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G6PD eksikliği

● Fragmente eritrositler blister hücreleri ve heinz cisimleri vardır***

● Hemolizin ciddi olduğu olgularda hemoglobinüri, sarılık, ciddi anemi olur (intravasküler 
hemoliz)***

● Kesin tanı enzim eksikliğinin gösterilmesi ile konur***

● Enzim eksikliği bilinen hastalar oksidan özellikteki maddelerden uzak kalmalıdır

● Tedavide kan transfüzyonu önerilir

● Splenektomi önerilmez
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Önemli Notlar-2

• SSS tümörleri hariç en sık görülen malign tümör NBL
• En sık abdominal tümör →NBL
• En sık ikinci abdominal →Wilms 

• Yenidoğanda en sık görülen 
– batında solid kitle→ hidronefroz, hematüri varsa→renal ven trombozu
– batında kistik kitle→ Multikistik displastik böbrektir, 
– ancak batında en sık saptanan malign tümör→ Wilms 

• 1 yaş altında en sık görülen malign tümör→ Nöroblastom
• <10 yaş altında NHL daha sık,  

– 15-19 yaş aralığındaki en sık görülen→HL 
• Rabdomyosarkom tüm yaşlarda en sık görülen→ Yum doku tm
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Laboratuvar*** 
● KC ve Kİ de hemosiderin ve demir depoları azalır (ilk bulgu)***

● Serum demir seviyesi düşer

● Serum ferritini azalır (<10 ng/ml) 

● Transferrin saturasyonu (Fe/TDBK x100) % 16’ın altına düşer

● Serum transferrin reseptör (sTfR) düzeyi artar***

● Demir bağlama kapasitesi artar 

● Hepsidin azalır.

● Retikülosit Hb konsantrasyonu azalır

● Serbest eritrosit protoporfini artar.

● Anemi, hipokromi, mikrositoz beraber anizositoz→ RDW artar***

● Demir içeren intraselüler enzim aktiviteleri azalır 7MCV<70+yaş, MCH(< 27pg), MCHC (< 
%30) düşer, 
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● Serbest eritrosit protoporfirini demir eksikliği anemisinde artmıştır

● Serbest eritrosit protoporfirini arttığı diğer durumlar  

Kurşun zehirlenmesi (çok yüksek), 

Kronik enfeksiyon, 

Eritropoetik protoporfiri

AML

FEP talasemi 
minörler de 
normaldir. 
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Faktör XIII eksikliği

● OR kalıtılır

● Faktör XIII eksikliğinde göbek geç düşer, göbek düştükten sonra uzun süre 
kanamanın olması tipiktir.***

● Kanama çok nadirdir.

● Gastrointestinal, intrakranial, intraartiküler kanama 

● Tekrarlayan spontan abortuslar tipiktir.***

● PT, aPTT normaldir.

● Tedavide TDP veya FXIII içeren kriyopresipitat kullanılır.
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UNUTMAYALIM !!
● Mikrositer: 

Kurşun ve Aliminyum zehirlenmesi, Atransferrinemi, B6 eks., Bakır eksikliği, Demir 
eksikliği, HbC, Hb E, Talasemi, Sideroblastik anemi, Kurşun zehirlenmesi 

● Normositer: 

Kronik hastalık anemisi genelde→ normositer (%70), 

Nadiren mikrositer de olabilir (%30)--> akut kan kaybı

Konjenital diseritropoetik anemi tip 2

● Makrositik anemiler: 

Down sendromu, Wolfram sendromu(DIDMOAD), 

Kronik karaciğer hastalığı 

Konjenital diseritropoetik tip 1 ve 3
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Orak Hücre Anemisi (Sickle Cell Anemi)

● İntravasküler oraklaşma 6-8 haftadan itibaren başlar*** 

● Ancak semptomların belirginleşmesi 5-6 aydan sonra olur*** Bunun nedeni beta zinciri 
içermeyen HbF’in infantta fazla*** miktarda bulunmasıdır.

● Anemi, retikülositoz, sarılık

● Tekrarlayıcı iskelet, kas ve karın ağrısı epizotları 

● Hemoglobin elektroforezinde HbS, HbF de artış, HbS>HbA***

● Erken çocukluk döneminde splenomegali, yaşla otosplenektomi***

● Bakteriyel sepsis riskinde artış
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Orak Hücre Anemisi (Sickle Cell Anemi)

Vazookluzif krizler (ağrılı kriz, iskelet kas sistemi krizleri)
�En sık görülen krizlerdir ***

�Küçük çocuklarda enfeksiyon, dehidratasyon, asidoz ve soğuk ağrılı krizi başlatabilir

�Daktilit: 5 yaş altı çocuklarda sık başlangıç bulgusudur (el-ayak sendromu)*** 

� Daktilit tablosunda her iki elde belirgin şişlik, hiperemi ve ağrı vardır 

� Aneljezik tedavisi verilir

�Akut batın bulguları görülebilir.

�Serebral infarktüse bağlı hemipleji (Exchange endikasyonu***) gelişebilir

�Akut göğüs sendromuna (pnömoniden ayırt edilemez) neden olabilir

� Parsiyel exchange ile HbS oranı %40-50’nin altına düşürülürse kriz sona erer***
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MYH9 (kas dışı miyozin ağır zinciri II A = miyozin 9) 
OD 

Mey Heglin: Büyük trombositler (MPV > 12 fL), 

Nötrofillerde  Döhle cisimcikleri‘ne benzer morfolojide tek bir bazofilik inklüzyon. 
(sitoplazmalarında çevreye yakın yerleşmiş, çoğunlukla oval biçimde, açık mavi-gri 
boyanmış )

Aynı gen mutasyonuna bağlı diğer kalıtsal makrotrombositopeniler  

Sebastian sendromu: 
May-Hegglin anomalisine benziyor. 
Ancak lökosit cisimciklerinin ultrastrüktür yapıları farklı. 

Fechtner sendromu: 
Trombosit bozukluğu + nefrit + sağırlık + göz (en sık katarakt). 

Epstein sendromu: 
Trombosit bozukluğu+sağırlık +nefrit var, göz belirtileri yok. 
Ayrıca klasik boyama yöntemleri ile lökosit inklüzyonları ortaya konamıyor. 
Özgül antikorlarla immün boyama gerekiyor.

(Döhle cisimcikleri toksik granülasyon, MDS ve MeyHeglin’de 
görülür. )
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EBV ile ilişkili maligniteler

• Non-Hodgkin Lenfoma (Burkitt lenfoma)

• Hodgkin Lenfoma (Lenfosit Zengin/Fakir/Mikst)

• ALL (B hücreli, matür, yüzey ag +)

• Duncan hastalığı (X’e bağlı lenforoliferatif hastalık)

• Nazofarenks karsinomu (NPC)

• İmmünyetmezliklerde Leiomyosarkom, 

• İmmünyetmezliklerde ve posttransplant  Lenfoproliferatif Hastalık 

• Afrikada EBV ilişkili osteosarkom
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HEPATOSELLULER KARSİNOMA

ETYOLOJİSİ
• HBV enfeksiyonu (En sık risk faktörü) 

• HCV enfeksiyonu (Primer onkogenik olmaktan çok yaptığı karaciğer hasarı ile) 

• Herediter Tirozinemi Tip l (Metabolik hastalıklar içinde en riskli hst) 

• Galaktozemi 

• Glikojen Depo Tip Ia=Von Gierke Hastalığı (Siroza gitmeden gelişir) 

• Bilier siroz 

• Alfa 1 Antitripsin eksikliği 

• Aflatoksin B maruziyeti 
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