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Süleyman Demirel Üniversitesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dal› 

Dünyada bugüne kadar 700 anormal hemoglo-
bin tan›mlanm›fl olup, yaklafl›k 2/3’si klinik olarak
önemlidir. Anormal hemoglobinlerin %90’› alfa, be-
ta, delta veya gama zincirindeki tek aminoasit de-
¤iflikli¤inden kaynaklan›r. Dünyada hemoglobino-
patilerin s›kl›¤› %5.1, yaklafl›k 266 milyon tafl›y›c›
bulunmaktad›r. Halk sa¤l›¤› sorunu olan anormal
hemoglobinlerin bafll›calar› HbS, HbE, HbD, HbC
ve HbO-Arab’d›r (1,2).

Orak Hücre Anemisi (OHA), ilk defa 1910 y›l›n-
da Herrick taraf›ndan 20 yafl›nda bir hemolitik
anemili hastan›n periferik yaymas›nda orak hücre-
lerin görülmesi ile tan›mlanm›flt›r. Hastan›n perife-
rik yaymas›nda orak hücreler yan›nda çekirdekli
eritrositlerin görülmesi, ayr›ca a¤›r anemi, kalb bü-
yümesi,ikter ve lökositoz bulgular› saptanm›flt›r
(3).

Orak hücre sendromlar› HbS ile beraber olan
bir grup hastal›¤› tan›mlamaktad›r. Orak hücre
anemisi ise HbS’in homozigot fleklini tan›mlar.
HbS, beta zincirinin NH2 ucunda 6.amino asidi
olan Glutamin yerine Valin geçmesi ile yani baz
düzeyinde GAG yerine GTG gelmesi ile oluflur.Ya-
p›sal fomülü, a2b2 6Glu-Val, veya a2b2S veya a2b2
6val dir. Tafl›y›c›l›k formu; SA, Homozigot formu:
SS, birleflik formlar›; S-Beta, S-Alfa, S-C, S-D flek-
lindedir (3).

Hb S, hemoglobinopatiler içinde en s›k görüle-
nidir, hastal›¤›n merkezi Afrika olmas›na karfl›n
göçler ile ABD de en önemli halk sa¤l›¤› sorunu ol-
mufltur. Tafl›y›c› s›kl›¤› %8-10, hasta say›s› ise
50.000 civar›ndad›r. Ayr›ca Karaibler, Orta ve Gü-

ney Amerika, Akdeniz bölgesi (Türkiye,Yunanis-
tan), Orta-Do¤u ve Hindistan bölgesinde s›k görü-
lür (1-3).

Ülkemizde hemoglobinopatiler ile ilgili ilk çal›fl-
malar, M. Aksoy taraf›ndan 1950’li y›llarda Çuku-
rova bölgesinde, Eti Türklerinde yap›lm›flt›r (4).
2000’li y›llara kadar birçok araflt›rmac› taraf›ndan
epidemiyolojik, klinik, moleküler çal›flmalar yay›n-
lanm›flt›r. Sa¤l›k Bakanl›¤› ve Ulusal Hemoglobino-
pati Konseyinin son verilerine göre Adana’da %10,
Antakya’da %10.5, Mersin’de %13.6 tafl›y›c› s›kl›¤›
ve ülkemizdeki toplam OHA li hasta say›s› 1200 ci-
var›ndad›r (5). 

Fizyopatoloji

HbS solubl bir yap›da uygun oksijen ortam›nda
sorun yoktur. Oksijen düzeyi düfltü¤ü zaman HbS
polimerize olur, bu polimerlerde eritrositlerin orak-
laflmas›na neden olur. Oraklaflma hastan›n oksi-
jen düzeyine, pH s›na ve dehidratasyon derecesine
göre de¤iflir. Eritrositlerin dehidratasyonuna etki-
leyen dört önemli yol vard›r. K-Cl transportu, Gar-
dos kanal›, deoksijenasyon ve Na-K pompa siste-
midir (6). 

Oraklaflan eritrositler, dolafl›m›n viskozitesini
art›r›r böylece dolafl›m yavafllayarak özellikle kü-
çük damarlarda hipoksi ortam›na yol açar. Bunu
etkileyen bafll›ca faktörler ise, Nitrit oksidin oksi-
jen radikalleri taraf›ndan inhibisyonu, bunu aktive
eden plasma ksantin oxidas›n karaci¤erden sal›n›-
m›, do¤al inhibitörlerin düflüklü¤ü, lipidlerin yük-
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sekli¤i, doku faktörünün düflüklü¤ü, vazokonstrik-
siyon, eritrositlerin endotel adezyonu gibi faktörler
sorumludur (7-10). 

Oraklaflan hücrelerin bir k›sm› reversibldir,
normal hale gelir, bir k›sm› ise hücre membranlar-
daki harabiyetten dolay› irreversibldir, bu hücreler
damar t›kan›klar›na yol açarak, doku hipoksisine,
hipokside a¤r›l› krizler ve organ infarktasyonlar›na,
sonuçta akut ve kronik doku harabiyetine yol açar
(11). 

OHA nin fizyopatolojisi flekil 1’de özetlenmifltir.

Oraklaflmay› etkileyen bafll›ca faktörler; He-
moglobin S miktar›, Hb F miktar› di¤er hemoglo-
binler, talasemi, G6PD eksikli¤i, deoksijenasyon,
vasküler staz, ›s›, pH, viskozite, eritrosit ortalama
hemoglobin konsantrasyonu ve dehidratasyondur
(3).

fiekil 1: OHA inin fizyopatolojisi

GAG → GTG

GLU → VAL‹N

Normal Hb → HbS

⇓

HbS Polimerizasyonu

⇓

Eritrositlerin Oraklaflmas›

⇓

Irreversibl Oraklaflm›fl Eritrositler

⇓ ⇓

Eritrosit Endotel Koagülantlar›n 
Adezyonu Aktivasyonu

⇓

Vasküler oklüzyon

⇓

Mikroçevresel iskemi

⇓

Fibrozis ve doku kayb›

⇓

Organ yetmezli¤i

Klinik Bulgular

OHA nin semptomlar› ve klinik bulgular› çok
de¤ifliktir, hematolojik ve hematolojik olmayan
bulgular olarak ayr›l›r (3).

Hematolojik bulgular: Aplastik kriz, Hemolitik
Kriz, Vazo-okluziv kriz

Hematolojik olmayan bulgular:

1. Geliflme gerili¤i

2. Kemik ve eklem anormallikleri
i. A¤r›
ii. Salmonella enfeksiyonu
iii. El-ayak daktilitis
iv. Femur Bafl› aseptik nekroz
v. Osteoporoz
vi. Artropatiler

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

4. Karaci¤er-dalak:
a. Otosplenektomi
b. Splenik sekestrasyon
c. Hepatomegali
d. Kolelithiazis

5. Kardiopulmoner:
a. Kardiomegali
b. Kalbte üfürümler
c. Pulmoner infarktasyon: Akut Gö¤üs

Sendromu

6. Santral Sinir Sistemi:
a. ‹nme
b. Konvulsionlar
c. Koma

7. Göz:
a. Retinal hemoraji
b. Skleralarda ikter

8. Cilt:
a. Bacak ülserleri

OHA nin temel bulgular› kronik hemolitik ane-
mi ve iskemik doku harabiyetine yol açan vazoklu-
ziv krizdir. Tüm dokular ve organlar risk alt›nda
iseler de, venöz sinüslerde yavafl kan ak›m›ndan,
azalm›fl pH ve oksijen bas›nc›ndan dolay› dalak,
böbrek, kemik ili¤i daha risklidir. OHA de aplastik,
hemolitik ve a¤r›l› (vazookluziv) krizler olmak üzere
üç tip kriz vard›r (3,11). 

Aplastik kriz; baflta parvovirus olmak üzere da-
ha çok enfeksiyonlar ile olur, pansitopeni ve reti-
külositopeni nedeni ile a¤›r anemiye yolaçar, 5-10
günde kendili¤inden düzelebilir.

Hemolitik kriz; Hb ve Hkt düzeylerinde düflme,
retikülosit düzeyinde artma, atefl ve ikter ile seyre-
der.
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Splenik sekestrasyon krizi; ani kilo kayb›, yor-
gunluk, solukluk ve büyük dalaktan dolay› kar›n-
da abdominal dolgunluk yak›nmas› ile baflvuran 5
ay-2 yafl aras› çocuklarda, Hb ve Hkt düzeylerinde
ani düflme ve çok miktarda kan›n dalakta göllen-
mesi ile karakterizedir. Eriflkinlerde ise multipl in-
farktasyonlar ve fibrozis sonucu otosplenektomi
görülür.

A¤r›l› (Vazo-okluziv) krizler; OHA nin damgas›-
d›r.Kriz genellikle a¤r› ile birliktedir, irreversibl
orak hücrelerin damar› t›kamas› doku harabiyeti
ve nekroz ile sonuçlan›r.Azalm›fl kan ak›m› bölge-
sel hipoksi ve asidoza ve iskemik harabiyete yol
açar. Genelde 4-6 günde düzelir, bazan haftalarca
sürebilir. A¤r›l› krizi atefl, enfeksiyon, asidoz, de-
hidrattasyon ve so¤u¤a maruz kalma h›zland›rabi-
lir. Baz› hastalarda ise ankisiete ve stress a¤r›l› kri-
ze yol açabilir. 

‹nfarksiyon; ‹nfarktlar, kemikler, eklemler, ak-
ci¤erler, KC, böbrekler, göz, SSS ve dalakta kronik
organ harabiyetine yol açar. Semptomatik organ
yetmezli¤i riski her OHA li için %5-10 aras›ndad›r.
Kronik organ yetmezliklarinin ortalama bafllama
yafl› ve görülme s›kl›¤› Tablo 1’de görülmektedir
(11).

Serebro vasküler olaylar; çocuklarda infarkt-
lar, büyüklerde kanamalara ba¤l› geliflir. Çocukla-
r›n 2/3 ünde ilk üç y›lda iskemik olaylar tekrarla-
yabilir. Nörolojik belirtiler fokal veya koma ve
konvulsiyon gibi daha genel olabilir, yineleyen
ataklar ilerleyici bozuklu¤a ve artm›fl harabiyete
sebep olur.

Kronik akci¤er hastal›¤›; akci¤erlerde pulmoner
damarlar›n t›kanmas› ile akut gö¤üs sendromu
oluflur. Atefl, gö¤üs a¤r›s›, nefes almada zorluk ya-

n›nda grafide pulmoner infiltrasyon dikkati çeker.
Adültlerde pulmoner hipertansiyon ve kor pulmo-
nale ile karakteristiktir, plöritik gö¤üs a¤r›s›,atefl,
öksürük, taflipne vard›r.

Kronik böbrek hastal›klar›; asidik ve hiperos-
moler çevreden dolay› böbrekte deoksijenasyon ne-
deni ile oraklaflma di¤er organlara göre daha h›zl›
oluflur. Bunun sonucu oluflan hipoksi, hipertonisi-
site, asidozis, papilla ve medulla iskemisine neden
oalrak böbrekte ilerleyici harabiyete yol açar. Yafla-
m›n ilk dekat›nda hipostenüri ile karakterizedir.
‹kinci dekatta interstitiel nefrit papiller nekroz,
pyelonefrit ve nefrotik sendrom geliflir, dördüncü
dekatta kronik böbrek yetmezli¤ine yol açar. 

Kas ve iskelet sorunlar›; kas ve iskelet a¤r›s› ile
kemik ve eklemler, en s›k tutulan yerlerdir. Kemik
ili¤i hiperplazisi, enfeksiyon veya infarksiyon olabi-
lir. ‹nfarkt, çocuklarda el-ayak sendromuna(dakti-
litis), daha sonraki yafllarda el ve ayak parmakla-
r›nda eflit olmayan kemik deformitelerine, a¤r›l› flifl
eklemlere ve femur bafl› aseptik nekrozuna yol
açar.

Bacak ülserleri; en genel cilt bulgusu alt ekst-
remitelerde yara ve ülserler geliflmesidir, çocuklar-
da nadir adölesan ve eriflkinlerde %5-10 s›kl›kta
görülür, iyileflmesi uzun zaman al›r.

Priapism; puberte sonras› s›k görülür, korpus
spongiosum ve her iki korpus kavernosumun tutu-
lumu ile karakteristiktir. Tekrarlama olas›l›¤› %50
dir.

Retinopati; ilk üç dekatta, retinal mikrovaskü-
ler yata¤›n yavafl ve ilerleyici olarak daralmas› so-
nucu semptomlar görülmeyebilir. Diabetes melli-
tus ve di¤er vaskülopatilerin eklenmesi ile vitrous
kanamalar› olabilir. Retinopati yafl ve zaman ba¤l›
olarak geliflir.  

Enfeksiyonlar; ciddi bakteriyel enfeksiyonlar
esas mortalite ve morbidite nedenidir.Çocuklukta
en önemli ölüm nedeni f›rsatç› enfeksiyonlar sepsi-
si ve menengittir. OHA de splenik disfonksiyon
S.pnömonia, H.‹nfluenza gibi kapsülsüz bakterile-
re f›rsat yarat›r.‹lk dekattan sonra anaerobik ve
enterik organizmalar önemli patojenlerdir.Yinele-
yen infarktlar sonucu otosplenektomi geliflir, kap-
sülsüz bakterilerin ciddi enfeksiyonlar›na yolaçar.

Plasmodium falcifarum ile karfl›laflan OHA li

Tablo 1. OHA’ye ba¤l› kronik organ harabiyetlerinin bafllama yafl› 
ve görülme s›kl›¤› (n:785) 

Kronik Organ Ortalama bafllama Da¤›l›m Görülme
Harabiyeti yafl› (y›l) (y›l) yüzdesi (%)

Serebro vasküler olaylar 13.1 0.6-47.1 8.8
Kronik Akci¤er Hastal›¤› 24.2 6.0-43.3 4.2
Renal harabiyet 25.1 12.8-62.9 4.1
Osteonekroz 23.1 1.3-60.9 9.4
Bacak Ülserleri 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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hastalarda oraklaflma daha s›kt›r, parazit ya orak-
laflma sonucu eritrosit içi öldürülür veya dalakta
sekestre edilerek uzaklaflt›r›l›r. Otosplenektomili
hastalarda bu nedenle malarya çok a¤›r ve öldürü-
cü seyreder

Tan› 
1.Öyküde; ›rk›, geldi¤i yöre, aile öyküsü,yak›n-

malar›n›n bafllang›c›, tetikleyen etkenler de¤erlen-
dirilir.

2. Fizik incelemede solukluk, ikter, splenome-
gali, enfeksiyon bulgular, organlarda ve iskelet de-
formite bulgular› de¤erlendirilir.

3. Tam kan say›m›nda normokrom normositer
tipte anemi yan›nda lökositoz ve trombositoz olabi-
lir, retikülosit say›m› %5-20, periferik yaymada
orak hücreler, target hücreler, polikromazi, nor-
moblastlar, siderosit granüller ve howel-jolly cisim-
cikleri görülebilir. 

4. Hemoglobin S miktar›; sellüloz asetat elektro-
forezi (pH 8.4) veya agaroz jel elektroforezi (pH 6.0-
6.5), izoelektrik fokus (IEF) veya yüksek bas›nçl› li-
kit kromatografisi (HPLC) ile ölçülür. Her yöntemin
avantajlar› ve dezavanatjlar› vard›r. Alkali ortam
olan selüloz asetatta Hb S; D ve G ile ayn› yerde Hb
C ise, E ve O-Arab ta ayn› yerde hareket eder, ay-
r›c› tan›s› için asidik ortam olan agaroz jel elektro-
forez kullanmak gerekir, veya IEF ve HPLC ile ke-
sin tan› konabilir. Bu olanaklar yok ise Hb S di¤er-
lerinden oraklaflma testi (sodyum metabisufit kul-
lanarak) veya solubulite (konsantre fosfat tampon,
hemolizat ajan ve sodyum ditiyonate kullanarak)
testi ile yap›l›r. 
Hb C Harlem, Hb C Ziquinchor, Hb Smemphis, Hb S Travis,
Hb Alexandra, Hb Porto-Alegra gibi anormal he-
moglobinlerde de solubilite testi pozitif sonuç verir.

En s›k görülen Hb S sendromlar›nda hematolo-
jik parametreler ve elektrofoerez sonuçlar›n› Tablo
2’de özetlenmifltir.(3)

Moleküler Tan›: Her zaman tek tip nokta mu-
tasyonunun neden oldu¤u HbS’in DNA analizi ile
en etkin ve ekonomik flekilde DdeI restriksiyon en-
zimi ile yap›l›r. Bunun için β-globin geninin 5’
ucunda, 1. eksonu kapsayan bir bölge oraya özhün
primer çifti ile ço¤alt›l›r; elde edilen PCR ürünü
DdeI restriksiyon enzimi ile kesikir.%1.5 agaroz je-
linde üç de¤flik migrasyon flemas› elde edilir. Sa¤-
l›kl› birey, tafl›y›c› birey ve orak hücreli anemili ya-
ni HbS’i her iki geninde taflyan birey olarak tan›
konur (12,13). 

Tedavi

Tedavide temel prensipler; HbF yap›m›n› art›r-
mak, HbS solubilitesini veya oksijen affinitesini de-
¤ifltirmek, orak hücrelerin mikrovasküler bölgede
tutulmas›n› azaltmak, ve anormal orak hücre geni-
ni de¤ifltirmektir (3,7).

Hb F yap›m›: Oraklaflmada en önemli Hb S po-
limerizasyonudur, HbF yükselmesi hücre içi Hb S
polimerizasyonun azalmas›na yol açar. Hb F yap›-
m›n› art›ran ilaçlar›n bafl›nda Hidroksiüre(HU) gel-
mektedir.HU, HbF sentezini art›rarak eritroid stem
hücrelarinin son farkl›laflmalar›na etki ederek erit-
rosit yaflam süresini etkiler ve oraklaflma azal›r.
HU k›sa sürede oral olarak aktif ve emin ve ço¤u
hastada yan›t verir.A¤r› krizlerini, hastanede kal›fl
sürelerini, pulmoner ve nörolojik olaylar› azaltma-
da %60 baflar›l› olmufltur, hastalar›n %40 nda ya-
n›t vermeyebilir. Önemli bir yan etkisi görülmedi,
kronik transfüzyon tedavisine alternatif bir tedavi
yöntemi olarak son on y›ldan beri kullan›lmaktad›r
(3,7,14-18).

K›sa zincirli ya¤ asitleri (valporik asit) eritropo-
etin, 5-Azactadin HbF yap›m›n› etkileyen di¤er ilaç-
lard›r (7,19).

Tablo 2. Hb S sendromlar›nda hematolojik veriler ve elektroforez sonuçlar›:

Hastal›k Klinik Hb Rtk EOV Hb S Hb F HbA2 HbA1
durum (gr/dl) (%) (fl) (%) (%) (%) (%) (%)

SS A¤›r 6-10 5-20 >80 >90 <10 <3.5 0
S β0 A¤›r-orta 6-10 5-20 <80 >80 <20 >3.5 0
S β0 Orta-hafif 9-12 5-10 <75 >60 <20 >3.5 20
S C Orta-hafif 10-15 5-10 75-95 50 <5 - 50(C )
S α Orta-hafif 10-12 5-10 <75 >80 <20 - -
S HFPH Asemptomatik 12-14 1-2 <75 >70 >30 <2.5 -
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Eritrosit solubilitesini etkileyen ilaçlar: Clotri-
mazol, Gardos kanal inhibisyonu ile, Mg pidolate
K:Cl transport inhibisyonu ile hücre dehidratasyo-
nunu engelleyen ilaçlard›r (7,20,21). 

Orak hücrelerin mikrovasküler bölgede tutul-
mas›n› azaltmak: Anti von Willebrand faktör, Anti-
adezyon antikorlar›, anti-integrin reseptörleri gibi
bir çok anti adezyon molekülleri, sulfalazin,,flocor
gibi endotel aktivasyon inhibitörleri araflt›r›lmakta-
d›r. Nitrik oksid (NO) oraklaflmada kritik bir rolü
vard›r, eksikli¤i saptanm›flt›r, prekürsörü L-argi-
nin tedavisi özellikle pulomoner hipertansiyon dü-
zelmifltir. NO veya argininin HU ile sinerjik etkile-
ride bilinmektedir (7,22).

Serbest oksijen radikallerinin oraklaflmay› te-
tiklemesinden dolay› oksijen radikalerinin inhibis-
yonu için NO yan›nda, demir flelatörü Deferiprone,
glutation metabolizmas›n› etkileyen glutamine ve
n-asetil sistein gibi antioksidan ilaçlar kullan›l-
maktad›r (7,8,23). 

Nutrisyonel antioksidanlar, hidroksi radikal
toplay›c› maddeler ve demir ba¤layan flelatörler
dense hücrelerin oluflmas›n› engellenmifltir. HU ile
kombine edilerek kullan›lmas› araflt›rma aflama-
s›ndad›r (24-26). 

OHA’li hastalarda Zn eksikli¤i de oraklaflma
krizini tetiklemektedir, ayn› zamanda büyüme ge-
rili¤ine, iskelet, kas kitlesinde azalmaya da yol aç-
maktad›r, bu nedenle düzenli çinko deste¤i sa¤lan-
mal›d›r (27).

OHA’li hastalarda kullan›lan ilaçlar ve etki me-
kanizmalar› Tablo 3’de özetlenmifltir.

Transfüzyon: OHA’li hastalarda transfüzyon iki
farkl› amaçla yap›lmaktad›r.

1. KK lerin oksijen tafl›malar›n› sa¤lamak ama-
c› ile basit transfüzyon:

a. Dispne, postural hipotansiyon, kalb yetmez-
li¤i, anjina veya serebral disfonksiyonu olan a¤›r
anemili hastalar

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

Tablo 3. OHA de tedavi ajanlar›

‹laç grubu Mekanizma ‹laç

KK rehidratasyonu Gardos kanal inhibisyonu Clotrimazole, ICA-17403*
K:Cl transport inhibisyonu Mg pidolate
Klor hareket blokaj› NS 1652*, NS3623*

* Araflt›rma aflamas›ndaki ilaçlar
Anti adezyon KK endotel adezyon RGD peptide, 

Antiadezyon antikorlar›
PAF-etkili adezyon Anti- von-Willebrand faktör
Anti BK adezyon Anti integrin reseptörleri
Endotel aktivasyonu Sulphasalazine

Hb F yap›m› Ribonükleotid redüktaz Hidroksiüre
Histon deasetilaz K›sa zincirli ya¤ asitleri
DNA hipometilasyon 2-Deoksi -5-Azactadine
Stress eritropezi Eritropoetin

Anti oksidatif tedavi Membran demir flelasyonu Deferiprone
Glutation metabolizmas› Glutamine

N acetyl-cystein
Antitrombotik tedavi Trombini azaltma Acenomocorol, Heparin

Trombosit aktivasyonun inhibisyonu N3 ya¤ asitleri
Anti oraklaflma Vazodilatasyon Nitric oxide(NO)

Azalm›fl adezyon, polimerizasyon Arginine
Anti adezyon,anti-inflamasyon, artm›fl ak›m Flocor(non-ionic surfactant)

Transfüzyon tedavisi HbS hücrelerini azaltmak Aferezis, Basit transfüzyon
Transplantasyon Hemopoetik stem cells Allojenik, Non myeloablative
Gen tedavisi Direkt gen replasman› Beta globin genin viral transferi
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c. Eritroid hipoplazisi veya aplazisi nedeni ile
Hb 5 gr/dl veya Hkt %15 alt›na düflmüfl hastalar

2. Hb S içeren eritrositleri azaltarak mikrovas-
küler çevreyi düzeltmek için yap›lan Eritrosit Exc-
hange transfüzyonu;

a. ‹nme veya geçici iskemik ataklar gibi hayat›
tehdit eden serebrovasküler olaylar

b. Arterial hipoksi sendromu (ya¤ embolizasyo-
nu)

c. Akut ilerleyici akci¤er hastal›¤›
d. Tedaviye yan›t vermeyen priapism
e. Genel anestezi için haz›rl›k
Özellikle s›k transfüzyon alan hastalarda demir

yükü dikkate al›narak, düzenli flelasyon program-
lar›na al›nmal›d›r (28-30).

KIT: Semptomatik OHA’li hastalar için öneril-
mektedir. HLA idantik kardeflten kök hücre
transplantasyonu yap›ld›¤›nda baflar› %93, hasta-
l›ks›z yaflam oran› %82’dir. Akraba olmayan donör-
lerden yap›ld›¤›nda baflar› %70’dir (31).

Gen tedavisi çok büyük bir umut fakat uy-
gun olmayan gen transferi ve etkisi düflük gen
ekspresyonu nedeni ile yavafl ilerliyor (32).

OHA’li hastay› korumada ve a¤r›l› kriz an›nda
yap›lmas› gerekenler

1.Genel prensipler; 
a. Hipoksi, dehidratasyon ve afl›r› so¤uktan ka-

ç›nma
b. Da¤a t›rmanma, bas›nçs›z uçaklarda uçma,

so¤uk suda yüzme,afl›r› so¤ukta oynama gibi akti-
vilerden kaç›nma,

c. S›v› al›m›n›n önemi,
d. Hafif a¤r›larda ilaçlar›n evde verilmesi, t›bb›

müdahale gerektiren semptomlar›n tan›nmas›
e. Yüksek risk faktörlerden biri mevcut oldu-

¤unda aileler hemen hekime baflvurmal›d›r, bunlar
ailelere ö¤retilmelidir.

i. Atefl, letarji, dehidratasyon veya solukluk
ii. Ciddi kar›n a¤r›s›, safral› kusma, kar›n fliflli-

¤i
iii. Akut pulmoner semptomlar
iv. Nörolojik semptomlar
v. Eklemlerde flifllik
vi. Uzam›fl priapizm
vii. Evde s›v› al›m› ve oral analjezikle geçmeyen

a¤r›lar

2. A¤r›l› krizlerin tedavisi:
a. Hidrasyon: Evde oral tedavi baflar›s›z olursa

hastanede 2500-3000 cc/m2/24s 1/3 veya 1/4'lük
serum fizyolojik

b. A¤r› tedavisi; ciddi a¤r›larda i.v. morfin me-
peridine ,orta a¤›larda p.o. oxycodone,meperidine
hafif a¤r›larda codeine,aspirin veya acetoaminop-
hen verilir.

3. Acil odas›nda tedavi                                

a. Atefl, toksik tablo, eklem fliflli¤i,pulmoner
veya nörolojik semptomlar› olan hastalar direkt
hastaneye yat›r›lmal›d›r

b. ‹.v. s›v› tedavisi ve parenteral narkotikler ve-
rilir, 3-4 saatte rahatlar ise oral narkotikler verilir,
a¤r› kontrol edilirse oral analjezik verilerek eve
gönderilir

c. A¤r› ›srar eder ise hastaneye yat›r›l›r, hipoksi
var ise oksijen, asidoz var ise sodyum karbonat ve
gerekir ise transfüzyon yap›l›r.

4. Koruyucu tedavi:Pnömokok, H.‹nfluenza ve
Hepatit afl›lar›n›n yap›lmas›, koruyucu penisillin
tedavisi uygulanmas›d›r.(33-36)

5. Hastal›¤›n önlenmesi: esas hedef koruyucu
hekimlik olmal›d›r, bunun için toplum e¤itimi, ta-
fl›y›c›lar›n taranmas›,genetik rehberlik hizmetleri-
nin verilmesi, prenatal tan› ve preimplantasyon ge-
netik tan› önemlidir. 

Ülkemizde Sa¤l›k Bakanl›¤› bu amaçla 33 riskli
ilde ulusal hemoglobinopati kontrol program› bafl-
latarak, belli bir sürede hastal›¤› tamamen ortadan
kald›rmay› hedeflemifltir (37).

Sonuç olarak; OHA de tan›,tedavi ve komplikas-
yonlar›n tedavisinde son ilerlemeler ile yaflam bek-
lentisi uzatm›flt›r. Son geliflmeleri özetlersek;

1. Yeni do¤an taramalar›: aile e¤itimi, genetik
dan›flmanl›k ve yeni do¤an bak›m›

2. Enfeksiyon: koruyucu penisillin, pnömokok
afl›lar›

3. Beyin hasar›n›n önlenmesi: transkranial
doppler ve MRI ile incelenme ve yüksek riskli has-
talara transfüzyon

4. Transfüzyon emniyeti ve flelasyon tedavisi:
Rh subgrublar› ve kell uygun eritrosit transfüzyon-
lar›, eritrosit exchange aferezi

5. Akci¤er hasar›n›n önlenmesi: insentif spiro-
metri, antibiotikler, transfüzyon, hidroksiüre ile
önleme, pulmoner hipertansiyon taramas›

6. Cerrahi ve anestezi emniyeti: pre-operatif
transfüzyon

7. Femur bafl› avasküler nekroz: dekompresyon
ifllemleri

8. Priapism: adrenerjik agonistler, antiandrojen
tedavisi
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9. A¤r›lar: hidroksiüre ile önleme, hasta taraf›n-
dan kontrollu analjezik aletleri, yeni non-steroid
anti-inflamatuar ilaçlar, orak hücre bak›m ünitele-
ri

10. Renal: proteinüri için ACE inhibitörleri, re-
nal transplantasyon

11. Safra kesesi hastal›¤›: laparoskopik cerrahi
12. A¤›r olgular (yineleyen akut gö¤üs sendro-

mu, a¤r› krizleri ve SSS hastal›¤› olanlar): Allojenik
transplantasyon (16 yafl alt›), Kronik transfüzyon
ve/veya Hidroksiüre tedavisi ile baflar›l› sonuçlar
al›nmaktad›r.
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