OTOIMMUN HEMOLITIK
ANEMILER

Fatma KEKLIK KARADAG'

Girig

Otoimmiin hemolitik anemiler (OIHA), otoantikor iliskili olarak eritrositlerin
yikiminin artmasi ve normal eritrosit yasam suresinin kisalmasi ile meydana ge-
len anemilerdir. OIHA’ lerin yarisindan fazlasinda altta yatan, tetikleyici bir se-
bep (otoimmiin hastalik, enfeksiyon, malignite ve ilaclar gibi) bulunmakta ve
sekonder OIHA olarak adlandiriimaktadir. Herhangi bir sebep bulunmaksizin go-
riilen OIHA'’ ler ise primer veya idiopatik OIHA olarak adlandirilirlar. Primer OIHA
sebepleri ve ozellikleri Tablo-1 de 6zetlenmistir.

Epidemiyoloji

OIHA, gorece nadir bir hastalik olup tahmini insidans eriskinde yilda 100.000
kiside 1-3 iken cocuk ve ergenlerde bir milyonda 0,2-1’ dir (1, 2). Sekonder OIHA
gorilme sikligi eger tetikleyici neden sistemik lupus eritematozus (SLE) ise ka-
dinlarda erkeklerden daha fazla; kronik lenfositer [6semi (KLL) ise erkeklerde
kadinlardan daha fazladir. Primer OiHA ve Evans sendromunun gériilme sikligi
ise tipik olarak kadinlarda daha fazladir.

Patogenez

Eritrosit membranina otoantikorlarin baglanmasi ve kompleman birikimi ile
hemoliz gerceklesir. Hemoliz; dolasimda eritrositlerin direkt olarak yikimi (int-
ravaskiler hemoliz) ya da dalak ve/veya karacigerde makrofajlardan tarafindan
eritrositlerin yikimi (ekstravaskiler hemoliz) sonucunda gerceklesir. Eritrositlere
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Evans Sendromunda Tedavi

Evans Sendromunda tedavi sicak antikorlu OiHA veya ITP tedavisi gibidir. Ste-
roid tedavisine daha direnglidirler ve splenektomiye yanit daha dustiktir. ikinci
secenek olarak immunsupresif ajanlar distntlmelidir. Rituksimab tedavi sece-
neklerinden biri olup hem eriskin hem de ¢ocuk yas grubunda etkilidir. Tekrar
eden ve ciddi vakalarda kok hiicre nakli yiiksek mortalite ve morbiditeye ragmen
tedavi segenegi olabilir.

Sonu¢

OIHA tanisi, klinik ve laboratuar verilerinin birlikte degerlendirilmesiyle ko-
nulmaktadir. Sicak antikorlu ve ilag iliskili OIHA durumlarinda viicut sicakliginda
antikor tespit edilir iken soguk OIHA ve PSH durumlarinda 0-4 °C’ de antikorlara
rastlanir. Nadiren de olsa hastalarda hem sicak hem soguk tip otoantikor gelise-
bilecegi akilda tutulmalidir. Altta yatan sekonder nedenler OiHA tanisi dogrulan-
diktan sonra mutlaka arastrilmahdir. Lenfoproliferatif hastaliklar etiyolojide rol
oynayan en sik nedendir. Tedavi gerekliligi olan hastalarda steroid, splenektomi
ve immunsupresif ajanlar kullaniimaktadir.
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