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ÖZET
Herediter sferositoz, eritrosit membran›ndaki defektler sonucu hemolitik anemiye neden olan kal›tsal bir kan hastal›¤›d›r.

Herediter sferositozlu çocuklarda intraoperatif dönemde masif hemoliz oldu¤una dair literatürde herhangi bir veri olmamas›na
ra¤men, hemolize ba¤l› sekonder organ hasar›n› önlemek için dikkatli olunmal›d›r. Herediter sferositozlu 6 yafl›ndaki çocukta
hipospadias onar›m› sonras› darl›k geliflti¤inden meatotomi planlanmaktayd›. Anestezi idamesinde sevofluran kullan›lan hastada,
perioperatif dönemde hemolize ba¤l› herhangi bir komplikasyon oluflmad›. Ancak operasyonun ertesi günü karaci¤er enzimlerinde
belirgin yükselme ve hepatomegali saptand›. Anestezi sonras›nda oluflan bu karaci¤er hasar›n›n sevoflurana ba¤l› oldu¤u
düflünüldü. Ancak viral seroloji sonuçlar› geldi¤inde hastan›n Hepatit A virüs enfeksiyonu geçirdi¤i anlafl›ld›.
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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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G‹R‹fi

Herediter sferositoz, eritrosit membran proteinlerinin
defektleri sonucu eritrositlerin, morfolojik olarak bikon-
kav ve santral soluklu¤u olan disk fleklinden, santral so-
luklu¤u olmayan küre fleklini almalar› ile karakterize
genellikle otozomal dominant (%75), daha az oranda
otozomal resesif kal›t›m gösteren herediter bir kan has-
tal›¤›d›r (1).

Neonatal dönemden dokuzuncu dekada kadar her-
hangi bir dönemde tan› alabilen hastalarda anemi, sar›l›k
ve splenomegali de¤iflmez klinik bulgulard›r (2). Ancak
hastal›¤›n semptomlar› defektin ciddiyetine ve kompan-
zasyonun derecesine ba¤l› olarak çok de¤iflken olabilir.
Beyaz ›rkta görülen en yayg›n hemolitik anemi nedenle-
rinden biri oldu¤undan, anestezistler bu hasta gruplar›y-
la gerek acil gerekse elektif cerrahi ifllemler s›ras›nda
s›kça karfl›laflabilmektedir.

Bu olgu sunumunda, herediter sferositoza ba¤l› he-
molitik anemi tan›s› alm›fl bir çocukta, operasyon sonra-
s› karaci¤er fonksiyon testlerinde yükselme ve bunun
beklenmedik bir nedeninin sunulmas› amaçlanm›flt›r.

OLGU SUNUMU

6 yafl›nda 18.5 kg a¤›rl›¤›nda ve 115 cm uzunlu¤un-
daki erkek hasta üroloji klini¤i taraf›ndan daha önce hi-
pospadias nedeniyle opere edilmifl, ancak operasyon
sonras› meatal darl›k geliflmesi üzerine tekrar operasyo-
nu planland›¤›ndan, anestezi klini¤ince preoperatif dö-
nemde de¤erlendirilmesi istenilmifltir.

Hastan›n annesinden al›nan hikaye ile, anne ve baba-
n›n birinci derece akraba olduklar› (amca çocuklar›), ço-
cu¤un do¤umdan sonraki ilk 24 saatte sar›l›k oldu¤u, sar›-
l›¤›n transfüzyona gerek duyulmadan kendili¤inden geç-
ti¤i ve idrar›n› genital organ›n›n alt›ndan yapt›¤› ö¤renil-
di. Ayr›ca anne, kendi erkek kardeflinin s›k s›k sar›l›k ol-
mas›ndan dolay› dala¤›n›n al›nd›¤›n› ve hastam›zda da
bu yafl›na kadar zaman zaman sar›l›k oldu¤unu belirtti. 

Hastada 9 ay önce ilk defa hipospadias teflhisiyle
ameliyat için haz›rl›k yap›l›rken, konjunktivalarda soluk-
luk, skleralarda sar›l›k ve splenomegali tespit edilmifl ve
yap›lan laboratuvar tetkiklerinde Hb 8.4 g dL-1, Hct
%24.8, ortalama korpusküler hemoglobin konsantrasyonu
(MCHC) %40 (normal<%35), total bilirubin 4.18 mg dL-1
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(normal: 0.2-1.2), indirekt bilirubin 3.77 mg dL-1 (nor-
mal: 0.2-0.8) ve AST 65 UL-1 (normal: 5-46) olmas› d›-
fl›nda anormal bir bulgusu belirlenmemifl. Hastan›n peri-
ferik yaymas›ndan sferositik eritrositlerin görülmesi, oz-
motik frajilite testinde 24 saatlik inkübasyon sonras›
eritrosit frajilitesinde artma, MCHC ve indirekt bilirubin
yüksekli¤i, do¤umdan hemen sonra sar›l›k ve aile öykü-
sü varl›¤› nedeniyle pediyatrik hematoloji taraf›ndan he-
rediter sferositoza ba¤l› hemolitik anemi tan›s› konmufl.
Hastan›n o dönem Hb düzeyleri eritrosit süspansiyonu
ile yükseltilip, primer hipospadias onar›m› için ameliya-
ta al›nm›fl, gerek intraoperatif gerekse postoperatif dö-
nemde herhangi bir sorunla karfl›lafl›lmam›fl. ‹lk operas-
yondan 9 ay sonra hastada idrar yapamama flikayetleri-
nin artmas›yla meatal darl›k geliflti¤i düflünülerek me-
atotomi yap›lmas› amac›yla ikinci operasyon için pre-
operatif dönemde tekrar anestezi konsültasyonu istendi. 

‹kinci operasyondan 7 gün öncesine ait tetkiklerinde
Hb 9.4 g dL-1, Hct %28, MCHC %38, total bilirubin 5.1
mg dL-1, indirekt bilirubin 4.2 mg dL-1 ve AST 87 UL-1

olmas› d›fl›nda anormal bir laboratuvar bulgusu yoktu.
Daha önce oldu¤u gibi hastan›n konjunktivalar› soluk ve
skleralar› da ikterikti. Operasyondan bir gece önce pedi-
yatrik hematolojinin önerisiyle 10 mL kg-1 eritrosit süs-
pansiyonu ile kan transfüzyonu yap›lm›fl olup, kontrol
de¤erlendirmesinde Hb 11 gr dL-1, Hct %31.7 olarak öl-
çüldü.

Hasta operasyon sabah› ameliyathaneye geldi¤inde
oldukça huzursuz, halsiz oldu¤u ve sar›l›¤›n›n devam et-
ti¤i gözlendi. Daha önceden damar yolu aç›lm›fl olan
hasta, 0.1 mg kg-1 ‹V midazolam ile premedikasyon ya-
p›lmas›n› takiben ameliyathane masas›na al›nd›. Cerrahi
ekipten al›nan bilgiye göre, ifllem sadece üretradan stile
geçirilmesi fleklinde k›sa sürecek bir ifllemdi. Ancak, ba-
flar›s›z olundu¤u taktirde, daha büyük ve uzun bir müda-
hale de gerekebilece¤i ö¤renildi. Bunun üzerine, hastaya
dilatasyon ifllemi s›ras›nda kas gevfletici verilmeden in-
halasyon anestezi¤i ile maske ventilasyonu uygulanma-
s›na ve ifllem uzarsa endotrakeal entübasyon yap›lmas›-
na  karar verildi. Kalp at›m h›z› (KAH), noninvaziv kan

bas›nc› (KB) ve periferik oksijen satürasyonu (SpO2)
monitörize edildi¤inde KB’n›n 100/65 mmHg, KAH’›n
105 at›m dk-1 ve SpO2’nin %97 oldu¤u görüldü. 3-5 mg
kg-1 tiyopental ve 1.5 mg kg-1 fentanil ile anestezi indük-
siyonunu takiben %50 O2/N2O içinde %1-1.5 sevofluran
ile hastan›n spontan solunumu korunarak maske ile ven-
tilasyon uyguland› ve yeterli anestezi derinli¤i sa¤land›.
Cerrahi dilatasyon ifllemi s›ras›nda hastan›n KAH 80-90
at›m dk-1, KB 90-95/55-60 mmHg, SpO2 %99-100 ve
ETCO2 35-37 mmHg aras›nda seyretti. Dilatasyon ve
kateter koyma ifllemi baflar›l› oldu; maske ile ventilas-
yon 15-20 dk içinde sonland›r›larak hasta uyand›r›ld› ve
sorunsuz olarak servisine al›nd›.

Operasyonun ertesi sabah› hastan›n vücudunda ve
skleralar›ndaki sar›l›¤›n iyice artm›fl oldu¤u belirlendi.
Karaci¤er kosta alt›nda 5.5 cm, dalak ise 5 cm ele geli-
yordu. Kar›nda yayg›n hassasiyeti olan hastan›n asidi ve
defans› yoktu, ancak sondas›ndan gelen idrar›n çok ko-
yu renkli oldu¤u görüldü. Karaci¤er fonksiyon testlerin-
de yükselme olmas› üzerine hasta için acil olarak pedi-
yatrik gastroenteroloji konsültasyonu ve hepatobiliyer
ultrasonografi (USG) istendi (Tablo I). USG’de periko-
lesistik alanda ödem ile uyumlu hipoekoik görünüm d›-
fl›nda bir patoloji rapor edilmedi. Ancak postoperatif 2.
günde hastan›n karaci¤er fonksiyon testlerinin daha da
yükselmesi üzerine hasta, sevoflurana ba¤l› hepatit ön
tan›s›yla yo¤un bak›ma al›nd›. Yo¤un bak›mda karaci¤er
fonksiyon testleri, kanama profili, idrar tetkikleri, kan
amonyak düzeyleri ve arteriyel kan gazlar› yak›n takibe
al›nd›. Hastaya destek tedavisi olarak ursofalk, hepata-
min ve mide koruyucu tedavi baflland›. Postoperatif 2.
gün hastan›n idrar tetkikinde 3(+) bilirubin, 3(+) ürobili-
nojen, bol lökosit ve bol bakteri vard›. Hastaya idrar
yollar› enfeksiyonu için antibiyotik tedavisi verildi. Pos-
toperatif 3. gün kanama profilinde yükseklik olmas›
üzerine hastaya 1 amp K vitamini yap›ld›. Pediyatrik he-
matolojinin önerisiyle s›v› tedavisine ve herediter sfero-
sitozuna yönelik olarak günlük 5 mg folik asit tedavisi-
ne baflland›. Postoperatif 3. ve 4. günlerde akolik gaitas›
olan hastan›n 4. günde karaci¤er fonksiyon testleri en

Tablo I: Hemoglobin ve Karaci¤er Fonksiyon Testlerindeki De¤ifliklikler

Operasyon Sonras›

1. gün 2. gün 3. gün 4. gün 7. gün 9. gün 12. gün

Hemoglobin (g dL-1) 11.4 10.2 10.1 10.4 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-1) 24.1 38.1 38.6 42.05 33.56 32.7 30.4
Direkt bilirubin (mg dL-1) 16.5 28.7 18.2 18.13 16.89 15.2 13.35
‹ndirekt bilirubin (mg dL-1) 7.6 9.3 20.4 23.92 16.6 17.5 17.59
Alaninamino transferaz (UL-1) 480 519 488 607 433 217 92
Aspartatamino transferaz (UL-1) 683 856 923 1083 614 267 155
Gama glutamil transferaz (UL-1) 192 198 171 186 117 120 128
Laktat dehidrogenaz (UL-1) 2425 2342 1486 1686 1104 1231 1215
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asetaminofen kullan›lan 3 yafl›ndaki çocukta operasyon-
dan 2 gün sonra karaci¤er toksisitesi bildirilmifl olup, olu-
flan bu hasar›n her iki ajandan da kaynaklanm›fl olabilece-
¤i ileri sürülmüfltür. Dolay›s›yla, hastam›zda postoperatif
1. gün gibi erken dönem olmas›na ra¤men hepatotoksisi-
teye neden olabilecek olas› baflka predispozan ilaçlar
(örn. asetaminofen) ekarte edildi¤inde, oluflan bu toksisite
ilk aflamada sevoflurana ba¤lanm›flt›r. Ayr›ca, operasyon
öncesi herediter sferositoza ba¤l› olarak indirekt bilirubin
yüksekli¤i olan hastan›n, operasyon sonras› direkt biliru-
bin yüksekli¤inin görülmesi, herediter sferositoza ba¤l›
masif hemolizi de düflündürmemifltir.

Günümüzde inhalasyon anesteziklerine ba¤l› hepatit
tan›s›, genellikle hepatik hasara neden olabilecek olas›
tüm nedenler ekarte edildikten sonra konulabilmektedir
(9). Bunlar aras›nda viral serolojinin, özellikle hepatit A,
B ve C, EBV, HSV ve CMV’nin ortaya konmas› önem-
lidir. Bu hastada da viral seroloji gerekti¤i gibi zaman›n-
da araflt›r›lm›flt›r.

Herediter sferositoz tan›s› ald›ktan sonra düzenli ola-
rak takip edilen hastan›n en son ikinci operasyondan 7
gün öncesine ait olan tetkikleriyle operasyona al›nmas›,
herediter sferositoza ba¤l› sar›l›¤›n bu dönemde devam
etmesi ve hastada idrar retansiyonundan dolay› operas-
yonun gereklili¤i bu hastan›n Hepatit A enfeksiyonu ge-
çirirken anestezi almas›na neden olmufltur. E¤er hastada
operasyondan önceki gün karaci¤er fonksiyon testleri
çal›fl›lm›fl olsayd›, indirekt bilirubinle birlikte direkt bili-
rubin yüksekli¤i de ortaya konaca¤›ndan, olas› hepatik
hasara neden olabilecek faktörler preoperatif dönemde
de¤erlendirilebilirdi. 

Sonuç olarak; herediter sferositoza ba¤l› hemolitik
anemisi olan bu hastada zaten var olan bilirubin yüksek-
li¤i ve sar›l›k, Hepatit A virüs enfeksiyonunun göz ard›
edilmesine neden olmufltur. Bu hastalarda ameliyattan
hemen öncesine ait karaci¤er fonksiyon testleri mutlaka
de¤erlendirilmelidir. Ayr›ca, anestezi sonras› oluflabile-
cek karaci¤er toksisitesinde öncelikle predispozan fak-
törler ile birlikte mutlaka virüslere ba¤l› hepatitler de
ak›lda tutulmal›d›r.
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yüksek de¤erlere ulaflt› (Tablo I). Bunun yan›s›ra, posto-
peratif 3. gün hepatit, rubella, toksoplazma, CMV, HSV
ve EBV enfeksiyonlar› için viral seroloji çal›flmas› da is-
tendi. Postoperatif 5. günde yap›lan porto-venöz siste-
min doppler USG de¤erlendirmesinde mevcut bulgula-
r›n hepatit ile uyumlu oldu¤u belirtildi. Ayn› gün al›nan
viral seroloji sonuçlar›nda anti HAV IgM (+), anti HAV
IgG (-) ve di¤erleri ise negatif olarak bildirildi. Bunun
üzerine hastaya Hepatit A infeksiyonu tan›s› konarak pe-
diyatrik infeksiyon hastal›klar› bölümüne devredildi.
Hastan›n postoperatif 7. günde hem anti HAV IgM hem
de anti HAV IgG de¤erleri pozitif oldu. 7. günden itiba-
ren karaci¤er fonksiyon testleri de¤erleri aflamal› olarak
düflmeye, kanama profili düzelmeye ve idrar tetkikinde
ürobilinojen ile bilirubin azalmaya bafllad›. 9. günde an-
tibiyotikleri kesilen hastan›n tedavisine sadece s›v›, ur-
sofalk ve folik asit ile devam edildi. Postoperatif 12.
günde hasta poliklinikte takip edilmek üzere hastaneden
taburcu edildi. Hastan›n poliklinik takiplerinde herediter
sferositoza ba¤l› hemolitik anemi bulgular›n›n d›fl›nda
di¤er tüm laboratuvar tetkikleri normale döndü.

TARTIfiMA

Herediter sferositozlu hastalarda, eritrosit frajilitesi-
nin artmas›ndan dolay›, perioperatif hemoliz riski art-
maktad›r. Ancak çocuklarda intraoperatif dönemde he-
molizin masif bir flekilde artt›¤›na dair literatürde her-
hangi bir veri olmamas› gerçe¤ine ra¤men, hemolize
ba¤l› sekonder organ hasarlar›n› önlemek için dikkatli
olunmal›d›r. Bu hastalarda, hemolizi azalt›p, eritrositle-
rin yaflam süresini belirgin olarak art›rmas›ndan dolay›
splenektomi oldukça etkin bir tedavi yöntemidir ancak,
genellikle 6 yafltan sonra önerilmektedir (2,3). Hastam›-
z›n öyküsünde zaman zaman sar›l›k ataklar› olmas›na
ra¤men, 9 ay öncesine kadar hiç hastaneye baflvurma-
mas›, herediter sferositoz tan›s› almas›n› geciktirmifltir.
Ayr›ca, hastan›n herediter sferositoz tan›s› ald›ktan son-
ra ikinci operasyona kadar geçen sürede skleralar›ndaki
sar›l›k, konjunktivalar›ndaki solukluk, splenomegalisi
ve bilirubinlerindeki yükseklik devam etmifltir. Dolay›-
s›yla hastan›n operasyona al›nd›¤›nda sar›l›¤›n›n olmas›,
hastadaki herediter sferositoza ba¤lanm›fl olup, herhangi
bir di¤er patoloji düflünülmemifltir.

Di¤er volatil anesteziklerin aksine, sevofluran triflo-
roasetilklorid oluflturmaks›z›n hepatik biyotransformas-
yona u¤ramaktad›r (4,5). Sevofluran›n organik ve inor-
ganik metabolitlerinin hepatotoksik etkileri olmad›¤›
ileri sürülmekle birlikte, literatürde sevoflurana maruz
kal›nmas›ndan 2-30 gün sonras›nda bildirilen ALT ve
AST yükseklikleriyle giden hepatik hasar olgular› bildi-
rilmifltir (6,7). Bruun ve ark (8) taraf›ndan sevofluran ve
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