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Kell subgrup uyusmazhigina bagli immiin hidrops fetalis: ki
vaka takdimi
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SUMMARY: Unsal Y, Bozkaya D, Ciki K, Yurdakdk M. (Department of Pediatrics,
Hacettepe University Faculty of Medicine, Ankara, Turkey). Immune hydrops
fetalis due to anti-Kell antibodies: Report of two cases. Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Dergisi 2018; 61: 19-22.

The most common cause of immune hydrops fetalis is Rhesus immunization.
Due to closely monitored pregnancies and anti-D immune prophylaxis during
pregnancy in developed countries, the frequency of hydrops fetalis secondary
to Rh immunization has decreased and subgroup incompatibility has gained
importance. Kell subgroup is the most common subgroup and anti-Kell
antibodies are one of the common causes of fetal and neonatal immune
hydrops and anemia. This paper will be presenting two cases of immune
hydrops fetalis caused by Kell subgroup incompatibility.
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OZET: immiin hidrops fetalisin en sik nedeni Rh immiinizasyonudur.
Giiniimiizde gebeligin yakin izlemi ve gebelikte yapilan immiinprofilaksi
dolayisiyla ozellikle gelismis iilkelerde Rh immiinizasyonuna ikincil hidrops
fetalis ve anemi siklig1 azalmigsken minor kan grubu uyusmazliklarina ikincil
hemolitik anemilerin 6nemi artmistir. Kell subgrubu en sik karsilasilan minor
kan grubudur ve anti-Kell antikorlar1 fetal donem ve yenidogan donemindeki agir
antikor iligkili anemi ve hidrops vakalarinin en sik karsilasilan nedenlerindendir.
Bu makalede anti-Kell antikorlarina bagli immiin hidrops goriilen iki vaka
takdim edilmistir.

Anahtar kelimeler: yenidogan, Kell subgrubu, hidrops fetalis.

Fetus ve yenidoganin hemolitik hastalig:
perinatal mortalite ve morbiditenin 6nemli
bir nedenidir.! Perinatal mortalitenin %3’iinii
olusturan hidrops fetalisin insidansi 1/2,500-
1/3,700 arasindadir. Fetus ve yenidoganin
agir hemolitik hastalilarinin ¢ogu D antijenine
karsi immiinizasyon ile goriilmekle birlikte
mindr kan grubu uysmazliklar: da yenidoganin
hemolitik hastaligina neden olabilir.? Annenin
bebegin antijenlerine karsi duyarli hale
gelmesi, anneye gebelik Oncesi kan grubu
uyumu olmayan kan transfiizyonu yapilmasi
ya da daha biiylik oranda annenin 6nceki
gebeliklerinde goriilen fetomaternal kanama ile
olur. Giinlimiizde gebeligin yakin izlemi ve Rh
immiinizasyonunu engellemek icin gebelikte
yapilan immiinprofilaksi dolayisiyla 6zellikle
gelismis tilkelerde Rh immiinizasyonuna ikincil
hidrops ve anemi siklig1 azalirken, minor

kan grubu uyusmazliklarina ikincil hemolitik
anemilerin 6nemi artmistir.3 Kell subgrubu
en sik karsilasilan minor kan grubudur ve
anti-Kell antikorlar1 fetal dénem ve yenidogan
doénemindeki agir antikor iliskili anemi ve
hidrops fetalis vakalarinin yaklasik %10’unu
olusturur.#> Bu makalede anti-Kell antikorlarina
bagli immiin hidrops goriilen iki vaka takdim
edilecektir.

Vaka Takdimleri
Vaka 1

Otuz yedi yasindaki annenin besinci
gebeliginden ikinci yasayan olarak 31 hafta fetal
distres nedeniyle 2400 gr sezaryen ile dogan
erkek bebegin birinci dakika Apgar skoru dort
olarak degerlendirildi. Morarmasi gerilemeyen,
spontan solunumu olmayan ve bradikardik olan
hasta entiibe edildi. Gebeligin 25. haftasinda
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yapilan fetal ultrasonografide asit, sol kalp
bosluklarinda genisleme saptanmasi, karin
cevresinin biiyiik olmasi, karin derisinde 6dem
nedeni ile hidrops fetalis 6n tanisi yakin
izlenen ilerleyen gebelik haftalarinda anemi
tespit edilen hastaya dort kez intrauterin
transfiizyon yapildi. Gebelik 6ncesinde yapilan
incelemelerinde hepatit B ve rubella igin
asilt oldugu bilinen, parvovirus IgM antikoru
titresi normal olarak saptandi. Herhangi bir
hastalig1 olmayan annenin gebelik sirasinda
tarama testinin anne yasi nedeniyle yiiksek
risk olmasi nedeni ile yapilan fetal karyotip
analizi 46 XY olarak saptandi.

Aralarinda akrabalik bulunmayan kan gruplari
A Rh pozitif olan anne ve babanin birinci
cocuklarinin 17 yasinda saglikli oldugu, ikinci
¢ocuklarinin yasamin birinci haftasinda biiyiik
arter transpozisyonu nedeniyle 6ldiigii; tiglincii
gebeligin 23. haftada hidrops fetalis nedeniyle,
dordiincii gebeligi ise 12. haftada abortus
ile sonuglandig1 6grenildi. Hastanin ilk fizik
muayenesinde II/VI sistolik ifiirlim, belirgin
karin distansiyonu, kosta altinda 4 cm ele
gelen karacigeri ve yaygin intraabdominal sivi
saptandi. Yeterli ventilasyon saglanabilmesi icin
dogumhane kosullarinda parasentez yapilarak
300 ml swv1 bosaltildi. Kan grubu A Rh pozitif,
direkt Coombs testi pozitif, hemoglobin 9.6 g/
dl ve total biliriibin 2.4 mg/dl olarak bulunmasi
izerine hastaya anemi diizeltici kan degisimi
yapildi. Kan degisimi sonrast hemoglobin degeri
13.9 g/dl olarak saptandi. Hidrops fetalis
etiyolojisine yonelik, TORCH ve parvovirus
serolojileri, olas1 metabolik hastaliklar acisindan
idrar ve kan amino asit analizleri normal
oldugu tepit edildi. Direkt Coombs pozitif
olmasi nedeni ile yapilan subgrup analizinde
annenin Kell negatif, bebegin ise Kell pozitif
oldugu saptandi. Dogum sonrasi anne kanindan
yapilan indirekt Coombs testi pozitif olarak
goriildii. Yogun bakim {initesine entiibe olarak
kabul edilen hastanin oksijen ihtiyacinin %40
lizerinde olmas1 ve 20 giin siireyle mekanik
ventilator destegi ile izlenen hastanin izlemde
tekrar kan degisim ihtiyaci olmadi. 52. giiniinde
oksijen destegi ile taburucu edildi.

Vaka 2

Yirmi dort yasindaki anne aday1 gebeligin
27. haftasinda yapilan fetal ultrasonografide
karinda yaygin asit ve kardiyak bosluklarda
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genisleme, fetal ekokardiyografide kardiyomegali
saptanmasi iizerine hidrops fetalis 6n tanisiyla
yakin izleme alindig1 6grenildi. Hidrops fetalis
etiyolojisini arastirmak iizere gdnderilen
TORCH ve parvovirus serolojileri negatif,
fetal karyotip analizi 46 XY olarak bulundu.
Annenin kan grubunun A Rh pozitif, babanin
kan grubunun A Rh pozitif, intrauterin
bakilan fetus kan grubunun A Rh pozitif
oldugu goriildii. Anneden gonderilen indirekt
Coombs testinin pozitif oldugunun saptanmasi
tizerine, subgrup uyusmazlik agisindan anneden
gonderilen antikor tarama testinde annenin Kell
antikorunun negatif oldugu, fetusun ise pozitif
oldugu saptandi. ilerleyen gebelik haftalarinda
fetusta anemi tespit edilmesi nedeni ile dort
kez intrauterin transfiizyon yapildi. Herhangi
bir hastaligi bulunmayan annenin ikili ve tglii
tarama testleri normal olarak degerlendirildi.
Aralarinda akrabalik bulunmayan anne-babanin
ti¢ yasinda saglikli erkek ¢ocuklar1 vardi; abortus
ve kiiretaj 6ykiisii bulunmamaktaydi. Gebeligin
34. haftasinda sezaryen ile 2540 gr dogan
erkek bebek yakin izlem amaciyla yenidogan
yogun bakim iinitesine kabul edildi. Fizik
muayenesinde II/VI sistolik iifiirtim duyuldu.
Karacigeri kosta altinda 4 cm palpe edildi.
Ik incelemelerinde total biliriibin 3.0 mg/dl,
hemoglobin 10.4 gr/dl bulundu. Aneminin
diizeltilmesi i¢in parsiyel kan degisimi yapildi.
Kan degisimi sonras1 bakilan hemoglobin 13.5
gr/dl di. Tekrar kan degisimi ihtiyaci olmayan
hastanin TORCH ve parvovirus serolojileri,
olas1 metabolik hastaliklar agisindan idrar ve
kan amino asit analizleri normal sinirlarda
oldugu tespit edilen hastanin 48. saatinde
bakilan hemoglobin degeri 15 gr/dl ve en
yiiksek bilirtibin degeri 4.2 mg/dl olmasi
tizerine kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

Tartisma

Hidrops fetalis ultrasonogrofik olarak en az
iki viicut boslugunda sivi toplanmasi (plevral
eflizyon, perikardiyel efiizyon, asit) veya karin
duvari ve sacli deride ciddi 6dem (=5 mm) ve
bir viicut boslugunda sivi toplanmasi olarak
tanimlanir.® Asit en sik bulgu olmakla beraber
plasental kalinlasma ve polihidroamniyoz da
bulgulara eslik edebilir.” Hidrops fetalis ayirici
tanisinda immiin ve non-immiin hidrops fetalis
ayirimini yapmak ilk basamagi olusturur.
Non-immiin hidrops fetalis anne dolasiminda
antikor olmaksizin bu bulgularin varligi ile tani
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alir; nedenleri arasinda hemoglobinopatiler,
kromozom anomalileri, kardiyovaskiiler ve
torasik hastaliklarla, metabolik hastaliklar ve
intrauterine enfeksiyonlar bulunur.6 2018 yilinda
hastanemizden yayinlanmis olan ¢alismada
1980-2015 yillar1 arasinda 4377 otopsi yapilan
bebek retrospektif olarak incelenmis, 179’unda
hidrops fetalis saptanmis, bunlarin % 15.6’sinin
immiin hidrops fetalis oldugu belirtilmistir.?

Annenin dolasimina fetal eritrosit ve trombosit
gecisi fetal eritrosit veya trombositlere 6zgl
immiin reaksiyona neden olabilir.? Eritrositler
tizerinde hemolitik anemiye neden olabilecek
270 tane antijen grubu vardir.® Immiinolojik
olarak en 6nemlileri ABO grubu, Rh (CDE)
grubu, Lewis, Kell, Duffy, Kidd, MNS, Lutheran
ve Diego antijen gruplaridir. Olusan antikorlar
IgG tipindedir ve plasentadan gegebilirler. Bu
nedenle annenin ABO, Rhesus, Kell, Duffy,
Kidd veya diger kan grubu antijenlerine baglh
immiinizasyonu fetal anemi, hidrops fetalis ve
fetal oliimlere yol acabilir.

Kell immiinizasyonu, fetal ve yenidogan
hemolitik hastaliginin seyrek rastlanilan
nedenlerinden birisi olmasina ragmen, immiin-
hidrops fetalisin Rh alloimmiinizasyonundan
sonra karsilasilan en sik nedenidir. Toplumda
dogurgan yastaki hasta grubunda anti-Kell
antikor sikligi, anti-D antikorlarinin sikliginin
%60’1 kadar olmasina ragmen, anti Kell
antikorlarina bagli hemolitik hastalik gelisim
siklig1 anti-D’ye bagli gelisen hemolitik hastalik
sikliginin ancak %3’ kadardir.12 Fetal donem
ve yenidogan dénemindeki agir antikor iliskili
anemi ve hidrops vakalarinin yaklasik %10’unu
Kell iliskili immiinizasyonu olusturur.%>
Ingiltere’deki 6lii dogumlarda milyonda iki
sikliginda goriilmektedir.® Kell antijenleri
fetal eritrositlerde gebeligin 12. haftasinda
olusmaya baslar. Kell immiinizasyonunun klinik
bulgular1 ise 18. hafta gibi erken intrauterin
dénemde saptanabilir ve hizli gelisen agir fetal
anemiye neden olabilir.!! Kell immiinizasyonun
gelistigi vakalarin %80’ninde neden olarak
daha 6nce yapilan kan transfiizyonlar1 oldugu
gosterilirken, bir 6nceki gebelige bagh
immiinizasyonun seyrek oldugu belirtilmistir.!
Rh-rh uygunsuzlugunda fetal aneminin nedeni
Rh antikorlarinin plasentadan gecip fetal
eritrositlerin hemolizine neden olmasidir.®
Buna karsilik anti-Kell antikorlarinin fetal
anemiye artmis hemoliz yoluyla degil, eritroid
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progenitor hiicreleri baskilayip eritroid seri
hiicrelerinin yapimini azaltarak neden oldugu
gosterilmistir. Hemoliz, fetal aneminin ana
nedeni olmadig: icin bu hastalarda indirek
hiperbilurbinemi erken dénemlerde goriilmez ve
amniyon stvisinda biliriibin diizeyleri diistiktiir.
Bizim iki hastamizda da kord kanindan biliriibin
degerlerinin ve hemoglobin degerlerinin diisiik
oldugu goriildii. Bu nedenle iki hastamiza da
klasik Rh-rh uyusmazliginda uygulanan cift
hacimli kan degisimi yerine anemi diizeltici
kan degisimi uygulandi. Rh/rh uyusmazliginin
tersine anti-Kell antikorlarinin anne serumunda
ve amniyon sivisindaki diizeyleri fetal aneminin
derecesi ile iliskili bulunmamistir.?

Immiin hidrops fetalis ve non-immiin hidrops
fetalis ayirici tanisi her zaman kolaylikla
yapilamayabilir. Altgrup uyusmazliklarinda
direkt Coombs testi %33 oraninda pozitif
saptanmaktadir.’ Direkt Coombs testinin
negatif olmasi uyusmazlik olmadiginin kesin
bir gostergesi degildir. Kan grubu uyusmazligi
olmayan ve agir fetal ve yenidogan déneminde
anemiyle giden hastalarda minor kan grubu
uyusmazliklarini ve biiyiik oranda Kell altgrup
uyusmazliklarini akilda tutmak onemlidir.
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