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OZET

Hemokromatoz; nadir giriilen, etyolojisi bilinmeyen retikuloendotelyal sistemde demir artisi olmadigi
halde; karaciger, pankreas, kalp ve endokrin organlarda demir depolanmasi ile karakterize olan bir
klinik antitedir. Karaciger hemanjiomlari; 6 aydan dnce sarilik, kusma ve diyare gibi belirtiler ile or-
taya gtkan ve bazen sadece batin ¢evresinde artis ile semptom veren bir klinik tablodur.

Anahtar kelimeler: Hepatosplenomegali, direkt hiperbilirubinemi, trombositopeni, hemanjioendoteli-
oma, hemokromatoz.
SUMMARY
A NEWBORN WITH HEMANGIOENDOTHELIOMA
Hemochromatosis is a rare condition with unknown etiology. Although there is no iron storage in the
reticuloendothelial system, the disease’s characterized by iron storage in liver, pancreas, heart and
other endocrin glands. Liver hemangiomas present itself with symptoms such as icterus, vomiting, and

diarrhea. Sometimes increase in the abdomen circumference is the only sign.

Key words: Hepatosplenomegaly, direct hyperbilirubinemia, trombocytopenia, hemangioendothelio-
ma, hemokromatozis.

GIRIS unutulmamast gerektigini diisiiniilerek sunul-
mustur.

Hemanjioendoteliomalar erken siit ¢ocuklugu OLGU SUNUMU
doneminde hepatik vaskiiler tiimdorlerin en sik
goriilen tipidir. Laboratuvar bulgular olarak Ug giinliik erkek hasta. Sarilik, kusma, yiizde
derin anemisi, sarilig1 trombositopenisi, fizik kanama odaklar1 ve ishal yakinimlan ile
muayenesinde ciltte yaygin ikteri olan, hepa- klinigimize getirildi. Anamnezde yakinimlari-
tosplenomegalisi bulunan yapilan karaciger nin birinci giin ortaya ¢iktig1 ve iigiincii giine
biyopsisinde hemanjioendotelioma ve hemok- kadar arttig1 6grenildi.
romatoz tespit edilen yenidogan olgumuz; sik
gorillmeyisi, sariliklarin verifiye edilmesinde Prenatal ve natal ykiisiinde 6zellik olmayan

olgumuz 40 haftalik bir hamilelik sonrasi 24
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yasindaki gravida 2, parite 1 anneden spontan
vajinal yol ile 2700 gr. agirhiginda dogmus
olup, soy geg¢miste bir 6zellik saptanmamugtir.
Fizik muayenesinde; genel durumu orta, agla-
ma (+),tonus iyi ve aktivitesi yeterli, yiiziinde
petesi ve ekimozlar mevcut, solunum seslerini
dinlemekle bilateral olarak normal alindi. Kar-
diyovaskiiler sistem muayenesinde; oskiiltas-
yonda tiim odaklarda 2/6 siddetinde sistolik
ifiirim duyuluyordu. Batin muayenesinde
midklavikuler hatt1i 5-6 cm gegen hepa-
tomegali ile kot kenarim1 4-5 cm gegen
splenomegali saptandi. Genitoiiriner sistem
muayenesinde inguinal hemi ve hidrosel
saptandi.  Norolojik  muayenesi  normal
degerlendirildi. Her iki iist ve alt ekstremiteleri
dogal goriiniimde idi.

Laboratuar bulgularinda; Hb: 8.4 gr/dl, Hct:
%26.1, BK: 17.600/mm?, trombosit sayisi:
29.000/mm’ bulundu. Periferik yaymada ani-
zasitoz, poikilositoz, hipokromi (+++) saptandi
ve trombosit goriilmedi. Kan biyokimyasinda
glisemi 22 mg/dl, Na: 138 mEq/L, K: 5.6
mEq/L, total Ca: 7.4 mg/dl, kreatinin: 2.3
mg/dl, D. Bil.: 9.7 mg/dl, ind. Bil.: 9.7 mg/dl,
idi. Karaciger fonksiyon testlerinde SGOT:
141 IU/L, SGPT: 64 1U/L, ALP: 87 1U/L, Urik
Asit: 14.2 mg/dl, gibi yiiksek diizeylerde bu-
lundu. CRP 12 mg/dl, idi. -Bogaz kiiltiirlerinde
Escherichia coli, konjunktiva kiiltiiriinde Stap-
hylococcus saphropticus; gobek kiiltiirtinde
gram (-) bakteri, ikinci kan kiiltiiriinde Staphy-
lococcus aureus iiredi. Idrar tetkikinde biliru-
bin (++), lirobilinojen (+) ve gaitada gizli kan
(+) idi. Ayirici tanida intrauterin enfeksiyonlari
elimine etmek i¢cin TORCH IgG ve IgM deger-
lerine bakildi. Enfeksiyonu dogrulayacak bir
deger elde edilemedi. HbsAg (-) bulundu. Alfa
1 antitripsin 4.25 gr/L (N: 1.43-4.40 gr/L) idi.
Kanama zamani: 5°, pihtilagsma zamani: 3°, PT:
12 sn., PTT: 30 sn. tespit edildi.

TARTISMA

Hastamiza 6n tani olarak TORCH enfeksiyonu,
sepsis, kolestatik sarilik, galaktozemi, neonatal
hepatit ve alfa-1 antitripsin eksikligi diisiiniildii
(8,9).

Yenidoganda TORCH diisiindiiren rubellaya
sekonder g6z bulgular1 katarakt, korneada
bulaniklik, retina pigmentasyonu hastamizda
tespit edilemedi. Ayrica sitomegaloviriisii
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destekleyecek  mikrosefali, periventrikiiler
kalsifikasyon olmamasi yaninda, purpurik
dokiintiileri, sag inguinal hemni ve hidrosel ve
kan transfiizyonlarina ragmen devam eden
trombositopeni tespit edildi. Sifiliz agisindan
incelendiginde osteokondrit, periostit, egzama-
toid cilt dokiintiileri, mukokiitan6z cilt lezyon-
lar1 yoktu. Herpes enfeksiyonlarini diisiindii-
recek cilt vezikiilleri, konjonktivit ve akut
santral sinir sistemi bulgular1 mevcut degildi.
Biitiin bunlara ilaveten TORCH ile yapilan
1gM c¢alismalar1 (-) olarak bulunmus, kranial
US de normal olarak rapor edilmistir. Yapilan
g6z konsiiltasyonu sonucunda pozitif hicbir
bulguya rastlanmadigindan TORCH tanisindan
uzaklasildi (8,9).

Yogun anemi ve sarilig1 olan yenidoganda he-
moliz de goriilebilir. Ancak hastamizda trom-
bosit diizeyi ¢ok diisiik (29.000/mm?>) olup
neonatal trombositopeni diisiiniildii ise de kara-
ciger biyopsisini sonucunda bu tanidan da
uzaklasildi (3).

Neonatal hepatit tanisindan hepatit markerleri-
nin miispet bulunamamasi nedeni ile uzaklasil-
d1 (8,9).

Hastamizda fizik muayene bulgularindan; kus-
ma, sarilik, diyare, anemi, dokiintiilerin olmasi,
galaktozemiyi diisiindiirmekle birlikte go6zle-
rinde kataraktin olmayisi, idrarinda rediiktan
maddelerin bulunmayisi, siitle beslenme ile
tablo arasinda baglantinin olmamasi sonucu
galaktozemiden de uzaklasildi (8,9).

Tripsin ve diger proteolitik enzimlerin inhibi-
torii olan alfa-1 antitripsin eksikligi ihtimali
tani olarak diisiiniilmiis ise de alfa-1 antitripsin
degerinin normal diizeyde olmasi alfa-1 antit-
ripsin eksikligi tanisindan da uzaklasildi (8,9).

Yapilan batin ultrasonografisi ve hepatobilier
sintigrafide safra yollarinda antresi ile uyumlu
bulgular saptanmadi (3, 8, 9). Tiim viicut ront-

"~ gen incelemeleri ve kranial ultrasonografi

normal olarak degerlendirildi. Hepatobilier sin-
tigrafide karacigerde parankim hasari gézlenip,
safra yollar1 agik olarak izlendi ve atrezi
bulgusuna rastlanmadi.

Yapilan tim bu incelemelere ragmen tani
konulamayinca karaciger biyopsisi yapilmasi
kararlastirilarak, biyopsi sonucunda hemanjio



endotelioma, hemakromatoz grade 4 olarak
rapor edildi (1-3,8,9).

Hastanin tedavisinde sefotaksim + ampisina ile
baslandi. 6. giin hemokiiltiirde gram (-) basil
tirediginden antibiyotik kombinasyonu
seftazidim + gentamisin olarak degistirildi.
Anemi ve trombositopeniyi tedavi etmek
amaciyla taze kan tranfiizyonu ve intravenoz
immiinglobulin, taze dondurulmus plazma
transflizyonu uygulandi.

Karaciger biyopsisi yapildiktan bir hafta sonra;
akut renal yetersizlik gelisti. Sivi yiiklemeleri
ve medikal tedaviye yanit alinamadi. Kardiyo-
vaskiiler kollaps sonucu exitus oldu.

Nadir goriilen, etyolojisi bilinmeyen fatal bir
hastalik olan neonatal hemokromatoz retikulo-
endoteial sistemde demir artisi olmadigi halde
karaciger, pankreas, kalp ve endokrin organlar-
da demir depolanmasinda artis ile karakterize-
dir. (1-3).

Yenidogan prematiir veya SGA ’Ii olabilir.
Plasenta biiyiiktiir. Hepatomegali, hipoglisemi,
hipoproteinemi, hipoalbuminemi, hiperbilirubi-
nemi ile seyreden progresif fatal bir tablo
goriiliir (1, 3).

Koagiilopati siklikla K vitamini veya plazma
tedavisine pek yanit vermez ise de hastamizin
besinci giin gbvdesinde olusan yaygin makiiler
dokiintiileri olusmasi, enjeksiyon yerindeki
kanamalarinin uzun siirmesi nedeni ile 1 mg K
vitamini ve 10 mg/kg taze donmus plazma
verdikten sonra kanamalari durmus ve
dokiintiileri azalmistir (3,7).

Bunun yani sira diger bulgulardan hepato-
megali, hipoglisemi, hipoproteinemi, hiperbili-
rubinemi, hipoprotrombinemi, hipoalbumin-
emisinin olmast neonatal hemokromatozis
tanisini destekler 6zellikteydi (1, 2).

Karaciger hemanjiomlar: ise siklikla 6 aydan
once belirti verir. Ilk semptomlar sarilik,
kusma veya diyare olabilirken bazi infantlarda
semptom olmadan sadece batin g¢evresindeki
artis olabilir. Hastamizda bu bulgularla
klinigimize bagvurmustu (3-7).

Abdomenin radyoniiklit incelenmesinde ve
tomografik incelemede karaciger dokusundaki
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defekt gosterilebilir (3-7). Hastamiza yapilan
hepatobilier sintigrafisinde karaciger parankim
hasari saptanmistir.

Hemanjioendoteliomada; hepatik anjiyografide
anormal vaskiiler yapi, kan incelemesinde
trombositopeni ve hemoliz ve bunlara ait klinik
bulgular gézlenir. Trombositopeni ve anemi,
hemolizin devam etmesi nedeniyle tranfiizyon
ile diizeltilemez (3-7).

Hastamiza da hastanede kaldig: siire icerisinde
mubhtelif defalar kan verilmesine ragmen trom-
bosit ve eritrosit degerleri yiikseltilememistir.

Sonu¢ olarak hepatosplenomegalisi, direkt
hiperbilirubinemisi olan hastalarda; enfeksiyon
hastaliklari, metabolik hastaliklar, kolestatik
hastaliklar ve diger 6n tanilar disiiniilmekle
beraber tani  konulamayan  durumlarda
karaciger biyopsisinin mutlaka yapilmasi
gerektigi diistiniilmiistir.
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