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Favizm Olgu Sunumu ile Glukoz 6- Fosfat Dehidrogenaz
Eksikligine Yaklasim

Selma Ozlem CELIKDELEN'

Giris

Glukoz 6-fosfat dehidrogenaz (G6PD) enzim eksikligi olan kisilerde, bakla
titketiminin neden oldugu akut hemolitik anemi “Favizm” olarak adlandirilir.
G6PD eksikligi, Diinyada en sik goriilen eritrosit enzim eksikligidir (1).
Ulkemizde, Akdeniz tipi G6PD enzim eksikligi varyanti goriilmektedir. Bu
varyant beyaz irkta sik goriiliir ve bakla tiiketimi sonrasi ortaya ¢ikan akut ve
siddetli hemolitik krizler ile seyreder(2,3). Bakla tiiketimi sonrasi yaklasik
24 saat igerisinde gelisen intravaskiiler hemoliz ve hemoglobinemiyi takiben
hemoglobiniiri siktir. Hematiiri sikayeti ile acil servise bagvuran ve hemolitik
kriz tespit edilen favizm olgumuzu sunuyoruz.

Vaka Takdimi

39 yasinda erkek hasta idrar ve gaita renginde olusan koyulasma sikayeti ile acil
servise bagvurdu. Gis kanama 6n tanisi ile nazogastrik (NG) sonda takilan ve
rektal tuse yapilan hastada melena negatif, NG drenajda normal mide igerigi
izlendi. Hastanin acil serviste yapilan tetkiklerinde wbe: 16 1073/uL, hgb: 8.5 g/
dL, mev:100 fL, plt:352 1073/uL, retikiilosit % 8,9 (0,5-2), LDH:965 U/L, total
bilirubin: 5,4 mg/dL, direkt bilirubin: 1mg/dL, karaciger ile bobrek fonksiyon
testleri normal bulundu. Hasta, hemolitik anemi 6n tanisiyla ileri tetkik ve tedavi
edilmek iizere hematoloji servisine yatirildi.
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Favizmin gelistigi hastalarda G6PD enzimi neredeyse her zaman eksiktir, ancak
genetik polimorfizm nedeniyle, eksikligi olan tiim bireylerde baklaya duyarlilik
goriilmez. Favizm en sik ve en siddetli olarak sinif I varyantinda goriiliir. Akdeniz
varyantinda (sinif II) biraz daha az siklikta, G6PD A varyantinda (sinif I1I) zaman
zaman favizm gozlenmektedir(12).

Favizmin en yaygin goriilen sekli, bakla tiiketiminden 24 saat sonra ortaya
cikan, akut intravaskiiler hemolizin goriildiigli hemolitik anemidir. Favizm
hastalarinda eritrositler oksidatif hasara ugrar ve oksidasyona ugrayan eritrositler
dolasimdan hizli bir sekilde temizlenir. Bu sebeple, favizmli hastalarda
intravaskiiler hemoliz yaninda ekstravaskiiler hemoliz de olabilmektedir. ilaglar
ve enfeksiyona sekonder gelisen hemolitik krizlere gore favizmde daha siddetli
hemoglobiniiri goriilmektedir. Genellikle akut ve siddetli anemi gelismekte, baz1
hastalarda anemiye sekonder gelisen iskemi ve hipoksi; siddetli hemoglobiniirinin
neden oldugu tiibiilopati neticesinde akut bobrek hasari da gelisebilmektedir.

Hastanin kan transfiizyonu gereksinimi gegirilen hemolitik atagin siddeti
belirler.

Sonug¢

Diinya {izerinde yaklasik 400 milyon insan G6PD eksikligi genini tagimaktadir.
Ancak bunlarin ¢ogunlugu genetik polimorfizm nedeniyle yasamlari siiresince
klinik olarak asemptomatik kalmaktadirlar. Bununla birlikte, G6PD eksikligi
olan ve semptomatik seyreden vakalarin tedavi siirecinin yonetimi hayati 6nem
tagimaktadir. Teshis ve tedavideki yetersizlik, bu kisilerde yenidogan sariligi
neticesinde norolojik sekellerin gelisimine, akut hemolitik krizler sonucu
morbidite ve mortalite de artisa yol agacaktir. Ayrica, G6PD eksikligi olan hastalar
bakla tiikketiminden kesinlikle kaginmali; akut hemoliz ataklarina yol agabilecek
ilag ve kimyasallar konusunda bilgilendirilmelidir.
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