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KALITSAL ERITROSIT
ENZIiM EKSILiGI ILISKILI
HEMOLITIK ANEMILER

Ayse UYSAL'

Giris

Yasam dongllerinde eritrositler, olgunlasma sirasinda niikleus, mitokondri
ve diger organellerini kaybetmelerinden dolayi oksidatif fosforilasyon, protein
ve lipit sentezi yapamazlar. Hiicresel fonksiyonlarin siirdlrilebilmesi igin ener-
ji gereksinimini anaerobik glikoliz ile saglarlar ve yine hiicre butlnlGglnin ve
esnekliginin korunmasi, oksijenin tasinmasi, eritrositler icin toksik bir takim
nikleotid 6ncullerinin uzaklastirilmasi, hiicrenin oksidatif hasardan korunmasi
birgok enzimin gorev aldigi metabolik yolaklar ile saglanmaktadir. Bu yolaklar
Embden-Meyerhof yolu, heksoz monofosfat santi, glutatyon yolu, Rapoport-Lu-
ebering sant1 ve niikleotid metabolizmasidir. Bu yolaklar ve gérevli enzimler Se-
kil 1’ de gosterilmistir (1-5).

Enzimleri kodlayan genlerde olusan mutasyonlar sonucu bu yolaklarda go-
revli enzimlerde eksiklikler ya da defektler olusur. Bu durum eritrositlerin enerji
dengesini bozarak oksidatif strese yol acar ve hiicre bitlinligl bozulur. Enzim
eksikliginin tipine ve rol aldigI yolaga gére hematolojik ya da non-hematolojik
klinik durumlar olusur. Bu hematolojik klinik durumlardan bir tanesi de non-sfe-
rositik hemolitik anemilerdir (5,6).

Hemolitik anemi olusturan en sik enzim eksiklikleri ise adenozin trifosfat
(ATP) enerji gereksiminin %90’ ini1 saglayan yolak olan Embden-Meyerhof yola-
ginda gorevli olan piruvat kinaz eksikligi ve enerji Giretiminin geri kalan kismin-
dan sorumlu olan yolak olan heksoz monofosfat santinda gorevli enzim olan
glukoz-6 fosfat dehidrogenaz (G6PD) eksikligidir (6,7).
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18. Bolim Anemiye Multidisipliner Yaklagim

Sonug¢

Enzim eksikliklerine bagli hemolitik anemiler nadir gorilseler de immun ol-

mayan hemolitik anemi, aciklanamayan sarilik, dalak buyakligi gibi durumlarda
akilda tutulmasi gereken hastalik grubudur. Cogunlugu asemptomatik seyretse
de erken midahale edilmediginde mortal kliniklere neden olabilirler.
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