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Hemoliz, dolaşımdaki kırmızı kan hücre-
lerinin (alyuvar, eritrosit) çeşitli nedenlere 
bağlı olarak yıkılması ve yaşam sürelerinin 
kısalmasıdır. Dolaşımdaki eritrositlerin nor-
mal yaşam süresi 100 ila 120 gündür. Hemoli-
tik anemi ise yıkıma bağlı olarak, hemoglobin 
(Hb) ve hematokritin (Hct) normal popülas-
yonda olması gereken değerlerin altına inme-
sidir. Klinik, asemptomatik durumdan hayatı 
tehdit eden anemiye varan geniş bir yelpaze 
oluşturmaktadır. Dikkatli bir klinik ve gene-
tik öykü, fizik muayene ve özellikli laboratu-
var testleri hastalığı tanımlamada faydalıdır. 
Öykü, etnik ve ırkla ilgili kökeni, aile hikaye-
sini, ek hastalıkları ve kullanılan ilaç ve bitki-
sel tedavileri içermelidir. Hemoliz, sarılık ve 
safra kesesi taşlarına neden olabileceği gibi fi-
zik muayenede dalak ve karaciğer büyüklüğü 
de dikkatle incelenmelidir.

Hemoliz nedenleri oluş sebebine göre ana 
başlık olarak konjenital (doğumsal, intrinsik, 

eritrosit ilişkili, intrakorpüsküler) ve edinsel 
(kazanılmış, ekstrinsik, eritrosit dışı, ekstra-
korpüsküler) olarak ikiye ayrılmaktadır.

KONJENITAL HEMOLITIK ANEMILER

Eritrositlerin doğuştan gelen membran, en-
zim ve globülin yapısındaki kantitatif (sayısal) 
veya kalitatif (yapısal) bozuklukları nedeni ile 
ortaya çıkan ve bu nedenle intrinsik veya int-
rakorpüsküler olarak adlandırılan hemolitik 
anemilerdir. Bu anormal eritrositler kırılgan 
olup kan akımı içinde ve dalakta kolayca par-
çalanabilirler. İntrinsik defektler üç ana kate-
goriye ayrılmaktadır:

A. Eritrosit membran kusurları ile 
ilişkili hemolitik anemiler:

1. 	 Herediter sferositoz: Eritrosit membran ku-
surları içinde en sık görüleni olup çoğu va-
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