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Anemi; Diinya Saglik Orgiitii tanimlamasina gére hemoglobin konsantrasyo-
nunun eriskin erkeklerde 13 g/dL veya hematokritin %39’un altinda; eriskin ka-
dinlarda 12 g/dL veya %37’nin altinda olmasi seklinde tanimlanabilir (1). Anemi-
de hastalarin semptomlari laboratuvardan bagimsiz olarak degiskenlik gosterir.
Anemiye yol acan ¢ mekanizma vardir; eritrosit Gretiminin azalmasi, kan kaybi
ve eritrositlerin erken yikimi.

Eritrositler dolasimda 100-120 giin hayatta kalir. Dolasimdaki eritrositlerin
gunlik yaklasik %1’i yikilir ve yerine kemik iliginden yeni eritrosit Gretimi olur.
Hemolitik anemi, eritrositlerin degisik sebeplere bagh olarak yikilmasi ve yeterli
yeni eritrositin yerine yapilmamasi olarak tanimlanabilir. Eritrosit dmriiniin azal-
masl sonucu, artmis eritropoetin salgilanmasiyla kemik iliginde eritrosit Gretimi
artar (6rnegin; herediter sferositozu olan hastalarda eritrosit Gretimi 6-8 kat ar-
tar). Hastalarda eritrosit 6mri azalmis olmasina ragmen maksimum hematopo-
etik yanit nedeniyle anemi goriilmeyebilir. Hemolize yanit olarak eritrosit Greti-
mindeki artisa bagli retikilosit sayisi %2'nin tzerine gikar(>100.000/mikroL) (2).

Hemolitik anemiler intrensek ve ekstrensek olarak ayrilirlar. intrensek hemo-
litik anemiler arasinda; orak hiicreli anemi, talasemi, herediter sferositoz, he-
rediter eliptositoz, herediter kserositoz, glikoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi,
pirtvat kinaz eksikligi sayilabilir. Ekstrensek hemolitik anemi sebepleri arasinda;
otoimmin hemolitik anemiler (sicak reaktif otoimmiin hemolitik anemi, soguk
aglitinin hastaligi, paroksismal soguk hemoglobiniri), mikroanjiopatiler (hemo-
litik Gremik sendrom, trombotik trombositopenik purpura, dissemine intravas-
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taya cikar. PNH yeni baslangicli olmakla beraber altta yatan bir kemik iligi bo-
zukluguna ek olarak da ortaya ¢ikabilir. Gelisen anemi eritrositlerin hemolizine
ve altta yatan kemik iligi yetmezligine veya demir eksikligine bagli olabilir. PNH
hastalarinda aciklanamayan hemolitik anemi, yorgunluk, sarilik ve siyah-kirmizi
idrar gibi semptomlar gorilir. PNH’da kompleman aktivasyonu sonucu trombo-
za yatkinlik olusur ve atipik yerlesimli trombozlar gorilir. Basvuru semptomu
olarak tromboz nadirdir fakat PNH hastalarinda tromboz 6nemli 6lim nedenleri
arasindadir. Direk Coombs negatif hemolitik anemi, AA, miyelodisplazi veya si-
topeni ile agiklanamayan trombozu olan hastalarda PNH taranmalidir. Tedavide
Anti kompleman tedavi hematopoetik kdk hiicre kusurunu degistirmez, sirekli
uygulanmasi gerekir fakat Ekiilizumab tedavisiyle birlikte mortalite oranlari ol-
dukga azalmistir.
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