, hipersplenism nedeni ile 
splenektomi yapıldı. Preoperatif aşı yapılamadı. 
Pre-post operatif dönemde 3 jenersyon sefalos
porin ile proflaxi uygulanan hastamız Post
operatif 5. gün primer yara iyileşmesini takiben 
taburcu edildi. Total splenektomi hipersplenizm 
ve splenektomi yan etkilerini önlemek için yapı
lır ise de osteoartiküler komplikasyonlar ve 
kanser oluşma insidansı artırır (7). 

Parsiyel splenektomi, dalağın imminosupresif 
fonksiyonunu muhafaza eder. KC ve kemikle 
lipid depolanma tehlikesini azaltmak için tercih 
edilen fakat gelişebilecek hızlı bir splenomegali 
dolayısı ile hipersplenism GH vakalarında total 
splenektominin her zaman tercih edilmemesine 
neden olur. Splenik embolizasyon ise akut 
pankreatite benzer gelişebilecek post splenik 
sendrom oluşturması ve massif seplenomegaliyi 
küçültemiyeceğinden tercih edilmez (8). 20 va
kalık bir seride splenomega1i oluşma insidansı 
%20 ol.arak bulunmuştur, takip sürelerinin art
ması ile bu oran artabilecektir. 

Splenomegali nedeni glukozyl-ceramidin dalak
ta depolanmasıdır. Zira splenektomi piyeslerin
de Gaucher hücrelerinin görülmesi teşhisi teyit 
eder. GH'nın çeşitli subguruplannda görülen 
enzim eksikliği dalakta ve diğer organlarda de
polanabilecek glucosyl-ceramide miktarının aza
lıp çoğaltabileceğinden gelecekte GH'nın cerrahi 
tedavisini bu enzim analizleri yönlendirecektir 
(4). 
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