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Parvoviriis B19 Enfeksiyonunun Tetikledigi Hemolitik Kriz
ile Tani Konulan Herediter Sferositozlu lki Kardes

Hemolytic Crisis due to Parvovirus B19 in Hereditary Spherocytosis in Two Siblings
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Eritrosit zar bozukluguna bagli hemolitik anemiler, kalitsal anemiler icinde 6nemli bir yer tutar. Bunlar icinde herediter sferositoz (HS) en sik
gorilenlerdendir. Sferosit seklinde eritrositler ile belirgin olan ve genellikle dominant kalitimla gecen bir anemidir. Membran defekti nedeniyle
eritrositler periferde cabuk parcalanir. Hemolitik, aplastik ve megaloblastik krizler nemli komplikasyonlaridir. insan Parvovirus B19, farkli klinik
tablolara yol acabilen bir viristir. Saglikli cocuklarda eritema enfeksiyozuma, herditer sferositoz gibi hemolitik anemili hastalarda aplastik
krize ve agir anemilere neden olabilir. Bu makalede, Parvoviriis B19 enfeksiyonunun tetikledigi agir hemoliz sonucu herediter sferositoz tanisi
alan iki kardes sunulmustur. Birisi 4 digeri 5 yasinda iki erkek kardes atesli bir enfeksiyon déneminden 3 giin sonra baslayan sarilik ve halsizlik
sikayetleri ile getirildi. Fizik muayenede belirgin solukluk, tasikardi ve splenomegalileri vardi. Birinin hemoglobini 4,9 gr/dL, digerininki de 2,9
gr/dL idi. Periferik yaymalarinda ¢ok sayida sferositleri vardi. Parvoviriis B19 Ig M pozitifti ve ozmotik frajiliteleri artmisti. Oykiilerinden babada
dalak biyukligu oldugu 6grenildi. Parvoviris B19 enfeksiyonun tetikledigi aplastik krizler ve agir hemolize bagli anemiler herediter sferositoz
gibi hematolojik hastaliklarin ilk bulgusu olarak ortaya gikabilir. Ulkemizde sik gériilen herediter sferositozlu gocuklarin uygun izlemi igin erken
tanida aile dykilerine dikkat edilmeli, 6zellikle yenidogan déneminde sarilik ve anemi ayirici tanisinda herediter sferositoz da dustnilmelidir.
Ayrica hemolitik anemi varliginda parvoviris B19'un ciddi komplikasyonlara neden olabilecegini hatirlatmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Anemi, herediter sferositoz, parvoviriis B19

ABSTRACT

Hemolytic anemia due to erythrocyte membrane disorder has an important place among hereditary anemia. Hereditary spherocytosis (HS) is one
of the most common of them. It is an anemia which is apparent with the spherocyte-shaped erythrocytes and is usually dominantly inherited.
Erythrocytes are quickly disintegrated on the periphery because of the membrane defect. Hemolytic, aplastic and megaloblastic crises are its
major complications. Human Parvovirus B19 is a virus that can lead to different clinical pictures. It may lead to erythema infection in healthy chil-
dren and to the aplastic crisis and severe anemia in patients with hemolytic anemia such as hereditary spherocytosis. In this article, two siblings
who were diagnosed with hereditary spherocytosis as a result of severe hemolysis induced by the Parvovirus B19 infection are presented. Two
brothers, one of them was 4 years old and another one was 5 years old, were brought with jaundice and weakness complaints beginning 3 days
after a febril infection period. They had marked pallor, tachycardia, and splenomegaly in the physical examination. The hemoglobin level of one
of them was 4.9 gr/dL, and another one's was 2.9 gr/dL. There was a large number of spherocytes in the peripheral smear. Parvovirus B19 Ilg M
was positive, and their osmotic fragility was increased. It was learned from their history that their father had splenomegaly. The aplastic crisis trig-
gered by the parvovirus B19 infection and anemia due to severe hemolysis may occur as the first symptom of the hematological diseases such as
hereditary spherocytosis. Attention should be paid to family history in the early diagnosis for the appropriate follow-up of children with hereditary
spherocytosis which is frequently observed in our country, and hereditary spherocytosis should also be considered in the differential diagnosis of
jaundice and anemia especially in the neonatal period. In addition, we wanted to remind that parvovirus B19 may lead to serious complications
in the presence of hemolytic anemia.
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GiRi§ ken parvovirus B19'dur (3). Parvovirlis B19, eritema infeksiyozum
etkenidir. Eritema infeksiyozum, saglikli bireylerde artrit ve artralji,
intrauterin enfeksiyon ve hidrops fetalis; hemolitik hastaligi olan
bireylerde gegici aplastik krizler ve immin yetmezlikli olgularda
kronik anemi ile birlikte seyreden bir enfeksiyondur (4). Herediter
sferositoz bazen yenidogan déneminde sarilik ve anemi ile bulgu

verip erken tani konabilirken bazen de asemptomatik seyrede-

Herediter sferositoz toplumda sik goérilen hemolitik anemiler-
dendir, otozomal dominant gecis gosterir. Temel defekt eritrosit
zar bozuklugudur, hicrelerde ylizey kaybi vardir. Bundan dolay:
eritrositler sferosit seklindedir (1, 2). Bu hastalarda viral enfeksi-
yonlarin kemik iligini baskilamasi sonucu hemolitik, aplastik ve

megaloblastik krizler ortaya ¢ikabilir. Kemik iligi baskilanmasi so-
nucu ortaya ¢ikan aplastik krizler nadirdir. Ancak bazen cok agir
anemi ve ciddi komplikasyonlar ortaya cikabilir._Herediter sferosi-
tozda kemik iligini baskilayarak aplastik krizlere en sik yol acan et-
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bilmektedir (1). Parvoviris B19 enfeksiyonu ile birlikte olursa agir
hemolize neden olabilir. Yazimizda biri 4 digeri 5 yasinda olan ve
parvovirus B19'un tetikledigi enfeksiyon sonucu ciddi anemi geli-
sen, herediter sferositoz tanisi alan iki kardes sunulmustur.
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OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Dort yasinda erkek hasta 3 giin stren ates yiksekliginin ardindan
gelisen halsizlik ve sanlik nedeni ile acil servise getirildi. Muayenede
soluk, tagikardik olup splenomegali saptandi. Hemoglobin: 4,8 gr/
dL, beyaz kire: 11.860/mm?3, trombositleri: 258.000/mm?, CRP: 0.69
mg/L idi. Viral enfeksiyon duslnilerek viral serolojisi gdnderilen has-
tanin periferik yaymasinda mikrosferositer hiicreler gorildi. MCHC:
37,5 g/dL, direkt Coombs: (-), haptoglobin: 7,56 mg/dL, LDH: 568
U/L, Total bilirubin duzeyi: 1,59 mg/dL, direkt bilirubin dizeyi: 0,18
mg/dL idi. Transflizyon sonrasi genel durumu diizeldi. Hemoglobin
dlzeyi 8.0 gr/dL olan hastanin tasikardisi geriledi. Glukoz 6 fosfat
dehidrogenaz ve plrivat kinaz duizeyleri normaldi. Viral serolojisin-
de Epstein Barr virls, Sitomegalovirls, Hepatit B ve C, Salmonella,
Brusella negatifti. Parvoviriis B19 Ig M: 35,3 U/mL (normal degerleri
9-11) olup pozitifti. Osmotik frajilite testinde artig saptanan hastanin
tanisinin herditer sferositozla uyumlu oldugu distintlda.

Olgu 2

Birinci olgunun bagvurusundan iki glin sonra beg yasindaki erkek
kardesi de ates yUksekliginden sonra ortaya ¢ikan halsizlik ve sari-
lik sikayeti ile getirildi. Soluk gérinimde ve tasikardik olan hasta-
da splenomegali saptandi. Laboratuvar bulgularinda hemoglobini
2,89 gr/dL, beyaz kire: 12.730/mm?3, trombositleri: 398.000/mm?,
CRP: 0,73 mg/L, MCHC: 35,44 g/dL, direkt coombs: (-), haptog-
lobin: 6,5 mg/dL, LDH: 558 U/L, total bilurubin 4,05 mg/dl, direkt
bilurubin 0,49 mg/dL idi. Periferik yaymada mikrosferositler goril-
di. Hastanin viral serolojisi génderildi. Parvovirus B19 IgM: 53,2 U/
mL idi. Ozmotik frajilitede artig gorilda. Tasikardisi olan hastaya
transflzyon yapildi. Transflizyon sonrasi klinik bulgulari geriledi.

Halen izlenmekte olan hastalarin dykisinde babada dalak bi-
yukligu, arada gozlerinde sararma oldugu &grenildi. Ayrica her
iki kardesin de yenidogan déneminde sarilik ve anemilerinin ol-
dugu, ancak takipsiz olduklari 6grenildi.

TARTISMA

Herediter sferositozun klinik bulgulan yenidogan déneminden
itibaren herhangi bir dénemde ortaya cikabilir. Klinik bulgular
asemptomatik tastyiciliktan agir hemolize kadar degisebilir. Hafif
olgularda anemi kemik iligi tarafindan kompanse edilirse erken
dénemde tani almayabilirler. Bazen ileri yaglarda enfeksiyonlara
bagl aplastik kriz, hemolitik kriz ve safra taglan nedeniyle tetkik
edilirken tani alirlar. Alti yagindan kiguk hastalarda viral enfeksi-
yonlar sirasinda hemolitik krizler siklikla gérilmektedir.

Hemolitik krizler sarilik, splenomegali, anemi ve retikilositozda
hafif gecici bir artma ile bulgu verirler. Bu hastalardan bazilan ap-
lastik krizin diizelme déneminde olabilir ve herhangi bir tibbi te-
davi gerektirmeyebilir. Ciddi hemolitik krizler nadirdir. Anemi, sa-
rlik, kusma, karin agnsi ve splenomegali sik gorilen bulgulardir.
Bu hastalar hastaneye yatirilmayi, eritrosit transfizyonunu yapil-
masini gerektirir (5). Kemik iligini baskilayarak cok agir anemi ve
ciddi komplikasyona en sik yol acan etken parvovirus B19'dur. Vi-
rus 6zellikle eritropoetik dnci hiicreleri enfekte ederek biyime-
lerini baskilar (3). Nétropeni, trombositopeni, bazen pansitopeni
gelisebilir, hematokrit ve retikilosit diizeyinde belirgin disls olur.

Mikrosferositlerin oraninda ve ozmotik frajilitede artis gorildr (3, 6).
Hastalarimizin yenidogan déneminde anemi ve sarilik dykisi vardi,
ancak daha sonra takip edilmedikleri 6grenildi. Herediter sferosi-
toz tanisi Parvovirls B19 enfeksiyonunun tetikledigi hemolitik krizle
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konuldu. Belirgin aplastik anemi saptanmadi, diger seriler normal
olmasina ragmen ciddi hemolitik anemi tablosu vard. Belirgin ta-
sikardileri olan hastalanimiz eritrosit transfiizyonu sonrasi dramatik
olarak duzeldi. Olgulanmizin yenidogan déneminde sarilik ve ane-
mileri olmasi, aile dykusiinde dalak biyikligi ve sanlik olmasina
ragmen takipsiz olduklar icin 4 ve 5 yaglarina kadar tanilan konul-
mamisti. Yine literatlirde 12 yaginda Parvovirls B19 enfeksiyonuna
bagli gelisen aplastik krizle tani konulan olgu bildirilmektedir (7).

SONUC

Ulkemizde sik gériilen herediter sferositozlu cocuklarin uygun iz-
lemiicin erken tanisinda aile dykdlerine dikkat edilmesi dnemlidir.
Ozellikle yenidogan déneminde sarilik ve anemi ayirici tanisinda
hastaligin akilda bulundurulmasi gerektigini, ayrica anemi ve en-
feksiyon birlikteliginde Parvovirusun hatirlanmasi gerektigini bu
olgular dolayisiyla vurgulamak istedik.
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