
OOrraakk  hhüüccrree  aanneemmiissii
SSiicckkllee  cceellll  aanneemmiiaa

BBüülleenntt  AAnnttmmeenn
Çukurova Üniversitesi T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Pediatrik Hematoloji Bilim Dal›, Adana, Türkiye

Yaz›flma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Bülent Antmen, Çukurova Üniversitesi T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, 
Pediatrik Hematoloji Bilim Dal› Adana, Türkiye Tel.: +90 322 338 60 60 E-posta: bantmen@cu.edu.tr

DDeerrlleemmee RReevviieeww

ÖÖzzeett  
Orak hücre anemisi, deoksijene olan eritrositlerin orak fleklini almas›ndan dolay›  hemoglobin S (HbS) olarak adland›r›lan hemoglobinin sorumlu
oldu¤u çok genifl yelpazede anemi, s›k krizler, genifl organ hasarlar›n›n oldu¤u yaflam süresinin etkilendi¤i bir bozukluktur. Oraklaflma mutasyonu,
β geninin 6. kodonunda bulunan adenin yerine timinin (GAG→GTG) gelmesi ile, hemoglobinin β zincirinin 6. pozisyonundaki glutamik asitle valin-
in yer de¤ifltirmesi sonucunda oluflur. S hemoglobinini tafl›yan eritrositler, düflük oksijenli ortamda polimerize olarak disk fleklinde olan eritrositin
orak fleklini almas›na neden olur. Hemoglobin S’yi homozigot veya heterozigot durumda tafl›yan kiflilerde veya di¤er hemoglobinlerle birlikte
tafl›yan kiflilerde görülen bulgular›n oluflturdu¤u tabloya “oraklaflma sendromlar›” ad› verilir. (Türk Ped Arfl 2009; 44 Özel Say›: 39-42)
Anahtar kelimeler: Çocukluk ça¤›, hemoglobin S, orak hücre anemisi

SSuummmmaarryy
Sickle hemoglobin (HbS), so called because of the sickle shape it imparts to deoxynated red cells, is responsible for a wide spectrum of disorders
that vary with respect to degree of anemia, frequency of crises, extent of organ injury, and duration of survival. The sickle mutation substitutes
thymine for adenine in the sixth codon of the β-gene (GAG→GTG), thereby encoding valine instead of glutamine in the sixth position of the ß-chain.
This ostensibly minor change in structure is responsible for profound changes in molecular stability and solubulity. The tendency of deoxynated
HbS to undergo polimerization underlies the innumerable expressions of the sickling syndromes. (Turk Arch Ped 2009; 44 Suppl: 39-42)
Key words: Hemoglobin S, pediatric, sickle cell anemia
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Orak hücreli anemi ilk kez 1910 y›l›nda Herrick taraf›n-
dan 20 yafl›nda a¤r›lar› ve kans›zl›¤› olan bir hastan›n kan
yaymas›n›n incelemesi s›ras›nda oraklaflm›fl hücrelerin gö-
rülmesi ile tan›mlanm›flt›r. Hastal›¤›n merkezi Afrika olmak-
la birlikte göçler ile tüm dünyaya yay›l›m gerçekleflmifltir.
Hemoglobinopatiler içinde Türkiye’de en s›k görülen he-
moglobin tipi hemoglobin S’dir. Türkiye genelinde s›kl›k
%0,37-0,6 aras›nda iken, özellikle Çukurova bölgesinde
baz› yörelerde bu s›kl›k %3-44 aras›nda saptanm›flt›r (1-6).

Patojenez

Orak hücre hemoglobini (HbS) (α2β2
6Glu-Val), normal

HbA’dan, beta-globin genindeki 6. amino asit olan gluta-
mik asit yerine valinin geçmesi veya glütamik asidi kodla-
yan GAG nükleotid dizisinde A-T (adenin ile timinin) yer
de¤ifltirmesi sonucu oluflur. Elektroforetik “mobilitesi”
farkl›d›r. Hemoglobinin yap›s›ndaki bu de¤ifliklik molekü-
ler denge ve çözünürlü¤ünde büyük de¤iflikli¤e yol açar.

Deoksi durumundaki HbS polimerize olur, eriyebilirli¤i
azal›r, buna karfl›n ak›flkanl›¤› azal›r. Eritrositteki HbS yo-
¤unlu¤u 30 g/dL’ye ulaflt›¤›nda yar› kat› hale gelir. Bu jel
polarize ›fl›kta incelendi¤inde küçük, kat›, mekik fleklinde
cisimler olarak görülür. Bu kat› kristallere taktoid de denir.
Orak hücre hemoglobininin likid ve solid fazlar› aras›nda-
ki dengeyi dört faktör tayin eder. Bunlar oksijen düzeyi,
HbS düzeyi, ›s› ve HbS d›fl›ndaki di¤er hemoglobinlerin
varl›¤›d›r. Bu etmenlerdeki patolojik de¤ifliklikler belirgin
olarak eritrositin orak fleklini almas›na neden olur. Orak-
laflm›fl hücreler küçük kapilerleri geçmek için gerekli flekil
de¤ifltirme yetene¤ini kaybederler (1,2).

Orak hücre anemisindeki klinik belirtilerin ço¤unlu¤u kan
ak›flkanl›¤›n›n azalmas› ile ilgilidir. Kan›n ak›flkanl›¤›n›n azal-
mas›, eritrosit zar›n›n kat›l›¤›, hemoglobinin polimerizasyonu
ve hücre içi hemoglobin düzeyinin art›fl› gibi etmenlerle art-
maktad›r. Oraklaflm›fl hücrenin damar endoteline yap›flkan-
l›¤›n›n artmas›, dokular›n perfüzyonunda azalmaya yol açar.
Bu durgunluk dokuda oksijen doygunlu¤unun düflmesine
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ve daha sonra oraklaflmaya yol açan k›s›r döngünün deva-
m›na neden olur. Sonuçta dalak, kemik ili¤i ve plasentada
doku enfarktlar› ve fibroz görülür. Orak hücre anemisinde
eritrositlerin yaklafl›k 2/3’ü makrofajlar taraf›ndan dolafl›m-
dan uzaklaflt›r›l›r. Total hücre y›k›m›n›n 1/3’ü damar içi ol-
maktad›r. Oraklaflman›n düzelmesi s›ras›nda mikroflamanla-
r›n dökülmesi veya kapiller damarlardan oraklaflm›fl hücre-
lerin geçifli s›ras›nda hemoliz gerçekleflir (1,2).

Orak hücre hemoglobinini genetik olarak homozigot
durumda tafl›yan hastalar için orak hücre anemisi terimi
kullan›l›r. Otozomal çekinik (resesif) geçifl gösteren bu
hastal›kta hasta birey do¤mas› için her iki ebeveynin de
tafl›y›c› olmalar› gerekir. Orak hücre hemoglobinini homo-
zigot veya heterozigot durumda tafl›yan kiflilerde veya di-
¤er hemoglobinlerle birlikte tafl›yan kiflilerde görülen bul-
gular›n oluflturdu¤u tabloya “orak hücre sendromlar›” ad›
verilir. Prototip hastal›k orak hücre anemisi, HbS için ge-
netik olarak homozigot durumdur. Bir ebeveynden HbS,
di¤erinden bir di¤er hemoglobinopati, örne¤in beta talas-
semia veya HbC (α2β26 glu-Lys) kal›t›lmas› sonucu birçok
orak hücre sendromu oluflur (Tablo 1) (1).

Klinik

Klinik bulgular flöyle özetlenebilir;
• Sar›l›k,
• Karaci¤er büyüklü¤ü
• Dalak büyüklü¤ü; ilk befl yaflta, eriflkinde otosplenek-

tomi nedeniyle görülmez.
• Kalpte özellikle mitral ve mezokardiyak odakta sisto-

lik üfürüm
• Maksiler hipertrofi
• Büyüme ve geliflme gerili¤i
• K›sa boy
• Seksüel geliflmede gecikme ve gerilik
Orak hücre anemisinde krizler
Hastal›¤›n patojenezinde oraklaflma ve vazo-oklüzyon ki-

lit rol oynar. Oraklaflma doku perfüzyon bozuklu¤una, iskemi-
ye neden olmaktad›r. Doku oksijenasyonu sa¤lanamaz, kriz
düzeltilmezse doku iskemisi ve ifllev bozuklu¤una kadar gi-
den de¤iflikliklere yol açar. Kriz fark edildi¤inde en k›sa süre-
de hidrasyon ve oksijenasyonun sa¤lanmas› çok önemlidir.
Orak hücre anemisinde afla¤›daki flekillerde krizler görülebilir;

Vazo-oklüziv krizler; baflta s›rt, bel ve kar›n olmak üzere
vücudun çeflitli bölgelerinde a¤r›ya sebep olur ve a¤r› kriz-
leri olarak ta adland›r›l›r. 

El-ayak sendromu; ilk yafl içinde ortaya ç›kan bulgu ola-
bilir.  

Merkezi sinir sistemi krizleri (Serebro-vasküler olay),
Pulmoner krizler,
Splenik sekestrasyon krizleri,
Hepatik sekestrasyon krizi,
Hiperhemolitik kriz,
Aplastik kriz,
Megaloblastik krizler
Vazooklüzyon de¤iflik belirtilere neden olur. Ba¤ dokusu

ve kas-iskelet sistemindeki iskemi, akut a¤r›, atefl, taflikardi
ve anksiyete ile kendini gösterir. A¤r›l› krizler olarak adland›-
r›lan bu tekrarlayan nöbetler en yayg›n klinik belirtilerdir. S›k-
l›klar› ve fliddetleri büyük oranda de¤iflir. A¤r› vücudun her-
hangi bir yerinde geliflebilir. Birkaç saatte sonlanabilece¤i
gibi haftalar boyu da sürebilir. Y›lda üç defadan fazla hasta-
nede yat›fl› gerektiren tekrarlayan krizler eriflkin yaflta yaflam
süresinin k›salmas› ile iliflkili olarak bulunmufltur. Enfeksi-
yon, atefl, afl›r› egzersiz, anksiyete, ortam ›s›s›nda ani de¤i-
fliklikler, hipoksi krizler için tetikleyici etmenlerdir.

Tekrarlayan mikroenfarktlar, dokulardaki mikrovasküler
yataklar› çal›flamaz hale getirebilir. Yaflam›n ilk 18-36 ayla-
r› aras›nda dalakta s›kl›kla enfarkt geliflir, enfeksiyona ve
özellikle pnömokok, Hemofilus influenza gibi kapsüllü bak-
terilerle olan enfeksiyonlara karfl› duyarl›l›k olur. Splenik se-
kestrasyon krizi de denilen dala¤›n akut venöz göllenmesi
erken çocukluk ça¤›nda nadiren olufltu¤unda, t›kanm›fl
olan dalakta tüm arteriyel debi göllenebilir. Splenik sekes-
trasyonu önlemek için acil transfüzyon ve/veya splenekto-
mi gerekir. Retinal damarlar›n t›kanmas›, hemoraji ile neo-
vaskülarizasyona ve sonuçta y›rt›lmaya neden olabilir. Böb-
reklerde, renal papiler nekroz de¤iflmez olarak izostenüriye
yol açar. Daha genifl yay›l›ml› renal nekroz eriflkin yaflta re-
nal yetersizli¤e ve ölüme neden olur. Özellikle femur veya
humerus bafl›nda olan kemik ve eklem iskemileri aseptik
nekroza yol açar. Salmonella cinsi organizmalar ile son de-
rece nadir rastlanan osteomiyelite yatk›nl›k görülür. Parmak
kemiklerini saran periosttaki a¤r›l› enfarktlar, daktilitisle bir-
likte el-ayak sendromuna neden olabilir. ‹nme (stroke) özel-
likle çocuklarda s›kl›kla görülmektedir. Hastalar›n bir k›s-
m›nda tekrarlayan ataklar yaflan›r, eriflkinlerde inme daha
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Tablo 1. Orak hücreli sendromlar›n klinik özellikleri

Durum Klinik tablo Hemoglobin düzeyi
g/dL 

Orak hücre tafl›y›c›l›¤›; Yok, nadiren a¤r›s›z hematüri Normal

Orak hücre Vazooklüziv krizlerle beraber dalak, 7,0-10.0
anemisi; beyin, kemik ili¤i, böbrek, akci¤er infarkt›,

aseptik kemik ve eklem nekrozlar›, safra tafllar›,
priyapizm, ayak bile¤i ülserleri

S/βo talassemi; Vazooklüziv krizler,      7,0-10,0
aseptik kemik ve eklem nekrozlar›                                      

S/β+talassemi; Nadiren krizler ve aseptik kemik nekrozu 10,0-14,0

Hb SC; Nadiren krizler ve aseptik kemik nekrozu 10,0-14,0



az görülür ve s›kl›kla hemorajiktir. Erkeklerde görülen bir di-
¤er a¤r›l› kriz priyapizmdir. Penil venöz ak›m yollar›nda t›ka-
n›kl›¤a ba¤l› olarak meydana gelir. Eriflkinlerde oldukça s›k
görülen ayaklar›n distal k›sm›ndaki kronik ülserler, distal
dolafl›mdaki iskemi ve bunun üstüne yerleflen “süperenfek-
siyon”dan kaynaklanmaktad›r.

Akut gö¤üs sendromu ayr› bir klinik durum olup gö¤üs
a¤r›s›, takipne, atefl, öksürük ve arteriyel oksijen doygunlu-
¤undaki azalma ile belirgindir. Pnömoni, pulmoner emboli,
miyokardiyal iskemi, akut gö¤üs sendromunu taklit edebilir.
Akut gö¤üs sendromu akci¤er dolafl›m›ndaki oraklaflma ve
oklüzyondan kaynaklan›r. A¤r› ve geçici pulmoner ifllev bo-
zuklu¤u oluflturmaktad›r. Akut gö¤üs sendromunun ay›r›c›
tan›s› zordur. Hastalarda pulmoner enfarkt ve pnomoni s›k-
l›kla birlikte bulunurlar. Tekrarlayan akut gö¤üs sendromu
ataklar›n›n yaflam süresinin k›salmas› ile iliflkili oldu¤u gös-
terilmifltir. Arteriyel oksijen doygunlu¤undaki akut azalma
oraklaflmay› artt›ran bir etmen olarak klinik durumu a¤›rlafl-
t›rmaktad›r. Tekrarlayan akut veya subakut pulmoner krizler
pulmoner hipertansiyon ve kor pulmonaleye yol açmaktad›r.
Eriflkin yafltaki hastalarda artan oranda ani ölüm nedenidir. 

Orak hücre sendromlu hastalar›n klinikleri oldukça hete-
rojenlik göstermektedir. Baz› hastalar eriflkin yafla kadar
veya yaflam› boyunca bulgu vermedikleri halde, baz›lar› er-
ken çocukluk ça¤›ndan itibaren hastaneye yat›fl gerektiren
tekrarlayan krizlere maruz kal›rlar. Orak hücre anemisinde,
moleküler bozuklu¤un saptand›¤› yerlere göre tan›mlanan
en az befl haplotipi oldu¤u gösterilmifltir. Bunlar Senegal,
Kamerun, Benin, Orta Afrika Cumhuriyeti ve Hindistan tipi-
dir. Bunlar aras›nda, Orta Afrika Cumhuriyeti tipi en a¤›r kli-
nik tabloya yol açarken, Senegal tipi en hafif klinik tabloya
neden olur. Orak hücre/talassemi birlikteli¤i ve Hb S/E bir-
likteli¤i olan hastalar benzer flekilde hafif klinik tablo göste-
rirler.  Bunun yan›nda Hb S/C hastal›¤› olarak bilinen orak
hücre sendromu, orak hücre anemisi tipleri içinde en s›k
görülenlerden biridir. Hafif hemolitik anemi ve daha fazla
oranda aseptik kemik nekrozu ve retinopati geliflimiyle ken-
dini gösterir. Di¤er klinik belirtileri homozigot orak hücre
anemisini and›r›r. Baz› ender hemoglobin tipleri gerçekten
de oraklaflmay› fliddetlendirmektedir.

Orak hücre tafl›y›c›l›¤›, genellikle belirtisizdir. Anemi
bazen hafif olarak görülebilir. Yayg›n olmamakla birlikte ba-
zen a¤r›s›z hematüri görülebilir. Hematüri ço¤unlukla er-
genlik ça¤›ndaki orak hücre tafl›y›c›s› erkeklerde görülür.
Olas›l›kla papiller nekroza ba¤l›d›r, üreteral t›kan›kl›kla pa-
pillalarda epitelyal dökülme bildirilmifltir. Tek bafl›na masif
oraklaflma veya yüksek rak›ma maruz kalma veya ola¤an
d›fl› afl›r› egzersiz ve dehidratasyona ba¤l› ani ölüm olgula-
r› bildirilmifltir (1-5,11).

Tan›

Orak hücre sendromlar›nda belirgin olarak hemolitik
anemi, eritrosit morfolojik bozukluklar› ile birlikte olan aral›k-
l› a¤r›l› iskemi ataklar›yla flüphelenilir. Anamnezde ›rk, aile
öyküsü, hastal›¤›n ortaya ç›k›fl yafl›, geliflimi sorgulan›r. Fizik
muayanede solukluk, sar›l›k, karaci¤er büyüklü¤ü, çocuk
yafllarda dalak büyüklü¤ü, iskelet bozukluklar› saptanabilir.

Hematolojik laboratuvar testlerinden tam kan say›m› ve pe-
riferik yaymada; Hb ve Hct düflük, eritrosit indekslerinden
MCV, MCH ve MCHC normal, RDW yüksek bulunur, retikü-
lositoz vard›r, kemik ili¤inde eritroid hiperplazi saptan›r,
oraklaflma testi pozitiftir. Tan›, hemoglobin elektroforezi ve
oraklaflma testiyle konur. Asit ve alkali pH’da yap›lan elek-
troforezde HbS saptan›r, HbA2 ve HbF’in de varl›¤› tayin
edilmelidir. HPLC ve PCR yöntemleri de tan›da kullan›labilir.

Ebeveynlerin her ikisinin hemoglobin profilinin araflt›r›l-
mas› önemlidir. S/talassemi ve Hb S/C hastal›¤› seyir de¤i-
fliklikleri ve klinik özellikleriyle farkl›l›klar gösterir. Tan› genel-
de çocukluk ça¤›nda konur. Ancak özellikle hemoglobinin
moleküler mutasyonlar› aç›s›ndan çift heterozigot durumda
olan hastalar›n puberte bafllayana dek, gebelik veya erken
eriflkin yafla kadar bulgu vermeyebilece¤i unutulmamal›d›r.

Aile fertlerinin ve potansiyel ebeveynlerin genotiplendir-
mesi genetik ö¤ütleme yönünden öneme sahiptir. Çocuk-
luk ça¤›n›n özgeçmifl ayr›nt›lar› seyirin kararlaflt›r›lmas›nda
ve tedavilerin seçiminde yard›mc›d›r. Y›lda üç krizden fazla
hastaneye yat›fl gerektiren a¤r›l› krizler, kronik nötrofili,
splenik sekestrasyon, el-ayak sendromu öyküsü, akut gö-
¤üs sendromun tekrar› hastalanma ve ölüm oran›n› artt›ran
etmenlerdir. Serebro vasküler olay öyküsü olan hastalar
tekrarlay›c› ataklar yönünden daha yüksek riske sahiptirler
ve yak›ndan izlemi gerektirirler (1-4,6,7,9).

Tedavi

Akut a¤r›l› krizlerin tedavisi, yo¤un hidrasyon, enfeksiyon
gibi altta yatan nedenlerin de¤erlendirilmesi ve ayaktan
ve/veya a¤r› pompas› ile kuvvetli narkotik analjeziklerin ve-
rilmesidir. Morfin (her 3-4 saatte bir 0,1-0,15 mg/kg) veya
Meperidin (her 2-4 saatte 0,75-1,5 mg/kg) fliddetli a¤r›y›
kontrol edecektir. Kemik a¤r›lar› Ketorolac (30-60 mg bafl-
lang›ç dozu, sonra her 6-8 saatte 15-30 mg) tedavisine çok
iyi yan›t verir. Hafif ve orta fliddetteki birçok kriz a¤›zdan s›-
v› al›m› ve a¤›zdan analjeziyle beraber evde takip edilebilir.
Uygun görüldü¤ünde arteriyel oksijen doygunlu¤unu koru-
mak için burundan oksijen verilmelidir. Ço¤u krizler 1-7 gün-
de düzelir. Dirençli krizlerde kan de¤iflimi (exchange) trans-
füzyonu veya eritrosit aferezi yap›lmal›d›r, ancak transfüz-
yon krizi k›saltmaz. Orak hücre anemisinde genelde hasta-
lar hipostenüriktir, büyük hacimlerde s›v› verilmesini gerekti-
rirler. S›v› tedavisi 70-100 ml/kg/24 saat, ergenlik yafl›ndan
itibaren 3-4 L/gün fleklinde düzenlenmelidir. Kar›n problemi
yoksa a¤›zdan s›v› denenmelidir, hayat› tehdit edici bir 
durum yoksa santral venöz yaklafl›mdan kaç›nmal›d›r. Kus-
ma varsa veya kar›n gergin ise ba¤›rsak sesleri yoksa nazo-
gastrik tüp tak›lmal› ve a¤›zdan beslenme kesilmelidir. Dü-
zenli aral›klarla kar›n, gerginlik yönünden kontrol edilmelidir.

Akut a¤r›l› krizler için hiçbir tan›mlay›c› test yoktur. Has-
talar›n iyi takibi için kriz semptomlar› olarak adland›rd›klar›-
n›n gerçekten kriz mi, yoksa baflka bir sa¤l›k sorunu olup
olmad›¤› araflt›r›lmal›d›r. Eriflkinlerde aseptik nekroz veya
orak hücre artropatisi olas›l›¤› ak›lda tutulmal›d›r. Özellikle
a¤r› ve hareketsizlik tek bir bölgede tekrarl›yor veya kronik-
lefliyorsa akla getirilmelidir. Orak hücre artropatisinde ste-
roid d›fl› anti enflamatuvar ilaçlar s›kl›kla etkindir.
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Akut gö¤üs sendromu, yo¤un bak›m birimlerinde takip
gerektiren t›bbi bir acil durumdur. Hidrasyon, pulmoner
ödem geliflimini önlemek için dikkatli izlem ve oksijen doy-
gunlu¤unun korunmas› için oksijen tedavisi gereklidir. Pnö-
moniler ve pulmoner emboli yönünden tam olarak tan›sal de-
¤erlendirme yap›lmal›d›r, bunlar bilinen bulgularla gelmeyebi-
lir. Kritik yaklafl›mlar hematokrit düzeyinin %30 üzerinde de-
vam ettirilmesi, arteriyel oksijen doygunlu¤unun %90’n›n al-
t›na düflürülmemesi ile kan de¤ifliminin yap›lmas›d›r.

Dalak sekestrasyonu, genelde bebek ve küçük çocuk-
larda görülür. S›kl›kla ani kollaps vard›r, dalak h›zla a¤r›l›
olarak genifller, kar›n a¤r›s› çok belirgindir. Hemoglobin
hastan›n kendi normal de¤erinden en az 2 gr/dL düfler, s›k-
l›kla septisemiyle birliktedir, ölüm oran› yüksektir, çocuk
hastaneye ulaflt›r›lamadan kaybedilebilir. Dala¤›n ç›kar›lma-
s› karar›n›n h›zl› bir flekilde verilmesi, hayat kurtar›c›d›r.

Orak hücre sendromlu hastalarda yaflam süresi günü-
müzde 50-60’l› yafllara uzanmaktad›r. Ortalama yaflam er-
keklerde 42, kad›nlarda 48 yafla uzam›flt›r. Hastal›k neden-
leri olarak son-devre renal yetersizlik ve pulmoner hipertan-
siyon gittikçe artmaktad›r. Daha nadiren orak hücre kardiyo-
miyopatisi ve/veya erken koroner arter hastal›¤›n›n ileri yafl-
larda kalp ifllevini bozdu¤u düflünülebilir. Orak hücre hasta-
lar› böbrek nakli olabilirler, fakat genellikle hastal›klar›na ait
krizlerin s›kl›k ve fliddeti artar, olas›l›kla ba¤›fl›kl›¤›n bask›lan-
mas› sonucu enfeksiyonlar›n artmas› da söz konusudur. 

Orak hücre anemisi tedavisinde en belirgin ilerleme, flid-
detli belirtileri olan hastalarda hidroksiürenin tedavide kulla-
n›lmas›d›r. Hidroksiüre (l0-30 mg/kg/gün) fetal hemoglobini
artt›r›r. Eritrositin kendi hidrasyonu, damar duvar yap›flkanl›-
¤›, granülosit ve retikülosit say›lar› üzerine yararl› etkileri ol-
du¤u gösterilmifltir. Lökosit say›s›n›n 5 000-8 000/mm3 ara-
s›nda tutulmas› için hidroksiüre dozunun ayarlanmas› ge-
reklidir. Lökositler ve retikülositler orak hücre krizi oluflu-
munda patojenezde büyük rol oynarlar, hidroksiüre tedavisi
ile bask›laman›n önemli yararlar› gösterilmifltir (8).

Akut gö¤üs sendromu veya y›lda üçten fazla hastaneye
yat›fl gerektiren a¤r› krizleri olan hastalarda hidroksiüre ve-
rilmesi düflünülmelidir. Bu ajan›n orak hücre anemisinin di-
¤er komplikasyonlar› olan priyapizm ve retinopati s›kl›¤›n›
azaltt›¤› da gösterilmifltir. Uzun süreli yan etkileri halen de-
¤erlendirilmektedir. Bundan dolay›, mümkün oldu¤unda,
tedaviye klinik de¤erlendirmenin bir parças› olarak baflla-
mal›d›r. Ço¤u hastalar birkaç ay içinde fetal hemoglobin
yükselifli ile yan›t verirler.

Hematopetik kök hücre nakli günümüzde tek kesin te-
davi yöntemidir.  Fakat yaln›zca çocuklarda etkili ve  güven-
lidir. Hematopoetik kök hücre nakil endikasyonu karar› ve-
rilmesinde çok dikkatli olunmal› ve kabul gören ölçütlere
göre karar verilmelidir. 

‹nme riski bulunan çocuklar, Doppler ultrasonografi tek-
niklerinin kullan›m› ile tan›nabilirler. Bu çocuklarda koruyu-
cu amaçl› kan de¤iflimleri inme riskinde belirgin azalma
sa¤lar. Serebro vasküler olay geçiren çocuklar en az 3-5 y›l
yo¤un kan de¤iflimi program›na al›nmal›d›rlar, bu hastalar-
da ikinci bir inme geçirme riski oldukça yüksektir (9).

Orak hücre anemisinde gen tedavisi yöntemΔ1leri halen
deneysel ve araflt›rma safhas›ndad›r. Bununla birlikte günü-
müzde hiçbir güvenli tedavi yolu yoktur. Eritrosit hidrasyo-
nunu veya vasküler adezyonu engelleyen clotrimazole gibi
blokan ajanlar hidroksiüre tedavisine ek olarak verilebilir,
çal›flmalar sürmektedir. 

Orak hücre sendromlu hastalar hayat boyu devaml›
bak›m gerektirirler. ‹lave koruyucu önlemler düzenli olarak
retinopati geliflimi yönünden oftalmaskopik gözdibi mu-
ayenesi, dental veya di¤er giriflimsel ifllemler s›ras›nda
dala¤› ç›kar›lm›fl hastalarda uygun önleyici antibiyotik te-
davisi, pnömokoklara ve hemofilus influenza gibi kapsül-
lü bakterilere karfl› afl›lama gibi önlemler yaflam kalitesinin
artmas›nda önem tafl›r. Afl›r› egzersiz sonras›nda, s›cak
veya so¤u¤a maruz kalma durumlar›nda, duygusal stres
veya enfeksiyonlar da yo¤un oral hidrasyon krizlerin ön-
lenmesinde önem tafl›r (1-4,10-12).
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