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BiR IDYOPATIK MYELOFIBROZ OLGUSUNDA PERITONEAL
EKSTRAMEDULLER HEMATOPOEZ VE PORTAL
HIPERTANSIYONA BAGLI ASIT

Nilgiin ERTEN, M.Akif KARAN, Siikrii OZTURK, Halil YAZICI,
Cemil TASCIOGLU, Abdiilkadir KAYSI*

OZET

idyopatik myelofibroza (IM} eslik eden ekstramediiller hematopoez birgok organda griilebi-
lir, ancak scrdz zarlarda gériilmesi nadirdir. Burada idyopatik myelofibroz tamsiyla izlenirken
refrakter asit geligen bir hasta sunulmugtur. Hastada hem portal hipertansiyon hem de periton-
da extramediiller hematopoezin varlig gosterilmigtir, Extramediiller hematopoeze baglt asit
kemoterapi ya da radyoterapi ile tedaviye yanit verebileceginden IM seyri sirasinda geligen
asitin ayirict tanis i¢in sitolojik yaymasinin mutlaka yapilmasi gereklidir,

Anahtar kelimeler: Tdyopatik myelofibroz, ekstramediiller hematopoez, asit.

SUMMARY

A case of idiopativie myelofibrosis with ascites due to peritoneal extramedullary hematopoie-
sis and portal hypertension. Extramedullary hematopoiesis is a constant feature of idiopathic
myelofibrosis (IM). Serous effusions including ascites and plcural effusions can oecur but inf-
requent. We presented a patient who was diagnosed as IM and developed refractory ascites in
the course of the diseasc. Portal hypertension and peritoneal extramedullary hematopoiesis
were deteeted. Physicians should be aware of peritoneal involvement in IM as demonstrated
by ascitic fluid cytological examination which recognation is important becausc treatment may
be effective.
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GIRIS zarlarda goriillmesi nadir rastlanan bir tab-

. . dur (1,6.9.10,11)
Idyopatik myelofibroz (IM) ya da bir bagka lodur

deyisle myeloid¢ metaplazi ile birlikte agno-
jenik myelofibroz, multipotent hematopoetik
progenitor hiicrenin nedeni bilinmeyen klo-
nal bir hastaligidir. IM'nin karakteristik pa-
tolojik &zellikleri kemik iliginde retikiilin 1if
artis1, cogu displazik olmak iizere megakar-

Burada M tanisi ile izlenirken, refrakter asit
gelisen bir hasta sunulmaktadir. Hastada
hem portal hipertansiyon, hem de peritonda
ekstramediiller hematopoez varlifim goéste-
ren bulgular mevcuttur.

yosit artig1, kemik iligi siniizoidlerinde intra-
vaskiiler hematopoezle birlikte genisleme,
osteoskleroz, ckstramediiller hematopoezdir.
(110} Ekstramediiller hematopoez en sik da-
lak, sonra karaciferde gorillmekle beraber
lenf nodlari, bobrek, siirrenaller, periton,
barsaklar, akcigerler, plevra, deri, dura,
overler ve timus gibi pek ¢ok organ tutulabi-
lir (13), Ekstramediiller hematopoezin sertz

OLGU SUNUMU

Altmig yaginda erkek hasta, nefes darhig,
karinda gislik ve halsizlik yakinmasi ile bag-
vurdu, Hastaya 2 yil 6nce ITF Hematoloji
polikliniginde primer myelofibroz tanisi
konmus. Hastanin bir yildir asiti ve yedi ay-
du nefes darlig: varmig. Karnin giglifinin ve
sikinti hissinin artmasi iizerine servisimize

Mecmuaya peldigi tarih: 02.03.2000

+ stanbul Universitesi, [stanbul Tip Fakiiltesi, i Hastalsklart Anabilim Daly, Gapa, Istanbul



210

Bir Idyopatik Myelofibroz Olgusunda Peritoneal Ekstramediiller llematopoez ve Portal Hipertansiyona Bagl Asit

yatrildi, Oz ve soy gegmiginde bir 6zellik
tammmlamayan hasta 40 yil siireyle 150 g/giin
alkol kullannus,

Hastanin muayenesinde deri ve mukozalar
soluk, kaslar atrofik olup arter kan basinct
110/60 mmHg, nabiz 130/dak/ritmik bulun-
du. Solda plevral efiizyon, portal tipte kolla-
teraller, gébegin 2 cm altinda asit, kosta ya-
yim 14 cm agan hepatomegali ve 6 cm agan
splenomegali saptandi.

Laboratuvar tetkiklerinde eritrosit 2 200
000/mm*, hemoglobin 6.5 g/dl, hematokrit
%20, 16kosit 3 600/mm? trombosit 171
000/mm?3, eritrosit sedimentasyon hizi 11
mm/saat olarak saptandi, Tdrar tahlilinde pa-
tolojik &zellik saptanmadi. Kan sekeri 94
mg/dl, BUN 25 mg/dl, kreatinin 1,0 mg/dl,
iirik asid 8 mg/dl, elektrolitler, kalsiyum,
fosfor, alkali fosfataz, AST, ALT, LDH,
CPK, GGT, bilirubinler normal sinirlarda
tespit edildi. Total protein 6.6 g/dl, albumin
3.42 g/dl olup protein elektroforezi normal
bulundu. Akciger grafisinde sol siniis kapa-
Lhiydi. PT 17" (kontrolii 13"), aPTT 54"
(kontrolii 35™) idh,

Asit s1visinda albumin 1.9 g/dl ve LDH 140
U/l, hiicre 3 600/mm?3 ve serum asit albiimin
farkt 1.5 g/dl olarak tespit edildi. Portal tipte
asit saptanmas1 tizerine IM'de presiniizoidal
intrahepatik portal hipertansiyon geligebile-
cegi diisiiniilerek portal hipertansiyon varl-
gim arastirmak lizere gastroskopi yapildi ve
grade 1 6zofagus varisi, konjestif gastropati
saptandi,

Hastada vena porta trombozuna bagh presi-
niizoidal ektrahepatik ya da vena hepatika
trombozuna bagh postsiniizoidal ekstrahepa-
tik portal hipertansiyonu aragtirmak igin ve-
na porta ve vena hepatika'mn Doppler tetkiki
yapildi ve normal bulundu. Hiicre sayisinin
da fazla olmas1 nedeniyle asit sivisimin yay-
mast yapildi. Yaymada polimorf niiveli 16-
kositler, myelositler, metamyelositler, ¢o-
maklar ve cekirdekli eritrositler goriildii (Re-

sim 1-2). Bu bulgular peritondaki ckstra-
mediiler hematopoez varligina baglanda.

Soldaki plevral efiizyonu tetkik igin torasen-
tez yapildi. Plevral sivida glukoz 76 mg/dl,
LDH 338 U/, total protein 3.3 g/dl, albiimin
1.9 g/dl, hiicre 740 mm? {pargal 150, lenfo-
sit 90), aym anda kanda glukoz 114 mg/dl,
LDH 149 U/, total protein 4.9 g/dl, albiimin
2.9 g/dl bulundu. Peritonda oldufu gibi
plevrada da ekstramediiller hematopoez ola-
bilecegi diisiiniilerek plevra sivisindan yay-
ma yapildy, fakat hiicreden fakir olan bu ma-
teryalde bir 8zellik saptanmadi. Plevra bi-
yopsisi planlandi, fakat aPTT devamli uza-
mi1$ olarak bulundugu ve sivi hiicreden de
fakir oldugu igin biyopsi yapilmadi. Plevral
sivi kiiltiirii steril kaldy, aside direngli mikro-
organizma goriilmedi, Bactec ile yapilan
kiiltiirde de tireme olmadi,

Hastada portal hipertansiyonun nedeni ola-
rak myeloskleroza bagh intrahepatik portal
hipertansiyon diigiiniildii. aPTT'nin uzun ol-
mast nedeni ile karaciger biopsisi yapilmadi.

Hastaya furosemid 40 mg/giin ve spirono-
lakton 200 mg/giin tedavisi ve zaman zaman
kan transfiizyonlarn uygulandi. Hastanin asiti
aralikli parasentezler de yapilmasina ragmen
kontrol altina alinamayinca, Hematoloji Bi-
lim Dl ile goriigiilerek hidroksiiirea 1
gr/glin tedavisine karar verildi. Hidroksilirea
tedavisinden bir siire sonra hastanin asiti ge-
rilemeye basladi. Hasta poliklinikten izlen-
mek dizere gikarild,

TARTISMA

IM'de asit portal hipertansiyon ya da perito-
neal tutulum nedeni ile olusabilir &), Portal
hipertansiyon IM'de birkag mekanizma ne-
deniyle geligebilir. Bunlardan bir tanesi
pihtilagmaya egilimin artmasindan kaynak-
lanan hepatik ven ya da portal ven trombo-
zudur, Bu hastalarda dalagin ileri derecede
biiytimesi sonucu portal kan akiminin artma-
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Resim 1-2, Asit sivisi yaymasinda polimorf niiveli [5kositler, myetositler, metamyelositler, gomaklar ve ¢ekirdekli

entrositler

sma bagh hiperkinetik portal hipertansiyon
da goriilebilir. Karacigerde hematopoetik
hiicrelerin varlig1, ¢cok sayida Kuppfer hiic-
_ resi, selliiler debris ve septal fibroz siniizoi-
~ dal obstriiksiyona katkida bulunur, Daha na-
dir olarak karacigerin nodiiler rejeneratif hi-
perplazisi, perisiniizoidal hiicrelerin fibrob-
last ve myelofibroblast hiicrelerine transfor-

masyonu, Disse aralifmin kollagenizasyonu,
bazal membrana benzer materyelin birikme-
si hepatik perfiizyona kars: siniizoidal vas-
kiiler direnci arttirabilir. Béylece ortaya ¢1-
kan siniizoidal portal hipertansiyon da asit
gelisimine yol agabilir @458}, IM'li hastalar-
da splenektomi sonrasinda da periton tutulu-
mu ve asit geligebildigi bildirilmigtir .
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[M'de periton ve mezenterik tatuluma bagh
asit ortaya ¢ikmasi ise daha seyrektir, Bu du-
rumda goriintiileme yOntemleri ile omen-
tumda diizensiz kalinlagmalar, mezenter ve
retroperitoneal lenf nodlan goriilebilir, Pato-
lojik tam asit s1visinin sitosantriifiijii sonra-
sinda hazirlanan preparatlarda ¢ok sayida
notrofil, immatiir myeloid ve eritroid prekiir-

sorler ve megakaryositleri gérerek konur
(3,4,11)

Olgumuzda kanama diyatezi oldugu igin ka-
raciger biyopsisi ya da periton biyopsisi ya-
pilamadi, Bununla birlikte sernin-asit albii-
min farkinin 1.1 g/dl'den biiyiik olmas: ile
portal hipertansiyona bagh asit oldugunu dii-
slinmekteyiz. Hastadaki portal hipertansi-
yon, hastalia baglh siniizoidal portal hiper-
tansiyon veya alkole bagl kronik karaciger
hastalifina bagh olabilir. Asit s1visinin sito-
lojik tetkiki ise peritondaki ekstramediiller
hematopoezi géstermektedir. Hastammzda
asite yol acan birden fazla patoloji bulun-
maktadwr. Hepatoselliiler yetersizlik veya
kronik hastalik tablosuna bagli hipoalbii-
minemi de asite katkida bulunmaktadir,

[M'deki peritoneal tutulumda tedavi olarak
abdominal 1ginlama, intraperitoneal ARA-C
uygulamasi, hidroksitirea kullanimi éneril-
mektedir ¢:4:3.1), Biz hastamizda hidroksiii-
rea tedavisi uyguladik. Dort hafta siireyle di-
tiretik tedavi ve kismi parasentezlerle de
kontrole alinamayan asit, tedavinin 2. hafta-
sindan soma geriledi, parasentez ihtiyact
azald

Hastanuzda plevral sivi eksiida 6zelligi gos-
termekle birlikte, hem hiicre iceriginin az ol-
mas1 hem de sivinin incelemesinde ekstra-
mediiller hematopoezi diigiindtiren bulgulara
rastlanmamasi nedeniyle IM'nin plevral tutu-
lumunu gosteremedik. Kesin tam igin gerek-
li olan plevral biopsi hemorajik diatez nede-
niyle yapilmadi. Hastada uvzamg olan aPTT
hepatoselliiler yetersizlik veya dolagan anti-
koagulanlanin varhig: ile agiklanabilir, prot-

rombin zamaninin fazla uzamamig olmasi
ikinci segenegi akla getirmektedir -12), Bu-
nunla birlikte, hastadaki plevral sivi takip-
lerde ilerleme gostermemigti.

Sonug olarak, asiti olan IM vakalarinda por-
tal hipertansiyon diginda peritonda ekstra-
mediiller hematopoez de akla gelmelidir; bu
durumun tanis1 yalmizca asit sivisinin yay-
masinin incelenmesi ile konulabilir.
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