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3 yasindaki erkek hasta klinigimize sarilik,

halsizlik, karin agrisi, bulanti, kusma ve istahsiz-
lik yakinmalar ile bagvurdu. Oykiide hastanin dog-
dugundan beri sanhginin oldugu, sariliginin viral Ust
solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi donemlerde
arttigi ve sanhga halsizlik, istahsizlik ve koyu renkli
idrar gikarmanin eglik ettigi 6grenildi. Daha 6nce
cesitli merkezlerde incelenen hastanin anemisinin
oldugu saptanmis, ancak anemisine yonelik olarak
bir tedavi verilmemis. Son iki aydir sarihiginda
artma, sag Ust kadran ve epigastriumda hissedilen
ve sag uyluga yaylan, yemeklerle iliskisi olmayan
siddetli karin agrisi olan ve bu yakinmalarina bulan-
t1 ve kusmanin da eglik ettigi 6grenilen hastanin
Ozgecmisinde Ozellik yoktu, ancak soyge¢misinde
anne-baba arasinda ikinci dereceden akrabalik
vard.

Hastanin fizik incelemesinde patolojik bulgu olarak
halsiz gériniim ve solukluk, konjunktivalarda soluk-
luk, cilt ve skleralarda ikterik goérinim, sternum
solu 4-5. interkostal aralikta 1/6° sistolik Gftirim,
epigastrium ve sag Ust kadranda hassasiyet vardi.
Midklavikiler hatta karaciger 4 cm palpabl ve 6n
aksiller cizgide dalak 3 cm palpe ediliyordu.

Temel yakinmasi sarilik olan ve fizik incelemede de
ikterik oldugu tesbit edilen hastada, déncelikli olarak
varolan sariigin direkt-indirekt hiperbilirubinemi
kaynakl olup olmadiginin ayimminin yapilabilmesi
amacl ile tam idrar tetkiki ve biyokimyasal inceleme
yapildi. Tam idrar tetkikinde biliribin reaksiyonu
negatifti. Biyokimyasal analizde ise indirekt hiper-
bilirbinemi saptanirken (T. Bil: 6.7 mg/dl D. Bil:
0.7 mg/dl I. Bil: 6.0 mg/dl), karaciger enzimlerinin
normal oldugu saptandi (AST: 21 U/L ALT: 7 U/L

GGT: 12 U/L ALP: 148 U/L). Boylece sarihiginin indi-
rekt hiperbiliribinemiye bagh oldugu gosterilen
hastanin bu yas grubundaki indirekt hiperbiliribine-
mi nedenlerini arastirmak Uzere ileri incelemelere
gecildi (Tablo 1).

Blytk cocuklar ve addlesanlarda indirekt hiper-
biliribineminin etiyolojik nedenlerinin buyik kis-
mini hemolitik anemiler olusturmaktadir (Tablo 2).
Buna yonelik yapilan incelemelerde hastada no-
nimmin hemolitik bir aneminin oldugu saptandi
(Hb: 8.5 g/dl Htc: 23.2 %MCV: 93.1 fl MCH: 34.2 pg
MCHC: 36.7 g/dl RDW: 15.6 BK: 4900/mm3 Plt:
234000/mm3 Ret: %3 D. Coombs: Negatif). Hemo-
littk aneminin tipini belilemeye yonelik inceleme-
lerde glukoz 6 fosfat dehidrogenaz aktivitesinin nor-
mal oldugu, hemoglobin elektroforezinde HbA,:
%2.5, HbF: < %2 ve anormal hemoglobin olmadigi
saptanarak hemoliz nedeninin eritrosit enzim eksik-
ligi veya hemoglobinopatiye bagli olmadigi gosteril-
di ve hemolitik olayin eritrosit membranindaki
yapisal patolojilere bagh olabilecegi dustntldi.
Periferik yaymada anisositoz, poikilositoz, polikro-
mazi, bazofilik stipling, cift ¢cekirdekli normoblastlar
ve sferositler gorildii. Hastanin anne-babasi arasin-
da akrabalik olmasi nedeni ile hastada herediter
sferositoz olabilecegi diistiniildi. Yapilan taramada
anne ve babada aneminin olmadigi, ama periferik
yaymada sferositler gérulirken sinirda da olsa
retiktilositozun oldugu saptandi. Inkiibasyonlu
osmotik frajilite testinde ise hem hastamizda hem
de anne-babada eritrosit frajilitesinin arttigi goste-
rilerek herediter sferositoz tanisi desteklenmis oldu.

Karin agrisina yonelik yapilan incelemelerden direkt
karin grafisinde bir patoloji saptanmazken, abdo-
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Tablo 1. Biiyiik gocuklarda indirekt hiperbiliriibinemi neden-
leri

Hemolitik anemiler
Gilbert Sendromu
Crigler-Najjar Sendromu

minal ultrasonografide (US) hepatosplenomegali,
safra kesesi limeninde en biyigi 12 mm boyu-
tunda olan cok sayida tas oldugu, koledok kanalin-
da belirgin bir genisleme ve koledok liimeninde en
bliyigi 7 mm olan birkag adet tasin oldugu belir-
lendi. Endoskopik retrograt kolanjiopankreatikogra-
fi (ERCP) ile safra kesesi ve koledoktaki siyah renkli
taslar goruntilendikten sonra koledoktaki taslar
ERCP esnasinda sfinkterotomi yapilarak basket ile
cikartildilar. Taglar cikartildiktan sonra klinik olarak
semptom ve bulgularinda hissedilir derecede bir
rahatlama gozlenen hasta, herediter sferositoza
yonelik olarak splenektomi yapilmak tzere hazirlan-
maya bagland.

SONUC

Kolelitiazis ve koledekolitiazis olgularimin %80'den
fazlasi oOzellikle bayanlarda olmak Uzere 40 yas
Uzerindeki kigilerde gortlmektedir. Safra taglarinin
%75-80'ni kolesterol, %20-25'ini ise pigment taslari
olusturmaktadir. Cocukluk yas grubunda karin
agrnisi ayiricl tanisinda kolelitiazis ve koledekolitiazis
olgularinin insidansinin  %0.15-0.22 arasinda
oldugu ve bu vakalarin ortalama %50'sinin higbir
semptoma yol agmadan US ile tesadiifen sap-
tandigi, ancak son yllarda bu oranlarda artig
oldugu dikkati cekmektedir. Cocuklarda da eriskin-
lere benzer bicimde kolesterol taslari daha sik
gorulmekle beraber, pigment taslarimin gérilme
sikligi goreceli olarak erigkinlere oranla daha
fazladir. Bebeklerde pigment taslarinin nedenleri
arasinda premattirite, kistik fibrozis, total parenteral
nutrisyon (TPN), polisitemi, fototerapi ve distal ileal
rezeksiyon sayilirken, daha bulytk cocuklarda en
6nemli neden hemolize yol agan patolojilerdir
(Tablo 3).

Kolelitiazis olgularinin tanisinda en sik ylksek
duyarhlik (>%95) ve 6zglllige (>%95) sahip, in-
vazif olmayan bir goérintileme yodntemi olan US
kullanlmaktadir. Ancak, US ile 2 mm'den kiguk
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Tablo 2. Hemolitik anemiler

Kalitsal intrinsik eritrosit anormallikleri
1. Eritrosit membran iskelet bozukluklari
« Herediter sferositoz
« Herediter eliptositoz
2. Eritrosit enzim eksiklikleri
o Glikolitik enzimler: Piriivat kinaz, hekzokinaz
« Heksoz monofosfat yolu enzimleri: GBPD, glutatyon sentetaz
3. Hemoglobin sentez bozukluklari
« Hemoglobin sentez eksikligi: Talassemi sendromlari

« Hemoglobinopatiler: Orak hiicreli anemi, dayaniksiz
hemoglobinler

Ekstrinsik anormallikler
1. Antikorlara bagh
« izohemaglittininler:
« Otoantikorlar
2. Eritrositlere mekanik travma
« Mikroanjiopatik hemolitik anemiler
o Kardiyak travmatik hemolitik anemi
3. infeksiyonlar

Tablo 3. Safra taslaninin tipleri ve pigment taglarinin neden-
leri

Safra Taglan

/\

Kolesterol Taglan Pigment Taglan
« Prematiirite
« Kistik fibrozis
« TPN
« Polisitemi
« Fototerapi
« Distal ileal rezeksiyon
« Hemolitik patolojiler

« idiyopatik

olan taslarin degerlendirilmesi iyi olmamakta ve
koledoktaki taslarin goéruntilenmesinde disik
duyarliigi (%60-70) nedeniyle yanlis negatifliklere
yol acabilecegi disunulmektedir. Abdominal bil-
gisayarli tomografi (CT) ve magnetik rezonansin
(MRI) kolelitiaziste US'ye bir Gstinligl olmamakla
beraber koledekolitiazis gibi komplikasyonlarin
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tanisinda daha ustiin olduklan saptanmisti. ERCP,
gunumiuizde koledekolitiazis olgularinin tani ve
tedavisinde basar ile uygulanmaktadir (%80-95).
Yapilan ¢alismalarda ERCP sonrasi %8-10 oraninda
komplikasyon gelistigi ve %0.4-1 oraninda mortali-
teye neden oldugu gosterilmistir.

Bu olgu sunumu ile 1/5000'ik prevalans ile en sik

hemolitik anemi nedeni olan herediter sferositozda
akut karin tablosunu taklit edecek bicimdeki karin
agnsi gibi, kisilerin yasam kalitesini olumsuz y6nde
etkileyen komplikasyonlarnin ¢ocukluk caginda bile
gorulebilecegini ve koledekolitiazisli olgularda %80-
95 gibi bagari sansi olan ERCP'nin cerrahi tedavinin
yerini aldigini vurgulamay1 amacladik.
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