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OZET

Rotor Sendromu kronik konjuge bilirubin yiksekligi ile seyreden otozomal resesif
gecisli bir bozukluktur. Kendine 6zgl bir semptom veya fizik muayene bulgusu olmayan
bu sendromda karacider fonksiyon testleri de normal bulunur. Eslik eden baska
hastaliklarin varliginda, ayirici tanida zorluklar yasanmaktadir. Burada; konjuge
bilirubin yuksekligi intraabdominal lenfadenopatilerin safra yollarina basisi 6n tanisiyla
klinigimize yollanan, tani zorlugu yasanan ve sonucgta Rotor sendromu ile birlikte
Toksoplazmozis tanisi almis olan bir vaka sunulmustur.

Anahtar sozciikler: Konjuge hiperbilirubinemi, intraabdominal lenfadenopati, Rotor
Sendromu, toksoplazma

SUMMARY

Rotor syndrome is an autosomal recessive disorder presenting with chronic elevation
of the conjugated serum bilirubin fraction. There are no spesific symptoms and physical
examination findings of this syndrome and liver function tests are normal. Differential
diagnosis is difficult in the existence of concomitant diseases. Here; we report a child
with conjugated hyperbilirubinemia though to result from biliary tract compression by
intraabdominal lymphadenopathies. The diagnosis was established as Rotor Syndrome
and Toxoplasma lymphadenitis eventually.

Key words: Conjugated hyperbilirubinemia, intraabdominal lymphadenopathy, Rotor
Syndrome, toxoplasmosis

Konjuge hiperbilirubinemi ayirici tanisinda farkli klinik
ve prognostik Ozellikler gdsteren bircok hastalik yer al-
maktadir. Rotor Sendromu hafif sarilik diginda baska
semptom gostermeyen prognozu iyi, ailevi bir durumdur.
Total bilirubin duzeyleri genellikle 2 ile 7 mg/dL arasinda
seyreder, nadiren 20 mg/dL diizeylerine ulasabilir. Total
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bilirubin yuksekliginin yaridan fazlasini konjuge bilirubin
olusturur. Bu sendroma rastlantisal olarak eslik eden
baska hastaliklarin varliginda tanida karigikliklar yasana-
bilmektedir (1,2). Burada sarilik, halsizlik ve konjuge
bilirubin yiksekligi nedeniyle basvuran, tani zorlugu yasa-
nan bir olgu sunulmustur.
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Yedi yasinda kiz hasta sarilik ve halsizlik yakinmala-
riyla basvurdugu merkezdeki karin ultrasonografisinde
intraabdominal lenfadenopatiler saptanmasi
“obstruktif sarilik” 6n tanisiyla bdlimimize gonderildi.
Sarilik yakinmasinin yeni olmadidi, bebekliginden beri

Uizerine

zaman zaman go6zlerinde sarlik fark edildigi, bagvurduk-
lar saghk kuruluslarindaki tetkiklerinin normal saptanarak
izleme alindigi, son iki haftadir halsizlik ve ara sira karin
agrisi ve idrar renginde koyulasma basladigi saptandi. Oz
ve soy gecmisinde 8zellik bulunmamakta idi. Fizik incele-
mede vicut agirhdr 18,5 kg (10-25p), boy 114 cm (25-
50p), skleralarda ikter saptandi. Diger sistem muayeneleri
olagandi. Bilgisayarli tomografi ile en bliyigu 1 cm ca-
pinda olan mezenterik yerlesimli ¢cok sayida lenfadeno-
patilerin herhangi bir basiya neden olmadigi saptandi.
Enzim immun assay (EIA) yontemi ile (Toksoplasma IgM >
160 IU/mL) serolojik olarak lenfadenopati etyolojisinin
Toksoplasma enfeksiyonu ile iligkili oldugu gosterildi. Total
bilirubin 5,1 mg/dL, direkt bilirubin 3,1 mg/dL, transami-
nazlar, GGT ve alkalen fosfataz, tam kan sayimi normal
sinirlarda saptandi. Hepatobiliyer sintigrafide (1 mCi Tc-
99m Mebrofenin ile) hepatik perflizyonun ve radyofar-
masotik maddenin hepatik ekskresyonunun homojen
olarak azaldigi izlendi (Sekil 1,2). Bu sintigrafi bulgulari
Rotor Sendromu tanisi ile uyumlu idi.

Yirmi dort saatlik idrarda total koproporfirin atiiminin
belirgin olarak arttigi ve koproporfirin | izomerinin toplam
atihmin %80’inden azini olusturdugu saptandi (total idrar
koproporfirini 125,6 pg/gin, koproporfirin 1 77,6 pg/gun,
koproporfirin 111 48,0 pg/gln, koproporfirin | / total idrar
koproporfirini Il 0,61).

Hastanin 3 ay sonraki kontrollinde yakinmalarinin di-
zeldigi, karin ultrasonografisinde mezenterik lenfadenopa-
tilerin tamamen geriledigi tespit edildi.
hiperbiliribinemisinin ise devam ettidi (total bilirubin 3,2
mg/dL, direkt bilirubin 1,8 mg/dL) g6zlendi.

Ihmh  konjuge
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TARTISMA

Rotor Sendromu asemptomatik seyreden, ailevi gegisli,
karacigerin anyon baglayicilar icin hiicre i¢i depolama ka-
pasitesi yetersizligidir. Tedaviye gereksinim gdstermeyen
bu sendromda sarilik émir boyu stirmesine ragmen her-
hangi bir sekilde morbidite ve mortaliteye neden olma-
maktadir (1). Taniya Uriner koproporfirin atiliminin artigi ve
hepatobiliyer sintigrafi bulgulariyla ulasiimaktadir (3-5).

Cocuklarda konjuge hiperbilirubinemi saptandiginda
ayirici tanida bircogu erken tani ve tedavi gerektiren,
morbidite ve mortaliye yol acabilen konjenital, enfeksiyoz,
toksik, metabolik, genetik ve neoplastik nedenler disu-
ndlmelidir (2,6). Bu hastaliklardan kendilerine 6zgu Klinik
ve laboratuvar bulgulari ile kuskulanilarak ileri tetkikler ile
taniya gidilmektedir. Rotor Sendromlu kisilerde rastlantisal
olarak eslik eden hastaliklar konjuge bilirubin yiksekliginin
yaninda ek bulgularina yol agmakta, klinik tabloyu degisti-
rebilmekte ve hekimleri tani koymada zorlayabilmektedir.

Toksoplazma enfeksiyonu mezenterik lenfadenit ne-
denlerinden birisidir (7). Tanisinda siklikla serolojik test-
lerden yararlaniimaktadir (8). Iimmunitesi yeterli hastalarda
toksoplazma enfeksiyonuna bagli, bdlgesel ya da yaygin
lenfadenopatiler ¢ogunlukla vital organ hasarina yol ac-
mamakta ve kendiliginden diizelmektedir (9,10). Bizim
olgumuzda da Rotor sendromu’na eslik eden toksoplazma
enfeksiyonuna bagli mezenterik lenfadenopatiler konjuge
bilirubin ylksekligi ile birlesince basiya bagl tikanma sari-
lig1 ve malignite kuskusuna yol agmisti. Bilgisayarli tomog-
rafi ile safra yollarina basi olmadiginin gdsterilmesi,
hepatobiliyer sintigrafi bulgulari ve idrarda koproporfirin
atilimi ile Rotor Sendromu tanisinin kesinlesmesi, lenfa-
denopati etyolojisinin Toksoplazma enfeksiyonuna bagli
oldugunun gosterilmesi ile olgunun tanisi kondu.

Sonug olarak, konjuge hiperbiliribineminin ayirici tani-
sinda Rotor sendromu’nun disindlmesi ve rastlantisal
olarak eslik eden baska hastaliklarla birlikte oldujunda
tani zorluguna yol acabileceg@i unutulmamalidir.



Konjuge hiperbilirubinemi ve intraabdominal lenfadenopati: Rotor Sendromu, toksoplazmozis birlikteligi 167

- . R,
i by RPANE." » o i LR
v —:f'.,.__’ ,_E‘_..‘r "
] - e

Sekil 1. Hepatobiliyer sintigrafide Tc-99m Mebrofenin anterior perflizyon gorintileri. Hepatik perfiizyonun azaldigi goérdl-
mektedir
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Sekil 2. Hepatobiliyer sintigrafide Tc-99m Mebrofenin
ekskresyonunda homojen olarak azalma gorilmektedir
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