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KALITSAL HEMOLITIK
ANEMILERIN
SINIFLANDIRILMASI

Ferah TUNCEL'

Giris

Hemolitik anemiler; eritrositlerin kendilerine ait yapisal degisiklikleri nedeni
ile veya eritrosit disi nedenlere bagh olarak normal yasam sirelerinin kisalmasi
ile ortaya c¢ikan anemi tablosudur. Normal sartlarda eritrositlerin yasam siresi
120 gindir. Hemolitik anemilerde ise bu sire kisalmistir. Kemik iligi, eritrosit
yikimina yanit olarak eritropoietik aktivitesini 6-8 kat arttirabilir. Bu sekilde erit-
rosit yapimi artarak periferdeki yikimi telafi edebilir (1, 2). Bu nedenle ¢ogu za-
man eritrosit yapim ve yikim arasinda denge korunur ve eritrosit &mri 30 glinilin
altina dismedigi stirece bu denge nedeni ile anemi ortaya ¢ikmaz (3). Bu durum
“kompanse hemolitik anemi” seklinde tanimlanir. Eritrosit yikiminin artmasi ile
kompansasyon kapasitesi asilir ve anemi, sonrasinda da buna bagli klinik bulgu-
lar ortaya gikar. Bu durum “hemolitik anemi” olarak tanimlanir (2).

Genel Siniflama

Hemolitik anemilerin siniflamasinda farkh parametreler dikkate alindiginda
cesitli sekillerde siniflandirilabilir. Klinik ve laboratuvar bulgularinin ortaya ¢i-
kis suiresi dikkate alindiginda “akut” ve “kronik” seklinde siniflanirken, anemi-
nin olusma mekanizmasi esas alindiginda ise eritrosit yapi bozukluguna bagh
oldugunda “intrakorpiiskiiler hemolitik anemi”, eritrosit disi nedenlere bagl
oldugunda “ekstrakorpiiskiiler hemolitik anemi” seklinde siniflanir (2). Gene-
tik nedenler ile eritrositlerin kendi biinyelerindeki kusurlara bagli olarak yasam
stresinin kisalmasi ile anemi olustugunda “kalitsal”, dis etkenler nedeni ile
eritrositlerin normalden kisa slirede pargalanmasi s6z konusu ise “edinsel” ta-
nimlamasi uygun olacaktir (3). Her iki durumda da hemoliz ya dolasimda (intra-
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4. Alfa talasemi major (—/—): Dort alfa geninde kismi veya tam delesyon ya da
fonksiyon kaybi sonucu olusur. Bu hastalar hidrops fetalis nedeniyle genellik-
le intrauterin hayatta kaybedilirler (24).

Sonu¢

Hemolitik anemiler; cesitli nedenlerle eritrositlerin normal yasam sireleri-
nin kisalmasi ile ortaya g¢ikan anemi tablosudur. Siniflama; farkli parametreler
dikkate alindiginda cesitli sekillerde yapilabilir. Klinik ve laboratuvar bulgularinin
ortaya ¢ikis stiresi, aneminin olusma mekanizmasi, genetik nedenlerin varlik du-
rumu gibi parametreler esas alinarak siniflama yapilabilir. Hemolitik anemilerin
siniflandirilmasi yalnizca anemiye neden olan parametrelerin ortaya ¢ikmasini
degil, ayni zamanda hastaligin tani ve tedavisinin planlanmasinda da esas ola-
caktir. Hastalar farkl klinik formlar ile prezente olabilecegi icin siniflamanin ge-
nel catisi ile bilinmesi taniyi da kolaylastiracaktir. Bu siniflamanin kolay bir se-
kilde akilda tutulabilmesi icin eritrosit ve membran yapisinin bilinmesi 6nem
arz eder. Kalitsal hemolitik anemilerden bahsederken membran kusurlari, enzim
kusurlari ve hemoglobin sentez kusurlarinin anemiye yol acgabilecegini bilmek
tani icin esastir. Cok sayida alt tipi olan kalitsal hemolitik anemilerin 6zellikleri-
nin tim detayi ile bilinmesi mimkiin olmasa da tani koyabilmek igin 6ncelikle
hastaligl akla getirmek 6nemlidir. Bu nedenle siklik durumu da g6z 6niine alina-
rak hastaliklara asina olmak 6nem arz eder.
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