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Sarilik, bilirubin metabolizmasi veya atilim bozuklugundan kaynaklanan cilt ve
skleradaki sarimsi renk degisikligidir. Konjiige olmamais (indirekt) bilirubin he-
moglobin yikiminin atik tiriiniidiir ve karaciger tarafindan alinarak Uridin difos-
foglukuronat glukuronosiltransferaz (UGT) enzimi tarafindan konjuge bilirubine
donistiirtlir. Konjuge bilirubin suda ¢oziiniir ve viicuttan safrayla atilir (1,2,3) .

Indirekt hiperbilirubinemi ¢ocuklarda daha sik goriiliir ve genellikle eritrosit
stabilitesi ve yasam siiresiyle iligkili hastaliklardan veya bilirubini konjuge eden
enzim UGT'deki kusurlardan kaynaklanir. Bilirubin agir1 iretimi, hepatik biliru-
bin aliminda bozulma, hepatik bilirubin konjugasyonunda sorun gibi ii¢ temel
patofizyolojik mekanizmadan biri veya birkagina bagli olarak indirekt hiperbili-
rubinemi gelisir (Sekil 1) (4,5,6).

Yenidogan doneminden sonra, konjuge olmayan (indirekt) hiperbilirubinemi-
nin en yaygin nedenleri, bilirubin asir1 iiretimi ile sonuglanan hemolitik stiregler-
dir. Bilirubin agir1 iiretimi, ekstravaskiiler veya intravaskiiler hemolize veya bazen
anormal eritropoeze bagli olarak hemoglobinin asir1 ytkimina bagli olarak gelisir.
Karaciger fonksiyonunun normal oldugu hastalarda karaciger, asir1 bilirubinin et-
kin bir sekilde konjugasyonunu ve ekskresyonunu saglar. Sonug olarak, hemolizin
neden oldugu serum bilirubin konsantrasyonu nadiren 4 mg/dL'yi geger (6,7,8).

Genellikle kalitsal eritrosit hastaliklarinda (hemoglobinopatiler, eritrosit
membran defektleri, eritrosit enzim eksiklikleri vb.), otoimmiin ve mikroanjiyo-
patik hemolitik anemilerde itravaskiiler hemoliz; hipersplenizm veya dokulara
kanin ekstravazasyonu durumunda ekstravaskiiler hemoliz s6zkonusudur. Mega-
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olur. Paroksismal intravaskiiler hemoliz, hemoglobiniiri ve karin ve sirt agrilari
geceleri daha sik goriiliir. Kemik iligi yetmezligi ve venéz tromboz egilimi diger
sik goriilen klinik bulgularidir (46,47).

Sonug olarak; yenidogan déneminden sonra, bilirubin asir1 tiretimi ile sonug-
lanan hemolitik hastaliklar, en sik goriilen sarilik nedenleridir. Bu durumlarda
konjuge olmayan (indirekt) hiperbilirubinemi goriiliir. Ekstravaskiiler veya int-
ravaskiiler hemoliz veya bazen anormal eritropoeze bagli olarak hemoglobinin
asir1 yikimi bilirubinin agir1 iiretimine neden olur. Karaciger fonksiyonunun nor-
mal oldugu hastalarda karaciger, asir1 bilirubini etkin bir sekilde konjuge eder
ve ekskresyonunu saglar. Intravaskiiler veya ekstravaskiiler hemolize neden olan
konjenital veya kazanilmis hematolojik hastaliklar ¢ok ¢esitlidir. Hemoliz, eritro-
sit membrani, hiicre iskeleti, enzim veya hemoglobin defektleri gibi korpiiskiiler
anormalliklerden; veya immiin veya immiin olmayan mekanizmalari igeren eks-
trakorpiiskiiler anormalliklerden kaynaklanabilir. Hemolize bagli olarak eritrosit
omrii 120 giinliik normal siirenin altina iner. Hemolitik anemiler diisitk hemog-
lobin seviyesi, retikiilosit sayisindaki artis ve indirekt hiperbilirubinemi ile seyre-
der. Klinik olarak kendini sinirlayan hastaliklardan, hayat: tehdit edebilecek agir
seyire kadar degiskenlik gosterebilir.
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