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Neonatal alloimmun trombositopeni ve
parauretral kist birlikteligi
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0ZET

Yenidoganda ciddi trombositopeni nedenlerinden biri de “trombosite 6zgi
alloantijenlerin” sonucunda ortaya ¢ikan neonatal alloimmun trombosito-
penidir (NAIT). NAIT’nin en énemli komplikasyonu, prenatal dénemde de
goriilebilen, hayati tehdit eden intrakraniyal kanamalardir. Tani aile 6ykusti,
klinik bulgular, laboratuvar ve neonatal trombositopeni yapabilecek diger
nedenlerin diglanmasi ile konur. Paratiretral kistler yenidogan kizlarda nadir
gorilen, Gretra agihminin her iki tarafinda olabilen sari-portakal renginde
kistik kitlelerdir. Tanisi gogunlukla atlanmaktadir. Burada, sarilik nedeniyle
takip edilirken rutin incelemelerinde trombositopeni tespit edilerek NAIT ve
paraiiretral kist tanisi alan bir vaka, yenidogan servisinde ¢alisan hekimlere
hem bu konuyu tekrar hatirlatmak, hem de literatiirde bahsedilmeyen NAIT
ile paraiiretral kist birlikteligi ile sunuldu.
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SUMMARY

Neonatal alloimmune thrombocythopenia and congenital parauretral
cyst co-existance

Neonatal alloimmune thrombocytopenia (NAIT) is one of the etiological
factors of severe neonatal thrombocytopenia; it is caused by feto-maternal
incompatibility of “thrombocyte specific alloantigens”. Intracranial hemor-
rhage is the most severe complication of NAIT and it can be seen in the
prenatal period. It is diagnosed by medical history, clinical findings, labora-
tory studies and ruling out the other reasons of neonatal thrombocytope-
nia. Paraurethral cysts are rarely seen yellow-orange color cystic mass and
found at the bilateral urethral meatus. They are usually not recognized. In
the present paper, a newborn baby with indirect hyperbilirubinemia who
was diagnosed incidentally as NAIT and paraurethral cyst at the routine
clinical and laboratory examination is reported. We would like to remind
them to the neonatal health personell again; and present the co-existence of
NAIT and paraurethral cyst.
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Giris

Yenidogan doneminin ciddi trombositopeni ne-
denlerinden olan neonatal alloimmun trombositope-
ni (NAIT) 1000 - 3000 canlt dogumda bir rastlanmak-
tadir. NAIT'nin nedeni “trombosite 6zgii alloanti-
jenlerin” fetomaternal uygunsuzlugudur. En 6nemli
komplikasyonu, prenatal veya postnatal dénemde
goriilebilen ve hayati tehdit eden kalici norolojik
hasara neden olabilecek ciddi intrakraniyal kanama-
lardir. Hastaligin tanisi klinik bulgular, aile 6ykiisi,
laboratuvar ve neonatal trombositopeni yapabilecek
diger nedenlerin dislanmasi ile konulabilir ve serolo-
jik testlerle desteklenir (1).

Paratiretral kist (Skene kanali Kisti) yenidogan kiz
cocuklarinda nadir goriilen konjenital bir anomali-
dir. Gorilme sikligi, 2000-7000 canli dogumda birdir.
fyi prognozludur ve ¢cogu zaman miidahale gerektir-
mez (2).

Neonatal alloimmun trombositopeni, tanist kolay-
likla atlanabilir ve komplikasyonlara sebep olabilir.
Bu vaka sunumunda, sarilik nedeniyle servisimize ya-
tan ve rutin tetkiklerinde trombositopeni tespit edi-
lerek NAIT tanisi alan bir vaka sunuldu; yenidogan
servisinde calisan hekimlere hem bu konuyu tekrar
hatirlatmak, hem de NAIT ile tiretral Kist birlikteligini
paylasmak istedik.

Olgu sunumu

Hastamiz, aralarinda akrabalik bulunmayan 29 ya-
sindaki saglikli baba ile 24 yasindaki saglikli annenin
ikinci gebeliginden, ikinci yasayan olarak, 39 haf-
talik sezeryan ile 2660 gr, 9/10 Apgarla dogdu. Do-
gum sonrasi ilk muayenede sol paratiretral kist tespit
edilen hastaya cocuk cerrahisi tarafindan miidahale
edildi. Hasta dogum sonrasi ti¢ctincii gtinde sarilik fark
edilmesi nedeniyle, fototerapi tedavisi uygulanmak
tizere servise kabul edildi. Hastanin dykiisiinden ge-
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beliginin diizenli doktor kontroliinde oldugu, ailede
kronik hastalik 6ykiisii olmadigi ve annenin ilag kul-
lanim Oykiistiniin olmadig1 6grenildi. Muayenesinde
viicut agirligi 2660 gr, boy: 49 cm, bas cevresi: 35 cm
idi. On fontanel 2x2 cm, arka fontanel kapali, iiret-
ranin sol yaninda paratiretral kiste ait operasyona ait
insizyon skar1 ve ikteri mevcut, diger sistem muaye-
neleri dogal idi. Anne kan grubu: O Rh(+), bebek kan
grubu: B Rh(+) ve direkt Coomb’s testi negatif idi.

Hastanin postnatal ticlincii giinii rutin sarilik in-
celemesinde, tam kan sayiminda Hb: 19.1 gr/d],
WBC: 8700 /mm? trombosit sayisi: 76000 /mm3 idi
ve periferik yaymasinda trombosit tic-dortli kiime-
leri mevcuttu; diger kan elemanlari normal say1 ve
gorltiniimdeydi. Hastanin total bilirubin 15.6 mg/dL,
direk bilirubin 1.0 mg/dL, ALT 12 IU/L, AST 100IU/L
ve diger biyokimyasal parametreleri, idrar muayenesi
ve tiroid fonksiyon testleri, enfeksiyon taramalar ve
kranial ultrasonografisi normal sinirlarda idi. Hasta-
da konjenital enfeksiyonlar (Toxoplazmosis, Rubella,
Cytomegaloviriis, Herpes simpleks) diisiintilerek ya-
pilan calismada, pozitif bir bulguya rastlanmadi. Has-
tanin norolojik muayenesinde siiphe uyandiracak bir
bulguya rastlanmadi. Annenin trombosit sayis1 nor-
mal idi ve gebelik boyunca sorun olmadigi 6grenildi.
Annenin birinci ¢ocugunun dogum sonrasi herhangi
bir sorun yasamadigi ve kan sayimi yapilmadigl 6g-
renildi.

Indirek hiperbilirubinemi nedeniyle fototerapi uy-
gulanirken, hemogram ve periferik yayma kontrol-
lerinde trombositopeninin devam etmesi nedeniyle
alloimmun trombositopeni diistintilerek hastaya 500
mg/kg ‘dan 3 doz IVIG tedavisi uygulandi. Tedaviye
cevap veren hastanin postnatal onuncu gilintinde,
tam kan sayiminda trombosit sayis1 264000 /mm? ve
periferik yaymasinda trombositleri uyumlu oldugu
icin taburcu edildi. Hastanin takibinde trombositleri
normal sinirlarda seyretti.

Tartisma

Beyaz 1rkda serolojik olarak da tanimlanan NAIT
olgularinda birinci siklikta HPA- 1 (%78) ve ikinci
siklikta HPA 5 (%19) alloantijenlerindeki fetomater-
nal uygunsuzluk oldugu gosterilmistir (3). HPA-1a
trombosit tizerinde glikoprotein Illa {izerinde bu-
lunur. NAIT'nin en sik nedeni, Rh - annenin Rh +
bebegindeki fizyopatolojiye benzer sekilde, HPA-1a
negatif annenin, pozitif fetus nedeniyle izoimmiini-
zasyonudur (4). HPA-1a negatif anne HPA-1a pozitif
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bebege hamile ise, yaklasik %10 unda antikor gelis-
mektedir (5). Annede bebeginin trombositlerine karsi
olusan antikorlarin transplasental gecisi ve bebegin
trombositlerinin yikimina neden olmasi NAIT ye yol
acar. Annenin HPA-la’'ya karsi immiinizasyonu en
¢ok dogum sirasinda gerceklesmektedir ve tekrarla-
yan gebeliklerde hastaligin goriilme riski ve siddeti
artmaktadir (6, 7). Bunun yaninda immiin hemolitik
hastaliklardan farkl olarak ilk gebelikte goriilme insi-
dansi ytiksektir (8).

Bu bebekler siklikla petesi, purpura ve agir trom-
bositopeni bulgulariyla tani almaktadirlar ve bunlar
disinda genel olarak sagliklidirlar. Tani diger pato-
lojilerin dislanmas: ile konur. Hipoksi, ates, hepato-
splenomegali, iskelet anomalileri, annede trombosi-
topeni, gecirilmis ITP, SLE ve gebelik toksemisi yoksa
NAIT tanisi kuvvetle diisiniilmelidir. Hastamizda da,
negatif aile hikayesi, normal fizik muayene bulgular1
ve trombositopeni disindaki normal kan elemanlar:
ile normal akut faz reaktanlar1 ve biyokimyasal de-
gerleri gbz oniinde bulundurularak diger sik goriilen
trombositopeni sebepleri ekarte edilmistir.

Tedavi edilmeyen olgularda trombosit sayis1 ilk
birka¢ giin diismeye devam eder, 3-4 hafta icinde
kendiliginden normale doner. NAIT bebekte intrau-
terin ve perinatal donemde kanamalara yol acabilir.
Bunlarin arasinda en onemli olan kanama, yaklagsik
bu bebeklerin %10-20’ sinde goriilebilen intrakrani-
yal kanamalardir (3). Bunlarin %50’si intrauterin do-
nemde gerceklesir. Bu durum hidrosefali, korlik, zi-
hinsel ve bedensel oziirliiliige yol acabilir. Bu neden-
le HPA-1a antikorlar pozitif olan hamile annelerin
bebekleri NAIT yoniinden yakin takibe alinmalidir
ve gerekli olursa tedaviye baglanmalidir. Neonatal al-
loimmun trombositopeniye bagli oldugu disiiniilen
ciddi trombositopeni ve hayati tehdit eden kanamasi
olan hastalara antijen negatif donérden veya anne-
den alinan trombosit siispansiyonu saglanana kadar
trombosit stispansiyonu uygulanabilecegi bildiril-
mektedir. Hastanin trombosit sayisina gore trombo-
sit stispansiyonu verilip verilmeyecegine karar verilir.
Eger aktif kanama yoksa, IVIG veya kortikosteroid
tedavide faydalidir. Hangisinin daha tstiin oldugu
halen tartismalidir (9).

Sundugumuz vaka, sarilik nedeniyle tedaviye alinip,
klinik bulgusu olmayan, rutin tetkikleri sonrasinda
tesadiifen tani1 almis bir NAIT vakasidir. Hastamizda
oldugu gibi bu vakalarinin ¢ogu semptomatik kana-
ma bulgusu olmayan vakalardir ve cogu NAIT tanisi
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alamadan taburcu edilmektedir; dolayis: ile sonraki
gebeliklerin takibi de imkansiz olmaktadir. Halbuki
onceki dogumlarda NAIT hikayesi hem taniy1 kolay-
lastirir hem de prognozu belirler (10). Yenidogan do-
neminde hastaliga yonelik bir tarama programi tartis-
malidir; ¢inkd hastali§in en 6nemli komplikasyonu
olan intrakraniyal kanamanin yarisindan ¢ogunun,
yukarida da belirtildigi gibi, prenatal donemde ger-
ceklestigi kaydedilmistir (3, 11). Bunun yaninda lite-
ratiirde antenatal tarama programinin faydalar lehi-
ne sonuglarin rapor edildigi ¢alismalar bulunmakta-
dir (5, 12).

Paratiretral kist (Skene kanal kisti) tiretra acilimi-
nin her iki tarafinda olabilen sari-portakal renginde
kistik kitledir. Yenidogan doneminde ayirict tanida,
ektopik tireterosel ve imperfore himen diistiniilmeli-
dir. Periiiretral bezlerden olan Skene bezinden kdken
alir ve sebebi bilinmemektedir. Kistler genellikle ken-
diginden iyilesir; biiyime egiliminde olan veya alti
ay sebat eden kistlere miidahale edilebilir. Vakamiza
cocuk cerrahisi tarafindan kistin buytkligi goz oni-
ne alinarak hemen miidahale karar1 verilmistir. Has-
tamizda oldugu gibi, NAIT ile beraberligi konusunda
literatiirde bir kayit bulunmamaktadir. Bu beraberli-
gin bir anlam1 oldugunu diistinmedik.

Sonug olarak burada sundugumuz olgu ile morta-
lite ve morbiditesi yiiksek olan NAIT’ in, yenidogan
doneminde trombositopeni yapan nedenler arasin-
da ayiricl tanida mutlaka akilda tutulmasi gerektigi
ve sonraki gebeliklerdeki riskin vurgulanmas: amac-
lanmistir. NAIT’in goriilme sikligi ve maliyetinin
uzmanlar tarafindan tekrar degerlendirililerek yeni-
dogan doneminde tarama programlar: icine alinabi-
lecegi distinilmelidir. Bunun yaninda NAIT kadar
sik atlanan bir patoloji olan paraiiretral kistlerin de
yenidogan saglik calisanlari tarafindan muayenede
dikkat edilmesi gerekmekttedir.
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