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Abstract Öz 
Glucose 6 phospate dehydrogenase (G6PD) deficiency is 
the most common enzyme deficiency. It is inherited in an 
X-linked recessive pattern and cause some disorders like 
hyperbilirubinemia in newborns, acut and chronic 
hemolysis. The first and main goal of the anethesia in this 
patient is to prevent oxidative stress. In this case we aim to 
share applying general anesthesia safely in patients with 
G6PD deficiency 

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz (G6PD) enzim eksikliği en 
sık görülen enzim eksikliğidir. X e bağlı resesif geçişli olan 
bu hastalık yenidoğan hiperbilirübinemisi, akut veya kronik 
hemoliz gibi bir dizi bozukluklara neden olur. Bu hastalar 
için genel anestezinin ilk ve temel hedefi oksidatif stres 
gelişimini önlemektir. Bu vakayı G6PD enzim eksikliği 
bulunan hastalarda genel anestezinin güvenli bir şekilde 
uygulanabileceğini vurgulamak amacı ile paylaşmayı 
amaçladık. 
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GİRİŞ 

X kromozoma bağlı kalıtsal olarak taşınan ve 
dünyada 400 milyondan fazla insanı etkileyen 
Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikliği en yaygın 
görülen kırmızı kan hücresi enzimatik hastalığıdır1. 
G6PDH glutatyonun hücre içi düzeyinin normal 
tutulmasında gerekli olan nikotinamid adenin 
dinükleotit fosfat’ın (NADPH) yapımında rol 
almaktadır. Glutatyon ise ilaç veya enfeksiyonlar gibi 
dış faktörlerin etkisiyle eritrositler içinde oluşan 
oksidan maddelerin yok edilmesinden sorumludur. 
G6PD eksikliğinde eritrositler oksitleyici bir strese 
uğradıklarında glutatyonu indirgenmiş durumda 
tutamadıkları için hemoliz gelişir. Eritrositlerde 
oksidatif hasara karşı gelişen savunma, mevcut 
enzim aktivasyonu ile orantılıdır2. 

Bu olgu sunumunda G6PDH eksikliği tanısı olan 21 
aylık bir erkek hastada fimozis için sünnet planlanan 
anestezi girişimini sunmayı amaçladık. 

OLGU 

21 aylık 13 kilogram ağırlığında erkek hastaya çocuk 
cerrahi kliniği tarafından sünnet cerrahisi planladı. 
Doğum sonrası yapılan rutin topuk kanı 
tetkiklerinde G6PDH eksikliği tanısı konduğu ve bu 
tarihten itibaren takip edilen hastada hemolitik kriz 
gelişmediği aileden öğrenildi. 

Hastanın yapılan fizik muayenesinde herhangi bir 
patoloji saptanmadı. Operasyon öncesi çalışılan 
G6PD enzim düzeyi kantitatif olarak 2,7 IU/g Hb 
idi. Hb 12,4 g/dL, Htc %36,3, total bilirubin 0,55 
mg/dL, LDH 370 U/L, eritrosit 4.680/mm3, 
retikülosit %2 ve trombosit 195.000/mm3 idi. INR 
1,02 olan hastanın elektrolit değerleri normal 
sınırlarda değerlendirildi. İdrarda hemoglobin, 
eritrosit, ürobilinojen ve bilirubin bulunmadı. 

Operasyon sabahı 5 saat açlık süresinden sonra 
ameliyathaneye alınan hastanın elektrokardiyografi 
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(DII), periferik oksijen saturasyonu (SaO2) ve vücut 
sıcaklığı monitorize edildi. Hastaya premedikasyon 
yapılmadı. %100 oksijen (O2) ve %8 sevofluran ile 
anestezi indüksiyonundan sonra, sağ el sırtından 24 
gauge branül yerleştirilerek izolen-p %5 dekstrozlu 
mayi ile sıvı uygulanmasına başlandı. Hastanın 
anestezi idamesi maske ventilasyonla sağlandı. 
Dinlemekle her iki akciğerin yeterli ve eşit 
havalandığı doğrulandı. Anestezi idamesi %50 N2O 
+ %50 O2 ve %1,5-2 sevofluran ile yapıldı. Analjezi 
amaçlı rektal 120 mg parasetamol (Paranoks S® 
suppozituvar) uygulandı. Hastaya lokal anestezik 
girişim yapılmadı. Operasyon 17 dakika sürdü ve 
anestezik açıdan sorun yaşanmadı. Operasyon 
sonrası derlenme ünitesinde hemodinamik sorun 
gözlenmedi ( TA: 90/45 mmHg, KH: 100/dk, SaO2: 
%99) ve hasta çocuk cerrahi servisine gönderildi. 
Postoperatif 1. gün hemogram takibinde Hb: 10.1 
g/dl, Htc: 30, total bilirubin: 0,59 mg/dl, eritrosit: 
4.530/mm3, trombosit: 190.000/mm3 ve INR:1.00 
idi. Servisteki takiplerinde herhangi bir sorun 
gelişmeyen hastanın postoperatif 2. günde taburcu 
edildi. 

TARTIŞMA 

G6PD geni X kromozomunun subtelomerik 
bölgesinde q28 lokusuna yerleşmiştir3 ve X 
kromozoma bağlı resesif kalıtım gösterir; bu nedenle 
erkekler çok daha fazla etkilenmektedir4. Normal 
görülme sıklığı Akdeniz ülkeleri, Afrika ve Çin de 
fazla olmakla birlikte tüm etnik gruplarda 
tanımlanmıştır5,6. G6PD enzim eksikliği Türkiye 
genelinde en sık Çukurova bölgesinde (%8.2) 
oranında görülmektedir7. 

G6PD enzim eksikliği yenidoğan sarılığı, ilaç 
hassasiyeti ve enfeksiyonlar sırasında hemolitik 
anemi, favism ve nonsferositik konjenital hemolitik 
anemi gibi hastalık bulguları ile yakından ilgilidir8. 
Akut hemolitik anemi sık görülen klinik belirtidir9. 
Akut intravasküler hemoliz maruz kalımı izleyen 2-3 
günde başlar9. Bir hemolitik epizod sonrası 
laboratuvar bulgular anemi, retikülositoz, serum 
haptoglobulinde düşme ve indirekt bilirubinde artış 
olabilir9. Spesifik testler eritrositlerdeki enzim 
düzeyleri ve Heinz cisimciklerini içermektedir9. 
Neden olan ilaç listesi Tablo 1 de gösterilmiştir10. 

G6PD eksikliğinde klinik olarak gelişen hastalığın 
ağırlığı hemolizi başlatan etkene, etkeninin alınma 
miktarına ve hastadaki enzim aktivitesine göre 
değişir10. Dünya Sağlık Örgütü farklı G6PDH 

türlerini enzim eksikliği düzeyi ve hemoliz şiddetine 
göre 5 sınıfa ayırmıştır11 (Tablo 2). Hastamızda 
enzim düzeyi 2.7 IU/g Hb olduğundan ileri düzeyde 
enzim eksikliği olarak değerlendirildi. 

Altikat ve ark. ları halotan, ketamin, sevofluran, 
prilokain, diazem ve midazolam gibi anestezik 
ajanların G6PD enzim aktivitesi üzerine etkili 
olduğunu, özellikle sevofluran, izofluran, diazem ve 
midazolamın inhibe edici etkisi olduğu öne sürmüş, 
ancak konu ile ilgili daha fazla çalışma yapılması 
gerektiği bildirmiştir12. Aynı çalışmada bu inhibitör 
etkili ajanların kullanımının gerekli olması 
durumunda dikkatli bir doz ayarlaması yapılarak yan 
etkilerinin azaltılabileceği de vurgulanmıştır. Başka 
bir çalışmada diazepam ve midazolamın in vitro 
olarak G6PD enzimatik aktivitesinde inhibitör 
etkileri olduğu ve izofloran ile sevofloranın hemoliz 
şiddetini arttırdığı gösterilmiştir13. Valiaveedan ve 
ark. ları, genel anlamda tüm genel anestezik ajanların 
güvenilir olduğunu ve bunu da yaptıkları çalışmada 
desteklediklerini belirtmişlerdir9. Literatürde, genel 
anestezik ajanların kullanımına bağlı yalnızca bir 
hastada halotan kullanılması sırasında malign 
hipertermi geliştiği bildirilmiştir14. Bu nedenle 
hastaya premedikasyon amacıyla ve ameliyat 
süresince benzodiazepin uygulanmadı. İndüksiyon 
ve idamede sevofluran kullanıldı. İntraoperatif ve 
postoperatif herhangi bir sorun yaşanmadı. 
Operasyon süresinin kısa olması ve inhalasyon ajanı 
dozlamının dikkatle uygulanmasının da buna katkısı 
olduğunu düşünüyoruz. 

G6PD enzim eksikliğinde en önemli tedavi ölçüsü 
oksidatif stres oluşumunu engelleyerek hemolizi 
gelişmeden önlemektir. Bu amaçla ameliyat öncesi 
dönemde selenyum veya vitamin E gibi antioksidan 
ajanların kullanılması, ameliyat sonrası dönemde ise 
ağrının azaltılması önerilmektedir. Terapotik dozda 
güvenli olduğu kabul edilen bir ajan olan 
parasetamolü postoperatif ağrı kontrolü amacıyla 
uyguladık. 

Postoperatif ilk 3 gün hemoliz sıklıkla 
görülmektedir. Akut hemoliz kendini sınırlayabildiği 
gibi, siyanoz, baş ağrısı, dispne, substernal veya 
lumbar ağrı, splenomegali, hemoglobinüri gibi 
belirtilere neden olabilmektedir15. İntraoperatif 
dönemde hemoglobinüri ilk bulgu olabilir16. 
Hemoliz oluştuğunda yapılması gereken destek 
tedavisi, ağır olgularda ise eritrosit replasmanıdır. Bu 
nedenle genel anestezi uygulanan hastalarda ameliyat 
sonrası dönemde mutlaka günlük hemogram takibi 
yapılmalıdır. 
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Sonuç olarak, G6PD enzim eksikliği tanısı almış ve 
genel anestezi uygulanacak olan hastalarda cerrahi ve 
anestezinin neden olacağı stresin azaltılması, 

hemolitik krize neden olabilecek ilaçlardan 
kaçınılması ve gelişebilecek hemolitik krizin erken 
tanı ve tedavisi ana hedefler olmalıdır. 

Tablo 1. G6PD eksikliğinde hemolizle birlikte olan ilaçlar ve kimyasallar 
Sınıf I, II, III için güvenilir olmayan  Sınıf II, III için güvenilir olan 
Asetanilid Asetaminofen 
Dapson Aminopirin 
Furazolidon Askorbik asit 
Metilen mavisi Aspirin 
Nalidiksik asit Kloramfenikol 
Naftalin Klorokin 
Nirldazol Kolşisin 
Nitrofurantoin Difenhidramin 
Fenazopiridin İzoniazid 
Fenilhidrazin L-dopa 
Primakin Menadion 
Sülfasetamit Paraaminobenzoik asit 
Sülfametoksazol Fenasetin 
Sülfanilamid Fenitoin 
Sülfapiridin Probenesid 
Tiazosülfon Prokainamid 
Toloudin mavisi Primetamin 
Trinitrotoluen Kinidin 
 Kinin 
 Streptomisin 
 Sülfametoksipiridazin 
 Sülfisoksazol 
 Trimetoprim 
 Tripelenamin 
 Vitamin K 

Tablo 2. G6PDH eksikliği Sınıflaması 
SINIF Enzim eksikliği düzeyi Enzim aktivitesi Prevalans 

I Ciddi <%10 enzim aktivitesi, 
normal eritrosit fonksiyonu 

ile birlikte kronik non-
sferositik hemolitik anemi 

Bilinmiyor 

II Ciddi <%10 enzim aktivitesi ile 
birlikte aralıklı hemoliz, 

Değişken, Asya ve 
Ortadoğu 

popülasyonlarında daha 
yaygın 

III Ilımlı %10-60 enzim aktivitesi, 
stres etkenleri ile birlikte 

görülen hemoliz 

Amerika Birleşik 
Devletlerinde siyah ırkın 

%10’u 
IV Ilımlı-Yok %60-150 enzim aktivitesi, 

klinik belirti yok 
Nadir 

V Yok Normalin >%150, klinik 
belirti yok 

Nadir 
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