GLOBIN DEFEKTINE
BAGLI ANEMILERIN
SINIFLANDIRILMASI

Ali KIRIK'
Mehmet Nur KAYA?

Giris

Eritrositlerde yer alan oksijen (O2) tasiyan protein olan hemoglobin (Hb), de-
mir iceren hem grubu ile iki alfa benzeri ve iki beta benzeri globin zincirinden
olusan bir tetramerdir. Hemoglobinopatiler, globin zincirlerinin bir veya daha
fazlasinin miktarinda, yapisinda veya fonksiyonunda degisiklige yol acarak olu-
san herediter ya da edinilmis bir grup yapisal bozukluktur (1). En yaygin hemog-
lobinopatiler talasemiler (alfa talasemi ve beta talasemi) ve orak hiicre hastaligi-
dir. Bunun disinda daha nadir olarak goriilen methemoglobinemi ve anstabil Hb
varyantlaridir, ancak globin genlerinde ylzlerce anormallik tanimlanmistir (2).
Temel olarak bes gruba ayrilmistir.

I. Yapisal Hemoglobinopatiler

A. Orak Hiicre Hastaliklari
B. O, Afinitesinde Degisiklik
1. Yiksek afinite

2. Diislik afinite

C. Okside Hemoglobin

1. Anstabil hemoglobin

2. Hemoglobin M
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