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Sarılık, bilirubin metabolizması veya atılım bozukluğundan kaynaklanan cilt ve 
skleradaki sarımsı renk değişikliğidir. Konjüge olmamış (indirekt) bilirubin he-
moglobin yıkımının atık ürünüdür ve karaciğer tarafından alınarak Uridin difos-
foglukuronat glukuronosiltransferaz (UGT) enzimi tarafından konjuge bilirubine 
dönüştürülür. Konjuge bilirubin suda çözünür ve vücuttan safrayla atılır (1,2,3) .

İndirekt hiperbilirubinemi çocuklarda daha sık görülür ve genellikle eritrosit 
stabilitesi ve yaşam süresiyle ilişkili hastalıklardan veya bilirubini konjuge eden 
enzim UGT'deki kusurlardan kaynaklanır. Bilirubin aşırı üretimi, hepatik biliru-
bin alımında bozulma, hepatik bilirubin konjugasyonunda sorun gibi üç temel 
patofizyolojik mekanizmadan biri veya birkaçına bağlı olarak indirekt hiperbili-
rubinemi gelişir (Şekil 1) (4,5,6).

Yenidoğan döneminden sonra, konjuge olmayan (indirekt) hiperbilirubinemi-
nin en yaygın nedenleri, bilirubin aşırı üretimi ile sonuçlanan hemolitik süreçler-
dir. Bilirubin aşırı üretimi, ekstravasküler veya intravasküler hemolize veya bazen 
anormal eritropoeze bağlı olarak hemoglobinin aşırı yıkımına bağlı olarak gelişir. 
Karaciğer fonksiyonunun normal olduğu hastalarda karaciğer, aşırı bilirubinin et-
kin bir şekilde konjugasyonunu ve ekskresyonunu sağlar. Sonuç olarak, hemolizin 
neden olduğu serum bilirubin konsantrasyonu nadiren 4 mg/dL'yi geçer (6,7,8).

Genellikle kalıtsal eritrosit hastalıklarında (hemoglobinopatiler, eritrosit 
membran defektleri, eritrosit enzim eksiklikleri vb.), otoimmün ve mikroanjiyo-
patik hemolitik anemilerde itravasküler hemoliz; hipersplenizm veya dokulara 
kanın ekstravazasyonu durumunda ekstravasküler hemoliz sözkonusudur. Mega-
1	 Uzman	Doktor	SBÜ	Ankara	Çocuk	Sağlığı	ve	Hastalıkları	Hematoloji	Onkoloji	EAH, 

arzu.erdem@gmail.com



Sarılıklı Hastaya Multidisipliner Yaklaşım

- 212 -

olur. Paroksismal intravasküler hemoliz, hemoglobinüri ve karın ve sırt ağrıları 
geceleri daha sık görülür. Kemik iliği yetmezliği ve venöz tromboz eğilimi diğer 
sık görülen klinik bulgularıdır (46,47).

Sonuç olarak; yenidoğan döneminden sonra, bilirubin aşırı üretimi ile sonuç-
lanan hemolitik hastalıklar, en sık görülen sarılık nedenleridir. Bu durumlarda 
konjuge olmayan (indirekt) hiperbilirubinemi görülür. Ekstravasküler veya int-
ravasküler hemoliz veya bazen anormal eritropoeze bağlı olarak hemoglobinin 
aşırı yıkımı bilirubinin aşırı üretimine neden olur. Karaciğer fonksiyonunun nor-
mal olduğu hastalarda karaciğer, aşırı bilirubini etkin bir şekilde konjuge eder 
ve ekskresyonunu sağlar. İntravasküler veya ekstravasküler hemolize neden olan 
konjenital veya kazanılmış hematolojik hastalıklar çok çeşitlidir. Hemoliz, eritro-
sit membranı, hücre iskeleti, enzim veya hemoglobin defektleri gibi korpüsküler 
anormalliklerden; veya immün veya immün olmayan mekanizmaları içeren eks-
trakorpüsküler anormalliklerden kaynaklanabilir. Hemolize bağlı olarak eritrosit 
ömrü 120 günlük normal sürenin altına iner. Hemolitik anemiler düşük hemog-
lobin seviyesi, retikülosit sayısındaki artış ve indirekt hiperbilirubinemi ile seyre-
der. Klinik olarak kendini sınırlayan hastalıklardan, hayatı tehdit edebilecek ağır 
seyire kadar değişkenlik gösterebilir.
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