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Giriş

Hemolitik anemiler; eritrositlerin kendilerine ait yapısal değişiklikleri nedeni 
ile veya eritrosit dışı nedenlere bağlı olarak normal yaşam sürelerinin kısalması 
ile ortaya çıkan anemi tablosudur. Normal şartlarda eritrositlerin yaşam süresi 
120 gündür. Hemolitik anemilerde ise bu süre kısalmıştır. Kemik iliği, eritrosit 
yıkımına yanıt olarak eritropoietik aktivitesini 6-8 kat arttırabilir. Bu şekilde erit-
rosit yapımı artarak periferdeki yıkımı telafi edebilir (1, 2). Bu nedenle çoğu za-
man eritrosit yapım ve yıkım arasında denge korunur ve eritrosit ömrü 30 günün 
altına düşmediği sürece bu denge nedeni ile anemi ortaya çıkmaz (3). Bu durum 
“kompanse hemolitik anemi” şeklinde tanımlanır. Eritrosit yıkımının artması ile 
kompansasyon kapasitesi aşılır ve anemi, sonrasında da buna bağlı klinik bulgu-
lar ortaya çıkar. Bu durum “hemolitik anemi” olarak tanımlanır (2).

Genel Sınıflama

Hemolitik anemilerin sınıflamasında farklı parametreler dikkate alındığında 
çeşitli şekillerde sınıflandırılabilir. Klinik ve laboratuvar bulgularının ortaya çı-
kış süresi dikkate alındığında “akut” ve “kronik” şeklinde sınıflanırken, anemi-
nin oluşma mekanizması esas alındığında ise eritrosit yapı bozukluğuna bağlı 
olduğunda “intrakorpüsküler hemolitik anemi”, eritrosit dışı nedenlere bağlı 
olduğunda “ekstrakorpüsküler hemolitik anemi” şeklinde sınıflanır (2). Gene-
tik nedenler ile eritrositlerin kendi bünyelerindeki kusurlara bağlı olarak yaşam 
süresinin kısalması ile anemi oluştuğunda “kalıtsal”, dış etkenler nedeni ile 
eritrositlerin normalden kısa sürede parçalanması söz konusu ise “edinsel” ta-
nımlaması uygun olacaktır (3). Her iki durumda da hemoliz ya dolaşımda (intra-
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4. Alfa talasemi majör (—/—): Dört alfa geninde kısmi veya tam delesyon ya da 
fonksiyon kaybı sonucu oluşur. Bu hastalar hidrops fetalis nedeniyle genellik-
le intrauterin hayatta kaybedilirler (24).

Sonuç

Hemolitik anemiler; çeşitli nedenlerle eritrositlerin normal yaşam süreleri-
nin kısalması ile ortaya çıkan anemi tablosudur. Sınıflama; farklı parametreler 
dikkate alındığında çeşitli şekillerde yapılabilir. Klinik ve laboratuvar bulgularının 
ortaya çıkış süresi, aneminin oluşma mekanizması, genetik nedenlerin varlık du-
rumu gibi parametreler esas alınarak sınıflama yapılabilir. Hemolitik anemilerin 
sınıflandırılması yalnızca anemiye neden olan parametrelerin ortaya çıkmasını 
değil, aynı zamanda hastalığın tanı ve tedavisinin planlanmasında da esas ola-
caktır. Hastalar farklı klinik formlar ile prezente olabileceği için sınıflamanın ge-
nel çatısı ile bilinmesi tanıyı da kolaylaştıracaktır. Bu sınıflamanın kolay bir şe-
kilde akılda tutulabilmesi için eritrosit ve membran yapısının bilinmesi önem 
arz eder. Kalıtsal hemolitik anemilerden bahsederken membran kusurları, enzim 
kusurları ve hemoglobin sentez kusurlarının anemiye yol açabileceğini bilmek 
tanı için esastır. Çok sayıda alt tipi olan kalıtsal hemolitik anemilerin özellikleri-
nin tüm detayı ile bilinmesi mümkün olmasa da tanı koyabilmek için öncelikle 
hastalığı akla getirmek önemlidir. Bu nedenle sıklık durumu da göz önüne alına-
rak hastalıklara aşina olmak önem arz eder.
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