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Ozet: Gaucher Hastaligi (GH) beta glukoserebrozidoz
enzimi eksikligi ile birlikte goriilen, glukozil - cerami-
din reticuloendotelial sistemde depolanmast ile seyred-
en, otozomal resesif gegigli bir lipid depo hastaligidir.
Hastalarda masif splenomegali, kemik agrilar olabi-
lir. Hipersplenizmin tedavisi genelde splenektomidir,
ancak spelenektomi sonrast post splencktomi sepsisi,
karaciger ve kemikte artan oranda lipid depolanmasi
goriilebilir. Caliymamizda masif splenomegali nedent
ile splencktomi yapilan 24 yaginda bir bayan hasta
takdim ediliyor, konu ile ilgili literatiir gbézden gegiri-
lip total ve parsiyel splenektomilerin endikasyonlar:
irdeleniyor.

Anahtar kelimeler: Gaucher hastahi, splenektomi

(3H asid beta glucocerebrosidase enzimi eksikli-
gi gosteren RES hiicrelerinde lipid depolanmas
ile birlikte seyreden otosomal ressesiv (OR) ge-
¢isli bir lipid depo hastahigidir. Phillipe Gaucher
tarafindan 1882 yihnda sfingolipid metabolizma-
s1 bozuklugu olarak tarif edilmistir (1,2). Karaci-
ger dalak, kemik iligi, lenf nodu igeren monosit
makrofaj sistemin fagositik hiicreleri iginde
progressiv olarak glukoserebrosit birikimi ile ka-
rakterizedir (1). Cerrahi endikasyon hipersple-
nisme bagh splenomegalidir. Splenektomi sonra-
s1 hematolojik bozukluklar ortadan kalkar ise de
post splenektomi sepsisi goriilme tehlikesi (2,3).
lipidin Karaciger ve kemik iliginde depolanmaya
devam etmesi parsiyel splenektomiyi giindeme
getirir. Parsiyel splenektomi sonrasi tekrar sple-
nomegali goriilmesi, hipersplenism bulgularinin
sebat etmesi total ve parsiyel splenektominin
avantaj ve dezavantajlandir. Literatirde son 12
yildir parsiyel splenektomiye ait yazilar var ise
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Summary: GAUCHER'S DISEASE AND

SPLENECTOMY

Gaucher's disease (GD) is an autosomal recessive
inherited metabolic disorder caused by the defective
activty of the enzym, acid beta glucocerebrosidase,
and the resultant accumilation of its subtrate,glucosyl
ceramide within the cells of the reticuloendothelial
system (RES). suffer
splenomegaly and bone pain. Hypersplenism has
traditionly been treated by splenectomy. However post
splenic sepsis and acceleration of hepatic and bony
involvent following splenectomy is reported. In this

Patients from massive

case we report a 24 year old female who had been
treated by splenectomy because of hypersplenism. We
compared total versus partial splenectomy.
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de (5,6), uzun sireli takipler mevcut degildir.
Hastahgin adult juvenil ve infantil tipleri mev-
cuttur. Adult tipi ileri yaslarda goriilir hipers-
plenism ve kemik agrilan ile karakterizedir. Ju-
venil tipi subakut noéronopatik formdur.
Cocukluk ¢aginda goriilen konviilsiiyonlar ve
mental retardasyon ile karakterizedir. Infantil
tipi akut noronopatik form olup bebeklik ¢agin-
da goériiliir ve bulbar tutulum ile karakterizedir.
Enzim eksikliginin gosterilmesi biopsilerde Ga-
ucher hiicre mevcudiyeti kesin tamy: koydurur.
Caligmamizda 1988 yihinda hastahanemiz Gast-
roenteroloji kliniginde yatan karaciger ve kemik
iligi biopsileri ile GH tamis1 konulan 1991 yihn-
da splenomegaliye bagl hipersplenizm nedeni
ile splenektomi yapilan bir olgu sunulup konu
ile ilgili literatir gozden gegiriliyor.

OLGU SUNUSU

Eyliil 1988 tarihinde karn agrisi, halsizlik sika-
yetleri ile Gastroenteroloji Klinigine yatirilan 25
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y. bayan hastanin hikayesinden sikayetlerinin 3-
4 aydir var olduguna, 5-6 aydir da sol orta-alt
kadranda dolgunlugu oldugunu égreniyoruz. Oz
ge¢misinde 6zellik yok, soy ge¢gmisinde ana-baba
akrabaligi oldugunu, ikiz kardesinin de benzeri
sikayetlerden yakindigini 6greniyoruz. FM: Sol-
gun gorilen nabiz 88/dak TA: 120/80 mmHg
olan hastanin Kc sag orta kadranda 3-4 cm ele
geldigi Dalagin pelvise kadar indigini tesbit
ettik. FM'de baska patolojik bulgu tesbit edilme-
di. Hb 9.8 g, Hct: 28.3%, BK: 3500mm?3, 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 iligi biopsisi:
Diffiiz histiyositik hiicre artimi, lipid depo hasta-
Iig1 ile uyumlu KC. Patolojisi: histiyositik hiicre
infiltrasyonu lipid depo hastahg:i ile uyumlu
14.10.88 8 9220.88 Kemik gr: Femur alt ugta
erken meyer bulgusu tesbit edildi. Toxoplamozis
1/641 1/64 (+) 1 tinite kan transfuzyonu anemisi
diizeltildi. 3 ay sonra tekrar gelmesi onerilerek
taburcu edildi.

Agustos 1991 tarihinde hipersplazism bulgulan
ile GEC klinigine yatimhp Splenektomi yapild.
Primer yara iyilesmesine miiteakip taburcu edil-
di.
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Phillipe Gaucher tarafindan 1882 yilinda Sphin-
golipid metabolizmasimin familyal bir anomalisi
olarak tarif edilen hastahkta 1934 yilhinda Aghi-
on tarafindan dokularda B glukosrebrosid biriki-
mi gosterildi (2). Hastaligin 3 tipi mevcuttur. Tip
I en sik goriilen seklidir. Adelésan ¢aginda gori-
len, normal hayatla bagdasir. Hepatosplenome-
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gali %90 olguda gorilir %50 olguda hipersle-
nizm mevcuttur (1,2). Tap II Juvenil tip, Tip III
infantil tip sub-akut ve akut néronopatik tip
olarak bilinir. Bizim olgumuz tip I Gaucher idi.
Masif splenomegali, hipersplenism nedeni ile
splenektomi yapildi. Preoperatif as1 yapilamada.
Pre-post operatif donemde 3 jenersyon sefalos-
porin ile proflaxi uygulanan hastamiz Post-
operatif 5. giin primer yara iyilesmesini takiben
taburcu edildi. Total splenektomi hipersplenizm
ve splenektomi yan etkilerini 6nlemek i¢in yapi-
Ir ise de osteoartikiiler komplikasyonlar ve
kanser olusma insidans: artinir (7).

Parsiyel splenektomi, dalagin imminosupresif
fonksiyonunu muhafaza eder. KC ve kemikle
lipid depolanma tehlikesini azaltmak igin tercih
edilen fakat gelisebilecek hizli bir splenomegali
dolayisi ile hipersplenism GH vakalarinda total
splenektominin her zaman tercih edilmemesine
neden olur. Splenik embolizasyon ise akut
pankreatite benzer gelisebilecek post splenik
sendrom olusturmasi ve massif seplenomegaliyi
kigiltemiyeceginden tercih edilmez (8). 20 va-
kalik bir seride splenomegali olusma insidans:
%20 olarak bulunmustur, takip siirelerinin art-
mas ile bu oran artabilecektir.

Splenomegali nedeni glukozyl-ceramidin dalak-
ta depolanmasidir. Zira splenektomi piyeslerin-
de Gaucher hiicrelerinin goriilmesi teshisi teyit
eder. GH'nin ¢esitli subguruplaninda goriilen
enzim eksikligi dalakta ve diger organlarda de-
polanabilecek glucosyl-ceramide miktarinin aza-
lip ¢ogaltabileceginden gelecekte GH'nin cerrahi
tedavisini bu enzim analizleri yonlendirecektir
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