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DERLEME

Yenidogan Bebeklerde Uzamis Sarilhk

Prolonged Jaundice In Newborn Babies
Dog.Dr. Ercan SIVASLI

Ozet

Yenidogan bebeklerin yaklagik %50'sinde sarilik gelismektedir.
Serum bilirubin duzeyi eriskinlerde 2 mg/dI'nin, yenidoganlarda 6
mg/dI'nin lzerinde ise sarilik gozle gorilebilir hale gelmektedir. Matiir
bebeklerde 14 giind, prematir bebeklerde ise 21 giinii gegen 10 mg/dl
Uizerinde olan bir hiperbilirubinemi varligi uzamig sarilik olarak tanimlanir.
Uzamig sarilikta hem direkt, hemde indirekt biliriibin yiikselmis olabilir.
Ozellikle direkt bilirubin yiiksekligi olan uzamis sarilik ciddi karaciger
hastaliklarinin belirtisi olabilir. Bu nedenle, bu derlemede, yenidogan
déneminde goriilen uzamis sarilik nedenleri ve tedavisi gozden
gegirilecektir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, Hiperbilirubinemi, Uzamis Sarilik

Abstract

Up to 50% of all newborns may develop jaundice. If serum bilirubin
level is above 2 mg/dl in adults and 6 mg/dl in newborns, jaundice is
visible. Prolonged neonatal jaundice is definite that high serum bilirubin
(>10 mg/dl) that persists beyond 14 days of life in a matir infant or
21 days of life in a prematir infant. There may be either direct
bilirubin or indirect bilirubin is high in prolonged jaundice. Prolonged
jaundice can be a sign of serious underlying liver disease if direct
bilirubin is high. Therefore, causes and treatments of prolonged
jaundice in newborn will be reviewed in this collection.
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Giris

Sarilik yenidogan bir bebeklerin yaklasik tgte ikisinde
gorilen bulgulardan birisidir ve bilirubinin deri ve
mukozalarda birikmesi sonucu bu bélgeleri sari renge
boyamasi ile gortillr. Bazen bilirubin beyinde de birikebilir.
Kan serbest bilirubin diizeyinin cok arttigi (sepsis, asidoz
gibi adir klinik durumlarda, albumine baglanmada
bilirubin ile yarisan ilag kullaniminda) durumlarda bilirubin
kan-beyin engelini asarak beyinde 6zellikle bazal
ganglionlar, hipokampus, karanial sinir cekirdekleri ve
serebellar nikleusda birikebilir, bu bolgelerde gegici
disfonksiyona, bazen de kalici néronal hasara neden
olabilir. Bilirubin diizeyi 6 mg/dI'nin {izerine ciktigi zaman
bebekler sari olarak gorilirler (1). Bilirubin hem
katabolizmasinin biyolojik aktif son Urlinlerinden birisidir.
Viicuttaki bilirubinin %75'i kemik iliginde sentez edilen
hemoglobinin retikiiloendotelyal sistemde (RES) yikilip
ortaya gikan hemin bilirubine dontismesi ile olusur. Geri
kalan %25'i ise non-hemoglobin hem’lerin (myoglobin,
sitokromlar, katalaz, peroksidaz gibi) yikilmasi ile
olugmaktadir (2). ilk adim Hem'in, hemoksijenaz (HO)
enzimi tarafindan biliverdine oksitlenmesidir. Bu reaksiyon
sonucu karbonmonoksit (CO), biliverdin ve Fe3* aciga
clkar. Ikinci asamada biliverdin rediiktaz ile biliverdinden
indirekt bilirubin meydana gelir. Bu bilirubinin 6zelligi
intramolekdiler hidrojen baglari nedeniyle suda erimesi
mumkin olmayan bir yapida olmasidir. Bu nedenle
dolasimda albumine bagl olarak tasinir ve karacigere
getirilir. Hepatosit icerisinde B-ligandin (Y protein) ve
Z protein tarafindan tasinan indirekt bilirubin endoplazmik
retikuluma getirilir.

Burada safra araciligi ile karacigerden barsaklara
atilabilmesi igin spesifik Uridin difosfoglukuronat
glukuronosiltransferaz (UGT) enzimi aracilidi ile glukronik
asit ile konjuge edilmesi gerekmektedir. Burada olusan
direkt bilirubin safra kanaliklleri araciligi ile duodenuma
bosaltilir. Direkt bilirubin barsak tarafindan absorbe
edilmez.

Barsak duvarinda bilirubini indirekt bilirubine geviren
enterik mukozal beta-glukuronidaz enzimi mevcuttur.
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Bu enzim eriskinlerin aksine hem matiir hemde
prematir bebeklerde cok yliksek konsantrasyonlarda
bulunur ve direkt bilirubini tekrar indirekt bilirubine
donistirdr. Barsakta olusan bu indirekt bilirubin intestinal
mukozay! geger ve portal dolasim ile tekrar karacigere
gelir. Barsak liimeninde kalan dider direkt bilirubinler ise
bakteriler tarafindan tekrar geri emilemeyen sterkobiline
dondstirdlir (Sekil 1) (2).

Yenidogan barsadinin heniiz bakteriler tarafindan
kolonize olmamig olmasi bu dontigiimiin olmasini geciktirir.
Yenidoganlarda bilirubin diizeylerinin yliksek olmasi gok
sik gorilen bir durumdur. Fizyolojik sarilik olarak
adlandirilan bu durum ilk 24 saatten sonra baglar.
Matirlerde 3-5. glinlerde, prematirlerde 5-6. glinlerde
pik yapar. Maksimum diizeyi matirlerde 12.9 mg/dLYi,
prematirlerde 10 mg/dL'yi gegmez. Matiirlerde 2-3 giin
icinde hizla azalir, daha sonra yavasca dlserek 1-2 hafta
icinde eriskin dizeyine iner (3).

Prematirelerde normale doniis daha uzun stirer ve
haftalarca devam edebilir. Fizyolojik sariligin nedeni
yenidoganlarda goriilen rélatif polisteminin neden oldugu
artmig bilirubin yikd, bunlarda eritrosit 6murlerinin kisa
olmasi (erigkinlerde 120 giin iken, yenidoganlarda yaklasik
80 giin), Karacigerde tutulma ve konjugasyon yeteneginin
immatir olmasi ve artmis enterohepatik sirkiilasyondur.
Patolojik hiperbilirubinemi nedenleri ise Tablo 1'de
verilmistir (3).

Sivash

UZAMIS SARILIK

Tim yenidoganlarin %50'den fazlasi sarilik olur. Gozle
gorilebilen sarilik, adolesanda 2 mg/dI'nin lzerinde,
yenidoganda ise 6 mg/dI'nin (izerinde olmasiyla olusur.
Sarilik anne siitii ile beslenen bebeklerde 14 gline kadar
gorilebilir. Ancak 14 giinden daha uzun siiren sarilikta
altta ciddi bir patoloji olabilecegi disiiniimelidir (4).
Matiir bebeklerde 14 glinii, premattir bebeklerde ise 21
guni gegen 10 mg/dl Gzerinde olan bir hiperbilirubinemi
varlidinda uzamis sariliktan bahsedilir ve altta yatan ciddi
bir patolojinin belirtisi olabilir. Burada yiiksek olan bilirubin
direkt veya indirekt bilirubin olabilir (5).

UZAMIS DIREKT HIPERBILIRUBINEMI

Seyrekte olsa direkt hiperbilirubinemi de gortlebilir.
Sik goriilen direkt hiperbilirubinemi nedenleri Tablo 2'de
gosterilmistir. Bu bebeklere basta bilier atrezi ve hepatit
olmak dzere ileri inceleme yapmak gerekir.

Hepatit

Yenidoganlarda hepatitin nedeni enfeksiyon veya
metabolik hastaliklar olabilir. Sik enfeksiyon nedenleri;
TORCH, echo, adenovirus, koksaki virus, varicella-zoster
virus, HIV ve hepatitis B virus iken, sik gériilen metabolik
nedenler ise al-antitripsin eksikligi, Allagile sendromu,
galaktozemi, kistik fibrozis, Nieman-Pick tip C, progresif
ailevi intrahepaitk kolestazis, Gaucher hastaligi, Wolman
hastalidi, tirozinemi, Zellweger sendromu, Dubin-Johnson
ve Rotor sendromu, safra asit sentez bozukluklari ve
Aagenaes sendromu (6).
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Sekil 1. Bilirubin sentez, tasinma ve metabolizma yolu.
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Tablo 1. Yenidodanda hiperilirubinemi nedenlerinin siniflandinimas

Artnus Bilirubin Yiikii Azalmis Bilirubin Yetersiz bilirubin atilimm
Konjugasyonu
Hemolitik nedenler Ozellik: artmig Ozellik: artmisindirekt ve

Ozellik: artmis indirekt bilirubin,
retikiilosit > %6, hemoglonin dederi

indirekt bilirubin,
normal retikilosit
orani

direkt bilirubin, negatif
coombs testi, direkt

<13 gr/dl

Coombs testi pozitif: Rh uygunsuzlugu,
ABO grup uygunsuzlugu, minor grup
uygunsuzlugu

Gilbert sendromu
Hipotiroidi
Anne siitli sarihd

Coombs testi negatif: eritrosit membran
defektleri (sferositoz, eliptositoz),
eritrosit enzim defektleri (G6PD
eksikligi, piruvat kinaz eksikligi),
ilaclar (streptomisin, vitamin K gibi),
anormal eritrosit hiicreleri
(hemoglobinopatiler), sepsis

Hemolitik olmayan nedenler

Ozellik: artmis indirekt bilirubin, normal
retikiilosit oran

Ekstravaskiiler kaynaklar: sefalhematom,
ekimoz, santral sinir sistemi
kanamalari, yutulmus kan

Polistemi: fetal-maternal transfiizyon,
gecikmis gébek kordu klemplenmesi,
ikizden-ikize transfiizyon

Cok artmis enterohepatik sirkiilasyon:
kistik fibrosis, ileal atrezi, pilor
stenozu, Hirschprung hastaligi, anne
stitd sariligi

Bilier Atrezi

Neonatal hepatit sendromlari igerisinde ayirici tani
yapilmasi gereken en dnemli durumdur ve karaciger
transplantasyonu gereken cocuklarda en sin neden olan
klinik durumdur. Burada safra kanallar yoktur ve obstriiktif
sarilia neden olur. Bu bebekler agik renkli gaita yaparlar.
Akolik gaita yapan bebekler bilier atrezinin diglanmasi
veya tedavi edilmesi icin mutlaka ileri merkezlere
gonderilmesi gerekmektedir (6). Ingiltere’de yapilan bir
calismada siklik 1:16000 olarak bildirilmigtir (7). Bu
bebeklere erken donemde operasyon yapilmalidir.

UZAMIS INDIREKT HIPERBILIRUBINEMI

Matir yenidoganlarda uzamis sarihdin biyuk
¢ogunlugunu indirekt hiperbilirubinemi, bununda 6nemli
kismini anne sitl sariligi olusturur. Uzamis indirekt
hiperbilirubinemi nedenleri Tablo 3’de verilmistir.

Anne Siitii Sarilig

ilk kez 60"l yillarda tanimlanmis olan anne siitii sariligi
cocuk hekimlerinin sik karsilastigi bir sorundur (8). Anne
sttt sarihd erken baslangicli anne st sarihidi ve geg
anne sitl sarihdr olarak iki ayri gruba ayrilir (9).

Fizyolojik sarilik
Cirgler-Najjar
sendromu tip 1 ve

bilirubin >2 mg/dl veya
total bilirubinin %20sinden
daha fazla olmasi

Bilier obstriiksiyon: bilier
atrezi, koledok kisti, primer
sklerozan kolanijit, safra
taslari, neoplazmlar,
Dubin-Johnson sendromu,
Rotor sendromu

Enfeksiyon: sepsis, idrar yolu
enfeksiyonu, sfiliz,
toksoplazmosis,
tiiberkiiloz, hepatit,
rubella, herpes

Metabolik bozukluklar: alfal-
antitripsin eksikligi, kistik
fibrosis, galaktozemi,
glikojen depo hastaliklari,
Gaucher hastalidi,
hipotiroidi, Wilson
hastaligi, Nieman-Pick
hastaligi

Kromozomal anomaliler:
Turner sendromu, trizomi

~ 18ve21

Tlaclar: aspirin, asetaminofen,
alkol, rifampisin,
eritromisin,
kortikosteroidler, tetrasiklin

Erken Baslangigh Anne Siitii Sarilig

Erken baslangigh anne siitli sariligi anne siti ile
yeterince beslenememe veye yetersiz anne siti ile
beslenme sariligi olarak da adlandirilir. Yetersiz anne siiti
ile beslenme sariligina dogum sonrasi bebedin anne
stlind iyi emememesi, anne tarafindan sitiniin uygun
sekilde ve yeterince bebede verilememesi neden olur.
Altta yatan temel mekanizma bebegin beslenememesidir.
Bu nedenle yetersiz sivi ve kalori alimi bebekte sariliga
neden olmaktadir. Buna karsin geg anne siitl sariliginin
mekanizmasi tamamen anne suttindn yapisi ile ilgilidir
ve bu nedenle geg anne siitli sariligindan ayrilir. Dogumdan
sonra iyi beslenemeyen bebekte bilirubinin enterohepatik
sirkillasyonu artar ve sarilik ortaya cikar (2).

Laktasyon karmasik bir islemdir. Uygun emzirme
tekniginin bilinmemesi, catlak meme basli, yorgunluk,
halsizlik gibi maternal nedenler emzirmenin etkili bir
bigimde yapilmasini engelleyebilir. Yetersiz emme gibi
neonatal nedenler de anne situ ile beslenmeyi
engelleyebilir. Anne emzirme konusunda yeterince
deneyimli, bebekte iyi emiyorsa bile dogumdan sonraki
ilk 24-48 saat iginde kolostrumun az salgilanmasi anne
sutl destedini sinirlayabilir.
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Sivash

Tablo 2. Yenidoganda uzamig direkt hiperbilirubinemi nedenleri

Neonatal hepatit sendromlari
Biliyer atrezi

Koledok kisti

Sepsis

Konjenital enfeksiyonlar (TORCH)
Metabolik hastaliklar

(Galaktozemi, tirozinosiz, a-1 antitripsin eksiklidi gibi)

Tablo 3. Yenidoganda uzamis indirekt hiperbilirubinemi nedenleri

Anne siitl sariligi
Hemolitik hastaliklar
Konjenital hipotiroidi
Pilor stenozu

Crigler Najjar sendromu
Gilbert sendromu

Ekstravaskiiler kan

Sepsis ve idrar yolu enfeksiyonu
Konjenital enfeksiyonlar (TORCH)
Konjenital sfiliz

Konjenital hipopituitarizm

Tablo 4. Fototerapi ve kan dedisim sinirlan

Agrilik (ar) 24-48 saat 49-72 saat 72. saatten sonra
<1000 4(10)* 5(11) 6(12)
1000-1500 5(12) 7(14) 8(16)
1500-2000 7(15) 9(16) 10(17)
2000-2500 8(17) 12(18) 14(19)

>2500 12(20) 15(23) 18(25)

*1lk rakam fototerap sinirini, parantez icindeki rakam kan degjisim sinirini géistermektedir (ma)dl)

Butiin bu maternal ve neonatal nedenler annesutu
ile beslenme sikligini azaltabilir, bu da eder beslenmeye
formula mamalar eklenmis ise beraber siit Gretimi icin
gerekli uyarinin az olmasina neden olur. Biitiin bu nedenler
sonucu bilirubinin enterohepatik geri emilimi artar ve
bebekte indirekt hiperbilirubinemiye neden olur (2,9).

Geg Anne Siitii Sarilig

Geg anne siitl saridi dogumdan sonraki 3-5 giinlerden
sonra ortaya gikar ve hayatin 3. haftasina kadar hatta
daha uzun surer. Epidemiyolojik galismalar anne siitu ile
beslenen bebeklerin %10-30'unda 2-6. haftalar arasinda
sariligin ortaya ciktigini, bazi bebeklerde bu sariligin 3
ay devam ettigini bildirmektedir (10). Burada tipik olarak
sarilik yavas yavas ylkselir ve yaklasik 2. haftada 5-10
mg/dl diizeyine gelir, hayatin birinci ayindan sonra yavas
yavas diser. Ancak bazi bebeklerde 20-30 mg/dl'yi gegen
siddetli etkilenmelerde gordlebilir ve bunlarin bazilari
beyin zedelenmesine neden olabilecek kadar tehlikeli
olabilmektedir (2,11).

Anne siitl sarilidinda bebekte hemoliz bulgusu yoktur,
bebek hasta goriinimli degildir, viicut agirhdi artisi ve
intestinal fonksiyonlari normaldir. Geg anne siitii sariligina
yol acan bir gok faktér bildirilmistir (11).

Beta-glukronidaz

Barsaktaki bilirubin glukronitlerinin ester badlarini
kirarak indirekt bilirubin olusturan b-glukronidaz,
gestasyonun 8-12. haftasindan itibaren barsak yiizeyinde
saptanabilmektedir. Fetal hayatta barsada atilan bilirubinin
fetal dolasima geri emilerek plasentaya gegmesini saglayan
b-glukronidaz kolostrumda yliksek diizeyde bulunmakta
ve anne siitl sariliginda rol oynadidi diistintilmektedir
(9,12-15).

Pregnan-3a,20b-diol

Pregnan-3a, 20b-diol'lin anne siitl sarilidindan sorumlu
oldugu eskiden beri diisiinlilmektedir. Bu progesteron
metabolitinin Uridin difosfo glukronil transferazi inhibe
ettigi invitro olarak gosterilmistir. Anne siti sariligi olan
bebeklerin siit ve idrarinda bu metabolitin izomerinin
gosterilmesine karsin bu konudaki supheler devam
etmektedir (2).

Serbest yag asitleri
Anne sutiindeki yiiksek lipaz aktivitesi barsaktaki

trigliseriti parcalayarak nonesterifiye yag asitlerinin
olusmasini sadlar.
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Enterohepatik dolasimla karacigere ulasan bu yag
asitleri Y ve Z proteinlerine baglanarak bilirubin
konjugasyonunu inhibe ettigi 6ne strilmistir (2,9,11).

Genetik nedenler

Anne st sariliginin etyolojisinde genetik nedenlerinde
rol oynadigi dusinilmektedir. Yapilan bir calismada
UGT1A1 gen mutasyonu ile anne siitii sarilidi arasinda
iliski oldugu, bu mutasyona sahip bebeklerde anne siitii
sarihdinin daha belirgin oldugu bildirilmistir (16).

Hipotiroidi

Konjenital hipotiroidide UGT aktivitesi azalmistir ve
bu durum birkag hafta veya ay devam edebilmektedir.
Konjenital hiotroidi olan yenidoganlarik yaklasik %10'unda
uzamig, agir artmig sarilik gérdlebilir. Tiroid hormonu ile
tedavi sariligin hizla diizelmesine neden olur. Insanlarda
bu durumun mekianizmasi tam olarak bilinmemektedir,
ancak ratlarda yapilan ¢alismalarda hepatik ligandin
konsantrasyonlarinda diisme ve bilirubinin karaciger
tutulumunda azalma gdsterilmistir. Tiroid hormonlari
viicutta bir cok maturasyonal olayda rol oynamaktadir.
Yoklugunda hepatik enzim ve bilirubin tranport gelisiminde
gecikme gorulir. Ayni zamanda tiroid hormonlari UGT
protein ekspresyonunda rol oynayabilmektedir (2).

Glikoz 6 Fosfat Dehidrogenaz (G6PD) Eksikligi

Glikoz 6 Fosfat Dehidrogenaz (G6PD) pentoz
monofosfat yolunda eritrosit igi oksidatif Grlinlerin
indirgenmesini katalize eden bir enzimdir. G6PD
eksikliginde eritrositler oksidadif streslere daha hassas
olmaktadirlar. G6PD geni X kromozomunun uzun kolu
Uzerinde 400°den fazla mutasyonu var en sik gorilen iki
mutasyon G6PD mediterranean ve G6PD-A (Afrika)
mutasyonudur. G6PD mediterranean mutasyonu Akdeniz
llke insanlarinda daha sik gérilir. Yenidogan déneminde
siddetli sariida neden olabilir, favizm gok siktir ve oksidatif
ilaclarla hemoliz meydana gelir. G6PD-A mutasyonu da
Afrika insanlarinda daha sik gortiliir yenidogan déneminde
sarilida neden olabilir ancak favizm nadiren vardir. Oksidatif
ilaglarla hemoliz goriilebilmektedir. G6PD eksikligininde
yenidogan déneminde goriilen sariligin mekanizmasi tam
olarak bilinmemektedir. Sariligi ve G6PD eksikligi olan
bebeklerde hemoliz gorilebilirse de; sikhkla diger
mekanizmalar daha 6nemli rol oynamaktadir. Bu
mekanizmalar bilirubin konjugasyonunda bozukluk ve
bilirubinin karacigerden atiliminda azalmadir. G6PD eksikligi
olan bebeklerde bilirubin konjugasyonu G6PD si normal
olanlara goére belirgin sekilde disiktir (17).

Enfeksiyon
Yenidogan doneminde enfeksiyonlara sarilikda eslik

eder. Ozellikle idrar yolu enfeksiyonlari ve sepsis sik sarilik
nedenlerindendir.

Sivash

Sepsis eritrositlerde hemolize neden olarak bilirubin
ylkunl artinir, ayrica karacigerde konjugasyonda azalma
sonucu bilirubinin atiliminda azalmaya da neden olabilir.
Bakteriyel, viral, fungal ve protozoal enfeksiyonlar ayni
zamanda hepatite neden olarak direkt bilirubin yiiksekligine
de neden olabilirler. Sekiz haftaliktan daha kiglk
asemtomatik, afebril sarilikli bebeklerde {riner sistem
enfeksiyon siklidi %7.5 olarak gdsterilmistir, yani uzamis
sarilik idrar yolu enfeksiyonunun tek bulgusu olabilir
(2,18-20).

Karacigerin Bilirubin Tutma Bozukluklarn
Gilbert Sendromu

Gilbert sendromu bening bir durumdur ve
populasyonun %6'sinda kronik indrekt hiperbilirubinemiye
neden olmaktadir. Burada hem hepatositlerce bilirubinin
tutulmasi azalmis hemde hepatik UGT aktivitesi azalmistir.
UGT enzimi UGT 1A1 geni tarafindan sentez ettirilir.
Genin promotor bolgesi timin (T) ve adeninden (A) olusan
DNA dizilimi igerir (A[TA]6). Bu bolge kodlayici degildir,
bu bolgedeki mutasyonlar enzim yapisini degil,
ekspresyonunu dolayisi ile enzim aktivitesini degistirir.
Bu mutasyon Gilbert sendromu olarak bilinen hastaliga
yol agar. En sik bulunan mutasyon ek (TA) olmasidir
(A[TA]7TAA mutasyonu). Buradaki (TA) sayisi arttikca
enzim aktivitesi azalir. Hafif diizeyde, kronik veya
tekrarlayan indirekt hiperbilirubinemi ile karakterizedir.
Karacider fonksiyon testleri normal fakat UGT aktivitesi
yaklasik % 50 kadar azalmistir. Sikhidi yaklasik %2-6 dir.

Otozomal dominant veya otozomal resesif gegis
gosterebilir. Hafif seyirlidir, hastalik genellikle hayatin
ikinci dekatinda ortaya ciksa da bazi yenidoganlarda
hiperbilirubinemi ile kendini gdsterebilir (2,21,22).

Hepatik Konjugasyon Bozukluklari
Crigler-Najjar Sendromu Tip 1

Crigler-Najjar Sendromu Tip 1 hepatik UGT aktivitesinin
tam yoklugu ile karakterize otozomal resesif gegis gdsteren
nadir bir durumdur. Homozigot formunda hayatin ilk 3
glinii icinde adir indirekt hiperbilirubinemi gelisir, devamli
artarak seyreder. Yenidogan déneminde eder ciddi bir
tedavi baslanmassa siklikla kernikterus gelisir. Burada
gelisen indirekt hiperbilirubinemi non-hemolitiktir.
Hastaligin nedeni UGT 1A1 genindeki UGT enzimini
kodlayan lokus 2q17'nin mutasyonudur. Tani perkitan
karaciger biyopsisi ile alinan materyalde mikroassay
yontemi ile UGT aktivitesinin odlciilmesi ile konur. Bu
hastalar cogunlukla bir veya bir kag kan degisiminden
sonra yogun fototerapi almak zorundadirlar. Fototerapiye
genellikle kernikterus gelismini 6nlemek igin ilk bir kag
yil devam edilir. Fenobarbital Crigler-Najjar Sendromu
Tip 1'de etkili degildir (21,23).

Crigler-Najjar Sendromu Tip 2 (Arias Hastaligr)

Crigler-Najjar Sendromu Tip 2 tip 1'den daha sik
gorullir ve daha iyi seyirlidir.
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Indirekt bilirubin diizeyleri hayatin ilk giinii artmaya
baslasa da genellikle 20 mg/dl seviyelerini pek gegmez.
Yiiksek bilirubin diizeyleri adolesan déneme kadar devam
edebilir. Biyokimyasal olarak hepatik UGT aktivite diizeyleri
Crigler-Najjar Sendromu Tip 1'den ayirt edilemez. Ancak
Tip 1'den farki glinlik uretilen bilirubin miktarinin %50°den
daha azi safraya atilabilir, Ayrica Tip 2 hastalar fenobarbital
tedavisine cevap verir. Bu nedenle fenobarbitale cevap
klinikte Tip 1 ile 2'nin ayriminda kullanilabilir. Crigler-
Najjar Sendromu Tip 2 otozomoal resesif gegis gosterir
ve genetik defekt Tip 1 ile aynidir (2,21,23).

Gegici Ailesel Neonatal Hiperbilirubinemi
(Lucey-Driscoll Sendromu)

Lucey-Driscoll Sendromu nadir gérilen ve ayatin Ik
48 saati igerisinde 20 mg/dl dizeyine g¢ikan
hiperbilirubinemi ile karakterize bir sendromdur. Kan
degisimi yapillmazsa bu bebeklerin cogunda kernikterus
gelismektedir. Hemoliz yoktur ve bebekler bu bulgular
disinda tamamen saglikli gériiniimdedir. Bu yenidogan
ve anelerinin serumunda daha tam tanimlanamamis ve
UGT enzimini inaktive eden yliksek konsantrasyonda bir
inhibitor vardir. Bu inhibitor gebeligin 2. ve 3. trimetresi
boyunca annenin serumunda bulunur. Serumun inhibitér
etkisi dogumla birlikte azalarak postpartum 14. glinde
normale gelir (2).

UZAMIS SARILIKTA YAKLASIM

Uzamis sarilidi olan bir yenidogan bebegin takip ve
tedavisinin planlanabilmesi igin altta yatan nedenin
belirlenmesi gerekir. Buna ragmen olgularin bir gogunda
neden belirlenemez (24). Ilk yapilacak islem
hiperbilirubineminin direkt/indirekt ayriminin yapilmasidir.
Oykii ve fizik muayenede her hangi bir 6zelligi olmayan
(6zellikle gaitasi ve idrari normal renkte olan) bebeklerde
ilk etapta su testler yapiimalidir.

-Serum total, direkt ve indirekt bilirubin
-Kan grubu, direkt coombs

-Tam kan sayimi, retikiilosit, periferik yayma
-Tiroid fonksiyon testleri

-Tam idrar tahlili

-Idrar kiltiirii

Yapilacak olan bu ilk testlere ek olarak tilkemizde
G6PD diizeyininde bakilmasi uygundur. Eger ilk testler
sonrasi direkt bilirubin yiiksekligi yoksa yukaridaki testler
genellikle bebegin takip ve tedavisi icin yeterlidir. Ancak
direkt bilirubin yiiksekligi varsa kolaestaz agisindan bebek
incelenmeli ve spesifik bazi testler yapilmalidir.

-Karaciger fonksiyon testleri
-TORCH serolojisi

-Abdominal ultrasonografi

-Ter testi

-Idrar ve kan aminoasit diizeyleri
-Idrarda rediiktan madde
-Alfa-1-antitripsin diizeyi gibi.

Sivaslh

TEDAViI

Altta yatan esas neden bulunmugsa (bilier atrezi,
hipotiroidi, idrar yolu enfeksiyonu gibi) o nedenin tedavi
edilmesi gerekir. Her hangi bir neden bulunmamigsa ve
anne siitline bagh oldugu diistinliiyorsa bilirubin diizeyleri
norotoksik diizeylere ulasmadan anne siiti ile beslenmeye
ara verilmesi dislnilmemelidir. Sarihdin tedavisi igin
lilkemizde yapilan uygulama Tablo 4'de gosterilen 72.
saat dederleri kullanilarak tedavi sekline karar verilmektedir
(26). Bu degerlere gore bebek kan dedisim sinirini
gegmisse (veya >20mg/dl) hastaneye yatirilir, fototerapi
ve fenobarbital baglanir. Serum bilirubin diizeyleri kontroli
ise guinde bir kez yapilmalidir. Bebek fototerapi sinirini
gecmis ancak kan dedisimi sinirini gegmemigsse,
poliklinikten (ayaktan) fenaobarbital tedavisi (glinde
5mg/kg, ikiye béliinerek) verilerek izlenir. Serum bilirubin
diizey kontrolii 5-7 giin sonra yapilir. Bebegin kan bilirubin
duzeyi fototerapi sinirini gegmemisse herhangi bir sey
yapilmaz, poliklinikten izlenir (25).
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