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ÖZET 

51 yaşındaki erkek hasta fava(bakla) yedikten 48 saat sonra başlayan sarılık,bulantı,kusma ve karın ağrısı ile başvurdu.Aile 
öyküsünde özelik yoktu.Fizikbakıda subikter dışında bulgu yoktu.Laboratuvar tetkiklerinde Hb. 8.7 gr,total bil. 1.4mg,direk 
ve indirek Coombs testleri olumsuz, serum glukoz 6 fosfat dehidrogenaz (G6FD) düzeyi 3.9 İÜ/g(N>7.5)-düşük- bulun-
du.İzlemde sorun gelişmedi.Olguyu daha çok  kız çocuklarında görülen G6FD yetersizliğine bağlı anemilerin erkek ve eriş-
kin dönemde de görülebileceğini vurgulamak istedik. 

Anahtar Sözcükler: Doğuştan Anemi, Favizm, Glukoz-6- fosfat dehidrogenaz eksikliği 

 

SUMMARY 

A 51 year old male admitted with abdominalpain,nausea,vomitting and jaundice,48 hours after ingestion of soy bean.His 
family story has no event like this.Subicteric apperance was the only physical finding.In his laboratory exam,Hb 8.7gr,total 
bil.1.4mg,direct and indirect Coombs tests were negative,serum level of glucose 6 phosphate dehydrogenase:3.9 
IU/g(normal>7.5).There was no problem in his follow-up.Although hemolitic anemias due to G-6-PD insufficiency were 
usually seen in small girls,it may be seen in adult male rarely.   
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GİRİŞ  

Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G6FD) enzim eksikliği 
en sık görülen enzim yetersizliğidir. Tipik olarak ya-
şamın erken dönemlerinde ortaya çıkar. Erişkin yaşta 
görülmesi nadirdir. Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz 
glutatyonun hücre içi düzeyinin normal tutulmasında 
gerekli olan nikotinamid adenin dinükleotit fosfat’ın 
(NADF) yapımında rol almaktadır. Glutatyon ise ilaç 
veya infeksiyonlar gibi dış faktörlerin etkisiyle eritro-
sitler içinde oluşan oksidan maddelerin yok edilme-
sinden sorumludur. G6PD eksikliğinde eritrositler ok-
sitleyici bir strese uğradıklarında glutatyonu indir-
genmiş durumda tutamadıkları için hemoliz gelişir. 
Eritrositlerde oksidatif hasara karşı gelişen savunma, 
enzim aktivasyonu ile orantılıdır(1). 

G6FD eksikliğinde hemolize yol açan ajan-
lar(asetanilid, niridazol, doksorubisin, nitrofurantain, 
furazolidon, fenozopiridin, metilen mavisi, primakin, 
nalidiksik asit, sülfametoksozol) kesin olarak belir-
lenmiştir (1). 

G6FD enzim eksikliğinin kesin tanısı enzim eksikliği-
nin gösterilmesi ile konulur. Kalitatif floresan spot tes-
ti veya kantitatif olarak spektrofotometrik ölçüm ile 
gösterilir. Aile taramasında ve prenatal tanıda kullanı-
lan polimeraz zincir reaksiyonundaki spesifik gen mu-
tasyonunun gösterilmesi esasına dayanan yöntemler 
de tanıda kullanılabilir (2,3). 

Tedavi için; hemoliz yaratan nedenlerden kaçınmak, 
infeksiyonların zamanında tedavisi, akut tübüler nek-
rozu önlemek için uygun sıvı replasmanı, şiddetli 
episodik ve kronik hemolizi olan hastalarda 
splenektomi önerilmektedir (2,3). 

OLGU 

 51 yaşında erkek hasta, yaklaşık bir hafta önce başla-
yan ve devam eden bulantı, kusma, karın ağrısı, göz-
lerde sararma ve koyu idrar yakınması ile İzmir Tepe-
cik Eğitim ve Araştırma Hastanesi Dahiliye poliklini-
ğine başvurdu. Bu yakınmalarının başlamasından 48 
saat önce bakla (fava) yediği belirtildi. Fizik muaye-
nesinde konjonktivaları soluk, skleraları hafif ikterik 
ve diğer sistem bakılarının ise olağan olduğu saptandı. 
Öz geçmişinden, anne baba arasında akrabalık olma-
dığı, neonatal sarılık ve anemi öyküsünün olmadığı 
öğrenildi. 

Olgunun laboratuvar tetkiklerinde, Hb 8.7 g/dL(14-
18g/dL), Htc %26, trombosit 340.000mm³. Kan biyo-
kimyası indirekt bilirubin 1.2 mg/dl (0-0.8mg/dl), total 

bilirubin 1.4 mg/dl (0.1-1 mg/dl), serum demiri 160 
µg/dl (60-150 µg/dl), LDH 370U/L (90-240U/L), 
haptoglobülin 10.2 mg/dl (30-200 mg/dl)idi. INR 1.16 
mm³ olan hastanın serum elektrolit değerleri normal 
sınırlarda değerlendirildi. Direkt ve indirekt Coombs 
negatif olarak saptandı. Periferik kan yaymasında, 
poikülositoz, anizositoz, normokrom, normositer erit-
rositler, polimorf nüveli lökosit: %70, lenfosit: %30, 
retikülosit: %3 idi. İdrarda eritrosit, Hb, bilirubin ve 
ürobilinojen saptanmadı. Toraks grafisi ve elektrokar-
diyografisi normal olarak değerlendirildi. Yapılan üst 
karın ultrasonografisi olağan olarak değerlendirildi. 
Olgunun hikâyesi, laboratuar ve klinik bulguları de-
ğerlendirildiğinde G6PD enzim eksikliğine bağlı 
hemolitik anemi vakası olduğu düşünüldü. Kan G6FD 
düzeyi 3,86 IU/g Hb (G6PD=7,48-10,20 IU/g Hb) ola-
rak ölçüldü. Serviste  herhangi bir sorun gelişmeyen 
ve ek tedavi gerektirmeyen hasta beş gün sonra evine 
gönderildi. 

TARTIŞMA 

G6FD enzim eksikliği en sık görülen enzim anomalisi 
olup, 200milyondan fazla kişiyi etkilemektedir. Bugü-
ne kadar bu enzim eksikliğinin 400’den fazla varyantı 
bildirilmekle birlikte, yalnızca birkaç tipi daha sık gö-
rülmektedir (4). G6PD gen eksikliği X’e bağlı çekinik 
geçiş gösteren genetik bir hastalıktır ve görülme 
insidansı kadınlarda erkeklerden fazladır (4). Olgumuz 
ise erkek hastaydı. Olgumuzun kendinde ve yakın aile 
bireylerinde sarılık öyküsü olmadığından sporadik 
olarak değerlendirildi. 

G6FD esas olarak, glutatyonun hücre içi düzeyinin 
normal tutulmasında gerekli olan  

NADF ‘nin yapımında rol almaktadır. Glutatyon ise, 
ilaç veya infeksiyonlar gibi dış faktörlerin etkisiyle 
eritrositler içinde oluşan oksidan maddelerin yok 
edilmesinden sorumludur. G6FD eksikliğinde, eritro-
sitler oksitleyici bir strese uğradıklarında glutatyonu 
indirgenmiş durumda tutamadıkları için hemoliz geli-
şir (5). 

Akut hemoliz, oksidan ilaç alımı, çeşitli infeksiyonlar 
ve fava tüketimi sonucu ortaya çıkar. Akut hemolizin 
nadir birkaç türü transfüzyon gerektirirken, çoğunluk-
la kendi kendini sınırlar. Olgumuzun izleminde teda-
viye gereksinim duymadığı, hastalığın bulguları ken-
diliğinden son bulduğu için akut hemoliz olarak de-
ğerlendirildi. G6FD enzim aktivitesine göre; kalıtsal 
nonsferotik hemolitik anemiye neden olanlar, 
hemolitik aneminin görülmediği varyantlar, enzim ak-
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tivitesinde hafif derece düşük olanlar, enzim eksikliği 
görülmeyenler ve enzim aktivitesi yüksek olan var-
yantlar olarak beş sınıfa ayrılırlar (6). Olgumuzdaki 
enzim düzeyi 3,86 IU/gHb (normali:7,48-10,20 
IU/gHb) aralığında bulunduğundan,  hasta hafif dü-
zeyde bir enzim yetersizliği olarak değerlendirildi.  

Favizm, G6FD eksikliği görülen hastalarda bakla 
yenmesinden 24-48 saat sonra ortaya çıkan hemolitik 
anemi sendromudur. Genellikle 2-5 yaş döneminde 
görülür ve sıklıkla kendi kendini sınırlar, nadiren 
ölümcül seyreder (7).Olgumuz ileri yaşta erkek hasta 
olması, aile öyküsü olmaması ve tedaviye gerektir-
meksizin hastalık bulgularının kaybolmasından dolayı 
sporadik olarak değerlendirildi.  

Sonuç olarak, sarılık, bulantı, kusma ve karın ağrısı 
şikayetleri ile kliniğimize başvuran hastaların ilaç kul-
lanma, infeksiyon ve fava(soya fasulyesi) alınması 
öyküsü öncelikli olarak sorgulanmalıdır. Olguda 
hemolize neden olabilecek diğer hastalıkların ayırıcı 
tanısının yapılabilmesi için ilgili birime yönlendiril-
melidir. 
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