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ÖZET 
Rotor Sendromu kronik konjuge bilirubin yüksekliği ile seyreden otozomal resesif 
geçişli bir bozukluktur. Kendine özgü bir semptom veya fizik muayene bulgusu olmayan 
bu sendromda karaciğer fonksiyon testleri de normal bulunur. Eşlik eden başka 
hastalıkların varlığında, ayırıcı tanıda zorluklar yaşanmaktadır. Burada; konjuge 
bilirubin yüksekliği intraabdominal lenfadenopatilerin safra yollarına basısı ön tanısıyla 
kliniğimize yollanan, tanı zorluğu yaşanan ve sonuçta Rotor sendromu ile birlikte 
Toksoplazmozis tanısı almış olan bir vaka sunulmuştur. 
Anahtar sözcükler: 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 ayırıcı tanısında farklı klinik 

ve prognostik özellikler gösteren birçok hastalık yer al-

maktadır. Rotor Sendromu hafif sarılık dışında başka 

semptom göstermeyen prognozu iyi, ailevi bir durumdur. 

Total bilirubin düzeyleri genellikle 2 ile 7 mg/dL arasında 

seyreder, nadiren 20 mg/dL düzeylerine ulaşabilir. Total 

bilirubin yüksekliğinin yarıdan fazlasını konjuge bilirubin 

oluşturur. Bu sendroma rastlantısal olarak eşlik eden 

başka hastalıkların varlığında tanıda karışıklıklar yaşana-

bilmektedir (1,2). Burada sarılık, halsizlik ve konjuge 

bilirubin yüksekliği nedeniyle başvuran, tanı zorluğu yaşa-

nan bir olgu sunulmuştur. 
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Yedi yaşında kız hasta sarılık ve halsizlik yakınmala-

rıyla başvurduğu merkezdeki karın ultrasonografisinde 

intraabdominal lenfadenopatiler saptanması üzerine 

“obstruktif sarılık” ön tanısıyla bölümümüze gönderildi. 

Sarılık yakınmasının yeni olmadığı, bebekliğinden beri 

zaman zaman gözlerinde sarılık fark edildiği, başvurduk-

ları sağlık kuruluşlarındaki tetkiklerinin normal saptanarak 

izleme alındığı, son iki haftadır halsizlik ve ara sıra karın 

ağrısı ve idrar renginde koyulaşma başladığı saptandı. Öz 

ve soy geçmişinde özellik bulunmamakta idi. Fizik incele-

mede vücut ağırlığı 18,5 kg (10-25p), boy 114 cm (25-

50p), skleralarda ikter saptandı. Diğer sistem muayeneleri 

olağandı. Bilgisayarlı tomografi ile en büyüğü 1 cm ça-

pında olan mezenterik yerleşimli çok sayıda lenfadeno-

patilerin herhangi bir basıya neden olmadığı saptandı. 

Enzim immun assay (EIA) yöntemi ile (Toksoplasma IgM > 

160 IU/mL) serolojik olarak lenfadenopati etyolojisinin 

Toksoplasma enfeksiyonu ile ilişkili olduğu gösterildi. Total 

bilirubin 5,1 mg/dL, direkt bilirubin 3,1 mg/dL, transami-

nazlar, GGT ve alkalen fosfataz, tam kan sayımı normal 

sınırlarda saptandı. Hepatobiliyer sintigrafide (1 mCi Tc-

99m Mebrofenin ile) hepatik perfüzyonun ve radyofar-

masotik maddenin hepatik ekskresyonunun homojen 

olarak azaldığı izlendi (Şekil 1,2). Bu sintigrafi bulguları 

Rotor Sendromu tanısı ile uyumlu idi.  

Yirmi dört saatlik idrarda total koproporfirin atılımının 

belirgin olarak arttığı ve koproporfirin I izomerinin toplam 

atılımın %80’inden azını oluşturduğu saptandı (total idrar 

koproporfirini 125,6 µg/gün, koproporfirin I 77,6 µg/gün, 

koproporfirin III 48,0 µg/gün, koproporfirin I / total idrar 

koproporfirini III 0,61).  

Hastanın 3 ay sonraki kontrolünde yakınmalarının dü-

zeldiği, karın ultrasonografisinde mezenterik lenfadenopa-

tilerin tamamen gerilediği tespit edildi. Ilımlı konjuge 

hiperbilirübinemisinin ise devam ettiği (total bilirubin 3,2 

mg/dL, direkt bilirubin 1,8 mg/dL) gözlendi. 

TARTIŞMA 

Rotor Sendromu asemptomatik seyreden, ailevi geçişli, 

karaciğerin anyon bağlayıcılar için hücre içi depolama ka-

pasitesi yetersizliğidir. Tedaviye gereksinim göstermeyen 

bu sendromda sarılık ömür boyu sürmesine rağmen her-

hangi bir şekilde morbidite ve mortaliteye neden olma-

maktadır (1). Tanıya üriner koproporfirin atılımının artışı ve 

hepatobiliyer sintigrafi bulgularıyla ulaşılmaktadır (3-5). 

Çocuklarda konjuge hiperbilirubinemi saptandığında 

ayırıcı tanıda birçoğu erken tanı ve tedavi gerektiren, 

morbidite ve mortaliye yol açabilen konjenital, enfeksiyöz, 

toksik, metabolik, genetik ve neoplastik nedenler düşü-

nülmelidir (2,6). Bu hastalıklardan kendilerine özgü klinik 

ve laboratuvar bulguları ile kuşkulanılarak ileri tetkikler ile 

tanıya gidilmektedir. Rotor Sendromlu kişilerde rastlantısal 

olarak eşlik eden hastalıklar konjuge bilirubin yüksekliğinin 

yanında ek bulgularına yol açmakta, klinik tabloyu değişti-

rebilmekte ve hekimleri tanı koymada zorlayabilmektedir. 

 Toksoplazma enfeksiyonu mezenterik lenfadenit ne-

denlerinden birisidir (7). Tanısında sıklıkla serolojik test-

lerden yararlanılmaktadır (8). İmmunitesi yeterli hastalarda 

toksoplazma enfeksiyonuna bağlı, bölgesel ya da yaygın 

lenfadenopatiler çoğunlukla vital organ hasarına yol aç-

mamakta ve kendiliğinden düzelmektedir (9,10). Bizim 

olgumuzda da Rotor sendromu’na eşlik eden toksoplazma 

enfeksiyonuna bağlı mezenterik lenfadenopatiler konjuge 

bilirubin yüksekliği ile birleşince basıya bağlı tıkanma sarı-

lığı ve malignite kuşkusuna yol açmıştı. Bilgisayarlı tomog-

rafi ile safra yollarına bası olmadığının gösterilmesi, 

hepatobiliyer sintigrafi bulguları ve idrarda koproporfirin 

atılımı ile Rotor Sendromu tanısının kesinleşmesi, lenfa-

denopati etyolojisinin Toksoplazma enfeksiyonuna bağlı 

olduğunun gösterilmesi ile olgunun tanısı kondu. 

Sonuç olarak, konjuge hiperbilirübineminin ayırıcı tanı-

sında Rotor sendromu’nun düşünülmesi ve rastlantısal 

olarak eşlik eden başka hastalıklarla birlikte olduğunda 

tanı zorluğuna yol açabileceği unutulmamalıdır.  
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Şekil 1.   Hepatobiliyer sintigrafide Tc-99m Mebrofenin anterior perfüzyon görüntüleri. Hepatik perfüzyonun azaldığı görül-
mektedir 
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Şekil 2. Hepatobiliyer sintigrafide Tc-99m Mebrofenin fonksiyon görüntüleri. Radyofarmasotik maddenin hepatik 
ekskresyonunda homojen olarak azalma görülmektedir 
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