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Paroksismal nokturnal hemoglobintiride manyetik rezonans

portografi bulgulari

MR portography findings in paroxysmal nocturnal hemoglobinuria
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Paroksismal nokturnal hemoglobindiri (PNH) nadir gdrtilen, akkiz bir he-
matopoetik kék hiicre hastaligidir. intravaskdiler hemoliz, kemik iligi yet-
mezligi ve venéz trombozise edilim s6z konusu olup farkli klinik tablolar
ile karsimiza ¢ikabilir. Hayati tehdit edebilecek venéz trombozis atakla-
rinin tanisinda ve takibinde radyolojik gdrtinttileme yéntemleri 6nem
kazanmaktadir. Manyetik rezonans portografi gtintimtzde paroksismal
nokturnal hemoglobindiri hastalarinda abdominal venéz trombozis tara-
masinda ve takibinde siklikla kullaniimakta olup bébrekteki hemosiderin
birikimini de ortaya koyabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Paroksismal nokturnal hemoglobinri, manyetik
rezonans gortinttleme, portal ven trombozu, hepatik ven

GiRiS

Paroksismal nokturnal hemoglobintiri (PNH) nadir g&-
rilen, akkiz bir hematopoetik kok hticre hastaligidir.
intravaskiler hemoliz, kemik iligi yetmezligi ve vendz
trombozise egilim séz konusu olup farkl klinik tablolar
ile karsimiza gikabilir (1). Ven6z trombozis, hepatik, sple-
nik, mezenterik ve renal venleri, inferior vena kavayi, eks-
tremite derin ve ylizeyel venlerini ya da serebral venleri
tutabilir. Vendz trombozis PNH hastalarindaki en énemli
mortalite nedeni olup &zellikle intraabdominal venlerin
tutulumu 6nem tasimaktadir (2). Bu bildiride amacimiz
portal ve hepatik venlerde trombozis saptanan ti¢ PNH ol-
gusunu sunmak ve literatdr bilgilerini gézden gecirmektir.

OLGU SUNUMU

Her l¢ hastanin manyetik rezonans (MR) incelemesi 1
Tesla alan glictine sahip cihaz ile (Signa LX Horizon, GE
Medical Systems, Milwaukee, Wis) faz dizilimli sargi kulla-
nilarak gerceklestirildi. intravendz kontrast madde injeksi-
yonunu takiben 45 ve 60. saniyelerde koronal dtizlemde
lic boyutlu FSPGR (fast spoiled gradient recalled) sekans-
lar alindi. Daha sonra is istasyonunda kaynak gértinttiler
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Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria is a rare acquired hematopoet-
ic stem cell disorder. It encompasses chronic intravascular hemolysis,
bone marrow insufficiency, and recurrent venous thrombotic episodes.
Patients may present with various clinical symptoms. Imaging studies
are required for an adequate and prompt diagnosis of life threatening
venous thrombosis episodes. Magnetic resonance portography is fre-
quently used for the diagnosis and follow up of intraabdominal venous
thrombosis in patients with paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, and
it also illustrates the hemosiderin deposition in the renal cortex.

Key words: Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, magnetic reso-
nance imaging, portal vein thrombosis, hepatic vein

lzerinden “maximum intensity projection” (MIP) teknigi
ile reformat goruntuler olusturuldu. Ham ve reformat gé-
riintlilerde portal vendz sistem ve hepatik venler deger-
lendirildi.

Olgu 1

On g yildir PNH tanisi ile hematoloji kliniginde izlenen
ve Onceden gecirilmis derin vendz trombozis, pulmoner
emboli ve splenektomi &ykdst olan 46 yasinda erkek has-
taya Uinitemizde MR portografi incelemesi yapildi.

MR portografide sag portal ven dali izlenmedi. Karaciger
sag lobunda ileri derecede atrofi, sol lob medial segment-
te hipertrofi, portal hilus ve safra kesesinde posteriora
dogru yer degistirme séz konusu idi (Resim 1A,B). Bu bul-
gular ile intrahepatik sag portal ven dalinda kronik trom-
bozis tanisi kondu. Ana portal ven, intrahepatik sol portal
ven dali ve superior mezenterik ven acikt. Ayrica her iki
bébrek korteksinde hemosiderin depolanmasina ikincil
olarak dederlendirilen sinyal intensite degisikligi dikkati
cekti (Resim 1A,B). Hasta mevcut bulgulari ile halen takip
ve tedavi altindadir.
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Resim 1- A,B. Kontrast sonrasi vendz fazda aksiyel dlizlemde alinan FSPGR gortinttilerde sol portal ven dalinin agik oldugu (kisa siyah ok), sag
lobda atrofi ile birlikte safra kesesinin posteriora dogru yer degistirdigi izleniyor (uzun siyah ok). Her iki bébrek korteksi hemosiderin birikimine
ikincil belirgin hipointens gértinimde (kalin oklar).

Olgu 2

Kirk doért yasinda, bilinen PNH tanisi ile takip edilen erkek
hastaya karin agrisi ve halsizlik nedeni ile MR portografi
incelemesi yapildi. Portal vendéz sistem agikti. Sag hepatik
venin gegirilmis trombozise ikincil ince ve dulizensiz oldu-
gu kaydedildi (Resim 2A). Sag§ inferior hepatik ven kolla-
teral olarak belirginlesmisti. Alti ay sonra yapilan kontrol
MR portografide sag hepatik venin benzer sekilde izlen-
digi ancak sag inferior hepatik venin inferior vena kavaya
drene oldugu kisa bir segment disinda tromboze oldugu
saptandi (Resim 2B,C). Her iki b&brek korteksinde hemo-
siderin birikimine ikincil sinyal intensite dustkltigd mev-
cuttu. Hastanin bulgular primer hastaligi ile uyumluydu.
Hastanin alti yillik takibinde hepatik vendz trombozisin
ilerledigi, portal vendz trombozis ve kaverndz transfor-
masyonun gelistigi, karaciger kaudat lobda hipertrofi,
parankimde perflizyon bozukluguna ikincil heterojen bo-
yanma, splenomegali, Gamna-Gandy nodlilleri ve asit ge-
listigi saptandi.

Olgu 3

Bir yil 6nce PNH tanisi konan ve hematoloji kliniginde ta-
kip edilen 32 yasinda kadin hasta tinitemize MR portog-
rafi incelemesi icin basvurdu. Laboratuvar tetkiklerinde
pansitopeni, serum laktat dehidrogenaz (LDH) degeri ve
serum bilirubinleri ytiksekti. Yapilan incelemede ana por-
tal ven, portomezenterik bileske ve splenik ven tromboze
idi. Portal hilus ve portomezenterik bileskede kavernéz
transformasyon, koledok ve safra kesesi duvarinda mu-
ral kollaterallere isaret eden boyanma saptandi. Hepatik
venler aciktl. Her iki bébrek korteksinde hemosiderin bi-
rikimi saptandi. Bas agrisi nedeni ile ¢ekilen MR venogra-

24

fide sol sigmoid ve transvers sintiste trombozis saptandi.
Allogeneik kék hticre transplantasyonu planlanan hasta
hazirlik asamasinda iken araya giren enfeksiyon nedeni
ile ex oldu.

TARTISMA

PNH, pansitopeni, tekrarlayan intravaskiler hemoliz ve
trombotik ataklarla seyreden bir hastaliktir. Hastalar int-
ravaskuler hemolize ikincil halsizlik, ates, bas agrisi, karin
agnisi gibi sikayetlerle bagvurabilir. Ancak bu hastalarda
hayati tehdit edebilecek ven6z trombozis ataklarinin da
benzer klinik bulgulara neden olabilecegi géz 6ntinde
bulundurulmalidir. Bu durumda radyolojik gdrtinttileme
yontemleri Snem kazanmaktadir (3).

intraabdominal venéz trombozis PNH hastalarinda sik ve
onemli bir tablo olup en sik hepatik venlerde gértilmek-
tedir. Bu hastalarda 6zellikle trombozise egilimin arttig
gebelik gibi durumlarda dikkatli olunmalidir (4).

Klclk hepatik venlerden inferior vena kava ve oradan
da sag atriuma dogru olan hepatik vendz akis yolunda
herhangi bir dlizeyde ortaya cikan tikaniklik Budd-Chiari
sendromu (BCS) olarak tanimlanir. Hastalar tikanikhgin
yerine, komplet ya da inkomplet olmasina ve kollateral-
lerin durumuna gdre asemptomatik olabilecegi gibi karin
agrisi, asit ve hepatomegali ile basvurabilirler. Hastalik
portal hipertansiyon ve karaciger yetmezligine kadar iler-
leyebilir (5,6).

Portal vendz trombozis ekstrahepatik portal vende g6ru-
lebilecegi gibi, intrahepatik portal ven dallarinda, splenik
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Resim 2- A,B,C. Aksiyel (A) ve koronal dtizlemlerde (B,C) olus-
turulan reformat gordinttler. Resim 2A’da sag hepatik venin
ileri derecede ince ve dlzensiz oldugu gértiltiyor. Orta ve sol
hepatik venler ise acik. Resim 2B’de acik olan sag inferior hepa-
tik venin 6 ay sonraki kontrolde (Resim 2C) tromboze oldugu
saptaniyor (kuiclik ok). M: orta hepatik ven, L: sol hepatik ven,
RIHV: sag inferior hepatik ven.

ve mezenterik venler de de gortlebilir. Klinik tablo tutu-
lan venlerin yayginligi ve kollateral olusumu ile degiskenlik
gbsterecektir. Altta yatan bir karaciger sirozu ve/veya ma-
lignite yoksa prognoz ve sag kalim suresi daha iyidir (5).

intraabdominal venéz trombozis tanisinda Doppler ult-
rasonografi ik basamak gortintlleme ydntemi olarak
kullanilabilir ancak uygulayici bagimli olmasi, hasta ile so-
lunum kooperasyonu gerekliligi ve abdomen gazinin ne-
den olabilecedi artefaktlar gibi kisithliklari séz konusudur.
Dinamik kontrastl bilgisayarli tomografi (BT) abdominal
damarlarin degerlendirilmesinin yani sira karaciger mor-
folojisi, perflizyonu, kollateral gelisimi, dalak enfarkti gibi
ek bilgiler de saglayabilir. Ancak iyonizan radyasyon iger-
mesi ve iyotlu kontrast madde kullanimi BT'nin en 6nem-
li dezavantajidir (2). MR anjiyografi iyonizan radyasyon
icermeyen, iyotlu kontrast madde kullanilmayan, multip-
lanar gdriinttileme 6zelligine sahip ve operator bagimli
olmayan bir gortinttileme yontemidir. Bu nedenlerle gu-
niimuizde PNH hastalarinda abdominal venéz trombozis
taramasinda ve takibinde siklikla kullanilmaktadir. Ozellik-

le tekrar incelemelerde iyonizan radyasyondan kaginmak
amaciyla tercih edilebilecek invaziv olmayan bir géruintd-
leme yontemidir.

Manyetik rezonans gértintiileme (MRG)'nin PNH hasta-
larinda ortaya koydugu bir diger bulgu renal kortekste
hemosiderin birikimidir. Histolojik olarak proksimal tibdil-
lerin epitelyal hticrelerinde hemosiderin depolanmasi s6z
konusudur. PNH hastalarinda tekrarlayan mikrovaskdiler
trombozlara ikincil mikroinfarktlar kronik bébrek yetmez-
ligine neden olabilir. MRG, b&brek korteksinde hemosi-
derin birikimini ortaya koymada en basarili gértinttileme
yontemidir. Bu hastalarda bébrek korteksinde T1A, T2A
ve gradient eko gorlntulerde dusuk sinyal 6zelligi izlenir-
ken karaciger ve dalaga ait sinyal intensitesi cogunlukla
normal olacaktir (7).

Sonug olarak PNH hastalarinda MR portografi abdominal
vaskuler trombozlari basarili bir bicimde ortaya koyarken
es zamanl alinabilecek T1 ya da T2 adirlikli sekanslar ile
bébrekteki hemosiderin birikimi de kolaylikla saptanabilir.
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