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Agir anemiya ila daxil olmus xastads klinik slamatlori uygun galmayon qliikoza 6-fosfat
dehidrogenaza fermentinin defisiti askarlanmmsdir. Usaqda qrup va Rh iizra uygunsuzluq

olmamasina baxmayaraq batndaxilindo doliin hidropsu inkisaf

etmis vo dolo 3 dofo

eritrositar Kiitld kociiriilmiisdiir. Bu klinik miisahidoda asas sababin (Bart Hb) hemoqlobinoz
oldugu haqqinda fikir yaramir. Katamnestik olaraq galacokds diaqnozun tasdiqlonmasi iiciin
bu xastays genetik vo hemotoloqun konsultasiyasi maslohat goriiliir.

Acar sozlor: HB Bart, talasssemiya major, fetal hidrops

Anemiya zamanit hemogqolobinin soviyyas-
si, eritrositlorin miqdari, hemotakrit xeyli
azalmis olur. Yenidogulmuslarda Hb-160 q/l-
don, eritrositlar 3x10*-don az olarsa,anemiya
haqqinda fikirlosmok lazimdir.

Etiologiyasina goéro posthemolitik, post-
hemorragik vo aplastik vo ya hipoplastik ane-
miyalar ayird edilir.

Neonatal dovrdo olan anemiya halo botn-
daxilinds olarkon dolds bas vermis hemolizdon
irali golo biloer. Bu Rh vo ABO sistemi uygun-
suzlugu naticesinds izoimmunizasiyadan, talas-
semiyanin homoziqot formasindan (Alfa talas-
semiya major) va bir sira agir batndaxili infek-
styalarin naticesinds yarana bilar.

Alfa talassemiya major-hemoglobin mole-
kulunda 4 alfa globin allelinin hamisinin dele-
siyaya ugramasi vo ya inaktiv olmasi natice-
sindo alfa globulin zoncirinin sintez olun-
mamasi ilo naticolonan hemogqlobinopatiyadir.
Bu hemoglobina BartHb deyilir. Bart hemoq-
lobin oksigeni toxumalara ¢otin verir. Alfa
zoncirin sintezinin pozulmast hidrops fetaliso
sobab oldugundan bu doéllerin yagamagi miim-
kiin deyil [5]. Dorin fetal anemiya vo hipok-
siyaya miidaxilo edilmazso, botn daxilinds (vo
ya dogusdan sonra) dol (usaq) tolof olur. Belo
usaqlarda fetal qganin 80-90%-ni Hb Bart toskil
edir. Xostonin yasamasi {iglin dogulandan sonra
davamli olaraq qan kogiirtilmalidir .9gor miida-
xilo edilmoazsa, hom anada hamds do6lds bir sira
patologiyalara sabab ola biler.

Dolds agir botndaxili anemiya naticesinds
irok catigmazligi, yayilmis 6dem, assit, skelet
vo kardiovaskulyar sistemde deformasiyalar
geyd olunur.
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Anada preeklampsiya, polihidroamnion, ga-
naxma, anemiya, sepsis noticasinds ciftds pato-
loji doyisiklik miigahids oluna bilor [1,2,4-6].

Bu xostolordo diagnoz HGB-nin elektro-
farezi vo genetik miiayino vasitosilo qoyulur.
Fetal hidrops anemnezi olan anada prenatal
dovrdo kordosentez (19-21-ci hoafto) ve amneo-
sentez (15-17-ci hofta) yolu ilo oldo edilmis
niimunolordo miiayinoe aparilmalidir. Homginin
9-12 hofto kimi erkon dévrlarde CVS-Chorion
Villus Sampling (xorion xovlarinin biopsiyasi)
yolu ilo DNT olds edib diagnoz qgoymaq miim-
kiindiir [7,8].

Buna misal olaraq miisahidomizds olan xas-
toni diqqgstinizo catdirmaq istoyirik. Xosta X
(xostolik tarixi N 7218). Anamnezdon molum
olurki ananin 27, atanin 28 yas1 var. 7 ildir ki,
nigahdadirlar, qohum deyiller. Usaq ananin IV
hamilsliyi IIT keysariyys kasiyindondir. Hazirda
I usagm 6 yas1 var, saglamdir. II hamilolik 2 il
intergenetik intervaldan sonra bas vermisdir.
Dogus 39-cu hoftado keysariyya kasiyi ilo olub.
Usaq neonatal dévrdo Rh uygunsuzluq sababilo
bas vermis sariligdan tolof olub. III hamilalik IT
hamilalikdon 2il sonra bas verib. 7-8-ci hoftada
doliin inkisafdan qalmasi sobabils siini abort
aparilib. IV hamilolikdon oavval ana profilaktik
4 ay fol tursusu gobul edib. Hamilsliyin 24-cii
haftasinds batndaxili hidrops vo anemiya (HGB
17g/1) olub. Ana va usaq eyni qrup Oof3 (I) vo
rezus (Rh-) mansubiyyatlidir. Bu halda uygun-
suzluq olmadigindan konfilikt ehtimali yoxdur.
Anemiyanin korreksiyast mogsadilo batndaxi-
lindo dolo 3dofo (24, 27, 32-ci hoftolordo)
gankogiirmo omoliyyatt icra olunub. Axirinci
gankdciirma omeliyyatindan 4 hafto sonra(36-c1
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hoftodo) dogus vaxtindan qabaq keysoriyyo
kasiyi ilo olub.

1 ayinda tokrar usagin doguldugu klinikaya
miiraciot ediblor. Milayino zamani usaqda agir
anemiya (HGB 52q/l1) askar edildiyindon xosto
K.Forocova adma Elmi Todqiqat Pediatriya
Instutuna géndarilib. Ambulator miiayina zama-
n1 xastonin dori Ortliyili vo selikli gisalart koskin
avazimis, tonoffiisii sortlogsmis, hor iki torofdo
oturtliir,iirok tonlar1 karlasib, Ps 160-dir. Qarin
yumsagq, qaraciyor vo dalaq sllonmir. Qasiqistii
nahiyodo O0dem var. Baxis zamam osas diq-
getimiz anemiyanin sababine  yonoldi vo
diagnozu doqiqglosdirmak {igiin hoyati gostoris
olsa da gan koglirmeni 1-2 saathiq miiayinlorin
aparilmasmadok toxiro saldiq. Xosto ganin
miiayinasi ticiin Hematologiya vo Transfuziolo-
giya inustutuna gonderildi. Miayinado (Bers-
teynin keyfiyyot metodu) qlikkoza-6 fosfat
dehidrogenaza fermentinin defisiti askarlandi.
Lakin xostodo hemoliz klinikasinin (sidikda
eritrosit, hepatosplenomeqaliya) vo anamne-
zinin yani, usaqda provakasiyaedici faktorlarin
(koskin respirator virus infeksiyasi, tempera-
turun yiiksolmosi, hor hansi bir dorman pre-
paratlarinin gobulu) olmamasi bizdo bu istiqa-
motdo siibho yaratdigindan odobiyyat arasdir-
mast apardiq. Anemiyalarm ana batnindo hid-
rops veran va fetal 6liimla naticalonan alfa talas-
semiya major diaqgnozunu toxmin etdik.

Bu xostalorda qliikkoza-6 fosfat dehidoge-
naza fermentinin defisiti “ yalan¢1 miisbat” vo
ya miistorok olaraq rast golino biloar.

Miisahidomizda olan xasto 10.11.2017-ci il
tarixindo hematologiya inustutunda miiayi-
nadon sonra giiniin 2-ci yarist olduguna gora
gan kogiirmoni icra etmek mogsadilo ETPI-nun
ARITS-no qgobul olunub. Xostoyo eritrositar
kiitlo (15ml/kq) kogiiriildii vo 11. 10. 2017-ci il
tarixindo Q-6FD-aza fermentinin defisiti diag-
nozu ilo yenidogulmuslarin patologiyast sobo-
sino kogliriildii. Xostoyo asagidaki miiayinolor
olundu:

Qanin iimiimi analizi: HGB-52¢/I, HCT-15,
4%, MCV-80 fl, MCH-27 pg, MCHC-
33,8g/dL, RDWSD-35, RDW-CV-12, 5, WBC-
49.

Sidiyin timumi analizi: patoloji doyisiklik
geyd olunmur.
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Qanm biokimyovi analizi: Ca-1,88mmol/I,
Mg-0,57mmol/Il, CI-96,7mmol/l, K-4,5 mmol /I,
Na-136mmol/l, gliikoza-3,9mmol/l. Zardabda
domir-4mmol/l, iimumi domir baglama qabiliy-
yati-84mmol/l, gizli domir baglama qabiliyyati-
80mmol/l, transferrinin doyma omsali-4,76%,
timumi ziilal-54,7q/l.

Qanin seroloji miiayinasi: Oaf(l), Rh(-)
monfi.

Abdominal USM-ds garaciyar vo dalaq nor-
mal Olglidedir, digor daxili tizvlerds patoloji
dayisiklik izlonmadi.

Neyrosonoqrafik miiayino zamani exo-
struktur doyisiklik izlonmadi.

EXO kardiografiyada: patoloji axintilar
izlonmadi.

Rentgenoloji milayinads iirok sorhadlori bir
gador genislonib.

13.10.2017 tarixindo gqanin imiimi miiayi-
nasindo HGB 120qg/1 oldu. 14.10.2017 tari-
xindo xosto yaxsilasma ilo eva yazildi. Dari vo
selikli qisalar1 c¢ohrayi, iirok tonlar1 aydin,
tonoffiisii normal, har iki torafdo otiiriiliir, qarin
yumsaq, qaraciyor vo dalagq ollonmir. Evo
yazilarkon valideynlors xastodo batn daxilinds
oldugu kimi yenidon anemiyanm tokrarlana
bilacayi ehtimali oldugu bilirildi vo sahs pediat-
rmin nazarati ilo yanasi diagnozun doqgiqglos-
dirilmasi {iglin genetik vo hematoloqun kon-
sultasiyast maslohot goriildii. Q-6FD ilo bagh
maslohatlor verildi.

Xostonin katamnestik miisahidosini  apa-
rarkon aydm olur ki, usaq bizim tévsiyyomizo
miivafiq olaraq hematoloqun nozaratinds olub.

Usagim hoyatinn  2-ci aylhiginda tokrar
Q6FD-aza fermentinin aktivliyi doyerlondiri-
lorkon gostaricilor normal olmusdur. Oslindo
Q6FD-aza fermentinin diizglin qiymotlon-
dirilmasi neonatal dovrdon sonra aparilmalidir.

Usaga 2 ayligindan baslayaraq hematoloq
fol tursusu, B qrup vitaminlar, Fe preparati toyin
etmigdir.

Xasto 2 ay 10 giinliiyiindo bizim stasionara
yenidon anemiya ilo bagl daxil olur. Qanin
imumi miayinasinds : HCB — 52 g/I, eritrosit -
2,20, trombosit-200,000, leykosit-6,0.

USM-do qaraciyar vo dalag normal Olgii-
dodir, diger daxili orqanlarda patologiya
1zlonmadi.
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SUMMARY

THE DEVELOPMENT OF FETAL HYDROPS DUE TO ANEMIA
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II Childrens’ diseases department of Azerbaijan Medical Universityl,
Scientific-Research Institute of Pediatrics named after K.Y.Farajova?

Keywords: HB Bart’s, thalassemia major, hidrops fetalis.

The deficiency of the enzyme glucose 6-phosphate dehydrogenase (not peculiar clinical signs)
was discovered in admitted patient with acute anemia. Despite the absence of group and rhesus
incompatibility, an intrauterine hydrops developed and the erythrocyte mass was transfused into
patient three times. The reason for this was hemoglobinosis (Hb Barts) that the child was discharged
from the hospital under the control of a hematologist and genetics. Confirming the diagnosis in the
future is very important.
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