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KRONIK BACAK ULSERLERI ILE SEYREDEN HEREDITER
SFEROSITOZLU BIR OLGU SUNUMU
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Meliha NALCACI**, Murat DILMENER *

OZET

Herediter sferositoz, eritrosit membran defektine bagll herediter bir hemolitik anemi nedenidir,
Komplikasyon olarak aplastik, megaloblastik veya hemolitik krizler, kolelitiazis, hemokroma-
toz. ve kronik dermatit geligebilir. Kronik bacak iilserleri, hemolitik anemilerde goriilebilen ve
herediter sferositozda da nadir kargilagilan bir durumdur, Yazimizda tekrarlayan bacak iilserie-
ri ile bagvuran ve erigkin yagta tanisi konmug herediter sferositozlu bir olgunun bu nadir pre-

zentagyonu ve tedavi yaklagiml tartigilmigtir,
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GIRIS

Herediter sferositoz, degisen agirlikta hemo-
litik anemi, periferik kan yaymasinda sfero-
sitoz, eritrosiderin ozmotik frajilitesinde ar-
tig ve splenektomiye iyi yanit vermesiyle ka-
rakterize olan bir hastaliktir. Nesilden nesile
otozomal dominant olarak aktarilir. Resessif
gecis veya yeni geligen mutasyonlar da bil-
dirilmigtir. Patogenezden eritrosit membra-
nmi olugturan iki Snemli protein olan spekt-
rin ve/veya akrin defekti sorumludur (), Ne-
redeyse tiim olgularda spektrin defekti var-
ken, yaklagik %50 olguda akrin defekti bu-
lunur. Major klinik bulgular; anemi, spleno-
megali ve sariliktir. Safra kesesi pigment
taglarina bagli kolesistit ataklan da goriilebi-
lir (U, Hastaligin seyri sirasinda hemolitik,
aplastik ve-megaloblastik krizler goriilebilir
(®. Orak hiicreli anemideki goriilen kronik
bacak iilserleri, herediter sferositozda nadir-
dir ('3, Genelde tam ¢ocuklukta konulurken
klinik olarak agir olmayan vakalar erigkin
yasta da taninabilirler. Tedavi olarak sple-
nektomi, hemolizi ve anemiyi ortadan kaldi-
rir ancak membran defektine bagh sferositler
ortadan kalkmaz (¢3), Bu yazida nadir bir

klinik prezentasyon olan kronik bacak iilser-
leri ile erigkin yasta tanis1 konmug bir here-
diter sferositozlu olgu sunulmustur.

VAKA TAKDIMI

Otuzdokuz yasinda bayan hasta, yaklagik
yirmi yildir var olan, ancak son bir yilda ar-
tan halsizlik, kolay yorulma, bag donmesi,
garpnt1 yakinmalanna ek olarak son 3-4 yil-
dir her iki bacak 6n yiizde ii¢-dort ayda bir
tekrarlayan ve takiben birkag hafta iginde
kendiliginden iyilesen bacak yaralan sika-
yetleri ile poliklinifimize bagvurdu. Daha
once demir eksikligi anemisi tanisi ile oral
demir tedavisi baglanan hastanin, benzer gi-
kayetleri olan aile fertleri olmadig1 dgrenil-
di. Fizik muayenesinde; solukluk, subikter,
Tansiyon arteriel: 100/60 mmHg, nabiz da-
kika sayisi: 109/ritmik, Traube alami kapali
ve 2 c¢cm kadar agrisiz bir splenomegalisi
saptandi. Her iki bacak on yiizde ve lateral
malleol iizerinde, bazilan hiperpigmente ve
nedbe dokulart ile iyilesmis iilsere lezyonlar
vardl. Sol bacak 6n yiiziinde sinirlan belir-
gin, piiriilan veya ser6z akinsi olmayan,
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Resim 1. Her iki bacak &n yiizde ve lateral malleol
tizerinde, bazilar hiperpigmente ve nedbe dokulan ile
iyilesmis iilsere lezyonlar, Sol bacak Gn ylizlinde sene-
lart belirgin, pitriilan veya serdz alinsl olmayan, yakla-
stk 3 cm ¢apll iilsere lezyon.

yaklasik 3 cm ¢apl iilsere lezyonu vardi
(Resim 1).

Laboratuar incelemelerinde 16kosit: 5200
mm?, Hb: 8.2 gr/dl, Htc: % 27, MCV: 98 fl,
MCHC: 30.3 gr/dl, trombosit: 225 000/mm?
glukoz: 83 mg/dl, BUN: 11 mg/dl, kreatinin:
1.0 mg/dl, AST: 29 U/L, ALT: 25 U/L,
GGT: 23U/L, LLDH: 682 U/L,, CK: 255 U/,
total bilirubin: 2.98 mg/dl, indirekt bilirubin:
2.23 mg/dl, sedimentasyon: 21 mm/saat, de-
mir: 50 pg/dl, total demir baglama kapasite-
si: 310 ng/dl, ferritin: 66 ng/ml, folik asit:
10.4 ng/ml, Vit B12: 2927 pg/ml, Hb A2
%2.2 olarak saptandi. Tiroid bezi disfonksi-
yonu olabilecegi diigliniilen hastada T3: 0.3
ng/ml, FT4: 6.3 pmol/ml,
TSH: 16.46 mlU/L, anti-

L-thyroxine baglandi. Vendz sisteme yonelik
yapilan bilateral alt ekstremite doppler USG
tetkiki normal bulundu. Yapilan periferik
yayma incelemesinde sferositler oldugu gé-
riildii. Indirekt hiperbilirubinemisi ve LDH
yiiksekligi olan hastamin, retikiilosit degeri
de %8.4 saptaminca, hemolitik anemi neden-
leri aragtirlmaya baglandi. Bu laboratuar
bulgulan ile demir eksiklifi anemisi ve tala-
semi minor tanilarindan uzaklagildi. Coombs
testi de negatif saptanan hastanin osmotik
fragilite testi ise pozitif bulundu. (Resim 2).
Anemi, splenomegali, indirekt hiperbiliriibi-
nemi, retikiilositoz, sferositoz, kronik bacak
iilserleri ve pozitif osmotik fragilite testi so-
nuglari ile birlikte hastamiza herediter sfero-
sitoz tanist konuldu.

Semptomatik olan hastamiza splencktomi
yapimasi planlandi. S. pneumoniae, H. inf-
luenzae ve N. Meningiditis asilar1 uygulan-
diktan sonra, splenektomi operasyonu yapil-
di. Patolojik incelemede, beyaz pulpada
marjinal zon hiperplazisi, kirmizi pulpada
staz diginda bir 6zellik saptanmadi. Operas-
yon sonrasinda herhangi bir komplikasyon
geligmeyen hastamizin, birinci ayindaki de-
gerlendirmesinde 16kosit: 6780 mm3, Hb:
10.3 gr/dl, Het: %33, MCV: 86 fl, trombosit:
460 000/mm? olarak saptand:, Hastanin ope-
rasyon {ncesi bacak 6n yiiziindeki ilserleri
pigmentasyon bnakan bir nedbe dokusu ile
tamamen iyilesti ve izlem boyunca yeni ba-
cak yaralarimn geligmedigi gézlendi.

Resim 2. Pozitif osmotik fragilite tes(.

TPO: 790 IU/ml olarak bu-

lundu. Tiroid hormonlari-
mn digikligi, TSH, CK,
MCYV yiiksekligi ile beraber
anti-TPO .pozitifligi ile
Hashimoto tiroiditine bagh
hipotiroidi diigiiniilen has-
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Herediter sferositoz, eritrosit membran de-
fektine bagli otozomal dominant gegigli
{%80), kronik hemolitik anemi nedenlerin-
den biridir (I, Tani genelde ¢ocukluk déne-
minde konur ve aile anamnezi tanida yar-
dimcidir, Bazen tani erigkin yasa kadar geci-
kebilir. Eritrosit membraninm 6nemli prote-
inlerinden olan spektrin ve akrin defekti ne-

deniyle, eritrositler daha sferik ve daha az’

deforme olabilen hiicreler haline gelirler. Bu
nedenle dalaktan gegemeyen ve dalak kan
damarlarinda sekestre olan defektif eritrosit-
ler, ekstravaskiiler hemolize ugrayarak mak-
rofajlar tarafindan fagosite edilirler. Bagka
bir aile anamnezi olmayan hastamizda, here-
diter sferositoz hafif bir anemi ile seyretmig
ve ancak erigkin yagta bacak iilserlerinin tet-
kiki sirasinda tani konulabilmigtir, Esas ola-
rak orak hiicreli anemi seyrinde daha sik bil-
dirilen malleoller iizerindeki kronik bacak
ilserlerine, herediter sferositozda da nadiren
kargilagilir 12)_ Sferositoza bagl kapiller do-
lagim bozuklugu, sferositlerden oksijen sah-
mmmin azalmasi ve yetersiz kanlanan cilt
bolgesinin anoksiye ve travmaya agik olmas:
patogenezde 6nemli rol oynar 4. Bununla
beraber hastada saptanan Hashimoto hipoti-
roidisinin de kapiller dolagimdaki yavagla-
maya, aneminin derinlesmesine, yara iyiles-
mesindeki gecikmeye, halsizlik, yorgunluk
gibi semptomlarin daha da artmasina neden
oldugu da diigiiniilmektedir. Kronik hemoli-
tik anemilerdeki bacak iilserleri siklikla me-
diai mallcol civarinda olur, lateral malleol
lokalizasyonu oldukga nadirdir ). Kronik

hemolitik anemilerdeki bacak iilserleri 6zel-
likle splencktomi sonras iyilesme gésterirler
ve tekrarlamazlar ®. Hastamizda 6n planda
temiz tabanli, agnli, kronik bacak iilserleri
ile bagvurmug ve yapilan aragtirmalarda he-
rediter sferositoz tanis1 konmugtur. Leishma-
niasis, mantar ve bakteri infeksiyonlan, dia-
betes mellitus, porfiria, radyasyon, arteriove-
néiz yetersizlik, talasemi, Tayang sendromu
ve orak hiicreli anemi ekarte edildi. Aynica
splenektomi sonrasi var olan iilserlerin kay-
bolmas: ve izlem boyunca yeni iilser olma-
masi1 herediter sferositoza bagh hemolitik
anemi zemininde geligmig bacak iilserleri ol-
dugunu desteklemekteydi. Kronik bacak iil-
serleri olan anemik olgularda, altta yatabile-
cek bir vaskiiler nedeni saf dig1 ettikten son-
ra, akla bu vakada oldugu gibi etyolojide he-
molitik anemilerden, herediter sferositozun
da gelmesi gerektigi kanisindayiz. Bu vakayi
gzelligi nedeniyle yayimlamay1 uygun gor-
diik.
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