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BİR İDYOPATİK MYELOFİBROZ OLGUSUNDA PERİTONEAL 
EKSTRAMEDÜLLER HEMATOPOEZ V E PORTAL 

HİPERTANSİYONA BAĞLI ASİT 

Nilgiin E R T E N , M.Akif KARAN, Şükrü ÖZTÜRK, Hali! Y A Z I C I , 
Cemil TAŞÇIOĞLU, Abdülkadir K A Y S I * 

İdyopatik myelofibroza (İM) eşlik eden ekstra medüller hematopoez birçok organda görülebi­
lir, ancak scröz zarlarda görülmesi nadirdir. Burada idyopatik myelofibroz tanısıyla izlenirken 
refrakter asil gelişen bir hasta sunulmuştur. Hastada hem portal hipertansiyon hem de periton­
da extramedüller hematopoezin varlığı gösterilmiştir. Extramedüller hcmatopoezc bağlı asit 
kemoterapi ya da radyoterapi ile tedaviye yanıt verebileceğinden ÎM seyri sırasında gelişen 
asitİn ayırıcı tanısı için sitolojik yaymasının mutlaka yapılması gereklidir. 

Anahtar kelimeler; İdyopatik myelofibroz, ekstramediiller hematopoez, asit. 

SUMMARY 

A case of idiopatine myelofibrosis with ascites dııe lo peritoneal extramedullary hematopoie­
sis and portal hypertension. Extramedullary hematopoiesis is a constant feature of idiopathic 
myelofibrosis (IM). Seroas effusions ineluding ascites and plcural effusions can oecur but inf-
requent. We presented a patient who was diagnosed as Evi and developed refractory ascites in 
the course of the diseasc. Portal hypertension and peritoneal extramedullary hematopoiesis 
were deteeted. Physicians should be aware of peritoneal involvemeııt in IM as demonstraled 
by ascitic fluid cytological examination which recognation İs important becausc treatment may 
be effectİve. 
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Ö Z E T 

İdyopat ik myelofibroz (İM) ya da bir başka 
deyişle myeloid. metaplazi i le birl ikte agno-
jenik myelofibroz, multipotent hematopoetik 
progenitor hücrenin nedeni bilinmeyen k lo -
nal bir hastal ığıdır . İM'nin karakteristik pa­
tolojik Özellikleri kemik i l iğinde retikülin l i f 
artışı, çoğu displazik olmak üzere megakar-
yosit artışı, kemik iliği sİnüzoidlerinde intra-
vasküler hematopoezle bi r l ik te gen i ş l eme , 
osteoskleroz, ekstramedül ler hematopoezdir. 
(1,10) Ekstramediiller hematopoez en sık da­
lak, sonra ka rac iğe rde görü lmek le beraber 
lenf nod la r ı , böb rek , sür rena l le r , periton, 
barsaklar, akc iğe r l e r , plevra, deri , dura, 
överler ve tfmus gibi pek çok organ tutulabi­
l i r t 1 ' 5 ) . Eks t ramedül le r hematopoezin seröz 

GIRIŞ zarlarda görülmesi nadir rastlanan bir tab­
lodur (1.6,9,10,11.). 

Burada İ M tanısı ile izlenirken, refrakter asit 
ge l i şen bi r hasta sunu lmak tad ı r . Hastada 
hem portal hipertansiyon, hem de peritonda 
ekst ramedül ler hematopoez var l ığ ım göste­
ren bulgular mevcuttur. 

O L G U SUNUMU 

Altmış yaş ında erkek hasta, nefes darl ığı , 
karında şişlik ve halsizlik yakınması ile baş­
vurdu. Hastaya 2 yı l önce İ T F Hematoloji 
po l ik l in iğ inde primer myelofibroz tanıs ı 
konmuş . Hastanın bir yıldır asiti ve yedi ay-
du - nefes darlığı varmış . Karın şişliğinin ve 
sıkıntı hissinin ar tmas ı üzer ine servisimize 
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yatırı ldı . Öz ve soy geçmiş inde bir özel l ik 
tan ımlamayan hasta 40 yıl süreyle 150 g/gün 
alkol kul lanmış . 

Hastanın muayenesinde deri ve mukozalar 
soluk, kaslar atrofik olup arter kan basıncı 
110/60 mmHg, nabız 130/dak/ritmik bulun­
du. Solda plevral efüzyon, portal tipte kolla-
teraller, göbeğin 2 cm altında asit, kosta ya­
y ım 14 cm aşan hepatomegali ve 6 cm aşan 
splenomegali saptandı. 

Laboratuvar tetkiklerinde eritrosit 2 200 
000/mm 3 , hemoglobin 6.5 g/dl, hematokrit 
%20, lökos i t 3 600/mm 3 , trombosit 171 
000/mm 3 , eritrosit sedimentasyon hızı 11 
mm/saat olarak saptandı. İdrar tahlilinde pa­
toloj ik öze l l ik sap tanmadı . Kan şekeri 94 
mg/dl, B U N 25 mg/dl, kreatinin 1.0 mg/dl, 
ürik asid 8 mg/dl , elektrolitler, kalsiyum, 
fosfor, a lkal i fosfataz, A S T , A L T , L D H , 
CPK, GGT, bi l i rubinler normal s ınır larda 
tespit edildi. Total protein 6.6 g/dl, albumin 
3.42 g/dl olup protein elektroforezi normal 
bulundu. Akciğer grafisinde sol sinüs kapa­
l ıydı . PT 17" (kon t ro lü 13"), aPTT 54" 
(kontrolü 35") id i . 

Asit s ıvısında albumin 1.9 g/dl ve L D H 140 
Ü/l , hücre 3 600/mm 3 ve serum asit albümin 
farkı 1.5 g/dl olarak tespit edildi. Portal tipte 
asit saptanması üzerine İM 'de pres inüzoidal 
intrahepatik portal hipertansiyon gelişebile­
ceği düşünülerek portal hipertansiyon varlı­
ğ ım araşt ı rmak üzere gastroskopi yapıldı ve 
grade 1 özofagus varisi, konjestif gastropati 
saptandı. 

Hastada vena porta trombozuna bağlı presi­
nüzoidal ektrahepatik ya da vena hepatika 
trombozuna bağlı posts inüzoidal ekstrahepa-
tik portal hipertansiyonu araşt ı rmak için ve­
na porta ve vena hepatika'mn Doppler tetkiki 
yapı ldı ve normal bulundu. Hücre sayısının 
da fazla o lması nedeniyle asit sıvısının yay­
mas ı yapı ldı . Yaymada pol imorf nüvel i lö-
kositler, myelositler, metamyelositler, ço-

210 maklar ve çekirdekli eritrositler görüldü (Re­

sim 1-2). Bu bulgular peritondaki ekstra-
medüler hematopoez varl ığına bağlandı . 

Soldaki plevral efüzyonu tetkik için torasen-
tez yapıldı. Plevral sıvıda glukoz 76 mg/dl, 
L D H 338 UA, total protein 3.3 g/dl, a lbümin 
1.9 g/dl, hücre 740 m m 3 (parçalı 150, lenfo­
sit 90), aynı anda kanda glukoz 114 mg/dl , 
L D H 149 U / l , total protein 4.9 g/dl, albümin 
2.9 g/dl bulundu. Peritonda o lduğu g ib i 
plevrada da ekstramedüller hematopoez ola­
bi leceği düşünülerek plevra sıvısından yay­
ma yapıldı, fakat hücreden fakir olan bu ma­
teryalde bir özellik saptanmadı . Plevra b i ­
yopsisi planlandı , fakat aPTT devaml ı uza­
mış olarak bulunduğu ve sıvı hüc reden de 
fakir olduğu için biyopsi yapı lmadı . Plevral 
sıvı kültürü steril kaldı , aside dirençli mikro­
organizma görü lmedi , Bactec ile yapı lan 
kültürde de üreme olmadı . 

Hastada portal hipertansiyonun nedeni ola­
rak myeloskleroza bağl ı intrahepatik portal 
hipertansiyon düşünüldü. aPTT'nin uzun o l ­
ması nedeni ile karaciğer biopsisi yapılmadı . 

Hastaya furosemid 40 m g / g ü n ve spirono-
lakton 200 mg/gün tedavisi ve zaman zaman 
kan transfüzyonları uygulandı . Hastanın asiti 
aralıklı parasentezler de yapı lmasına rağmen 
kontrol altına a l ınamayınca, Hematoloji B i ­
l i m Dal ı ile görüşü le rek h id roks iü rea 1 
gr/gün tedavisine karar veri ldi . Hidroksiürea 
tedavisinden bir süre sonra hastanın asiti ge­
rilemeye başladı . Hasta pol ikl inikten izlen­
mek üzere çıkarıldı. 

TARTIŞMA 

İM'de asit portal hipertansiyon ya da perito­
neal tutulum nedeni ile oluşabil ir <5>. Portal 
hipertansiyon İM'de birkaç mekanizma ne­
deniyle gel işebi l i r . Bunlardan bi r tanesi 
pıht ı laşmaya eğil imin ar tmas ından kaynak­
lanan hepatik ven ya da portal ven trombo-
zudur. Bu hastalarda dalağın i ler i derecede 
büyümesi sonucu portal kan akımının artma-
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Resim 1-2. Asit sıvısı yaymasında polİmorf nüveli Jökositler, myeiositlcr, metamyelositler, çomaklar ve çekirdekli 
eritrositler 

sına bağl ı hiperkinetik portal hipertansiyon 
da görülebi l i r . K a r a c i ğ e r d e hematopoetik 
hücrelerin varl ığı , çok sayıda Kuppfer hüc­
resi, sellüler debris ve septal fibroz sinüzoi-
dal obstrüksiyona katkıda bulunur. Daha na­
dir olarak karaciğer in nodüler rejeneratif h i -
perplazisi, per is inüzoidal hücreler in fibrob-
last ve myelofibroblast hücreler ine transfor­

masyonu, Disse aralığının kollagenizasyonu, 
bazal membrana benzer materyelin birikme­
si hepatik perfüzyona karş ı s inüzoidal vas-
küler direnci arttırabilir. Böylece ortaya çı­
kan s inüzoidal portal hipertansiyon da asit 
gelişimine yol açabilir f2A5,8) JM'H hastalar­
da splenektomi sonrasında da periton tutulu­
mu ve asit gelişebildiği bildirilmiştir ^ . 211 
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İM 'de periton ve mezenterik tutuluma bağlı 
asit ortaya çıkması ise daha seyrektir. Bu du­
rumda g ö r ü n t ü l e m e yön temle r i i le omen-
tumda düzens iz ka l ın laşmalar , mezenter ve 
retroperitoneal lenf nodları görülebilir. Pato­
lo j ik tanı asit s ıvısının sitosantrüfüjü sonra­
s ında haz ı r l anan preparatlarda çok sayıda 
nötrofİl, immatür myeloid ve eritroid prekür-
sörler ve megakaryositleri gö re rek konur 
(3,4,11). 

Olgumuzda kanama diyatezi olduğu için ka­
raciğer biyopsisi ya da periton biyopsisi ya­
pı lamadı . Bununla bir l ikte semın-as i t albü­
min farkının 1.1 g/dl'den büyük olması ile 
portal hipertansiyona bağlı asit olduğunu dü­
şünmektey iz . Hastadaki portal hipertansi­
yon, hastal ığa bağl ı s inüzoidal portal hiper­
tansiyon veya alkole bağl ı kronik karaciğer 
hastal ığına bağl ı olabilir. Asi t sıvısının sito-
lo j ik te tkiki ise peritondaki eks t ramedül le r 
hematopoezi gös t e rmek ted i r . H a s t a m ı z d a 
asite yol açan birden fazla patoloji bulun­
maktad ı r . H e p a t o s e l l ü l e r yetersizlik veya 
kron ik has ta l ık tablosuna bağl ı h ipoa lbü-
minemi de asite katkıda bulunmaktadır . 

İM'deki peritoneal tutulumda tedavi olarak 
abdominal ı ş ın lama, intraperitoneal A R A - C 
uygulamas ı , h idroks iürea ku l lan ımı öneril­
mektedir (3.4.5,1i) has tamızda hidroksiü­
rea tedavisi uyguladık. Dör t hafta süreyle d i -
üre t ik tedavi ve k ı s m i parasentezlerle de 
kontrole a l ınamayan asit, tedavinin 2. hafta­
s ından soma geriledi, parasentez ih t iyac ı 
azaldı. 

Has tamızda plevral sıvı eksüda özelliği gös­
termekle birlikte, hem hücre içeriğinin az o l ­
ması hem de sıvının incelemesinde ekstra­
medül ler hematopoezi düşündüren bulgulara 
ras t lanmaması nedeniyle İM'nin plevral tutu­
lumunu gösteremedik. Kesin tam için gerek­
l i olan plevral biopsi hemorajik diatez nede­
niyle yapı lmadı . Hastada uzamış olan aPTT 
hepatosellüler yetersizlik veya dolaşan anti-
koagulanlar ın varl ığı ile açıklanabil ir , prot-

rombin zamanın ın fazla u z a m a m ı ş olması 
ik inc i seçeneği akla getirmektedir 0A2\ Bu­
nunla birl ikte, hastadaki plevral sıvı takip­
lerde ilerleme göstermemişt i . 

Sonuç olarak, asiti olan İ M vakalarında por­
tal hipertansiyon dış ında peritonda ekstra­
medül ler hematopoez de akla gelmelidir; bu 
durumun tanısı ya ln ızca asit sıvısının yay­
masının İncelenmesi ile konulabilir. 
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