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ÖZ

Eritrosit zarı bozukluğuna bağlı hemolitik anemiler, kalıtsal anemiler içinde önemli bir yer tutar. Bunlar içinde herediter sferositoz (HS) en sık 
görülenlerdendir. Sferosit şeklinde eritrositler ile belirgin olan ve genellikle dominant kalıtımla geçen bir anemidir. Membran defekti nedeniyle 
eritrositler periferde çabuk parçalanır. Hemolitik, aplastik ve megaloblastik krizler önemli komplikasyonlarıdır. İnsan Parvovirus B19, farklı klinik 
tablolara yol açabilen bir virüstür. Sağlıklı çocuklarda eritema enfeksiyozuma, herditer sferositoz gibi hemolitik anemili hastalarda aplastik 
krize ve ağır anemilere neden olabilir. Bu makalede, Parvovirüs B19 enfeksiyonunun tetiklediği ağır hemoliz sonucu herediter sferositoz tanısı 
alan iki kardeş sunulmuştur. Birisi 4 diğeri 5 yaşında iki erkek kardeş ateşli bir enfeksiyon döneminden 3 gün sonra başlayan sarılık ve halsizlik 
şikayetleri ile getirildi. Fizik muayenede belirgin solukluk, taşikardi ve splenomegalileri vardı. Birinin hemoglobini 4,9 gr/dL, diğerininki de 2,9 
gr/dL idi. Periferik yaymalarında çok sayıda sferositleri vardı. Parvovirüs B19 Ig M pozitifti ve ozmotik frajiliteleri artmıştı. Öykülerinden babada 
dalak büyüklüğü olduğu öğrenildi. Parvovirüs B19 enfeksiyonun tetiklediği aplastik krizler ve ağır hemolize bağlı anemiler herediter sferositoz 
gibi hematolojik hastalıkların ilk bulgusu olarak ortaya çıkabilir. Ülkemizde sık görülen herediter sferositozlu çocukların uygun izlemi için erken 
tanıda aile öykülerine dikkat edilmeli, özellikle yenidoğan döneminde sarılık ve anemi ayırıcı tanısında herediter sferositoz da düşünülmelidir. 
Ayrıca hemolitik anemi varlığında parvovirüs B19’un ciddi komplikasyonlara neden olabileceğini hatırlatmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Anemi, herediter sferositoz, parvovirüs 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 Ig 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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GİRİŞ

Herediter sferositoz toplumda sık görülen hemolitik anemiler-
dendir, otozomal dominant geçiş gösterir. Temel defekt eritrosit 
zar bozukluğudur, hücrelerde yüzey kaybı vardır. Bundan dolayı 
eritrositler sferosit şeklindedir (1, 2). Bu hastalarda viral enfeksi-
yonların kemik iliğini baskılaması sonucu hemolitik, aplastik ve 
megaloblastik krizler ortaya çıkabilir. Kemik iliği baskılanması so-
nucu ortaya çıkan aplastik krizler nadirdir. Ancak bazen çok ağır 
anemi ve ciddi komplikasyonlar ortaya çıkabilir. Herediter sferosi-
tozda kemik iliğini baskılayarak aplastik krizlere en sık yol açan et-

ken parvovirus B19’dur (3). Parvovirüs B19, eritema infeksiyozum 
etkenidir. Eritema infeksiyozum, sağlıklı bireylerde artrit ve artralji, 
intrauterin enfeksiyon ve hidrops fetalis; hemolitik hastalığı olan 
bireylerde geçici aplastik krizler ve immün yetmezlikli olgularda 
kronik anemi ile birlikte seyreden bir enfeksiyondur (4). Herediter 
sferositoz bazen yenidoğan döneminde sarılık ve anemi ile bulgu 
verip erken tanı konabilirken bazen de asemptomatik seyrede-
bilmektedir (1). Parvovirüs B19 enfeksiyonu ile birlikte olursa ağır 
hemolize neden olabilir. Yazımızda biri 4 diğeri 5 yaşında olan ve 
parvovirus B19’un tetiklediği enfeksiyon sonucu ciddi anemi geli-
şen, herediter sferositoz tanısı alan iki kardeş sunulmuştur.



OLGU SUNUMLARI

Olgu 1
Dört yaşında erkek hasta 3 gün süren ateş yüksekliğinin ardından 
gelişen halsizlik ve sarılık nedeni ile acil servise getirildi. Muayenede 
soluk, taşikardik olup splenomegali saptandı. Hemoglobin: 4,8 gr/
dL, beyaz küre: 11.860/mm3, trombositleri: 258.000/mm3, CRP: 0.69 
mg/L idi. Viral enfeksiyon düşünülerek viral serolojisi gönderilen has-
tanın periferik yaymasında mikrosferositer hücreler görüldü. MCHC: 
37,5 g/dL, direkt Coombs: (-), haptoglobin: 7,56 mg/dL, LDH: 568 
U/L, Total bilirubin düzeyi: 1,59 mg/dL, direkt bilirubin düzeyi: 0,18 
mg/dL idi. Transfüzyon sonrası genel durumu düzeldi. Hemoglobin 
düzeyi 8.0 gr/dL olan hastanın taşikardisi geriledi. Glukoz 6 fosfat 
dehidrogenaz ve pürivat kinaz düzeyleri normaldi. Viral serolojisin-
de Epstein Barr virüs, Sitomegalovirüs, Hepatit B ve C, Salmonella, 
Brusella negatifti. Parvovirüs B19 Ig M: 35,3 U/mL (normal değerleri 
9-11) olup pozitifti. Osmotik frajilite testinde artış saptanan hastanın 
tanısının herditer sferositozla uyumlu olduğu düşünüldü. 

Olgu 2 
Birinci olgunun başvurusundan iki gün sonra beş yaşındaki erkek 
kardeşi de ateş yüksekliğinden sonra ortaya çıkan halsizlik ve sarı-
lık şikayeti ile getirildi. Soluk görünümde ve taşikardik olan hasta-
da splenomegali saptandı. Laboratuvar bulgularında hemoglobini 
2,89 gr/dL, beyaz küre: 12.730/mm3, trombositleri: 398.000/mm3, 
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 görül-
dü. Hastanın viral serolojisi gönderildi. Parvovirus B19 IgM: 53,2 U/
mL idi. Ozmotik frajilitede artış görüldü. Taşikardisi olan hastaya 
transfüzyon yapıldı. Transfüzyon sonrası klinik bulguları geriledi.

Halen izlenmekte olan hastaların öyküsünde babada dalak bü-
yüklüğü, arada gözlerinde sararma olduğu öğrenildi. Ayrıca her 
iki kardeşin de yenidoğan döneminde sarılık ve anemilerinin ol-
duğu, ancak takipsiz oldukları öğrenildi.

TARTIŞMA

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. Bazen ileri yaşlarda enfeksiyonlara 
bağlı aplastik kriz, hemolitik kriz ve safra taşları nedeniyle tetkik 
edilirken tanı alırlar. Altı yaşından küçük hastalarda viral enfeksi-
yonlar sırasında hemolitik krizler sıklıkla görülmektedir.

Hemolitik krizler sarılık, splenomegali, anemi ve retikülositozda 
hafif geçici bir artma ile bulgu verirler. Bu hastalardan bazıları ap-
lastik krizin düzelme döneminde olabilir ve herhangi bir tıbbi te-
davi gerektirmeyebilir. Ciddi hemolitik krizler nadirdir. Anemi, sa-
rılık,  kusma, karın ağrısı ve splenomegali sık görülen bulgulardır. 
Bu hastalar hastaneye yatırılmayı, eritrosit transfüzyonunu yapıl-
masını gerektirir (5). Kemik iliğini baskılayarak çok ağır anemi ve 
ciddi komplikasyona en sık yol açan etken parvovirus B19’dur. Vi-
rus özellikle eritropoetik öncü hücreleri enfekte ederek büyüme-
lerini baskılar (3). Nötropeni, trombositopeni, bazen pansitopeni 
gelişebilir, hematokrit ve retikülosit düzeyinde belirgin düşüş olur.

Mikrosferositlerin oranında ve ozmotik frajilitede artış görülür (3, 6). 
Hastalarımızın yenidoğan döneminde anemi ve sarılık öyküsü vardı, 
ancak daha sonra takip edilmedikleri öğrenildi. Herediter sferosi-
toz tanısı Parvovirüs B19 enfeksiyonunun tetiklediği hemolitik krizle 

konuldu. Belirgin aplastik anemi saptanmadı, diğer seriler normal 
olmasına rağmen ciddi hemolitik anemi tablosu vardı. Belirgin ta-
şikardileri olan hastalarımız eritrosit transfüzyonu sonrası dramatik 
olarak düzeldi. Olgularımızın yenidoğan döneminde sarılık ve ane-
mileri olması, aile öyküsünde dalak büyüklüğü ve sarılık olmasına 
rağmen takipsiz oldukları için 4 ve 5 yaşlarına kadar tanıları konul-
mamıştı. Yine literatürde 12 yaşında Parvovirüs B19 enfeksiyonuna 
bağlı gelişen aplastik krizle tanı konulan olgu bildirilmektedir (7). 

SONUÇ

Ülkemizde sık görülen herediter sferositozlu çocukların uygun iz-
lemi için erken tanısında aile öykülerine dikkat edilmesi önemlidir. 
Özellikle yenidoğan döneminde sarılık ve anemi ayırıcı tanısında 
hastalığın akılda bulundurulması gerektiğini, ayrıca anemi ve en-
feksiyon birlikteliğinde Parvovirusun hatırlanması gerektiğini bu 
olgular dolayısıyla vurgulamak istedik.  
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