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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 7th 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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ÖZ
Yenidoğan sarılığı, yenidoğan döneminde en sık görülen klinik bulgulardan biridir. Yenidoğanın 
patolojik sarılığında öncelikle eritrosit yıkımına bağlı hiperbilirubinemi nedenleri düşünülmeli ve 
hemolitik sarılık açısından değerlendirilmelidir. Yenidoğan döneminde hemolitik sarılık çoğunlukla 
ABO ve Rh uygunsuzluğuna bağlı görülmekle birlikte daha nadir olarak subgrup uygunsuzluğu ve 
herediter sferositoz nedeniyle de karşımıza çıkabilir. Subgrup uygunsuzluğu hafif hiperbilir binemiden 
kan değişimine ihtiyaç gösterecek kadar şiddetli hemolitik hastalığa neden olabilmektedir. Herediter 
sferositoz ise genelde daha geç dönemde tanı konur. Ancak aile öyküsünün olması, periferik yaymada 
eritrosit morfolojisinde anormallik saptanması ilk birkaç haftada tanı konmasını sağlayabilir. Yaşamının 
7. gününde exchange sınırında hiperbilirubinemi ile başvuran anti-E subgrup uygunsuzluğu saptanan, 
herediter sferositoz tanısı alan ve yoğun fototerapi ve intravenöz immünglobulin ile kan değişimine 
ihtiyaç duyulmadan başarılı şekilde tedavi edilen bir yenidoğan olgusu sunulmuştur.
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GİRİŞ
Yenidoğan döneminde görülen sarılık sık karşılaşılan 
klinik bir tablodur. Patolojik sarılığa neden olan 
indirekt hiperbilirubinemi nedenleri arasında Rh ve 
ABO uygunsuzluğu, subgrup uygunsuzluğu, eritrosit 
membran defektleri, eritrosit enzim eksiklikleri 
önemli nedenlerdendir.1,2 Subgrup uygunsuzlukları, 
hiperbilirubinemiye, değişik derecelerde yenidoğan 
hemolitik anemisine ve uzamış sarılığa neden olabilir. 
En sık hemolize neden olan subgrup uygunsuzlukları Rh 
sisteminde bulunan C, c, E, e antijenleri ile Kell sisteminde 
bulunan K antijenidir. Subgrup uygunsuzluklarının %14’ü 
anti-E antikoruna bağlıdır.3 Anti-E uygunsuzluğu nedeni 
ile ortaya çıkan klinik tablo çok değişken olabilmektedir. 
Olguların çoğunluğunu hafif-orta derecede hemolitik 
anemi ile birlikte sarılığın olduğu olgular oluşturmaktadır.4 
Literatürde anti-K, anti-E, anti-C, anti-c subgrup 
uygunsuzluğuna bağlı hemolitik hastalık olguları nadir 
olarak bildirilmektedir.5-7 Eritrosit membran defektlerinin en 
sık nedeni olan herediter sferositoz yenidoğan döneminde 
hemoliz ve sarılıkla bulgu verebilir. Herediter sferositozun 
klinik bulguları yenidoğan döneminden itibaren herhangi 
bir dönemde ortaya çıkabilir. Klinik bulgular asemptomatik 
taşıyıcılıktan ağır hemolize kadar değişebilir. Hafif olgularda 
anemi kemik iliği tarafından kompanse edilirse erken 
dönemde tanı almayabilirler. Genellikle tanı daha geç 
dönemde konur. Ancak aile öyküsünün olması, periferik 
yaymada sferositoz gibi eritrosit morfolojisinde anormallik 
saptanması ilk birkaç haftada tanı konmasını sağlayabilir.3,8 
Yaşamının 7. gününde exchange sınırında hiperbilirubinemi 
ile başvuran anti-E subgrup uygunsuzluğu saptanan, 
herediter sferositoz tanısı alan ve yoğun fototerapi ve 
intravenöz immünglobulin (IVIG) ile başarılı şekilde tedavi 
edilen bir yenidoğan olgusu sunulmuştur. 

OLGU SUNUMU
Yirmi dört yaşında herediter sferositoz tanılı annenin 
birinci gebeliğinden 38 haftalık olarak 3610 gram sezaryen 
ile doğan kız bebek yaşamının 7. gününde total bilirubinin 
26,7 mg/dL olması nedeniyle dış merkezden sevkle 
yenidoğan yoğun bakım ünitesine yatırıldı. Dış merkezde 
yaşamının ilk 24 saati sarılığı olduğu ve 4 gün aralıklı 
fototerapi aldığı belirtildi. Soygeçmişinde anne baba 
arasında akrabalık olmadığı, annede, teyzede, anneanne ve 
anneannenin iki kız kardeşinde ve anneannenin babasında 
herediter sferositoz olduğu ve splenektomi olduğu 
öğrenildi (Şekil 1). Fizik muayenesinde ağırlık 3650 g (10-
25p), boy 50 cm (50p), baş çevresi 35 cm (10-25p), kalp atım 
hızı 158/dk, solunum sayısı 50/dk, kan basıncı 65/40 (50p) 
mmHg saptandı. Bebeğin fizik muayenesinde topuklara 
kadar ikterik görünümdeydi. Diğer sistem bakıları olağandı. 
Hemogramında lökosit: 6810/mm3, hemoglobin: 14,8 g/

dL, Hct: %39,6, MCV: 100 fl, MCHC: 37,3 g/dL, trombosit 
390000/mm3 saptandı, periferik yaymasında %50 
sferositoz saptandı (Şekil 2). Retikülosit %1,41 (postnatal 7. 
günde normal retikülosit sayısı: <%1) idi. Biyokimyasında 
aspartat aminotransferaz, alanin aminotransferaz, albümin, 
üre, kreatinin, iyonları normal ve C-reaktif protein 
negatif bulundu. Yaşamının ilk 24 saat sarılık öyküsü 
olması nedeniyle bakılan kan gruplarında anne ve bebek 
kan grubu B Rh (+), direkt coombs negatif idi. Subgrup 
analizinde anne E negatif, bebek E pozitif bulundu. Anne 
bebek arasında anti-E subgrup uygunsuzluğu saptandı. 
Anti-E subgrup uygunsuzluğu ve herediter sferoistoz tanısı 
alan ve kan değişim sınırının üstünde hiperbilirubinemisi 
olan olguya yoğun fototerapi başlandı. Kan değişim hazırlığı 
başlandı. 1 gr/kg IVIG tedavisi verildi. Fototerapinin 2. 
saatinde bilirubin düzeyi 19 mg/dL’ye geriledi. Kan değişim 
gereksinimi olmadı. Fototerapi tedavisinin 24. saatinde 
bilirubin değeri 14,3 mg/dL olan hastanın fototerapi tedavisi 
kesildi. Yatışında rebound hiperbilirubinemisi nedeniyle 
5 gün aralıklı fototerapi tedavisi uygulandı. Yaşamının 14. 

Şekil 1. Olgunun soyağacı

Şekil 2. Olgunun periferik yayması 
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gününde bilirubin değeri 13,6 olan hasta taburcu edildi. 
Poliklinik takibinde yaşamının 19. gününde hemoglobin 
düzeyi 8,7 mg/dL ve serum total bilirubin düzeyi 17,09 mg/
dL olan olgu yenidoğan yoğun bakım ünitesine yatırıldı. 
Subgrup uygun eritrosit süspansiyonu verildi. Bir gün 
hastane yatışı sonrası taburcu edildi. 

TARTIŞMA
Yenidoğan sarılığı, yenidoğan dönemindeki bebeklerde 
en sık görülen klinik bulgulardan biridir. Yenidoğan 
döneminde indirekt hiperbilirubinemi bir çok nedene 
bağlı olarak ortaya çıkabilir. İndirekt hiperbilirubinemi 
tanısı ile yatırılan bebeklerde en sık görülen hemolitik 
indirekt hiperbilirubinemi nedeni ABO ve Rh uyuşmazlığı, 
G6PD eksikliği ve subgrup uyuşmazlığıdır.2 Subgrup 
uygunsuzlukları, yenidoğanın hemolitik hastalıklarının 
%3-5 kadarını oluşturmaktadır. C, c, E, e, Kell, Duffy, Diego, 
Kidd ve MNS kan grubu antijenleri anne ve bebek arasındaki 
en sık uyuşmazlığa neden olan subgrup antijenlerdir. Bu 
subgruplardan anti-E sıklığı %14 olarak bildirilmiştir.3,5 
İzoimmünizasyon mekanizması Rh uyuşmazlığına 
benzerdir. Direkt coomsbs testi pozitif veya negatif 
olabilir. Yapılan çalışmalarda subgrup uyumsuzluklarında 
direkt coombs testi yaklaşık 1/3 olguda pozitif olarak 
saptanmıştır. Subgrup uygunsuzluğunda klinik tablo 
değişkenlik gösterir. Yenidoğan döneminde hafif sarılık ve 
anemi ile gidebileceği gibi hidrops fetalis gibi ağır bir tablo 
ile de sonuçlanabilir.9,10 Özellikle anti-E ve anti C subgrup 
uygunsuzluğu, yenidoğanda ciddi hemolitik hastalığına yol 
açabilir.6,7 Olgumuzda yaşamının ilk 24 saati içinde indirekt 
hiperbilirubinemi saptanması ve fototerapi öyküsü olması 
nedeniyle anne ve bebekten bakılan kan gruplarında ABO, 
Rh uyuşmazlığı saptanmadı. Diğer izoimmün hemolitik 
indirekt hiperbilirubinemi nedenleri açısından bakılan 
anne ve bebek arasında anti-E subgrup uygunsuzluğu 
saptandı. 

Herediter sferositoz, hücre zarı proteinlerini kodlayan 
genlerde hasar sonucu oluşan eritrosit membran defekti 
grubundan hastalıktır. Bu hasar sonucunda eritrositler 
normal bikonkav şekillerinden sferositlere dönüşür. 
Oluşan sferositler gerilmeye dayanıksızdır ve kırılgan hale 
gelmeleri nedeniyle dalak tarafından tutulurlar ve bunun 
sonucunda hemolitik anemi meydana gelir. En sık olarak 
hücre membran proteinlerinden ankrin, spektrin, band 
3, band 4.2 proteinlerini kodlayan genlerde mutasyon 
sonucu hastalık meydana gelir. Mutasyonların yaklaşık 
%75’i otozomal dominant geçişlidir. Hastalık her yaşta ve 
her şiddette ortaya çıkabilir. En önemli klinik bulguları 
anemi, sarılık ve splenomegalidir.11 Yenidoğan döneminde 
herediter sferositozun en sık klinik bulgusu sarılıktır. 
Yenidoğan dönemindeki sarılıkların %7-8’inden sorumlu 

tutulmaktadır. Bu dönemde fototerapi ve/veya exchange 
transfüzyon gereksinimi olabilir. Anemi, yenidoğan 
döneminde karşımıza çıkan en sık ikinci klinik bulgudur. 
Anemi doğumdan birkaç gün sonra ortaya çıkabilir. Ancak 
en sık yaşamın ikinci veya üçüncü haftalarında anemi 
ortaya çıkar.8,12 Tanıda fizik muayene bulguları ve aile 
öyküsü önemlidir. Hastaların yapılan periferik yaymasında 
sferositler görülür.13 Tam kan sayımında anemi, retikülositoz 
görülür, MCHC değeri genellikle yüksektir. İndirekt 
hiperbilirubinemi, LDH yüksekliği, haptoglobin düşüklüğü 
gibi hemolizi gösteren laboratuvar sonuçları tanıda 
önemlidir. Direkt antiglobulin testi negatiftir. Osmotik 
frajilite testi, eosin-5-maleimid bağlanma testi, gliserollizis 
testi gibi daha spesifik testler kesin tanıyı koymada 
yardımcıdır.12-15 Olgumuzun aile öyküsünde anne tarafında 
herediter sferositoz tanısı olması ve yapılan tetkiklerinde 
periferik yaymasında %50 sferositoz saptanması, yaşamının 
3. haftasında sarılıkla birlikte eritrosit transfüzyonu 
gereksinimine neden olan anemisi olması nedeniyle 
herediter sferositoz tanısı aldı, gen analizi gönderildi. 

Anti-E subgrup uygunsuzluğuna bağlı gelişen sarılık 
tedavisinde fototerapi yeterli olmakla birlikte nadir olarak 
kan değişimi ya da IVIG gereksinimi olmaktadır.16,17 Bizim 
olgumuzda yaşamının 7. gününde exchange sınırında 
hiperbilirubinemi ile başvurdu ve yoğun fototerapi ve IVIG 
ile kan değişimine gerek kalmadan başarılı şekilde tedavi 
edildi. Anti-E subgrup uygunsuzluğu ile birlikte herediter 
sferositoz tanısı alan olgumuzda gelişen hemolize sekonder 
anemi nedeniyle eritrosit transfüzyonu yapıldı. 

SONUÇ
Sonuç olarak yaşamın ilk 24 saatinde fototerapi ihtiyacı 
gerektiren sarılık varlığında ABO ve Rh uyuşmazlığı 
saptanmadığında buna neden olabilecek subgrup 
uygunsuzluğunun düşünülmesi gerektiğini ve yenidoğan 
sarılığının nadir nedenlerinden olan herediter sferositoz 
için ayrıntılı anamnezin önemini vurgulamak istedik. Ayrıca 
olgumuzda olduğu gibi sonraki haftalarda ciddi anemi 
gelişme riski açısından hastaların taburculuk sonrası yakın 
takibinin önemini belirtmek istedik.
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