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                                          KISALTMALAR 

 

Hb                    : Hemoglobin 

      Hct                   : Hematokrit 

      KS               �������.DOÕWVDO�VIHURVLWR] 

      MCHC             : Ortalama eritrosit hemoglobin konsantrasyonu 

      MCV                : Ortalama eritrosit hacmi 

      OD                   : Ozmotik direnç 

      OFT                 : Ozmotik frajilite testi 

      RBC  �����������������(ULWURVLW�VD\ÕVÕ 
      Ret                   : Retikülosit 

      rHu-Epo           :Rekombinant insan eritropoetini 

     SDS-PAGE      : Sodyum dodesil sülfat poliakrilamid jel elektroforezi 
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*ø5øù�9(�$0$d 

 

.DOÕWVDO�VIHURVLWR]���.6���JHQHWLN�JHoLúOL��oRFXNODUGD�VÕN�J|U�OHQ�ELU�KHPROLWLN�
anemidir. HastDOÕ÷ÕQ�JHQHWLN�JHoLúL��NOLQLN�EXOJXODUÕ��PROHN�OHU�YH�EL\RNLP\DVDO�|]HOOLNOHUL�
KDVWDGDQ�KDVWD\D�JHQLú�ELU�VSHNWUXP�LoLQGH�GH÷LúNHQOLN�J|VWHULU��+DVWDODUÕQ�E�\�N�
oR÷XQOX÷XQGD�GRPLQDQW�JHQHWLN�JHoLú�VDSWDQPDNOD�ELUOLNWH�ELU�NÕVPÕQGD�UHVHVLI�JHoLú�YH\D�
yeni mutasyonlar da olabilmektedir (1). 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]GD� NOLQLN� EXOJXODU� ROGXNoD� IDUNOÕ� úHNLOGH� RODELOLU�� +DVWDOÕN��
KHPRJORELQ��+E��G�]H\L���UHWLN�ORVLW��5HW��VD\ÕVÕ��ELOLU�ELQ�G�]H\L�YH�HULWURVLW�]DUÕQÕQ�VSHNWULQ�
LoHUL÷LQH�J|UH� WDúÕ\ÕFÕ��KDILI��RUWD�� D÷ÕU�YH�oRN�D÷ÕU�RODUDN�VÕQÕIODQGÕUÕOPÕúWÕU��.6¶OL�KDVWDODUÕQ�
2/3-3/4’ü hafif ve orta  tip, %5-��� NDGDUÕ� D÷ÕU� YH� oRN� D÷ÕU� JUXSWD� \HU� DOPDNWDGÕU� ��-3). 

+DVWDODUÕQ�����LOH���¶XQGD�NRPSDQVH�KHPROL]�YDUGÕU��%X�KDVWDODUGD�\DSÕP��\ÕNÕP�GHQJHGHGLU�
ve bu nedenle Hb norPDO�G�]H\GHGLU� �������+DILI�YH�RUWD�.6¶GH�NÕVPHQ�NRPSDQVH�KHPROL]��
EXQD�ED÷OÕ�KDILI�YH�RUWD�G�]H\GH�DQHPL�YDUGÕU��$QHPL�\RUJXQOXN��KDOVL]OLN��VROXNOXN�GÕúÕQGD�
DVHPSWRPDWLNWLU�� %X� KDVWDODUGD� HúOLN� HGHQ� YLUDO� LQIHNVL\RQODU� LOH� VDUÕOÕN� JHOLúHELOLU�� $÷ÕU� WLS�
K6¶GH� KDVWDODUÕQ� +E� G�]H\L� �-�� JU�GO� DUDVÕQGD�� UHWLN�ORVLW� VD\ÕVÕ� �� ��� FLYDUÕQGD�� ELOLU�ELQ�
düzeyleri de 2-��PJ�GO� DUDVÕQGDGÕU�� �+DVWDOÕ÷ÕQ� oRN� D÷ÕU� IRUPODUÕQGD� LVH� � KD\DWÕ� WHKGLW� HGHQ�
DQHPL� YDUGÕU� YH� KDVWDODU� WUDQVI�]\RQD� ED÷ÕPOÕGÕU�� dRN� D÷ÕU� WLS� .6¶OL� KDVWDODUÕQ� \DNODúÕN�
%5’inde gözlenir (5).    

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]GDNL� WHPHO� ER]XNOXN� HULWURVLW� ]DU� LVNHOHWLQGH�� ]DUÕQ� SURWHLQ�
ELOHúHQOHULQGHGLU�� � (ULWURVLW� ]DUÕ� SURWHLQOHULQLQ PLNWDU� YH� IRQNVL\RQ� RODUDN� QRUPDO� ROPDODUÕ�
]DUÕQ�VWDELOL]DV\RQXQGD�|QHPOL�URO�R\QDU� Bu proteinlerdeki kantitatif eksiklik veya fonsiyonel 

ER]XNOXNODU� HULWURVLW� \�]H\LQGHQ� OLSLW� ND\EÕQD�� HULWURVLWLQ� QRUPDO� úHNOLQLQ�� ÕVÕ� YH� KDUHNHWOH��
VWDELOLWHVLQLQ��R]PRWLN�GLUHQFLQLQ�D]DOPDVÕQD��HULWURVLW�|PU�Q�Q�NÕVDOPDVÕQD�VRQXoWD�KHPROLWLN�
anemiye nedHQ� ROXU�� +DVWDODUÕQ� E�\�N� ELU� RUDQÕQGD� WHVSLW� HGLOPLú� RODQ� SURWHLQ� ER]XNOX÷X�
VSHNWULQ� YH� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� ROPDNOD� ELUOLNWH� \DSÕODQ� VRQ� oDOÕúPDODUGD� WHPHO� PROHN�OHU�
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ER]XNOX÷XQ�EX�SURWHLQOHUH� LODYH�RODUDN�EDQW���YH\D�SURWHLQ����¶\L�GH�NDSVDGÕ÷Õ�J|VWHULOPLúWir 
(1,6). 

Eritrosit zar proteinleri sodyum dodesil sülfat poliakrilamid jel elektroforezi (SDS-

3$*(�� LOH� LQFHOHQHELOLU�� %X� \|QWHP� LOH� MHOGH� HOGH� HGLOHQ� EDQWODUÕQ� GDQVLWRPHWULN� WUDVHOHUL�
çizdirilerek proteinler incelenebilmektedir (7). 

%X� oDOÕúPDGD� øVWDQEXO� hQLYHUVLWHVL� &HUUDKSDúD� 7ÕS� )DN�OWHVL� dRFXN� 6D÷OÕ÷Õ� YH�
+DVWDOÕNODUÕ�$QD�%LOLP�'DOÕ�+HPDWRORML-2QNRORML�%LOLP�'DOÕ�3ROLNOLQL÷L¶QGH�.6�WDQÕVÕ�DOPÕú�
KDVWDODUÕQ� NOLQLN� YH� ODERUDWXDU� EXOJXODUÕQÕQ� GH÷HUOHQGLULOPHVL�� HULWURVLW� ]DU� SURWHLQOHULQGHNL�
eksiklik tipleULQLQ�J|VWHULOPHVL��]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷LQLQ�WLSL�LOH�NOLQLN�YH�ODERUDWXDU�VSHNWUXP�
GH÷LúNHQOL÷L�DUDVÕQGD�ELU�NRUHODV\RQ�YDUOÕ÷ÕQÕQ�DUDúWÕUÕOPDVÕ�KHGHIOHQGL� 

Bu amaçla 1979-����� \ÕOODUÕ� DUDVÕQGD� .6� WDQÕVÕ� DOPÕú� E�W�Q� KDVWDODUÕPÕ]�
GH÷HUOHQGLULOGL��%X�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�ELU�NÕVPÕQGD�DLOH�WDUDPDVÕ�\DSÕODUDN�.6�EXOJXVX�VDSWDQPÕú�
RODQ� DLOH� ELUH\OHULQGH� \Dú� VÕQÕUÕ� ROPDNVÕ]ÕQ� HULWURVLW� ]DU� SURWHLQOHUL� VRG\XP� GRGHVLO� V�OIDW�
SROLDNULODPLG�MHO�HOHNWURIRUH]L�\|QWHPL�LOH�LQFHOHQGL�YH�HNVLNOLN�WLSL�WHVSLW�HGLOPH\H��oDOÕúÕOGÕ��� 
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*(1(/�%ø/*ø/(5 
 
.$/,76$/�6)(526ø72= 
 

(ULWURVLW�]DUÕ�ER]XNOX÷XQD�ED÷OÕ�KHPROLWLN�DQHPLOHU��NDOÕWVDO�DQHPLOHU�LoLQGH�|QHPOL�ELU� 
\HU� WXWDU�� %XQODU� LoLQGH� .6�� NDOÕWVDO� HOLSWRVLWR]� YH� NDOÕWVDO� SLURSRLNLORVLWR]� HQ� VÕN�
görülenlerdir.  

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]�� VIHURVLW� úHNOLQGH�� R]PRWLN� IUDMLOLWHOHUL� �2)�� DUWPÕú� HULWURVLWOHU� LOH�
NDUDNWHUL]H�RODQ�YH�JHQHOOLNOH�GRPLQDQW�NDOÕWÕPOD�JHoLú�J|VWHUHQ�ELU�DQHPLGLU��7HPHO�ER]XNOXN�
HULWURVLW� ]DUÕQGD� ROXS� \�]H\� ND\EÕ� YDUGÕU�� <�]H\� ND\EÕ� YH� EXQD� ED÷OÕ� DUWPÕú� ]DU� IUDMLOLWHVL�
HULWURVLW� ]DUÕQGD� \HU� DODQ� SURWHLQOHUGHQ� RODQ� DQNLULQ�� VSHNWULQ�� EDQW� �� YH� SURWHLQ� ���¶QLQ��
\DSÕVÕQGDNL�ER]XNOXNODUD�ED÷OÕGÕU��%X�SURWHLQOHUGHNL�HNVLNOLN� VRQXFXQGD�HULWURVLWOHUGH�KDFLP�
\�]H\� LOLúNLVL� ER]XOXU�� EDúODQJÕoWD� HVQHN� RODQ� HULWURVLW� ]DUÕ� N�UH� KDOLQL� DOGÕ÷ÕQGD� JHULOPH\H�
GD\DQÕNVÕ]� KDOH� JHOLU�� GHIRUPDELOLWH� \HWHQH÷LQL� ND\EHGHU� ������� 'HIRUPH� RODPD\DQ�
HULWURVLWOHULQ�GDODNWD�WXWXODUDN�\ÕNÕOPDVÕ�VRQXFX�KHPROL]�RUWD\D�oÕNDU��EX�QHGHQOH�WHPHOGH�]DU�
ER]XNOX÷XQD�ED÷OÕ�RODQ�KHPROL]GH�GDOD÷ÕQ�GD�|QHPOL�ELU�URO��YDUGÕU������� 

.DOÕWVDO�VIHURVLWR]��LON�RODUDN�\DNODúÕN�����\ÕO�NDGDU�|QFH�9DQODLU�YH�0DVLXV�DGÕQGD�LNL�
%HOoLNDOÕ� ELOLP� DGDPÕ� WDUDIÕQGDQ� WDQÕPODQPÕúWÕU� ����� %XQGDQ� ��� \ÕO� NDGDU� VRQUD�:LOVRQ� YH�
Minkowski bir ailede üç nesilde sekiz� YDND� ELOGLUPLúOHUGLU� ����� 'DKD� VRQUD� &KDXIIDUG�
WDUDIÕQGDQ� HULWURVLWOHULQ� R]PRWLN� IUDMLOLWHVLQLQ� �2)�� DUWPÕú� ROGX÷X� J|VWHULOPLúWLU� ����� %X�
QHGHQOH�KDVWDOÕN�0LQNRZVNL-&KDXIIDUG�KDVWDOÕ÷Õ�LVPL\OH�GH�DQÕOÕU�� 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]� VL\DK� ÕUNGD� GDKD� D]� ROPDNOD� EHUDEHU� .6� E�W�Q� ÕUNODUGD� YH� HWQLN�
JUXSODUGD�J|U�OHELOLU��.X]H\�$YUXSD¶GD�YH�.X]H\�$PHULND¶GD�HQ�VÕN�J|U�OHQ�NURQLN�KHPROLN�
DQHPL� WLSLGLU� YH� VÕNOÕ÷Õ� \DNODúÕN� RODUDN� ������� RODUDN� ELOGLULOPLúWLU� ����� 7�UNL\H¶GH� GH� VÕN�
J|U�OPHNOH�ELUOLNWH�VÕNOÕ÷Õ�YH�PHYFXW�SURWHLQ�ER]XNOXNODUÕ�KDNNÕQGD�JHQLú�YHULOHU�KHQ�]�HOGH�
HGLOHPHPLúWLU� 
 
*(1(7ø.� 
 

(ULWURVLW� ]DU� SURWHLQOHULQL� NRGOD\DQ� JHQOHU� YH� EXQODUÕQ� NURPR]RPDO� ORNDOL]DV\RQODUÕ�
������� ELOLQPHNWHGLU� �7DEOR� 1��� .DOÕWVDO� VIHURVLWR]GDQ� VRUXPOX� RODQ� JHQOHU� LoLQGH� $1.���
SPTA1,� 637%�� $(��� (3%���� (3%��� \HU� DOÕU�� 2OJXODUÕQ� \DNODúÕN� �� ��¶LQLQ� RWR]RPDO�
GRPLQDQW� JHoLú� J|VWHUGL÷L�� ���¶LQLQ� LVH� VSRUDGLN� ROGX÷X� NDEXO� HGLOLU� �������� 6SRUDGLN�
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YDNDODUÕQ�GD�\DNODúÕN�\DUÕVÕQÕQ�VSRQWDQ��\HQL�PXWDV\RQODU�VRQXFX��GL÷HU�\DUÕVÕQÕQ�GD�RWR]RPDO�
resHVLI� JHoLúH� ED÷OÕ� RODUDN� RUWD\D� oÕNWÕ÷Õ� G�ú�Q�OPHNWHGLU� ����������� *HQHOOLNOH� KDVWDOÕ÷Õ�
WDúÕ\DQ� DLOH� ELUH\OHULQGH� KHPROL]LQ� úLGGHWL� oRN� IDUNOÕOÕN� J|VWHUPH]�� $\QÕ� DLOH� ELUH\OHULQGH�
KDVWDOÕ÷ÕQ� NOLQLN� VH\UL� DUDVÕQGD� FLGGL� IDUNOÕOÕ÷ÕQ� ROPDVÕ� JHQHWLN� ER]XNOX÷XQ� IDUNOÕ�
SHQHWUDV\RQX��GH�QRYR�PXWDV\RQ��ER]XNOX÷XQ�GRNX�VSHVLILN�PR]DLVL]PL��UHVHVLI�JHoLúLQ�KDILI�
IRUPX� ROPDVÕ� � JLEL� oHúLWOL� ILNLUOHUOH� DoÕNODQPD\D� oDOÕúÕOPÕúWÕU� ����������� .DOÕWVDO� VIHURVLWR]�
WDQÕVÕ�DOPÕú�KDVWDQÕQ��DLOH�ELUH\OHUL�PXWODND�KDVWDOÕN�DoÕVÕQGDQ�DUDúWÕUÕOPDOÕGÕU� 
 
7DEOR�1�(ULWURVLW�]DUÕ�SURWHLQOHULQLQ�JHQOHUL�YH�NURPR]RPODUÕ 
 
        
     Protein 

     
     Gen 

   
 Kromozomal lokalizasyon 
           

 Alfa spektrin 
 Beta spektrin 
 Ankirin 
 Bant 3 
 Portein 4.1 
 Protein 4.2 
 Glikoforin C 

   SPTA1 
   SPTB 
   ANK1 
   AE1 
   EPB41 
   EPB42 
   GYPC 

 

         1q22-q23 
         14q23-q24.1 
          8p11.2 
         17q21-q22 
         1p36.p34 
         15q15-q21 
         2q14-q21 

 
 
 
(7<2/2-ø�9(�3$72*(1(= 
 
(ULWURVLW�=DU�<DSÕVÕ 
 

Eritrositler lipit tabaka, ]DU�LVNHOHW�D÷ÕQÕ�ROXúWXUDQ�SHULIHULN�SURWHLQOHU��OLSLW�WDEDND\D�YH�
]DU�\�]H\LQH�GLNH\�X]DQDQ�LQWHJUDO�]DU�SURWHLQOHUL�YH�D]�PLNWDUGD�NDUERQKLGUDWWDQ�ROXúPXú�ELU�
K�FUH� ]DUÕ� LOH� oHYULOLGLU�� =DUÕQ� GÕú� \�]H\L� NROHVWHURO�� VHUEHVW� \D÷� DVLWOHUL�� IRVIROLSLW� YH�
glLNROLSLWOHUGHQ� ROXúDQ� ELU� OLSLW� WDEDND� LOH� NDSOÕGÕU�� %X� OLSLW� WDEDNDQÕQ� KHPHQ� DOWÕQGD�
VLWRSOD]PLN�\�]H\GH�]DU�LVNHOHWL�DGÕ�YHULOHQ��DOID�YH�EHWD�VSHNWULQ���DQNLULQ��DNWLQ��SURWHLQ�����
JLEL� \DSÕVDO� SURWHLQOHUGHQ� ROXúDQ� ELU� PXOWL-SURWHLQ� NRPSOHNVL� \HU� DOÕU� Ye bunlara periferik 

proteinler denir. Zarda iskelet proteinleri ile lipit tabaka ve transmembran proteinleri 

DUDVÕQGDNL�ED÷ODQWÕODU�]DUÕQ� VWDELOL]DV\RQXQX�VD÷ODU��%X�ED÷ODQWÕODU�GLNH\�YH�\DWD\�RODUDN� LNL�
WLSWLU��'LNH\�ED÷ODU�]DU�LVNHOHWL�YH�OLSLW�WDEDND�DUDVÕQGD�\HU�DOÕUNHQ�\DWD\�ED÷ODU�EDQW����DQNLULQ��
VSHNWULQ� YH� SURWHLQ� ���� DUDVÕQGDGÕU�� %XQODU� LoLQGH� HQ� |QHPOLOHUL� DOID� YH� EHWD� VSHNWULQ�� EHWD�
VSHNWULQ��YH�SURWHLQ������SURWHLQ�����YH�DNWLQ������DUDVÕQGDNLOHUGLU��ùHNLO���� 
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ùHNLO�����(ULWURVLW�]DU�\DSÕVÕ 
 
 

 

<DWD\� ED÷ODUGDNL� ER]XNOXN� NDOÕWVDO� HOLSWRVLWR]� YH\D� NDOÕWVDO� SLURSRLNLORVLWR]D�� GLNH\�
ED÷ODUGDNL� ER]XNOXNODUÕQ� GD� .6¶\H� QHGHQ� ROGX÷X� ELOLQPHNWHGLU� ���-18). Spektrin periferik 

SURWHLQOHULQ� \DSÕVÕQÕ� ROXúWXUXU�� $OID� YH� beta spektrin proteinleri her biri 106 amino asitten 

ROXúDQ� SROLSHSWLW� ]LQFLUOHULQL�� EX� ]LQFLUOHU� GH� ELU� DUD\D� JHOHUHN� KHWHURGLPHUOHUL� ROXúWXUXU��
+HWHURGLPHUOHU� EDú� NÕVÕPODUÕ� LOH� ELUOHúLS� WHWUDPHUOHUL� ROXúWXUXUNHQ� NX\UXN� NÕVÕPODUÕQGDQ�
protein 4.1 ve aktine� ED÷ODQÕUODU�� 7HWUDPHU� ROXúXPXQGDNL� ER]XNOXN� VSHNWULQLQ� IRQNVL\RQ�
ER]XNOX÷XQD� QHGHQ� ROXU�� 7HWUDPHUOHU� � DQNLULQ� DUDFÕOÕ÷Õ� LOH� � LQWHJUDO�PHPEUDQ� SURWHLQL� RODQ�
EDQW� �¶H� ED÷ODQÕU�� SURWHLQ� ���� D\QÕ� QRNWDGDQ� EDQW� �¶H� ED÷ODQDUDN� DQNLULQ-EDQW� �� DUDVÕQGDNL�
ED÷ODQWÕ\Õ�NXYYHWOHQGLULU��E|\OHFH� VSHNWULQ�\DQL�]DU� LVNHOHWL�EDQW���DUDFÕOÕ÷Õ� LOH� OLSLW� WDEDND\D�
ED÷ODQPÕú� ROXU�� 6SHNWULQ� D÷ÕQÕQ� OLSLW� WDEDND\Õ� GLNH\� JHoPHVLQGH� EDQW� �� YH� JOLNRIRULQ� &�
WUDQVPHPEUDQ|]� SURWHLQOHUL� J|UHY� DOÕU�� *OLNRIRULQ� &� SURWHLQ� S��� YH� SURWHLQ� ���¶H� ED÷ODQÕS�
VRQXoWD�EHWD�VSHNWULQH�ED÷ODQÕU��(ULWURVLW�]DUÕQGDNL�SURWHLQ�ER]XNOXNODUÕQGDQ�HQ�VÕN�J|U�OHQOHU�
spektrin (alfa ve/veya beta), ankirin, bant 3 ve protein 4.2 eksiklikleridir. Bu zar 

ELOHúHQOHULQGHQ� KHUKDQJL� ELULVLQLQ� ND\EÕ� YH\D� IRQNVL\RQ� ER]XNOX÷u eritrosit morfolojisinde 

ER]XNOX÷D�YH�HULWURVLW�|PU�QGH�NÕVDOPD\D�\RO�DoDU����-21). 

 

Bant 3 Bant 3 Bant 3 Bant 3 

Glikoforin A Glikoforin C 

Ankirin 

β Spektrin 
α spektrin 

Adusin 

Aktin 
Tropomiyozin 

Tropomodulin 

<$7$<�%$ö/$5 

����
�'ø

.(
<�%

$ö
/$

5 
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(ULWURVLW�=DUÕ�3URWHLQ�%R]XNOXNODUÕ 
 
63(.75ø1 
 

6SHNWULQ� HULWURVLW� ]DUÕQÕQ� \DSÕVÕQGDNL� WHPHO� ELOHúHQGLU�� )DUNOÕ� JHQOHU� WDUDIÕQGDQ�
kodlanan alfa  ve beta spektrin olmak ü]HUH� LNL� DOW� WLSL� YDUGÕU��úHWD� VSHNWULQ� DQDKWDU�Jörevi 

�VWOHQPLúWLU�� DOID� VSHNWULQ� ]LQFLUOHUL� LOH� HúOHúHUHN� KHWHURGLPHUOHU� ROXúWXUXU� D\UÕFD� DQNLULQ� YH�
SURWHLQ����¶LQ�ED÷ODQDFD÷Õ�E|OJHOHUL�\DSÕVÕQGD�EXOXQGXUXU��6SHNWULQLQ�J|UHYL�K�FUHQLQ�úHNOLQL�
korumak, büW�QOH\LFL� ]DU� SURWHLQOHULQLQ� ODWHUDO� PRELOLWHVLQL� VD÷ODPDN� YH� OLSLW� WDEDND� LoLQ�
\DSÕVDO� GHVWHN� VD÷ODPDNWÕU�� (NVLNOL÷L� KHP� GRPLQDQW� KHP� UHVHVLI� IRUPODUGD� J|U�OHELOLU��
6SHNWULQ�\DSÕVÕQGDNL� VSHVLILN�PXWDV\RQODUÕQ�KDVWDOÕ÷ÕQ�DQD�QHGHQOHULQGHQ�ROGX÷X�DQFDN� � VRQ 

]DPDQODUGD� J|VWHULOHELOPLúWLU�� (NVLNOL÷LQ� GHUHFHVL� HULWURVLWOHULQ� VIHURVLW� ROXúX�� IUDMLOLWHVL��
KHPROL]LQ� D÷ÕUOÕ÷Õ� YH� KDVWDODUÕQ� VSOHQHNWRPL\H� FHYDEÕ� LOH� NRUHODV\RQ� J|VWHULU� ���������
øQVDQODUGD� DOID� VSHNWULQ� \DSÕPÕ� EHWD� VSHNWULQ� \DSÕPÕQGDQ� �o-dört kat daha� ID]ODGÕU�� =DU�
LVNHOHWLQLQ� EL\RVHQWH]LQGH� ]LQFLU� �UHWLP� KÕ]ÕQÕ� EHOLUOH\HQ� EHWD� VSHNWULQGLU�� +HWHUR]LJRW� DOID�
VSHNWULQ� GHIHNWLQGH� ELOH� EHWD� VSHNWULQ� ]LQFLUOHUL\OH� HúOHúHFHN� \HWHUOL� DOID� ]LQFLUOHU�
EXOXQPDNWDGÕU�� %X� QHGHQOH� NDOÕWVDO� � � � VIHURVLWR]GD� VSHNWULQ� ER]XNOXNODUÕQÕQ� oR÷XQOX÷X� EHWD�
VSHNWULQ�JHQLQGH�EXOXQPDNWDGÕU��+DVWDODU�DQFDN�KRPR]LJRW�ROGXNODUÕQGD�VHPSWRPDWLN�ROXUODU��
%HWD� VSHNWULQ� ]LQFLU� \DSÕPÕQGD� ER]XNOXN� ROGX÷XQGD� GRPLQDQW� JHoLú� ROGX÷X� G�ú�Q�O�U� ���-

26).  

5HVHVLI� JHoLú� J|VWHUHQ� NDOÕWVDO� VIHURVLWR]ODUÕQ� oR÷XQGD� VSHNWULQ� HNVLNOL÷LQLQ� QHGHQL�
ELOLQPHPHNWHGLU��dRN� D÷ÕU� HNVLNOL÷L� RODQ� KDVWDODUÕQ� N�o�N� ELU� E|O�P�QGH�PXWDQW� ELU� DOHO��.��
Lepra ( low-H[SUHVVLRQ� 3UDJXH� �� WHVSLW� HGLOPLúWLU� ���-�����ùOID� VSHNWULQ� /HSUD� DOHOLQLQ� QXOO�
PXWDV\RQ� WDúÕ\DQ� EDúND� ELU� DOID� VSHNWULQ� DOHOL� LOH� ELU� DUD\D� JHOPHVLQLQ� UHVHVLI� NDOÕWVDO�
VIHURVLWR]D� QHGHQ� RODELOHFH÷L� G�ú�Q�OPHNWHGLU� ���-����� %HWD� VSHNWULQ� PXWDV\RQODUÕQÕQ�
oR÷XQXQ�QXOO�DOHOOHU�LOH�ROGX÷X�J|VWHULOPLúWLU��$UDODUÕQGD�DNUDEDOÕN�ROPD\DQ��SHN�oRN�KDVWDGD�
tek bir nukleotid�GHOHV\RQXQD��VSHNWULQ�+RXVWRQ��ED÷OÕ�PXWDV\RQ�WHVSLW�HGLOPLú�YH�EXQXQ�.6�
LOH� LOLúNLOL� \D\JÕQ� ELU� EHWD� VSHNWULQ� PXWDV\RQX� RODELOHFH÷L� G�ú�Q�OP�úW�U� ������-31). 

6DSWDQPÕú� ELU� GL÷HU�PXWDV\RQ�6SHNWULQ�.LVVLPPHH¶GLU��%XUDGD�SURWHLQ����¶H�ED÷ODQDPD\DQ��
stabil oOPD\DQ� YH� DNWLQH� DQFDN� ]D\ÕI� ELU� úHNLOGH� ED÷ODQDELOHQ� ELU��� VSHNWULQ� Vöz konusudur 

������ +HWHUR]LJRW� EHWD� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� RODQ� YH� GRPLQDQW� JHoLú� J|VWHUHQ� ELU� JUXS� KDVWDGD�
GL÷HU� VIHURVLWR]� IRUPODUÕQGD� J|U�OPH\HQ� DNDQWRVLW� SRSXODV\RQX� ��-��� RUDQÕQGD� WLSLN KS 

WDEORVX�LOH�ELUOLNWH�J|U�OP�úW�U��������� 
 
$1.ø5ø1 
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$QNLULQ� EDQW� �� LOH� ED÷ODQDUDN�PHPEUDQ� LVNHOHWLQLQ� OLSLW� WDEDND\D� WXWXQPDVÕQÕ� VD÷ODU��

*HQHWLN� oDOÕúPDODU� oRN� VD\ÕGD� DQNLULQ� JHQLQGH� �$1.��� GH� QRYR� PXWDV\RQ� ROGX÷XQX� YH�
DQNLULQ� HNVLNOL÷LQLQ� GRPLQDQW� JHoLú� J|VWHUGL÷LQL� RUWD\D� NR\PXúWXU� ��������� 0XWDV\RQODU�
VRQXFX� GHIHNWLI� DQNLULQ� PROHN�O��� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� YH\D� D\QÕ� DQGD� KHU� LNLVL� RUWD\D�
oÕNPDNWDGÕU�� $QNLULQ� :DOGVWURGH� YDU\DQWÕQGD� DQNLULQ� LOH� ELUOLNWH� VSHNWULQ� YH� EDQG� ��
HNVLNOL÷LQH�QHGHQ�RODQ�ELU�PXWDV\RQ�WHVSLW�HGLOPLúWLU��������� 
 
BANT 3  
 

%DQW���DQNLULQ��SURWHLQ�����YH�SURWHLQ�����DUDFÕOÕ÷Õ�LOH�PHPEUDQ�LVNHOHWLQH�ED÷ODQDQ�DQD�
bütünleyici proteindir. Hücrenin su ve anyon transportundan sorumludur. Amerika ve 

$YUXSD¶GDNL�.6¶OL� KDVWDODUÕQ����¶� VLQGH� EDQW� �� HNVLNOL÷L� WHVSLW� HGLOPLúWLU�� -DSRQ\D¶� GD� oRN�
GDKD�VÕN�ROGX÷X�G�ú�Q�OPHNWHGLU��%X�HNVLNOL÷L�WDúÕ\DQ�KDVWDODUÕQ�SHULIHULN�\D\PDVÕQGD�PDQWDU�
úHNOLQGH� HULWURVLWOHU� J|U�O�U� ��������� 'XSOLNDV\RQ�� LQVHUVL\RQ�� GHOHV\RQ� JLEL� oRN� oHúLWOL�
PXWDV\RQODUÕQ�EDQW���ER]XNOX÷XQD�QHGHQ�ROGX÷X�J|U�OP�úW�U��������� 
 
3527(ø1���� 
 
%D]Õ�.6¶OL�KDVWDODUGD�L]ROH�SURWHLQ�����HNVLNOL÷L�EXOXQPDNOD�ELUOLNWH�VÕNOÕNOD�DQNLULQ�YH\D�EDQW�
��HNVLNOL÷L�LOH�ELUOLNWH�EXOXQXU��7HN�EDúÕQD�HNVLNOL÷L�UHVHVLI�JHoLú�J|VWHULU��+DILI�ELU�NOLQLN�WDEOR�
olXúWXUXU� YH� KDVWDODUÕQ� SHULIHULN� \D\PDODUÕQGD� D]� VD\ÕGD� VIHURVLWLQ� \DQÕVÕUD� RYDORVLW� YH�
VWRPDWRVLWOHU� GH�J|U�OHELOLU� ���������5HVHVLI� JHoLú�J|VWHUHQ�SURWHLQ����� HNVLNOLNOHUL� GDKD� oRN�
-DSRQ\D¶GD�J|U�OP�úW�U� ������ �<HGL� WDQH�SURWHLQ�����PXWDV\RQX� WDQÕPODQPÕúWÕU��6ÕN�J|U�OHQ�
ELU� YDU\DQWÕ� � SURWHLQ� ���� 1LSSRQ¶GXU�� P51$� VHQWH]LQL� ER]DQ� ELU� QRNWD� PXWDV\RQX� ROGX÷X�
G�ú�Q�OPHNWHGLU������ 
 
 
 
 
 
 
 
øNLQFLO�(ULWURVLW�=DUÕ�%R]XNOXNODUÕ 
 
(5ø7526ø7�=$5�/ø3ø7/(5ø 

 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]XQ� oRN� D÷ÕU� IRUPODUÕQGD� ELOH� PHPEUDQ� \DSÕVÕQdaki kolesterol ile  

IRVIROLSLWOHU� DUDVÕQGDNL� RUDQ� YH� IRVIROLSLWOHULQ� ]DUGDNL� DVLPHWULVL� NRUXQXU�� /LSLW� WDEDNDGD�
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J|U�OHQ� EDúOÕFD� ER]XNOXN� ]DUGD� � \�]H\� ND\EÕQD� ED÷OÕ� RODUDN� OLSLWOHULQ� DUDVÕQGDNL�PHVDIHQLQ�
VLPHWULN�RODUDN�D]DOPDVÕGÕU������ 
 

.$7<21�ød(5øöø�9(�=$5�*(dø5*(1/øöø� 
 

6IHURVLWOHULQ� SRWDV\XP� YH� VX� LoHUL÷L� D]DOPÕú�� HULWURVLW� LoLQH� SDVLI� VRG\XP� JHoLúL�
DUWPÕúWÕU�� $UWPÕú� VRG\XP� JHoLúL� 1D-K-$73D]� LOH� NDW\RQ� SRPSDVÕQÕ� DNWLYH� HGHUHN� $73�
G|QJ�V�Q�� YH� JOLNROL]L� DUWWÕUÕU�� 6SOHQHNWRPLOL� KDVWDODUÕQ� VIHURVLWOHULQLn daha az dehidrate 

ROPDVÕ�VIHURVLWOHULQ�GDODNWDQ�JHoHUNHQ�GH�VX�ND\EHWWLNOHULQL�G�ú�QG�UPHNWHGLU��������� 
 

.$/,76$/�6)(526ø72='$�'$/$. 

 

.DOÕWVDO�VIHURVLWR]XQ�IL]\RSDWRORMLVLQGH�GDODN�VHNRQGHU�ROPDNOD�ELUOLNWH�oRN�|QHPOL�ELU�
yer tutar. Hemolizin temel nedeQL� ER]XOPXú� \�]H\-KDFLP� RUDQÕ� YH� DUWPÕú� K�FUH�
dehidratasyonudur. Eritrositler oRN� GDU� NDSLOOHUOHUH� X\XP� VD÷ODPDODUÕQD� \DUD\DQ� úHNLO�
GH÷LúWLUPH� \HWHQHNOHULQL� ND\EHWWLNOHUL� LoLQ� GDODN� VLQ�]RLGOHULQGH�� PLNURGRODúÕPGD 

SDUoDODQDUDN� IDJRVLWH�HGLOLUOHU��$\UÕFD�GDODN�PLNURGRODúÕPÕQGDNL�G�ú�N�S+��G�ú�N�JOLNR]�YH�
$73� NRQVDQWUDV\RQX� LOH� DUWPÕú� WRNVLN� VHUEHVW� UDGLNDOOHULQ� GH� VIHURVLWOHULQ� IDJRVLWR]XQX�
NROD\ODúWÕUGÕ÷Õ�G�ú�Q�OPHNWHGLU����������� 
 
./ø1ø.�%8/*8/$5 
 

+DVWDOÕ÷ÕQ� WLSLN� EXOJXODUÕ� GR÷XPGDQ� LOHUL� \DúODUD� NDGDU� KHrhangi bir dönemde ortaya 

oÕNDELOLU�� .OLQLN� EXOJXODU� DVHPSWRPDWLN� WDúÕ\ÕFÕOÕNWDQ� D÷ÕU� KHPROL]H� NDGDU� GH÷LúHELOLU��
dRFXNOXN� oD÷ÕQGD� HQ� VÕN� ������J|U�OHQ�EXOJX�DQHPLGLU��EXQX�VSOHQRPHJDOL�YH� VDUÕOÕN� WDNLS�
HGHU��$LOHGH�����RUDQÕQGD�EHQ]HU�\DNÕQPDODU�YDUGÕU� ������%X�QHGHQOH�DLOHGH�DQHPL�� VDUÕOÕN��
VDIUD� NHVHVLQGH� WDú� YDUOÕ÷Õ� YH� VSOHQHNWRPL� |\N�V��PXWODND� VRUJXODQPDOÕGÕU�� +DVWDODUÕQ� ���-

���¶�QGH� LQNRPSOHW� NRPSDQVH� KHPROL]H� ED÷OÕ� KDILI� YH\D� RUWD� úLGGHWWH� DQHPL� PHYFXWWXU��
Anemi genellikle hafif yorgunluk ve solukluN� GÕúÕQGD� DVHPSWRPDWLNWLU�� .�o�N� oRFXNODUGD�
LUULWDELOLWH� JLEL� QRQVSHVLILN� EXOJX� GD� YHUHELOLU�� <HQLGR÷DQ� G|QHPLQGH� NDQ� GH÷LúLPL�
JHUHNWLUHFHN�GHUHFHGH�D÷ÕU�KHPROL]�YH�KLSHUELOLUXELQHPL�RODELOLU�� 

+DVWDOÕN� JHQHOOLNOH� LQWHUPLWDQGÕU�� KDILI� YH\D� RUWD� GHUHFHGHNL� LQIHNVL\RQODUÕ� WDNLEHQ�
UHWLN�ORHQGRWHO\DO� VLVWHPLQ� X\DUÕOPDVÕ\OD� KHPROL]� YH� EXQD� ED÷OÕ� RODUDN� GD� VDUÕOÕN� JHOLúLU��
$NRO�ULN� RODQ� VDUÕOÕNWD�� XQNRQMXJH� KLSHUELOLUXELQHPL� PHYFXWWXU�� 6SOHQRPHJDOL� GDKD� oRN�
E�\�N�oRFXNODU�YH�HULúNLQOHUGH�ROPDN��]HUH����-���RUDQÕQGD�YDUGÕU��7LSLN�RODUDN�GDODN��-6 



 14 

FP� E�\�PH� J|VWHULU�� QDGLUHQ� PDVLI� VSOHQRPHJDOL� J|U�O�U�� 'DODN� E�\�NO�÷�� LOH� KDVWDOÕ÷ÕQ�
úLGGHWL� DUDVÕQGD� ELU� NRUHODV\RQ� WHVSLW� HGLOPHPLúWLU��5HVHVLI� IRUPXQ�ELUD]� GDKD� D÷ÕU� ELU� VH\LU�
J|VWHUGL÷L�G�ú�Q�O�UVH�GH�KHP�UHVHVLI�KHP�GRPLQDQW�úHNOLQGH�EHQ]HU�NOLQLN�EXOJXODU�J|U�O�U�
(1,2,17,41). 

  +DVWDODUÕQ�+E�� ELOLU�ELQ� YH� UHWLN�ORVLW� GH÷HUOHULQH� J|UH�.6�KDILI�� RUWD�� D÷ÕU�� oRN� D÷ÕU�
�������� � RODUDN� VÕQÕIODQGÕUÕOPÕúWÕU� �7DEOR� 11��� %X� VÕQÕIODQGÕUPD� HULWURVLW� ]DUÕQGDNL� VSHNWULQ�
düzeyi ilH�NRUHODV\RQ�J|VWHULU��'DKD�D÷ÕU�KDVWDODUGD�GDKD�G�ú�N�VSHNWULQ�G�]H\L�YDUGÕU�������� 
 
 
 
7DEOR�ÿ1�.DOÕWVDO�VIHURVLWR]GD�VÕQÕIODPD 
 
/DERUDWXDU����������������+6�WUDLW������������������+DILI�������������������2UWD�����������������������$÷ÕU�����������������dRN�D÷ÕU 
Hb  (gr/dl)                    Normal                   11-15                   8-12                       6-8                         <6 
Ret  (%)                        1-3                         3-8                       ±8                           ≥10                       ≥10 
Bilirübin (mg/dl)          0-1                         1-2                       ±2                           2-3                         ≥3 
Spektrin                        100                        80-100                 50-80                      40-80                    20-50 
(Normalin %) 
Periferik yayma           Normal                   hafif                    sferositoz                sferositoz              sferositoz ve  
                                                                   Sferositoz                                                                          poikilositoz 
OFT                                    
Taze kanda                 Normal           Normal/hafif ↑                 ↑                              ↑                          ↑ 
øQN�EDV\RQOX��������������+DILI�↑                     ↑                             ↑                              ↑                         Çok ↑ 

 
+DVWDODUÕQ����-��¶XQGD� HULWURVLW� \DSÕP� YH� \ÕNÕPÕ� GHQJHGH�� +E� GH÷HUOHUL� QRUPDOGLU��

buna kompanse hemoliz deniU� �������� %X� NLúLOHU� DVHPWRPDWLNWLU�� (ULWURVLW� |PU�� QRUPDOGHQ�
NÕVD�ROVD�ELOH�DUWPÕú�HULWRSRH]�QHGHQL\OH�+E�GH÷HUL�QRUPDO�VÕQÕUGDGÕU��WDQÕ�DOPDODUÕ�]RUGXU��5HW�
GH÷HUOHUL� ��¶GDQ� G�ú�NW�U�� SHULIHULN� \D\PDGD� VIHURVLWOHU� HULWURVLWOHULQ� ���¶ÕQGD� J|U�O�U��
Ancak araya giren enfeksiyoz mononükleoz gibi viral enfeksiyonlar ile veya gebelik gibi 

GXUXPODUGD�KHPROL]�DUWDU��VSOHQRPHJDOL�JHOLúLU������ 
+DVWDODUÕQ� ��-��¶XQGD� D÷ÕU� DQHPL� PHYFXWWXU�� %X� KDVWDODUÕQ� +E� GH÷HUOHUL� �-8 gr/dl 

DUDVÕQGD�� UHWLN�ORVLWOHUL� ����� ELOLU�ELQ� GH÷HUOHUL� �-�� PJ�GO� DUDVÕQGDGÕU�� (ULWURVLWOHULQGH�
normalin %40-��¶L� DUDVÕQGD� VSHNWULQ� EXOXQGX÷X� WHVSLW� HGLOPLúWLU�� 'RPLQDQW� YH� UHVHVLI�
IRUPODUGD�J|U�OHELOLU��dRN�D÷ÕU�.6¶GH�KDVWDODU�D÷ÕU�DQHPL�QHGHQL\OH�WUDQVI�]\RQD�ED÷ÕPOÕGÕU��
%X� KDVWDODUÕQ� WDPD� \DNÕQÕQÕQ� UHVHVLI� ROGX÷X� J|U�OP�úW�U�� dR÷XQGD� GDKD� oRN� DOID� VSHNWULQ�
ROPDN� �]HUH� L]ROH� D÷ÕU� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� EXOXQGX÷X�� VSHNWULQLQ� QRUPDOLQ� ���¶ÕQÕQ� DOWÕQGD�
ROGX÷X�J|VWHULOPLúWLU������������ 
  +DVWD� \HQLGR÷DQODUGD� HQ� VÕN� EXOJX� DQHPL� ROXS� GR÷XPGD� ���¶�Q�Q� +E� GH÷HUi 15 

JU�GO¶QLQ� DOWÕQGDGÕU� ��������� (UNHQ� G|QHPGH� \HQLGR÷DQODUGD� D÷ÕU� DQHPL� QDGLUGLU�� *HQHOOLNOH�
GR÷XPGDQ�VRQUDNL��o�QF��KDIWDGD�+E�G�úPH\H�EDúODU����������6DUÕOÕN�JHQHOOLNOH�LON���J�QGH�
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JHOLúLU��.DQ�WUDQVI�]\RQX��NDQ�GH÷LúLPL�JHUHNVLQLPL�RODELOLU��%X�G|QHPGHNL�DQHPLQLQ�D÷ÕUOÕ÷Õ�
LOH� KDVWDQÕQ� GDKD� LOHUL� \DúODUÕQGDNL� KDVWDOÕ÷ÕQÕQ� D÷ÕUOÕ÷Õ� DUDVÕQGD� ELU� NRUHODV\RQ� \RNWXU��dRN�
D÷ÕU�YDNDODUGD�LON�ELU�\DúWD�VÕN�WUDQVI�]\RQ�JHUHNHELOLU��%DQW���YH\D�VSHNWULQ�HNVLNOL÷LQH�ED÷OÕ�
RODUDN� LQWUDXWHULQ� WUDQVI�]\RQ� LKWL\DFÕ� RODQ� D÷ÕU� KLGURSV� IHWDOLVOL� YDNDODU� GD� ELOGLULOPLúWLU��
(17,47,48) . 

 
�$6(03720$7ø.�7$ù,<,&,/,. 
 

5HVHVLI� .6¶OL� KDVWDODUÕQ� HEHYH\QOHUL� NOLQLN� RODUDN� DVHPSWRPDWLNWLU�� DQHPL��
VSOHQRPHJDOL�� KLSHUELOLU�ELQHPL� YH� SHULIHULN� \D\PDGD� VIHURVLW� \RNWXU�� <�]GH� �� FLYDUÕQGa 

UHWLN�ORVLW�� KDILI� D]DOPÕú� KDSWRJORELQ� YH� KDILI� DUWPÕú� R]PRWLN� IUDMLOLWH� VDSWDQDELOLU��
øQN�EDV\RQOX�R]PRWLN� IUDMLOLWH� WHVWL� WDúÕ\ÕFÕODU� LoLQ�HQ�GX\DUOÕ� WHVW�RODUDN�NDEXO�HGLOPHNWHGLU��
'�Q\D�Q�IXVXQXQ�����¶�Q�Q�WDúÕ\ÕFÕ�ROGX÷X�G�ú�Q�OPHNWHGLU�������� 
 
KOM3/ø.$6<21/$5 
 
Hemolitik, Aplastik ve Megaloblastik Krizler 
 

Hemolitik krizler� JHQHOOLNOH� oRFXNOXN� oD÷ÕQGD�� YLUDO� LQIHNVL\RQODU� VRQUDVÕQGD� JHOLúLU��
6DUÕOÕN�YH�VSOHQRPHJDOLGH�DUWÕú��UHWLN�ORVLWR]�YH�KHPRJORELQGH�G�ú�ú�ROXU��*HQHOOLNOH�oRN�D÷ÕU�
GH÷LOGLU��WUDQsfüzyona ihtiyaç duyulmaz (49). 

9LUDO� LQIHNVL\RQODUÕ� NHPLN� LOL÷LQL� EDVNÕODPDVÕ� VRQXFX� JHOLúHQ� aplastik krizler nadir 

ROPDNOD�EHUDEHU� oRN� D÷ÕU� DQHPL\H�YH�FLGGL�NRPSOLNDV\RQODUD�QHGHQ�RODELOLU��(Q�VÕN�J|U�OHQ�
etken eritema infeksiyozum etkeni olan parvovirüs B19’dur. Virüs selektif olarak eritropoetik 

|QF�� K�FUHOHUL� LQIHNWH� HGHUHN� E�\�PHOHULQL� EDVNÕODU� ��������� 2UWD� G�]H\GH� Q|WURSHQL��
WURPERVLWRSHQL�� ED]HQ� SDQVLWRSHQL� JHOLúHELOLU�� KHPDWRNULW� �+FW�� YH� UHWLN�ORVLW� G�]H\LQGH�
EHOLUJLQ� G�ú�ú� ROXU�� .HPLN� LOL÷LQGH� Hritroblastlar kaybolur ve serumda demir birikimi 

J|]OHQLU�� .HPLNLOL÷LQGH� SDUYRYLU�V� %��¶XQ� VLWRSDWLN� HWNLVLQL� J|VWHUHQ� GHY� SURQRUPREODVWODU�
RUWD\D� oÕNDU�� 0LNURVIHURVLWOHULQ� RUDQÕQGD� YH� R]PRWLN� IUDMLOLWHGH� DUWÕú� J|U�O�U�� $SODVWLN� NUL]�
genellikle 10-14 gün sürer (1,49-51). 

Megaloblastik krizler� IRODW� LKWL\DFÕQÕQ� DUWÕ÷Õ�� oRN� oDOÕúDQ� NHPLN� LOL÷LQLQ� IROLN� DVLW�
JHUHNVLQLPLQLQ� \HWHULQFH� NDUúÕODQDPDGÕ÷Õ� GXUXPODUGD� RUWD\D� oÕNDU�� *HEHOHUGH�� E�\�PH�
oD÷ÕQGDNL� oRFXNODUGD� YH� DSODVWLN� NUL]GH� oÕNDQ� KDVWDODUGD� J|U�O�U�� )RODW� GHVWH÷L� LOH� NROD\FD�
önlenebilir (3,52). 

 
6DIUD�NHVHVL�WDúÕ 
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.URQLN�KHPROL]�VRQXFX�JHOLúLU��.DOÕWVDO�VIHURVLWR]GD�HQ�VÕN�J|U�OHQ�NRPSOLNDV\RQGXU� 
7Dú�JHOLúLPL��o�\DúÕQGDQ�E�\�N�oRFXNODUGD�ROXúPD\D�EDúODU��|]HOOLNOH�RQ�\DúÕQGDQ�VRQUD�YH�
HULúNLQOHUGH�VRUXQ�\DUDWÕU. Hastalar asemptomatik olabilecekleri için ultrasonografi kontrolleri 

ile takipleri önerilir (4). 

 
 
LABORATUAR BULGULARI 
 

+DVWDOÕ÷ÕQ� WLSLN� EHOLUWLVL� SHULIHULN� \D\PDGD� VIHURVLWOHULQ� J|U�OPHVLGLU� IDNDW� �� ��-

25’inde yayma tamamen normal de olabilir. Anizositoz ve poikilositoz görülebilir. Nadiren 

VIHURVWRPDWRVLWOHU� GH� EXOXQDELOLU�� 6SHVLILN� RODUDN� EHWD� VSHNWULQ� HNVLNOL÷LQGH� VIHURVLWLN�
DNDQWRVLWOHU��EDQW���HNVLNOL÷LQGH�PDQWDU�úHNLOOL�HULWURVLWOHU�J|U�O�U�������dRFXNODUÕQ�ELUoR÷XQGD�
anemi kompanse durumdaGÕU�� +E� �-��� JU�GO¶GLU�� (ULWUREODVWRSHQLN� NUL]OHUGH� +E� GH÷HUL� �-3 

JU�GO¶\H� NDGDU� G�úHELOLU�� 5HWLN�ORVLW� VD\ÕVÕ� ��-��� DUDVÕQGDGÕU�� 2UWDODPD� HULWURVLW� KDFPL�
�0&9��QRUPDOGLU�IDNDW�oRN�D÷ÕU�ROJXODUGD�KDILI�G�ú�N�RODELOLU��2UWDODPD�HULWURVLW�KHPRJORELQ�
konsantrDV\RQX��0&+&��K�FUHLoL�GHKLGUDWDV\RQD�ED÷OÕ�RODUDN�KDVWDODUÕQ�\DNODúÕN����¶VLQGH�
yüksektir (%35-��� DUDVÕ��� &RRPEV� WHVWL� QHJDWLIWLU�� .HPLN� LOL÷L� LQFHOHPHVLQGH� QRUPREODVWLN�
KLSHUSOD]L�YH�GHPLU�DUWÕúÕ�J|U�O�U���������� 

1RUPDO� HULWURVLWOHU� GLVNRLG� ELU� úHNOH� VDKLSWLU� YH� \�]H\OHUL� JHQLúWLU�� 6IHURVLWOHUGH� LVH�
\�]H\� YRO�P� RUDQÕ� D]DOPÕúWÕU�� 2]PRWLN� IUDMLOLWH� WHVWL� �2)7�� EX� úHNLO� ER]XNOX÷XQD� GD\DQÕU��
(ULWURVLWOHUGH�R]PRWLN�GLUHQFLQ��2'��D]DOGÕ÷Õ��R]PRWLN�IUDMLOLWHQLQ��2)��DUWWÕ÷Õ�úHNOLQGH�LIDGH�
edilir. Test, eritrosiWOHULQ� JLGHUHN� \R÷XQOXN� \�]GHVL� D]DOWÕODQ� KLSRWRQLN� WX]OX� VX� RUWDPÕQGD�
WXWXOPDVÕ� YH� KHU� \R÷XQOXNWD� KHPROL]� RUDQÕQÕQ� EHOLUOHQPHVL� úHNOLQGHGLU�� 1RUPDO� HULWURVLWOHU�
EXQD� úLúHUHN� \DQÕW� YHUHELOLUNHQ� VIHURVLWOHU� D]DOPÕú� \�]H\-KDFLP� RUDQÕQGDQ� GROD\Õ� HUNHQ�
dönemde��\�NVHN�WX]�NRQVDQWUDV\RQXQGD�SDUoDODQÕUODU��+DVWDODUÕQ�\DNODúÕN�ó¶�QGH�WD]H�NDQGD�
test normal bulunabilir. Eritrositler 24 saat süreyle 37 derecede inkübe edildiklerinde zar daha 

geçirgen ve dengesiz hale gelir, yüzeyini daha kolay kaybeder. Böylece sferositler hemolize 

X÷UDU�� %X� QHGHQOH� LQN�EDV\RQOX� 2)7� WDQÕGD� VWDQGDUW� WHVW� ROPXúWXU� DPD� GX\DUOÕOÕ÷Õ� ]D\ÕIWÕU�
��������� 2)7¶QLQ� QRUPDO� ROPDVÕ� WDQÕ\Õ� HNDUWH� HWWLUPH]�� +DVWDODUÕQ� ���-20’sinde normal 

EXOXQDELOLU�������$NXW�KHPROL]OHUGH��\HQL�WUDQVI�]\RQ�\DSÕOPÕú�KDVWDODUGD��D]�VD\ÕGD�VIHURVLWL�
RODQODUGD�J�YHQLOLU�GH÷LOGLU������'HPLU�HNVLNOL÷LQGH��REVWU�NWLI�VDUÕOÕN�YDUOÕ÷ÕQGD�YH�UHWLN�ORVLW�
VD\ÕVÕQÕQ� \�NVHN� ROGX÷X� DSODVWLN� NUL]GHQ� oÕNÕú� G|QHPLQGH� WHVW� QRUPDO� EXOXQDELOLU� ������
Splenektomize olmayan hastalarda dalakWD� VIHURVLWOHULQ�K�FUHVHO�GHKLGUDWDV\RQD�X÷UDPDVÕQÕQ�
GD�2)7¶QLQ�QRUPDO�EXOXQPDVÕQD�QHGHQ�RODELOHFH÷L�G�ú�Q�OP�ú� ������.DOÕWVDO� HOLSWRVLWR]�YH�
KHPROL]�YDUOÕ÷ÕQGD�2)7�SR]LWLI�RODELOPHNWHGLU��<DSÕODELOHQ�ELU�GL÷HU�WHVW�GH�HULWURVLW�PHPEUDQ�
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proteinlerinin kalitatif ve kantitatif olarak gösterilmesidir. Otohemoliz testi, hipertonik 

NUL\RKHPROL]� WHVWL�� DVLGLIL\H� JOLVHURO� WHVWL� VSHVLILN� ROPD\DQ� YH� \D\JÕQ� NXOODQÕOPD\DQ� GL÷HU�
testlerdir (3). 

 
.DOÕWVDO�VIHURVLWR]GD�WDQÕ�SDUDPHWUHOHUL�úX�úHNLOGH�|]HWOHQHELOLU����� 
 
SpOHQRPHJDOL��KDVWDODUÕQ����-���¶�QGH�YDUGÕU� 
(ULWURVLW�|]HOOLNOHUL��+E�G�ú�N 

��������������������������������0&9�G�ú�N� 
                                MCHC yüksek  

��������������������������������6IHURVLW�DUWPÕú 
                                RDW yüksek 

                                Retikülosit yüksek 

Periferik yayma: Anormal morfoloji-�VIHURVLW�YDUOÕ÷Õ 
+HPROL]�EXOJXVX��øQGLUHNW�ELOLU�ELQ�DUWÕúÕ 
                              Retikülositoz 

%DNÕODELOL\RUVD�HULWURVLW�]DU�\DSÕVÕ�YH�JHQHWLN� 
 

AYIRICI TANI 

YenL� GR÷DQ� G|QHPLQGH� KDVWDOÕ÷ÕQ� $%2� X\XúPD]OÕ÷Õ� YH� &RRPEV� QHJDWLI� KHPROLWLN�
DQHPLOHU� LOH� D\ÕUÕFÕ� WDQÕVÕ� J�o� RODELOLU�� $\UÕFD� oRN� KDILI� NDOÕWVDO� VIHURVLWR]ODUGD� YH\D�
WUDQVI�]\RQD� ED÷ÕPOÕ� VIHURVLWR]ODUGD�� LON� NH]� DSODVWLN� NUL]OH� EDúYXUDQ� KDVWDODUGD� GD� WDQÕ�
güçl�÷�� oHNLOHELOLU�� DSOD]L\H� UD÷PHQ� VSOHQRPHJDOLQLQ� EXOXQPDVÕ� YH� VIHURVLWOHULQ� J|U�OPHVL��
VIHURVLWR]X� DNOD�JHWLUPHOLGLU��.ORVWULGLDO� VHSVLV�� WUDQVI�]\RQ� UHDNVL\RQX�� D÷ÕU� \DQÕNODU�� \ÕODQ��
|U�PFHN�� DUÕ� JLEL� KD\YDQ� ÕVÕUÕNODUÕQGD� JHOLúHQ� UHDNVL\RQODUGD� VIHURVLWLN hemolitik anemi 

JHOLúHELOLU� 2EVWU�NWLI� VDUÕOÕNODU�� YLWDPLQ� %���� IRODW� HNVLNOL÷L�� GHPLU� HNVLNOL÷L�� �� WDODVHPL�
WDúÕ\ÕFÕOÕ÷Õ� YH� KHPRJORELQ� 6&� KDVWDOÕ÷ÕQGD� HULWURVLWOHULQ� \�]H\-KDFLP� RUDQÕ� DUWWÕ÷Õ� LoLQ�
VIHURVLWR]�LOH�D\ÕUÕFÕ�WDQÕ�JHUHNLU������������ 
 
7('$9ø 
 

+DVWDOÕ÷ÕQ� WHGDYLVL� VSOHQHNWRPLGLU� DQFDN� �� \Dú� |QFHVL� |QHULOPHPHNWHGLU� ������
6SOHQHNWRPL� HVDV� KDVWDOÕ÷Õ� \RN� HWPHPHNOH� ELUOLNWH� DQHPLQLQ� YH� NRPSOLNDV\RQODUÕQÕQ�
JHOLúPHVLQH� HQJHO� ROXU�� 6SOHQHNWRPL� |QFHVLQGH� E�W�Q� oRFXNODUD� SQ|PRNRN�� PHQLQJRNRN��
hemofilus infOXHQ]D� %� DúÕODUÕQÕQ� \DSÕOPDVÕ� YH� KDVWDODUÕQ� SHQLVLOLQ� SURIODNVLVLQH� DOÕQPDVÕ�
|QHULOLU� ������ 6SOHQHNWRPL� VRQUDVÕ� VDUÕOÕN�� DQHPL� YH� UHWLN�ORVLWR]� KÕ]OD� ND\EROXU�� HULWURVLW�
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PRUIRORMLVLQGHNL�GH÷LúLNOLNOHU�YH�R]PRWLN�IUDMLOLWH�WHVWLQLQ�ER]XNOX÷X�LVH�GHYDP�HGHU� Nadiren 

VSOHQHNWRPL\H� UD÷PHQ� KDVWDOÕN� NRQWURO� DOWÕQD� DOÕQDPD]�� %X� JLEL� GXUXPODUGD� DNVHVXDU� GDODN�
YDUOÕ÷Õ�� SLUXYDW� NLQD]� HNVLNOL÷L� JLEL� HúOLN� HGHQ� ELU� EDúND� HULWURVLW� SDWRORMLVL� DNOD� JHOPHOLGLU��
$NVHVXDU�GDODN�KDVWDODUÕQ�����-��¶ÕQGD� WHVSLW�HGLOPLúWLU��$÷Õr blastopenik krizlerde eritrosit 

WUDQVI�]\RQX�\DSÕODELOLU��$\UÕFD�KDVWDODUD�PHJDOREODVWLN�NUL]OHUL�|QOHPHN�DPDFÕ\OD�SURILODNWLN�
olarak günlük 1 mg folik asit önerilir (1,3,17). 

 
(5ø7526ø7�=$5�3527(ø1/(5ø1ø1�ø1&(/(10(6ø  
 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR], NDOÕWVDO� HOLSWRVLWR]� YH� NDOÕWVDO� SLURSRLNLORVLWR]GD� HULWURVLW� ]DUÕ�
proteinlerindeki anormallik Sodyum dodesil sülfat poliakrilamid jel elektroforezi yöntemleri 

ile incelenebilmektedir (7,60). SDS-3$*(�\|QWHPL�.6¶GH� HULWURVLW� ]DUÕ� SURWHLQ� HNVLNOL÷LQLQ�
belirlenmesinde ve NDOÕWVDO� HOLSWRVLWR]GD� VSHNWULQ� YDU\DQWODUÕQÕQ� WHVSLW� HGLOPHVLQGH� úX� DQGD�
halen referans laboratuar yöntemi olarak kabul edilmektedir (60). SDS-PAGE yöntemi, jelde 

HOGH� HGLOHQ� EDQWODUÕQ� GDQVLWRPHWULN� WUDVHOHULQLQ� oL]GLULOPHVL� YH� E|\OHFH� PHPEUDQ�
proteinleriQLQ� PLNWDUÕQÕQ� |Oo�OPHVL� HVDVÕQD� GD\DQÕU� ���-63). Sodyum dodesil sülfat (SDS) 

DQ\RQLN�ELU�GHWHUMDQ�ROXS�]DU�SURWHLQOHULQL�OLSLW�WDEDNDGD�D\UÕúWÕUPDN�DPDFÕ\OD�NXOODQÕOÕU��6'6�
susever özellik gösterip zar proteinlerinin eritilmesinde oldukça etkili bir deterMDQGÕU�� 6'6��
SURWHLQOHULQ� \DSÕVÕQÕ� GH÷LúWLUPHGHQ� PROHN�O�� VDUDUDN� GÕú� \�]H\L� �-) yükle kaplar. Böylece 

SROLDNULODPLG� MHO� HOHNWURIRUH]L\OH� ]DU� SURWHLQOHUL� DQRGD� GR÷UX� J|o� HGHUHN� PROHN�OHU�
D÷ÕUOÕNODUÕQD�J|UH�D\UÕúWÕUÕOÕUODU���������-64). 
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GEREÇ VE YÖNTEMLER 
 

dDOÕúPDPÕ]GD� ����-����� \ÕOODUÕ� DUDVÕQGD� øVWDQEXO� hQLYHUVLWHVL� &HUUDKSDúD� 7ÕS�
)DN�OWHVL�dRFXN�6D÷OÕ÷Õ�YH�+DVWDOÕNODUÕ�+HPDWRORML-2QNRORML�%LOLP�'DOÕ¶QGD�.6�WDQÕVÕ�DOPÕú�
��� � KDVWDPÕ]ÕQ� NOLQLN�� ODERUDWXDU� YH� WHGDYL� |]HOOLNOHUL� GH÷HUOHQGLULOGL�� %X� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�
��¶VLQGH� YH� RQODUÕQ�� \Dú� VÕQÕUÕ� ROPDNVÕ]ÕQ�� .6¶OL� DLOH� ELUH\OHULQGH� ROPDN� �]HUH� WRSODP� ���
KDVWDGD� HULWURVLW� ]DU� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� DUDúWÕUÕOGÕ�� +DVWDODUÕQ� HULWURVLW� ]DU� SURWHLQOHULQGHNL�
HNVLNOLN�WLSL�YH�D\UÕFD�NOLQLN�VSHNWUXP�IDUNOÕOÕ÷ÕQÕQ�]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷LQLQ�WLSL�LOH�NRUHODV\RQX�
DUDúWÕUÕOGÕ�� 

6D÷OÕN� NRQWUROOHULQH� JHOLS� EX� QHGHQOH� NDQ� WHWNLNL� \DSWÕUPÕú� RODQ� ��� VD÷OÕNOÕ� NLúLGHQ�
HULWURVLW�]DU�SURWHLQOHULQLQ�QRUPDO�GH÷HUOHUL�WHVSLW�HGLOHUHN�NRQWURO�JUXEX�ROXúWXUXOGX��6SHNWULQ��
ankirin, BaQW����%�����YH�%�����LQFHOHQHUHN�QRUPDO�GH÷HUOHU�WHVSLW�HGLOGL�� 

Spektrin ve Bant 3 için –��6'6¶QLQ�DOWÕ��$QNLULQ��%�����YH�%�����LoLQ�–��6'6¶QLQ�DOWÕ�
HULWURVLW�]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�RODUDN�GH÷HUOHQGLULOGL�� 

(ULWURVLW� ]DU� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� DUDúWÕUÕODFDN� KDVWDODUGD� .6� WDQÕVÕQÕ� NHVLQOHúWLUPHN�
DPDFÕ\OD� WDP� NDQ� VD\ÕPÕ�� UHWLN�ORVLW� VD\ÕPÕ� YH� ��� VDDW� LQN�EDV\RQOX� R]PRWLN� IUDMLOLWH� WHVWL�
WHNUDUODQGÕ�� +DVWDODUÕQ� WDP� NDQ� VD\ÕPODUÕ� %HFNPDQ� &RXOWHU�� GHPLU� YH� WRWDO� GHPLU� ED÷ODPD�
kapasiteleri Metkim CX-9 biyokimya anali]|U��LOH�oDOÕúÕOPÕúWÕ��+DSWRJORE�OLQ�oDOÕúPDVÕ�%1-2 

1HIHORPHWUULN�\|QWHP�LOH�\DSÕOGÕ� 
  ('7$¶OÕ�W�SH�DOÕQDQ����FF�SHULIHULN�YHQ|]�NDQGDQ�VRG\XP�GRGHVLO�V�OIDW�SROLDNULODPLG�
MHO�HOHNWURIRUH]L�\|QWHPL�LOH�HULWURVLW�]DU�SURWHLQ�HNVLNOLNOHUL�DUDúWÕUÕOGÕ� 
 
EritURVLW�=DUÕQÕQ��JKRVW��'RGJH�<|QWHPLQH�*|UH�+D]ÕUODQÕúÕ 
 
Prensip: (ULWURVLWOHULQ� L]RWRQLN� RUWDPGD� \ÕNDQÕS�� KLSRWRQLN� VRO�V\RQOD� KHPROL]� HGLOGLNWHQ�
VRQUD�\�NVHN�GHYLUGH�VDQWULI�M�LúOHPL\OH�KHPRJORELQGHQ�DUÕQGÕUÕOPDVÕ�HVDVÕQD�GD\DQÕU� 
$\ÕUDoODU����310 mOsm pH 7.4 fosfat tamponu: 

����������������������1D+�32���+�2�YH�1D+32��LOH�KD]ÕUODQÕU� 
                 2) 20 mOsm pH 7.4 fosfat tamponu: 

����������������������D\QÕ�o|]HOWLGHQ�KD]ÕUODQÕU� 
Yöntem: ('7$¶OÕ�W�SOHUH�DOÕQDQ�NDQ�|UQHNOHUL�\DNODúÕN�RODUDN����GHID�oRN�\DYDú�KDUHNHWOHUOH�
NDUÕúWÕUÕOÕU�������USP¶GH����GDNLND�V�UH\OH�VDQWULI�M�HGLOHUHN�HULWURVLWOHU�o|NW�U�O�U�YH�SOD]PD�
NÕVPÕ� DVSLUH� HGLOLU�� (ULWURVLW� o|NHOWLOHUL� L]RWRQLN� ���� P2VP¶OÕN� IRVIDW� WDPSRQX� LOH� �o� NH]�
\ÕNDQÕU�� +HU� \ÕNDPD� VRQXQGD� W�SOHU� ��� GDNLND� V�UHyle 2000 rpm’de santrifüj edilir ve 

�VW�QGHNL�V�SHUQDWDQ�NÕVPÕ�DVSLUH�HGLOLU��%X�LúOHPGHQ�VRQUD�\ÕNDQPÕú�RODQ�HULWURVLWOHUGHQ���PO�
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DOÕQÕS� ���PO¶OLN� E�\�N� VDQWULI�M� W�SOHULQH� NRQXOXS� �VW�QH� ���PO� ���P2VP� IRVIDW� WDPSRQX�
eklenir. Bu tüpler 4°C’de 11000 rpm’de� ��� GDNLND� VDQWULI�M� HGLOLU�� +HU� \ÕNDPDGD� �VWWHNL�
V�SHUQDWDQ� NÕVPÕ� oRN� GLNNDWOL� ELU� úHNLOGH� DVSLUH� HGLOLU� YH� JHUL� NDODQ� NÕVPD� WHNUDU� ���PO� ���
P2VP� IRVIDW� WDPSRQX� HNOHQLU�� %X� LúOHPH� V�SHUQDWDQ� UHQNVL]� YH\D� oRN� KDILI� SHPEH� RODQD�
NDGDU�\DNODúÕN�G|UW�GHID�GHYDm edilir. 

 
Solubilizasyon 
 
$\ÕUDoODU�����8 M üre 

                   2) %2 2-merkapto-etanol 

                   3) %2 SDS 

 

Yöntem: Eritrosit zar proteinlerinin solübilizasyonunda 8 M üre, %2 SDS ve %2’lik 2-

merkapto-HWDQRO�NDUÕúÕPÕ�NXOODQÕOÕU��6RO�ELOL]DV\RQ�LúOHPLQGH��HULWURVLW�PHPEUDQ�KDFPL�NDGDU�
VRO�ELOL]DV\RQ� VRO�V\RQXQGD� ���� RUDQÕQGD� LODYH� HGLOGLNWHQ� VRQUD� ND\QDU� VX� EDQ\RVXQGD� ��
dakika süreyle bekletilir. Böylece SDS-PAGE yöntemi için gerekli materyel elde edilir. 

 
SDS-Poliakrilamid Jel Elektroforezi (SDS-PAGE) 
 
Prensip:� 6RG\XP�GRGHVLO� V�OIDW� DQ\RQLN�ELU�GHWHUMDQ�ROXS�]DU�SURWHLQOHULQL� OLSLW� WDEDNDVÕQGD�
D\UÕúWÕUPDN� DPDFÕ\OD� NXOODQÕOÕU�� 6'6� DPILSDWLN� |]HOOLN� J|VWHULS� ]DU� SURWHLQOHULQLQ�
VRO�ELOL]DV\RQXQGD� ROGXNoD� HWNLOL� ELU� GHWHUMDQGÕU�� 6'6�� SURWHLQOHULQ� \DSÕVÕQÕ� GH÷LúWLUPHGHQ�
PROHN�O�� VDUDUDN� GÕú� \�]H\L� �-) yükle kaplar. Böylece poliakrilamid jel elektroforeziyle zar 

SURWHLQOHUL�DQRGD�GR÷UX�J|o�HGHUHN�PROHN�OHU�D÷ÕUOÕNODUÕQD�J|UH�D\UÕúWÕUÕOÕUODU� 
$\ÕUDoODU�� 
     1) Akrilamid çözeltisi 

            Akrilamid                              40 g 

            N,N-Metilen-bis-akrilamid   1.5 g 

������������6DI�VX����������������������������������������PO¶\H�WDPDPODQÕU� 
     2) Elektroforez tampon ( 10×Buffer ) çözeltisi 

1.0 M Tris-baz  

            2 M Sodyum Asetat 

            0.2 M EDTA 

������������%X�o|]HOWLOHU�KD]ÕUODQGÕNWDQ�VRQUD 

            1 M Tris                      400 ml 

            2 M Sodyum Asetat    100 ml 
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            0.2 M EDTA                100 ml 

������������NDUÕúÕP�S+¶VÕ����¶H�DVHWLN�DVLWOH�D\DUODQÕU�YH�VDI�VX�LOH������PO¶\H�WDPDPODQÕU� 
     3) % 20 Sodyum Dodesil Sülfat ( SDS ) 

 

    4)�$PRQ\XP�SHUV�OIDW������PJ�PO���WD]H�RODUDN�KD]ÕUODQÕU 
 

    5) TEMED 

��������������PO�����PO�MHO�ROPDN��]HUH�D\DUODQÕU� 
                 
   6) Boya çözeltileri: 

           Coomassie Brillant Blue: 1.25 g comassie brilliant blue % 50’lik 454 ml etanol ve 46                                                                                  

ml glasiyal asetik asitte çözülür. 

          % 0.5 Bromofenol mavisi 

 

  7) $UÕQGÕUPD�6Rlusyonu: 

�����0HWDQRO��DVHWLN�DVLW�YH�VDI�VX��������RUDQÕQGD���NDUÕúWÕUÕOÕU� 
 

-HOLQ�+D]ÕUODQÕúÕ� 
          Jel Çözeltisi 

         Akrilamid solüsyonu                 4 ml 

         10×Buffer                                  3 ml 

         % 20 SDS                                  1 ml 

         H2O                                           10 ml 

         Amonyum persülfat                   2 ml 

         TEMED                                     30 µl 

 

'LVN� úHNOLQGHNL� W�SOHU� DONROOH� WHPL]OHQLS� NXUXWXOGXNWDQ� VRQUD� W�SOHULQ� ER\ODUÕ�
D\DUODQÕS� DOW� NÕVÕPODUÕ� SDUDILOP� LOH�NDSDWÕOÕU�� -HO� o|]HOWLVL�KDYD�NDEDUFÕ÷Õ�NDOPD\DFDN�úHNLOGH�
W�SOHUH� GROGXUXOXU�� +HPHQ� �]HULQH� VDI� VX� HNOHQHUHN� MHO� \�]H\LQLQ� G�]J�Q� ELU� úHNLOGH�
SROLPHUL]H�ROPDVÕ�VD÷ODQÕU�YH�MHOLQ�NXUXPDVÕ�HQJHOOHQLU��%LU�JHFH�RGD�ÕVÕVÕQGD�SROLPHUL]DV\RQ�
için bekletilir. 

  
Yöntem: (OHNWURIRUH]�WDQNÕQD�\HWHUL�NDGDU�WDPSRQ�NRQXOGXNWDQ�VRQUD�WDQND�MHOOHU�\HUOHúWLULOLU��
100 µl ghost, 10 µO� EURPRIHQRO�PDYLVL� YH� ELU� GDPOD� JOLVHURO� NDUÕúÕPÕQÕQ� ����µl’si jellerin 
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üzerine aplikH� HGLOLU��0DWHU\DOLQ� MHOH� DGVRUEH� ROPDVÕ� LoLQ� ELUNDo� GDNLND� EHNOHQGLNWHQ� VRQUD�
SDVW|U� SLSHWL� LOH� W�SOHULQ� �]HULQH� WDPSRQ� HNOHQLU� YH� WDQNÕQ� �VW� NÕVPÕ� GD� WDPSRQ� LOH�
GROGXUXODUDN� WDQNÕQ� NDSD÷Õ� NDSDWÕOÕU�� +HU� W�SH� �� P$PS� G�úHFHN� úHNLOGH� DNÕP� YHULOLU� YH�
elektroforez 2.5-��VDDWOLN�ELU�V�UHGH�JHUoHNOHúLU��%URPIHQRO�PDYLVL�MHOLQ�DOW�XFXQD�\DNODúÕN���
cm kalana kadar elektroforez devam ettirilir. 

(OHNWURIRUH]�ELWLPLQGH�MHOOHU�W�SWHQ�oÕNDUWÕOÕS�&RRPDVVLH�%ULOODQW�%OXH�LOH�RGD�ÕVÕVÕQGD�
ELU�JHFH� LQN�EH�HGLOHUHN�ER\DQÕU��-HOOHU�DUÕQGÕUPD�o|]HOWLVLQGH���VDDW�V�UH\OH� WXWXOXU�YH�GDKD�
sonra % 7.5’ luk asetik asitte muhafaza edilir. Jellerin absorpsiyon pikleri dansitometrede 545 

nm’de elde edilir.  

 
ø67$7ø67ø.6(/�ø1&(/(0(/(5  

 

dDOÕúPDGD� HOGH� HGLOHQ� EXOJXODU� GH÷HUOHQGLULOLUNHQ� istatistiksel analizler için SPSS ( 

6WDWLVWLFDO� 3DFNDJH� IRU� 6RFLDO� 6FLHQFHV� �� IRU� :LQGRZV� ����� SURJUDPÕ� NXOODQÕOGÕ�� dDOÕúPD�
YHULOHUL� GH÷HUOHQGLULOLUNHQ� WDQÕPOD\ÕFÕ� LVWDWLVWLNVHO� PHWRGODUÕQ� �� 2UWDODPD�� 6WDQGDUW� VDSPD��
\DQÕVÕUD�YHULOHULQ�NDUúÕODúWÕUÕOPDVÕQGD��\DúODUD�J|UH�\DSÕODQ�GH÷HUOHQGLUPHGH�0DQQ�:KLWQH\�8�
WHVW�NXOODQÕOGÕ��1LWHOLNVHO�YHULOHULQ�NDUúÕODúWÕUÕOPDVÕQGD�LVH�WHN�J|]O��G�]HQGH�.L-Kare testi ve 

dört gözlü düzende Ki-.DUH� WHVWL� NXOODQÕOGÕ�� 6RQXoODU�����¶OLN�J�YHQ� DUDOÕ÷ÕQGD�� DQODPOÕOÕN�
p<0,05 düze\LQGH�GH÷HUOHQGLULOGL� 
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7DEOR�111�(ULWURVLW�]DU�SURWHLQL�oDOÕúPD�JUXEX��*UXS��� 
+DVWDODUÕQ�DUDúWÕUPD�DQÕQGDNL�\Dú��FLQVL\HW�YH�KHPDWRORMLN�EXOJXODUÕ: 
 
Olgu        <Dú�\ÕO������&LQVL\HW�������+E��JU�GO���������0&+&������5HW������������� OF           Splenektomi      
       
�����������������D\������������������(��������������������������������������������������������������������KDILI�DUWPÕú 
 2             1.5                    K                11.9                34,6             0.7    �������DUWPÕú���������� 
���������������������������������������.������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
���������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
 5  �����������������������������������(���������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
 6             2.5                    K                10.3                33,5              1             hafif artm 
 7             3          �������������.���������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
���������������������������������������.�������������������������������������������������������������������KDILI�DUWPÕú 
 9             3                       E      ���������������������������������������������������������������DUWPÕú 
��������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
11            4                       E                12.4              ���������������������������������DUWPÕú 
��������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
13            4.5                    K               11.5                 34,5              0.2       ���KDILI�DUWPÕú 
��������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
��������������������������������������(���������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������          + 
��������������������������������������.����������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
�������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
18            9����������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú����������������������� 
20            12       �������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWP�Õú 
22            14               �����.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
������������������������������������.��������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
24            16                    E   ����������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
������������������������������������.������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������� 
26            18          ����������(�������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������� 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������� 
28        ��������������������������(�������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú��������������������� + 
������������������������������������.��������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������KDILI�DUWPÕú�             + 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������ 
33            24                    E              15.5                   36,9              0.6         arWPÕú����������������������� 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú����������������������� 
35            25                    K              15.1                  35,8               1.����������DUWPÕú����������������������� 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
37            28                    K              13.1                  37,7               12.8       arWPÕú���������������������� 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕ 
40      ����������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕ 
������������������������������������.��������������������������������������������������������������������DUWPÕú������������������������������������� 
42           39                     K              13                      35,3               0.6         normal                 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú����������������������+ 
������������������������������������.��������������������������������������������������������������������KDILI�DUWPÕú��������������� 
������������������������������������.�������������������������������������������������������������������DUWPÕú�����������           + 
������������������������������������(����������������������������������������������������������������������DUWPÕú 
������������������������������������(��������������������������������������������������������������������KDILI�DUWPÕú 
48         �������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú����������������������� 
������������������������������������(���������������������������������������������������������������������DUWPÕú��������������������  + 
������������������������������������(��������������������������������������������������������������������DUWPÕú����������������������� 
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7DEOR�19�(ULWURVLW�]DU�SURWHLQL�oDOÕúPDVÕ�NRQWURO�JUXEX��*UXS��� 
<Dú��FLQVL\HW�YH�KHPDWRORMLN�EXOJXODUÕ 
 
Olgu  ����������&LQVL\HW��������������<Dú��\ÕO��������������+E��JU�GO�����������0&+& 
1                     E                        5                          14.5                  29.7 
2                     K                       5                          12.9                  27.4 
3                     E                        6                          15                     30.1 
4                     E                        7                          11.6                  26.5 
5                     E                        7                          12.2                  29.3 
6                     K                       7                          12.2                  29.2 
7                     K                       9                          11.6                  27.5 
8                     K                       9                          12.4                  28.9 
9                     E                        9                         12.5                   26 
10                   E                        9                         12.4                   29.3 
11                   E                        9                         13.9                   28 
12                   E                       10                        13.3                   27.7 
13                   E                       11                        12.2                   28.3 
14                   K                      12                        13.8                   27.6 
15                   E                       12                        13.7                   26.8 
16                   K                      16                        11.6                   27.4 
17                   E                       16                        12.7                   27.1 
18                   K                      17                        13.2                   28.6 
19                   K                      17                        12.1                   27.6 
20                   E                       18                        12.1                   27.4 
21                   K                      19                        15.4                   31.4 
22                   K                      19                        9.6                     26.9 
23                   K                      19                       12.3                    28.8 
24                   E                       20                       15.4                    31.4 
25                   K                      20                       12.8                    30.9 
26                   E                       20                       14.2                   26 
27                   K                      20                       13.7                    31.3 
28                   K                      21                       12.2                   28.3 
29                   K                      21                       13.0                   26.9 
30                   K                      23                       13.0                   29.8 
31                   K                      24                       13.3                   28.7 
32                   K                      25                       14.6                   28.3 
33                   K                      26                       12.8                   28.3                 
34                   K                      27                       13.6                   30.9 
35                   K                      29                       12.7                   30.5 
36                   K                      30                       13.7                   31.2 
37                   K                      32                       13.9                   31.4 
38                   K                      35                       13.8                   32 
39                   K                      36                       12.7                   30.9 
40                   K                      41                       12.1                   29.1 
41                   K                      41                       13.6                   30.5 
42                   E                       41                       16.1                   29.4 
 
 



 25 

Tablo V Kontrol grubu eritrosit membran proteini verileri 
 
OLGU 63(.75ø1 $1.ø5ø1 BANT 3 B 4.1 B 4.2 
1 23 6 24 5 4 
2 23 3 24 4 6 
3 20 4 19 6 5 
4 19 4 20 7 5 
5 19 3 20 5 5 
6 22 4 22 7 4 
7 22 5 23 6 8 
8 23 5 23 5 4 
9 19 4 20 7 6 
10 18 4 22 6 6 
11 18 3 18 6 4 
12 19 5 20 6 5 
13 19 3 20 5 5 
14 19 5 19 7 6 
15 19 5 20 5 6 
16 19 4 20 7 4 
17 19 4 20 7 4 
18 20 5 22 4 7 
19 20 4 21 5 9 
20 20 6 18 7 11 
21 20 6 21 6 9 
22 20 4 21 7 4 
23 20 4 19 6 6 
24 21 5 21 3 4 
25 22 5 23 4 6 
26 22 5 22 6 4 
27 22 4 22 7 4 
28 22 5 23 6 6 
29 22 6 22 4 4 
30 22 5 23 4 5 
31 22 4 23 4 5 
32 22 4 23 5 4 
33 23 5 22 7 5 
34 23 6 24 5 8 
35 23 4 24 8 4 
36 23 5 23 7 6 
37 23 3 24 4 4 
38 23 3 24 4 4 
39 23 5 23 5 5 
40 23 5 23 4 7 
41 24 6 22 5 5 
42 25 5 26 4 5 
 21 ±± 2 5 ±±1 22 ±± 2 5 ±± 1 5 ±± 1 
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BULGULAR 
 
1979-�����\ÕOODUÕ�DUDVÕQGD�øVWDQEXO�hQLYHUVLWHVL�&HUUDKSDúD�7ÕS�)DN�OWHVL�dRFXN�+HPDWRORML-
2QNRORML�%LOLP�'DOÕQ¶GD����KDVWD�NDOÕWVDO�VIHURVLWR]�WDQÕVÕ�DOGÕ�� 
+DVWDODUÕQ���¶����������HUNHN����¶����������NÕ]�LGL��+DVWDODUÕQ�EDúYXUX�VÕUDVÕQGDNL�\DúODUÕ���
ay iOH���\Dú�DUDVÕQGD�GH÷LúPHNWH�ROXS�RUWDODPD�EDúYXUX�\DúÕ�����± 4,24 idi.  

 
7DEOR�9ÿ�.DOÕWVDO�VIHURVLWR]�WDQÕOÕ�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�GHPRJUDILN�|]HOOLNOHUL 
 
Cinsiyet �����6D\Õ ����<Dú�GD÷ÕOÕPÕ <Dú��RUW�±±SD) 
�.Õ]       54      1 ay-���\Dú ����\Dú�± 3,38 
 Erkek       43     2 ay-���\Dú ����\Dú�± 4,32 
Toplam       97     1ay-���\Dú ����\Dú������� 
 
+DVWDODUÕPÕ]ÕQ� FLQVL\HW� GD÷ÕOÕPODUÕ� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN� DQODPOÕ� IDUNOÕOÕN� J|VWHUPHPHNWHGLU� ��
p>0,05). 

+DVWDODUÕQ� EDúYXUX� QHGHQOHUL� �� ��������� KDVWDGD� X]DPÕú� VDUÕOÕN�� �� (%1,03) hastada USG’de 

VDIUD�NHVHVL�WDúÕ�WHVSLW�HGLOPHVL��������������KDVWDGD�VROXNOXN�LOH�VDUÕOÕN�ROPDVÕ��������������
KDVWDGD�NDUGHúLQGH�KDVWDOÕN�ROPDVÕ�LGL� 
 
7DEOR�9ÿÿ�.DOÕWVDO�VIHURVLWR]�WDQÕOÕ�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�EDúYXUX�úLND\HWOHUL 
 
���������������������ùLkayet ����������������������������6D\Õ������������������� 
 Solukluk-VDUÕOÕN                             70                   72,16 
�8]DPÕú�VDUÕOÕN                             7                     7,22 
�86*¶GH�WDú                             1                     1,03 
 .DUGHúLQGH�KDVWDOÕN�ROXúX�QHGHQL\OH�WHWNLN���������������������                            19                   19,58 
                    Toplam                             97                    100 
 
'RNVDQ\HGL�KDVWDQÕQ���¶�Q�Q�������� anne-EDEDVÕ�DUDVÕQGD�DNUDED�HYOLOL÷L�YDUGÕ� 
+DVWDODUÕQ���¶VLQLQ���������DLOHVLQGH�YH�GL÷HU�DNUDEDODUÕQGD�.6�|\N�V��YDUGÕ� 
+DVWDODUÕQ� �¶VL� �������� \HQLGR÷DQ� G|QHPLQGH� X]DPÕú� VDUÕOÕN� QHGHQL\OH� EDúYXUPXúWX�� %X�
KDVWDODUÕQ� �¶LQH� �������� \HQLGR÷DQ� G|QHPLQGH� KLSHUELOLU�ELQHPL� QHGHQL\OH� NDQ� GH÷LúLPL�
\DSÕOPÕú���¶�QH��������LON���D\�LoLQGH��¶HU�NH]�NDQ�WUDQVI�]\RQX�\DSÕOPÕúWÕ� 
+DVWDODUÕPÕ]ÕQ� EDúYXUX� VÕUDVÕQGDNL� IL]LN�PXD\HQHOHULQGH� GDODN� E�\�NO�÷�� SDOSH� HGLOHPH\HQ�
GDODN�LOH�PDVLI�VSOHQRPHJDOL�DUDVÕQGD�GH÷LúPHNWH�LGL��+DVWDODUÕQ���¶VÕQGD���������GDODN�SDOSH�
HGLOHPHPLú�� ��¶LQGH� �������� SDOSDEO� EXOXQPXúWX�� EXQODUÕQ� GD� �¶VÕQGD� ������� PDVLI�
VSOHQRPHJDOL�VDSWDQPÕúWÕ� 
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+DVWDODUÕPÕ]ÕQ� EDúYXUX� VÕUDVÕQGDNL� +E� GH÷HUOHUL� ���� JU�G-��� JU�GO�� +FW� GH÷HUOHUL� ���-41 

DUDVÕQGD� GH÷LúPHNWH� ROXS� RUWDODPD� EDúYXUX� +E� GH÷HUL� ��������JU�GO�� RUWDODPD� +FW� GH÷HUL�
�����������LGL��0&9�GH÷HUOHUL���-����IO�DUDVÕQGD�LGL���RUWDODPD�GH÷HU����������IO�LGL��7DQÕ�
VÕUDVÕQGDNL�0&+&�GH÷HUOHUL������ LOH������DUDVÕQGD� LGL�YH�RUWDODPD�0&+&�GH÷HUL�����������
idi. HaVWDODUÕPÕ]ÕQ� G�]HOWLOPLú� UHWLN�ORVLW� GH÷HUOHUL� GH� ����� LOH� ����� DUDVÕQGD�� RUWDODPD�
G�]HOWLOPLú�UHWLN�ORVLW�GH÷HUL�����������LGL� 
'RNVDQ\HGL�KDVWDQÕQ���¶VLQGH���������WDQÕ�VÕUDVÕQGD�D\UÕFD�GHPLU�HNVLNOL÷L�DQHPLVL�PHYFXWWX��
%X� KDVWDODUÕQ� RUWDODPD� GHPLU� GH÷HUOHUL� ���������� PJ�GO� YH� EX� KDVWDODUÕQ� RUWDODPD� \DúODUÕ�
�������\ÕO�LGL��RUWDODPD�IHUULWLQ�GH÷HUOHUL����������PJ�GO�EXOXQPXúWX� 
+DVWDODUÕQ� ��¶LQLQ� �������� KDSWRJORELQ� G�]H\L� LQFHOHQHELOPLúWL� YH� RUWDODPD� KDSWRJORELQ�
düzeyi 87,2±21,06 mg/dl idi.   

 
Tablo VIII +DVWDODUÕPÕ]ÕQ�EDúYXUX�VÕUDVÕQGDNL�KHPDWRORMLN�GH÷HUOHUL 
 

 ������������'D÷ÕOÕP                Ortalama ± SD 
Hb (gr/dl)            3,3-14                   9,4±2,32 
Hct (%)            10-41                   27,4±6,65 
MCV            70-120                   79±11,58 
MCHC            33,8-38,7                     35,2±1,65 
'�]HOWLOPLú�5HW����            0,1-18,6                   5,8±5,1 

 
 
 
7DEOR�,;�+DVWDODUÕQ�KDVWDOÕ÷ÕQ�úLGGHWLQH�J|UH�GD÷ÕOÕPÕ 
 

  
  KS trait 

 
   Hafif 

 
    Orta 

  
���$÷ÕU 

 
�dRN�D÷ÕU 

  
 Hasta 

      
     10 

     
    20 

    
     48 

    
   16 
 

       
      3 

     %     10,3   20,6    49,5 16,5      3,1 

 
 
+DVWDODUÕQ� ��¶VLQH� �������� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPÕúWÕ�� 6SOHQHNWRPL� \DSÕOPD� \DúÕ� ���� LOH� ���
DUDVÕQGD�GH÷LúPHNWH�ROXS�RUWDODPD�VSOHQHNWRPL�\DúÕ����������LGL��6SOHQHNWRPL�|QFHVL�\DSÕODQ�
86*¶GH� �� KDVWDGD� VDIUD� NHVHVLQGH� NDON�O� J|U�OP�úW���%X�KDVWDODUÕQ�\Dú�RUWDODPDVÕ� ��������
\Dú�LGL��øNL�\DúÕQGDNL�ELU�NÕ]�KDVWDPÕ]GD�EDúND�ELU�QHGHQOH�\DSÕODQ�EDWÕQ�86*�VÕUDVÕQGD�VDIUD�
NHVHVL�J|U�OP�ú�YH�GDKD�VRQUD�.6�WDQÕVÕ�DOPÕúWÕ� 
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<HGL� ������� KDVWDQÕQ� WHGDYLVLQGH� UHNRPELQDQW� HULWURSRHWLQ� �U+X-(SR�� NXOODQÕOPÕúWÕ��
(ULWURSRHWLQ� NXOODQÕODQ� KDVWDODUÕQ� �¶�� NÕ]�� �¶�� HUNHN� LGL�� <DúODUÕ� ��� J�Q� LOH� �� D\� DUDVÕQGD��
RUWDODPD�\DúODUÕ���D\GÕ��+DVWDODUGDQ�ELULQH�����D\OÕN�LNHQ�YH����D\OÕN�LNHQ������D\OÕN�YH���D\OÕN�
V�UHOHU� úHNOLQGH� �� NH]� HULWURSRHWLQ� X\JXODQGÕ�� (ULWURSRHWLQ� GR]X� �� KDVWDGD� ����h�KDIWDGD� ��
J�Q�� �� KDVWDGD� ����h�KDIWDGD� �� J�Q� úHNOLQGH� LGL�7HGDYL� V�UHOHUL� �� D\� LOH� �� D\� DUDVÕQGD�
GH÷LúPHNWH� LGL� YH� RUWDODPD� WHGDYL� V�UHVL� �� D\GÕ�� +DVWDODUÕQ� HULWURSRHWLQ� WHGDYLVL� |QFHVL� +E�
GH÷HUOHUL� ���� JU�GO-���� JU�GO� �RUW� +E� ���� JU�GO��� G�]HOWLOPLú� 5HW� GH÷HUOHUL� ����-23 (ort Ret 

������LGL��7HGDYL�VRQUDVÕQGD�KDVWDODUÕQ�+E�GH÷HUOHUL����JU�GO-�JU�GO�DUDVÕQGD��RUW�+E����JU�GO���
5HW�GH÷HUOHUL���-���DUDVÕQGD��RUW�5HW������LGL� 
 
 
 
7DEOR�;�+DVWDODUÕQ�(ULWURSRHWLQ�|QFHVL�YH�VRQUDVÕ�KHPDWRORMLN�EXOJXODUÕ 
 
 
 
 
    Hasta 

 
 
����<Dú 

 
Tedavi 
öncesi Hb       
(gr/dl) 

Tedavi       
öncesi 
düzelt. Ret 
(%) 

 
 
rH-Epo 
dozu 

 
 
Tedavi 
süresi 

 
 
Tedavi 
VRQUDVÕ�+E 

 
Tedavi 
VRQUDVÕ�
düzelt. Ret 

    1 6,5 ay 7,0 23 2000 Ü/haftada 
3 gün 

6 ay 8 16 

    2 16 gün 6,7 10,8 2000 Ü/haftada 
3 gün 

9 ay 8,6 14 

    3 2 ay 7,6 8,4 2000 Ü/haftada 
3 gün 

5 ay 8,6 12 

    4 2,5 ay 7,2 2,6 2000 Ü 
Haftada 3 gün 

4,5 ay 9,1 8,2 

    5 2,5 ay 7,9 4,5 2000 Ü/haftada 
3 gün 

4 ay 9,4 11 

    6 2 ay 6,5 9,8 2000 Ü/haftada 
3 gün 

4,5 8,2 12 

    7 4,5 ay 6,8 10 1000 Ü/haftada 
3 gün 

3 ay 9,1 14 

 
 
.6� WDQÕOÕ� ��� KDVWDPÕ]ÕQ� YH� ��¶VLQGH� �������� YH� RQODUÕQ� .6� WDQÕVÕ� DOPÕú� DLOH� ELUH\OHULQGH��
toplam 50 olgu çalÕúPD� JUXEX� YH� ��� ROJX� NRQWURO� JUXEX� ROPDN� �]HUH� HULWURVLW� ]DUÕ� SURWHLQ�
HNVLNOLNOHUL�DUDúWÕUÕOGÕ�� 
  

*UXS� �� �dDOÕúPD� JUXEX��� dDOÕúPD\D� ��� IDUNOÕ� DLOHGHQ� WRSODP� ��� KDVWD� GDKLO� HGLOGL�� ���
ROJXQXQ���¶L�������HUNHN����¶X�������NDGÕQ�LGL��+DVWDODUÕQ�\Dú�GD÷ÕOÕPÕ 6 ay-���\Dú�DUDVÕQGD�
ROXS�RUWDODPD�\Dú������±14,70’dir. 

 

Grup 2 (Kontrol grubu): .RQWURO� JUXEX� ��� �������� HUNHN�� ��� �������� NDGÕQ� WRSODP� ���
ROJXGDQ� ROXúPDNWD\GÕ�� 2OJXODUÕQ� \Dú� GD÷ÕOÕPÕ� �-��� \Dú� DUDVÕQGD� ROXS� RUWDODPD� \Dú�
19,05±10,30 idi. 
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7DEOR;ÿ�dDOÕúPD�YH�NRQWURO�JUXSODUÕQÕQ�GHPRJUDILN�|]HOOLNOHUL 
 
         Olgu �����������6D\Õ Cinsiyet (E/K) �����<Dú�GD÷ÕOÕPÕ <Dú��RUW�±± SD) 
         Hasta           50          21/29        6 ay-���\ÕO 18,75±14,70 
         Kontrol           42          14/28        5-4��\ÕO������� 19,05±10,30 
 
 
dDOÕúPD� YH� NRQWURO� JUXEX� ROJXODUÕQÕQ� \DúODUD� J|UH� GD÷ÕOÕPODUÕ� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN�
DQODPOÕ� IDUNOÕOÕN� \RNWXU� �� S>����� ��� &LQVL\HW� GD÷ÕOÕPODUÕ� JUXSODUD� J|UH� DQODPOÕ� IDUNOÕOÕN�
göstermemektedir ( p>0,05 ).  

 
7DEOR�;ÿ,�dDOÕúPD�JUXEXQXQ�HULWURVLW�]DU�SURWHLQL�VRQXoODUÕ  
 
 

 

 (ULWURVLW�]DUÕ�SURWHLQ�HNVLNOL÷L����KDVWDQÕQ������DLOHGHQ�����¶LQGH�����DLOH����������WHVSLW�HGLOGL��
<LUPLGRNX]�KDVWDGD�������SURWHLQ�HNVLNOL÷L�WHVSLW�HGLOHPHGL�YH�QRUPDO�RODUDN�GH÷HUOHQGLULOGL�� 
Saptanan protein eksiklikleri 11 hastada (%22) spektrin, 4 hastada (%8) ankirin, 4 

hastada(%8) B4.2, 1 hastada (%2)  kombine spektrin + B 4.2 ve 1 hastada (%2) spektrin + 

DQNLULQ�LGL��%X�VD\ÕODU�LVWDWLVWLNVHO�GH÷HUOendirme için yetersizdi.             

 
Aile 1:   Baba 
             Çocuk 
             Çocuk 
 

 
Normal 
Spektrin 
Ankirin 

 
Aile 4: Çocuk 

 
Normal 

 Aile 2: Anne 
            Çocuk 

Spektrin 
Normal 

Aile 6: Anne 
           Çocuk 

Normal 
Normal 

Aile 3: Çocuk 
            Çocuk                         

Ankirin 
Spektrin + B 4.2 

Aile 8: Anne 
            Baba 
            Çocuk 

Normal 
Normal 
Normal 

Aile 5:   Anne 
              Çocuk 
              Çocuk 

Spektrin 
Normal 
Normal 

Aile 12: Çocuk 
              Çocuk 
 

Normal 
Normal 

Aile 7:   Anne 
              Çocuk 
              Çocuk 

Normal 
Ankirin 
Spektrin 

Aile15: Çocuk Normal 

Aile 9:   Anne 
              Çocuk 
              Çocuk 

Spektrin 
Spektrin 
Normal 

Aile 18: Çocuk Normal 

Aile 10: Baba 
              Çocuk     
              Çocuk 

B 4.2 
Spektrin 
B 4.2 

Aile 20: Çocuk Normal 

Aile 11: Çocuk Ankirin Aile 21: Çocuk Normal 
Aile 13: Çocuk Spektrin Aile 22: Anne 

             Çocuk 
Normal 
Normal 

Aile 14: Çocuk Spektrin Aile 23: Çocuk Normal 
Aile 16: Anne 
              Çocuk 

Normal 
B 4.2 

Aile 24: Çocuk Normal 

 
 

   

Aile 17: Çocuk 
              Çocuk 

Spektrin 
Normal 

Aile 25: Çocuk 
             

Normal 

Aile 19: Anne 
              Çocuk 

Spektrin 
Normal 

Aile 26: Baba 
              Çocuk 

Normal 
Normal 

Aile 27: Anne 
              Baba 
              Çocuk 

Normal 
B 4.2 
Spektrin + Ankirin 
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TabloXIII Saptanan protein eksiklikleri 

 
               Eksik Protein               N                % 
            Spektrin              11                22 
            Ankirin               4                  8 
            B 4.2               4                  8 
            Spektrin + B 4.2               1                  2 
            Spektrin + Ankirin               1                  2 

   
7DEOR� ;,9� dDOÕúPD� JUXEX� ROJXODUÕQGD�� SURWHLQ� HNVLNOL÷LQH� J|UH� FLQVL\HWOHULQ�
GH÷HUOHQGLUPHVL 
 
       
      Cinsiyet 

    3URWHLQ�HNVLNOL÷L 
              (+) 
       N           (%)           

    3URWHLQ�HNVLNOL÷L 
              (-) 
       N           (%)  

        
          3�'H÷HUL 

       .DGÕQ       12           57,1       17          58,6  
       Erkek        9            42,9       12          41,4  
       21           100        29         100         P : 0,917 
 
dDOÕúPD�JUXEX� ROJXODUÕQGD�� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� LOH� FLQVL\HW� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN� DQODPOÕ�
ELU�LOLúNL�J|U�OPHPHNWHGLU���S>0,05). 

(ULWURSRHWLQ�WHGDYLVL�YHULOPLú�RODQ���KDVWDQÕQ��¶�QGH�HULWURVLW�]DU�SURWHLQOHUL�LQFHOHQHELOGL��%X�
KDVWDODUÕQ� �¶LQGH� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L�� �¶LQGH� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� Eulunurken 2 hastada eksiklik 

VDSWDQPDGÕ� 
(ULWURVLW� ]DU� SURWHLQL� LQFHOHQHELOHQ�� X]XQ� V�UHOL� WDNLSOHUL�%LOLP�'DOÕ¶PÕ]� WDUDIÕQGDQ� \DSÕOPÕú�
olan 0-��� \Dú� DUDVÕQGDNL� ��� oRFXN� KDVWDPÕ]ÕQ�+E� GH÷HUOHULQH� J|UH� VÕQÕIODPDVÕ� \DSÕOGÕ÷ÕQGD�
+E�GH÷HUL���JU�GO¶QLQ�DOWÕQGD�VH\UHGHQ���KDVWDQÕQ��¶VLQGH��+E�GH÷HUL��-���JU�GO�DUDVÕQGD�RODQ�
���KDVWDQÕQ���¶LQGH��+E�GH÷HUL����JU�GO¶QLQ��VW�QGH�RODQ���KDVWDQÕQ��¶VLQGH�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�
EXOXQGX��dDOÕúPD�|QFHVL�NDQ�GH÷HUOHUL�YH�NOLQLN�VH\LUOHUL�ELOLQPHGL÷L�LoLQ�DQQH�YH�EDEDODU�EX�
VÕQÕflamaya dahil edilmedi. 
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Tablo XV Hemoglobin düzeyleri ve eritrosit zar proteinleri 
 
        
      Hb Düzeyi  
          
        (gr/dl) 

       
�����+DVWD�VD\ÕVÕ 
     
    N             (%) 

      
�������3URWHLQ�HNVLNOL÷L� 
               (+) 
   N                  Tipi 

     
3URWHLQHNVLNOL÷L� 
            (-) 

           <7     5               15    2             1 spektrin 
                  1spektrin+B4.2 

              3 

         7-11    23              70   11            5 spektrin  
                  3 ankirin 
                  2 B 4.2  
                  1spektrin+ankirin 

            12 

           >11     5               15    2             1 spektrin  
                  1 ankirin 

              3 
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Tablo XVI SplenekWRPL�\DSÕOPÕú�RODQ�KDVWDODUGD�HULWURVLW�]DU�SURWHLQL�VRQXoODUÕ 
 
                 Olgu             Cinsiyet       Zar proteinleri 
 1 (aile 3) K $QNLULQ�HNVLNOL÷L 
 2 (aile 5) K 6SHNWULQ�HNVLNOL÷L 
 3 (aile 10) E 6SHNWULQ�HNVLNOL÷L 
 4 (aile14) K Spektrin eNVLNOL÷L 
 5 (aile 17)  K 6SHNWULQ�HNVLNOL÷L 
 6 (aile 16) E %�����HNVLNOL÷L 
 7 (aile 10) E %�����HNVLNOL÷L 
 8 (aile 3) K 6SHNWULQ���%�����HNVLNOL÷L 
 9 (aile 1) E Normal 
10 (aile 4)  K Normal 
11 (aile 5) E Normal 
 12 (aile 6) K Normal 
 13 (aile 7) K Normal 
 14 (aile 8) K Normal 
15 (aile 12) E Normal 
16 (aile 12) E Normal 
17 ( aile16) K Normal 
18 (aile 17) E Normal 
19 (aile 18) K Normal 
20 (aile 22) K Normal 
21 (aile 23) E Normal 
22 (aile 24) K Normal 
23 (aile 26) E Normal 
24 (aile 26) K Normal 
 
6SOHQHNWRPL� \DSÕOPÕú� RODQ� ��� KDVWDQÕQ� �� �������¶LQGH� HULWURVLW� ]DU� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� WHVSLW�
HGLOGL�� ��¶VÕQGD� �������� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� VDSWDQPDGÕ�� %X� SURWHLQ� HNVLNOLNOHUL� �� KDVWDGD�
VSHNWULQ����KDVWDGD�DQNLULQ����KDVWDGD�VSHNWULQ���%�����NRPELQH�HNVLNOL÷L�Ye 2 hastada B 4.2 

HNVLNOL÷L�úHNOLQGH�LGL� 
  
 
 
7DEOR� ;9,,� dDOÕúPD� JUXEX� ROJXODUÕQGD�� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPD� GXUXPXQXQ� SURWHLQ�
HNVLNOL÷LQH�J|UH�GH÷HUOHQGLULOPHVL 
 
     
  Splenektomi 

 
3URWHLQ�HNVLNOL÷L����� 
       N         (%) 

 
��3URWHLQ�HNVLNOL÷L��-) 
     N            (%) 

         
��������3�'H÷HUL 

          (+)        8         38,1     16            55,2  
          (-)       13        61,9     13           44,8  
       21        100     29           100         P : 0,233 
 
dDOÕúPD� JUXEX� ROJXODUÕQGD�� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� LOH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPD� GXUXPX� DUDVÕQGD�
LVWDWLVWLNVHO�RODUDN�DQODPOÕ�ELU�LOLúNL�J|U�OPHPHNWHGLU���S>0,05). 
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7DEOR� ;9,,,� dDOÕúPD� JUXEX� ROJXODUÕQGD�� FLQVL\HWH� J|UH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPD�
GXUXPXQXQ�GH÷HUOHQGLUPHVL 
 
    Splenektomi �����������.DGÕQ��� 

       N            (%) 
            Erkek   
       N           (%) 

�������3�'H÷HUL 
           (+)       14           48,3         10           47,6  
           (-)       15           51,7       11           52,4  
       29           100       21           100        P : 0,963 
 
dDOÕúPD� JUXEX� ROJXODUÕQGD�� FLQVL\HW� LOH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPD� GXUXPX� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO�
RODUDN�DQODPOÕ�ELU�LOLúNL�J|U�OPHPHNWHGLU���S>0,05). 
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7$57,ù0$ 

 

 .DOÕWVDO�VIHURVLWR]�HQ�VÕN�J|U�OHQ�HULWURVLW�]DU�KDVWDOÕ÷ÕGÕU. (ULWURVLW�]DUÕQÕQ�OLSLW�NDWPDQ�
LOH� K�FUH� LVNHOHWLQL� ROXúWXUDQ� SURWHLQ� YH� JOLNRSURWHLQOHUGHQ� ROXúWX÷X�� HULWURVLW� úHNOLQLQ�
NRUXQPDVÕQÕQ� ]DU� LVNHOHWLQLQ� \DSÕVÕQÕ� ROXúWXUDQ� SURWHLQOHUH� ED÷OÕ� ROGX÷X� ELOLQPHNWHGLU�� %X�
LVNHOHW� \DSÕVÕQÕQ� WHPHO� WDúODUÕQÕ� ROXúWXUDQ� SURWHLQOHUGHNL� PROHN�OHU� ER]XNOXNODU� KHPROLWLN�
DQHPL�LOH�VRQXoODQPDNWDGÕU������� 
.DOÕWVDO� VIHURVLWR]XQ� JHQHWLN� JHoLúL� KDVWDODUÕQ� \DNODúÕN� ���¶LQGH� RWR]RPDO� GRPLQDQW�� JHUL�
kalan %20’sinde otosomal resesif veya yeni mutasyonlar sonucudur (4,66). Her iki cinsiyette 

GH�HúLW�RUDQODUGD�J|U�OHELOLU��+DVWDOÕ÷ÕQ�J|U�OPH�VÕNOÕ÷Õ�.X]H\�$YUXSD�YH�.X]H\�$PHULND¶GD�
������¶GLU� ���������7�P�HWQLN�JUXSODUGD�YH� ÕUNODUGD�J|U�OPHNWHGLU�DPD�*�QH\GR÷X�$V\D¶GD�
YH�$IULNDOÕ-$PHULNDOÕ¶ODUGD�GDKD�QDGLU�ROGX÷X�G�ú�Q�OPHNWHGLU������hONHPL]GHNL�VÕNOÕ÷Õ�WDP�
olarak bilinmemektedir.  

 %LOLP�'DOÕ¶PÕ]GD�����-����� WDULKOHUL�DUDVÕQGD����KDVWD�NDOÕWVDO�VIHURVLWR]� WDQÕVÕ�DOGÕ��
+DVWDODUÕQ������¶VL�NÕ]� ��������������¶��HUNHN��������� LGL��+DVWDODUÕPÕ]ÕQ�FLQVL\HW�GD÷ÕOÕPÕ�
DUDVÕQGD�LVWDWLVWLNVel olarak bir fark yoktu (p>0,05). 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]¶OX� KDVWDODU� VÕNOÕNOD� oRFXNOXN� YH� JHQo� HULúNLQ� G|QHPLQGH� WDQÕ� DOPDNOD�
EHUDEHU� KHUKDQJL� ELU� \DúWD� GD� WDQÕ� NRQDELOLU�� <HGLQFL� YH� GRNX]XQFX� GHNDWODUGD� WDQÕ� DOPÕú�
YDNDODU�ELOGLULOPLúWLU�������%L]LP�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�WDQÕ�DQÕQGDNL�\DúODUÕ���D\�LOH����\Dú�DUDVÕQGD�
GH÷LúPHNWH\GL��2UWDODPD� WDQÕ�\DúÕ� LVH����������\Dú� LGL��<XUWGÕúÕ�VHULOHUGH�KDVWDODUÕQ�\DNODúÕN�
�� ��¶LQGH� DLOH� |\N�V�QGH� .6� ROGX÷X� ELOGLULOPLúWLU� ����� %L]LP� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� LON�
EDúYXUXODUÕQGD� DLOH� |\N�V�� VRUJXODQÕS� DLOH� WDUDPDVÕ� \DSÕOGÕ÷ÕQGD� �� ��¶�Q�Q� DLOHVLQGH� ELU�
EDúND�ELUH\GH�.6�ROGX÷X�J|U�OG��� 
 $NUDED� HYOLOLNOHUL� oDOÕúPDODUÕQ� GDKD� oRN� \DSÕOGÕ÷Õ�$YUXSD� �ONHOHULQGH� ROGXNoD� QDGLU�
ROGX÷X� LoLQ� oDOÕúPDODUGD� \HU� EHOLUWLOPHPLúWLU�� �ONHPL]GH� LVH� oRN� \D\JÕQGÕU�� +DVWDODUÕPÕ]ÕQ�
anne-EDEDODUÕ�DUDVÕQGD�������RUDQÕQGD�DNUDED�HYOLOL÷L�ROGX÷X�J|U�OG��� 
+DVWDODUGD�NOLQLN�EXOJXODU�DQHPL\H�ED÷OÕ�VROXNOXN��KDOVL]OLN��VDUÕOÕN��VSOHQRPHJDOL�RODELOLU��%X�
KDVWDODUGD�+E�G�]H\L�QRUPDO�RODELOGL÷L�JLEL�KDILI��RUWD��D÷ÕU�YH\D�oRN�D÷ÕU�G�]H\OHUGH�DQHPL�
GH� JHOLúHELOLU�� +DVWDODUÕQ� oR÷XQGD� NRPSDQVH� KHPROL]� EXOJXODUÕ� YDUGÕU�� %X� KDVWDODUGD� +E�
G�]H\OHUL� QRUPDOGLU� YH� UHWLN�ORVLWR]� YDUGÕU�� dRN� D÷ÕU� DQHPL� KDVWDODUÕQ� ��¶LQGHQ� D]ÕQGD�
J|U�OPHNWHGLU� ����� +DVWDODUÕPÕ]ÕQ� +E� GH÷HUOHUL� LON� EDúYXUXGD� ���� LOH��� JU�GO� DUDVÕQGD�
GH÷LúPHNWH\GL��RUW�GH÷HU�+E�GH÷HUL����������JU�GO��RUWDODPD�G�]HOWLOPLú�UHWLN�ORVLW�GH÷HUL�GH�
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���������LGL��+E�GH÷HULQH�J|UH�KDVWDOÕN�VÕQÕIODQGÕUÕOGÕ÷ÕQGD�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ������¶�Q�Q�WUDLW��
%70’inin hafif-RUWD�������¶LQLQ�D÷ÕU�YH�����¶QLQ�D÷ÕU�ROGX÷X�J|U�OG��� 

.DOÕWVDO�VIHURVLWR]�\HQLGR÷DQ�G|QHPLQGH�NDQ�GH÷LúLPLQH�QHGHQ�RODELOHFHN�VDUÕOÕ÷D�\RO�
DoDELOLU�� <HQLGR÷DQ� G|QHPLQGHNL� EX� WDEORQXQ� WDP� QHGHQL� ELOLQPHPHNOH� ELUOLNWH� KDVWDOÕ÷ÕQ�
D÷ÕUOÕ÷Õ� LOH� LOLúNLOL�ROPDGÕ÷Õ�G�ú�Q�OPHNWHGLU�������<HQLGR÷DQ�G|QHPLQGH�SHULIHULN�\D\PDQÕQ�
oRN� WLSLN� ROPDPDVÕ�� EX� G|QHPGH� R]PRWLN� IUDMLOLWH� WHVWLQLQ� GH� oRN� J�YHQLOLU� ROPDPDVÕ�
QHGHQL\OH�WDQÕ�NRQPDVÕ�GDKD�]RUGXU��%L]LP�WDNLS�HWPHNWH�ROGX÷XPX]�KDVWDODUÕQ��¶VL���������
LON�ELU�D\GD�X]DPÕú�VDUÕOÕN�QHGHQL\OH�ELOLP�GDOÕPÕ]D�\|QOHQGLULOPLú�YH�.6�WDQÕVÕ�DOPÕúODUGÕ��%X�
KDVWDODUGDQ�ELULQH�\HQLGR÷DQ�G|QHPLQGH�KLSHUELO�ULELQHPL�QHGHQL\OH�NDQ�GH÷LúLPL�\DSÕOPÕúWÕ��
.DOÕWVDO�VIHURVLWR]�WDQÕOÕ�KDVWDODU�|]HOOLNOH�\HQLGR÷DQ�G|QHPLQGH�NDQ�WUDQVI�]\RQODUÕQD�LKWL\Do�
duyabilir ama bu JHQHOOLNOH� GHYDP� HWPH]�� EX� G|QHPGH� ELUNDo� NH]� WUDQVI�]\RQ� \DSÕOVD� ELOH�
VRQUDNL� \DúODUGD� WUDQVI�]\RQ� JHUHNPH]� ������ %L]LP� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� ��¶�QH� LON� �� D\GD�
WUDQVI�]\RQ� \DSÕOPDVÕ� JHUHNPLúWL�� (ULWURSRHWLQ� WHGDYLVLQLQ� \DúDPÕQ� LON� ELU� \ÕOÕQGDNL�
transfüzyon ihtiyDFÕQÕ�D]DOWWÕ÷Õ�J|VWHULOPLúWLU��%X�G|QHPGH�NDQ�HULWURSRHWLQ�G�]H\LQLQ�\HWHUOL�
ROVD� ELOH� � K�FUH� G�]H\LQGH� \HWHUOL� \DQÕW� ROXúWXUDPDGÕ÷Õ�� EX� QHGHQOH� HULWURSRHWLQ� WHGDYLVLQLQ�
\DUDUOÕ�RODELOHFH÷L�G�ú�Q�OPHNWHGLU������������%L]LP�KDVWDODUÕPÕ]Õ��¶VLQH�HULWURSRHWLn tedavisi 

YHULOPLúWL�� %X� KDVWDODUÕPÕ]GD� WHGDYL� G|QHPLQGH� WUDQVI�]\RQ� LKWL\DoODUÕ� D]DOPÕú� YH� +E�
GH÷HUOHUL�NRUXQPXúWX� 
 .DOÕWVDO� VIHURVLWR]GD� HQ� VÕN� J|U�OHQ� NRPSOLNDV\RQODUGDQ� ELUL� NURQLN� KHPROL]H� ED÷OÕ�
RODUDN�JHOLúHQ�VDIUD�NHVHVL�WDúODUÕGÕU��7DúODU�LQIDQWODUGD�ELOH�J|U�OHELOPHNOH�ELUOLNWH�VÕNOÕNOD����
LOH����\DúODUÕ�DUDVÕQGD�RUWD\D�oÕNDU���������6DIUD�NHVHVL�WDúÕ�J|U�OPH�VÕNOÕ÷Õ�����LOH�����JLEL�
oRN� IDUNOÕ� RUDQODUGD� ELOGLULOPLúWLU� �������� <DSÕOPÕú� ELU� oDOÕúPDGD� \DúODUÕ� ��-��� DUDVÕQGD�
GH÷LúHQ� � ���� KDVWDQÕQ� ���¶VLQGH� VDIUD� NHVHVL� WDúÕ� ROGX÷X� J|U�OP�úW�U� ������ %L]LP�
KDVWDODUÕPÕ]GDQ�ELUL�86*¶GH�VDSWDQPÕú�RODQ�VDIUD�NHVHVL�WDúÕ�QHGHQL\OH�EL]H�\|QOHQGLULOPLú�YH�
.6�WDQÕVÕ�DOPÕúWÕ��+DVWDPÕ]���\DúÕQGD�ELU�NÕ]�LGL�6DQGOHU�WDUDIÕQGDQ�X]XQ�V�UHOL�WDNLS�HGLOPLú�
hastalarda�\DSÕOPÕú�oDOÕúPDGD����\Dú�DOWÕQGDNL�KDVWDODUGD�����\ÕOOÕN�WDNLS�|QFHVLQGH�KLo�VDIUD�
NHVHVL� WDúÕ� WHVSLW� HGLOPHPLúWL� ������ øWDO\D¶GD�����oRFXN�KDVWDQÕQ���¶XQGD� ������ VDIUD�NHVHVL�
WDúÕ�WHVSLW�HGLOPLú�YH�EXQODUÕQ�\DUÕVÕ����\Dú�|QFHVLQGH�WDQÕ�DOPÕúWÕ�������%L]LP�KDVWDODUÕPÕ]ÕQ�
�¶VÕQGD� ������� VSOHQHNWRPL� |QFHVL� \DSÕODQ� 86*¶GH� VDIUD� NHVHVL� WDúÕ� EXOXQPXúWX� YH� EX�
KDVWDODUÕQ�\Dú�RUWDODPDVÕ���������\Dú�LGL� 
 .DOÕWVDO� VIHURVLWR]¶OX� KDVWDODUÕQ� oR÷XQGD� GH÷LúLN� E�\�NO�NWH� VSOHQRPHJDOL� EXOXQXU��
6SOHQRPHJDOL� V�W� oRFXNODUÕQÕQ� ���¶VLQGH�� E�\�N� oRFXNODUÕQ� YH� HULúNLQOHULQ� ���-95’inde 

YDUGÕU����������'DODN�E�\�NO�÷��WLSLN�RODUDN�NRW�DOWÕ��-��FP�DUDVÕQGDGÕU�DPD���FP¶GHQ�E�\�N��
PDVLI� VSOHQRPHJDOL� GH� JHOLúHELOLU� ����������� .OLQLN� |QHPL� \RNWXU�� 'DODN� E�\�NO�÷�� LOH�
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VSOHQHNWRPL� DUDVÕQGD� ELU� LOLúNL� \RNWXU� YH� EX� KDVWDODUGD� GDODN� U�SW�U�� VÕNOÕ÷ÕQÕQ� QRUPDO�
WRSOXPGDQ� IDUNOÕ� ROPDGÕ÷Õ� J|U�OP�úW�U� ����� dDOÕúPDPÕ]GD� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� ���¶�QGH� GDODN�
GH÷LúLN� ER\XWODUGD� HOH� JHOPHNWH\GL�� EXQODUÕQ� ����¶VLQLQ� GDOD÷Õ� �� FP¶GHQ� E�\�N�� PDVLI�
splenomegaliydi. 

 .DOÕWVDO� VIHURVLWR]� WDQÕOÕ� KDVWDODUGD� VSOHQHNWRPLQLQ� KHPROL]L� D]DOWWÕ÷Õ�� HULWURVLW�
|PU�QGH� EHOLUJLQ� X]DPD\D� QHGHQ� RODUDN� DQHPL\L� D]DOWWÕ÷Õ� ELOLQPHNWHGLU� ������ 6SOHQHNWRPL�
VRQUDVÕ� |]HOOLNOH� N�o�N� oRFXNODUGD� VHSVLV� ULVNL� \�NVHNWLU�� %X� ULVNL� D]DOWPDN� DPDFÕyla 

VSOHQHNWRPLQLQ� DúÕ� YH� DQWLEL\RWLN� SURILODNVLVL� X\JXOD\DUDN� �-�� \Dú� VRQUDVÕQGD� \DSÕOPDVÕ�
JHUHNWL÷L� J|VWHULOPLúWLU� ������ +DVWDODUÕPÕ]ÕQ� �����¶LQH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPÕúWÕ� YH� \Dú�
RUWDODPDODUÕ� ��������� LGL�� %LU� KDVWD\D� D÷ÕU� KHPROL]� EXOJXODUÕ� QHGHQL\OH� ���� \DúÕQGD�
VSOHQHNWRPL�\DSÕOPÕúWÕ� 
 6HNVHQOL� \ÕOODUD� NDGDU� VSHNWULQ� HNVLNOL÷LQLQ� .6¶GHNL� EDúOÕFD� ER]XNOXN� ROGX÷X�
G�ú�Q�OP�ú�IDNDW�VRQUDNL�\ÕOODUGD�HULWURVLW�]DUÕQÕQ�\DSÕVÕQGD�DQNLULQ��EDQW����SURWHLQ�����JLEL��
SHN� oRN� IDUNOÕ� SURWHLQ� ER]XNOX÷XQXQ� J|U�OHELOGL÷L� RUWD\D� NRQPXúWXU� �������� Eritrosit 

]DUÕQGDNL�EX�SURWHLQ�ER]XNOXNODUÕ�6'6-PAGE yöntemi ile saptanabilmektedir (7). 

%L]� EX� oDOÕúPDPÕ]GD� .6� WDQÕVÕ� DOPÕú� RODQ� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� YH� RQODUÕQ� � NOLQLN� EXOJX�
ROPDVD� ELOH� .6¶QLQ� ODERUDWXDU� EXOJXODUÕ� PHYFXW� RODQ� DLOH� ELUH\OHULQLQ� HULWURVLW� ]DUÕ� SURWHLQ�
eksikliklerini SDS-3$*(� \|QWHPL� LOH� DUDúWÕUGÕN�� $PDFÕPÕ]� SRSXODV\RQXPX]GD� .6� WDQÕVÕ�
DOPÕú� KDVWDODUÕPÕ]GD� PHYFXW� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� WLSLQL� EHOLUOHPHN� LGL�� dHúLWOL� QHGHQOHUOH�
KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� WDPDPÕ� oDOÕúPD\D� GDKLO� HGLOHPHGL�� dDOÕúPDPÕ]GD� ��� IDUNOÕ� DLOHGHQ� ��� ROJX�
GH÷HUOHQGLULOGL�� +DVWDODUÕPÕ]ÕQ����¶L� NDGÕQ�����¶VL� HUNHN� LGL�� � /LWHUDW�U� ELOJLVL� LOH� X\XPOX�
RODUDN� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� FLQVL\HW� GD÷ÕOÕPÕ� DUDVÕQGD� DQODPOÕ� ELU� IDUNOÕOÕN� \RNWX��(ULWURVLW� ]DUÕQGD�
SURWHLQ� HNVLNOL÷L� WHVSLW� HGLOPLú� RODQ� KDVWDODUÕQ� �� ����¶L� NDGÕQ�� �����¶X� HUNHN� LGL�� 3URWHLQ�
HNVLNOL÷L� LOH�FLQVL\HW�DUDVÕQGD�GD�GL÷HU�oDOÕúPDODUD�EHQ]HU� úHNLOGH� LVWDWLVWLNVHO�RODUDN�DQODPOÕ�
ELU�LOLúNL�J|U�OPHGL��S�������������� 
 �(OGH� HWWL÷LPL]� VRQXoODUGD� ��� � KDVWDQÕQ� ��¶LQGH� �� ����� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� WHVSLW�
HGLOHELOGL�����KDVWDGD�������LVH�KHUKDQJL�ELU�HNVLNOLN�EXOXQPDGÕ��dHúLWOL��ONHOHUGHQ�\DSÕOPÕú�
RODQ� oDOÕúPDODUGD� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� WHVSLW� HGLOPH� RUDQODUÕ� ROGXNoD� IDUNOÕOÕN� J|VWHUPHNWHGLU��
øWDO\D¶GDQ� ����� %UH]LO\D¶GD� ����� )UDQVD¶GD� ���� YDNDGD� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� ELOGLULOPLúWLU��
%L]LP� RUDQÕPÕ]� )UDQVD� LOH� X\XPOX� EXOXQPXúWXU� ������������ .OLQLN� YH� GL÷HU� ODERUDWXDU�
WHWNLNOHUL� LOH� .6� WDQÕVÕ� DOPÕú� RODQ� KDVWDODUÕQ� ELU� NÕVPÕQGD� KHUKDQJL� ELU� HULWURVLW� ]DU�
ER]XNOX÷XQXQ� RUWD\D� NRQDPDPDVÕ� úX� DQGD� PHYFXW� RODQ� WHNQLNOHULQ� \HWHUVL]� ROPDVÕQGDQ� GD�
kaynaklanabilir. Çok hafif eksikliklerin SDS-3$*(�\|QWHPL�LOH�KHQ�]�WHVSLW�HGLOHPHGL÷L���oRN�



 37 

KDILI� ER]XNOXNODU� LoLQ� GDKD� NRPSOLNH� EL\RNLP\DVDO� DQDOL]� \|QWHPOHULQH� LKWL\Do� GX\XOGX÷X�
G�ú�Q�OPHNWHGLU��������� 
 HastalarÕPÕ]GD�HQ�VÕN�J|U�OHQ�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�NRPELQH�YH�L]ROH�ROPDN��]HUH�VSHNWULQ�
HNVLNOL÷L� RODUDN� EXOXQGX�� +DVWDODUÕPÕ]ÕQ� ���¶VLQGH� �������� L]ROH� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� YDUGÕ��
0LUDJOLD�GHO�*LXGLFH�YH�DUN������WDUDIÕQGDQ�øWDO\D¶GD����DLOHGHQ�WRSODP����.6�WDQÕOÕ�KDstada 

\DSÕOPÕú� oDOÕúPDGD� EL]LP� VRQXoODUÕPÕ]D� EHQ]HU� úHNLOGH� HQ� VÕN� RODUDN� L]ROH� YH\D� NRPELQH�
ROPDN��]HUH�VSHNWULQ�HNVLNOL÷L�EXOXQPXúWX��+DVWDODUÕQ�������¶GH�����DLOHGHQ����KDVWD��L]ROH�
VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� VDSWDQPÕúWÕ�� %L]LP� oDOÕúPDPÕ]GDQ� IDUNOÕ� RODUDN� øWDO\a’da daha yüksek 

RUDQGD�KDVWDGD�HNVLNOLN�WHVSLW�HGLOHELOPLú��VDGHFH���DLOHGHQ�WRSODP����KDVWDGD������KHUKDQJL�
ELU�]DU�SURWHLQL�HNVLNOL÷L�J|VWHULOHPHPLúWLU�������%HQ]HU�úHNLOGH�%UH]LO\D������YH�0HNVLND¶GD�
�����\DSÕOPÕú�oDOÕúPDODUGD�GD�HQ��VÕN�EXOXQDQ�VSHNWULQ�HNVLNOL÷L�ROPXúWXU��%UH]LO\D¶GDQ�6DDG�
YH� DUN�¶QÕQ� ����� oDOÕúPDVÕQGD� KDVWDODUÕQ�����¶VLQGH� �� �� DLOH� YH��� DNUDEDOÕ÷Õ� ROPD\DQ�KDVWD��
KDILI�VSHNWULQ�HNVLNOL÷L���������HNVLNOLN���EXOXQPXúWXU��0HNVLND¶OÕ�KDVWDODUGD�6DQFKH]-Lopez  

����� WDUDIÕQGDQ� ��� DLOH� YH� IDUNOÕ� G|UW� KDVWD� ROPDN� �]HUH� WRSODP� ��� KDVWDGD� \DSÕOPÕú� RODQ�
oDOÕúPDGD� ��� KDVWDGD� ������ WHN� ELU� SURWHLQ� HNVLNOL÷L�� ��� KDVWDGD� ������ NRPELQH� HNVLNOLN�
EXOXQPXúWXU�� 7HN� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� RODQ� KDVWDODUÕQ� ���¶�QGH� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� YDUGÕ��
Premetis ve ark (90) tDUDIÕQGDQ�<XQDQLVWDQ¶GD� ����¶GD� \DSÕOPÕú� oDOÕúPDGD� ��� KDVWDQÕQ� ]DU�
SURWHLQOHUL� LQFHOHQPLúWLU��%L]LP�VRQXFXPX]D�EHQ]HU�úHNLOGH�HQ�VÕN�EXOXQDQ�����JLEL�\�NVHN�
ELU�RUDQGD� L]ROH� VSHNWULQ�HNVLNOL÷L�ROPXúWXU��<XQDQLVWDQ¶GD�EL]LP�oDOÕúPDPÕ]D�J|UH�ROGXNoD�
G�ú�N� ELU� RUDQGD�� KDVWDODUÕQ� ��¶VÕQGD� QRUPDO� SURWHLQ� \DSÕVÕ� EXOXQPXúWXU� ������ %L]LP�
oDOÕúPDPÕ]D� YH� $YUXSD� �ONHOHULQGHQ� \DSÕOPÕú� oDOÕúPDODUD� NDUúÕW� RODUDN� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L�
.RUH¶GH����JLEL�G�ú�N�ELU�RUDQGD�EXOXQPXú��-DSRQ\D¶GD�LVH�KLo�VDSWDQPDPÕúWÕU����������%X�
soQXoODUOD� HWQLN� IDUNOÕOÕNODUÕQ� HNVLNOLN� WLSOHULQLQ� HWNLOH\HELOGL÷L� G�ú�Q�OHELOLU�� <LQH� EL]LP�
VRQXoODUÕPÕ]GDQ� IDUNOÕ� RODUDN� .RUH¶GH� KDVWDODUÕQ� ���¶LQGH�� -DSRQ\D¶GD� ���¶�QGH� SURWHLQ�
HNVLNOL÷L�EXOXQPDPÕúWÕU��������� 
 +DVWDODUÕPÕ]ÕQ�G|UG�QGH�������L]ROH�RODUDN�bir (%2) hastada ise spektrin ile kombine 

úHNLOGH�DQNLULQ�HNVLNOL÷L�PHYFXWWX��øWDO\D�SRSXODV\RQXQGD�EL]LP�VRQXoODUÕPÕ]GDQ�IDUNOÕ�RODUDN�
KLo� L]ROH�DQNLULQ�HNVLNOL÷L�J|U�OPHPLúWL�������0HNVLND¶GD������LVH�EL]LP�VRQXFXPX]D�EHQ]HU�
úHNLOGH����RUDQÕQGD� L]ROH�DQNLULQ�HNVLNOL÷L�YDUGÕ��.RUH¶GH� LVH�EL]LP�YH�GL÷HU� LNL�oDOÕúPDQÕQ�
DNVLQH� HQ� VÕN� J|U�OHQ� �����¶O�N� RUDQOD� L]ROH� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� ROPXúWXU� ������ %UH]LO\D�
oDOÕúPDVÕQGD� LVH� WHN� EDúÕQD� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� ��� JLEL� G�ú�N� ELU� RUDQGD� EXOXQPXúWXU� ������
Sonuçlar Jarolim� YH� DUN� ����� WDUDIÕQGDQ� ����� \ÕOÕQGD� � $PHULND� YH� $YUXSDOÕ� KDVWDODU� LOH�
\DSÕOPÕú�oDOÕúPDQÕQ�VRQXoODUÕ� LOH�GH�EHQ]HU�EXOXQPXú��.X]H\�$YUXSD�YH�.X]H\�$PHULND�LOH�
*�QH\� $PHULND� SRSXODV\RQODUÕ� DUDVÕQGD� oRN� EHOLUJLQ� ELU� IDUN� ROPDGÕ÷Õ� G�ú�Q�OP�úW�U��
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Savvides ve aUN������WDUDIÕQGDQ������\ÕOÕQGD�\D\ÕQODQPÕú�oDOÕúPDGD�GD�EHQ]HU�úHNLOGH�VDGHFH�
SULPHU� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� EXOXQDQ� ELU� DLOH� WDQÕPODQPÕú� YH� \LQH� D\QÕ� oDOÕúPDGD� RUWD� G�]H\OL�
DQNLULQ� HNVLNOL÷LQLQ� UDGLRLPPXQRDVVH\� \|QWHPL� LOH� GDKD� NROD\� WHVSLW� HGLOGL÷L� V|\OHQPLúWir. 
3RORQ\D¶GDQ� %RJXVODZVND� YH� DUN� ����� WDUDIÕQGDQ� \DSÕODQ� oDOÕúPDGD� LVH� �� DLOHQLQ� �¶VÕQGD�
������ DQNLULQ� HNVLNOL÷L� VDSWDQÕUNHQ� DQNLULQ� G�]H\LQGH� ���-��� RUDQÕQGD� D]DOPD� ROGX÷X�
J|U�OP�úW�U�� 
 <DSÕOPÕú� oDOÕúPDODUGD� NRPELQH� DQNLULQ� �� VSHNWULQ� HNVLNOL÷LQLQ� RWR]omal dominant 

.6¶GD� VÕN� ROGX÷X� J|VWHULOPLúWLU� ���������%LU� oDOÕúPDGD�RWR]RPDO�GRPLQDQW�JHoLúOL�.6� WDQÕOÕ�
KDVWDODUÕQ����¶LQGH�NRPELQH� DQNLULQ�YH� VSHNWULQ�HNVLNOL÷L�ROGX÷X�J|VWHULOPLúWLU� ������%L]LP�
oDOÕúPDPÕ]GD� ELU� KDVWDGD� VSHNWULQ� YH� %� ����� GL÷HU� ELU� KDVWDda spektrin ve ankirin kombine 

HNVLNOLNOHUL� EXOXQGX�� 6SHNWULQYH� DQNLULQ� NRPELQDV\RQX� RODQ� KDVWDQÕQ� EDEDVÕQGD� %� ����
HNVLNOL÷L� EXOXQGX�� DQQHVLQGH� LVH� HNVLNOLN� VDSWDQDPDGÕ�� %X� KDVWDODUÕQ� JHQHWLN� oDOÕúPDVÕ�
ROPDGÕ÷Õ� LoLQ� JHQHWLN� JHoLú� KDNNÕQGD� ELOJLPL]� RODPDGÕ��%L]LP� oDOÕúPDPÕ]GD� KDVWDODUÕPÕ]GD�
����������RUDQÕQGD�VSHNWULQ���%�����YH�\LQH�����������RUDQÕQGD�VSHNWULQ���DQNLULQ�HNVLNOL÷L�
úHNOLQGH� NRPELQH� HNVLNOLN� WHVSLW� HGLOGL�� øWDO\D¶QÕQ� ����� oDOÕúPDVÕQGD����¶GD� ��� DLOHGHQ� ���
hasta) kombine spektrin ve hafif ankirLQ� HNVLNOL÷L�� ����¶GH� ��� DLOHGHQ� �� KDVWD�� VSHNWULQ�
HNVLNOL÷L� LOH� ELUOLNWH� D÷ÕU� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� WHVSLW� HGLOPLú�� 0HNVLND¶GD� ����� NRPELQH�
HNVLNOLNOHUGH�VSHNWULQ�YH�EDQW���NRPELQDV\RQX�HQ�ID]OD�WHVSLW�HGLOHQOHU�ROPXú�DPD�oDOÕúPDGD�
ELU�RUDQ�YHULOPHPLúWLU��<XQDQLVWDQ¶ÕQ�oDOÕúPDVÕQGD����������JLEL�\�NVHN�ELU�RUDQGD�NRPELQH�
VSHNWULQ�DQNLULQ�HNVLNOL÷L�ROPXúWXU 
  +DVWDODUÕPÕ]GD� SURWHLQ� ���� HNVLNOL÷L� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� LOH� HúLW� RODUDN�� ��� �������
RUDQÕQGD� L]ROH�� ��� ������� RUDQÕQGD� NRPELQH� RODUDN� EXOXQGX�� %L]LP� VRQXFXPuza benzer 

RODUDN�0HNVLND¶GD� ����� SURWHLQ� ���� HNVLNOL÷L� ��� RUDQÕQGD� EXOXQPXúWXU�� -DSRQ\D¶GD� LVH� EX�
VRQXoODUGDQ� IDUNOÕ� RODUDN� HQ� VÕN� J|U�OHQ� SURWHLQ� ���� HNVLNOL÷L� ROPXúWXU� �����<DZDWD� YH� DUN�
����� WDUDIÕQGDQ� ����� \ÕOÕQGD� � \DSÕOPÕú� RODQ� oDOÕúPDGD� ��� KDVWDGD� Hritrosit zar proteinleri 

LQFHOHQPLú��SURWHLQ�����HNVLNOL÷L�����RUDQÕQGD�EXOXQPXúWXU��<XQDQLVWDQ¶GD�LVH����RUDQÕQGD�
SURWHLQ�����HNVLNOL÷L�EXOXQPXúWXU�������$YUXSD�YH�$PHULND�WRSOXPODUÕQGD�HQ�VÕN�RODQ�VSHNWULQ�
HNVLNOL÷L�-DSRQ\D¶GD�KLo�J|U�OPHPLúWLU� 
 Bant 3 HNVLNOL÷L� RUDQODUÕ� \DSÕOPÕú� oDOÕúPDODUGD� ROGXNoD� IDUNOÕOÕN� J|VWHUPHNWHGLU��
+DVWDODUÕPÕ]GD�GL÷HU�oDOÕúPD�VRQXoODUÕQGDQ�IDUNOÕ�RODUDN�EDQW���HNVLNOL÷L�KLo�WHVSLW�HGLOPHGL��
0HNVLND¶GD����������RUDQÕQGD�LNHQ�-DSRQ\D¶GD����������JLEL�ROGXNoD�\�NVHN�ELU�RUDQGD�Rrta 

G�]H\GH� EDQW� �� HNVLNOL÷L� EXOXQPXúWXU�� <XQDQLVWDQ¶GD� GD� \LQH� EL]GHQ� IDUNOÕ� RODUDN� ����
RUDQÕQGD� EDQW� �� HNVLNOL÷L� J|U�OP�úW�U�� .RUH¶GH� ����� %UH]LO\D¶GD� ����� øWDO\D¶GD� �������
<XQDQLVWDQ¶GD� ���� JLEL� \�NVHN� RUDQODUÕQGD� EXOXQPXúWXU� ������������������ øVYLoUH¶Gen 
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5HLQKDUW�YH�DUN������WDUDIÕQGDQ�DNUDED�RODQ����KDVWD�LOH�\DSÕOPÕú�oDOÕúPDGD�GD�������-7’lik 

ELU� D]DOPD� LOH� EDQW� �� HNVLNOL÷L� VDSWDQPÕúWÕU�� %X� VRQXFXQ� ÕUNVDO� IDUNOÕOÕNODUGDQ�
ND\QDNODQDELOHFH÷L�G�ú�Q�OG���(NVLNOLNOHULQ� WLSL�YH�D÷ÕUOÕ÷Õ� IDUNOÕOÕN�J|VWHUPHNOe birlikte KS 

G�Q\D¶GD�ROGXNoD�VÕN�J|U�OHQ�ELU�KDVWDOÕNWÕU 
 .DOÕWVDO� VIHURVLWR]� LOH� LOJLOL� JHQHWLN� oDOÕúPDODUGD� E�\�N� RUDQGD� DLOH\H� VSHVLILN� |]HO�
PXWDV\RQODUÕQ� KDVWDOÕ÷D� \RO� DoWÕ÷Õ� J|U�OP�úW�U� ������ %X� QHGHQOH� D\QÕ� DLOH� ELUH\OHULQGH� D\QÕ�
SURWHLQ� HNVLNOL÷L� J|U�O�U�� <DSÕOPÕú� oDOÕúPDODUGD� D\QÕ� DLOH� ELUH\OHULQGH� IDUNOÕ� HNVLNOLN� WLSOHUL�
J|VWHULOPHPLúWLU��%L]LP�oDOÕúPDPÕ]GD�LVH�EX�ELOJLOHUH�NDUúÕW�RODUDN���DLOHGH�IDUNOÕ�HNVLNOLNOHU�
EXOXQPXúWXU�� *HQHWLN� oDOÕúPDODUÕQ� \DSÕOPDVÕ� LOH� EX� DLOHOHUGHNL� JHQHWLN� JHoLúLQ� EHOirlenmesi 

DoÕVÕQGDQ�|QHP�ND]DQPDNWDGÕU� 
 Splenektomi KS’li hastalarda görülen hemolitik anemiyi ve periferik kandaki sferosit 

VD\ÕVÕQÕ� EHOLUJLQ� |Oo�GH� D]DOWPDNOD� EHUDEHU� PHYFXW� RODQ� HULWURVLW� PHPEUDQ� SURWHLQ�
ER]XNOX÷XQX� HWNLOHPH]��(ULWURVLW� ]DU� SURWHLQL� LQFHOHQHQ� KDVWDODUÕQ����¶LQH� �������� � oDOÕúPD�
|QFHVL� oHúLWOL� G|QHPOHUGH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPÕúWÕ�� 6SOHQHNWRPL� \DSÕOPÕú� RODQ� KDVWDODUÕQ�
�����¶�QGH� ������� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� EXOXQGX�� �����¶VÕQGD� �������� HNVLNOLN� VDSWDQPDGÕ��
3URWHLQ�HNVLNOL÷L�LOH�VSOHQHNWRPL�JHUHNVLQLPL�DUDVÕQGD�DQODPOÕ�ELU�LOLúNL�EXOXQPDGÕ��S���������
%X� KDVWDODUGD� EXOXQDQ� HNVLNOLNOHU����� ������ RUDQÕQGD� L]ROH� VSHNWULQ�������� ������ RUDQÕQGD�
VSHNWULQ���%����������� ������DQNLULQ�YH�����������RUDQÕQGD�%���� LGL��6SOHQHNWRPL�\DSÕOPÕú�
RODQ�KDVWDODUÕQ������¶��NDGÕQ�������¶VL�HUNHN�LGL��%X�DoÕGDQ�FLQVL\HWOHU�DUDVÕQGD�DQODPOÕ�ELU�
IDUN�ROPDGÕ÷Õ�J|U�OG���S!������ 
 6SOHQHNWRPL�\DSÕOPDPÕú�KDVWDODUGD�HULWURVLW�]DUÕQGDQ� OLSLW� WDEDNDQÕQ�ND\EÕ\OD�ELUOLNWH�
NÕVPHQ�EDQW���ND\EÕ�GD�ROGX÷X�LoLQ�VSHNWULQLQ�EDQW��¶H�RUDQÕQ�UHODWLI�RODUDN�QRUPDO�EXOXQGX÷X�
YH� VRQXo� RODUDN� EXQXQ� GD� VSOHQHNWRPL� ROPDPÕú� KDVWDODUGD� PHPEUDQ� SURWHLQOHULQLQ� QRUPDO�
EXOXQPDVÕQD� QHGHQ� ROGX÷X�� KDILI� VSHNWULQ� � HNVLNOLNOHULQLQ� J|VWHULOPHVLQGH� GDQVLWRPHWULN�
|Oo�POHULQ�oRN�GX\DUOÕ�RODPD\DELOGL÷L�G�ú�Q�OPHNWHdir (74). 

 <DSÕODQ�ED]Õ�oDOÕúPDODUGD�VSHNWULQ�HNVLNOL÷LQLQ�D÷ÕUOÕ÷Õ� LOH�KDVWDOÕ÷ÕQ�D÷ÕUOÕ÷Õ�DUDVÕQGD�
\DNÕQ�ELU�NRUHODV\RQ�ROGX÷X�J|U�OP�úW�U���������.ÕVPL�SURWHLQ�����HNVLNOL÷L��EDQW���HNVLNOL÷L�
YH\D� KDILI� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� LOH� ELUOLNWH� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� bulunan hastalarda tipik KS seyri 

ROGX÷X�� D÷ÕU� DQNLULQ� HNVLNOL÷L� LOH� ELUOLNWH� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� RODQ� KDVWDODUGD� LVH� D÷ÕU� .6�
EXOJXODUÕ�ROGX÷X�J|U�OP�úW�U� ��������%XQXQOD�ELUOLNWH� L]ROH�VSHNWULQ�HNVLNOL÷LQLQ�NOLQLN�VH\LU�
YH� KHUHGLWHU� JHoLú� DoÕVÕQGDQ� oRN� E�\�N� IDUNOÕOÕNODU� WDúÕGÕ÷Õ� GD� J|VWHULOPLúWLU� ������ %L]LP�
oDOÕúPDPÕ]GD� KDVWDODUÕQ� WDNLSOHUL� VÕUDVÕQGDNL� +E� GH÷HUOHULQH� J|UH� KDVWDOÕ÷ÕQ� úLGGHWL�
GH÷HUOHQGLULOGL÷LQGH�+E�GH÷HUL���JU�GO¶QLQ�DOWÕQGD�VH\UHGHQ���KDVWDQÕQ��¶LQGH�VSHNWULQ���¶LQGH�
spektrin ve B 4.2 komELQH� HNVLNOL÷L��+E�GH÷HUL� �-���JU�GO� DUDVÕQGD�RODQ����KDVWDQÕQ��¶LQGH�
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VSHNWULQ���¶�QGH�DQNLULQ���¶VLQGH�%�������¶LQGH�VSHNWULQ�YH�DQNLULQ�NRPELQH�HNVLNOL÷L�EXOXQGX��
+E�GH÷HUL����JU�GO¶QLQ��VW�QGH�RODQ���KDVWDQÕQ�LNLVLQGH�ELU�VSHNWULQ�YH�ELU�DQNLULQ�ROPDN��zere 

SURWHLQ�HNVLNOL÷L�EXOXQGX��%L]LP�VRQXoODUÕPÕ]GD�VSHNWULQ�YH�GL÷HU�SURWHLQ�HNVLNOLNOHUL�LOH�+E�
GH÷HULQH�J|UH�KDVWDOÕ÷ÕQ�úLGGHWL�DUDVÕQGD�DQODPOÕ�ELU�LOLúNL�EXOXQPDGÕ��S!������ 
 SDS-3$*(� \|QWHPL�� oRN� NDUPDúÕN� YH� ]RU� ELU� WHNQLN� ROPDPDNOD� ELUOLNWH� SURWHLQ 

HNVLNOL÷LQL� J|VWHUPHN�� GDKD� JHQLú� oDOÕúPDODU� LOH� SURWHLQ� HNVLNOL÷LQLQ� WLSL� YH� NOLQLN� VH\LU�
DUDVÕQGDNL� NRUHODV\RQX� WHVSLW� HGHUHN� KDVWDODUÕQ� WDNLELQL� EXQD� J|UH� SODQODPDN� DoÕVÕQGDQ�
ROGXNoD�\DUDUOÕ�RODELOHFHN�ELU�\|QWHPGLU��$\UÕFD�EX�KDVWDODUGDNL�SULPHU�PROHNüler defektlerin 

WHVSLW�HGLOPHVLQH�\|QHOLN�oDOÕúPDODUGD�GD�\RO�J|VWHULFL�RODELOHFH÷L�G�ú�Q�OPHNWHGLU� 
6RQXo�RODUDN�oDOÕúPDPÕ]GD�EL]LP�.6¶OL�KDVWD�JUXEXPX]GD�HQ�VÕN�J|U�OHQ�HULWURVLW�PHPEUDQ�
SURWHLQ� HNVLNOL÷LQLQ� L]ROH�YH\D�NRPELQH�RODUDN� VSHNWULQ�HNVLNOL÷L�ROGX÷X��KDVWDOÕ÷ÕQ� VH\UL� LOH�
SURWHLQ�HNVLNOL÷L�YH�HNVLNOL÷LQ�WLSL�LOH�ELU�NRUHODV\RQXQXQ�ROPDGÕ÷Õ�J|U�OG�� 
 3URWHLQ�HNVLNOL÷L�VDSWDQDPD\DQ�YDNDODUGD�GDKD�GX\DUOÕ�YH\D�IDUNOÕ�\|QWHPOHU�JHUHNWL÷L�
YH�JHQHWLN�JHoLúL�DoÕNODPDN� LoLQ� IHQRWLS� WD\LQLQLQ�JHUHNOL�ROGX÷X�J|U�OPHNWHGLU��$\QÕ�DLOHGH�
IDUNOÕ� SURWHLQ� HNVLNOLNOHULQLQ� VDSWDQPDVÕ� EX� HNVLNOLNOHULQ� NRPELQH� ROXS� \|QWHP� JHUH÷L� ELU�
SURWHLQ� HNVLNOL÷LQLQ� \HWHULQFH� J|VWHULOHPH\LúL� RODELOLU�� dRFXNODUÕQ� ���¶ÕQÕQ� VSOHQHNWRPL]H�
ROPDPÕú�ROPDVÕ�ED]Õ�HNVLNOLNOHULQ�EHOLUOHQPHVLQL�|QOHPLú�RODELOLU� 
 
7DEOR�;,;�)DUNOÕ�PHUNH]OHUGHNL�HULWURVLW�]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�VRQXoODUÕ        
 
                      Hasta    Spektrin        Ankirin       Bant 3        B 4.2              kombine eksiklik       Normal 
                           VD\ÕVÕ������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������
 
CTF/Türkiye      50             22                    8                 0                  8                        4                           58 
 
øWDO\D�������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������������� 
 
Yunanistan          73           40                    0                23                  1                       30                            6 
 
Japonya               60            0                     7                20                 45                       0                            28 
 
Kore                     27            7                     30              11                  15                     4                            33 
 
Brezilya               23           39                    5                13                   0                      13                          30 
 
Meksika              31            16                     6                10                  6                      52                         10 
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SONUÇLAR 
 

1) 1979-����� WDULKOHUL� DUDVÕQGD� ø�h�� &HUUDKSDúD� 7ÕS� )DN�OWHVL� dRFXN� +HPDWRORML-Onkoloji 

%LOLP� 'DOÕ¶GD� ��� KDVWD� NDOÕWVDO� VIHURVLWR]� WDQÕVÕ� DOGÕ�� +DVWDODUÕQ� ��¶�� �������� HUNHN�� ��¶��
��������NÕ]�LGL� 
���+DVWDODUÕQ�EDúYXUX�\DúÕ���D\�LOH����\Dú�DUDVÕQGD�GH÷LúPHNWH�ROXS�RUWDODPD�\DúODUÕ���5±4,24 

\Dú�LGL� 
���+DVWDODUÕQ�EDúYXUX�úLND\HWOHUL����KDVWDGD����������VDUÕOÕN�YH�VROXNOXN����KDVWDGD���������
X]DPÕú� VDUÕOÕN�� �� KDVWDGD� �������� 86*¶GH� WDú� J|U�OPHVL�� ��� KDVWDGD� ��������� NDUGHúLQGH�
KDVWDOÕN�ROPDVÕ�LGL� 
���+DVWDODUÕQ���¶�Q�Q���������DQQH�EDEDVÕ�DUDVÕQGD�DNUDED�HYOLOL÷L�YDUGÕ� 
���<LUPL\HGL���������KDVWDQÕQ�DLOH�|\N�V�QGH�.6�|\N�V��YDUGÕ� 
��� 8]DPÕú� VDUÕOÕN� LOH� EDúYXUDQ� �� KDVWDQÕQ� �¶LQH� ������� \HQLGR÷DQ� G|QHPLQGH�
KLSHUELOLUXELQHPL�QHGHQL\OH�NDQ�GH÷LúLPL�\DSÕOPÕú���¶�QH��������LON���D\�LoLQGH�ELUH kez kan 

WUDQVI�]\RQX�\DSÕOPÕúWÕ� 
���+DVWDODUÕQ������¶VLQGH�IL]LN�PXD\HQHGH�GDODN�HOH�JHOPHNWH�LGL��%XQODUÕQ�����¶VLQGH�GDODN�
6 cm’den büyük idi. 

���7DQÕ� VÕUDVÕQGD�KDVWDODUÕQ�+E�GH÷HUOHUL����-���JU�GO�DUDVÕQGD�ROXS�RUWDODPD����������JU�GO��
+FW� GH÷HUOHUL� ��0-��� DUDVÕQGD� RUWDODPD� ������������ 0&9� GH÷HUOHUL� ��-���� IO� DUDVÕQGD��
RUWDODPD� ��������� IO��0&+&� GH÷HUOHUL� ����-����� DUDVÕQGD� RUWDODPD� ����������� G�]HOWLOPLú�
UHWLN�ORVLW�GH÷HUOHUL�����-�����DUDVÕQGD�RUWDODPD����������LGL� 
���+DVWDODUÕQ������¶LQH�KDSWRJORELQ�DUDúWÕUÕOPÕú�YH�RUWDODPD������������PJ�GO�EXOXQPXúWX� 
���� <LUPLNL� KDVWDGD� �������� GHPLU� HNVLNOL÷L� GH� YDUGÕ�� 2UWDODPD� GHPLU� GH÷HUL� ����������
PJ�GO��RUWDODPD�IHUULWLQ�����PJ�GO�LGL��%X�ROJXODUÕQ�\DúODUÕ�RUWDODPD��������\ÕO�LGL� 
����+DVWDODUÕQ�KDVWDOÕ÷ÕQ�úLGGHWLQH�J|UH�GD÷ÕOÕPÕ�\DSÕOGÕ÷ÕQGD������¶��WDúÕ\ÕFÕ�������¶VÕ�KDILI�
.6�������¶L�RUWD�.6�������¶L�D÷ÕU������¶L�oRN�D÷ÕU�.6�LGL� 
���� +DVWDODUÕQ� �����¶LQH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPÕúWÕ�� %X� KDVWDODUÕQ� \Dú� GD÷ÕOÕPODUÕ� ���-��� \Dú�
DUDVÕQGD�ROXS�RUWDODPD�VSOHQHNWRPL�\DSÕOPD�\DúÕ�����LGL�� 
���� %LU� KDVWDGD� WDQÕ� VÕUDVÕQGD�� �� KDVWDGD� GDKD� VRQUDNL� WDNLSOHULQGH� VDIUD� NHVHVL� WDúÕ�
EXOXQPXúWX��<Dú�RUWDODPDODUÕ���������\ÕOGÕ� 
����+DVWDODUÕQ��¶VLQH���������-8 ay süre ile rHu-(SR�WHGDYLVL�YHULOPLúWL��%X�KDVWDODUÕQ�\DúODUÕ�
16 gün- 9 ay�DUDVÕQGD��RUWDODPD�\DúODUÕ���D\GÕ� 
���� .DOÕWVDO� VIHURVLWR]� WDQÕVÕ� DOPÕú� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� YH� RQODUÕQ� \Dú� VÕQÕUÕ� ROPDNVÕ]ÕQ� DLOH�
ELUH\OHULQLQ� RODFDN� úHNLOGH����KDVWDQÕQ� HULWURVLW� ]DU�SURWHLQ� HNVLNOLNOHUL�6'6-PAGE yöntemi 
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LOH� DUDúWÕUÕOGÕ�� %X� ROJXODUÕQ� \DúODUÕ� �� D\� LOH� ��� \Dú� DUDVÕQGD� GH÷LúPHNWH� ROXS� RUWDODPD� \Dú�
18,75±14,70’idi.. 

����+DVWDODUÕQ����¶L���������NDGÕQ�����¶VL���������HUNHN�LGL� 
����+DVWDODUÕQ����¶VLQGH���������HULWURVLW�]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�WHVSLW�HGLOGL��3URWHLQ�HNVLNOL÷L�
görülen olgular ile görüOPH\HQOHU� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN� DQODPOÕ� IDUNOÕOÕN� EXOXQPDGÕ�
(p>0,05). 

���� 3URWHLQ� HNVLNOL÷L� EXOXQDQ� KDVWDODUÕQ� �����¶L� �������� NDGÕQ�� �����¶X� ������� HUNHN� LGL��
(ULWURVLW� ]DU� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� LOH� FLQVL\HW� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN� DQODPOÕ� ELU� LOLúNL�
görülmedi (p>0,05). 

19) Hastalarda tespit edilen protein eksiklikleri: %22 spektrin (11/50), %8 ankirin (4/50), %8 

%����� ����������� VSHNWULQ���%���� ����������� VSHNWULQ��� DQNLULQ� ������� LGL��%DQW��� HNVLNOL÷L�
VDSWDQPDGÕ� 
����+DVWDODUÕQ����¶LQH���������oDOÕúPD�|QFHVLQGH�oHúLWOL�]DPDQODUGD�VSOHQHNWRPL�\DSÕOPÕúWÕ��
6SOHQHNWRPL�\DSÕOPÕú�RODQ�KDVWDODUÕQ������¶�QGH��������SURWHLQ�HNVLNOL÷L�WHVSLW�HGLOGL��3URWHLQ�
HNVLNOL÷L� LOH� VSOHQHNWRPL� \DSÕOPD� GXUXPX� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN� DQODPOÕ� ELU� LOLúNL�
görülmedi (p>0,05). 

����3URWHLQ�HNVLNOL÷LQLQ�WLSL�LOH�VSOHQHNWRPL�\DSÕOPDVÕ�DUDVÕQGD�LVWDWLVWLNVHO�RODUDN�DQODPOÕ�ELU�
LOLúNL�EXOXQPDGÕ��S!������ 
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ÖZET 

 

dDOÕúPDPÕ]GD� NDOÕWVDO� VIHURVLWR]� WDQÕOÕ� 0-��� \Dú� DUDVÕQGDNL� ��� KDVWDPÕ]� NOLQLN��
laboratuDU�EXOJXODUÕ�YH�WHGDYLOHUL�LOH�UHWURVSHNWLI�RODUDN�GH÷HUOHQGLULOGL�� 
%X�KDVWDODUGDQ���¶VLQGH�YH�EX�KDVWDODUÕQ�\Dú�VÕQÕUÕ�ROPDNVÕ]ÕQ��DLOH�WDUDPDVÕ�\DSÕODUDN�KDVWDOÕN�
EXOJXVX� VDSWDQPÕú� RODQ� DLOH� ELUH\OHULQGH� ROPDN� �]HUH� WRSODP� ��� KDVWDGD� HULWURVLW� ]DU�
proteinleri SDS-PAGE yöntemi ile incelendi. Eritrosit zar proteinlerindeki eksiklik tiplerinin 

GD÷ÕOÕPÕQÕQ��HNVLNOL÷LQ�WLSL�LOH�NOLQLN�VSHNWUXP�IDUNOÕOÕ÷Õ�DUDVÕQGDNL�NRUHODV\RQXQ��DUDúWÕUÕOPDVÕ�
hedeflendi. 

.DOÕWVDO� VIHURVLWR]� WDQÕOÕ� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� EDúYXUX� \DúÕ� RUWDODPD� ��������� \Dú� LGL��
%DúYXUX� \DNÕQPDODUÕ�������¶VÕQGD� VROXNOXN� YH� VDUÕOÕN�������¶VLQGH� X]DPÕú� VDUÕOÕN���¶LQGH�
86*¶GH� VDIUD� NHVHVL� J|U�OPHVL�� ���¶��¶LQGH� NDUGHúLQGH� KDVWDOÕN� EXOXQPDVÕ� LGL��
+DVWDODUÕPÕ]ÕQ� ���¶�QGH� DQQH� EDED� DUDVÕQGD� DNUDED� HYOLOL÷L�� ��7,8’inde ailelerinde KS 

|\N�V�� YDUGÕ��2OJXODUÕPÕ]ÕQ������¶VLQGH� IL]LN�PXD\HQHGH� GDODN� SDOSH� HGLOHELOPHNWH� LGL� YH�
����¶VLQGH� �� FP¶GHQ� E�\�N� LGL�� +DVWDOÕ÷ÕQ� úLGGHWLQH� J|UH� KDVWDODUÕPÕ]ÕQ� GD÷ÕOÕPÕ�
\DSÕOGÕ÷ÕQGD� �����¶�� WDúÕ\ÕFÕ�� �����¶VÕ� KDILI�� �����¶L� RUWD�� �����¶L� D÷ÕU�� ����¶L� oRN� D÷ÕU�
NDOÕWVDO�VIHURVLWR]�LGL� 

(ULWURVLW�]DU�SURWHLQ�HNVLNOL÷L�DUDúWÕUÕODQ�KDVWDODUÕQ���¶L�������HUNHN����¶X�������NDGÕQ�
LGL�� <Dú� GD÷ÕOÕPÕ� �� D\� LOH� ��� \ÕO� DUDVÕQGD� GH÷LúPHNWH� ROXS� RUWDODPD� \Dú� ������������ LGL��
+DVWDODUÕQ����¶VLQGH� �������� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� VDSWDQÕUNHQ����¶LQGH� �������� HNVLNOLN� WHVSLW�
HGLOPHGL�� 3URWHLQ� HNVLNOL÷L� J|U�OHQ� ROJXODU� LOH� J|U�OPH\HQOHU� DUDVÕQGD� LVWDWLVWLNVHO� RODUDN�
DQODPOÕ� ELU� IDUNOÕOÕN� \RNWX� �S>������� 3URWHLQ� HNVLNOL÷L� VDSWDQDQ� KDVWDODUÕQ� � �����¶L� ��������
kaGÕQ�� �����¶X� ������� HUNHN� ROXS� SURWHLQ� HNVLNOL÷L� LOH� FLQVL\HW� DUDVÕQGD� DQODPOÕ� ELU� LOLúNL�
görülmedi. Tespit edilen protein eksiklikleri 11 hastada (%22) spektrin, 4 hastada (%8) 

ankirin, 4 hastada (%8) B4.2, 1 hastada (%2)  kombine spektrin + B 4.2 ve 1 hastada (%2) 

spektrin + ankirin idi.   

6RQXo� RODUDN� oDOÕúPDPÕ]GD� EL]LP� KDVWD� JUXEXPX]GD� HQ� VÕN� J|U�OHQ� HULWURVLW� ]DU�
SURWHLQ� HNVLNOL÷L� L]ROH� YH\D� NRPELQH�RODUDN� VSHNWULQ� HNVLNOL÷L� LGL��+DVWDOÕ÷ÕQ�NOLQLN� VH\UL� YH�
ODERUDWXDU� EXOJXODUÕ� LOH� SURWHLQ� HNVLNOL÷LQLQ� EXOXQPDVÕ� YH\D� WLSL� LOH� ELU� NRUHODV\RQXQXQ�
ROPDGÕ÷Õ�J|U�OG�� 
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