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AMAC: Orak hiicre anemisinde (OHA) cerrahi islemler
stkca gereklidir. OHA'li hastalarin postoperatif kompli-
kasyonlar icin nispeten daha yiiksek riske sahip oldugu
kabul edilmektedir. Bu ¢alismanin amaci, ameliyat olan
OHA'l hastalarin ameliyat 6ncesi ve sonrasi yonetimini
degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM: Hastanemizde ameliyat olan tiim
OHA'li cocuklarin yas, cinsiyet, preoperatif incelemeler
ve postoperatif komplikasyon bilgilerine geriye donik
olarak tibbi kayitlari incelenerek ulasild.

BULGULAR: 2012-2014 yillari arasinda, OHA'li 12 ¢ocuk
hasta hastanemizde ameliyat oldu. Hastalarin ortalama
yasi 12.1 yil (aralik, 6-17) idi. Besi kiz ¢cocuktu. Cerrahi
islemler kolesistektomi (n=6), tonsillektomi/adenoidek-
tomi (n=3), splenektomi (n=2) ve over kist eksizyonu
(n=1) idi. Splenektomi olan bir hastaya es zamanli olarak
kolesistektomi uygulandi. Hastalar ameliyattan once ba-
sit eritrosit transflizyonu (n=1) veya total kan degisimi
(n=10) tedauvisi ald1. Bir hasta kronik transfiizyon progra-
mina kayith oldugu icin transfiizyon almadi. TUm hastalar
ameliyat 6ncesi geceden baslayarak ve ameliyat sonra-
sida devam eden intravendz hidrasyon aldi. Ameliyat
sonrasi ortalama hastanede kalis stresi 5,3 giin (dagilim,
3-10) idi. Hi¢ vazookliiziv kriz ya da 6lim saptanmadi.

SONUC: OHA'li hastalara elektif cerrahi 6ncesi, postope-
ratif komplikasyonlari azaltmak amaci ile Hemoglobin S
oranini %40'in altina diisiirmek icin transflizyon yapilma-
lidir. lyi preoperatif ve postoperatif yonetim ile cerrahi
OHA'li cocuklarda etkili ve giivenlidir.
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komplikasyon
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ABSTRACT

OBJECTIVE: Surgical procedures are often required in si-
ckle cell anemia (SCA). Patients with SCA are recognized
as having a relatively higher risk for postoperative comp-
lications. The aim of the present study was to evaluate
the preoperative and postoperative management of pa-
tients with SCA undergoing surgery.

MATERIALS AND METHODS: The medical records of all
children with SCA who had surgery at our hospital were
retrospectively reviewed for the following: age, gender,
preoperative investigations, and postoperative compli-
cations.

RESULTS: From 2012 to 2014, 12 children with SCA had
surgery at our hospital. The patients’ mean age was 12.1
years (range, 6-17).Five patients were female. The surgical
procedures were cholecystectomy (n=6), tonsillectomy/
adenoidectomy (n=3), splenectomy (n=2) and excision of
ovarian cyst (n=1). In a patient who had undergone sple-
nectomy, concomitant cholecystectomy were also per-
formed. Patients received simple packed red blood cell
transfusion (n=1) or total exchange transfusion (n=10)
before the surgery. One patient was not transfused which
was already enrolled in a chronic transfusion program. All
patients received intravenous hydration the night before
the surgery and postoperatively. The mean postoperati-
ve hospital stay was 5.3 days (range, 3-10). There were no
vaso-occlusive crises or deaths.

CONCLUSIONS: Children with sickle cell disease presen-
ting for elective surgery should be given a transfusion for
a hemoglobin S ratio less than 40% in an attempt to redu-
ce postoperative complications. With good preoperative
and postoperative management, surgery is both safe and
effective for children with SCA.

KEYWORDS: Sickle cell anemia, surgery, complication

Kahramanmaras Siitcii Imam Univ. Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, 46100 Kahramanmaras, TURKEY

cacipayam@hotmail.com



45

GiRiS

Orak hiicre anemisi (OHA) diinyada en sik go-
rilen hemoglobinopatilerden biridir. Otozomal
resesif kalitim gosteren bu hastalikta hemoglo-
lobin S'i homozigot durumda tasiyan hastalar
icin OHA terimi kullanilirken, hemoglobin S'i
diger hemoglobinlerle birlikte tasiyan kisilerde
gorilen tabloya oraklasma sendromlari denil-
mektedir (1). Hastalarda vazookluzif kriz (agrili
kriz), infeksiyonlar ve hayati tehdit eden akut
g0ogus sendromu gorulir (2).

Genel populasyona gore bu grupta cerrahidaha
¢ok yapilmaktadir. OHA'l hastalarda abdominal
cerrahilerden kolesistektomi ve splenektomi
en ¢ok yapilan operasyonlardir. Kolesistekto-
mi, OHA'll hastalarda safra kesesi taslarina bagli
daha sik yapilmaktadir (3, 4). Kronik hemolitik
anemiye bagli siklikla kolelitiazis bu hastalarda
olusmaktadir (3, 5). Adenotonsillektomi sik ya-
pilan bir diger cerrahidir. Adenotonsiller hipert-
rofi muhtemelen erken fonksiyonel hiposple-
nizmle iligkilidir. Obstruktif uyku apnesinde,
adenoidler ikincil olarak hipertrofiye ugrar,
siklikla OHA hastalarinda gortiliir ve adenoton-
sillektomi yapilmasi gerekir (3, 6). Obstriktif
uyku apnesi varsa postoperatif komplikasyon-
lar daha cok gériilmektedir. Ozellikle dért yas
altindaki hastalar postoperatif komplikasyonlar
acisindan daha risklidir (3, 6).

Dinyanin bircok yerinde OHA'li hastalar, cer-
rahi oncesi siklikla kan transflizyonu alir, amag
postoperatif komplikasyonlarin 6nlenmesidir.
Transflizyon prosedurleri exchange transfuiz-
yon; hemoglobin S seviyesini %30 altina dusir-
mek veya bir-iki Unite basit transflizyon yapa-
rak hemoglobin seviyesini 10 gr/dL civarinda
tutmaktir (3, 7). Klinisyenler 6zellikle preopera-
tif kan transflizyonu yapilacagl zaman hastaya
gore davranilmasini 6nermektedirler. Cerrahi
risk kategorilerine gore dislk, orta, ylksek
transflizyon ihtiyaci belirlenmelidir. Ayrica cer-
rahi slresi, transflizyon hikayesi, OHA iliskili
koplikasyonlar, hastanin genel saglik durumu
da g6z onlinde bulundurulmaldir. Cerrahi risk
kategorileri diisiik: goz, deri, burun, kulak, dis-
tal ekstremiteler ve dental, perineal, and in-
guinal bolgeler, orta: bogaz, boyun, omurga,
proksimal ekstremiteler, genitolriner sistem,

intraabdominal bdlgeler, ylksek: intrakranial,
kardiovaskiiler, intratorasik bolgelerdir (Tablo
1). Postoperatif, solunum fonksiyonlari mutlaka
takip edilmelidir (3).

Tablo 1: Cerrahi risk kategorileri

Cerrahi risk Cerrahi uygulanan bolge

Diisiik Goz, deri, burun, kulak, distal ekstremiteler, dental, perineal, inguinal

Orta Bogaz, boyun, omurga, proksimal ekstremiteler, genitoiiriner sistem,
intraabdominal

Yiiksek intrakranial, kardiovaskiler, intratorasik

Bu calismanin amaci; OHA'll hastalarda uygun
preoperatif ve postoperatif yonetim ile dusik
morbidite ve mortalite ile cerrahi islemlerinin
gerceklestirilebilecegine dikkat cekmektir.

GEREC VE YONTEM

Galismayr son 2 yil icinde (2012-2014) Hatay
Antakya Devlet Hastanesi Cocuk Hematoloji-
si ve Onkolojisi bolimiine basvuran ve ope-
re olan OHA'lI hastalarimizda gerceklestirdik.
Ameliyat 6ncesi tum hastalarin tam kan sayimi
ve hemoglobin elektroforezine bakildi. Hemog-
lobin (Hgb), hematokrit (HCT) ve hemoglobin S
degerlerine gore ameliyattan 6nce gerekenlere
kan degisimi veya basit kan transflizyonu yapil-
mistir. Kan degisimi veya basit kan transfiizyonu
sonrasi tekrar kan sayimi ve hemoglobin elekt-
roforezi tekrarlanmistir. Hastalarda ameliyat 6n-
cesi hemoglobin S'in %40 altinda ve hemoglo-
binin 10 g/dl civarinda olmasi hedeflendi.

istatistiksel analiz SPSS, version 15 kullanilarak
yapildi. Degerler, ortalamazstandart deviasyon
(SD) ve minimum-maksimum olarak verildi.

BULGULAR

Calismamizi opere olan OHA'li 12 hastada
gerceklestirdik. Hastalarimizin 5'i kiz cocuk,
7'si erkek cocuk ve yas ortalamasi 12.1+£3.65
(yas arahgi 6-17 yas) idi. Splenektomi 2 hasta,
adenoidektomi ve tonsillektomi 3 hasta,
kolesistektomi 6 hasta ve 1 hasta over kist
eksizyonu olmak tizere toplam 12 hastaameliyat
olmustur. Splenektomi olan bir hastaya ayni
anda kolesistektomi ameliyatida uygulanmistir.
Hastalarin hepsi cerrahi risk kategorisi olarak
orta risk grubunda idi. Hastanede kalis stiresi
5.25+2.53 glin (dagilim 3-10 giin) idi (Tablo 2).



Tablo 2: Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar
ozellikleri.

Parametre n=12

Demografik 6zellikler
Ortalama yas (y1l, dagilimi)
Cinsiyet (kiz,%)

Klinik 6zellikler (n,%)

Kolesistektomi

12,1 (6-17)
5 (%42)

6 (%50)
2(%17)

3 (%25)
1(%8)
1(%8)

10 (%84)
1(%8)
5,25 (3-10)

Splenektomi
Tonsillektomi ve adenoidektomi
Over kist eksizyonu

Basit transfiizyon

Kan degisimi

Transfiizyon almayan

Postoperatif hastanede yatss siiresi (giin, dagilim)

L ozellikleri (or

Kan nakli 6ncesi Hgb (g/dl)

dagilim)
8,6£0,82 (6,5-9,5)
10,20,34 (9,6-10,6)
73+13,84 (37,5-85,2)
29,648,47 (9,7-39)

Kan nakli sonrast Hgb (g/d1)
Kan nakli 6ncesi HbS (%)
Kan nakli sonrasi HbS (%)

SD: Standart deviasyon, Hgb: F in, Hbs: ins.

Hastalarin %75'i ilk 5 glinde taburcu edildi.
Operasyon o©ncesi hastalarin hemoglobin S
diizeyinin %40'in altina dusirulmesi planlandi.
Total kan degisimi 10 hastaya ve basit eritrosit
transfiizyonu 1 hastaya yapildi. Bir hasta
kronik transflizyon programinda oldugu ve
hemoglobin S degeri %40In altinda oldugu igin
transflizyon almadi. Hastalarin kan degisimi
oncesi hemoglobin S ortalamasi %73+13.84
(dagihm %37.5-85.2), hemoglobin ortalamasi
8.6+0.82 g/dl (dagilim 6.5-9.5 g/dl), kan degisimi
sonrasi hemoglobin S ortalamasi %29.6+8.47
(dagihm %9.7-39) ve hemoglobin ortalamasi
10.2+0.34 g/dl (dagihm 9.6-10.6 g/dl) olarak
bulundu (Tablo 2).

Tum hastalara operasyondan onceki geceden
baslayarak idame mayinin 1.5 kati oraninda
intraveno6z hidrasyon baslandi ve operasyondan
sonra yeterli oral alinimi olana kadar devam
edildi. Yine ameliyat 6ncesi ve sonrasi en etkili
analjezik ve antibiyotik verilmisti. Splenektomi
olan hastalarin ikisinde endikasyon tekrarlayan
ve hayati tehdit eden splenik sekestrasyon
krizi idi. 17 yasinda splenektomi olan
hastanin ultrasonografisinde dalakta masif
infarkt alanlari saptandi. Hastalarin birinde
midklavikular hattan 5 c<m, digerinde 9
cm palpe edilen splenomegali mevcut idi.
Splenektomi olacak hastalara operasyondan
once batin ultrasonografi yapildi. Kolelityazisi
olan hastalara splenektomi ile es zamanli olarak
kolesistektomi operasyonu da yapildi (Sekil 1a).
Splenektomi yapilacak olanlara ameliyattan
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once pnomokok, meninkokok ve hemofilus
influenza tip B asilari yapilmis, enfeksiyonu
onleme amach ameliyat oncesi ve sonrasi da
penisilin tedavisi uygulanmistir. Splenektomi
yapillan hastalarin  dalak  materyallerinin
histopatolojik incelenmesinde, splenik sinlis ve
kordlarda masif kirmizi hiicre birikimi, infarkte
alanlarda irreguler fibréz bantlar, abundan
hemosiderin, kristalin-kalsifiye materyal,
makrofaj ve multintkleer dev hiicrelerden
olusan fibrotik nodiiller izlenmistir (Sekil 1b,
Sekil 1c). Kolesistektomi operasyonu olan
hastalarin tiimiinde semptomatik kolelitiazis
bulgular vardi. Over kist operasyonu yapilan
hastamizda 7.5x6.5 cm’lik dev kist saptandi.
Bir haftalik bekleme siresince kist boyutlari
gerilemeyince kist eksize edildi (Sekil 1d).
Hastalarda operasyondan sonra oraklasma
krizine rastlanmadi ve 6lim olmadi. Hastalar
sorunsuz taburcu edildi.

a)

SEKIL 1: Hastalarin ameliyat materyalleri makroskopik ve
patolojik goriintuleri. a: dalak ve safra kesesi makrosko-
pik goruntusd, b: splenektomi materyalinin mikroskobik
degerlendirmesinde arada fibréz bantlarin izlendigi da-
lak parankiminde kirmizi kan hicrelerinin siniizoid ve
kordlarda toplandigi izlenmektedir (Hematoksilen & Eo-
sin X 40), c: Kristalin-kalsifiye materyal, makrofaj ve mul-
tintkleer dev hiicrelerden olusan fibrotik noduller gos-
terilmistir (Hematoksilen & Eosin X 400), d: overde kist
makroskopik gorintisd.

TARTISMA

OHA'll hastalar postoperatif komplikasyonlar
icin rolatif olarak yuksek riske sahiptir. Cerrahi
ve anestezi, potansiyel hipotansiyon, hipoksi,
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asidoz, hipoperflizyon ve hipotermi OHA'li has-
talar icin major stres faktorleridir. OHA'l has-
talarda cerrahi ciddi komplikasyonlara neden
olabilir. Bu komplikasyonlar ates, atelektazi,
pnomoni veya orak hiicre vazooklizyonlaridir.
Literatlirde postoperatif komplikasyon orani
%7-32 olarak bildirilmektedir (8-10). Diger aras-
tirmacilar perioperatif mortalite oraninin %10,
postoperatif komplikasyonun %50’ye ulastigini
rapor etmislerdir (10). Bu calismada 2 yillik si-
rede 12 OHA'll hasta opere olmus ve higbirinde
OHA ile iligkili komplikasyon goriilmemistir.

Bu komplikasyonlari 6nlemek igin eritrosit
transflizyonu yapilmalidir. Cesitli transflizyon
rejimleri vardir. Bunlar; konservatif, basit trans-
fuzyon, parsiyel veya tam kan degisimidir (11).
Bircok yazar tarafindan basit ve total kan degi-
simi tedavilerinin hangisinin secilecegi tartisma
konusu olmustur. Vichinsky ve ark. preoperatif
agresif transflizyonun (Hemoglobin S seviye-
sinin %30’un altinda ve hemoglobin seviyesini
10 gr/dl'de tutmak) konservatif transflizyona
(hemoglobin S dizeyinden bagimsiz hemog-
lobin seviyesini 10 gr/ dl izerinde tutmak) bir
dstlnliginin olmadigini gostermistir (10). Bi-
zim ¢alismamizda cerrahi islemlerin timu orta
riskli cerrahi risk kategorisinde idi. Bu nedenle
tim hastalarin hemoglobin S dizeyleri %40'In
altinda ve hemoglobin degerleri 10 g/dl civa-
rinda tutulmasi planladi. 10 hastaya total kan
degisimi, 1 hastaya basit transflizyon yapildi. Bir
hasta ise kronik transflizyon programinda oldu-
gundan ve hemoglobin S dlizeyi %37.5 oldugu
icin transfizyon almadi. Tim hastalara eritrosit
transflizyonu oncesi hemoglobin elektroforezi
yapilip, hemoglobin ve hemoglobin S degerle-
rine gore transflizyon karari verildi.

OHA, cocuklarda kolelityazisin en onemli ne-
denidir. OHA'lI hastalarda kolelityazisin siklig
%17-55 arasinda degisir ve sikhgi yas ile artar.
Kolesistektomi orak hiicre anemili hastalarda
en sik yapilan cerrahi prosedirdir (11-13). Ko-
lesistektomi tim semptomatik kolelityazisli
hastalarda elektif islem olarak yapilmahdir, ¢lin-
ki akut kolesistit epizodu stiresince acil cerrahi
istenmeyen durumlara neden olabilir. Asemp-
tomatik hastalara en iyi secim konservatif yakla-
sim goriinmektedir (14, 15). Literatlrlere benzer
olarak bizim kolesistektomi uygulanan 6 hasta-
mizda semptomatik kolelityazis vardi ve elektif

kosullarda kolesistektomi yapildi.

OHA'l hastalarda splenektominin primer endi-
kasyonlari hipersplenizm, tekrarlayan sekest-
rasyon krizleri, splenik infarkt ve apselerdir.
Yapilan bir ¢alismada; 113 OHA’l hastanin 26
tanesi hipersplenizm, 23 tanesi major sekest-
rasyon krizi, 50 tanesi minor tekrarlayan splenik
sekestrasyon krizi, 12 tanesi splenik abse ve 2
tanesi masif splenik infarkt nedeni ile splenek-
tomi olmuslardir (16). OHA'll hastalarda dalagin
alinmis olmasi, hastalarin transfiizyon ihtiyacini
azaltmada, buylmis dalagin mekanik basisina
bagh rahatsizlik hissinin azaltiimasinda ve akut
splenik sekestrasyon krizi risklerini dnlemede
faydalidir (16). Bizim 2 hastamizda da splenek-
tomi endikasyonu olarak tekrarlayan splenik
sekestrasyon krizi ve masif splenomegali vardi.
Splenektomi ve kolesistektominin es zamanlh
yapillmasi OHA'li hastalarda komplikasyonlar
acgisindan ayri ayri yapildigi kadar giivenli, etkili
ve en sik tedavi gerektiren ortak cerrahi islem-
lerdendir. Splenektomi 6ncesi OHA'li tim has-
talara mutlaka rutin batin ultrasonu yapilmasi
ve safra kesesi tasi tespit edilmesi durumunda,
es zamanl olarak kolesistektomi operasyonu
yapilmasi onerilmektedir. Daha 6nce yapilan
bir calismada splenektomiye kolesistektominin
eklenmesi morbiditeyi artirmadan, safra kesesi
tasina bagh gelisebilecek sonraki komplikas-
yonlari ortadan kaldirarak ve abdominal kriz
durumunda kolesistit olasiigini ortadan kaldi-
rnp gelecekteki yonetiminin daha kolay olacagi
sonucuna varilmistir (17). Bizim calismamizda
da splenektomi yapilan bir olguya es zamanli
olarak kolesistektomi yapilmis ve komplikasyon
gorilmemistir.

OHA'l ¢ocuklarda, adenotonsiller hipertrofi
veya tekrarlayan tonsillit siklikla obstriktif uyku
apnesi, serebrovaskuler iskemi veya sik tekrarla-
yan agri ataklari ile baglantihidir. Sikhkla adeno-
idektomi ve/veya tonsillektomi gerekir. Kulak,
burun ve bogaz operasyonlari bu hastalarda
cerrahi islemlerin yaklasik beste birini olusturur
(11, 18). Bizim ¢alismamizda 3 olguya semp-
tomatik adenotonsiller hipertrofi, tekrarlayan
tonsillit ve sik agril kriz ataklari oldugu icin ade-
noidektomi ve tonsillektomi operasyonu ya-
pildi. Ayrica calismamizda bir hastaya over kist
eksizyonu yapildi. Over kist boyutu 7.5x6.5 cm
olan hastada 1 haftalik takip sliresine ragmen
kiicilme olmayinca elektif kosullarda operas-



yon yapildi.

Sonug olarak OHA'In cerrahi yonetiminde he-
matolog, cerrah ve anestezi uzmanini iceren
multidisipliner bir yaklasim olmalidir. OHA'l
hastalarda, vazookluzif krize neden olabilecek
faktorler preoperatif, intraoperatif ve posto-
peratif donem sirasinda yakindan izlenmelidir.
Oraklasmaya neden olabilecek hipoksi, hipo-
volemi, hipotermi ve asidozdan kaciniimalidir.
Bizim deneyimlerimiz intraven6z hidrasyon, ok-
sijen destegdi, analjezik, antibiyotik ve transfiiz-
yon tedavilerinden olusan destekleyici bakimin,
orak htcre ile iliskili intraoperatif ve postopera-
tif komplikasyonlari 6nlemede etkili oldugunu
gostermistir.
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