Hemoliz, dolasimdaki kirmizi kan hiicre-
lerinin (alyuvar, eritrosit) cesitli nedenlere
bagli olarak yikilmasi ve yasam siirelerinin
kisalmasidir. Dolagimdaki eritrositlerin nor-
mal yagam siiresi 100 ila 120 giindiir. Hemoli-
tik anemi ise yikima bagli olarak, hemoglobin
(Hb) ve hematokritin (Hct) normal popiilas-
yonda olmas1 gereken degerlerin altina inme-
sidir. Klinik, asemptomatik durumdan hayat:
tehdit eden anemiye varan genis bir yelpaze
olusturmaktadir. Dikkatli bir klinik ve gene-
tik oykd, fizik muayene ve 6zellikli laboratu-
var testleri hastalig1 tanimlamada faydalidir.
C)ykii, etnik ve 1rkla ilgili kokeni, aile hikaye-
sini, ek hastaliklar1 ve kullanilan ila¢ ve bitki-
sel tedavileri icermelidir. Hemoliz, sarilik ve
safra kesesi taglarina neden olabilecegi gibi fi-
zik muayenede dalak ve karaciger buytklagi
de dikkatle incelenmelidir.

Hemoliz nedenleri olus sebebine gore ana
baslik olarak konjenital (dogumsal, intrinsik,
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eritrosit iliskili, intrakorpiiskiiler) ve edinsel
(kazanilmis, ekstrinsik, eritrosit disi, ekstra-
korpiiskiiler) olarak ikiye ayrilmaktadir.

KONJENITAL HEMOLITIK ANEMILER

Eritrositlerin dogustan gelen membran, en-
zim ve globiilin yapisindaki kantitatif (sayisal)
veya kalitatif (yapisal) bozukluklari nedeni ile
ortaya ¢ikan ve bu nedenle intrinsik veya int-
rakorpiiskiiler olarak adlandirilan hemolitik
anemilerdir. Bu anormal eritrositler kirilgan
olup kan akimi i¢cinde ve dalakta kolayca par-
calanabilirler. Intrinsik defektler ii¢ ana kate-
goriye ayrilmaktadir:

A. Eritrosit membran kusurlari ile
iliskili hemolitik anemiler:

1. Herediter sferositoz: Eritrosit membran ku-
surlar1 iginde en sik goriileni olup ¢ogu va-
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