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PAROKSISMAL NOKTURNAL HEMOGLOBINURI

Sebnem IZMiR GUNER!

Paroksismal noktiirnal hemoglobiniiri (PNH) nadir goriilen kazanilmis bir
hematopoetik kok hiicre hastaligidir. Klasik olarak kronik intravaskiiler hemoliz
bulgulari, kemik iligi yetersizligi ve trombozla kendini gostermektedir. Bu bulgu-
larin disinda diiz kas distonileri,bobrek yetmezligi, arteryel ve pulmoner hiper-
tansiyon ve yorgunluk da hastaligin sik goriilen semptomlarindandir.

Hematopoetik kok hiicrenin edinsel klonal bu hastaligidinda, PIG-A geninin
somatik bir mutasyonu neticesinde,glikofosfatidilinozitol (GPI) aracili protein-
lerde eksiklik s6z konusudur. GP1 aracili gorev géren iki temel protein olan CD55
(decay accelerating factor, DAF) ve CD59 (membrane inhibitor of reactive lysis,
MIRL)’un kismi veya tam eksikligi komplemanin aracilik ettigi intravaskiiler he-
moliz ile sonuglanir (1).

PNH, aplastik anemi ve diisiik riskli myelodisplastik sendroma eslik edebilir.
PNH tanis1 akim sitometri ile konur. PNHda tedavi ve prognozun iyilestirilmesi
i¢in erken tani zorunludur. Yanlis ve gecikmis tan1 nedeniyle PNH’l1 hastalar ge-
nelde yillarca saptanamazlar. Nedeni de PNH’nin nadir goriilen bir hastalik olma-
s1 ve belirti ve bulgularin hastaliga 6zgii olmay1p ¢ok sayida hastalik ile benzerlik
gostermesidir. (2).

Hastaligin insidansi net olarak bilinmemekle birlikte 0,1-0,2/100 000/kisi/y1l
olarak tahmin edilmektedir (3). Tiim yas gruplarinda goriilmekle birlikte tani s1-
rasindaki medyan yas

erken otuzlu yaslar civarindadir. (4). PNH kronik, sistemik ve yasami tehdit

edici bir hastaliktir ve kontrolsiiz kompleman aktivitesi hastaligin altta yatan ne-
denidir. Destekleyici tedaviye ragmen 6nemli bir mortalitesi vardir (5).

Kabul edilmis universal bir siniflama yoktur. International PNH Interest grup
tarafindan asagidaki sekilde siniflandirilmistir:

a. Klasik PNH: Kemik iligi anomalisi olmadan intravaskuler hemolizle seyre-
den formu,
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