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Diinyada bugiline kadar 700 anormal hemoglo-
bin tamimlanmis olup, yaklasik 2/3’si klinik olarak
onemlidir. Anormal hemoglobinlerin %901 alfa, be-
ta, delta veya gama zincirindeki tek aminoasit de-
gisikliginden kaynaklamr. Diinyada hemoglobino-
patilerin siklhig1 %5.1, yaklasik 266 milyon tasiyici
bulunmaktadir. Halk sagligi sorunu olan anormal
hemoglobinlerin bashcalar1 HbS, HbE, HbD, HbC
ve HbO-Arab’dir (1,2).

Orak Hticre Anemisi (OHA), ilk defa 1910 yilin-
da Herrick tarafindan 20 yasmda bir hemolitik
anemili hastanin periferik yaymasinda orak hticre-
lerin gortlmesi ile tamimlanmistir. Hastanin perife-
rik yaymasinda orak hiticreler yaninda cekirdekli
eritrositlerin gértlmesi, ayrica agir anemi, kalb bti-
yumesi,ikter ve lokositoz bulgular saptanmstir
(3).

Orak huicre sendromlar1 HbS ile beraber olan
bir grup hastaligi tamimmlamaktadir. Orak hiticre
anemisi ise HbS’in homozigot seklini tammlar.
HbS, beta zincirinin NH2 ucunda 6.amino asidi
olan Glutamin yerine Valin gecmesi ile yani baz
diuizeyinde GAG yerine GTG gelmesi ile olusur.Ya-
psal fomulda, a2b2 S¢uVvall yeya a2b2S veya a2b2
6val dir. Taswyiciik formu; SA, Homozigot formu:
SS, birlesik formlar1; S-Beta, S-Alfa, S-C, S-D sek-
lindedir (3).

Hb S, hemoglobinopatiler icinde en sik gortile-
nidir, hastaligin merkezi Afrika olmasma karsm
gocler ile ABD de en 6nemli halk saghig1 sorunu ol-
mustur. Taswyicl siklign %8-10, hasta sayisi ise
50.000 civarindadir. Ayrica Karaibler, Orta ve G-

ney Amerika, Akdeniz bolgesi (Turkiye,Yunanis-
tan), Orta-Dogu ve Hindistan bolgesinde sik goru-
lar (1-3).

Ulkemizde hemoglobinopatiler ile ilgili ilk ¢alis-
malar, M. Aksoy tarafindan 19501i yillarda Cuku-
rova bolgesinde, Eti Turklerinde yapilmistir (4).
2000’1 yillara kadar bir¢ok arastirmaci tarafindan
epidemiyolojik, klinik, molektiler ¢calismalar yayin-
lanmistir. Saglik Bakanligi ve Ulusal Hemoglobino-
pati Konseyinin son verilerine gére Adana’da %10,
Antakya’da %10.5, Mersin'de %13.6 tasiyici siklig1
ve tlkemizdeki toplam OHA 1li hasta sayis1 1200 ci-
varindadir (5).

Fizyopatoloji

HbS solubl bir yapida uygun oksijen ortaminda
sorun yoktur. Oksijen diizeyi diistiigti zaman HbS
polimerize olur, bu polimerlerde eritrositlerin orak-
lasmasina neden olur. Oraklasma hastanin oksi-
jen duizeyine, pH sma ve dehidratasyon derecesine
gore degisir. Eritrositlerin dehidratasyonuna etki-
leyen dort énemli yol vardir. K-Cl transportu, Gar-
dos kanali, deoksijenasyon ve Na-K pompa siste-
midir (6).

Oraklasan eritrositler, dolasimin viskozitesini
artinir boylece dolasim yavaslayarak ozellikle kii-
ciik damarlarda hipoksi ortamina yol acar. Bunu
etkileyen baslica faktorler ise, Nitrit oksidin oksi-
jen radikalleri tarafindan inhibisyonu, bunu aktive
eden plasma ksantin oxidasin karacigerden salini-
mi, dogal inhibitorlerin dtsukligy, lipidlerin yuk-
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sekligi, doku faktortintin dustkligl, vazokonstrik-
siyon, eritrositlerin endotel adezyonu gibi faktérler
sorumludur (7-10).

Oraklasan hitcrelerin bir kismm reversibldir,
normal hale gelir, bir kismi ise hiicre membranlar-
daki harabiyetten dolay1 irreversibldir, bu hiicreler
damar tikaniklarina yol acarak, doku hipoksisine,
hipokside agrili krizler ve organ infarktasyonlarina,
sonucta akut ve kronik doku harabiyetine yol acar
(11).

OHA nin fizyopatolojisi sekil 1’de 6zetlenmistir.
Oraklasmay1 etkileyen bashca faktorler; He-
moglobin S miktari, Hb F miktarn diger hemoglo-
binler, talasemi, G6PD eksikligi, deoksijenasyon,
vaskiler staz, 1s1, pH, viskozite, eritrosit ortalama

hemoglobin konsantrasyonu ve dehidratasyondur
(3).

Sekil 1: OHA inin fizyopatolojisi

GAG - GTG
GLU - VALIN
Normal Hb - HbS
U
HbS Polimerizasyonu
U
Eritrositlerin Oraklasmasi
U
Irreversibl Oraklasmis Eritrositler
U U

Eritrosit Endotel
Adezyonu

Koaguilantlarim
Aktivasyonu

U
Vaskiiler okltizyon
l
Mikrocevresel iskemi
U

Fibrozis ve doku kaybi
y

Organ yetmezIligi
Klinik Bulgular

OHA nin semptomlar1 ve klinik bulgular1 ¢ok
degisiktir, hematolojik ve hematolojik olmayan
bulgular olarak ayrilir (3).
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Hematolojik bulgular: Aplastik kriz, Hemolitik
Kriz, Vazo-okluziv kriz
Hematolojik olmayan bulgular:
1. Gelisme geriligi
2. Kemik ve eklem anormallikleri
i. Agn
ii. Salmonella enfeksiyonu
iii. El-ayak daktilitis
iv. Femur Bas1 aseptik nekroz
v. Osteoporoz
vi. Artropatiler

3. Genitotriner:
a. Renal papiller nekroz
b. Priapism

4. Karaciger-dalak:
a. Otosplenektomi
b. Splenik sekestrasyon
c. Hepatomegali
d. Kolelithiazis

5. Kardiopulmoner:
a. Kardiomegali
b. Kalbte tiftramler
c. Pulmoner infarktasyon: Akut Go6gls
Sendromu

6. Santral Sinir Sistemi:
a. Inme
b. Konvulsionlar
c. Koma

7. Goz:

a. Retinal hemoraji
b. Skleralarda ikter

8. Cilt:
a. Bacak ulserleri

OHA nin temel bulgular kronik hemolitik ane-
mi ve iskemik doku harabiyetine yol acan vazoklu-
ziv krizdir. Tim dokular ve organlar risk altinda
iseler de, vendz sintislerde yavas kan akimindan,
azalmis pH ve oksijen basincindan dolay1 dalak,
bobrek, kemik iligi daha risklidir. OHA de aplastik,
hemolitik ve agrili (vazookluziv) krizler olmak tizere
uc tip kriz vardir (3,11).

Aplastik kriz; basta parvovirus olmak tizere da-
ha c¢ok enfeksiyonlar ile olur, pansitopeni ve reti-
kiulositopeni nedeni ile agir anemiye yolacar, 5-10
gunde kendiliginden dtizelebilir.

Hemolitik kriz; Hb ve Hkt diizeylerinde diisme,
retiktilosit diizeyinde artma, ates ve ikter ile seyre-
der.
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Splenik sekestrasyon krizi; ani kilo kaybi, yor-
gunluk, solukluk ve buytik dalaktan dolay1 karm-
da abdominal dolgunluk yakinmasi ile basvuran 5
ay-2 yas arasli cocuklarda, Hb ve Hkt dtizeylerinde
ani disme ve ¢cok miktarda kamin dalakta goéllen-
mesi ile karakterizedir. Eriskinlerde ise multipl in-
farktasyonlar ve fibrozis sonucu otosplenektomi
goriilir.

Agrili (Vazo-okluziv) krizler; OHA nin damgasi-
dir.Kriz genellikle agn ile birliktedir, irreversibl
orak hticrelerin damar tikamasi1 doku harabiyeti
ve nekroz ile sonug¢lanir.Azalmis kan akim bolge-
sel hipoksi ve asidoza ve iskemik harabiyete yol
acar. Genelde 4-6 gtinde duizelir, bazan haftalarca
strebilir. Agrili krizi ates, enfeksiyon, asidoz, de-
hidrattasyon ve soguga maruz kalma hizlandirabi-
lir. Baz1 hastalarda ise ankisiete ve stress agrili kri-
ze yol acabilir.

Infarksiyon; Infarktlar, kemikler, eklemler, ak-
cigerler, KC, bobrekler, goz, SSS ve dalakta kronik
organ harabiyetine yol acar. Semptomatik organ
yetmezligi riski her OHA li i¢in %5-10 arasindadir.
Kronik organ yetmezliklarinin ortalama baslama
yas1 ve gorulme sikhign Tablo 1'de goérulmektedir
(11).

Serebro vaskiiler olaylar; cocuklarda infarkt-
lar, buytiklerde kanamalara bagh gelisir. Cocukla-
rin 2/3 tinde ilk ti¢c yilda iskemik olaylar tekrarla-
yabilir. Norolojik belirtiler fokal veya koma ve
konvulsiyon gibi daha genel olabilir, yineleyen
ataklar ilerleyici bozukluga ve artmis harabiyete
sebep olur.

Kronik akciger hastaligy; akcigerlerde pulmoner
damarlarin tikanmasi ile akut goégiis sendromu
olusur. Ates, gégus agrisi, nefes almada zorluk ya-

Tablo 1. OHA'ye bagli kronik organ harabiyetlerinin baslama yas!
ve goriilme sikligi (n:785)

Kronik Organ Ortalama baglama Dagiim  Goriilme
Harabiyeti yas! (yil) (y) yiizdesi (%)
Serebro vaskiiler olaylar  13.1 0.6-47.1 8.8
Kronik Akciger Hastaligi  24.2 6.0-43.3 4.2
Renal harabiyet 25.1 12.8-62.9 41
Osteonekroz 23.1 1.3-60.9 9.4
Bacak Ulserleri 24.5 4.0-52.5 10.2
Priapism 22.3 6.2-47.9 6.7
Retinopati 25.8 8.9-65.3 5.6
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ninda grafide pulmoner infiltrasyon dikkati ¢eker.
Adultlerde pulmoner hipertansiyon ve kor pulmo-
nale ile karakteristiktir, ploritik gogtis agrisi,ates,
oksuruk, tasipne vardir.

Kronik boébrek hastaliklar; asidik ve hiperos-
moler ¢evreden dolay1 bobrekte deoksijenasyon ne-
deni ile oraklasma diger organlara gére daha hizh
olusur. Bunun sonucu olusan hipoksi, hipertonisi-
site, asidozis, papilla ve medulla iskemisine neden
oalrak bobrekte ilerleyici harabiyete yol acar. Yasa-
min ilk dekatinda hipostenturi ile karakterizedir.
Ikinci dekatta interstitiel nefrit papiller nekroz,
pyelonefrit ve nefrotik sendrom gelisir, dordtnct
dekatta kronik bébrek yetmezligine yol acar.

Kas ve iskelet sorunlari; kas ve iskelet agrisi ile
kemik ve eklemler, en sik tutulan yerlerdir. Kemik
iligi hiperplazisi, enfeksiyon veya infarksiyon olabi-
lir. infarkt, cocuklarda el-ayak sendromuna(dakti-
litis), daha sonraki yaslarda el ve ayak parmakla-
rinda esit olmayan kemik deformitelerine, agrili sis
eklemlere ve femur bas1 aseptik nekrozuna yol
acar.

Bacak tlserleri; en genel cilt bulgusu alt ekst-
remitelerde yara ve ulserler gelismesidir, cocuklar-
da nadir adoélesan ve eriskinlerde %5-10 siklikta
gorulur, iyilesmesi uzun zaman alir.

Priapism; puberte sonrasi sik gorulir, korpus
spongiosum ve her iki korpus kavernosumun tutu-
lumu ile karakteristiktir. Tekrarlama olasilig1 %50
dir.

Retinopati; ilk ti¢ dekatta, retinal mikrovaskii-
ler yatagin yavas ve ilerleyici olarak daralmasi so-
nucu semptomlar goritilmeyebilir. Diabetes melli-
tus ve diger vaskiilopatilerin eklenmesi ile vitrous
kanamalar olabilir. Retinopati yas ve zaman bagh
olarak gelisir.

Enfeksiyonlar; ciddi bakteriyel enfeksiyonlar
esas mortalite ve morbidite nedenidir.Cocuklukta
en 6nemli 61im nedeni firsat¢l enfeksiyonlar sepsi-
si ve menengittir. OHA de splenik disfonksiyon
S.pnémonia, H.influenza gibi kapstilstiz bakterile-
re firsat yaratir.ilk dekattan sonra anaerobik ve
enterik organizmalar 6nemli patojenlerdir.Yinele-
yen infarktlar sonucu otosplenektomi gelisir, kap-
suilstiz bakterilerin ciddi enfeksiyonlarina yolacar.

Plasmodium falcifarum ile karsilasan OHA li
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hastalarda oraklasma daha siktir, parazit ya orak-
lasma sonucu eritrosit ici oldurtiliir veya dalakta
sekestre edilerek uzaklastirilir. Otosplenektomili
hastalarda bu nedenle malarya ¢ok agir ve élduru-
cli seyreder

Tan1

1.0ykiide; 1k, geldigi yore, aile 6ykiisii,yakin-
malarimin baslangic, tetikleyen etkenler degerlen-
dirilir.

2. Fizik incelemede solukluk, ikter, splenome-
gali, enfeksiyon bulgular, organlarda ve iskelet de-
formite bulgularn degerlendirilir.

3. Tam kan sayiminda normokrom normositer
tipte anemi yaninda l6kositoz ve trombositoz olabi-
lir, retiktilosit sayimi %5-20, periferik yaymada
orak hiticreler, target hticreler, polikromazi, nor-
moblastlar, siderosit granuller ve howel-jolly cisim-
cikleri gorulebilir.

4. Hemoglobin S miktar; selltiloz asetat elektro-
forezi (pH 8.4) veya agaroz jel elektroforezi (pH 6.0-
6.5), izoelektrik fokus (IEF) veya ytiksek basincl li-
kit kromatografisi (HPLC) ile 6l¢tiltir. Her yéntemin
avantajlan1 ve dezavanatjlann vardir. Alkali ortam
olan seltiloz asetatta Hb S; D ve G ile aym1 yerde Hb
C ise, E ve O-Arab ta ayn1 yerde hareket eder, ay-
ric1 tanisi icin asidik ortam olan agaroz jel elektro-
forez kullanmak gerekir, veya IEF ve HPLC ile ke-
sin tani konabilir. Bu olanaklar yok ise Hb S diger-
lerinden oraklasma testi (sodyum metabisufit kul-
lanarak) veya solubulite (konsantre fosfat tampon,
hemolizat ajan ve sodyum ditiyonate kullanarak)
testi ile yapilir.

Hb C japem: Hb C Ziquinchol » Hb Smemphis? Hb S 1oy
Hb Alexandra, Hb Porto-Alegra gibi anormal he-
moglobinlerde de solubilite testi pozitif sonug verir.

En sik gortilen Hb S sendromlarinda hematolo-
jik parametreler ve elektrofoerez sonuclarim Tablo
2’de 6zetlenmistir.(3)

Molektiler Tami: Her zaman tek tip nokta mu-
tasyonunun neden oldugu HbS’in DNA analizi ile
en etkin ve ekonomik sekilde Ddel restriksiyon en-
zimi ile yapilir. Bunun i¢in B-globin geninin 5’
ucunda, 1. eksonu kapsayan bir bélge oraya 6zhtin
primer cifti ile cogaltilir; elde edilen PCR uriint
Ddel restriksiyon enzimi ile kesikir.%1.5 agaroz je-
linde ti¢ degsik migrasyon semasi elde edilir. Sag-
Iikh birey, tasiyici birey ve orak hiicreli anemili ya-
ni HbS'i her iki geninde tasyan birey olarak tani
konur (12,13).

Tedavi

Tedavide temel prensipler; HbF yapimim artir-
mak, HbS solubilitesini veya oksijen affinitesini de-
gistirmek, orak htucrelerin mikrovaskuler bélgede
tutulmasim azaltmak, ve anormal orak hiicre geni-
ni degistirmektir (3,7).

Hb F yapimi: Oraklasmada en énemli Hb S po-
limerizasyonudur, HbF ytikselmesi hticre ici Hb S
polimerizasyonun azalmasina yol acar. Hb F yapi-
min artiran ilacglarin basinda Hidroksitire(HU) gel-
mektedir. HU, HbF sentezini artirarak eritroid stem
hticrelarinin son farklilasmalarina etki ederek erit-
rosit yasam stiresini etkiler ve oraklasma azalir.
HU kisa stirede oral olarak aktif ve emin ve cogu
hastada yamt verir.Agn krizlerini, hastanede kalis
suirelerini, pulmoner ve noérolojik olaylar1 azaltma-
da %60 basarili olmustur, hastalarin %40 nda ya-
nit vermeyebilir. Onemli bir yan etkisi gortilmedi,
kronik transfiizyon tedavisine alternatif bir tedavi
yontemi olarak son on yildan beri kullanilmaktadir
(3,7,14-18).

Kisa zincirli yag asitleri (valporik asit) eritropo-
etin, 5-Azactadin HbF yapimim etkileyen diger ilac-
lardir (7,19).

Tablo 2. Hb S sendromlarinda hematolojik veriler ve elektroforez sonuglari:

Hastalik  Kiinik Hb Rtk EOV Hb S Hb F HbA2 HbA1
durum (gr/dl) (%) (fl) (%) (%) (%) (%) (%)
sS Agir 6-10 5-20 >80 >90 <10 <35 0
S B Agir-orta 6-10 5-20 <80 >80 <20 >35 0
S B° Orta-hafif 9-12 5-10 <75 >60 <20 >35 20
SC Orta-hafif 10-15 5-10 75-95 50 <5 - 50(C )
Sa Orta-hafif 10-12 5-10 <75 >80 <20 - -
SHFPH  Asemptomatik 12-14 1% <75 >70 >30 <25 :
96 XXX. Ulusal Hematoloji Kongresi
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Eritrosit solubilitesini etkileyen ilaclar: Clotri-
mazol, Gardos kanal inhibisyonu ile, Mg pidolate
K:Cl transport inhibisyonu ile hticre dehidratasyo-
nunu engelleyen ilaclardir (7,20,21).

Orak hiicrelerin mikrovaskuler bélgede tutul-
masini azaltmak: Anti von Willebrand faktor, Anti-
adezyon antikorlari, anti-integrin reseptoérleri gibi
bir cok anti adezyon molekiilleri, sulfalazin,,flocor
gibi endotel aktivasyon inhibitérleri arastirilmakta-
dir. Nitrik oksid (NO) oraklasmada kritik bir rolu
vardir, eksikligi saptanmistir, prektirsérii L-argi-
nin tedavisi 6zellikle pulomoner hipertansiyon dii-
zelmistir. NO veya argininin HU ile sinerjik etkile-
ride bilinmektedir (7,22).

Serbest oksijen radikallerinin oraklasmayi te-
tiklemesinden dolay1 oksijen radikalerinin inhibis-
yonu i¢in NO yaninda, demir selatérti Deferiprone,
glutation metabolizmasini etkileyen glutamine ve
n-asetil sistein gibi antioksidan ilaglar kullanil-
maktadir (7,8,23).

Tablo 3. OHA de tedavi ajanlari

Nutrisyonel antioksidanlar, hidroksi radikal
toplayict maddeler ve demir baglayan selatorler
dense hiicrelerin olusmasini engellenmistir. HU ile
kombine edilerek kullamilmasi1 arastirma asama-
smdadir (24-26).

OHA'li hastalarda Zn eksikligi de oraklasma
krizini tetiklemektedir, ayni1 zamanda bliyiime ge-
riligine, iskelet, kas kitlesinde azalmaya da yol ac¢-
maktadir, bu nedenle diizenli ¢cinko destegi saglan-
malidir (27).

OHA'li hastalarda kullanilan ilac¢lar ve etki me-
kanizmalar1 Tablo 3’de 6zetlenmistir.

Transfiizyon: OHA'li hastalarda transfiizyon iki
farklh amacla yapilmaktadir.

1. KK lerin oksijen tasimalarini saglamak ama-
c1 ile basit transftizyon:

a. Dispne, postural hipotansiyon, kalb yetmez-
ligi, anjina veya serebral disfonksiyonu olan agir
anemili hastalar

b. Splenik veya hepatik sekestrasyon krizi ne-
deni ile Hb ve Hkt'de ani diisme

llag grubu Mekanizma

llag

KK rehidratasyonu Gardos kanal inhibisyonu
K:Cl transport inhibisyonu
Klor hareket blokaji

Anti adezyon KK endotel adezyon
PAF-etkili adezyon

Anti BK adezyon

Endotel aktivasyonu
Riboniikleotid rediiktaz
Histon deasetilaz

DNA hipometilasyon
Stress eritropezi

Membran demir gelasyonu
Glutation metabolizmasi

Hb F yapimi

Anti oksidatif tedavi

Antitrombotik tedavi Trombini azaltma

Trombosit aktivasyonun inhibisyonu

Anti oraklagsma Vazodilatasyon

Azalmig adezyon, polimerizasyon
Anti adezyon,anti-inflamasyon, artmig akim

HbS hiicrelerini azaltmak
Hemopoetik stem cells
Direkt gen replasmani

Transflizyon tedavisi
Transplantasyon
Gen tedavisi
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Clotrimazole, ICA-17403*
Mg pidolate

NS 1652*, NS3623*

* Arastirma asamasindaki ilaglar
RGD peptide,

Antiadezyon antikorlari
Anti- von-Willebrand faktor
Anti integrin reseptorleri
Sulphasalazine

Hidroksiiire

Kisa zincirli yag asitleri
2-Deoksi -5-Azactadine
Eritropoetin

Deferiprone

Glutamine

N acetyl-cystein
Acenomocorol, Heparin

N3 yag asitleri

Nitric oxide(NO)

Arginine

Flocor(non-ionic surfactant)
Aferezis, Basit transfiizyon
Allojenik, Non myeloablative
Beta globin genin viral transferi
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c. Eritroid hipoplazisi veya aplazisi nedeni ile
Hb 5 gr/dl veya Hkt %15 altina diismuis hastalar

2. Hb S iceren eritrositleri azaltarak mikrovas-
kiler cevreyi diizeltmek icin yapilan Eritrosit Exc-
hange transfiizyonu;

a. Inme veya gecici iskemik ataklar gibi hayati
tehdit eden serebrovasktiler olaylar

b. Arterial hipoksi sendromu (yag embolizasyo-
nu)

c. Akut ilerleyici akciger hastaligl

d. Tedaviye yanit vermeyen priapism

e. Genel anestezi icin hazirhk

Ozellikle sik transfiizyon alan hastalarda demir
yuki dikkate alinarak, diizenli selasyon program-
larina alinmahdir (28-30).

KIT: Semptomatik OHA’li hastalar i¢in oneril-
mektedir. HLA idantik kardesten kok htcre
transplantasyonu yapildiginda basar1 %93, hasta-
liks1z yasam orani %82’dir. Akraba olmayan donor-
lerden yapildiginda basar1 %70’dir (31).

Gen tedavisi cok buiytik bir umut fakat uy-
gun olmayan gen transferi ve etkisi dustuk gen
ekspresyonu nedeni ile yavas ilerliyor (32).

OHA’li hastay1r korumada ve agrili kriz aninda
yapilmas1 gerekenler

1.Genel prensipler;

a. Hipoksi, dehidratasyon ve asir1 soguktan ka-
cinma

b. Daga tirmanma, basingsiz ucaklarda ug¢ma,
soguk suda ytzme,asir1 sogukta oynama gibi akti-
vilerden kac¢inma,

c. Siv1 aliminin énemi,

d. Hafif agrilarda ilaglarin evde verilmesi, tibb1
mudahale gerektiren semptomlarin taninmasi

e. Yuksek risk faktorlerden biri mevcut oldu-
gunda aileler hemen hekime basvurmalidir, bunlar
ailelere 6gretilmelidir.

i. Ates, letarji, dehidratasyon veya solukluk

ii. Ciddi karin agnisi, safrali kusma, karn sisli-

gi
iii. Akut pulmoner semptomlar
iv. Norolojik semptomlar
v. Eklemlerde sislik
vi. Uzams priapizm
vii. Evde sivi alimi ve oral analjezikle gegcmeyen
agnlar

2. Agnh krizlerin tedavisi:

a. Hidrasyon: Evde oral tedavi basarisiz olursa
hastanede 2500-3000 cc/m2/24s 1/3 veya '/, Tuk
serum fizyolojik
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b. Agn tedavisi; ciddi agrilarda i.v. morfin me-
peridine ,orta agilarda p.o. oxycodone,meperidine
hafif agrilarda codeine,aspirin veya acetoaminop-
hen verilir.

3. Acil odasinda tedavi

a. Ates, toksik tablo, eklem sisligi,pulmoner
veya norolojik semptomlar1 olan hastalar direkt
hastaneye yatirilmahdir

b. 1.v. siv1 tedavisi ve parenteral narkotikler ve-
rilir, 3-4 saatte rahatlar ise oral narkotikler verilir,
agn1 kontrol edilirse oral analjezik verilerek eve
gonderilir

c. Agr1 1srar eder ise hastaneye yatirilir, hipoksi
var ise oksijen, asidoz var ise sodyum karbonat ve
gerekir ise transfltizyon yapilir.

4. Koruyucu tedavi:Pnémokok, H.Influenza ve
Hepatit asilarmin yapilmasi, koruyucu penisillin
tedavisi uygulanmasidir.(33-36)

5. Hastaligin 6nlenmesi: esas hedef koruyucu
hekimlik olmalidir, bunun i¢in toplum egitimi, ta-
styicillarin taranmasi,genetik rehberlik hizmetleri-
nin verilmesi, prenatal tam ve preimplantasyon ge-
netik tan1 énemlidir.

Ulkemizde Saghk Bakanhgi bu amagla 33 riskli
ilde ulusal hemoglobinopati kontrol program bas-
latarak, belli bir stirede hastalig1 tamamen ortadan
kaldirmay1 hedeflemistir (37).

Sonuc olarak; OHA de tani,tedavi ve komplikas-
yonlarin tedavisinde son ilerlemeler ile yasam bek-
lentisi uzatmistir. Son gelismeleri 6zetlersek;

1. Yeni dogan taramalar: aile egitimi, genetik
danismanlik ve yeni dogan bakimi

2. Enfeksiyon: koruyucu penisillin, pnémokok
asilan

3. Beyin hasarimin o6nlenmesi: transkranial
doppler ve MRI ile incelenme ve ytiksek riskli has-
talara transftizyon

4. Transfiizyon emniyeti ve selasyon tedavisi:
Rh subgrublari ve kell uygun eritrosit transflizyon-
lan, eritrosit exchange aferezi

5. Akciger hasariin énlenmesi: insentif spiro-
metri, antibiotikler, transflizyon, hidroksitre ile
o6nleme, pulmoner hipertansiyon taramasi

6. Cerrahi ve anestezi emniyeti: pre-operatif
transfiizyon

7. Femur basi avasktiler nekroz: dekompresyon
islemleri

8. Priapism: adrenerjik agonistler, antiandrojen
tedavisi
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9. Agnilar: hidroksitire ile 6nleme, hasta tarafin-
dan kontrollu analjezik aletleri, yeni non-steroid
anti-inflamatuar ilaclar, orak hticre bakim tnitele-
ri

10. Renal: proteintri icin ACE inhibitorleri, re-
nal transplantasyon

11. Safra kesesi hastalig1: laparoskopik cerrahi

12. Agir olgular (yineleyen akut gogiis sendro-
mu, agr krizleri ve SSS hastalig1 olanlar): Allojenik
transplantasyon (16 yas alti), Kronik transfiizyon
ve/veya Hidroksitire tedavisi ile basarili sonuclar
alinmaktadir.
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