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OZET

Herediter sferositoz, eritrosit membranindaki defektler sonucu hemolitik anemiye neden olan kalitsal bir kan hastaligidir.
Herediter sferositozlu ¢ocuklarda intraoperatif donemde masif hemoliz olduguna dair literatiirde herhangi bir veri olmamasina
ragmen, hemolize bagli sekonder organ hasarini onlemek icin dikkatli olunmalidir. Herediter sferositozlu 6 yasindaki ¢ocukta
hipospadias onarimi sonrast darlik gelistiginden meatotomi planlanmaktayd:. Anestezi idamesinde sevofluran kullanilan hastada,
perioperatif donemde hemolize bagli herhangi bir komplikasyon olusmadi. Ancak operasyonun ertesi giinii karaciger enzimlerinde
belirgin yiikselme ve hepatomegali saptandi. Anestezi sonrasinda olusan bu karaciger hasarinin sevoflurana bagl oldugu
diisiiniildii. Ancak viral seroloji sonuglart geldiginde hastanin Hepatit A viriis enfeksiyonu ge¢irdigi anlasildi.
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SUMMARY
ACUTE HEPATITIS AFTER SEVOFLURANE ANESTHESIA IN A CHILD WITH HEMOLYTIC ANEMIA

Hereditary spherocytosis is a genetically determined red blood cell membrane disorder that results in hemolytic anemia. Despite
the fact that there are no previous reports of massive or increased intraoperative hemolysis in children with hereditary spherocytosis,
we should nevertheless take precautions to prevent secondary organ failure caused by hemolysis. A 6-years-old child with hereditary
spherocytosis was scheduled for a meatotomy procedure due to complication of hipospadias repair. Sevoflurane was used during
maintenance of anesthesia and no serious complications as a result of hemolysis occured in the perioperative period. However, the
day after operation, a considerable increase in liver enzymes was observed and hepatomegaly was diagnosed. It was thought that
this liver injury caused by sevoflurane exposure, but after the viral serology, concomitant Hepatitis A virus infection was detected.
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GIRIS

Herediter sferositoz, eritrosit membran proteinlerinin
defektleri sonucu eritrositlerin, morfolojik olarak bikon-
kav ve santral soluklugu olan disk seklinden, santral so-
luklugu olmayan kiire seklini almalar: ile karakterize
genellikle otozomal dominant (%75), daha az oranda
otozomal resesif kalitim gosteren herediter bir kan has-
taligidir (1).

Neonatal déonemden dokuzuncu dekada kadar her-
hangi bir dénemde tan1 alabilen hastalarda anemi, sarilik
ve splenomegali degismez klinik bulgulardir (2). Ancak
hastaligin semptomlar1 defektin ciddiyetine ve kompan-
zasyonun derecesine bagli olarak ¢cok degisken olabilir.
Beyaz irkta goriilen en yaygin hemolitik anemi nedenle-
rinden biri oldugundan, anestezistler bu hasta gruplary-
la gerek acil gerekse elektif cerrahi islemler sirasinda
sikca karsilagabilmektedir.

Bu olgu sunumunda, herediter sferositoza bagli he-
molitik anemi tanis1 almig bir ¢ocukta, operasyon sonra-
s1 karaciger fonksiyon testlerinde yiikselme ve bunun
beklenmedik bir nedeninin sunulmas: amaglanmustir.
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OLGU SUNUMU

6 yasinda 18.5 kg agirliginda ve 115 cm uzunlugun-
daki erkek hasta iiroloji klinigi tarafindan daha 6nce hi-
pospadias nedeniyle opere edilmis, ancak operasyon
sonras1 meatal darlik gelismesi iizerine tekrar operasyo-
nu planlandigindan, anestezi klinigince preoperatif do-
nemde degerlendirilmesi istenilmisgtir.

Hastanin annesinden alinan hikaye ile, anne ve baba-
nin birinci derece akraba olduklar1 (amca cocuklar), co-
cugun dogumdan sonraki ilk 24 saatte sarilik oldugu, sar1-
ligin transfiizyona gerek duyulmadan kendiliginden gec-
tigi ve idrarimi genital organinin altindan yaptig1 6grenil-
di. Ayrica anne, kendi erkek kardesinin sik sik sarilik ol-
masindan dolay1 dalaginin alindigin1 ve hastamizda da
bu yasina kadar zaman zaman sarilik oldugunu belirtti.

Hastada 9 ay once ilk defa hipospadias teshisiyle
ameliyat i¢in hazirlik yapilirken, konjunktivalarda soluk-
luk, skleralarda sarilik ve splenomegali tespit edilmis ve
yapilan laboratuvar tetkiklerinde Hb 8.4 g dL"', Hct
%?24.8, ortalama korpuskiiler hemoglobin konsantrasyonu
(MCHC) %40 (normal<%35), total bilirubin 4.18 mg dL"
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(normal: 0.2-1.2), indirekt bilirubin 3.77 mg dL"' (nor-
mal: 0.2-0.8) ve AST 65 UL (normal: 5-46) olmasi1 di-
sinda anormal bir bulgusu belirlenmemis. Hastanin peri-
ferik yaymasindan sferositik eritrositlerin goriilmesi, oz-
motik frajilite testinde 24 saatlik inkiibasyon sonrasi
eritrosit frajilitesinde artma, MCHC ve indirekt bilirubin
yiiksekligi, dogumdan hemen sonra sarilik ve aile 6ykii-
sii varlig1 nedeniyle pediyatrik hematoloji tarafindan he-
rediter sferositoza bagli hemolitik anemi tanis1 konmus.
Hastanin o donem Hb diizeyleri eritrosit siispansiyonu
ile yiikseltilip, primer hipospadias onarimi i¢in ameliya-
ta alinmis, gerek intraoperatif gerekse postoperatif do-
nemde herhangi bir sorunla karsilagiimamus. Ik operas-
yondan 9 ay sonra hastada idrar yapamama sikayetleri-
nin artmastyla meatal darlik gelisti§i diistiniilerek me-
atotomi yapilmasi amaciyla ikinci operasyon icin pre-
operatif donemde tekrar anestezi konsiiltasyonu istendi.

Ikinci operasyondan 7 giin 6ncesine ait tetkiklerinde
Hb 9.4 g dL"', Het %28, MCHC %38, total bilirubin 5.1
mg dL", indirekt bilirubin 4.2 mg dL" ve AST 87 UL"
olmasi disinda anormal bir laboratuvar bulgusu yoktu.
Daha 6nce oldugu gibi hastanin konjunktivalar1 soluk ve
skleralar1 da ikterikti. Operasyondan bir gece 6nce pedi-
yatrik hematolojinin 6nerisiyle 10 mL kg™ eritrosit siis-
pansiyonu ile kan transfiizyonu yapilmis olup, kontrol
degerlendirmesinde Hb 11 gr dL.", Hct %31.7 olarak 6l-
ciildii.

Hasta operasyon sabahi ameliyathaneye geldiginde
oldukca huzursuz, halsiz oldugu ve sarilifinin devam et-
tigi gozlendi. Daha onceden damar yolu agilmis olan
hasta, 0.1 mg kg' IV midazolam ile premedikasyon ya-
pilmasini takiben ameliyathane masasina alindi. Cerrahi
ekipten alinan bilgiye gore, islem sadece iiretradan stile
gecirilmesi seklinde kisa siirecek bir iglemdi. Ancak, ba-
saris1z olundugu taktirde, daha biiyiik ve uzun bir miida-
hale de gerekebilecegi 6grenildi. Bunun iizerine, hastaya
dilatasyon islemi sirasinda kas gevsetici verilmeden in-
halasyon anestezigi ile maske ventilasyonu uygulanma-
sma ve islem uzarsa endotrakeal entiibasyon yapilmasi-
na karar verildi. Kalp atim hiz1 (KAH), noninvaziv kan
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basinci (KB) ve periferik oksijen satiirasyonu (SpO,)
monitdrize edildiginde KB’nin 100/65 mmHg, KAH’ 1n
105 atim dk' ve SpO,’nin %97 oldugu goriildii. 3-5 mg
kg' tiyopental ve 1.5 mg kg fentanil ile anestezi indiik-
siyonunu takiben %50 O,/N,O i¢inde %1-1.5 sevofluran
ile hastanin spontan solunumu korunarak maske ile ven-
tilasyon uyguland: ve yeterli anestezi derinligi saglandi.
Cerrahi dilatasyon islemi sirasinda hastanin KAH 80-90
atim dk', KB 90-95/55-60 mmHg, SpO, %99-100 ve
ETCO, 35-37 mmHg arasinda seyretti. Dilatasyon ve
kateter koyma islemi basarili oldu; maske ile ventilas-
yon 15-20 dk i¢inde sonlandirilarak hasta uyandirildi ve
sorunsuz olarak servisine alindi.

Operasyonun ertesi sabahi hastanin viicudunda ve
skleralarindaki sariligin iyice artmig oldugu belirlendi.
Karaciger kosta altinda 5.5 cm, dalak ise 5 cm ele geli-
yordu. Karinda yaygin hassasiyeti olan hastanin asidi ve
defans1 yoktu, ancak sondasindan gelen idrarin ¢ok ko-
yu renkli oldugu goriildii. Karaciger fonksiyon testlerin-
de yiikselme olmasi ilizerine hasta i¢in acil olarak pedi-
yatrik gastroenteroloji konsiiltasyonu ve hepatobiliyer
ultrasonografi (USG) istendi (Tablo I). USG’de periko-
lesistik alanda 6dem ile uyumlu hipoekoik goriiniim di-
sinda bir patoloji rapor edilmedi. Ancak postoperatif 2.
gilinde hastanin karaciger fonksiyon testlerinin daha da
yiikselmesi iizerine hasta, sevoflurana bagli hepatit 6n
tanistyla yogun bakima alindi. Yogun bakimda karaciger
fonksiyon testleri, kanama profili, idrar tetkikleri, kan
amonyak diizeyleri ve arteriyel kan gazlar1 yakin takibe
alindi. Hastaya destek tedavisi olarak ursofalk, hepata-
min ve mide koruyucu tedavi baslandi. Postoperatif 2.
giin hastanin idrar tetkikinde 3(+) bilirubin, 3(+) tirobili-
nojen, bol lokosit ve bol bakteri vardi. Hastaya idrar
yollar1 enfeksiyonu i¢in antibiyotik tedavisi verildi. Pos-
toperatif 3. giin kanama profilinde yiikseklik olmasi
iizerine hastaya 1 amp K vitamini yapildi. Pediyatrik he-
matolojinin Onerisiyle siv1 tedavisine ve herediter sfero-
sitozuna yonelik olarak giinliik 5 mg folik asit tedavisi-
ne baglandi. Postoperatif 3. ve 4. giinlerde akolik gaitasi
olan hastanin 4. giinde karaciger fonksiyon testleri en

Tablo I: Hemoglobin ve Karaciger Fonksiyon Testlerindeki Degisiklikler
Operasyon Sonrasi
1. giin 2. giin 3. giin 4. giin 7. giin 9. giin 12. giin

Hemoglobin (g dL") 11.4 10.2 10.1 104 9.7 9.7 9.8
Hematokrit (%) 33.7 29.2 28.2 29.8 28.5 27.7 27.7
Total bilirubin (mg dL") 24.1 38.1 38.6 42.05 33.56 32.7 304
Direkt bilirubin (mg dL") 16.5 28.7 18.2 18.13 16.89 15.2 13.35
Indirekt bilirubin (mg dL") 7.6 9.3 20.4 23.92 16.6 17.5 17.59
Alaninamino transferaz (UL") 480 519 488 607 433 217 92
Aspartatamino transferaz (UL") 683 856 923 1083 614 267 155
Gama glutamil transferaz (UL") 192 198 171 186 117 120 128
Laktat dehidrogenaz (UL™") 2425 2342 1486 1686 1104 1231 1215
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yiiksek degerlere ulast1 (Tablo I). Bunun yanisira, posto-
peratif 3. giin hepatit, rubella, toksoplazma, CMV, HSV
ve EBV enfeksiyonlari i¢in viral seroloji ¢calismasi da is-
tendi. Postoperatif 5. giinde yapilan porto-vendz siste-
min doppler USG degerlendirmesinde mevcut bulgula-
rin hepatit ile uyumlu oldugu belirtildi. Ayni giin alinan
viral seroloji sonuglarinda anti HAV IgM (+), anti HAV
IgG (-) ve digerleri ise negatif olarak bildirildi. Bunun
iizerine hastaya Hepatit A infeksiyonu tanisi konarak pe-
diyatrik infeksiyon hastaliklar1 boliimiine devredildi.
Hastanin postoperatif 7. giinde hem anti HAV IgM hem
de anti HAV IgG degerleri pozitif oldu. 7. glinden itiba-
ren karaciger fonksiyon testleri degerleri asamali olarak
diismeye, kanama profili diizelmeye ve idrar tetkikinde
iirobilinojen ile bilirubin azalmaya bagladi. 9. giinde an-
tibiyotikleri kesilen hastanin tedavisine sadece sivi, ur-
sofalk ve folik asit ile devam edildi. Postoperatif 12.
giinde hasta poliklinikte takip edilmek iizere hastaneden
taburcu edildi. Hastanin poliklinik takiplerinde herediter
sferositoza bagli hemolitik anemi bulgularinin disinda
diger tiim laboratuvar tetkikleri normale dondii.

TARTISMA

Herediter sferositozlu hastalarda, eritrosit frajilitesi-
nin artmasindan dolay1, perioperatif hemoliz riski art-
maktadir. Ancak cocuklarda intraoperatif donemde he-
molizin masif bir gekilde arttigina dair literatiirde her-
hangi bir veri olmamasi gercegine ragmen, hemolize
bagli sekonder organ hasarlarini 6nlemek i¢in dikkatli
olunmalidir. Bu hastalarda, hemolizi azaltip, eritrositle-
rin yasam siiresini belirgin olarak artirmasindan dolay1
splenektomi oldukga etkin bir tedavi yontemidir ancak,
genellikle 6 yastan sonra onerilmektedir (2,3). Hastami-
zin Oykiisiinde zaman zaman sarilik ataklari olmasina
ragmen, 9 ay oncesine kadar hi¢ hastaneye bagvurma-
masl, herediter sferositoz tanisi almasini geciktirmisgtir.
Ayrica, hastanin herediter sferositoz tanisi aldiktan son-
ra ikinci operasyona kadar gecen siirede skleralarindaki
sarilik, konjunktivalarindaki solukluk, splenomegalisi
ve bilirubinlerindeki yiikseklik devam etmistir. Dolay1-
styla hastanin operasyona alindiginda sariliginin olmasi,
hastadaki herediter sferositoza baglanmig olup, herhangi
bir diger patoloji diisiiniilmemistir.

Diger volatil anesteziklerin aksine, sevofluran triflo-
roasetilklorid olusturmaksizin hepatik biyotransformas-
yona ugramaktadir (4,5). Sevofluranin organik ve inor-
ganik metabolitlerinin hepatotoksik etkileri olmadig1
ileri siiriilmekle birlikte, literatiirde sevoflurana maruz
kalinmasindan 2-30 giin sonrasinda bildirilen ALT ve
AST yiikseklikleriyle giden hepatik hasar olgular1 bildi-
rilmigtir (6,7). Bruun ve ark (8) tarafindan sevofluran ve
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asetaminofen kullanilan 3 yagindaki ¢ocukta operasyon-
dan 2 giin sonra karaciger toksisitesi bildirilmis olup, olu-
san bu hasarin her iki ajandan da kaynaklanmis olabilece-
gi ileri siiriilmiigtiir. Dolayisiyla, hastamizda postoperatif
1. giin gibi erken donem olmasina ragmen hepatotoksisi-
teye neden olabilecek olast baska predispozan ilaclar
(6rn. asetaminofen) ekarte edildiginde, olusan bu toksisite
ilk agamada sevoflurana baglanmistir. Ayrica, operasyon
oncesi herediter sferositoza bagli olarak indirekt bilirubin
yiiksekligi olan hastanin, operasyon sonrasi direkt biliru-
bin yiiksekliginin goriilmesi, herediter sferositoza bagh
masif hemolizi de diigtindiirmemisgtir.

Giinlimiizde inhalasyon anesteziklerine bagli hepatit
tanisi, genellikle hepatik hasara neden olabilecek olasi
tiim nedenler ekarte edildikten sonra konulabilmektedir
(9). Bunlar arasinda viral serolojinin, dzellikle hepatit A,
B ve C, EBV, HSV ve CMV’nin ortaya konmasi énem-
lidir. Bu hastada da viral seroloji gerektigi gibi zamanin-
da arastirilmigtir.

Herediter sferositoz tanist aldiktan sonra diizenli ola-
rak takip edilen hastanin en son ikinci operasyondan 7
giin oncesine ait olan tetkikleriyle operasyona alinmasi,
herediter sferositoza bagli sariligin bu dénemde devam
etmesi ve hastada idrar retansiyonundan dolay1 operas-
yonun gerekliligi bu hastanin Hepatit A enfeksiyonu ge-
cirirken anestezi almasina neden olmustur. Eger hastada
operasyondan onceki giin karaciger fonksiyon testleri
calisilmis olsaydi, indirekt bilirubinle birlikte direkt bili-
rubin yiiksekligi de ortaya konacagindan, olas1 hepatik
hasara neden olabilecek faktorler preoperatif donemde
degerlendirilebilirdi.

Sonug olarak; herediter sferositoza bagli hemolitik
anemisi olan bu hastada zaten var olan bilirubin yiiksek-
ligi ve sarilik, Hepatit A viriis enfeksiyonunun géz ardi
edilmesine neden olmustur. Bu hastalarda ameliyattan
hemen Oncesine ait karaciger fonksiyon testleri mutlaka
degerlendirilmelidir. Ayrica, anestezi sonrast olusabile-
cek karaciger toksisitesinde oncelikle predispozan fak-
torler ile birlikte mutlaka viriislere bagli hepatitler de
akilda tutulmalidur.
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