Arsiv Kaynak Tarama Dergisi

Archives Medical Review Journal

Cocukluk Caginin Sik Rastlanan
Hemoglobinopatilerinde Dental Yaklagim

Dental Management of Frequent Childhood
Hemoglobinopathies

Iffet Yazicioglu

Cukurova Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Dall. Adana, Turkey

OZET

Hemoglobinopatiler; hemoglobin molekiiliindeki globin zincirlerinden birinin yapisinda anormallige
yol acan bir genetik bozukluklardir; diinyada en sik goriilen genetik hastaliklari olusturmalan
dolayisiyla cocukluk ¢agr kronik hastaliklari arasinda dnemli bir yer alirlar. Anormal hemoglobinlerin
bircogu zararsiz olmasina ragmen bir kisminda 0, dengesizlikleri mevcuttur. Bu dengesizlikler hastanin
agiz ve dig sagligini da olumsuz yonde etkileyebilmekte veya agiz dis sagligindaki bozukluklar var olan
genetik bozuklugun belirtilerini arttirabilmektedir. Dis Hekimleri gerekli bilgi birikimine sahip
olduklarinda Tip Doktorlarinin da yonlendirmesiyle hastalara uygun tedavileri giivenle uygulayabilir ve
hastalarin rahatsizliklarini giderebilirler.

Anahtar kelimeler: Anemiler, cocuk, dis hekimligi.

ABSTRACT

Hemoglobinopathies; genetic disorders caused by the abnormality of hemoglobin molecules’ globin
chains; are important in the context of childhood chronic disease due to their potential of being the
most frequent genetic diseases. Abnormal hemoglobin is in general harmless however in some
situations oxygen instability can occur. Those instabilities can affect dental health negatively or dental
health can stimulate the symptoms of the genetic disease. With the consultation of Medical doctor
Dentist with adequate knowledge would apply dental treatment safely and eliminate the
inconvenience of children.
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Girig

Hemoglobinopatiler hemoglobin iiretim bozuklugu olarak bilinirler. Talasemi ve orak hiicreli
anemilerin neden oldugu ailesel bozukluklar hemoglobin iiretim ve yapisini etkileyen
otozomal cekinik bozukluklardir. Bu hastaliklar diinyada en ¢ok goriilen genetik hastaliklan
olustururlar'. Yeni dodan normalde fotal hemoglobinle (HbF) diinyaya gelir. Bebeklik
doneminde fotal hemoglobinin yerini yetiskin hemoglobini (HbA) alir. Yetiskinlerde bir
miktarda HbA2 bulunur. Bu hemoglobin tipleri peptid zincirlerindeki dizilis farkhliklan ile
birbirlerinden ayrilirlar. DNA mutasyonlan sonucunda her aminoasit zincirinin kendine 6zgii
bir aminoasit dizisi olusur. Hemoglobin iizerindeki niteliksel bozukluklar ‘hemoglobin
varyantlarinin’ olusmasina neden olur. Globinlerin iiretimindeki niceliksel bozukluklar ise
talasemilerin olusmasina neden olur’. Anormal hemoglobinlerin bircogu zararsiz olmasina
ragmen bir kisminda 0, dengesizlikleri mevcuttur.

Orak hiicreli anemide ve talasemide oldugu gibi bazi anormal hemoglobin tiirleri anemiye
neden olur’. Anemi hemoglobin seviyesinin yas ve cinsiyet normallerinin altinda olmasidir.
Ergenlige kadar 11,09/dl, yetiskin kadinlarda 11,5g/dl ve erkeklerde 13,5g/dl ‘nin altinda
hemoglobin seviyeleri anemi olarak adlandinlir. Aneminin etkisi kanin daha az oksijen
tasimasidir. Anemi ok sik goriiliir ama kendi bagina bir hastalik olmaktan ¢ok bir hastaligin
belirtisidir’. Kronik talasemi icin hayat boyu transfiizyon ve demir selasyonu (celasyon,
kiskaglama) orak hiicreli anemide transfiizyon ve hidroksiiire (Iosemi tedavisinde kullanilan
bir ilag) hastaligin etkilerini belirgin bir sekilde iyilestirir, ancak tedavinin neden oldugu yan
etkiler doku yikimina neden olabilir. Allojenik kok hiicre transplantasyonu bu hastalar icin tek
tedavidir ve hastalik ilerlemeden, tedaviyle ilgili komplikasyonlar goriilmeden erken yaslarda
yapilmalidir'.

Hemoglobinopatiler genellikle beyaz irka mensup olmayan insanlarda goriiliir. Orak hiicre
bozukluklari genellikle Afrika kokenli Karayiplilerde, Akdenizlilerde, orta dogulularda,
Hintlilerde, Bangladeglilerde ve Pakistanlilarda gozlenir. Talasemiler ve glikoz-6 fosfat
dehidrogenaz eksikligi ise genellikle Akdenizlilerde, Vietnamllarda, Kambogyalilarda,
Lahoslularda ve Cinlilerde gdzlenir’. Diinya saghk orgiitiiniin (WHO) belirledigine gore
Tiirkiye’de anemili ve anemi tagiyiasi hasta yogunlugu bazi bélgelerde %34, 5 oranina kadar
gkmaktadir’. Dental tedavi icin medikal hikayenin detayli bir sekilde gézden gegirilmesi ve
hastanin hematologuna konsulte edilmesi gerekmektedir. Dalak problemleri nedeniyle
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proflaktik antibiyotik kullanilmasi ve damar yolu aglmasi diisiinilmelidir. Dental
hastaliklardan korunmak ilk hedeftir. Bu yiizden hastanin ve ilgilenenlerin egitimi yakin
takipte erken dénemlerde yapiimalidir'.

Dis hekimlerinin dig tedavi sirasinda karsilasabilecekleri zorluklarin farkinda olmasi tedavinin
sorunsuz bir sekilde siirdiiriilmesinde ve tamamlanmasinda nemli bir etkendir. Hastalarin dis
hekimi koltugunda giivenli bir tedavi gorebilmeleri icin dis hekimlerinin karsilasabilecekleri
zorluklan bilmeleri gerekmektedir. Bu makalenin amaci dis hekimlerinin anemili hastalar ile
calisirken gerekli donanima sahip olmalari ve bunun yani sira tip hekimlerinin anemili
hastalarin agiz saghdi ile ilgili problemlerini g6z ardi etmemeleridir.

Anemiler

Aerobik metabolizmalarin dokulan icin gerekli oksijen olgun eritrositlerin (kirmizi kan
hiicrelerinin) kan dolagimindaki varligi ile karsilanir. Kirmizi kan hiicresi egsiz yapisi sayesinde
kolaylikla fark edilir. Cekirdegi yoktur ve dmrii 100 ile 120 giin arasindadir. ~ Dinlenme
durumunda ichiikey bir disk seklindedir, 8um capinda, 2pum kalinliginda ve 90fL hacmindedir.
Bu sekil fonksiyonu icin miikemmeldir ve mikrovaskiiler sistemde rahatlikla hareket etmesini
saglar’. Sekil ve fonksiyondaki aykiriliklar anemilerin ortaya clkmasina neden olur.

Orak Hiicreli Anemi

Orak hiicreli anemi otozomal ¢ekinik gegisli kalitimsal bir hastaliktir. Hemoglobin zincirindeki
tek bir aminoasidin yer degistirmesi sonucunda meydana gelir®’. Hemoglobinin B zincirindeki
valin ile glutamik asit 2. kromozomdaki bir kusur yiiziinden yer degistirir. Bu durum hasarl
eritrositlerin olusmasina yol acar'. Anormal B zincirleri nedeniyle olusan bu hemoglobine,
hemoglobin S adi verilir. HbS diisiik yogunluk oksijenle karsilastigi zaman, alyuvarlar icinde
uzun kristaller halinde ¢oker. Bu kristaller hiicreyi uzatarak normal hemoglobinin ichiikey disk
goriintiisii yerine orak seklini almasina neden olur. Hemoglobin ¢okiintiileri ayni zamanda
hiicre zaninin da zedeler, bu yiizden hiicreler son derece kinlgan olurlar. Bu durum ciddi
anemiye neden olur ve hastalann krize girmeleri ile sonuclanir®. Krizlerin ozellikle iltihap
sirasinda meydana gelmesinin nedeni ise eritrosit yiizeyindeki integrinlerin TNF ve diger
iltihap sonrasi sitokinlerin etkisiyle daha yiiksek diizeylerde vaskiiler endotelyal adezyon
molekiillerine yapismasidir. Bu yapisma ile damarli dokulardaki mikro dolasim tikanir’. Asidoz,
hipoksi, hipotermi, hipotansiyon, stres, hipovolemi, dehidratasyon ateg ve iltihap gibi bircok
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etken orak hiicre krizine neden olabilir'®. Bireyin hasta olabilmesi icin homozigot (HbSS)
olmasi gerekmektedir’. EGer kromozom ciftinden sadece bir tanesi etkilenmis (HbSA) ise hasta
tastyiadir. Afrika, Afrika-Karayip, giineybati Asya ve Akdeniz halklar %40 oranlarina kadar
tastyiclik gosterebilir'. Dogu Afrika’'da orak hiicre hastasi orani %2'dir’. Orak hiicreli anemi
yaygin olarak malarya hastaligi olan bdlgelerde goriilmektedir ve tasiyicilar malarya
hastalijinda daha az etkilenmektedirler".

Hastalik goriilen ¢ocuklarda ilk sikdyet baska bir hastalikla iliskilendirilemeyen kemik ve eklem
agnlandir. Bu agnli donemler siklastiginda hastalar agn kesicilere bagimli hale gelirler. Organ
hasar erken cocukluk doneminde baglar. Dalak fonksiyonlarinin kaybr ile hayatin ilk 10 yilinda
dalak infarkti meydana gelir. Bir diger hedef yapi ise bobrek medullasidir. Bobrek
medullasinin toplama ozelligi kaybolur ve hasta idrarinda kan hiicreleri gozlenen donemler
yasayabilir. Orak hiicreli anemi hastalan santral sinir sistemi pihtisi nedeniyle veya sepsis
(kana bakteri veya toksin karismasi) nedeniyle oliim riski altindadirlar. Dalak bulasi ve
tekrarlanan kemik iligi yangisi nedeniyle streptokokus pnomoni, hemofilus ve salmonella
bulasi yatkindirlar. Klinikte karsilasilan klasik belirtiler damar ici oraklasma, kiiciik damarlarin
kapanmasi ve doku infarkti sonucu tekrarlayan agril krizlerdir. Kemik iligi, bobrek, dalak,
akciger ve beyin infarkti riski altindaki organlardir. Kiiciik cocuklarda kemik iligi nekrozuna
bagh olarak ellerde ve ayaklarda daktilitis gelisebilir. Biiyik cocuklar eklem ve kemik
agnlanindan ve dalak infarktina bagh olarak gelisen karin agrilardan sikayetcidirler. Dalak
fonksiyonlarinin yitimi sonucunda ¢ocuklarda pnomokokal sepsis ile oliim riski gozlenir.
Akciger, kalp ve beyin gibi hayati organlarin hasar gorme riski cocuk biiyiidiikce artar. Tedavi
gormeyen hastalarda damarsal daralma nedeniyle kalp krizi veya major kardiyopulmoner
hasar meydana gelebilir. Tedavi gormeyen hastalarda kalp krizi riski her yil %10 artar. Bu
durum transfiizyon tedavisi sayesinde %1 degerinin altina cekilebilir. 2 ile 16 yaglari arasinda
homozigot orak hiicreli hastalarin 6 ayda bir transkraniyal doppler ile takip edilmesi
gerekmektedir’. Hastaligin tanisinda kullanilan testler sirasiyla; tam kan, gevresel yayma, orak
hiicre ¢oziiniirliik testi, HPLC ve izoelektrik odaklama testleridir. Tiirkiye'de tani sirasinda
kullanilan testler ise; anne karninda prenatal tani, asit alkali ortamda Hb elektroforezi, HPLC
ve PCR olarak siralanabilir”.

Orak hiicreli anemide en sik rastlanan belirti orak hiicre krizidir. Kriz sirasinda yapilacak ilk
miidahale analjezi uygulanmasidir ciinkii hastalar muhtemelen agri cekerler. Siddetli agri icin
morfin deri alti enjeksiyonla veya damar ici olarak verilir. Sivi replasman tedavisi uygulanir.
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Hasta oksijenlendirilir. 38" iizerinde atesi olan hastalara cefatoxamin (50 mg/kg tds) veya
ceftrioxan (50mg/kg od) baslanir. Hemoglobin seviyesi 6g/dI'nin altina diismiis hastalarda
kan transfiizyonu gerekmektedir'.

Talasemi

Talasemiler otozomal dominant gecis gosteren kalitimsal bozukluklardir. Alfa veya beta
globin zincirlerinden birinin digiik oranda sentezlenmesi sonucunda hemoglobin A
sentezinde azalma meydana gelir’. Talasemiler hasarli globin zincirinin adina ve hastaligin
klinikteki siddetine bagh olarak farkli isimlerle adlandinlirlar. Akdeniz bdlgesinde yaygin olan
beta talasemilerde beta globin zincirinde hasarlanma gdzlenir, alfa talasemilerde ise alfa
zinciri hasarlanmistir. Talasemi major siirekli transfiizyon gerektiren, yiiksek morbidite ve
mortalite riski tasiyan siddetli talasemidir. Talasemi intermedia ise talaseminin daha az
siddetli olan bir tiiriidiir'*'®. Alfa talasemi ve hemoglobin E hastali giineydogu Asya niifus
yaygindir.

Hemoglobin molekiiliiniin proteini olan globin iki a ve iki de alfa olmayan zincirden olusur.
Alfa globin zincirleri 16. kromozomun iizerinde bulunan iki yakin genden(a, ve a,) olusur. Alfa
olmayan globin zincirleri B, y ve & 11. kromozom iizerindeki bir grup gen tarafindan kodlanir.
Bu globin zincirlerinin birlesmesi sonucu 3 tip hemoglobin olusur: hemoglobin F (a,y,),
hemoglobinA (a, B,) ve hemoglobinA, (a, 6,). Alfa- globin zincirinde bir hata 4 beta globin
zinciri olugmasi sonucu hemoglobin H olusmasiyla sonuclanir®. Bu anemi tiirii elektroforez
sirasinda hizla gd¢ eden hemoglobinlerle karakterizedir, beta-4 alt grup varligi oksijen
tastyiahdi agisindan iglev gormeyen ve eritrosit ¢okelmesi ve kan yikiminin hizlanmasina
neden olan istikrarsiz bir duruma yol acar. Erken donemde bu tarz istikrarsizlik belirtileri ve
¢Okelme gozlenmez, daha ge¢ donemde etkin olmayan eritropoez ve klinik belirtiler ortaya
cikar. Genellikle sessiz talasemi tagiyialan hastalanin ebeveynleridir. Bu durumdaki hastalarda
klinik belirti gostermeyecek kadar belirsiz hemoglobin bozuklari mevcuttur. Popiilasyonda en
cok karsilasilan hastalar B talasemi tasiyicaligidir. Tasiyialarda belirgin olmayan veya hafif
anemi gozlenir. Siddetli anemi gosteren hastalarda B zincirinin iretiminde ciddi problemler
vardir”,

Talaseminin siddetine gore klinik belirtilerin ciddiyeti ve agirhigi degiskenlik gosterir. Talasemi
tedavilerine yonelik farkli tedavi seceneklerinin olmasi hangi tiir tedaviye hangi yanrtin
alinacag ve tedaviyle savagirken kolateral etkilerin goriinmesi ile ilgilidir. Siirekli kan
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transfiizyonu ile iligkili demir yiiklenmesi sonucu hastalarda bu elementin organlarda
birikmesi sonucu ¢oklu organ hasarlan gozlenebilir. Bu hastalarin organ hasarlarinin
onlenebilmesi icin hastalara tedavi uygulanmasi gerekir. Siddetli beta talasemi hastalan dis
tedavilerde ayrica onem verilmesi gereken hasta grubudur ciinkii bu hastalarin kardiyak
problemleri vardir. Perikarditis, konjestif kalp yetmezligi ve aritmileri bulunabilir. Tekrarlanan
transfiizyona bagli gelisen demir depolanmasi hastalarin tiikiiriik bezlerinde agrili iltihaba ve
buna bagh olarak normal veya azalmis tiikiirik akisina neden olurlar”. Demirin fazla
depolanmasi mortalite ve morbiditenin temel nedenidir. Demir dongiisiine neden olan
desferrioksamin adli ilagla tedavi edilir. Tedavi ile ilgili siiphe yaratan konu transfiizyonun
neden oldugu viral bulasma ve ¢oklu endokrin bozuklugudur. Ayrica demir depolanmasina
bagli olarak da ilerleyici karaciger fibrozu ve kardiyak hastaliklar goriilebilir'.

Talasemi intermedia hastalan bacak dlserleri, pulmoner arteriyel hipertansiyon,
ekstramedullar hematopoesis ve trombotik rahatsizliklarla karsi karstyalardir'. Beta talasemi
major artan eritrosit iiretimi sonucunda kemiklerdeki ilik hacminin artmasina neden olur. Bu
da hastalarda ozellikle dalak ve karacigerde ekstramedullar hematopoesis goriilmesine neden
olur'.

Talaseminin orafasial etkileri cesitli ve ciddidir. Etkili olmayan eritropoez sonucunda artan
eritroit kuvvet kemigi genigletir. Onemli malokluzyonlar siddetli iist ¢enede ilerlemenin
sonucu olarak gozlenir ve ortiilii kapanis ve on bdlgede agk kapanisa neden olur. Bu
hastalarda genellikle alt cene olmasi gerektiginden daha geridedir. Bunun nedeni alt ¢enenin
yogun yapisinin genislemeye izin vermemesidir. Bu malokluzyon maksillar osteotomi ve dis
cekimi gibi cerrahi yontemlerle diizeltilebilir. Orbital hipertelorism de bir bagka bulgudur. Bu
durum “cooly yiiz” ve “fare yiizii” (chipmunk face) olarak tanimlanir. EGer kan transfiizyonu
dogumdan itibaren yapilirsa, hasta bu belirtileri hi¢ gostermez veya ¢ok az gosterir.

Radyolojide, yapilan transfiizyonun zamanlamasina ve etkinligine baglh olarak kraniyal
kubbede firca benzeri bir goriiniim mevcuttur. Alveolar kemikte kortikal kismin incelmesi
sonucunda rarefaksiyon alanlar mevcuttur. Oblitere olmug paranazal siniisler klasik X 1sini
bulgulandir. Maksiler siniistin cift tarafli hipoplazisi hastalarin %10'unu etkiler. Daha az
siklikla da olsa sfenoidal ve frontal siniislerde de hipoplazi meydana gelebilir. Mukoza
renginin soluklugu aneminin siddeti ile iligkilidir. EGer hasta splenektomi gecirdi ise dig eti
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hastaliklarina ve ¢iiriige daha yatkindir’. Talasemi hastalarinin tedavileri yapilan
siniflandirmaya gore yonlendirilir;

Talasemi minor

Talasemi hastalarinin ¢ogu alfa veya beta gen mutasyonu sonucunda tasiyici olan mindr
talasemi hastalandur. ki genin mutasyona ugradidi alfa talasemili hastalarda, heterozigot
beta talasemili hastalarda, 6 ve B genlerinde bdlgesell delesyonu olan hastalarda ve yiiksek
miktarda fetal hemoglobin tagiyan hastalarda mikrositozis ve hipokromi gozlenir. Genellikle
bu hastalarda ¢ok az veya hichir hematolojik rahatsizlik goriilmez. Bu duruma ‘sessiz tastyic’
durumu denir’.

Talasemi intermedia

Bu hastalarda daha siddetli anemi ve belirgin mikrositozis ve hipokromi bulunur. Sadece
anemiye ikincil olarak gelisen semptomlardan  yakinmazlar ayni  zamanda
hepatosplenomegaliye bagl rahatsizliklardan ve kemik iligine ikincil olarak gelisen iskeletsel
rahatsizliklardan da yakinirlar. Hastalarda hafif homozigot [ talasemi a ve B talaseminin
birlikte olan formlar, yiiksek miktarda hemoglobin F iceren talasemilerden biri mevcuttur’.

Talasemi major

Talasemi major diger adiyla Cooly’s Talasemi hastalarinda siddetli talasemi mevcuttur.
Yasamin ilk iki yiinda hayati tehdit edebilir. Hastalarin yasayabilmeleri icin anemileri ve
eritropoezisin kontrol altinda tutulabilmesi icin siirekli kan transfiizyonuna ihtiya¢ duyarlar.
Aksi takdirde ya cocukluk caginda oliirler veyahut bu cocuklarda onemli iskeletsel
degisiklikler, biiyiime geriligi ve seksiiel gelisim bozukluguna yol acacak rahatsizliklar gelisir.
B talasemi major anemisinde serumda yiiksek oranda demir (SI) bulunur, total demir yapisma
kapasitesi satiirasyonu (TIBC) ve dokularda demir birikimine yatkinlik gozlenir. Hastalarin
cogu beta globin gen mutasyonu agisindan homozigottur, bazilar beta talasemi minor icin ift
heterozigottur. Bazi hastalarda ise hemogobin E gibi anormal hemoglobin mevcuttur’.

Rutin tam kan sayimi (CBC) ve periferal kan yaymasi talaseminin varligina dair ilk ipuclarini
verirler. Talasemi minor hastalarinda mikrositoz gozlenir ve az veya hi¢ anemi olmaksizin
hipokromi gozlenir. Mikrositoz diizenli oldugu icin kirmizi kan hiicresi dagilim derinligi (RDW)
artmaz. Periferal kan yaymasi mikrositik ve hipokromiktir ancak az bir miktar anisositosis,
poikilositosis veya polikromasi gosterir. Bircok kirmizi hiicre hedef tahtasi seklindedir. Bu

Arsiv Kaynak Tarama Dergisi . Archives Medical Review Journal



476 Cocukluk Cagi Hemoglobinopatilerinde Dental Yaklagim

durum intraseliiler hemoglobinin azalmasi durumunda hiicre zarnin da ayni oranda
azalmadigini fazla hiicre zarinin hiicre merkezinde birikerek hedef tahtasi goriintiistiniin
yarattigini gosterir. Talasemi intermedia ve talasemi major hastalarinda daha dramatik bir
tablo mevcuttur. Anemileri daha siddetli ve mikrositoz ve hipokromi daha belirgindir.
Anisositozis ve poikilositosis daha fazladir. Periferal filmde ve beraberinde RDW artmistir.
Polikromasi ve hedef tahtasi gériiniimii daha belirgindir’.

Talasemi varligi labaratuar testleri ile kanitlandiktan sonra hastaya tedavi baslanir. Beta
talasemi icin ana tedavi kan transfiizyonu, folik asit ve demir dongiisii ajanlan
(desferrioksamine veya deferiprone) ve askorbik asittir. Hidrokarbamin kullaniimaktadir ancak
yan etkileri belirgin bir sekilde rahatsizlik yaratir. Kan yikimina neden olacak hipersplenizm
s6z konusuysa splenektomi diisiiniilebilir’.

Demir Eksikligi Anemisi

Demir hemoglobin, respirutuar sitokromlar ve myeloperoksidaz sentezi agisindan gereklidir.
Bircok metabolik reaksiyonda hayati roller iistlenir. Eksikliginde egzersiz kapasitesinde azalma
goriiliir. Cocukluk caginda ise gelisimsel ve davranissal bozukluklar goriiliir. Diyet olarak
alinan hemoglobin sentezine giren demir sadece hayvansal dokularda bulunur. Diyet yoluyla
aldigimiz_hemoglobin sentezinde rol oynayan bu demire ‘hem demir’ denir. Bitkisel
gidalardaki demir hem olmayan demirdir ve az miktarda emilir edilir. Vitamin Ciceren gidalar
hem olmayan demirin emilimini arttinir. Sitrik asit, seker, aminoasitler, demir, siyah et kadar
beyaz et, baliketi ve portakal suyu demirin sindirim mukozasindan emilimini arttir.
Vejetaryenler icin lifli gidalar, tahillar, mercimek, fasulye ve bazi kuru meyveler ¢ok iyi demir
kaynaklandir. Demir eksikligi mikrositik aneminin en temel nedenidir. Erken donemlerde
demir kemik iliginde bulunmaz ve biitiin depolar tiikenene kadar demir eksikligi gozlenmez.
Demir eksikliginin en bilinen gostergesi serum ferritin seviyelerinin diismesidir ancak bu
testler her zaman ulagilabilir degillerdir. Ayrica serum ferritin seviyeleri iltihabi reaksiyon
sirasinda akut faz proteinleri gibi yiikselir. Demir eksikliginin en iyi tedavisi ferroz siilfat gibi
bir demir tuzunun giinde 3 kere 200mg olmak iizere oral kullanilmasidir. Eger ferroz siilfat
tolere edilemezse ferroz glukonat giinliik 250 mg dozunda verilebilir.
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Vitamin B12 (kobalamin) Eksikligi

Aminoasit sentez ve yikiminda ve DNA/RNA sentezinde viicut vitamin B12' ye ihtiya¢ duyar.
Vitamin B 12 diyette en ¢ok et ve cigerde bulunur. Vitamin B12 karacigerde depolanir.
Eksikligi genellikle bir intirinsik faktoriin eksikligine bagli olarak veyahut bagirsak hastaligi
veya rezeksiyonuna bagl olarak gelisebilir. Nadir olarak vejetaryen diyet veya ilaclar sebebiyle
de vitamin B12 eksikligi gozlenebilir. Vitamin B12'nin emilmemesi pernisyoz anemiye neden
olur. Kan hiicrelerinin baskilanmasi nedeniyle makrositik anemi gelisir. Vitamin B12 eksikligi
cok yavas gelisir, karacigerdeki depolarin tiikenmesi 3 yili bulur. Erken donemde posizyonel
duyu yok olur. Bu erken semptomlar tedavi ile birlikte kaybolur’. Tedavi edilmezse ndrolojik
bozukluklar ilerler ve spinal kordun subakut kombine dejenerasyonu ve hatta parapleji ortaya
cikabilir.

B12 eksikligin tanisi gastrik paretal hiicrelere ve/ veya kargi otoantikor gelisimiyle birlikte
serumda disiik B12 ile koyulur. Persinyoz anemi tedavisi 3 giinliik araliklarla 5 kere Tmg” lik
hidroksikobalamindir. Boylece ciger depolan dolar ve sonrasinda 3 aylik araliklarla tedavi
devam eder.

Folat (Folik asit) eksikligi

Folik asit viicutta aminoasit sentezinde ve yikilmasinda ve DNA/RNA sentezinde gereklidir.
Yeni hiicrelerin yapilmasinda ozellikle kan, deri ve mukozal hiicrelerin sentezlenmesinde folik
asit onemli rol oynar. Folik asit taze lifli bitkilerde ve ozellikle 1spanak, kivirck lahana,
biiriiksel lahanasi ve kuskonmaz olmak iizere diger sebzelerde bulunur. Folik asit ince
bagirsaktan emilir. Viicutta depolanmaz. Folat eksikligi yetiskinlerde anemiye neden olur,
hamilelikte gelisir ise noral tiip defektlerine veya fetiisde dudak damak yariklarinin nedeni
olabilir. Tanisi konuldugu takdirde tedavisi giinliik 5mg dozunda folik asittir. Tedavi genellikle
4 ay kadar siirer.

Aplastik Anemi

Aplastik anemi fonksiyonunu yitirmig kemik iligiyle birlikte pansitopeni ile karakterizedir.
Lokopeni, trombositopeni ve inat¢l anemiye neden olan nadir bir hastaliktir. Benzen gibi
kimyasallar, bazi ilaclar, radyasyon, hepatit viriisii ve graft versus host hastaligi dnemli
nedenleri arasinda yer alir ancak hastalik genellikle idiopatiktir’.
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Klinik belirtileri genellikle anemi de oldugu gibidir (normokromatik, normositik ve
makerositik). Hastalarin kanama ve enfeksiyonlara anormal bir yatkinliklari vardir.

Tedavide oncelikle etken ortadan kaldinlmalidir. Ancak bazen etken ortadan kaldirlsa da
kemik iligine gelen hasar doniisiimsiiz olabilir. Enfeksiyonlar kontrol altina alabilmek icin
yalitim ve antibiyotik kullanimi gereklidir. Kemik iligi organ aktanimi ve androjenik steroid
kullanimi tedaviler arasinda yer alir. Kan transfiizyonu uygulanabilir ancak demir birikimi veya
iltihap riski vardir. Prognozu kétiidiir ve hastalarin %50 si 6 ay icin enfeksiyon veya hemoraji
yiiziinden kaybedilir.

Fankoni Anemisi

Fankoni anemisi otozomal cekinik bir sendromdur’. Cok nadir olarak X gegisli resesif ozellik
gosterir. Hematolojik bozuklugun gozlendigi ortalama yas 7'dir. Kemik iligi yikimi %90
oraninda 40 yaslarinda gozlenir. Hematolojik bozukluk genellikle makrositozdur ve bunu
trombositopeni takip eder. Progresif pansitopeni gozlenir ve siddetli aplastik anemi sz
konusudur. Fankoni anemili hastalarda myelodisplastik sendrom veya akut lenfoblastik ldsemi
gelisme riski vardir. Hastalarda artmis pigmentasyon ve hipopigmente bélgeler mevcuttur.
Kisa boy, basparmak, radius ve uzun kemikleri tutan iskeletsel anomaliler, mikrosefali,
gozlerde anomaliler, sagirlik, hiperrefleks, gelisimsel gerilik, renal ve kardiyak anomaliler
gozlenebilir. Hastalarnin hematolojik ve hematolojik olmayan malignensilere yatkinliklar s6z
konusudur”.

Agiz ve Dis Saghg

Orak Hiicreli Anemi hastalarinin en ¢ok dikkat edilmesi gereken konu dental tedavi korkusuyla
hastanin kriz gecirmesidir. Bu nedenle hastanin randevularinin kisa olmasi hastanin
iizerindeki potansiyel stresi azaltmak agisindan onemlidir'®. Orak hiicre krizleri sirasinda
cenedeki agr, dis agnsi veya osteomiyelit olarak algilanabilir. Pulpa dokusu orak hiicreli
krizlerden etkilenebilir'*. Travma veya ciiriik hikayesi olmayan orak hiicreli hastalarda pulpa
nekrozu goriilebilecei saptanmistir®. Orak hiicreli anemi hastasinda siki bir koruyucu
program uygulanir ve boyle bir program sayesinde hastanin oral iltihap gelistirme riski en aza
indirilir. Eger kriz durumunda bir tedavi yapilmasi gerekiyorsa sadece hastayi rahatlatacak bir
tedavi uygulanir. Orak hiicreli hastalarda ortodontik tedavi gerektirebilecek bircok iskeletsel
degisiklik s6z konusudur. Yumusak doku irritasyonunu onlemek icin ozel ilgi gerekmektedir,
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doku irritasyonu bu hastalarda bakteriyemiye neden olabilmektedir. Orak hiicreli anemi
hastalarinda ortodontik tedavi sirasinda dikkatli izleme gereklidir. Orak hiicreli anemi
hastalarinin bircogunda dalak rahatsizliklari vardir ve splenektomi soz konusudur. Bu durum
immunoglobulin iretiminin azalmasina ve yabana antijenlerin fagositozunun zayiflamasina
neden olur. Hastalar iltihaba daha yatkindirlar ve genellikle antibiyotik kullanirlar. Dental
tedavi sirasinda bu hastalarin antibiyotik proflaksisi alip almamasi tartisma konusudur.
Antibiyotik proflaksisinde kullanilan antibiyotik rejimi enfektif endokardit proflaksisi ile
aynidir'®,

Hastalanin ilk dislerinin siirmesinden itibaren dis hekimi kontroli altinda olmasi
gerekmektedir. Hastalar yilda iki kere herhangi bir sikayetleri olmaksizin dis hekimlerini
ziyaret etmelidirler. Hastalara dig saghdi ile iliskili koruyucu tavsiyeler verilir, bolgesel flor
uygulanir ve gerekli dental tedavileri yapilir'™.

Hastalarin tedavisinde lokal anestezi kullanilir. Nitroz oksit kullanimi kontraendike degildir
ancak hipoksiyi onlemek amaciyla gerekli 6zen gosterilmelidir. Genel anestezi gerektiginde
hasta anestezi ve hematoloji boliimlerine danigilmalidir. Hastaya anestezi dncesinde direk
transfiizyon (tam kan veya kan komponentlerinin hastaya verilmesi) veya Exchange
transfiizyon (kiiciik miktarda kanin dondr kani ile yeterli miktarda kan miktar saglanana
kadar degistirilmesi) uygulanmalidir. Transfiizyonun amaa hastanin hemoglobin seviyesini
10g/dl ¢lkarmak ve hemoglobin S seviyesini %40'In altina ¢ekmektir. Transfiizyon venoz
komplikasyonlardan korumayi tamamen saglamamaktadir ancak cerrahi dncesi gegici olarak
hastanin sistemik durumunu diizeltmektedir. Genel anestezi oncesi koruyucu transfiizyon
onerilir. 7g/dI'nin altinda hemoglobin degerleri ve %20 ‘nin altinda hemotokrit degerleri olan
hastalarda transfiizyon gereklidir. Cocuk hastalarda transfiizyon sonrasi komplikasyon olusma
olasihgi daha azdir. Mingr cerrahi islemler transfiizyon gerektirmez".

Siirekli kan transfiizyonu yapilan Talasemi hastalarinda hepatit B veya C veya HIV
tastyiahgindan  stiphelenilmelidir. Splenektomi yapilmig hastalarda cerrahi girisimler
oncesinde proflaksi yapiimasi gerekir. Lokal anestezi giivenle uygulanir. Talasemi hastalarinda
ve dider anemilerde bilingli sedasyon sirasinda oksijen seviyeleri 9%30'un altina
diistirilmemelidir. Talasemi hastalarinda genel anestezi uygulanmasi sirasinda maksillanin
genisligi yiiziinden entiibasyon sorun olabilir ancak kronik siddetli anemi, kardiyomiyopati
durumunda genel anestezi kontraendikedir’. Eritropoez diizgiin olmadid icin kemik iligi
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reaktiftir. Bu durum kemigin normalden fazla biiyiimesine maksillanin ve kafatasi diplosunun
genislemesine neden olur. Kafatasinin diplosunun genislemesi sacli bitim gibi bir goriintii
yaratir ve lateral kafa grafilerinde gozlemlenebilir. Major talasemi hastalarinda maksillanin
genislemesi kemik iligi geniglemesi sonucunda olusur (chipmunk- yiiz). Diglerin aralanmasi ve
maksillar insizérlerin ileri dogru kaymasi soz konusudur™®. Ortodontik tedavi gerekli olabilir’.
Ortodontik tedavi sirasinda disler cabuk hareket eder ancak hareketin saglanmasindaki
kolaylik disin eski ykonumuna donmesine de neden olabilir. Dislerin yeni durumlarinda
kalmalarini saglamak zordur”. Alveolar kemikteki rarefaksiyon alanlar radyografide bal
petedi goriintisi yaratir. Cok fazla griinmese de demir birikimi sonuncunda parotidlerden ve
xerostomiden kaynaklanan agrili sislikler gozlenebilir. Aynica folat eksikliginde dilde yanma
olusabilir’. Talasemili cocuklarin tiikiiriiklerindeki diisiik IgA seviyeleri bu cocuklarda gelisen
yiiksek miktarda ciirtigiin hazirlayici sebebi olabilir. Son donemlerde yapilan bir bagka ¢alisma
ise endokrin fonksiyonunu digl ¢iirigiinden sorumlu tutmaktadir. Ayrica hastalar hayatlarini
etkileyen hastalik nedeniyle dis bakimini aksatmaktadirlar. Bu nedenle kotii oral hijyen,
diizgiin beslenmeme ve motivasyon eksiligi ve ayni saglikli cocuklarda oldugu gibi talasemili
cocuklarda da dis ciirigiiniin de en onemli sebepleridir. Hastalarin diizenli dis hekimi kontrolii
ve koruyucu tedavileri onerilir. Dig tedavisi dncesinde hastanin hematologuna danismak
gerekir. Hemoglobin seviyeleri 100g/I'nin altinda oldugunda dental tedavi yapilmamasi
dnerilir. Splenektomi gegirmis hastalarin proflaktik antibiyotik kullanmas gerekmektedir'.

Demir eksikligi anemisi soz konusu oldugunda dental tedavi sirasinda lokal anestezi agn
kontroli agisindan yeterli olacaktir. Tam oksijenlenme miimkiinse bilincli sedasyon
uygulanabilir. Fiziksel olarak normal bir dilde normal seviyenin altina diisen demir seviyeleri
sonucunda yanma meydana gelebilir. Siddetli aneminin en bilinen etkisi atropik glossitistir.
Dilde depapilasyon, yanma ve renk degisikligi gozlenir. Anemi ile birlikte kandida enfeksiyonu
olugabilir veya olusma riski vardir. Antifungal tedavi olmadan tek basina anemi tedavisi
enfeksiyonu tetikleyebilir. Cok kiiciik bir popiilasyonu etkilese de angular selitis de demir
eksikligi anemisinin iyi bilinen bir gostergesidir. Aftoz stomatitis de demir eksikligi anemisi ile
iliskilendirilebilir. Dislerde demir renklenmesi goriilmesi sodyum ironedat kullaniimasiyla
engellenebilir. Dislerdeki demir renklenmesi ciiriik ile karistinlabilir veya estetik olarak ¢ocugu
ve aileyi rahatsiz edebilir. Ferroz siilfatla kiyaslandiginda hem seker icermemesi hem de daha
lezzetli olmasi yoniinden tercih edilebilir’. Dislerdeki demir renklenmesi ciiriik ile
kanistirilabilir veya estetik olarak cocugu ve aileyi rahatsiz edebilir.
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Vitamin B-12 eksikliginde lokal anestezi bagarilidir. Hemoglobin seviyeleri orta derecede
baskilanmig ise ilave oksijen vererek bilingli sedasyon yapilabilir ancak nitroz oksitle sedasyon
teorik olarak kontraendikedir. Genel anestezi hemoglobin seviyeleri diizelene kadar
kontraendikedir. Hastalar fiziksel olarak normal bir dilde yanma ve ac hissedebilir hastalar.
Angular stomatit pek sik gozlenmez’. Vitamin B12 eksikligi ile rekiirrent aftoz stomatit
arasinda iliski oldugunu savunan bazi calismalar vardir®.

Folat eksikiliginin neden oldugu anemide lokal anestezi, bilingli sedasyon ve genel anestezi
ayni pernisyoz anemide uygulandig sekliyle uygulanir. Farkli olarak nitroz oksit rahatlikla
uygulanabilir. Dilde depapilasyon olmadan hassasiyet gozlenebilir veya erken dénemde renk
degisikligi olugabilir. Angular stomatitis ¢ok fazla goriinmese de en bilinen gostergedir. Aftoz
stomatitis iliskili olabilir ve bazen tedavi gerektirir’.

Aplastik anemi icin ise anemi, hemorajiye ve enfeksiyonlara yatkinlik, kortikosteroid
kullanimi, hepatit B ve diger viral enfeksiyonlar dental tedavi planina katilmalidir. Lokal
anestezi uygulanmalidir. Anemi sebebiyle bilincli sedasyon ve genel anesteziden
kaginilmalidir. Aplastik aneminin oral bulgulan ldsemiye benzerdir. Ulserasyonlar, hemoraji,
enfeksiyona yatkinlik, oral liken lezyonlar gozlenir. Anemi sonrasinda yapilan kemik iligi
transplantasyonuna karsi graft versus host reaksiyonu gelistiyse bu durum Sjogren benzeri bir
sendroma yol acabilir’.

Sonug

Hemoglobinopatiler  dental hastaliklar  tetikledigi gibi dental hastaliklar da
hemoglobinopatisi olan ¢ocuklar icin ciddi bir problem teskil etmektedirler. Dental
rahatsizlilan dnlemeyi birinci planda tutmak kosuluyla tedavi etme dis hekimlerinin iizerinde
onemle durmasi gereken bir konudur ve hastaliklar hakkinda yeterli bilgiye sahip hekimler
tarafindan giivenle uygulanabilirler.
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