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SUMMARY
An adult situs ambiguous case with polysplenism

Situs ambiguous is a rare anomaly that is characterised by
abnormal arrangement of abdominal organs with congenital
heart diseases. Patients rarely survive beyond first decade of
life as this anomaly generally coexists with cyanotic heart di-
seases. The correct recogniation and characterisation of ca-
ses is important for planning surgical, radiologic and endos-
coping interventions. In this case we present an incidentally
diagnosed case with midline located liver, multiple spleens
and stomach in the right upper quadrant, interruptured inferi-
or vena cava with azygos continuation. The heart was left si-
ded and there was no sign of congenital cardiac anomaly. He-
reby we present this case as it was found incidentally at adult
age and there was no accompanying congenital heart ano-
maly.
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Organlarin viicut icinde yerlesimleri embriyogenezin er-
ken donemlerinde belirlenir. Normalde organlarin insan
viicudunda yerlesimlerinde asimetri mevcuttur. Bu du-
rum, organlarin normal pozisyonlarinda yerlesimidir ve
situs solitus olarak adlandirilir. Bununla birlikte, embri-
yogenez esnasinda organlarin bilinen asimetrik yerlesi-
minde defekt olusabilir. Eger organlar ayna goriintiisii
gibi viicud i¢inde ters yerlesim gosterirse situs inversus,
organlarin fizyolojik yerlesiminde belirsiz bir asimetri
olusursa situs ambiguous olarak adlandirilir (1.2),

Pediatrik popiilasyon grubunda situs anomalisinin kli-
nik ve radyolojik 6zellikleri ile ilgili pek ¢ok caligma
vardir. Ciinkii, bu yas grubunda olgular ciddi konjenital
kalp hastaliklari, immiinolojik bozukluklar, malrotasyo-
na bagl bagirsak tikaniklig1 gibi sebeplerden dolayi kli-

nik ve radyolojik olarak aragtirilir. Olgularin yaklasik %
95'i 5 yasin altinda yasamini kardiyak sebeplerden dola-
y1 kaybeder. Oysa eriskinlerde situs anomalisinin abdo-
minal bulgular1 hakkinda daha az calisma mevcuttur.
Ciinkii, erigkin situs anomalisinde konjenital kalp hasta-
liklarina, immiinolojik bozukluklara ve pediatrik yas
grubunu etkileyen diger hastaliklara ¢ok daha az rastla-
nir. Bu olgulara genellikle herhangi bir sebepten dolay1
yapilan radyolojik incelemeler sonucunda rastlantisal
olarak tan1 konur (. Situs anomalisinin taninmasinin
onemi cerrahi iglemlerde, acil uygulamalarda ve giri-
simsel islemlerde hata yapilmasinin 6nlenmesidir (3.

Biz bu ¢alismada rastlantisal olarak radyolojik ve sintig-
rafik yontemlerle erigkin yasta tani alan polispleni ile
birlikte goriilen situs ambiguous (sol izomerizm ya da
bilateral left sidedness) olgusu sunuyoruz.

OLGU

65 yasinda kadin hasta, karin agrist ve halsizlik sikayeti ile da-
hiliye poliklinigine bagvurdu. Anamnezinde herhangi 6nemli
bir 6zellik ya da operasyon hikayesi yoktu. Fizik muayenesin-
de hepatomegali saptandi. Laboratuvar sonuglarinda anormal
bir bulguya rastlanmadi. Gogiis radyografisi ve elektrokardi-
yografi sonuclar1 normaldi (Resim 1). Ayakta direk batin gra-
fisinde mide fundus havasinin sagda saptanmasi iizerine batin
ultrasonografisi (US) istendi. 3.5 MHz prob kullanilarak yapi-
lan US sonucunda karacigerin batin icinde orta hatta yerlesim
gosterdigi, dalak ve midenin ise sag iist kadran yerlesimli ol-
dugu saptandi. Ayrica sag iist kadranda dalak komsulugunda
multipl nodiiler lezyonlar saptandi (Resim 2).

Situs anomalisinden stiphelenilen olguda, situs anomalisi tip-
lemesi yapilabilmesi ve sag iist kadranda dalak komsulugunda
izlenen lezyonlarin daha iyi degerlendirilebilmesi amaciyla
abdominal bilgisayarli tomografi (BT) istendi. Oral ve intra-
vendz kontrast madde kullanilarak spiral teknikle yapilan ab-
dominal BT incelemesinde, karacigerin orta hat yerlesimli ol-
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Resim 1. Gogiis radyografisinde kardiyak apeks sol yerlesimli iz-
lenmekte olup, organ malpoziyonu ya da ilave patolojik bulgu
saptanmadi.

Resim 2. 3.5 MHz probla yapilan batin ultasonografisinde dala-
gin batin sag iist kadranda yerlesimli oldugu saptandi. Dalak hi-
lusu komsulugunda dalak ile izoekojen karakterde nodiiler opasi-
teler izlenmektedir.

dugu, sol lobun hipertrofik oldugu ve batin sol iist kadrani
doldurdugu saptandi. Dalagin normal lokalizasyonda olmadig1
ve sag list kadranda oldugu gozlendi. Mide sag kesim yerle-
simliydi (Resim 3). Vena kava inferior (VKI) karacigerin he-
men altinda kesintiye ugramaktaydi. Devamlilik azigos veni
ile saglaniyordu ve azigos veni normalden genis izleniyordu
(Resim 4). US ile batin sag iist kadranda dalak komgulugunda
izlenen nodiiler lezyonlar dalak ile izodens karakterde izlen-
mekteydi ve polisplenizm lehine degerlendirildi.

Santral yerlesimli karaciger, sag yerlesimli dalak ve mide, po-
lisplenizm, VKi'un subhepatik alanda kesintiye ugrayarak azi-
gos veni ile devamlilik gostermesi elimizdeki bulgulard: ve
bulgular sonucu olgu polispleni ile birlikte goriilen situs ambi-
guous anomalisi tanisi aldi.

Resim 3. Batin iist diizeyinden gecen kontrasth aksial BT Kesitin-
de dalagin ve midenin batin sag kesiminde yerlesim gosterdigi iz-
lenmektedir. Ayrica, dalak hilusu komsulugunda polisplenizm ile
uyumlu, dalak ile izodens karakterde multipl nodiiler opasiteler
izlenmektedir.

Resim 4. Batin iist diizeyinden gecen kontrasth aksial BT kesitin-
de karacigerin orta hat, mide fundusunun batin sag kesiminde
yerlesim gosterdigi izlenmektedir. Subhepatik diizeyde vena kava
inferior izlenmemekte ve azigos veninin normalden genis oldugu
dikkati cekmektedir. Dalak ile izodens karakterde multipl nodii-
ler opasiteler izlenmektedir.

Eslik edebilecek diger anomalilerin ekartasyonu icin toraks
BT ve ekokardiyografi yapildi. Her iki tetkik sonucunda da
herhangi bir anomaliye rastlanmadi. Ayrica, polisplenizm ta-
nisini kesinlestirmek amactyla dalak sintigrafi yapildi. Sinti-
grafide radyolojik olarak dalak komsulugunda izlenen opasite-
lerin dalak ile benzer ozellikler gostermesi sonucunda polisp-
lenizm tanisi kesinlestirildi (Resim 5).

TARTISMA
Situs terminolojisi bazi anomalilerin i¢ ice gecmesi ne-

deniyle bir dereceye kadar kafa karistiricidir; polispleni
ile birlikte goriilen situs ambiguous ya da aspleni ile bir-
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Resim 5. 20 mCI Tc 99m Kkalay ile isaretlenmis ve 1s1 ile denatiire
edilmis otolog eritrositler kullanilarak yapilan selektif dalak sin-
tigrafisinde, dalak hilusunun medialinde dalak ile aym radyofar-
masoétik ozelliklere sahip aksesuar dalak ile uyumlu goriiniimler
izlenmektedir.

likte goriilen situs ambiguous tanimlamalarinda oldugu
gibi. Ancak, bu terminolojinin iyi bilinmesi konjenital
kalp hastalig1 siklig1 beklentisi ve cerrahi miidahale ya
da girisimsel islemlerde karsilasilacak anatomik varyas-
yonlarin tahmin edilmesi agisindan 6nemlidir. Situs in-
versus ve situs ambiguous anomalisi sikligr 100.000
canli dogumda 0.25-1 olarak belirtilmistir (4->). Embri-
yogenezin 3. haftasinda embriyonik diskin kaudalinde
primitif ¢izgi olarak bilinen kalinlik olusur. Primitif ¢iz-
gi olusur olusmaz embriyonun kraniokaudal aksi, dor-
sal-ventral yiizleri ve sag-sol kisimlari belirlenmeye
baglar. Embriyonun simetrisindeki ilk bozulma 4. hafta-
da kalp tiipiinde ve 5. haftada ise midede goriiliir. Em-
briyolojik gelisimle belirlenen organlarin viicud i¢inde-
ki bu asimetrik yerlesimi rastlantisal olmayip, normalde
oldukca kesin ¢izgilerle belirlenmistir (2:0),

Situs kelimesi kalp ve organlarin viicud i¢inde orta hatta
gore yerlesiminin belirlenmesini ifade eder. Situs solitus
organlarin viicud icinde normal yerlesimini ifade etmek
icin kullanilan terminolojidir (kardiyak apeks, mide, da-
lak ve aortanin sol ya da karaciger, inferior vena kava-
nin sagda yerlesimi gibi) (12). Situs solituslu normal ol-
gularda konjenital kalp hastalig1 siklig1 % 1 olarak ta-
mimlanmugtir (7).
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Situs inversus ise organlarin viicud i¢inde situs solitusa
gore ayna goriintiisii gibi ters yerlesim gostermesidir.
Situs inversus dekstrokardi ve situs inversus levokardi
olmak tizere 2 alt grubu vardir. Situs inversus dekstro-
kardi daha sik goriilmekte olup, kalp ve organlar viicud
icinde situs solitusa gore ters yerlesim gosterir. Bu du-
rumda kardiyak apeks sag yerlesimlidir (1. Situs inver-
sus dekstrokardide konjenital kalp hastalig1 sikli§1 % 3-
5 olarak tammlanmgtir (7, Situs inversus levokardi ise
oldukca nadir goriiliir. Viicuttaki organlar situs solitusa
gore ters yerlesim gosterirken, kardiyak apeks solda iz-
lenir (. Bu olgularin tamama yakininda konjenital kalp
hastalig1 goriiliir (7,

Situs ambiguousta organlar viicud icinde belirli bir dii-
zene uymaksizin yerlesim gosterirler. Situs solitus ve si-
tus inversusta normal olsun ya da anormal olsun organ-
larin yerlesiminde belli bir diizen varken, situs ambigu-
ousta organlarin yerlesiminde belli bir diizen gdzlenmez
(D, Situs ambiguousta konjenital kalp hastahig1 siklig1 %
50-100 olarak belirtilmistir (7. Polispleni ile birlikte go-
riilen situs ambiguous ve aspleni ile birlikte goriilen si-
tus ambiguous olmak iizere 2 alt grubu vardir. Polisple-
ni ile birlikte goriilen situs ambiguous (sol izomerizm
ya da bilateral sol sidedness) major abdominal organla-
rin orta hatta ya da belirsiz lokalizasyonda yerlesimi ile
karakterize olup, multipl dalak varlig1 eslik eder. Bu ol-
gularda konjenital kalp hastalig1 sikligr % 50-90 olup
aspleni ile birlikte goriilen situs ambiguousa gore nispe-
ten daha diisiiktiir 1.7, Aspleni ile birlikte goriilen situs
ambiguous (sag izomerizm ya da bilateral sag sided-
ness) organlarin viicud iginde belirsiz yerlesimi ile ka-
rakterize olup, bu olgularda dalak yoktur. Konjenital
kalp hastalig1 daha sik goriilmekte olup, siklig1 % 99-
100 olarak belirtilmistir (1.7). Polisplenizm ile birlikte
goriilen situs ambiguousta batin sag ya da sol kesiminde
degisik say1 ve boyutta dalak goriilebilir. Karaciger ve
dalak batin sag kesiminde, sol kesiminde ya da orta hat-
ta izlenebilir. Pankreas formasyonunu tamamlamamis
olabilir. Pankreas anomalisi olan olgularda siklikla kor-
pus ve kuyrugun gelisimini tamamlamadig1 izlenir. VKI
kesintiye ugrayabilir. Bu olgularda azigos ve hemiazi-
gos ile devamlilik saglanir. Ayrica, VKI sol yerlesimli
olabilir ya da duplikasyon goriilebilir. Abdominal aorta
ort hatta ya da sag tarafta izlenebilir. Ek olarak, gastro-
intestinal sistemde de malrotasyon izlenebilir (1.

Situs ambiguous anomalisi situs inversusa gore daha
ciddi seyir gosterir. Situs inversuslu olgularin ¢ogunda
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belirgin bir klinik problem goriilmezken, kardiyak ano-
mali goriilme oran1 da daha diisiiktiir. Olgularin %
25'inde birincil silier diskinezi goriiliir. Birincil silier
diskinezi goriilen olgularda kronik solunum yolu infek-
siyonlart, siniizit ve infertilite gibi patolojilerle karsila-
sihr (2:8), Bununla birlikte, situs ambiguousta konjenital
kalp hastalig1 goriilme siklig1 oldukga yiiksektir. Bu pato-
lojilerden en sik goriilenleri atrial septal defekt, ventrikii-
ler septal defekt, pulmoner stenoz, pulmoner atrezi, siste-
mik ve pulmoner vendz doniis anomalileridir . Bu kar-
diyak anomaliler situs ambiguous olgularinda yiiksek
mortaliteden sorumludur. Mortalite oram asplenik olgu-
larda polisplenik olgulara gore daha yiiksektir (4.
Ondokuz erigkin situs anomalili hastada yapilan bir ¢alis-
mada, 8 olgunun polispleni sendromu oldugu ve higbirin-
de konjenital kalp hastaligina rastlanmadig1 belirtilmistir.
Bu calismada, sadece 1 olgunun aspleni sendromu oldu-
gu belirtilmis olup, sonuglar mortalite ve erigkin yasa ula-
san hasta sayis1 hakkinda fikir vermektedir (1). Aspleni
sendromu olan olgularda ciddi infeksiyon riski daha
fazla olup, bu mortalite oranim artirmaktadir (19, Bizim
olgumuz polispleni ile birlikte goriilen situs ambiguous
anomalisi olup, ilgin¢ olan nokta konjenital kalp hastali-
&1 eslik etmediginden dolayi eriskin yasa kadar anoma-
linin fark edilmemesi ve rastlantisal olarak radyolojik
inceleme esnasinda olguya tan1 konmasidir.

Fizik muayene esnasinda saptanan anormal bulgular ne-
deniyle klinisyen situs anomalisinden siiphelenebilir.
Ornegin, dekstrokardili olgularda kalp seslerinin sol ye-
rine sagda duyulmas: gibi bulgular situs anomalisini dii-
siindiiriir ve gogiis radyografisi cekilerek kalbin sag
yerlesimli oldugu gosterilebilir. Bundan sonraki asama,
situs anomalisinin tipini belirlemek ve elektrokardiyo-
grafi, ekokardiyografi ile eslik edebilecek konjenital
kalp hastaliklarini saptamak olmalidur.

Abdominal organlarin transpozisyonunu fizik muayene
bulgular ile saptamak daha zordur. Ancak, karacigerin
solda ya da dalagin sagda palpasyonu gibi bulgular tani-
ya yardimct olabilir. Abdominal muayene sirasinda siip-
he olusursa, taniy1 kesinlestirmek icin radyolojik incele-
meler yapilmalidir. Ayakta direkt batin grafisi, 6zellikle
gastrik havanin lokalizasyonunu belirleyerek taniya yar-
dimecr olabilir. US ile, basta solid organlar olmak iizere
organlarin intraabdominal malpozisyonu saptanabilir.
Ancak, abdominal BT organlarin ve damarlarin malpo-
zisyonunu belirlemede daha duyarlidir ). Polispleniyi
diisiindiiren intraabdominal kitle varlifinda sintigrafik

inceleme yapilmasi taniya yardimer olur (11,

Situs anomalisi erigkinlerde ciddi semptomlara yol agma-
masina karsin, klinik uygulamalarda ciddi karigikliklara
neden olabilir. Ornegin, apandisit ve kolesistit gibi pato-
lojilerde hastanin agrisi ile agrinin beklendigi lokalizas-
yon arasinda korelasyon olmamasi sorun yaratabilir. Ka-
risiklik sadece solid organlarda olmayip, gastointestinal
sistemde de malpozisyon goriilebileceginden dolay1 vol-
vulus ya da krohn gibi patolojilerde de ortaya cikabilir.
Tanida en biiyiik pay radyologa diistiiglinden dolay, in-
celemeyi yapan radyologun situs anomalisinin yaninda
bu anomalinin subgruplarm da bilmesi énemlidir ).

Sonug olarak, radyolojinin kullanim arttik¢a eskiye go-
re erigkinlerde rastlantisal olarak situs anomalisi sapta-
ma orani her gecen giin artmaktadir. Situs anomalisine
cocukluk caginda daha sik rastlandigindan, ¢ocuk yas
grubunda daha iyi bilinmesine karsin eriskinde 6zellik-
leri daha az bilinmektedir. Ozellikle radyologlarin bu
anomalinin bulgularmi ve 6zelliklerini iyi bilmesi, tani
ve smiflama yapmak acisindan gereklidir. Situs anoma-
lisinin taninmasi ve siiflandirilmasi cerrahi, radyolojik
ve endoskopik girisimlerin yapilmasinda ve dogru plan-
lanmasinda 6nemlidir.
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