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13 yaþýndaki erkek hasta kliniðimize sarýlýk,
halsizlik, karýn aðrýsý, bulantý, kusma ve iþtahsýz-

lýk yakýnmalarý ile baþvurdu. Öyküde hastanýn doð-
duðundan beri sarýlýðýnýn olduðu, sarýlýðýnýn viral üst
solunum yolu enfeksiyonu geçirdiði dönemlerde
arttýðý ve sarýlýða halsizlik, iþtahsýzlýk ve koyu renkli
idrar çýkarmanýn eþlik ettiði öðrenildi. Daha önce
çeþitli merkezlerde incelenen hastanýn anemisinin
olduðu saptanmýþ, ancak anemisine yönelik olarak
bir tedavi verilmemiþ. Son iki aydýr sarýlýðýnda
artma, sað üst kadran ve epigastriumda hissedilen
ve sað uyluða yayýlan, yemeklerle iliþkisi olmayan
þiddetli karýn aðrýsý olan ve bu yakýnmalarýna bulan-
tý ve kusmanýn da eþlik ettiði öðrenilen hastanýn
özgeçmiþinde özellik yoktu, ancak soygeçmiþinde
anne-baba arasýnda ikinci dereceden akrabalýk
vardý.

Hastanýn fizik incelemesinde patolojik bulgu olarak
halsiz görünüm ve solukluk, konjunktivalarda soluk-
luk, cilt ve skleralarda ikterik görünüm, sternum
solu 4-5. interkostal aralýkta 1/6º sistolik üfürüm,
epigastrium ve sað üst kadranda hassasiyet vardý.
Midklaviküler hatta karaciðer 4 cm palpabl ve ön
aksiller çizgide dalak 3 cm palpe ediliyordu. 

Temel yakýnmasý sarýlýk olan ve fizik incelemede de
ikterik olduðu tesbit edilen hastada, öncelikli olarak
varolan sarýlýðýn direkt-indirekt hiperbilirubinemi
kaynaklý olup olmadýðýnýn ayýrýmýnýn yapýlabilmesi
amacý ile tam idrar tetkiki ve biyokimyasal inceleme
yapýldý. Tam idrar tetkikinde bilirübin reaksiyonu
negatifti. Biyokimyasal analizde ise indirekt hiper-
bilirübinemi saptanýrken (T. Bil: 6.7 mg/dl D. Bil:
0.7 mg/dl Ý. Bil: 6.0 mg/dl), karaciðer enzimlerinin
normal olduðu saptandý (AST: 21 U/L ALT: 7 U/L

GGT: 12 U/L ALP: 148 U/L). Böylece sarýlýðýnýn indi-
rekt hiperbilirübinemiye baðlý olduðu gösterilen
hastanýn bu yaþ grubundaki indirekt hiperbilirübine-
mi nedenlerini araþtýrmak üzere ileri incelemelere
geçildi (Tablo 1).

Büyük çocuklar ve adölesanlarda indirekt hiper-
bilirübineminin etiyolojik nedenlerinin büyük kýs-
mýný hemolitik anemiler oluþturmaktadýr (Tablo 2).
Buna yönelik yapýlan incelemelerde hastada no-
nimmün hemolitik bir aneminin olduðu saptandý
(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-
litik aneminin tipini belirlemeye yönelik inceleme-
lerde glukoz 6 fosfat dehidrogenaz aktivitesinin nor-
mal olduðu, hemoglobin elektroforezinde HbA2:
%2.5, HbF: < %2 ve anormal hemoglobin olmadýðý
saptanarak hemoliz nedeninin eritrosit enzim eksik-
liði veya hemoglobinopatiye baðlý olmadýðý gösteril-
di ve hemolitik olayýn eritrosit membranýndaki
yapýsal patolojilere baðlý olabileceði düþünüldü.
Periferik yaymada anisositoz, poikilositoz, polikro-
mazi, bazofilik stipling, çift çekirdekli normoblastlar
ve sferositler görüldü. Hastanýn anne-babasý arasýn-
da akrabalýk olmasý nedeni ile hastada herediter
sferositoz olabileceði düþünüldü. Yapýlan taramada
anne ve babada aneminin olmadýðý, ama periferik
yaymada sferositler görülürken sýnýrda da olsa
retikülositozun olduðu saptandý. Ýnkübasyonlu
osmotik frajilite testinde ise hem hastamýzda hem
de anne-babada eritrosit frajilitesinin arttýðý göste-
rilerek herediter sferositoz tanýsý desteklenmiþ oldu.

Karýn aðrýsýna yönelik yapýlan incelemelerden direkt
karýn grafisinde bir patoloji saptanmazken, abdo-



minal ultrasonografide (US) hepatosplenomegali,
safra kesesi lümeninde en büyüðü 12 mm boyu-
tunda olan çok sayýda taþ olduðu, koledok kanalýn-
da belirgin bir geniþleme ve koledok lümeninde en
büyüðü 7 mm olan birkaç adet taþýn olduðu belir-
lendi. Endoskopik retrograt kolanjiopankreatikogra-
fi (ERCP) ile safra kesesi ve koledoktaki siyah renkli
taþlar görüntülendikten sonra koledoktaki taþlar
ERCP esnasýnda sfinkterotomi yapýlarak basket ile
çýkartýldýlar. Taþlar çýkartýldýktan sonra klinik olarak
semptom ve bulgularýnda hissedilir derecede bir
rahatlama gözlenen hasta, herediter sferositoza
yönelik olarak splenektomi yapýlmak üzere hazýrlan-
maya baþlandý.

SONUÇ

Kolelitiazis ve koledekolitiazis olgularýnýn %80'den
fazlasý özellikle bayanlarda olmak üzere 40 yaþ
üzerindeki kiþilerde görülmektedir. Safra taþlarýnýn
%75-80'ini kolesterol, %20-25'ini ise pigment taþlarý
oluþturmaktadýr. Çocukluk yaþ grubunda karýn
aðrýsý ayýrýcý tanýsýnda kolelitiazis ve koledekolitiazis
olgularýnýn insidansýnýn %0.15-0.22 arasýnda
olduðu ve bu vakalarýn ortalama %50'sinin hiçbir
semptoma yol açmadan US ile tesadüfen sap-
tandýðý, ancak son yýllarda bu oranlarda artýþ
olduðu dikkati çekmektedir. Çocuklarda da eriþkin-
lere benzer biçimde kolesterol taþlarý daha sýk
görülmekle beraber, pigment taþlarýnýn görülme
sýklýðý göreceli olarak eriþkinlere oranla daha
fazladýr. Bebeklerde pigment taþlarýnýn nedenleri
arasýnda prematürite, kistik fibrozis, total parenteral
nutrisyon (TPN), polisitemi, fototerapi ve distal ileal
rezeksiyon sayýlýrken, daha büyük çocuklarda en
önemli neden hemolize yol açan patolojilerdir
(Tablo 3). 

Kolelitiazis olgularýnýn tanýsýnda en sýk yüksek
duyarlýlýk (>%95) ve özgüllüðe (>%95) sahip, in-
vazif olmayan bir görüntüleme yöntemi olan US
kullanýlmaktadýr. Ancak, US ile 2 mm'den küçük

olan taþlarýn deðerlendirilmesi iyi olmamakta ve
koledoktaki taþlarýn görüntülenmesinde düþük
duyarlýlýðý (%60-70) nedeniyle yanlýþ negatifliklere
yol açabileceði düþünülmektedir. Abdominal bil-
gisayarlý tomografi (CT) ve magnetik rezonansýn
(MRI) kolelitiaziste US'ye bir üstünlüðü olmamakla
beraber koledekolitiazis gibi komplikasyonlarýn
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Tablo 1. Büyük çocuklarda indirekt hiperbilirübinemi neden-
leri

Hemolitik anemiler

Gilbert Sendromu

Crigler-Najjar Sendromu

Tablo 2. Hemolitik anemiler

Kalýtsal intrinsik eritrosit anormallikleri

1. Eritrosit membran iskelet bozukluklarý

• Herediter sferositoz

• Herediter eliptositoz

2. Eritrosit enzim eksiklikleri

• Glikolitik enzimler: Pirüvat kinaz, hekzokinaz

• Heksoz monofosfat yolu enzimleri: G6PD, glutatyon sentetaz

3. Hemoglobin sentez bozukluklarý

• Hemoglobin sentez eksikliði: Talassemi sendromlarý

• Hemoglobinopatiler: Orak hücreli anemi, dayanýksýz 
hemoglobinler

Ekstrinsik anormallikler

1. Antikorlara baðlý

• Ýzohemaglütininler:

• Otoantikorlar 

2. Eritrositlere mekanik travma

• Mikroanjiopatik hemolitik anemiler

• Kardiyak travmatik hemolitik anemi

3. Ýnfeksiyonlar

Tablo 3. Safra taþlarýnýn tipleri ve pigment taþlarýnýn neden-
leri 

Safra Taþlarý

Kolesterol Taþlarý Pigment Taþlarý

• Prematürite

• Kistik fibrozis

• TPN

• Polisitemi

• Fototerapi

• Distal ileal rezeksiyon

• Hemolitik patolojiler

• Ýdiyopatik
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tanýsýnda daha üstün olduklarý saptanmýþtýr. ERCP,
günümüzde koledekolitiazis olgularýnýn taný ve
tedavisinde baþarý ile uygulanmaktadýr (%80-95).
Yapýlan çalýþmalarda ERCP sonrasý %8-10 oranýnda
komplikasyon geliþtiði ve %0.4-1 oranýnda mortali-
teye neden olduðu gösterilmiþtir. 

Bu olgu sunumu ile 1/5000'lik prevalans ile en sýk

hemolitik anemi nedeni olan herediter sferositozda
akut karýn tablosunu taklit edecek biçimdeki karýn
aðrýsý gibi, kiþilerin yaþam kalitesini olumsuz yönde
etkileyen komplikasyonlarýn çocukluk çaðýnda bile
görülebileceðini ve koledekolitiazisli olgularda %80-
95 gibi baþarý þansý olan ERCP'nin cerrahi tedavinin
yerini aldýðýný vurgulamayý amaçladýk. 
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