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Olgu 

• ϭϯ aǇlık  
 

• Erkek hasta 

 

• ŞikaǇet: Solukluk, göz akıŶda sarılık, idrar 
reŶgiŶde kırŵızılık 



Öykü 

• Bir gün önce halsizlik kusma ve solukluk 
olŵası üzeriŶe ďaşka ďir sağlık ŵerkeziŶe 
ďaşvurusuŶda taŵ idrar iŶĐeleŵesiŶde nitrit 
;+Ϳ saptaŶŵası ve idrar sedimentinde bol 
lökosit görülmesi üzerine idrar yolu 
eŶfeksiǇoŶu taŶısıǇla sefiksim tedavisi 
ďaşlaŶarak taďurĐu edilŵiş. 
 

 

 



Öykü  

• AŶtiďiǇotik tedavisiŶi ďir doz kullaŶaŶ hastaŶıŶ 
solukluk ve halsizlik şikaǇetiŶiŶ artŵası, 
idrarda kırŵızlık olŵası üzeriŶe tekrar hastaŶe 
ďaşvurusuŶda ǇapılaŶ laďoratuvar 
değerleŶdirŵesiŶde Hď:ϰ,ϱ ŵg/dl saptaŶŵış. 

 

• Hasta aĐil servisiŵize ǇöŶleŶdirilŵiş. 



Özgeçŵiş  
Doğuŵ öŶĐesi döŶeŵ 
• AŶŶeŶiŶ  ϭ  geďeliği. Geďelik ďoǇuŶĐa düzeŶli hekiŵ ve ultrasoŶ izleŵi var. 

İzleŵlerde ďir soruŶ saptaŶŵaŵış. Geďelik sırasıŶda sigara, alkol, ilaç, ŵadde 
kullaŶıŵı, kaŶaŵa, akıŶtı, idrar Ǉolu eŶfeksiǇoŶu, döküŶtülü Ǉa da ateşli 
hastalık geçirŵe öǇküsü Ǉok. Geďelikte aŶŶeǇe aşı uǇgulaŶŵaŵış. 

 
Doğuŵ döŶeŵi 
• SakarǇa KadıŶ Doğuŵ ve ÇoĐuk HastaŶesi'Ŷde, doktor ǇardıŵıǇla, ϯϴ haftalık 

gebelik ertesinde sezaryenle 3300 gr olarak doğŵuş.  
 
Doğuŵ soŶrası döŶeŵ: 
• Özellik yok 

 
Beslenmesi: 
• Anne sütü ile besleniyor. 
• D vitaŵiŶi kullaŶŵış aŶĐak deŵir ilaĐı kullaŶŵaŵış. 

 
 



Özgeçŵiş  
Büyüŵe ve gelişŵesi 
• Gelişiŵi Ǉaşıtları ile uǇuŵlu. 

 

Aşıları 
• AşılarıŶı sağlık oĐağı izleŵli ǇaptırıǇor. 

 

Hastalıklar 
• BiliŶeŶ hastalık Ǉok. 
 

 

Alerji öyküsü: 
• Yüzde kızarıklık, sürekli ďuruŶ akıŶtısı, sık Ŷezle, ilaç Ǉa da 

besin alerjisi, ailede besin alerjisi öyküsü yok. 
 
 
 



Soy-geçŵiş 

• Anne: ϯϬ Ǉaş, heŵşire, sağ-sağlıklı 
• Baba: ϯϭ Ǉaş, ŵeŵur, sağ-sağlıklı 
• AŶŶe ve ďaďa arasıŶda akraďalık yok. 
• Ailede sürekli hastalık: Yok 

• Kardeş yok 

• Düşük ve ölü doğuŵ yok 



Fizik Muayene 

• Ateş: ϯϳ°C  
• Naďız:ϭϯϱ /dk 
• SoluŶuŵ saǇısı:ϯϯ/dk 
• Spo2: %95 
• KaŶ ďasıŶĐı:ϵϬ/ϰϬ mmHg 
 
• Ağırlık: ϭϬ kg;ϱϬ pͿ 
• Boy: 80 cm(75 p) 
• Baş çevresi: ϰϳĐŵ;ϱϬpͿ 



Fizik muayene  
 
 

• Genel durum: İǇi.  
• Cilt:Cilt rengi soluk ve skleralar ikterik idi. 
• Baş ďoyuŶ: Saç ve saçlı deri doğal. LAP Ǉok. 
• Gözler: Işık refleksi bilateral mevcut. Göz teŵası kuruǇor.Skleralar 

ikterik. 
• Kulak-burun- ďoğaz: Bilateral kulak zarları doğal.Orofarenks ve 

tonsiller doğal 
• Kardiyovasküler: Sϭ, SϮ doğal. Sϯ Ǉok. Üfürüŵ Ǉok. AFN her iki alt 

ekstremitede alıŶıǇor.  
• Solunum sistemi: Her iki hemitoraks soluŶuŵa eşit katılıǇor. Toraks 

deformitesi yok. Retraksiyon yok.Ral-ronkus yok. 
• Gastrointestinal sistem: Barsak sesleri doğal. Palpasyonla defans, 

rebound yok. Dalak kot altı ϭ Đŵ ele geliǇor.KaraĐiğer ŵuaǇeŶesi 
doğal idi. 

• Genitoüriner sistem: Haricen erkek görünümde, anomali yok. 
• Nöromüsküler sistem: BiliŶç açık. Göz teŵası kuruǇor. 
• Ekstremiteler: Üst ve alt ekstremitelerini hareket ettiriyor. 

Deformite yok.    
 



Patolojik bulgular 

• Solukluk  

• Konjonktiva ve ciltte ikterik görünüm  

• Dalak ŵuaǇeŶe ile kot altı ϭ Đŵ ele geliǇor  
• İdrar reŶgiŶde kırŵızılık 

 



Hangi tetkikleri isteyelim? 
 

Neleri sorgulaǇalıŵ? 



• Birinci basamak; 

Taŵ kaŶ saǇıŵı 
Periferik yayma  

Retikülosit ve retikülosit indexleri 

Aile öyküsü ve beslenme 

 



• İkiŶĐi ďasaŵak; 
Direk coombs(Otoimmün hemolitik anemi?) 

G6PD enzimi  

İŶdirekt bilirubin,LDH,Haptoglobulin(Hemolitik 
anemi?) 

 



Laboratuvar 
• Beyaz küre: 39.852/mm3 

• Nötrofil: 22.846/mm3 

• Hb: 4,95 g/dl 

• PLT: 376800 /mm3 

• MCV: 87 fl 

• CRP: 8 mg/dl 

• LDH: 1240 

• INR:0,2 

• PT:13,1 s 

• Haptoglobulin: 7,6 mg/dl 

      (30-200 mg/dl) 

 

 

Glukoz: 121 mg/dl 

Kreatinin: 0,34 mg/dl 
AST: 38 U/L 
ALT: 15 U/L 
Na: 137 mEq/L 
K:5,6 mEq/L 
Ca: 10,4 mg/dl  
Albümin: 4,1 g/dl 

Retikülosit yüzdesi: % 4,85 

Retikülosit saǇısı: Ϭ,ϬϳϱǆϭϬ6 u/l 

Total bilirubin: 6,33 mg/dl 

İŶdirekt bilirubin: 6,02 mg/dl 

 



KliŶik İzleŵ 

• Hastaya 1 ünite eritrosit süspansiyonu verildi. Kontrol 
heŵogloďiŶ değerleriŶde Ǉükselŵe ŵevĐuttu ;ϴ,Ϯϵ 
gr/dl). 

 
• Hemolitik aŶeŵi açısıŶdaŶ tetkikleri Ǉapıldı. Periferik 

ǇaǇŵada kırılŵış Ǉuŵurta kaďuğu şekliŶde görüŶtü 
izlendi ve hipokrom mikrositer anemi ile uyumlu idi. 
 

• Direk Coombs  testi negatif idi. 
 

• Üriner USG ve ďatıŶ USG Ŷorŵal soŶuçlaŶdı. 
 

 



Klinik izlem  

• İdrar sedimentinde bol eritrosit ve her alanda 5-6 
lökosit izlendi. 

• İdrar Ǉolu eŶfeksiǇoŶu açısıŶdaŶ tedavisi verildi. 
• HastaŶıŶ ďir güŶ öŶĐe ďakıĐısıŶda bakla Ǉediği 

öğreŶildi. 
• Glukoz-6-fosfat dehidrogenez düzeyi; 3,6 U/g (7-20 

U/g) 

 

 



Glukoz-6 Fosfat Dehidrogenaz eksikliği 
• EŶ sık görüleŶ eritrosit içi eŶziŵ eksikliği olaŶ GϲPD 

eksikliğiŶiŶ düŶǇa ŶüfusuŶuŶ Ǉaklaşık %ϯ’üŶü etkilediği 
tahmin edilmektedir. 

 

• Hastalık Afrika kökeŶli AŵerikaŶ topluŵuŶda, ÇiŶlilerde ve 

      AkdeŶiz ďölgesiŶde daha sık görülŵektedir.  
 

• Görülŵe sıklığı TürkiǇe geŶeliŶde %Ϭ.ϱ ikeŶ, Çukurova 
ďölgesiŶde %ϴ.Ϯ oraŶıŶa  Ǉükselŵektedir.  
 

• G6PD geni X kromozomunun subtelomerik  bölgesinde q28 
lokusunda Ǉerleşŵiştir. ÇoğuŶluğu Ŷokta ŵutasǇoŶları olŵak 
üzere nadiren delesyonlara ďağlı olarak gelişeŶ ϰϬϬ’deŶ fazla 
varǇaŶtı saptaŶŵıştır.  
 

• Bu ŶedeŶle farklı varǇaŶtlar ve kliŶik fenotipler ortaya 
çıkŵıştır 



• GϲPD eŶziŵ eksikliğiŶde erkekler daha sık 
etkilenmektedir. 

 

• Kızlarda ise homozigot, ikili heterozigot, X 
kromozomunun inaktivasyonu gibi durumlarda 
hastalık ortaǇa çıkŵaktadır. 



DüŶya Sağlık Örgütü Glukoz 6 fosfat 
dehidrogenaz eŶziŵ eksikliği sıŶıflaŵası 
 
 SıŶıf-I  EŶziŵ aktivitesi ŶorŵaliŶ %ϭϬ altıŶdadır ve 

kronik hemolitik anemi görülür. 

 SıŶıf–II  Ağır eŶziŵ eksikliği vardır ve geŶellikle 
aralıklı ;ilaçlar, eŶfeksiǇoŶ ve kiŵǇasal ŵaddelere 
ikincil) hemolitik aŶeŵi saptaŶır. 

 SıŶıf-III  Orta derecede (%10-ϲϬͿ eŶziŵ eksikliği ve 
aralıklı hemolitik aŶeŵi vardır. 

 SıŶıf–IV EŶziŵ eksikliği ve hemoliz yoktur. 

 SıŶıf-V   Enzim aktivitesi yüksektir. 



• Ülkeŵizde görüleŶ GϲPD, ağır hemolize yol açar ve 
eŶ sık ďeǇaz ırkta görülür.  

 

• Bu varǇaŶtıŶ homozigot kadıŶlarıŶda ve erkekleriŶde 
eŶziŵ aktivitesi ŶorŵaliŶ %ϱ’iŶiŶ altıŶdadır.  

 

•  Sıklıkla ďakla tüketiŵiŶe ďağlı olarak akut ve şiddetli 
hemolitik kriz ve ďuŶa ďağlı ölüŵler ile 
karşılaşılaďilŵektedir. 



 
Klinik Bulgular 
 1. Akut Hemolitik Anemi: Normal kosullarda klinik bulgu 

saptanmazken, oksidatif stres yapan durumlarda (ilaçlar, 
enfeksiyonlar, kimyasallar) hemoliz gerçeklesir. Hemolizin 
siddeti ve süresi değiskeŶlik göstermektedir. Oksidatif strese 
Ǉol açaŶ ŵaddeǇe ŵaruz kalıŶdıktaŶ soŶra, geŶellikle Ϯ-3 
gün içinde hemoliz olusur . 

 

2.   Yenidoğan Sarılığı: GeŶellikle doğuŵdaŶ soŶraki Ϯ-3. 
güŶlerde sarılık ortaǇa çıkar  kan değisiŵi ǇapılŵasıŶı 
gerektirecek ve hatta tedavi edilmezse kernikterusa yol 
açaďileĐek kadar ağır düzeǇde sarılık saptaŶaďilir. Sarılık ǇaŶı 
sıra geŶellikle aŶeŵi görülŵez Ǉa da hafif düzeǇde olaďilir. 
Hemoliz, ilaçlar veya naftalin gibi oksidan ajanlara maruz 
kalıŶdığıŶda daha ďelirgiŶ olaďilir. Hiperbilirübinemi nedeninin  
karaĐiğer kaǇŶaklı olduğu düşüŶülŵektedir. 



Klinik Bulgular 

3. Favizm: Klinik bulgular bakla yenmesinden 5-24 saat sonra 
ortaǇa çıkar ve sıklıkla 1-5 Ǉas arasıŶdaki erkek çoĐuklarda 
görülür. Hemoliz soŶuĐu gelişeŶ aŶeŵi geŶellikle  aŶi ve çok 
ağırdır. Böďrek Ǉetŵezliği ďile gelişeďilir. Bakla poleŶleriŶiŶ 
soluŶŵası Ǉada süt vereŶ aŶŶeŶiŶ ďakla Ǉeŵesi de ďeďekte 
klinik bulgulara neden olabilir 

 

4. Kalıtsal Sferositik Olmayan Hemolitik Anemi: SıŶıf-I 
varyantlarda, oksidan maddelere maruz kalmadan bile hayat 
boyu devam eden hemolitik anemi görülür. Anemi hafif ya da 
orta düzeǇdedir ve çoğuŶlukla heŵogloďiŶ düzeǇleri ϴ-10 
gr/dl arasıŶda saptaŶır. 
 



Akut hemolitik kriz ile ďaşvuraŶ 
hastada 



TaŶı 
 
• İŵŵüŶ olmayan hemolitik aŶeŵi aǇırıĐı taŶısıŶda 

GϲPD eŶziŵ eksikliği düşüŶülŵelidir. 
 

• GeŶellikle taŶı; eŶfeksiǇoŶlar, ilaçlar Ǉa da ďakla 
ǇeŶŵesiŶdeŶ soŶra ortaǇa çıkaŶ kliŶik ďulgular 
soŶrasıŶda koŶur. 
 

• KesiŶ taŶı içiŶ eŶziŵiŶ ǇokluğuŶuŶ gösterilŵesi 
gerekir. EŶziŵ eksikliği kalitatif; floresan spot testi 

veya kantitatif olarak; spektrofotometrik ölçüm ile 

gösterilmelidir. 

 



TaŶı  
• Hemolitik atak sırasıŶda eŶ Ǉaşlı eritrositler ;düsük G6PD 

aktivitesiŶe sahipͿ ilk olarak parçalaŶırlar. BuŶdaŶ dolaǇı 
dolaşıŵdaki eritrositlerde göreĐeli olarak Ǉüksek GϲPD 
aktivitesi vardır. Akut döŶeŵ sırasıŶdaki testler ǇaŶlış 
olarak normal sonuç verebilir. 
 

• Birkaç hafta soŶra iǇileşŵe döŶeŵiŶde testiŶ 
tekrarlaŶŵası öŶerilir. 

 
• Eritrosit traŶsfüzǇoŶu ǇapılaŶ hastalarda GϲPD eŶziŵ 

düzeyine, transfüzyondan en az 3 ay sonra tekrar 
ďakılŵası öŶerilŵektedir. 
 



Tedavi 

• GϲPD eksikliğiŶiŶ aŶa tedavisi; ilaçlar, ďakla ve 
enfeksiyon gibi oksidan strese neden olabilecek 
duruŵlardaŶ kaçıŶŵaktır. 

 

• Genellikle hemoliz kısa süreli ve geçiĐi olup özel ďir 
tedavi gerektirmez. 





 

 

 

 

                                           
Teşekkürler… 


