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Olgu Sunumu / Case Report

Anti-E Subgrup Uygunsuzlugu ve Herediter Sferositoza Bagli

Ciddi Hiperbilirubinemi: Yenidogan Olgu Sunumu

Anti-E Minor Blood Group Incompatibility and Hereditary Spherocytosis
Associated Severe Hyperbilirubinemia: Neonatal Case Report
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oz

Yenidogan sariligl, yenidogan ddneminde en sik goérilen klinik bulgulardan biridir. Yenidoganin
patolojik sariiginda &ncelikle eritrosit yikimina bagli hiperbilirubinemi nedenleri dtstnulmeli ve
hemolitik sarilik agisindan degerlendirilmelidir. Yenidogan déneminde hemolitik sarilik ¢ogunlukla
ABO ve Rh uygunsuzluguna bagli gérilmekle birlikte daha nadir olarak subgrup uygunsuzlugu ve
herediter sferositoz nedeniyle de karsimiza ¢ikabilir. Subgrup uygunsuzlugu hafif hiperbilir binemiden
kan degisimine ihtiyag gosterecek kadar siddetli hemolitik hastaliga neden olabilmektedir. Herediter
sferositoz ise genelde daha ge¢c dénemde tani konur. Ancak aile dykistnin olmasi, periferik yaymada
eritrosit morfolojisinde anormallik saptanmasi ilk birkag haftada tani konmasini saglayabilir. Yasaminin
7. glntinde exchange sinirinda hiperbilirubinemi ile basvuran anti-E subgrup uygunsuzlugu saptanan,
herediter sferositoz tanisi alan ve yogun fototerapi ve intravendz immunglobulin ile kan degisimine
ihtiyac duyulmadan basarili sekilde tedavi edilen bir yenidogan olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Anti-E subgrup uygunsuzlugu, herediter sferositoz, yenidogan, sarilik

ABSTRACT

Neonatal jaundice is one of the most common clinical findings in the neonatal period. In neonatal
pathological jaundice, the causes of hyperbilirubinemia caused by erythrocyte destruction should
be considered and evaluated in terms of hemolytic jaundice. In neonatal period, hemolytic jaundice
is mostly caused by ABO and Rh incompatibility but less frequently it can caused by subgroup
incompatibility and hereditary spherocytosis. Subgroup incompatibility can cause hemolytic disease
from mild hyperbilibinemia to severe enough to require exchange transfusion. Hereditary spherocytosis
is usually diagnosed later. However, presence of a family history and detecting an abnormality in
erythrocyte morphology in the blood smear may enable diagnosis in the first few weeks. We report
the case of neonate presented close to exchange level hyperbilirubinemia on the 7™ day of life and
diagnosed anti-E subgroup incompatibility and hereditary spherocytosis and successfully treated with
intensive phototherapy and intravenous immunoglobulin without the need for exchange transfusion.
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GiRiS

Yenidogan déneminde gorllen sarilik sik karsilasilan
klinik bir tablodur. Patolojik sariiga neden olan
indirekt hiperbilirubinemi nedenleri arasinda Rh ve
ABO uygunsuzlugu, subgrup uygunsuzlugu, eritrosit
membran defektleri, eritrosit enzim eksiklikleri
6nemli nedenlerdendir!?  Subgrup  uygunsuzluklari,
hiperbilirubinemiye, degisik derecelerde yenidogan
hemolitik anemisine ve uzamis sariliga neden olabilir.
En sik hemolize neden olan subgrup uygunsuzluklari Rh
sisteminde bulunan C, ¢, E, e antijenleri ile Kell sisteminde
bulunan K antijenidir. Subgrup uygunsuzluklarinin %14°G
anti-E antikoruna baglidir® Anti-E uygunsuzlugu nedeni
ile ortaya ¢ikan klinik tablo ¢ok degisken olabilmektedir.
Olgularin  ¢ogunlugunu hafif-orta derecede hemolitik
anemi ile birlikte sariligin oldugu olgular olusturmaktadir.
Literatirde anti-K, anti-E, anti-C, anti-c  subgrup
uygunsuzluguna bagli hemolitik hastalik olgulari nadir
olarak bildirilmektedir>” Eritrositmembran defektlerinin en
stk nedeni olan herediter sferositoz yenidogan déneminde
hemoliz ve sarilikla bulgu verebilir. Herediter sferositozun
klinik bulgular yenidogan déneminden itibaren herhangi
bir dénemde ortaya ¢ikabilir. Klinik bulgular asemptomatik
tasiyiciliktan agir hemolize kadar degisebilir. Hafif olgularda
anemi kemik iligi tarafindan kompanse edilirse erken
dénemde tani almayabilirler. Genellikle tani daha geg
dénemde konur. Ancak aile dyklslinin olmasi, periferik
yaymada sferositoz gibi eritrosit morfolojisinde anormallik
saptanmasi ilk birkag¢ haftada tani konmasini saglayabilir3®
Yasaminin7.glnunde exchange sinirinda hiperbilirubinemi
ile basvuran anti-E subgrup uygunsuzlugu saptanan,
herediter sferositoz tanisi alan ve yogun fototerapi ve
intraven6z immunglobulin (IVIG) ile basarili sekilde tedavi
edilen bir yenidogan olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Yirmi doért yasinda herediter sferositoz tanili annenin
birinci gebeliginden 38 haftalik olarak 3610 gram sezaryen
ile dogan kiz bebek yasaminin 7. gininde total bilirubinin
26,7 mg/dL olmasi nedeniyle dis merkezden sevkle
yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi. Dis merkezde
yasaminin ilk 24 saati sariligi oldugu ve 4 gln aralikli
fototerapi aldigi belirtildi. Soyge¢misinde anne baba
arasinda akrabalik olmadigi, annede, teyzede, anneanne ve
anneannenin iki kiz kardeginde ve anneannenin babasinda
herediter sferositoz oldugu ve splenektomi oldugu
dgrenildi (Sekil 1). Fizik muayenesinde agirlik 3650 g (10-
25p), boy 50 cm (50p), bas ¢evresi 35 cm (10-25p), kalp atim
hizi 158/dk, solunum sayisi 50/dk, kan basinci 65/40 (50p)
mmHg saptandi. Bebegin fizik muayenesinde topuklara
kadar ikterik gériinimdeydi. Diger sistem bakilari olagandi.
Hemograminda lokosit: 6810/mm?3 hemoglobin: 14,8 g/
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dL, Hct: %39,6, MCV: 100 fl, MCHC: 37,3 g/dL, trombosit
390000/mm?® saptandi, periferik yaymasinda %50
sferositoz saptandi (Sekil 2). Retikllosit %1,41 (postnatal 7.
glinde normal retikllosit sayisi: <%l) idi. Biyokimyasinda
aspartat aminotransferaz, alanin aminotransferaz, albimin,
Ure, kreatinin, iyonlari normal ve C-reaktif protein
negatif bulundu. Yasaminin ilk 24 saat sarilik 6ykUsu
olmasi nedeniyle bakilan kan gruplarinda anne ve bebek
kan grubu B Rh (+), direkt coombs negatif idi. Subgrup
analizinde anne E negatif, bebek E pozitif bulundu. Anne
bebek arasinda anti-E subgrup uygunsuzlugu saptandi.
Anti-E subgrup uygunsuzlugu ve herediter sferoistoz tanisi
alan ve kan degisim sinirinin Usttinde hiperbilirubinemisi
olan olguya yogun fototerapi baslandi. Kan degisim hazirlig
baslandi. 1 gr/kg IVIG tedavisi verildi. Fototerapinin 2.
saatinde bilirubin dizeyi 19 mg/dL'ye geriledi. Kan degisim
gereksinimi olmadi. Fototerapi tedavisinin 24. saatinde
bilirubin degeri14,3 mg/dL olan hastanin fototerapi tedavisi
kesildi. Yatisinda rebound hiperbilirubinemisi nedeniyle
5 glin aralikli fototerapi tedavisi uygulandi. Yasaminin 14.
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Sekil 1. Olgunun soyagaci

Sekil 2. Olgunun periferik yaymasi
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glnlinde bilirubin degeri 13,6 olan hasta taburcu edildi.
Poliklinik takibinde yasaminin 19. giiniinde hemoglobin
diizeyi 8,7 mg/dL ve serum total bilirubin diizeyi 17,09 mg/
dL olan olgu yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi.
Subgrup uygun eritrosit sdspansiyonu verildi. Bir gln
hastane yatisi sonrasi taburcu edildi.

TARTISMA

Yenidogan sariligl, yenidogan doénemindeki bebeklerde
en sik gortlen klinik bulgulardan biridir. Yenidogan
déneminde indirekt hiperbilirubinemi bir ¢cok nedene
bagli olarak ortaya cikabilir. indirekt hiperbilirubinemi
tanisi ile yatirilan bebeklerde en sik goérilen hemolitik
indirekt hiperbilirubinemi nedeni ABO ve Rh uyusmazligi,
G6PD eksikligi ve subgrup uyusmazligidir? Subgrup
uygunsuzluklar, yenidoganin hemolitik hastaliklarinin
%3-5 kadarini olusturmaktadir. C, ¢, E, e, Kell, Duffy, Diego,
Kidd ve MNS kan grubu antijenlerianne ve bebek arasindaki
en sik uyusmazliga neden olan subgrup antijenlerdir. Bu
subgruplardan anti-E sikligi %14 olarak bildirilmistir3®
izoimmiinizasyon mekanizmasi Rh  uyusmazligina
benzerdir. Direkt coomsbs testi pozitif veya negatif
olabilir. Yapilan c¢alismalarda subgrup uyumsuzluklarinda
direkt coombs testi yaklasik 1/3 olguda pozitif olarak
saptanmistir.  Subgrup uygunsuzlugunda klinik tablo
degiskenlik gdsterir. Yenidogan déneminde hafif sarilik ve
anemi ile gidebilecegi gibi hidrops fetalis gibi agir bir tablo
ile de sonuclanabilir®® Ozellikle anti-E ve anti C subgrup
uygunsuzlugu, yenidoganda ciddi hemolitik hastaligina yol
acabilir®” Olgumuzda yasaminin ilk 24 saati icinde indirekt
hiperbilirubinemi saptanmasi ve fototerapi dykisi olmasi
nedeniyle anne ve bebekten bakilan kan gruplarinda ABO,
Rh uyusmazligi saptanmadi. Diger izoimmuin hemolitik
indirekt hiperbilirubinemi nedenleri agisindan bakilan
anne ve bebek arasinda anti-E subgrup uygunsuzlugu
saptandi.

Herediter sferositoz, hlicre zari proteinlerini kodlayan
genlerde hasar sonucu olusan eritrosit membran defekti
grubundan hastaliktir. Bu hasar sonucunda eritrositler
normal bikonkav sekillerinden sferositlere doénusur.
Olusan sferositler gerilmeye dayaniksizdir ve kirilgan hale
gelmeleri nedeniyle dalak tarafindan tutulurlar ve bunun
sonucunda hemolitik anemi meydana gelir. En sik olarak
hiicre membran proteinlerinden ankrin, spektrin, band
3, band 4.2 proteinlerini kodlayan genlerde mutasyon
sonucu hastallk meydana gelir. Mutasyonlarin yaklasik
%75'i otozomal dominant gecislidir. Hastalik her yasta ve
her siddette ortaya ¢ikabilir. En 6nemli klinik bulgulari
anemi, sarilik ve splenomegalidir." Yenidogan déneminde
herediter sferositozun en sik klinik bulgusu sariliktir.
Yenidogan dénemindeki sariliklarin %7-8'inden sorumlu

tutulmaktadir. Bu dénemde fototerapi ve/veya exchange
transflzyon gereksinimi  olabilir.  Anemi, yenidogan
déneminde karsimiza ¢ikan en sik ikinci klinik bulgudur.
Anemi dogumdan birkag glin sonra ortaya c¢ikabilir. Ancak
en sik yasamin ikinci veya UglncU haftalarinda anemi
ortaya cikar®? Tanida fizik muayene bulgulari ve aile
oykusu dnemlidir. Hastalarin yapilan periferik yaymasinda
sferositler gorulur.® Tam kan sayiminda anemi, retikllositoz
goralir, MCHC degeri genellikle ylksektir. indirekt
hiperbilirubinemi, LDH yUksekligi, haptoglobin dusuklugu
gibi hemolizi gdsteren laboratuvar sonuclari tanida
onemlidir. Direkt antiglobulin testi negatiftir Osmotik
frajilite testi, eosin-5-maleimid baglanma testi, gliserollizis
testi gibi daha spesifik testler kesin taniyi koymada
yardimcidir!>> Olgumuzun aile 6ykUsinde anne tarafinda
herediter sferositoz tanisi olmasi ve yapilan tetkiklerinde
periferik yaymasinda %50 sferositoz saptanmasi, yasaminin
3. haftasinda sarilikla birlikte eritrosit transflizyonu
gereksinimine neden olan anemisi olmasi nedeniyle
herediter sferositoz tanisi aldi, gen analizi gdnderildi.

Anti-E  subgrup uygunsuzluguna bagli gelisen sarilik
tedavisinde fototerapi yeterli olmakla birlikte nadir olarak
kan degisimi ya da IVIG gereksinimi olmaktadir!s” Bizim
olgumuzda yasaminin 7. gununde exchange sinirinda
hiperbilirubinemi ile bagvurdu ve yogun fototerapi ve IVIG
ile kan degisimine gerek kalmadan basarili sekilde tedavi
edildi. Anti-E subgrup uygunsuzlugu ile birlikte herediter
sferositoz tanisialan olgumuzda gelisen hemolize sekonder
anemi nedeniyle eritrosit transfizyonu yapildi.

SONUC

Sonug¢ olarak yasamin ilk 24 saatinde fototerapi ihtiyaci
gerektiren sarilk varliginda ABO ve Rh uyusmazlig
saptanmadiginda buna neden olabilecek subgrup
uygunsuzlugunun dutstntlmesi gerektigini ve yenidogan
sariliginin nadir nedenlerinden olan herediter sferositoz
icin ayrintili anamnezin 6nemini vurgulamak istedik. Ayrica
olgumuzda oldugu gibi sonraki haftalarda ciddi anemi
gelisme riski agisindan hastalarin taburculuk sonrasi yakin
takibinin dnemini belirtmek istedik.
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