
BÖLÜM

375

36.PAROKSİSMAL NOKTURNAL 
HEMOGLOBİNÜRİ

Hatice ASLAN SIRAKAYA1

Giriş

Anemi; Dünya Sağlık Örgütü tanımlamasına göre hemoglobin konsantrasyo-
nunun erişkin erkeklerde 13 g/dL veya hematokritin %39’un altında; erişkin ka-
dınlarda 12 g/dL veya %37’nin altında olması şeklinde tanımlanabilir (1). Anemi-
de hastaların semptomları laboratuvardan bağımsız olarak değişkenlik gösterir. 
Anemiye yol açan üç mekanizma vardır; eritrosit üretiminin azalması, kan kaybı 
ve eritrositlerin erken yıkımı.

Eritrositler dolaşımda 100-120 gün hayatta kalır. Dolaşımdaki eritrositlerin 
günlük yaklaşık %1’i yıkılır ve yerine kemik iliğinden yeni eritrosit üretimi olur. 
Hemolitik anemi, eritrositlerin değişik sebeplere bağlı olarak yıkılması ve yeterli 
yeni eritrositin yerine yapılmaması olarak tanımlanabilir. Eritrosit ömrünün azal-
ması sonucu, artmış eritropoetin salgılanmasıyla kemik iliğinde eritrosit üretimi 
artar (örneğin; herediter sferositozu olan hastalarda eritrosit üretimi 6-8 kat ar-
tar). Hastalarda eritrosit ömrü azalmış olmasına rağmen maksimum hematopo-
etik yanıt nedeniyle anemi görülmeyebilir. Hemolize yanıt olarak eritrosit üreti-
mindeki artışa bağlı retikülosit sayısı %2’nin üzerine çıkar(>100.000/mikroL) (2).

Hemolitik anemiler intrensek ve ekstrensek olarak ayrılırlar. İntrensek hemo-
litik anemiler arasında; orak hücreli anemi, talasemi, herediter sferositoz, he-
rediter eliptositoz, herediter kserositoz, glikoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikliği, 
pirüvat kinaz eksikliği sayılabilir. Ekstrensek hemolitik anemi sebepleri arasında; 
otoimmün hemolitik anemiler (sıcak reaktif otoimmün hemolitik anemi, soğuk 
aglütinin hastalığı, paroksismal soğuk hemoglobinüri), mikroanjiopatiler (hemo-
litik üremik sendrom, trombotik trombositopenik purpura, dissemine intravas-
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taya çıkar. PNH yeni başlangıçlı olmakla beraber altta yatan bir kemik iliği bo-
zukluğuna ek olarak da ortaya çıkabilir. Gelişen anemi eritrositlerin hemolizine 
ve altta yatan kemik iliği yetmezliğine veya demir eksikliğine bağlı olabilir. PNH 
hastalarında açıklanamayan hemolitik anemi, yorgunluk, sarılık ve siyah-kırmızı 
idrar gibi semptomlar görülür. PNH’da kompleman aktivasyonu sonucu trombo-
za yatkınlık oluşur ve atipik yerleşimli trombozlar görülür. Başvuru semptomu 
olarak tromboz nadirdir fakat PNH hastalarında tromboz önemli ölüm nedenleri 
arasındadır. Direk Coombs negatif hemolitik anemi, AA, miyelodisplazi veya si-
topeni ile açıklanamayan trombozu olan hastalarda PNH taranmalıdır. Tedavide 
Anti kompleman tedavi hematopoetik kök hücre kusurunu değiştirmez, sürekli 
uygulanması gerekir fakat Ekülizumab tedavisiyle birlikte mortalite oranları ol-
dukça azalmıştır.
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